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Tratamento operatorio de 60 pacientes com
malformacoes pulmonares: O que aprendemos?*

Surgical treatment of 60 patients with pulmonary
malformations: What have we learned?

Altair da Silva Costa Junior’', Jodo Aléssio Juliano Perfeito?, Vicente Forte®

Resumo

Objetivo: Analisar retrospectivamente os prontudrios de pacientes com malformacées pulmonares submetidos a tratamento operatério e
verificar a evolugio clinica até o diagndstico definitivo. Métodos: Analisamos os prontudrios dos pacientes com malformacées pulmonares
operados no Hospital Sdo Paulo—Universidade Federal de Sdo Paulo/Escola Paulista de Medicina—de 1969 a 2004. Cada prontuario foi anali-
sado quanto aos seguintes aspectos: quadro clinico, diagnostico, tratamento prévio, tratamento operatdrio e complicagées hospitalares. Os
critérios de inclusdo foram os seguintes: ter diagnostico de malformagio pulmonar, ter sido submetido a resseccdo pulmonar e ter prontudrio
com dados completos. Resultados: A anélise dos prontuarios revelou que 60 pacientes com diagnostico de malformacées pulmonares foram
operados—27 casos de cisto broncogénico, 14 de ensifema lobar congénito, 10 de seqiliestro pulmonar e 9 de malformacdo adenomatdide
cistica. A idade variou de 4 dias a 62 anos (média de 17,9 anos). Houve predominancia do sexo masculino (55%). Noventa e dois por cento
dos pacientes apresentavam sintomas (média de duragdo, 15,37 meses). Dos 60 pacientes operados, 27 (45%) receberam tratamento domi-
ciliar ou hospitalar com antibidtico antes da operacdo. Quanto as complicacdes, observamos morbidade de 23% e mortalidade de 3,3%. A
duracio dos procedimentos operatorios realizados em nossos pacientes variou de 1 a 8 h (média, 3,2 h). Conclusdes: A falha ou atraso no
diagnostico das malformacdes pulmonares resultou em tratamentos e hospitalizacdes desnecessarias e em complicacdes infecciosas recor-
rentes e freqiientes. Acreditamos que o tratamento definitivo ¢ a operacéo, a qual ¢ curativa e tem baixa morbidade e mortalidade.

Descritores: Cisto broncogénico; Seqliestro broncopulmonar; Malformacdo adenomatdide cistica congénita do pulmao;
Infecgdes respiratdrias; Cirurgia tordcica.

Abstract

Objective: To retrospectively analyze the medical charts of patients with pulmonary malformations submitted to surgical treatment and
to investigate the clinical evolution prior to the definitive diagnosis. Methods: We analyzed the medical charts of patients with pulmonary
malformations operated on at the Sdo Paulo Hospital—Federal University of Sdo Paulo/Paulista School of Medicine—from 1969 to 2004.
Each medical chart was analyzed as to the following aspects: clinical profile; diagnosis; previous treatment; surgical treatment; and
nosocomial complications. The inclusion criteria were having received a diagnosis of pulmonary malformation, having undergone pulmonary
resection, and chart data being complete. Results: The analysis of the medical charts revealed that 60 patients diagnosed with pulmonary
malformations—27 cases of bronchogenic cyst, 14 cases of congenital lobar emphysema, 10 cases of pulmonary sequestration, and 9 cases
of cystic adenomatoid malformation—underwent surgery. Ages ranged from 4 days to 62 years (mean, 17.9 years). There was a predominance
of males (55%). Ninety-two percent of the patients presented symptoms (mean duration: 15.37 months). Of the 60 patients undergoing
surgery, 27 (45%) received preoperative home or hospital treatment with antibiotics. Regarding complications, we observed that morbidity
was 23%, and mortality was 3.3%. Surgical times ranged from 1 to 8 h (mean, 3.2 h). Conclusions: Misdiagnosis or delayed diagnosis of
pulmonary malformations resulted in unnecessary treatments and hospitalizations, as well as in frequent, recurrent infectious complications.
We believe that the definitive treatment is surgery, which is curative and has low morbidity and mortality rates.

