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Tratamento cirúrgico das malformações pulmonares 
congênitas em pacientes pediátricos*

Surgical treatment of congenital lung malformations in pediatric patients
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Resumo
Objetivo: Determinar as principais malformações congênitas pulmonares e os principais métodos diagnósticos 
utilizados, assim como as indicações de tratamento cirúrgico e os seus resultados em um serviço de referência de 
cirurgia torácica pediátrica. Métodos: Foram revisados 52 prontuários de pacientes com diagnóstico anatomopa-
tológico de malformações congênitas pulmonares e que foram submetidos à ressecção pulmonar entre janeiro de 
1997 e dezembro de 2006. Os critérios de exclusão foram idade ≥ 12 anos e dados clínicos incompletos. A amostra 
final foi composta de 35 pacientes. Resultados: Nesta amostra, a média de idade foi de 31 meses, com predo-
minância do sexo masculino (n = 21). Os achados anatomopatológicos foram malformação adenomatoide cística 
(n = 14), enfisema lobar congênito (n = 13), sequestro pulmonar (n = 8), e malformação arteriovenosa (n = 1). A 
ressecção mais comum foi a lobectomia inferior esquerda (25,71%), seguida por diferentes tipos de segmentec-
tomia (22,85%), lobectomia superior esquerda (22,85%), lobectomia superior direita (14,28%), lobectomia inferior 
direita (8,57%) e lobectomia média (5,71%). Dos 35 pacientes, 34 (97,14%) foram submetidos à drenagem pleural 
fechada, com tempo médio de permanência do dreno torácico de 3,9 dias. Dez pacientes (28,5%) apresentaram 
complicações pós-operatórias. Não houve óbitos nesta série. Conclusões: A ressecção pulmonar para o tratamento 
das malformações pulmonares é um procedimento seguro, apresentando baixa morbidade e nenhuma mortalidade 
em um serviço de referência para doenças pulmonares. 

Descritores: Malformação adenomatoide cística congênita do pulmão; Sequestro broncopulmonar; 
Pneumonectomia; Procedimentos cirúrgicos pulmonares; Enfisema pulmonar.

Abstract
Objective: To determine the main congenital lung malformations treated and the principal diagnostic methods 
employed, as well as the indications for surgical treatment and the results obtained, at a referral facility for pediatric 
thoracic surgery. Methods: We reviewed the medical charts of 52 patients anatomopathologically diagnosed with 
congenital lung malformations and who had been submitted to pulmonary resection between January of 1997 and 
December of 2006. Exclusion criteria were age ≥ 12 years and incomplete clinical data. The final sample comprised 
35 patients. Results: In this sample, the mean age was 31 months, and there was a predominance of males (n = 21). 
The anatomopathological findings were cystic adenomatoid malformation (n = 14), congenital lobar emphysema 
(n = 13), pulmonary sequestration (n = 8) and arteriovenous malformation (n = 1). The most common type of 
lung resection was left lower lobectomy (in 25.71%) followed by different types of segmentectomy (in 22.85%), 
left upper lobectomy (in 22.85%), right upper lobectomy (in 14.28%), right lower lobectomy (in 8.57%) and 
middle lobectomy (in 5.71%). Of the 35 patients, 34 (97.14%) were submitted to closed pleural drainage, with a 
mean duration of thoracic drainage of 3.9 days. Ten patients (28.5%) presented with postoperative complications. 
There were no deaths in our sample. Conclusions: Pulmonary resection for the treatment of congenital lung 
malformations is a safe procedure, presenting low morbidity and no mortality at a referral facility for pediatric 
thoracic surgery.

Keywords: Cystic adenomatoid malformation of lung, congenital; Bronchopulmonary sequestration; 
Pneumonectomy; Pulmonary surgical procedures; Pulmonary emphysema.
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utilizados, as indicações e os resultados dos 
diferentes tipos de tratamento cirúrgico.

