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O Serviço de Cirurgia Torácica do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Botucatu – UNESP (HC-

FMB-UNESP) é um serviço de referência nacional e vem tratando há 45 anos as doenças congênitas dos pulmões diag-

nosticadas em nosso hospital ou encaminhadas de diversas regiões do Brasil1.  


As malformações congênitas pulmonares representam um grupo de doenças com importante impacto na mor-

talidade de fetos, neonatos e lactentes, todavia são ainda pouco conhecidas e, portanto, subdiagnosticadas em nosso 

país. 


Por essa razão, nos propusemos a inicialmente apresentar as estatísticas brasileiras do DATASUS de acordo 

com os registros do Capítulo XVII do CID-10 (Código Internacional de Doenças) que versa sobre malformações congêni-

tas (Q00 a Q99), com ênfase às respiratórias (Q30 a Q34) e especificamente o Q33 (Malformações Congênitas dos Pul-

mões) e posteriormente conduzir uma revisão sobre o diagnóstico e manejo de cada uma das doenças em particular.


Cabe antes do início da apresentação das estatísticas, esclarecer que os dados contidos no DATASUS inici-

am-se a partir do ano de 1996 e o CID pregresso a esse ano era a 9ª edição e por esse motivo não foi possível a coleta 

de dados prévios a essa data.


ANÁLISE DO DATASUS PARA MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS NO BRASIL


Internações (1998-2019): Impacto do número de internações hospitalares por malformações congênitas organizadas por 

ano (Figura 1).


Figura 1 – Total de internações anuais por malformações congênitas no Brasil.


Mortalidade geral (1996 a 2018): Impacto da mortalidade por malformações congênitas distribuídas por aparelho ou sis-

tema. Morreram 11.683 pacientes devido às malformações congênitas do aparelho respiratório, e excluindo-se outras 

malformações congênitas não especificadas, representam a 5ª causa de morte (Figura 2).
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Figura 2 – Número total de óbitos por malformações congênitas

Fonte: MS/SVS/CGIAE - Sistema de Informações sobre Mortalidade – SIM.


Mortalidade por malformações respiratórias (1996 a 2018): Impacto da mortalidade por malformações respiratórias 

organizadas por CID (Código Internacional de Doenças). Entre os 11.683 óbitos gerais, as malformações congênitas do 

pulmão foram a principal causa de morte com 9.716 óbitos (Figura 3).


Figura 3 – Número total de óbitos por malformações respiratórias

Fonte: MS/SVS/CGIAE - Sistema de Informações sobre Mortalidade – SIM


Mortalidade por malformações congênitas do pulmão (1996 a 2018)

Impacto das malformações congênitas dos pulmões organizadas por ano do atestado de óbito. No período de 

1996 ao ano de 2018 houve uma tendência no aumento de mortalidade anual por doenças congênitas do pulmão (Figura 

4). Dentre os 9.574 óbitos 5.597 eram do sexo masculino.


Figura 4 – Total de mortes anuais por malformações pulmonares congênitas.
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Mortalidade por malformações congênitas pulmonares por idade (1996 a 2018): Mortalidade por malformações con-

gênitas dos pulmões para menores de 1 ano, de 1 a 4 anos, e com 5 anos ou mais (Figura 5).


Figura 5 – Mortes por malformações pulmonares por idade.


Após a análise epidemiológica nacional, demonstramos a importância desse grupo de doenças na mortalidade 

infantil, e por esse motivo, fizemos uma revisão desde a embriologia até o manejo dessas doenças, focando em cada 

uma das suas apresentações.


EMBRIOLOGIA PULMONAR


O pulmão é originário do endoderma do intestino primitivo do feto que se invagina, formando o sulco traqueoe-

sofágico na 4ª semana de gestação. Posteriormente esse sulco transforma-se em uma prega que divide-se em esôfago e 

traquéia. Na 5ª semana, os botões pulmonares direito e esquerdo (pulmões primitivos) entram no canal pericardioperito-

neal, até que os pulmões e o coração completem a descida para a cavidade torácica na 6ª semana, este processo é fina-

lizado na 7ª semana. 