Keywords: Bronchogenic cyst; Bronchopulmonary sequestration; Cystic adenomatoid malformation of lung, congenital;
Respiratory tract infections; Thoracic surgery.
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Introducao

As cavidades aéreas no pulmio foram descritas
pela primeira vez por Fontanus em 1638;ja as doencas
cisticas pulmonares congénitas foram descritas em
1687 por Bartholinus e Marcellus Malpighius no livro
“Opera Ommnia”. As lesdes congénitas tordcicas sdo
raras e de expressio clinica ainda incerta.”

Estd claro que a maior parte da morfogénese
alveolar ocorre no periodo pds-natal. Estudos
morfométricos estimam que somente 8% (entre
20 e 50 milhdes) dos alvéolos da vida adulta estdo
presentes ao nascimento. Apos os 8 anos de idade,
as unidades alveolares continuam crescendo e se
desenvolvendo, porém de forma mais lenta, carac-
terizada pelo aumento do tamanho dos alvéolos
(hipertrofia), chamado de crescimento pulmonar
compensatdrio. Aos 9 anos, existem aproximada-
mente 280 milhdes de alvéolos, numero proximo ao
encontrado na vida adulta.®?

A incidéncia das malformagdes pulmonares varia
de 30 a 42 casos para cada 100.000 habitantes por
ano—de 0,06 a 2,2% dos pacientes internados em
hospitais gerais.*” Suas formas de apresentacdo
sdo variaveis, podendo ser muito graves, até com
morte ao nascer, ou totalmente assintomaticas até a
vida adulta. E importante reconhecer essas afeccdes
para que o tratamento adequado seja instituido (na
maioria das vezes, operatdrio), evitando-se, assim,
tratamentos desnecessarios.

O objetivo deste estudo foi realizar uma andlise
retrospectiva dos prontudrios de pacientes com
malformacdes pulmonares submetidos a tratamento
operatorio e verificar a evolucio clinica até a tera-
péutica definitiva.

Métodos

Analisamosretrospectivamente osprontudriosdos
pacientes com malformagdes pulmonares operados
no Hospital Sdo Paulo—Universidade Federal de Sao
Paulo/Escola Paulista de Medicina—de 1969 a 2004.
Os seguintes critérios de inclusdo foram adotados:
ter diagnodstico de malformacgio pulmonar (confir-
mado por exame anatomopatoldgico), ter sido
submetido a resseccdo pulmonar e ter prontudrio
com dados completos.

Cada prontuario foi analisado de forma sistema-
tica quanto aos seguintes aspectos: quadro clinico,
diagndstico, tratamento prévio, tratamento opera-
torio e complicacdes hospitalares. Os itens avaliados
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foram divididos em dois tipos: dados clinicos pré-
operatorios (idade no momento da operacéo, sexo,
infeccdo prévia ao tratamento definitivo, e presenca
e duracdo dos sintomas) e dados pos-operatorios
(extubacdo na sala operatoria, necessidade de
cuidados em unidade de terapia intensiva (UTI)
no periodo poés-operatorio, duracdo dos procedi-
mentos, tipo de procedimento realizado, tempo de
internacdo e complicagdes).

Este trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica
e Pesquisa da instituicdo (CEP 0496/04).

Resultados

A andlise dos prontudrios revelou que
60 pacientes com diagnostico de malformacoes
pulmonares foram operados—27 casos de cisto
broncogénico, 14 de enfisema lobar congénito,
10 de seqiiestro pulmonar e 9 de malformacdo
adenomatoide cistica.

Dados clinicos pré-operatorios

A idade variou de 4 dias a 62 anos, com média
de 17,9 anos (Tabela 1). A maior incidéncia ocorreu
no primeiro ano de vida (28,3% dos pacientes). Do
total, 32 (53,3%) dos pacientes foram operados com
idade inferior a 13 anos (Figura 1).

Quanto a distribuicdo por sexo, prevaleceu o
masculino—33 (55%) vs. 27 (45%).

