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Polialveolose: patogénese do enfisema lobar congénito?
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RESUMO — InTRODUGAO. O enfisema lobar congéni-
to é doencga rara, cuja patogénese permanece des-
conhecida. O interesse académico reside na falta
de uniformidade dos achados anatomopatolégi-
cos. Em cerca de 50%, ndo se consegue definir a
lesdo anatomopatolégica. A teoria mais recente
relaciona esta doenca com um numero aumentado
de alvéolos dentro de cada acino pulmonar.

OJeTIvo. O objetivo deste trabalho é efetuar
uma revisdo do estudo anatomopatolégico origi-
nal de 12 criangas com diagnodstico de enfisema
lobar congénito, procurando, mediante método
quantitativo, pesquisar a presenca do aumento do
numero de alvéolos no acino pulmonar.

MEeTopo. Os autores realizaram um estudo caso-
controle pareado pelaidade. O numero de alvéolos
em cada acino pulmonar foi pesquisado pela técni-
ca da contagem radial de alvéolos. Para comparar
as medidas obtidas nos casos e seus respectivos
controles, utilizaram a prova U de Mann-Whitney.
Regressdo linear avaliou a influéncia da idade
sobre as medidas.

ResuLTADOs. Encontraram um numero elevado

INTRODUCAO

O termo “doenca cistica congénita do pulmao” foi
amplamente utilizado na primeira metade deste
século para designar uma variedade de lesfes
radiotransparentes, geralmente sem confirmacao
anatomopatolégica. Dentro deste grupo situa-se o
enfisema lobar congénito, doenga rara, com aspec-
tos morfologicos e patogénese ndo claramente defi-
nidos, que tem sido reconhecida e estudada apenas
durante os altimos 50 anos.

O diagnostico dessa malformacéo é de interesse
para pediatras e cirurgifes, pois trata-se de uma
urgéncia cirdrgica, especialmente no neonato e no
lactente. O tratamento operatorio, lobectomia pul-
monar, apresenta baixa mortalidade. Ao contrario,
quando utilizado o tratamento clinico, a mortalida-
de é elevada'. Além disso, destaca-se que a im-
portancia dessa doencga reside no fato de se tratar
de uma das poucas causas cirurgicamente curaveis
de insuficiéncia respiratoria, particularmente em
neonatos e lactentes.
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de alvéolos nos portadores de enfisema lobar con-
génito operados com idade inferior a 3 anos, um
numero semelhante entre as idades de 3e 7 anos e
um numero diminuido a partir dessa idade. Na
crianca normal, ocorre um aumento no numero de
alvéolos com o aumento da idade. No enfisema
lobar congénito, esse numero se mantém pratica-
mente constante, independente da idade.

ConcLusAo. Os achados permitiram concluir
que: o lobo polialveolar pode ser diagnhosticado
por um método simples e pratico como a contagem
radial de alvéolos, colaborando para diminuir a
frequéncia de casos de etiologia desconhecida,
um numero de alvéolos maior que o esperado para
idade encontra-se associado ao enfisema lobar
congénito no paciente (operado) antes dos 3 anos
de idade e que, ao contrario do que ocorre no
pulméo normal, no lobo acometido por enfisema
lobar congénito ndo ocorre aumento no numero de
alvéolos com o aumento na idade.

UNITERMOS: Enfisema — congénito. Alvéolos — patologia.

O aspecto operatorio do enfisema lobar € bastan-
te caracteristico, contrastando com a falta de uni-
formidade nos achados histopatolégicos. Em cerca
de 50% dos casos, ndo se consegue definir a lesédo
anatomopatoldgica®®. A patogénese dessa doenga
ainda nédo esta claramente definida e, na maioria
das vezes, é considerada idiopatica.

A teoria baseada no inadequado suporte carti-
laginoso do bronquio foi sugerida inicialmente,
mas Hislop e Reid’” propdem uma segunda teoria
para explicar o enfisema lobar congénito: um cres-
cimento exagerado de cada 4cino pulmonar. Esses
autores conseguiram evidenciar, por meio de méto-
dos quantitativos, um aumento no nimero de alvé-
olos de até cinco vezes o normal.