Há cinco fases principais do desenvolvimento pulmonar2-6: a embriônica, que tem início com a formação do 

sulco traqueoesofágico, a pseudoglandular, a canalicular, a sacular e a alveolar. A fase embriônica estende-se da 4ª a 7ª 

semana de gestação e tem início com o aparecimento da traquéia. O término dessa fase é marcado pelo surgimento dos 

brônquios. A fase pseudoglandular estende-se da 7ª a 17ª semana de gestação, iniciando com o surgimento das vias aé-

reas condutoras, com brônquios secundários e suas subdivisões, bem como dos vasos pulmonares. A fase canalicular 

estende-se da 17ª a 26ª semana de gestação e inicia com o desenvolvimento dos bronquíolos, cartilagens e glândulas, 

com o aumento do número de capilares em contato com o epitélio cúbico e principio do desenvolvimento do epitélio alve-

olar. A fase sacular tem início na 26ª e vai até a 36ª semana. É marcada pelo desenvolvimento alveolar, como a remode-

lação das vias aéreas intra-acinares, a formação das células alveolares e maturação dos pneumócitos tipo 1 e 2. A fase 

alveolar tem início na 36ª semana de gestação e continua até depois do nascimento e representa a maturação alveolar, 

que ocorre até os 18 ou 21 anos (Figura 6)2-7. 


O recém-nascido tem 20 milhões de alvéolos que se proliferam em 300 a 600 milhões até os dois anos de ida-

de, sendo que depois disso, o crescimento alveolar é em tamanho e volume e não mais em número. Assim, a superfície 

de troca pulmonar aumenta de 3 a 4 m2 no neonato para 75 m2 no adulto8.
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Figura 6 – Principais fases de desenvolvimento pulmonar em humanos.

Fonte: (Kajekar, 2007) – Adaptado pelos autores


MALFORMAÇÕES CÍSTICAS PULMONARES


No compartimento torácico, há muitas malformações como as traqueais, vasculares, linfáticas, de parede e 

dos pulmões, mas vamos nos ater somente às malformações císticas pulmonares (originárias do desenvolvimento anor-

mal da árvore traqueobrônquica), que são os cistos broncogênicos (CBG), a malformação adenomatóide cística congêni-

ta (MACC) atualmente descrita como malformação congênita das vias aéreas (MCVA)9-11 e o sequestro broncopulmonar 

(SBP).


ETIOLOGIA

A etiologia de cada uma das lesões é distinta, sendo o CBG caracterizado pelo desgarramento de grupos celu-

lares anormais do tubo traqueobrônquico primitivo, formando cistos, com origem na fase embriônica do período embrio-

nário, isto é, entre a 4a e 7a semanas, no caso dos centrais (proliferação anormal do divertículo traqueal) e na fase pseu-

doglandular, entre a 7a e 17a semanas, no caso dos periféricos (separação das ramificações brônquicas distais das prin-

cipais). 


A MACC/MCVA é conceitualmente a proliferação anormal de bronquíolos terminais com supressão do cresci-

mento alveolar e proliferação hamartomatosa de cistos que possuem comunicação com a árvore brônquica normal e su-

primento sanguíneo proveniente da circulação pulmonar12,13. Alguns14,15 sugerem que ocorre antes do aparecimento da 

diferenciação cartilaginosa (5a a 6a semanas de gestação), enquanto outros acreditam que tem origem no período canali-

cular do desenvolvimento embrionário pulmonar.


Sequestros pulmonares são formados por massas de tecido pulmonar não funcionante, geralmente císticas, 

sem uma comunicação normal com a árvore traqueobrônquica nativa, recebendo toda ou a maior parte do suprimento 

sanguíneo de uma artéria sistêmica anômala16. A teoria é do desgarramento ou teoria da separação do primórdio pulmo-
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nar endodérmico, com origem na fase pseudoglandular do período embrionário. Provavelmente o sequestro pulmonar 

ocorra como resultado do desprendimento de um grupo de células do primórdio pulmonar normal por volta da 5a ou 6a 

semana de gestação, também com origem no intestino primitivo anterior só que mais caudalmente, ficando isolado da 