Pudemos constatar que a maioria (92%) dos
pacientes apresentava sintomas, sendo estes pouco
especificos, como tosse, dispnéia ou desconforto
tordcico, mas que foram motivo suficiente para
que os pacientes procurassem atendimento médico
(Tabela 2). A duracio dos sintomas também foi
avaliada. Apesar da inespecificidade das queixas, a
persisténcia chegou a até 36 meses em 3 pacientes,
com média de 15,37 meses (Tabela 1).

Tabela 1 - 1dade, duracdo dos sintomas, duracdo dos
procedimentos e tempo de internacdo dos pacientes
estudados (n = 60).

Variavel Média Desvio
padrio

Idade (anos) 17,91 19,31
Duracio dos sintomas (meses) 15,37 24,17
Duracio dos procedimentos (horas) 3,26 1,37
Tempo de internacio (dias) 14,55 12,64
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Figura 1 - Distribui¢do percentual dos pacientes por faixa
etaria (anos).

O tratamento domiciliar ou hospitalar com
antibioticos antes da operacdo foi realizado em
27 (45%) dos pacientes (Tabela 2). A recorréncia
das infeccbes pulmonares (pneumonia de repe-
ticdo) esteve presente em 18 (30%) dos pacientes.
Em 7 (11,7%) dos pacientes, foram relatados mais
de cinco tratamentos, e em 11 (18,3%), de dois a
quatro tratamentos. Em 1 (1,7%) dos pacientes, o
tratamento com antibiotico foi relatado dez vezes,
nove com internacoes hospitalares, sem o diagnds-
tico de malformacédo pulmonar.

Dados pos-operatorios

A extubacdo ao final do procedimento, ainda
na sala operatoria, foi verificada em 58% dos
pacientes. A recuperacdo no periodo pos-operatorio
imediato foi realizada na UT] em 75% dos pacientes
(Tabela 2). A duracdo dos procedimentos operatorios
variou de 1 a 8 h, com média de 3,2 h (Tabela 1).

Tabela 2 - Incidéncia de sintomas, infeccdo prévia,
extubacdo na sala operatoria, necessidade de cuidados em
unidade de terapia intensiva e complicagdes (n = 60).

Variavel Sim Nio

Sintomas 55 5
929% 8%

Infeccdo prévia 27 33
4500 5500

Extubagdo na sala 35 25
operatoria 5800 42%

Necessidade de 45 15
cuidados em UTI 75% 250

Complicacées 14 46
23% 77%

UTI: unidade de terapia intensiva.
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Os procedimentos realizados foram: lobectomia
pulmonar (58%), cistectomia (13%), segmentec-
tomia pulmonar (13%), sequestrectomia (10%),
bilobectomia (3%) e pneumonectomia (3%). O
tempo de internacdo variou de 3 a 70 dias, com
média de 14,55 dias (Tabela 1).

Quanto as complicacdes, observamos uma morbi-
dade de 23% (14 pacientes, sendo que 4 tiveram
mais de uma complicagio). Os tipos de complicagdes
foram pneumonia (6 casos), atelectasia (6 casos),
empiema pleural (3 casos), sepse (2 casos) e 6bito
(2 casos). Também tivemos 1 paciente com coagulo
retido e necessidade de reoperacdo. A mortalidade foi
de 3,3%—2 pacientes com malformacdes operados
antes de 1 ano de idade, em periodos distintos, e
que evoluiram com atelectasia, pneumonia, sepse e
6bito (um deles inclusive com um tempo de inter-
nagdo de 70 dias).

Discussio

As malformagdes pulmonares sdo conhecidas
pelos médicos ha mais de trés séculos, e ainda ndo ha
consenso de como e quando tratar esses pacientes.
Ainda que consideremos a incidéncia pequena, ela
pode ser até duas vezes maior que a incidéncia
de neoplasia pulmonar no estado de Sdo Paulo—
17,6 pacientes para cada 100.000 habitantes.©

As alteracdes que levam as malformacdes ainda
ndo sdo totalmente conhecidas. Sabemos que podem
ocorrer da segunda até a décima sexta semana de
gestacdo, porém ainda ha controvérsias na litera-
tura.l:>?