Considerando que a teoria do aumento de massa
alveolar parece mais adequada para explicar a
patogénese do enfisema lobar congénito e que esse
aspecto tem sido muito pouco pesquisado nas séries
estudadas, propde-se, neste trabalho, a estuda-la
sistematicamente, neste particular. Objetiva-se
estudar a unidade respiratéria terminal nas pecas
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operatérias de 12 criangas portadoras de enfisema
lobar congénito, submetidas a tratamento cirargi-
co. Mediante contagem radial de alvéolos, buscou-
se quantificar o namero de alvéolos no acino pul-
monar e relacionar o namero de alvéolos por acino
com a idade da crianc¢a, comparando criangas nor-
mais com portadoras de enfisema lobar congénito.

CASUISTICA E METODO

Constituiram o objeto deste trabalho os blocos
das pecas operatorias provenientes de um grupo de
12 pacientes consecutivos e néo selecionados, por-
tadores de enfisema lobar congénito e que foram
tratados pela Disciplina de Cirurgia do Toérax da
Escola Paulista de Medicina (UNIFESP) no periodo
compreendido entre 1984 e 1993.

A idade desses pacientes variou entre 4 diase 13
anos, sendo quatro neonatos, quatro lactentes e
guatro criancas.

Os dados clinicos, de exames subsidiarios e o
achado operatorio confirmaram o diagnostico de
enfisema lobar congénito®.

Desenho do estudo

Para atingir o objetivo proposto, optou-se por
um estudo caso-controle pareado®. Foi definido
como caso o paciente que apresentava quadro clini-
co, radiografico e intra-operatdrio compativeis com
enfisema lobar congénito, e que, além disso, apre-
sentava um estudo anatomopatolégico inicial con-
firmando o diagnoéstico clinico e cirargico. A partir
dessa selecdo, foi possivel identificar os blocos das
pecas operatdrias e confeccionar novas laminas. O
controle foi definido como o paciente falecido por
diversas causas, submetido a necropsia, cujo laudo
excluia conclusivamente a presenca de qualquer
doenca pulmonar ou malformac¢do. O critério de
pareamento foi a idade. A faixa etaria para o
pareamento também foi determinada a partir das
faixas etarias utilizadas no trabalho de Emery &
Mithal'°. Assim, a amostra estudada compreende
os blocos das pecas operatdrias de 12 pacientes
portadores de enfisema lobar congénito pareados a
12 controles — pacientes que ndo apresentavam
doenca pulmonar ou malformagao.

Contagem radial de alvéolos

Os casos e os controles foram comparados quan-
to ao numero de alvéolos por &cino, segundo a
técnicadescrita por Emery & Mithal'®. Nessa técni-
ca, o bronquiolo terminal é identificado como aque-
le que tem seu limen apenas parcialmente revesti-
do por epitélio respiratério. A partir do centro
dessa estrutura, traca-se uma linha perpendicular
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Fig. 1 — Determinacéo da contagem radial de alvéolos.
Uma linha perpendicular ao septo interacinar (si) ou a
pleura visceral é “tracada” até o centro do bronquiolo
terminal (BT). O nimero de alvéolos cortado por essa
linha é entdo contado (avaliado) (neste caso 1 a 9). Essa
medida visa quantificar o numero de alvéolos por acino
pulmonar e independe do volume (ou tamanho) do alvé-
olo. Assim, ndo h& necessidade de inflar a pe¢a antes da
fixacgdo.

em direcdo ao tecido conjuntivo mais préximo
(septo interacinar ou pleura visceral) e procede-se
a contagem do numero de alvéolos que sédo cruzados
por essa linha (fig. 1).

O material foi examinado por um patologista que
desconhecia a idade do paciente ou se este integra-
va 0 grupo de casos ou de controles.

Método estatistico

Para comparar o numero de alvéolos de cada
par caso-controle, foi utilizada a prova U de Mann-
Whitney?!.