árvore traqueobrônquica. Caso o primórdio acessório tenha origem relativamente precoce ele é englobado pelo pulmão 

normal ficando dentro de um lobo, não tendo pleura própria, recebendo o nome de SBP intralobar. Caso a formação do 

primórdio acessório seja tardia, forma-se uma pleura própria para esse lobo ou segmento acessório que é denominado 

de SBP extralobar17. Se o diafragma se forma entre o primórdio pulmonar normal e o acessório, temos o SBP intra-ab-

dominal. Todos possuem suprimento arterial sistêmico anômalo, proveniente da aorta, acima ou abaixo do diafragma, 

ocasionalmente de uma artéria intercostal ou raramente da artéria braquiocefálica. Tanto o primórdio pulmonar normal 

quanto o acessório são revestidos pelo mesoderma e irrigados pelo plexo esplâncnico que possui numerosas conexões 

com a aorta dorsal. Enquanto ocorre o crescimento normal as numerosas conexões do plexo esplâncnico com a aorta 

dorsal vão se perdendo, mas o primórdio acessório retém estas conexões, por isso o sequestro pulmonar apresenta su-

primento sanguíneo sistêmico.


ANATOMOPATOLÓGICO

A confirmação do tipo de lesão é histopatológica. A grande dificuldade de diferenciar os cistos congênitos 

deve-se ao fato de que nem sempre a histopatologia consegue afirmar a origem das lesões. Isto se deve à presença de 

infecções anteriores à ressecção cirúrgica e alterações celulares decorrentes das mesmas.  Muitos deles são identifica-

dos tardiamente sem exames de imagem durante a vida intrauterina.


Cisto Broncogênico

Histologicamente o cisto broncogênico é revestido por epitélio respiratório (colunar pseudoestratificado 

ciliado), ou epitélio colunar ou cubóide, ciliado ou não, sendo que os cistos centrais contem glândulas mucosas. Muscula-

tura lisa, cartilagem e tecido fibroso e elástico podem ou não estar presentes. 


O epitélio respiratório do cisto pode ser destruído por infecções e quando a agressão é contínua, ao contrário 

de se regenerar em epitélio respiratório, pode se transformar em escamoso, que é mais resistente, dificultando mesmo 

que histologicamente a sua diferenciação entre congênito ou adquirido. 


Quando em sua parede é encontrada musculatura lisa ou cartilagem a etiologia congênita é confirmada. 


Outro indício da etiologia congênita é a observação de vascularização sistêmica nutrindo o cisto10,18- 21. 


Malformação Congênita das Vias Aéreas 

A MACC/MCVA ao exame histopatológico foi originalmente descrita por Stocker13 (1977) com 3 tipos (I, II e III). 

Essa classificação foi revista, tomando em consideração o local de sítio primário presumido10,11, onde foram então descri-

tos 5 tipos (0 ao 4 - Figura 7). Alguns estudos relatam a dificuldade em classificar corretamente as lesões22,23.
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Figura 7 – Classificação de Stocker (2009) conforme sítio primário presumido

Fonte: (Stocker, 2009)


O local de desenvolvimento cístico e seus tamanhos são determinantes dos subtipos: MACC tipo 0, cistos me-

nores que 0,5 cm, múltiplos, que atingem a região traqueal e brônquica; MACC tipo 1, cistos maiores, acima de 2,0 cm 

que podem chegar a 10 cm, que atingem a região brônquica distal e bronquiolar proximal em menor número; MACC tipo 

2, cistos menores, entre 0,5 e 2,0 cm, que atingem a região bronquiolar distal; MACC tipo 3, microcistos coalescentes ou 

massa de conteúdo adenomatoide; MACC tipo 4, cistos maiores, de até 10 cm, que atingem a região acinar, em maior 

número10,11. 


A MACC/MCVA na maioria dos casos apresenta cistos múltiplos ou cisto único. Os cistos são revestidos por 

epitélio colunar pseudoestratificado ciliado no tipo 1 e colunar ou cubóide ciliado e raramente pseudoestratificado no tipo 

2, não existindo cartilagem na parede dos cistos em nenhum dos dois tipos. Músculo liso e tecido elástico só existem na 

parede dos cistos no tipo 1 e músculo estriado raramente no tipo 2. Células produtoras de muco estão presentes somen-

te em 30% no tipo 1 e ausentes nos outros tipos. 


