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0 enfisema lobar congénito ¢ uma doenca na qual as manifestacdes clinicas, quase sempre, aparecem

nos primeiros seis meses de idade. Neste relato, os primeiros sintomas surgiram em uma paciente de

20 anos, quando desenvolveu um pneumotdrax espontdneo, acontecimentos esses excepcionais. Sao

revistas as possiveis etiologias dessa malformacdo congénita pulmonar e sdo justificadas as razdes para
a manutencdo do tratamento conservador. (J Pneumol 2000;26(5):266-268)

Congenital lobar emphysema diagnosed in an adult patient

Congenital lobar emphysema is a disease in which symptoms often begin during the first six
months of age. In this report, the authors present the case of a twenty-year-old woman whose
symptoms started when she had a spontaneous pneumothorax, an exceptional occurrence.
The possible etiologies for that congenital lung malformation and the reasons for the
performance of a conservative treatment are discussed.
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INTRODUCAO

Os termos enfisema obstrutivo regional, enfisema lo-
calizado hipertréfico, enfisema infantil progressivo, enfi-
sema congénito obstrutivo, enfisema de tensdo, enfisema
congénito hipertréfico, enfisema lobar gigante, enfisema
lobar infantil e enfisema panlobular da infancia séo sin6-
nimos de enfisema lobar congénito!V, palavras estas
mais utilizadas atualmente, para designar uma rara doen-

* Trabalho realizado no Hospital Universitario Alzira Velano, Faculda-
de de Ciéncias Médicas, Universidade de Alfenas, Alfenas, MG.

1. Doutor em Medicina pela Faculdade de Medicina da Universidade de
Sdo Paulo; Professor de Cirurgia Cardiovascular e Toracica, Depar-
tamento de Cirurgia.

2. Especialista em Pneumologia e Tisiologia pela Sociedade Brasileira
de Pneumologia e Associagdo Médica Brasileira; Professor de Clini-
ca Médica e Pneumologia, Departamento de Clinica Médica.

3. Académica estagiaria do 6 ano do Curso de Medicina.

Endereco para correspondéncia — Dr. Antonio S. Porto, Praca Gettlio

Vargas, 163/201 - 37130-000 - Alfenas, MG. Tels. (35) 292-5518
(res.), (35) 299-6000; fax (35) 292-3405.

Recebido para publicagio em 13/3/00. Reapresentado em 11/
5/00. Aprovado, apos revisio, em 2/6/00.

266

ca pulmonar, na qual ocorre hiperinsuflacdo de um ou,
excepcionalmente, dois lobos pulmonares, sendo mais
freqlientemente comprometido o lobo superior esquer-
do, seguido dos lobos médio e superior direito!-®.

0 quadro clinico, com dispnéia, tosse, ronco, sibilo e
até cianose, ¢ precoce. Surge em 90% dos pacientes an-
tes dos seis meses de idade, quando ¢ diagnosticada cer-
ca de metade dos casos(""2468, Em apenas 5% dos pa-
cientes as manifestacdes clinicas e os diagnosticos sdo
estabelecidos apds essa faixa etaria e, em situacOes ex-
cepcionais, alguns doentes adultos podem permanecer
assintomaticos®*.

Este trabalho tem a finalidade de relatar o caso de uma
paciente com enfisema lobar congénito, cujos primeiros
sintomas se iniciaram somente aos 20 anos de idade.

RELATO DO CASO

Mulher branca de 20 anos, estudante de nivel superior,
referia dor subita no hemitdrax esquerdo ha seis horas,
seguida de dispnéia, sem histdéria prévia de trauma toraci-
co, de grande esforco fisico, de doenca pulmonar ou de
quaisquer outros sintomas respiratérios. Informou, ain-
da, ser portadora de ma-formacdo da parede toracica
desde o nascimento e que dois de seus irmdos, gémeos,
também apresentavam defeitos do torax.

Apos exame clinico e radioldgico foi diagnosticado um
pneumotorax espontaneo, com colapso de aproximada-
mente 40% do pulmio esquerdo, cifoescoliose dorsal e
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Figura 1 - Tomografia computadorizada do tdrax, revelando o lobo
pulmonar superior esquerdo hiperinsuflado, com formacées bolho-
sas comprimindo as estruturas adjacentes e herniado através do
mediastino para o hemitérax direito

rotacdo parcial da parte inferior do esterno, acompanhan-
do afundamento costal da base anterior do hemitorax
esquerdo.

