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Resumo

Objetivo: Determinar as principais malformacées congénitas pulmonares e os principais métodos diagnosticos
utilizados, assim como as indicacoes de tratamento cirtrgico e os seus resultados em um servico de referéncia de
cirurgia toracica pediatrica. Métodos: Foram revisados 52 prontudrios de pacientes com diagndstico anatomopa-
tolégico de malformagdes congénitas pulmonares e que foram submetidos a resseccdo pulmonar entre janeiro de
1997 e dezembro de 2006. Os critérios de exclusdo foram idade > 12 anos e dados clinicos incompletos. A amostra
final foi composta de 35 pacientes. Resultados: Nesta amostra, a média de idade foi de 31 meses, com predo-
minancia do sexo masculino (n = 21). Os achados anatomopatoldgicos foram malformacio adenomatoide cistica
(n = 14), enfisema lobar congénito (n = 13), sequestro pulmonar (n = 8), e malformacio arteriovenosa (n = 1). A
resseccdo 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 & drenagem pleural
fechada, com tempo médio de permanéncia do dreno toracico de 3,9 dias. Dez pacientes (28,5%) apresentaram
complicagées pos-operatorias. Nao houve obitos nesta série. Conclusoes: A resseccdo pulmonar para o tratamento
das malformagdes pulmonares ¢ um procedimento seguro, apresentando baixa morbidade e nenhuma mortalidade
em um servico de referéncia para doencas pulmonares.

Descritores: Malformagdo adenomatoide cistica congénita do pulmédo; Sequestro broncopulmonar;
Pneumonectomia; Procedimentos cirirgicos 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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Introducdo

As  malformagdes congénitas  pulmo-
nares formam um espectro de doengas pouco
frequentes, ocorrendo a partir do desen-
volvimento do intestino primitivo e da sua
diferenciagio em sistema respiratorio."? Sua
frequéncia global ¢ dificil de estabelecer; porém,
com o advento da ecografia pré-natal, houve um
aumento no numero de diagnosticos precoces,”
com uma incidéncia variando de 30 a 42 casos
por 100.000 habitantes/ano.”

O espectro das malformacdes congénitas
pulmonares inclui a malformacio adenomatoide
cistica (MAC), sequestracdo pulmonar, enfi-
sema lobar congénito e cistos broncogénicos,
que podem ser intra ou extrapulmonares.” As
malformacdes arteriovenosas, embora sejam
alteracdes dos vasos pulmonares, também estdo
incluidas dentro das malformagdes pulmonares.

As  malformacdes congénitas  pulmo-
nares podem ser diagnosticadas em qualquer
idade.”®” Sua apresentacio clinica pode variar
de insuficiéncia respiratoria ap6s o nascimento
até alteracdes radioldgicas na idade adulta em
pacientes assintomaticos."*® O conhecimento
de tais malformacoes ¢ de fundamental impor-
tancia, uma vez que o seu reconhecimento
precoce em recém-nascidos pode significar o
sucesso para o tratamento da insuficiéncia respi-
ratdria neonatal e de outras complicacoes.”-'?

O diagnostico destas lesdes geralmente
requer diferentes exames radioldgicos para um
adequado planejamento cirurgico, como a ultras-
sonografia com Doppler pré-natal e pos-natal, a
ressonancia magnética nuclear pré-natal e a TC
de torax.("»09 O tratamento das diversas formas
de malformacdes congénitas pulmonares baseia-
se principalmente na resseccdo pulmonar, a qual
deve ser a mais conservadora possivel, sendo a
lobectomia o tratamento realizado com maior
frequéncia.l">® " Tais procedimentos podem
ser realizados através de toracoscopia ou tora-
cotomia dependendo da experiéncia de cada
servico.['>10)

Devido ao pequeno numero de publicacdes
nacionais” quanto ao tratamento cirtrgico das
malformacdes pulmonares em criangas, procu-
ramos determinar as principais malformacdes
congénitas pulmonares em um servico de refe-
réncia no tratamento de doencas de torax, bem
como avaliar os principais métodos diagndsticos
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utilizados, as indicacdes e os resultados dos
diferentes tipos de tratamento cirurgico.