Os cistos comunicam-se frequentemente entre si e com as vias aéreas11,19. Entre eles são encontradas estru-

turas alveoliformes com 1 a 10 vezes o tamanho dos alvéolos normais no tipo 1 e bronquíolos respiratórios distendidos e 

alvéolos dilatados no tipo 2. 


O tipo 3, classicamente adenomatoide, é formado por massa não cística e estruturas bronquioliformes com 

epitélio cubóide ciliado separados por tecido com o tamanho de alvéolos forrados por epitélio cubóide não ciliado13,16. 


A classificação do tipo 0, que pode ser resumida como uma displasia acinar ou agenesia, pode não haver ne-

nhum cisto, ou cistos muito pequenos (<0,5cm), e é incompatível com a vida, principalmente quando bilateral. 


O tipo 4, contém cistos de até 10cm, podendo mesclar características do tipo 1 e 2, é tido como uma lesão 

semelhante à blastoma pleuropulmonar10,11,20.
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Sequestro Broncopulmonar

Ao exame histopatológico o SBP é formado por parênquima pulmonar de aspecto normal ou imaturo com 

bronquíolos irregulares e dilatados, septos espessados e cistos. Quando envoltos por pleura própria, estando totalmente 

separado do pulmão normal são chamados de SBP extralobar ou pulmão acessório18-29,24,25. Quando estão dentro de al-

gum lobo, como ocorre na maioria das vezes são chamados de SBP intralobar. 


O suprimento arterial é proveniente de uma artéria sistêmica em 20% dos casos infra-diafragmático e em 15% 

há mais de uma artéria. A drenagem venosa é quase sempre para as veias sistêmicas habitualmente ázigos ou hemiázi-

gos e ocasionalmente para o sistema porta26. Lesões à direita apresentam mais comumente artérias subdiafragmáticas27. 


O SBP intralobar pode infectar pela entrada de germes através dos poros de Kohn e canais de Lambert, que 

são as comunicações responsáveis pela ventilação interalveolar colateral. Como não existe uma comunicação brônquica 

do sequestro com a arvore brônquica normal, a drenagem da secreção purulenta é dificultada, e assim pode ocorrer ero-

são do tecido pulmonar circundante para que ocorra uma comunicação adquirida com a arvore brônquica normal. 


No SBP extralobar, como está separado do pulmão normal, são mais raras as comunicações interalveolares, 

pois só ocorrem se a fissura separando o sequestro do pulmão normal for incompleta, assim a infecção neste tipo de 

SBP é pouco frequente. 


Pode haver hemorragia no sequestro devido à ruptura de aneurismas decorrente da alta pressão sistêmica na 

artéria nutriente do cisto, que possui parede para suportar somente a pressão da artéria pulmonar. 


Alguns sequestros podem se apresentar por lesões híbridas com MACC/MCVA20,28,29.


MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS

Clínica pré-natal

A natureza congênita pode ser de difícil comprovação, mas quando os cistos são detectados pela ultrassono-

grafia (US) na vida intra-uterina, ou pela radiografia (Rx) ou tomografia computadorizada (TC) no período neonatal, não 

há dúvida da sua origem. 


Embora o diagnóstico pré-natal pela US esteja se tornando cada vez mais sofisticado, os erros são possíveis. 

A presença de cistos é mais compatível com MACC/MCVA, enquanto que lesões sólidas mais com SBP, principalmente 

se forem encontrados na porção inferior do tórax30-33. Outras possibilidades no diagnóstico diferencial de massas toráci-

cas fetais incluem cistos enterogênicos, teratoma cístico, enfisema lobar congênito e atresia brônquica16.


Grandes lesões pulmonares fetais têm reproduzíveis efeitos fisiopatológicos no desenvolvimento do feto34. A 

compressão do esôfago pela massa torácica fetal provoca interferências com ingestão de líquido amniótico e resulta em 

polidrâmnio. Suporte para este conceito vem da ausência de líquido no estômago fetal em alguns desses casos, com alí-

vio do poliidrâmnio após o tratamento fetal eficaz35. A massa também pode comprimir o sistema cardiovascular dificultan-

do o retorno venoso, levando à hidropsia fetal. Fetos não hidrópicos com massas pulmonares têm um prognóstico muito 

melhor34 e o desenvolvimento de hidropsia fetal é sinal de mau prognóstico36-39.