A paciente foi submetida a toracostomia com drena-
gem fechada, obtendo a reexpansdo completa do pul-
mao apos trés dias, quando o tubo toracico foi retirado.
A seguir, foram realizadas radiografias e tomografias com-
putadorizadas toracicas de controle. Estes ultimos exa-
mes revelaram um lobo pulmonar superior esquerdo hi-
perinsuflado, com infiltrado fibrético e formagdes bolho-
sas, comprimindo o lobo pulmonar inferior esquerdo e
herniado, através do mediastino, para o hemitorax direi-
to, colabando parcialmente o lobo superior do pulméo
oposto. Esses dados confirmaram o diagnéstico de enfi-
sema lobar congénito (Figura 1).

A doente recebeu alta hospitalar uma semana apods e
estd assintomatica ha 3 anos.

DiscussAo

As diversas nomenclaturas usadas para esta doenca
corroboram as dificuldades existentes para estabelecer
corretamente a sua etiopatogenial®). Teoricamente, a
hiperinsuflacdo isolada de um lobo pulmonar, levando ao
enfisema, pode ser considerada como conseqiiéncia de
um possivel mecanismo valvular, localizado no brénquio
deste lobo, que permite a entrada de ar, impede parcial-
mente sua saida, favorece a dilatacdo dos alvéolos e com-
prime o parénquima local. Este lobo hiperexpandido pres-
siona as estruturas adjacentes, produz uma hérnia atra-
vés do mediastino e colapso no seguimento pulmonar
contralateral(?45),
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0 mecanismo valvular pode ser secundario a obstrucdo
bronquica intrinseca intramural localizada, como a defi-
ciéncia qualitativa ou quantitativa de cartilagem (bronquio-
malacia); septagio, estenose, acotovelamento bronquico
e até pela presenca de rolha de muco dentro do mesmo.
Além disso, o enfisema pode ser formado por obstrucdo
brénquica circunscrita extrinseca, como a presenca de
canal arterial, anel adrtico, nddulo linfatico hiperplasico,
cisto broncogénico ou esofagico duplicado e teratomal-
>78), Entretanto, na metade dos casos, a etiologia do en-
fisema lobar congénito ndo pode ser definida® ou identi-
ficada®, o que permite teorias diversas sobre a sua ori-
gem, desde uma hiperplasia no desenvolvimento bron-
quiolo-alveolar regionalizada® até a existéncia de patogé-
nese idéntica a da sindrome atelectasica”.

Em aproximadamente 20% dos pacientes portadores
de enfisema lobar congénito sdo encontradas malforma-
cdes cardiacas; em 10% deles, existem agenesias renais,
rins policisticos®® e defeitos da parede toracica®. Estes
ultimos foram encontrados nesta paciente, que apresen-
tava cifoescoliose dorsal e pectus excavatum a esquerda,
de modo semelhante a um caso diagnosticado em pa-
ciente do sexo masculino de 17 anos®. Além disso, dois
irmdos gémeos da paciente apresentam pectus carina-
tum. Estes achados, em membros da mesma familia, bem
como nestes dois pacientes com enfisema lobar congéni-
to, nos levam a indagar da possibilidade da existéncia de
algum mecanismo genético comum relacionado tanto na
formagdo do defeito da parede toracica quanto na forma-
¢do do enfisema lobar congénito.

Nesta paciente, além do diagnoéstico fortuito, duas si-
tuagoes clinicas foram bem diferentes: a auséncia de sin-
tomas antes da vida adulta e o desenvolvimento de pneu-
motdrax espontdneo. Os portadores de enfisema lobar
congénito, quase sempre, sdo sintomaticos desde o nas-
cimento">468  ou apresentam queixas pulmonares tar-
dias®, como o paciente que mais se assemelha a este ca-
so®. Os pneumotdrax, ocasionais nestes pacientes, acon-
tecem acidentalmente por barotrauma durante assistén-
cia ventilatoria®, ou através de drenagens toracicas iatro-
génicas®¥, quando se estabelecem falsos diagndsticos de
colapsos pulmonares agudos e pneumatoceles hiperten-
sivas.

A auséncia de quaisquer sintomas até o presente mo-
mento, o controle clinico e radiografico freqliente, a pos-
sibilidade de atendimento imediato, a nio repeticdo do
pneumotdrax, a chance de evitar associar uma cicatriz
cirurgica a um defeito toracico preexistente, justificam,
neste caso, a manutencgdo controversa do tratamento con-
servador®#68 embora exista a constante expectativa de
ser necessaria, a qualquer momento, uma lobectomia pul-
monar®,
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