Métodos

Foram analisados retrospectivamente todos
0s prontudrios de pacientes que apresen-
tavam diagndstico de malformagdes congénitas
pulmonares pelo exame anatomopatoldgico e
que foram submetidos a ressec¢do pulmonar
no complexo hospitalar da Santa Casa de
Misericordia de Porto Alegre, RS, no periodo
entre janeiro de 1997 e dezembro de 2006.
Foram excluidos os prontudrios com informa-
cdes incompletas e daqueles pacientes maiores
de 12 anos. O presente trabalho foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da Irmandade
Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre, RS,
sob o protocolo numero 1436/06.

Foram revisados 52 prontudrios de pacientes
com diagndstico anatomopatologico de malfor-
macoes congénitas pulmonares, sendo 39 casos
com pacientes menores de 12 anos. Foram
excluidos 4 casos, por prontuario incompleto
(2 hipoplasias pulmonares e 2 fistulas arterio-
venosas). Os casos de cistos broncogénicos ndo
foram incluidos 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
malformacdes da seguinte forma: enfisema
lobar congénito, sequestracdo extra e intra-
lobar, malformacio arteriovenosa e MAC. Foram
analisados os seguintes pardmetros: idade, sexo,
sinais e sintomas, exames radiologicos utilizados,
localizacdo das lesdes, cirurgias realizadas e
complicagdes pos-operatorias. Os pacientes com
diagnostico de MAC foram divididos segundo a
classificacdo anatomopatoldgica de Stocker, em
tipos de 1 a TV.G:1017)

Os dados foram armazenados em planilhas
eletronicas Microsoft Excel e foram calculadas a
média e a mediana das idades, a média de dias
de internacdo e o percentual de cada patologia
e de sua localizagdo. Para verificar a presenca
de diferencas significativas (p < 0,05) no tempo
de drenagem pleural quanto a utilizacdo de
drenagem em aspiracdo ou em selo d’agua, foi
utilizado o teste t de Student.

Resultados

Dos 35 pacientes estudados, a média de
idade foi de 31 meses na época da cirurgia
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(mediana de 17 meses; variacdo: 1-120 meses)
com predominancia do sexo masculino (60%),
sendo 31 pacientes brancos (88,6%), 3 negros
(8,6%) e apenas 1 da raca indigena (2,8%).

Os achados anatomopatoldgicos dos
35 pacientes analisados estdo descritos na
Tabela 1. Um paciente apresentou associagdo de
MAC tipo 1 e sequestracdo pulmonar extralobar.

Dos 35 pacientes estudados, 9 (25,71%) nio
apresentavam sintomatologia pré-operatoria,
sendo 2 pacientes (5,71%) com MAC tipo 1,
2 pacientes (5,71%) com MAC tipo 11, 2 pacientes
com sequestracdo pulmonar intralobar (5,71%) e
3 pacientes com sequestracdo pulmonar extra-
lobar (8,57%). Todos os pacientes com enfisema
lobar congénito apresentavam sintomas preé-
operatorios, sendo o mais comum o esforco
respiratdrio, em 9 casos (69,23%).

Todos os pacientes foram submetidos a
algum tipo de exame de imagem para o diag-
nostico pré-operatorio: 28 pacientes (80%)
foram submetidos a TC de tdrax, 35 realizaram
radiografia simples de torax, e apenas 4 tinham
diagnostico pré-natal através de ultrassonografia
(11,429%), sendo 3 casos de MAC e 1 caso de
sequestracdo pulmonar extralobar. As localiza-
coes das lesdes estdo especificadas na Tabela 2,
enquanto os tipos de resseccdes estdo demons-
trados na Tabela 3.

Dos pacientes estudados, 17 (48,57%) tinham
historia prévia de tratamento para pneumonia
bacteriana, 14 (40,00%) foram submetidos a
broncoscopia diagnostica, e apenas 2 pacientes
(5,71%) realizaram testes de funcio pulmonar
no pré-operatorio. O periodo médio de inter-
nacdo foi de 11 dias, variando de 3 a 30 dias
de internagdo; sendo a média do periodo de
internacdo pos-operatorio de 8 dias (variagdo:
2-21 dias).