Para avaliar a influéncia da idade sobre as me-
didas, tanto nos casos como nos controles, foram
realizadas regressoes lineares entre as medidas e
as respectivas idades.
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Tabela 1 — Comparacao das médias obtidas para cada par caso-controle com a respectiva média “histérica”

Histérico* Controle Caso
Par Faixa etaria Média + dp Idade Média + dp Idade Média + dp
1 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+ 1,38 2m. 5,6 £ 1,200 2m. 8,42 + 0,900
2 Nasc . (40 sem.) O 1 sem. 4,4 + 0,90 1d. 4,8 + 0,600 4 d. 8 + 0,816
3 5a.7m. 0 6a. 6m. 7,8 £ 0,93 6a.3m. 7 +£0,816 6 a. 20 d. 9+1,763
4 2a.7m. 0 3a.6m. 7,3 +1,42 2a.7m. 6,4 + 0,800 3a. 15d. 8 + 0,816
5 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+ 1,38 60 d. 4,2 +0,871 45 d. 8,8 + 0,687
6 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+1,38 12 d. 4,86 + 0,638 22 d. 6,62 + 1,727
7 13 anos 9,3+2,0 13 a. 9,7 + 0,458 13 a. 6,2 £ 0,979
8 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+ 1,38 27 d. 4,5+ 0,670 27 d. 7,2 £ 0,600
9 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+ 1,38 23 d. 6,4 £ 1,019 23 d. 7,1 £ 0,700
10 3a.7m. 0 4a. 6m. 7,5+ 1,68 4 a. 6,89 + 1,119 4 a. 6,86 £ 1,124
11 1 sem. 0 4 ¥ meses 55+1,38 4 m. 5,3+0,781 3m. 7+1,132
12 10m. O 15 m. 7,0+ 1,68 la. 3 m. 5,3+0,781 11 m. 7,4 +£1,113

* Segundo Emery & Mithal®.

Sem. = semana; m. = meses; d. = dias; a. = anos; nasc. = nascimento; dp = desvio padrao.

Em todos os testes estatisticos realizados, ado-
tou-se o valor de significancia a menor ou igual a
0,05, que corresponde a um nivel de confianca de
95%. Os valores estatisticamente significantes en-
contram-se marcados com um asterisco.

RESULTADOS

O numero médio de medidas por caso foi 7,58.
Das 91 medidas conseguidas, para 0s casos, em
mais da metade das vezes (49/91) a medida obtida
foi 7 ou 8.

O numero médio de medidas por controle foi 9.
Das 109 medidas conseguidas, em mais da metade
das vezes (59/109) a medida obtida foi 5 ou 6.

Na tabela 1, procuramos agrupar o resultado da
média de cada par (caso-controle) com a correspon-
dente média “histdrica”. Chamamos de média “his-
térica” os dados obtidos por Emery & Mithal.

Para comparar a diferenca entre o niumero de
alvéolos do caso e 0o nUmero de alvéolos do controle,
dentro de cada grupo etario, foi utilizado o teste de
Mann-Whitney. A tabela 2 mostra os resultados da
prova U de Mann-Whitney para cada par, com as
respectivas medianas, o valor da estatistica U e do
teste de significancia unicaudal.

Para avaliar a influéncia da idade sobre as me-
didas, foram realizadas regressdes lineares entre
as medidas e as respectivas idades, na forma:

y =a + bx

Para os casos, obteve-se: a = 7,59 (+/- 2,84); b =
-0,0001556 (+/- 0,0001976); r2 = 0,0268 e n = 91,
onde os valores entre parénteses indicam o inter-
valo de 95% de confianc¢a dos coeficientes estima-
dos. Afig. 2 ilustra a regresséo obtida para os casos.

Rev Ass Med Brasil 1998; 44(2): 99-105

Tabela 2 — Resultados da prova U de Mann-Whitney

Par n®e  Mediana Mediana U p
caso controle unicaudal

1 8,0 5,5 67 0,0003599*
2 8,0 5,0 30 0,0034965*
3 9,0 7,0 23 0,0500000*
4 8,0 7,0 27 0,0244755*
5 9,0 4,5 60 0,0001249*
6 6,0 5,0 46 0,0200466*
7 6,0 10,0 100 0,0000054*
8 7,0 5,0 100 0,0000054*
9 7,0 7,0 68 0,0771506
10 6,0 6,0 32 0,5000000
11 7,0 5,0 66,5 0,0076986*
12 7,5 5,5 92,5 0,0002436*

Para os controles, obteve-se: a=5,0777 (+/-2,07);
b =0,0009897 (+/- 0,000145);r2=0,632en=109. A
fig. 3 ilustra a regressédo obtida com os controles.