Quando nos lembramos de doengas pulmonares
congénitas, as associamos a pacientes assintoma-
ticos, mas, ao revisarmos a literatura, verificamos
que isso ndo corresponde a realidade. De fato, as
malformacées apresentam sintomas na maioria
dos pacientes."*'? Em uma pequena porcen-
tagem deles, a doenca sera descoberta em exames
de imagem realizados de forma rotineira ou ainda
por outra indicacdo ndo-respiratoria. Os pacientes
com malformacdes pulmonares apresentardo
sintomas em algum momento da vida, a maioria
antes dos 13 anos de idade. Nesta série, 92% dos
pacientes eram sintomaticos na ocasido do diag-
nostico. Nossos resultados sdo semelhantes aos de
outras séries da literatura, nas quais se relata que a
maioria desses pacientes (de 65 a 100%), com idade
inferior a 15 anos, sdo sintomaticos.®'? A conduta
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em pacientes assintomaticos ¢ controversa; porém,
em razdo do potencial risco de complicagdes,
essas lesdes sdo cada vez mais ressecadas preco-
cemente.'>'¥ Mesmo em pacientes assintomaticos,
ha o risco de eventuais complicacdes e a infeccdo
respiratoria € a mais comum.

0 prognostico dessa afec¢io ¢ imprevisivel, sendo
relatado que 45% dos pacientes com malforma-
cdes pulmonares teriam algum tipo de complicacio
antes do tratamento definitivo. Essas complicac¢des
incluiriam hemoptise, pneumotodrax, compressdo
esofagica, pleurite, infeccdes dos cistos e pneu-
monia.(">'® Qutras complicacdes que podem ocorrer
sdo o desenvolvimento de lesdes malignas (carci-
nomas ou sarcomas pulmonares), pneumotdrax,
hemoptise e hemotdrax. Como mais cedo ou mais
tarde a resseccdo pulmonar sera necessaria, o
melhor é agir antes que tais complicagdes ocorram.
317 Houve, nesta série, 1 paciente do sexo feminino
com adenocarcinoma na parede do cisto congénito
ressecado.

Em nossa série, houve necessidade de tratamento
domiciliar ou hospitalar conseqiiente a infecgdes
pulmonares prévias ou a diagnosticos erroneos em
27 (45%) dos pacientes. As infeccdes foram carac-
terizadas como pneumonia, sendo que tivemos
1 paciente com nove hospitaliza¢cdes anteriores ao
diagndstico de malformacdo. Um autor mostrou
atrasos de até 7 anos no diagnostico, com média de
1,6 ano; os pacientes permaneceram sintomaticos
nesse periodo, e todas as radiografias de tdrax eram
alteradas.™ Uma revisdo envolvendo 320 criangas
com diagndstico de pneumonia enfatizou a corre-
lacdo clinico-radiografica com a avaliacdo de trés
profissionais—um  radiologista pediatrico, um
pneumologista pediatrico e um pediatra de pron-
to-socorro. A concordancia entre os observadores
foi de somente 41%."9 Em nosso meio, existe uma
banalizac¢io evidente do diagnostico de pneumonia,
em particular do chamado “comego de pneumonia”.
Muitos desse pacientes que apresentam tosse,
coriza e febre, bem como uma radiografia de torax
alterada, sdo (ou foram) tratados como portadores
de pneumonia. Entretanto, a imagem do exame
poderia corresponder a uma malformacdo, como o
cisto broncogénico, e o quadro clinico, ao de uma
infeccdo de via aérea superior.

O diagnostico errobneo mais freqiiente em
pacientes com malformagdes pulmonares ¢ a
pneumonia, e o diagnostico correto no periodo pré-
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operatdrio ¢ feito em apenas 300 dos pacientes.
® A falha no diagnostico das malformacoes resulta
em tratamentos desnecessarios, complicagoes infec-
ciosas recorrentes e hospitalizagdes freqiientes.
Mesmo com o atraso no diagnodstico, todos os
pacientes podem ser curados com o tratamento
operatdrio. Acreditamos que o tratamento opera-
torio ndo deve ser realizado na fase aguda da
infeccdo respiratoria, exceto em situacdes especi-
ficas, com falha da terapéutica clinica.”