Apresentaram complicacdes pos-operatorias
10 pacientes (28,57%), sendo a complicacdo mais
comum a infec¢do pulmonar (em 7), sequida por
pneumotdrax apos a retirada dos drenos (em 2)
e atelectasia pulmonar (em 1). Ndo houve obitos
nesta série.

Foram submetidos a drenagem pleural
fechada 34 pacientes (97,14%), sendo
18 (51,42%) com drenagem pleural em selo
d’agua e 16 (45,71%) com drenagem pleural sob
aspiracdo continua. Ndo houve uma diferenca
significativa entre esses dois grupos no tempo
de drenagem (p > 0,05). Um dreno tordcico foi
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Tabela 1 - Achados anatomopatolégicos de
35 pacientes com malformacbes congénitas
pulmonares.?

Achados anatomopatoldgicos n %
Enfisema lobar congénito 13 37,14
Sequestro pulmonar

Intralobar 4 11,42

Extralobar 4 11,42

Total 8 22,84
Malformagdo adenomatoide cistica

Tipo 1 8 22,85

Tipo 11 5 14,28

Tipo 11 1 2,85

Tipo IV 0 -

Total 14 40,00
Malformacgéo arteriovenosa 1 2,85

“Houve 1 paciente com duas malformacdes pulmonares
(sequestro pulmonar extralobar e malformagio adenoma-
toide cistica tipo 1) operadas simultaneamente.

utilizado em 28 pacientes (80%), e dois drenos
foram utilizados em 6 (17,14%). O tempo
médio de permanéncia do dreno toracico foi de
3,9 dias (variacdo: 1-9 dias). Apenas 1 paciente
com diagndstico de sequestracdo extralobar ndo
foi submetido a drenagem toracica. Nesta série,
8 pacientes necessitaram ventilacdo mecénica
por mais de 24 h (variacdo: 1-5 dias).

Discussio

As malformacdes pulmonares sdo conhe-
cidas pela medicina ha mais de trés séculos,
permanecendo ainda sem consenso de como e
quando tratd-las.”” Com o avanco dos exames de
imagem, as malformacdes pulmonares passaram
a ser diagnosticadas com maior frequéncia no
periodo pré-natal ou nos primeiros dias de vida,
fazendo com que ocorra uma maior prevencio de
complicacdes no periodo neonatal. Mesmo com
0 uso rotineiro da ultrassonografia pré-natal,®®
o diagndstico diferencial das diversas malforma-
¢cdes pulmonares muitas vezes ¢ dificil, sendo
necessaria a utilizacdo de exames adicionais

Tabela 2 - Localizacio das malformacoes pulmonares
nos exames radioldgicos pré-operatdrios.

Localizacgdo 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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Tabela 3 - Resseccoes realizadas em 35 pacientes
com malformacdes congénitas pulmonares.

Tipo de ressecc¢do 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)
Piramide 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.

para sua confirmacgdo, como ¢ o caso da resso-
nancia magnética nuclear pré-natal ou da TC no
periodo neonatal.” Em nossa série, verificamos
que poucos pacientes possuiam o diagndstico
pré-natal de malformacdo congénita, prova-
velmente porque a maioria dos pacientes era
proveniente de outras localidades, e suas maes
ndo realizaram um acompanhamento pré-natal
adequado. Os pacientes com malformacdes
pulmonares apresentardo sintomas em algum
momento da vida, a maioria deles antes dos
13 anos de idade.”)