Na fig. 4, ambas as retas obtidas sdo comparadas
com os valores médios de cada medida e entre si. A
reta obtida com os casos € praticamente horizontal,
enquanto a conseguida com os controles apresenta
tendéncia crescente com a idade.

DISCUSSAO

O presente estudo é uma tentativa de esclarecer
a patogénese do enfisema lobar congénito. Tal pro-
posicao consiste na aplicacdo de método morfomé-
trico em pegas operatorias de pacientes portadores
de enfisema lobar congénito. Em reviséo do estudo
anatomopatolégico original, buscamos pesquisar
se no enfisema lobar congénito existe um aumento
do namero de alvéolos.
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Fig. 2 — Regresséo linear dos dados para 0s casos.
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Fig. 3 — Regresséo linear dos dados para os controles.

Varios autores referem que a causa idiopatica ¢
a mais freqiente?®. A teoria da broncomalécia seg-
mentar é um diagnostico mais baseado na impres-
séo do cirurgido do que nos achados do exame his-
tolégico, ja que a deficiéncia de cartilagem néo
pode ser comprovada por um estudo histolégico
detalhado!?®®. Em algumas situacdes, o diagndstico
de deficiéncia de cartilagem era baseado na compa-
racdo da lamina com um controle da mesma ida-
de®51415 que poderia dar a falsa impresséo de hi-
poplasia da cartilagem na presen¢a de um namero
maior de alvéolos?’, Além disso, ndo se conseguiu
comprovar a presenca de um mecanismo valvular*
e o lobo encontra-se aumentado de tamanho, n&o s6
em volume mas também em peso?®, indicando que
contém mais ar, mas também tem mais massa de
tecido. O diagnostico do lobo polialveolar indepen-
de da técnica de fixacdo; medidas quantitativas sao
suficientes para demonstrar um aumento no nu-
mero de alvéolos no acino®, mas a pesquisa do
namero de alvéolos (ou do lobo polialveolar) nao é
feita sistematicamente.

No presente trabalho, optamos por realizar estu-
do do tipo caso-controle, por ser o mais adequado a
pesquisa do efeito de fatores causais em doencas
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Fig. 4 — Comparacédo entre as médias e as retas de
regressdo para os casos e 0s controles.

raras®. E interessante notar que encontramos pou-
cos estudos caso-controle para uma doenca com
etiopatogenia ainda discutivel*21316,

O objetivo proposto pelo presente estudo é avaliar
sistematicamente a quantidade de alvéolos no enfi-
sema lobar congénito e pesquisar se numero maior
de alvéolos estd associado a essa doenga. Lembra-
mos que pela teoria do lobo polialveolar, no enfi-
sema lobar congénito o defeito consiste em ndmero
aumentado de alvéolos dentro de cada acino pulmo-
nar, e ndo o aumento do numero de acinos ou do
tamanho do alvéolo’. Esse estudo compara a fre-
gléncia de um numero maior de alvéolos (“polial-
veolose”™ em um grupo de casos (enfisema lobar
congénito) com um grupo de controles (pacientes
sem doenga pulmonar ou malformacé&o).

Como estamos comparando numero de alvéolos,
o critério fundamental seria a idade, pois esta bem
estabelecido que existe um aumento no numero de
alvéolos desde 0 nascimento até o final da infancia,
e que este crescimento é mais acentuado no primei-
ro ano de vida”%1718 Por outro lado, temos a difi-
culdade real de encontrar, em servicos de necrop-
sia, criancgas falecidas sem doenca pulmonar ou
cardiopatia, que séo as causas freqlentes de 6bito
em criancas e critérios de excluséo para os contro-
les. Tal fato dificultou a utilizacdo de 2 ou 3 contro-
les para cada caso, como seria desejavel®.