O tratamento operatdrio ¢ indicado em razdo
do risco de infeccdo, interferéncia no cresci-
mento pulmonar (mesmo lado ou contralateral),
insuficiéncia cardiaca e malignizacdo das lesdes
pulmonares. Durante a gestacdo, podemos optar
por observacdo clinica ou por intervencdes pré-
natais nos fetos com derrames pleurais ou cistos
hiperinsuflados, tratados, na maioria das vezes, com
toracocentese. Se necessario, pode-se recorrer a
lobectomia intra-uterina. No periodo pds-natal, o
tratamento mais indicado ¢ a resseccdo da malfor-
macdo, geralmente com prognostico excelente.
(1,11,20,21)

Quanto maior o numero de infecgdes pulmo-
nares antes do tratamento operatdrio, maior a
dificuldade do ato operatorio em si em razdo da
presenca de inflamacdo ao redor da malformacio.
Ha maior probabilidade de encontrarmos aderéncias
pleurais e tecido fibrotico ao redor da lesdo, e, com
isso, o tempo operatorio pode ser mais prolongado.
Essa probabilidade ¢ menor em pacientes assinto-
maticos. A justificativa para essa diferenga no tempo
operatorio seria a maior duracdo da doenca, com
mais infecctes e inflamagdes na propria lesdo ef/ou
no parénquima adjacente. Com mais inflamacdes
e aderéncias, a resseccdo tende a ser mais lenta e
cautelosa; com isso, o tempo operatorio ¢ maior.
Na literatura encontramos alguns relatos sobre a
dificuldade durante o ato operatério em pacientes
sintomaticos no periodo pré-operatorio.(%1622 A
freqiiéncia de dificuldades durante a operacdo ¢
maior em pacientes sintomaticos do que em pacientes
assintomaticos; portanto, o tratamento operatdrio
deve ser realizado, de preferéncia, enquanto os
pacientes ainda sdo assintomaticos.!)

O tratamento operatdrio é recomendado, e ha
ainda a recomendacio de que a lobectomia deve ser
a operacio padrio.®” Atualmente prefere-se a lobec-
tomia somente para as malformacdes que acometem
todo o lobo. Sempre que possivel e seguro, resse-
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ca-se somente a area pulmonar malformada, seja
por uma segmentectomia anatdmica ou ndo-anato-
mica, conforme ja relatado na literatura.?*>® Apesar
disso, a lobectomia ainda ¢ o tipo de resseccdo
mais utilizada para o tratamento das malformacdes
pulmonares, inclusive nesta série.®20-2%)

A extubacdo ao final do procedimento na
sala operatoria foi realizada em 58% dos nossos
pacientes. A necessidade de cuidados em UTI no
periodo pds-operatorio imediato ocorreu em
75% dos pacientes. As criancgas exigiram um zelo
maior no periodo pos-operatdrio, talvez mais por
precaucdo do que por real necessidade. Para os
pacientes com esse tipo de lesdo pulmonar congé-
nita, geralmente jovem e sem outras co-morbidades,
se o procedimento ndo tiver intercorréncias, a recu-
peracdo anestésica ja seria suficiente no periodo
pos-operatorio imediato.!>'+2%)

Temos uma preocupagio constante com o tempo
de internacdo, e nossa média de internagdo foi de
14,55 dias. Cumpre ressaltar que este estudo retros-
pectivo foi longo e sujeito a falhas. Durante as trés
décadas de revisdo, a medicina passou por muitas
mudancas e, atualmente, a investigacdo diagnostica
¢ realizada preferencialmente no ambulatorio, dimi-
nuindo o tempo necessario de internacéo.