Métodos

Foram analisados retrospectivamente todos 
os prontuários de pacientes que apresen-
tavam diagnóstico de malformações congênitas 
pulmonares pelo exame anatomopatológico e 
que foram submetidos à ressecção pulmonar 
no complexo hospitalar da Santa Casa de 
Misericórdia de Porto Alegre, RS, no período 
entre janeiro de 1997 e dezembro de 2006. 
Foram excluídos os prontuários com informa-
ções incompletas e daqueles pacientes maiores 
de 12 anos. O presente trabalho foi aprovado 
pelo Comitê de Ética em Pesquisa da Irmandade 
Santa Casa de Misericórdia de Porto Alegre, RS, 
sob o protocolo número 1436/06.

Foram revisados 52 prontuários de pacientes 
com diagnóstico anatomopatológico de malfor-
mações congênitas pulmonares, sendo 39 casos 
com pacientes menores de 12 anos. Foram 
excluídos 4 casos, por prontuário incompleto 
(2 hipoplasias pulmonares e 2 fístulas arterio-
venosas). Os casos de cistos broncogênicos não 
foram incluídos na coleta de dados, uma vez 
que esses se apresentaram como cistos extra-
pulmonares ou mediastinais. Os pacientes foram 
divididos em grupos de acordo com as diferentes 
malformações da seguinte forma: enfisema 
lobar congênito, sequestração extra e intra-
lobar, malformação arteriovenosa e MAC. Foram 
analisados os seguintes parâmetros: idade, sexo, 
sinais e sintomas, exames radiológicos utilizados, 
localização das lesões, cirurgias realizadas e 
complicações pós-operatórias. Os pacientes com 
diagnóstico de MAC foram divididos segundo a 
classificação anatomopatológica de Stocker, em 
tipos de I a IV.(3,10,17)

Os dados foram armazenados em planilhas 
eletrônicas Microsoft Excel e foram calculadas a 
média e a mediana das idades, a média de dias 
de internação e o percentual de cada patologia 
e de sua localização. Para verificar a presença 
de diferenças significativas (p < 0,05) no tempo 
de drenagem pleural quanto à utilização de 
drenagem em aspiração ou em selo d’água, foi 
utilizado o teste t de Student.

Resultados
Dos 35 pacientes estudados, a média de 

idade foi de 31 meses na época da cirurgia 

Introdução

As malformações congênitas pulmo-
nares formam um espectro de doenças pouco 
frequentes, ocorrendo a partir do desen-
volvimento do intestino primitivo e da sua 
diferenciação em sistema respiratório.(1,2) Sua 
frequência global é difícil de estabelecer; porém, 
com o advento da ecografia pré-natal, houve um 
aumento no número de diagnósticos precoces,(3) 
com uma incidência variando de 30 a 42 casos 
por 100.000 habitantes/ano.(4)

O espectro das malformações congênitas 
pulmonares inclui a malformação adenomatoide 
cística (MAC), sequestração pulmonar, enfi-
sema lobar congênito e cistos broncogênicos, 
que podem ser intra ou extrapulmonares.(5) As 
malformações arteriovenosas, embora sejam 
alterações dos vasos pulmonares, também estão 
incluídas dentro das malformações pulmonares.

As malformações congênitas pulmo-
nares  podem ser diagnosticadas em qualquer 
idade.(4,6,7) Sua apresentação clínica pode variar 
de insuficiência respiratória após o nascimento 
até alterações radiológicas na idade adulta em 
pacientes assintomáticos.(1,4,6) O conhecimento 
de tais malformações é de fundamental impor-
tância, uma vez que o seu reconhecimento 
precoce em recém-nascidos pode significar o 
sucesso para o tratamento da insuficiência respi-
ratória neonatal e de outras complicações.(7-10)