Para diagnostico objetivo do aumento da massa
alveolar, nés dispunhamos, como métodos possi-
veis, aqueles propostos e utilizados por Weibel e
Gomez?®®, Dunnill® e Emery e Mithal®®. Os dois
primeiros ndo podem ser aplicados em estudo re-
trospectivo, uma vez que se necessita determinar o
volume a fresco e apos fixacéo, e deve obedecer a
um ritual especifico para preparo das pecas. O
método de Emery & Mithal'® pode ser aplicado
retrospectivamente, independe do tipo de fixagéo,
utilizando-se diretamente as laminas coradas por
hematoxilina-eosina (HXE).
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Além disso, os trabalhos de Hislop e Reid”?! e
Henderson, Hislop e Reid? ndo deixam dlvida que
o0 aumento no numero total de alvéolos é decorrente
de um numero maior de alvéolos por acino pulmo-
nar (cada acino € um gigante), e ndo do aumento no
numero de acinos ou de ramificacdes brénquicas. O
método mais simples e pratico para avaliar o nUme-
ro de alvéolos dentro de um &cino € o de Emery e
Mithal'°. Katzenstein e Askin® referem que a con-
tagem radial é mais préatica de ser feita pelo pato-
logista que a avaliacdo do numero total de alvéolos
pela técnica da contagem de pontos, proposta por
Dunnill?°,

Pelas razdes acima expostas, consideramos que o
método de Emery e Mithal®® é mais funcional, mais
r4pido, facilmente reprodutivel, podendo ser execu-
tado em qualquer laboratério. Além disso, é absolu-
tamente adequado ao estudo do nimero de alvéolos
dentro de cada acino pulmonar, substituindo com
vantagem, no dia-a-dia do laboratorio, o método
descrito por Dunnill*”?® na pesquisa do lobo poli-
alveolar. Assim, podemos considerar que o método
descrito por Emery e Mithal* é o padrao-ouro para
estudo do numero de alvéolos por acino pulmonar.

Existem métodos para avaliar o tamanho do
alvéolo (ou seja, se hd ou ndo enfisema), mas nao foi
este o objetivo do presente estudo. O objetivo deste
trabalho foi verificar se h4 ou ndo “polialveolose”
(independente da presenc¢a de enfisema). Por isso
nao utilizamos métodos para avaliar o tamanho do
alvéolo, como a proporcao alvéolo/artéria ou alvéo-
IO/mL17’20'23.

Optamos, no presente estudo, por ndo avaliar a
cartilagem brbénquica. N&o foi encontrado método
confiavel disponivel para ser aplicado nesse mate-
rial. O Unico método possivel para o estudo da
cartilagem nessa situacao seria comparar com lami-
nas de controle da mesma idade. Na presenca de um
lobo polialveolar, a cartilagem pode dar a falsa
impressdo de estar diminuida, uma vez que néo
ocorre um aumento, tanto na arvore bronquica como
nadivisado arterial, proporcional ao niumero de alvé-
olos. Esse fato explica a hipocaptacdo registrada
pela cintilografia de perfusdo e, de maneira seme-
Ihante, o “achado” de diminuicéo da cartilagem pe-
los autores que utilizaram esse método®%1415,

Poucos trabalhos”15162122.24-26 pesquisaram a pre-
senca de lobo polialveolar em situacdes de enfi-
sema lobar.

Hislop e Reid!® encontraram polialveolose em
apenas trés casos estudados meticulosamente.
Usaram a contagem radial para avaliar o niumero
de alvéolos dentro do Acino e compararam com
Emery e Mithal®°. Fizeram uma contraprova, utili-
zando os mesmos métodos numa torc¢do de brén-
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quio, que mimetizava o quadro de enfisema lobar
congénito? e num enfisema compensatorio??. Em
ambos casos, a contagem foi normal, encontraram
diferenca no tamanho do alvéolo mas ndo no nume-
ro. Munnell et al.*® pesquisaram lobo polialveolar
num sé caso, mas também encontraram. Na série
retrospectiva de McBride et al.?, a casuistica néo
era s6 de enfisema lobar congénito, mas, sim, de
lobectomia por enfisema lobar. Nesta amostra en-
contramos as varias causas de hiperinsuflagéo
lobar: enfisema intersticial, bronquiectasia congé-
nita, torcdo de br6nquio, granuloma na luz do
brénquio, estenose na luz do brénquio.