Na presenca de sintomas, o tratamento
cirurgico das malformac¢des pulmonares deve
ser realizado o mais precocemente possivel,
buscando-se o méaximo de preservacdo do
parénquima pulmonar normal.”'® Nas lesdes
assintomaticas, o tratamento cirtrgico ainda
permanece controverso quanto a necessidade
ou nio de resseccdo pulmonar, sendo a sua
indicacdo baseada no risco de infeccoes de
repeticdo e possiveis complicacdes pleuropulmo-
nares, bem como pelo risco de malignidade nos
casos de MAC (rabdomiossarcoma e carcinoma
bronquiolo-alveolar).!">#6819 Nesses casos, as
resseccoes pulmonares sdo seguras e com baixos
indices de complicacges.!"”®

A resseccdo de escolha nos casos de MAC
e de sequestracio pulmonar intralobar ¢é a
lobectomia ou a segmentectomia, quando
possivel,6->81213) enquanto  a  sequestrec-
tomia estd indicada nos casos de sequestracdo
pulmonar extralobar,®47-%213 e muito rara-
mente a pneumonectomia estard indicada em
casos selecionados de MAC.?
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0 enfisema lobar congénito apresenta
controvérsias em relacdo ao tratamento cirurgico
ou conservador.>" Quando os pacientes sdo
sintomaticos, a cirurgia esta indicada a partir do
momento do diagnostico, sendo a lobectomia
a ressecgdo de escolha,"" enquanto ressecgdes
segmentares estdo reservadas para doencgas loca-
lizadas.® Esse tipo de indicacdo precoce resolve o
problema, e os pacientes ndo apresentam perda
da funcdo pulmonar, uma vez que ha cresci-
mento compensatorio do pulméo até o final
da primeira infancia, por volta dos 8 anos de
idade.” Nos pacientes assintomaticos, a média
de idade para a cirurgia se eleva,™'" estando
o tratamento cirdrgico indicado naqueles que
passam a apresentar sintomas.

A videotoracoscopia tem sido amplamente
empregada na resseccdo de sequestracoes
pulmonares em adultos, apresentando bons
resultados através de uma resseccdo segura da
lesdo, com menores indices de complicacoes e
alta hospitalar precoce.™'® Em pacientes pedi-
atricos, a videotoracoscopia pode ser realizada
em criancas de qualquer idade, com seguranca
e eficacia semelhantes aos procedimentos reali-
zados em adultos.!"?

Em nossa série, as lobectomias de lobos
superiores foram as resseccoes mais frequente-
mente realizadas, principalmente nos pacientes
com enfisema lobar congénito.""" Os pacientes
com MAC e sequestragdo pulmonar apresen-
taram predominancia de comprometimento dos
lobos inferiores, como observado em diferentes
séries,®*1% enquanto aqueles com enfisema lobar
congénito apresentaram maior nimero de lesdes
nos lobos superiores. Apesar da broncoscopia
nao ter sido realizada em todos os pacientes do
nosso estudo, nGs preconizamos o seu uso como
rotina na avaliacdo pré-operatoria, uma vez que
esse exame, além de auxiliar na coleta de mate-
rial endobrénquico, pode fornecer informacdes
importantes para a estratégia cirurgica através
da visualizacdo da anatomia da arvore traque-
obrénquica.®

AssociacOes entre as diferentes malforma-
cdes pulmonares podem estar presentes em até
50% dos casos,>%® assim como pode ocorrer
a concomitancia de malformacdes pulmonares
com malformagdes de outros 6rgdos: as mais
comuns sdo o pectus excavatum e as malfor-
macdes esofdgicas e cardiacas.”® Apesar de
observarmos a existéncia desse tipo de asso-
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ciacdo em nossa série, a sua presenca foi muito
inferior do que o observado na literatura.®69

As complicagdes pos-operatdrias mais comuns
e as causas de reintervencdes em pacientes com
malformacdo pulmonar que sdo submetidos a
resseccdo pulmonar sdo o empiema pleural, a
pneumonia, o hemotorax, o derrame pleural e o
escape aéreo prolongado.”*"?) Entre as compli-
cacdes pos-operatdrias, a pneumonia foi a mais
frequentemente observada, o que corrobora o
observado na literatura.”” A permanéncia dos
tubos de drenagem ¢ varidvel, 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.'?
Nenhum paciente foi submetido a reintervencéo
ou evoluiu para o dbito, como demonstrado na
maioria das publicacdes.'?

As resseccdes pulmonares para o tratamento
das malformagdes congénitas dos pulmdes sao
um procedimento seguro, apresentando pouca
morbidade e minima mortalidade em um servico
de referéncia para doengas pulmonares.
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