O diagnóstico destas lesões geralmente 
requer diferentes exames radiológicos para um 
adequado planejamento cirúrgico, como a ultras-
sonografia com Doppler pré-natal e pós‑natal, a 
ressonância magnética nuclear pré-natal e a TC 
de tórax.(1,3,6-9) O tratamento das diversas formas 
de malformações congênitas pulmonares baseia-
se principalmente na ressecção pulmonar, a qual 
deve ser a mais conservadora possível, sendo a 
lobectomia o tratamento realizado com maior 
frequência.(1,3,8-11) Tais procedimentos podem 
ser realizados através de toracoscopia ou tora-
cotomia dependendo da experiência de cada 
serviço.(12-16)

Devido ao pequeno número de publicações 
nacionais(4) quanto ao tratamento cirúrgico das 
malformações pulmonares em crianças, procu-
ramos determinar as principais malformações 
congênitas pulmonares em um serviço de refe-
rência no tratamento de doenças de tórax, bem 
como avaliar os principais métodos diagnósticos 
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utilizado em 28 pacientes (80%), e dois drenos 
foram utilizados em 6 (17,14%). O tempo 
médio de permanência do dreno torácico foi de 
3,9 dias (variação: 1-9 dias). Apenas 1 paciente 
com diagnóstico de sequestração extralobar não 
foi submetido à drenagem torácica. Nesta série, 
8  pacientes necessitaram ventilação mecânica 
por mais de 24 h (variação: 1-5 dias).

Discussão

As malformações pulmonares são conhe-
cidas pela medicina há mais de três séculos, 
permanecendo ainda sem consenso de como e 
quando tratá-las.(4) Com o avanço dos exames de 
imagem, as malformações pulmonares passaram 
a ser diagnosticadas com maior frequência no 
período pré-natal ou nos primeiros dias de vida, 
fazendo com que ocorra uma maior prevenção de 
complicações no período neonatal. Mesmo com 
o uso rotineiro da ultrassonografia pré-natal,(3,6) 
o diagnóstico diferencial das diversas malforma-
ções pulmonares muitas vezes é difícil, sendo 
necessária a utilização de exames adicionais 

(mediana de 17 meses; variação: 1-120 meses) 
com predominância do sexo masculino (60%), 
sendo 31 pacientes brancos (88,6%), 3 negros 
(8,6%) e apenas 1 da raça indígena (2,8%).

Os achados anatomopatológicos dos 
35  pacientes analisados estão descritos na 
Tabela 1. Um paciente apresentou associação de 
MAC tipo I e sequestração pulmonar extralobar.

Dos 35 pacientes estudados, 9 (25,71%) não 
apresentavam sintomatologia pré-operatória, 
sendo 2 pacientes (5,71%) com MAC tipo I, 
2 pacientes (5,71%) com MAC tipo II, 2 pacientes 
com sequestração pulmonar intralobar (5,71%) e 
3 pacientes com sequestração pulmonar extra-
lobar (8,57%). Todos os pacientes com enfisema 
lobar congênito apresentavam sintomas pré-
operatórios, sendo o mais comum o esforço 
respiratório, em 9 casos (69,23%).

Todos os pacientes foram submetidos a 
algum tipo de exame de imagem para o diag-
nóstico pré-operatório: 28 pacientes (80%) 
foram submetidos à TC de tórax, 35 realizaram 
radiografia simples de tórax, e apenas 4 tinham 
diagnóstico pré-natal através de ultrassonografia 
(11,42%), sendo 3 casos de MAC e 1 caso de 
sequestração pulmonar extralobar. As localiza-
ções das lesões estão especificadas na Tabela 2, 
enquanto os tipos de ressecções estão demons-
trados na Tabela 3.

Dos pacientes estudados, 17 (48,57%) tinham 
história prévia de tratamento para pneumonia 
bacteriana, 14 (40,00%) foram submetidos à 
broncoscopia diagnóstica, e apenas 2 pacientes 
(5,71%) realizaram testes de função pulmonar 
no pré-operatório. O período médio de inter-
nação foi de 11 dias, variando de 3 a 30 dias 
de internação; sendo a média do período de 
internação pós-operatório de 8 dias (variação: 
2-21 dias).