Quando comparamos a média obtida com 0s nos-
sos controles aos da tabela de Emery e Mithal®°,
notamos que sdo bastante semelhantes: a quanti-
dade de alvéolos por &cino pulmonar na crianca
normal é a mesma em ambas amostras. Este fato
poderia indicar que reproduzimos o método ade-
guadamente e obtivemos resultados semelhantes,
em amostras de locais diferentes, independente de
sexo, cor, localizacdo geografica.

Quando comparamos a média do caso (enfisema
lobar congénito) com a média do controle (crianga
normal) e com a média “histérica”®, a primeira
(caso) parece maiornospares1,2,4,5,6,8,11e12.
Como o numero de alvéolos aumenta com a idade,
durante a infancia, notamos o empate entre 0s
pares 3 e 10, com, respectivamente, 4 e 6 anos de
idade, e uma inversao (controle maior que o caso)
no par 7 com 13 anos de idade.

Dentro da faixa etaria do 7° dia de vida aos 4
meses e meio, 0s pares 2,6, 8,5,1 e 11 apresentam
mediana do caso superior a do controle. O par 9 (23
dias) tratado conjuntamente com o par 8, cuja
idade é muito préxima (27 dias) (um procedimento
perfeitamente justificavel pela proximidade das
idades destes dois grupos), mostra a mediana do
caso maior que a do controle, seguindo a tendéncia
observada para os demais grupos de idade baixa.

Podemos notar, ainda, que a média do caso va-
riouentre 6,2 e 9 e amediana, entre 6 e 9, enquanto
nos controles a média variou entre 4,2 e 9,7 e a
mediana, entre 4,5 e 10. Em outras palavras, nota-
mos que, embora pareados pela idade, a variacao
no caso fica numa faixa mais estreita que no contro-
le, sugerindo que existe um padréo, independente
da idade. Nos casos de enfisema lobar congénito,
independente da idade, encontrdvamos um valor
entre 6 e 9, enquanto nos controles o valor achado
variava entre 4,5 e 10.

Para avaliar a influéncia da idade sobre as me-
didas, tanto nos casos como nos controles, foram
realizadas regressdes lineares entre as medidas e
as respectivas idades.
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Observa-se que o coeficiente de relacdo para os
casos (r?) é 0,0268. Isto mostra uma correlacdo mui-
to pequenaentre aidade e as medidas para 0s casos.
Nota-se, também, que o coeficiente angular b apre-
senta um valor muito pequeno e negativo, indicando
gue as medidas tendem a diminuir muito pouco com
0 aumento da idade. Por outro lado, ao se considerar
o intervalo de confian¢a (95%), observa-se que o
parametro b ndo difere estatisticamente de zero.
Dessa forma, com base nos dados obtidos, pode-se
afirmar, aum nivel de 95% de confianca, que a idade
néo influi no nimero de alvéolos nos casos.

Para os controles, a idade consegue explicar
63,2% (r> = 0,632) da variacdo das medidas. O
coeficiente angular b é positivo e significativo, isto
é, seu intervalo de confian¢ga n&o contém o zero.
Isto quer dizer que tal coeficiente é estatisticamen-
te diferente de zero a um nivel de 95% de confianca.
Portanto, para os controles pode-se afirmar, com
base nos resultados, que com o aumento da idade
ocorre um aumento no namero de alvéolos.

Quando comparamos as retas obtidas com os
valores médios de cada medida e entre si (fig. 4),
notamos que a reta obtida com os casos € pratica-
mente horizontal, ou seja, praticamente constante
e independente da idade, enquanto a reta obtida
com os controles apresenta uma tendéncia crescen-
te com a idade. Para idade inferior a trés anos, as
médias dos controles sdo sistematicamente meno-
res que as dos respectivos casos. Para idades acima
de 7 anos, as medidas dos controles tendem a ser
maiores que a dos casos.