As complicacdes ocorreram em 23% dos
pacientes, com uma mortalidade de 3,3%. Dentre
as complicacdes, prevaleceu a atelectasia (5 criangas
e 1 adulto), principalmente nos pacientes abaixo
de 2 anos, o que se justifica pelo diminuto calibre
das vias aéreas frente a secrecdes, por vezes tdo
espessas como nos adultos. Quando dividimos os
pacientes por faixa etaria, verificamos uma maior
morbidade e mortalidade nas criancas abaixo de
1 ano (atelectasia e pneumonia em 58% e Obito
em 11,8% dos pacientes). Cabe ressaltar que, em
pacientes nessa faixa etaria, devem ser ponderadas
as indicacdes para a operacdo sempre que o quadro
clinico permitir. Se conseguirmos postergar o trata-
mento operatdrio para proximo de 1 ano de vida ou
mais, as taxas de morbidade e de mortalidade serdo
menores. Na literatura encontramos incidéncias
semelhantes, com morbidade de 40% e mortali-
dade ao redor de 10%. Dentre as complicacdes mais
freqlientes relatadas temos drenagem prolongada,
empiema, pneumonia e infeccdo da ferida opera-
toria.l"162% Nesta série tivemos taxas de morbidade
e de mortalidade bem aquém das relatadas na litera-
tura. Cabe lembrar que as complicacdes que podem
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ocorrer antes do tratamento operatorio, causadas
pela prdopria malformagdo, atingem até 45% dos
pacientes,'® incidéncia maior do que a morbidade
no periodo pds-operatadrio.

Néo existe consenso na literatura mundial sobre
qual seria a idade ideal para se realizar o tratamento
operatdrio apos o nascimento. Ha justificativas
para a operagdo tanto no paciente adulto quanto
na crianca. Porém, sabemos que o crescimento
pulmonar por hiperplasia (aumento do numero de
alvéolos de fato) ocorre até os 8 anos de idade. Apos
0s 9 anos de idade had o crescimento pulmonar em
volume e tamanho, mas ndo no numero absoluto
de alvéolos.! Em 1987, 230 pacientes subme-
tidos a pneumonectomia foram acompanhados por
até 30 anos. Na época da operagdo, os pacientes
foram divididos por faixa etaria. O grupo operado
com idade entre O e 5 anos manteve a capacidade
pulmonar total em 96% mesmo apos a pneumo-
nectomia.C? Qutros autores recomendam que o
tratamento operatdrio de pacientes com diagnds-
tico de malformagdes pulmonares seja realizado
entre 3 e 6 meses de vida para que possa ocorrer o
crescimento pulmonar.(132930)

Concluimos que as malformagdes pulmonares
foram subdiagnosticadas em nosso servico. Por
vezes, diversas situagcdes foram confundidas com
infeccdes pulmonares e, por vezes, tratadas como
pneumonia. A hipotese diagnostica de alteracdo
pulmonar congénita deve ser, pelo menos, conside-
rada pelo médico, principalmente em pacientes com
pneumonia recorrente. Reiteramos que a falha ou o
atraso no diagnostico das malformacdes pulmonares
resultou em tratamentos e hospitalizacdes desne-
cessarias, assim como em complicacdes infecciosas
recorrentes e freqiientes. Acreditamos que o trata-
mento definitivo ¢ a operacdo. HA uma tendéncia
a menor resseccdo possivel e segura, sendo que,
atualmente, reservamos a indicacdo de lobectomia
para os pacientes que tém todo o lobo comprome-
tido. Em pacientes ainda assintomaticos, mas com
evidéncias de malformacgdo pulmonar em exames de
imagem, a operacdo deve ser indicada mesmo sem
o diagndstico confirmado. Temos como preferéncia,
se possivel, realizar o tratamento proximo ou acima
da idade de 1 ano. Ressaltamos que o tratamento
cirurgico € curativo, com baixa morbidade e morta-
lidade em nosso servico.

Outros trabalhos sdo necessarios para a eluci-
dacdo de controvérsias e, principalmente, para
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o esclarecimento da populagdo médica em geral
quanto a importancia do diagnostico correto dessas
doencas.
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