Apresentaram complicações pós-operatórias 
10 pacientes (28,57%), sendo a complicação mais 
comum a infecção pulmonar (em 7), seguida por 
pneumotórax após a retirada dos drenos (em 2) 
e atelectasia pulmonar (em 1). Não houve óbitos 
nesta série.

Foram submetidos à drenagem pleural 
fechada 34 pacientes (97,14%), sendo 
18  (51,42%) com drenagem pleural em selo 
d’água e 16 (45,71%) com drenagem pleural sob 
aspiração contínua. Não houve uma diferença 
significativa entre esses dois grupos no tempo 
de drenagem (p > 0,05). Um dreno torácico foi 

Tabela 1 - Achados anatomopatológicos de 
35 pacientes com malformações congênitas 
pulmonares.a

Achados anatomopatológicos n %
Enfisema lobar congênito 13 37,14
Sequestro pulmonar

Intralobar 4 11,42
Extralobar 4 11,42
Total 8 22,84

Malformação adenomatoide cística
Tipo I 8 22,85
Tipo II 5 14,28
Tipo III 1 2,85
Tipo IV 0 -
Total 14 40,00

Malformação arteriovenosa 1 2,85
aHouve 1 paciente com duas malformações pulmonares 
(sequestro pulmonar extralobar e malformação adenoma-
toide cística tipo I) operadas simultaneamente.

Tabela 2 - Localização das malformações pulmonares 
nos exames radiológicos pré-operatórios.

Localização n (%)
Lobo inferior esquerdo 7 (20)
Lobo superior esquerdo 13 (37,14)
Lobo inferior direito 6 (17,14)
Lobo superior direito 7 (20)
Lobo médio 2 (5,71)
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O enfisema lobar congênito apresenta 
controvérsias em relação ao tratamento cirúrgico 
ou conservador.(3,11) Quando os pacientes são 
sintomáticos, a cirurgia está indicada a partir do 
momento do diagnóstico, sendo a lobectomia 
a ressecção de escolha,(1,11) enquanto ressecções 
segmentares estão reservadas para doenças loca-
lizadas.(4) Esse tipo de indicação precoce resolve o 
problema, e os pacientes não apresentam perda 
da função pulmonar, uma vez que há cresci-
mento compensatório do pulmão até o final 
da primeira infância, por volta dos 8 anos de 
idade.(2-4) Nos pacientes assintomáticos, a média 
de idade para a cirurgia se eleva,(1,11) estando 
o tratamento cirúrgico indicado naqueles que 
passam a apresentar sintomas.

A videotoracoscopia tem sido amplamente 
empregada na ressecção de sequestrações 
pulmonares em adultos, apresentando bons 
resultados através de uma ressecção segura da 
lesão, com menores índices de complicações e 
alta hospitalar precoce.(15,16) Em pacientes pedi-
átricos, a videotoracoscopia pode ser realizada 
em crianças de qualquer idade, com segurança 
e eficácia semelhantes aos procedimentos reali-
zados em adultos.(18)

Em nossa série, as lobectomias de lobos 
superiores foram as ressecções mais frequente-
mente realizadas, principalmente nos pacientes 
com enfisema lobar congênito.(1,11) Os pacientes 
com MAC e sequestração pulmonar apresen-
taram predominância de comprometimento dos 
lobos inferiores, como observado em diferentes 
séries,(5,9,10) enquanto aqueles com enfisema lobar 
congênito apresentaram maior número de lesões 
nos lobos superiores. Apesar da broncoscopia 
não ter sido realizada em todos os pacientes do 
nosso estudo, nós preconizamos o seu uso como 
rotina na avaliação pré-operatória, uma vez que 
esse exame, além de auxiliar na coleta de mate-
rial endobrônquico, pode fornecer informações 
importantes para a estratégia cirúrgica através 
da visualização da anatomia da árvore traque-
obrônquica.(8)