Este achado reforca os encontrados pela prova U
de Mann-Whitney:

— para grupos etérios de pouca idade (em ordem
crescente de idade os pares 2, 6, 8, 5, 11, 12, 4), as
médias dos casos sdo maiores que as médias dos
controles;

— para os grupos etéarios intermediarios (pares
10 e 3, respectivamente com 4 e 6 anos de idade), ha
uma equivaléncia entre as médias dos casos e dos
controles;

— para o par com idade mais avancada (par 7,
com 13 anos), a média do controle foi superior a do
respectivo caso.

Pode-se notar que o enfisema lobar congénito
apresenta um padrao diferente do controle (crian-
¢ca normal): o lobo doente apresenta, ao nascimen-
to, um numero elevado de alvéolos, mas que néo
cresce durante a infancia, mantendo o mesmo pa-
drdo ou nuamero de alvéolos que ao nascimento.

Com o presente trabalho, procuramos, usando
meétodo simples e facilmente reprodutivel, estudar
a morfometria da unidade respiratéria terminal. O
método proposto pode perfeitamente ser aplicavel
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retrospectivamente, desde que se disponha do blo-
co em parafina da peca operatéria. Tal observacéo
podera facilitar a ampliacdo do presente estudo e
possibilitar estudos cooperativos de diversas insti-
tui¢cBes, aumentando consideravelmente a casuis-
tica, em doenca téo rara. Além disso, a observagéo
de modificacdo do padrdo normal de crescimento
alveolar lanca novas perspectivas no entendimen-
to das diversas afecc¢des congénitas e suas modifi-
cagdes com o crescimento da crianca.

CONCLUSOES

Este trabalho permite concluir que:

a) o lobo polialveolar pode ser diagnosticado por
um meétodo simples e pratico como a contagem
radial de alvéolos, colaborando para diminuir a
frequéncia de casos de etiologia desconhecida;

b) um numero de alvéolos maior que o esperado
para idade encontra-se associado ao enfisema lo-
bar congénito no paciente (operado) antes dos trés
anos de idade;

¢) ao contréario do que ocorre no pulmao normal,
no lobo acometido por enfisema lobar congénito
ndo ocorre aumento no nimero de alvéolos com o
aumento na idade.

SUMMARY

Polyalveolosis: pathogenesis of congenital lobar
emphyema?

Backerounp. Congenital lobar emphysema is an
unusual condition and its pathogenesis remains
unknown. The variety of findings in pathology
studies of the ressected specimens led to increasing
academic interest. About 50 per cent of the cases
have no definitive diagnosis in pathology. The most
recent theory proposes an increased number of
alveoli within each acinus (polyalveolar lobe).

Purpose. The aim of this paper is to report the
morphometric measures of surgical specimens of 12
patients with congenital lobar emphysema, using the
Emery and Mithal technique (radial alveolar count).

MEeTHoDs. We made a case-control study, classify-
ing the cases by age. Mann-Whitney’s U test and
linear regression techniques were used in data
analysis: Mann-Whitney’s U in comparing the cases
and respective controls and linear regression to
evaluate the influence of age in the measures found.

ResuLts. The results revealed a significantly
higher radial alveolar count than expected for the
age group under 3 years; no difference was observed
in the age group between 3 and 7 years and in
children older than 7, the radial alveolar count was
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lower than expected. The normal development of
the lung consists in an increasing number of alveoli
increase from birth until adulthood, but this num-
ber remains constant, independent of age in conge-
nital lobar emphysema.

Concrusions. Such findings allow us to conclude
that polyalveolar lobe can and must be diagnosed
by a simple and practical method, such as the
radial alveolar count, which decreases the inci-
dence of the unknown etiology. The findings of an
increased number of alveoli on patients younger
than 3 is related to congenital lobar emphysema,
since the number of alveoli does not increase in
congenital lobar emphysema, just the opposite to
what one would expect in the normal development
of the lung. [Rev Ass Med Brasil 1998; 44(2): 99-
105.]

Key WoRDs: Emphysema — congenital. Alveoli — pathology.
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