Associações entre as diferentes malforma-
ções pulmonares podem estar presentes em até 
50% dos casos,(2,6,8) assim como pode ocorrer 
a concomitância de malformações pulmonares 
com malformações de outros órgãos: as mais 
comuns são o pectus excavatum e as malfor-
mações esofágicas e cardíacas.(7-9) Apesar de 
observarmos a existência desse tipo de asso-

para sua confirmação, como é o caso da resso-
nância magnética nuclear pré-natal ou da TC no 
período neonatal.(3) Em nossa série, verificamos 
que poucos pacientes possuíam o diagnóstico 
pré-natal de malformação congênita, prova-
velmente porque a maioria dos pacientes era 
proveniente de outras localidades, e suas mães 
não realizaram um acompanhamento pré-natal 
adequado. Os pacientes com malformações 
pulmonares apresentarão sintomas em algum 
momento da vida, a maioria deles antes dos 
13 anos de idade.(4)

Na presença de sintomas, o tratamento 
cirúrgico das malformações pulmonares deve 
ser realizado o mais precocemente possível, 
buscando-se o máximo de preservação do 
parênquima pulmonar normal.(7,10) Nas lesões 
assintomáticas, o tratamento cirúrgico ainda 
permanece controverso quanto à necessidade 
ou não de ressecção pulmonar, sendo a sua 
indicação baseada no risco de infecções de 
repetição e possíveis complicações pleuropulmo-
nares, bem como pelo risco de malignidade nos 
casos de MAC (rabdomiossarcoma e carcinoma 
bronquíolo-alveolar).(1,3,4,6,8,10) Nesses casos, as 
ressecções pulmonares são seguras e com baixos 
índices de complicações.(1,7,8)

A ressecção de escolha nos casos de MAC 
e de sequestração pulmonar intralobar é a 
lobectomia ou a segmentectomia, quando 
possível,(3-5,8,12,13) enquanto a sequestrec-
tomia está indicada nos casos de sequestração 
pulmonar extralobar,(3,4,7-9,12,13) e muito rara-
mente a pneumonectomia estará indicada em 
casos selecionados de MAC.(3)

Tabela 3 - Ressecções realizadas em 35 pacientes 
com malformações congênitas pulmonares.

Tipo de ressecção n (%)
Lobectomia inferior esquerda 5 (14,28)
Lobectomia superior esquerda 8 (22,85)
Lobectomia inferior direita 3 (8,57)
Lobectomia média 2 (5,71)
Lobectomia superior direita 5 (14,28)
Segmentectomia anterior do LSE 3 (8,57)
Pirâmide basal esquerda 2 (5,71)
Segmentectomia apical do LID 1 (2,75)
Segmentectomia anterior do LSD 1 (2,75)
Segmentectomia apical do LSD 1 (2,75)
Sequestrectomia 4 (11,42)
LSE: lobo superior esquerdo; LID: lobo inferior direito; 
LSD: lobo superior direito.
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ciação em nossa série, a sua presença foi muito 
inferior do que o observado na literatura.(2,6-9)

As complicações pós-operatórias mais comuns 
e as causas de reintervenções em pacientes com 
malformação pulmonar que são submetidos à 
ressecção pulmonar são o empiema pleural, a 
pneumonia, o hemotórax, o derrame pleural e o 
escape aéreo prolongado.(1,7,9,13) Entre as compli-
cações pós-operatórias, a pneumonia foi a mais 
frequentemente observada, o que corrobora o 
observado na literatura.(4) A permanência dos 
tubos de drenagem é variável, dependendo da 
série apresentada; em nosso estudo, foi superior 
ao trabalho de um grupo de autores, no qual 
os drenos permaneceram, em média, 1,2 dias.(18) 
Nenhum paciente foi submetido à reintervenção 
ou evoluiu para o óbito, como demonstrado na 
maioria das publicações.(1,10)

As ressecções pulmonares para o tratamento 
das malformações congênitas dos pulmões são 
um procedimento seguro, apresentando pouca 
morbidade e mínima mortalidade em um serviço 
de referência para doenças pulmonares.
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