 Na MACC/MCVA, muitos fetos com a malformação irão desenvolver-se normalmente na vida uterina. Alguns 

casos, devido ao volume aumentado da lesão pulmonar, podem ter hidropsia fetal não imune devido a compressão de 

veia cava superior. Nestes, o seguimento mais criterioso pode ser necessário40. Aqueles fetos com classificação de 

MACC/MCVA do tipo 0, devido ao caráter grave e potencialmente fatal da doença, podem exigir abordagem intrauterina, 

com drenagem do cisto36, ressecções22,34, e em outros casos, evoluindo para o aborto41, muitos sendo evitados ultima-

mente devido diagnóstico precoce.
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Estudos experimentais explicaram as consequências fisiopatológicas das massas fetais intratorácicas e de-

monstraram que a ressecção pulmonar fetal pode ser simples39. A ocorrência de hidropsia é secundária a obstrução da 

veia cava e a compressão cardíaca causada por uma mudança mediastinal extrema42. Adzick et al. (1998)34, em sua sé-

rie com 175 pacientes, relataram que o prognóstico está relacionado ao tamanho da lesão; enquanto grandes massas 

acarretam desvio mediastinal, hipoplasia pulmonar, polidrâmnio, comprometimento cardiovascular e hidropsia, podendo 

levar à morte, pequenas lesões geram angustia respiratória ao nascimento ou podem ser assintomáticas, e só descober-

tas após uma infecção ou malignização.


Preditores de prognóstico utilizados anteriormente (e.g. polidrâmnio, desvio mediastinal) não tem mais valor 

isoladamente43,44. Atualmente, fetos com maior risco podem ser discriminados pela hidropsia. 


A hidropsia fetal é a complicação clínica fetal mais preocupante, ocorrendo em alguns casos a regressão es-

pontânea até a 25ª semana de gestação em função da regressão das lesões. A presença da lesão com tal complicação 

ocasiona restrição no desenvolvimento cardiopulmonar adequado28,43,44. 


A mortalidade dos fetos diagnosticados antes do parto é menor que 5% nas doenças císticas pulmonares29, 

mostrando talvez que o diagnóstico precoce e devidas intervenções podem reduzir o risco.


Foi demonstrado que até grandes lesões podem regredir16,36,45,46. Vários grupos relataram a involução de al-

gumas lesões pulmonares durante a gestação (15% MACC/MCVA, 68% SBP)16,36,45,46, porém isto não significa seu even-

tual desaparecimento, sendo a massa sempre detectável à TC após o nascimento34,41,47,48. A causa para a regressão da 

lesão pulmonar é ainda desconhecida.


Estudos tentam compreender os fatores genéticos causais de malformações pulmonares, dentre os quais a 

hiperexpressão do gene Hoxb-5, da proteína ciclina D1 e o antígeno nuclear de proliferação celular (PCNA)49,50.


Os cistos broncogênicos e sequestros pulmonares são geralmente assintomáticos no período gestacional, ex-

cetuando os cistos de grande volume ou sequestros volumosos que possam resultar em grandes shunts 19,20,51, 52.


Clínica pós-natal

Com a otimização de resolução e treinamento em ultrassonografia, a previsão dos achados para programação 

de cuidados no período neonatal é fundamental18. Pacientes com malformações congênitas podem se apresentar assin-

tomáticos após o nascimento, muitas vezes devido lesões que acometem um só lobo, ou lesões sem efeitos de massa; 

assim como lesões que apresentaram regressão no período pré-natal tardio20,24,34,53.


O quadro clínico pode ser variável, desde os assintomáticos até sintomas que incluem pneumonia, desconfor-

to respiratório e pneumotórax pela ruptura de lesões císticas na MACC/MCVA31,54. 


As apresentações clínicas encontradas no HC-FMB-UNESP foram recuperadas em 64 prontuários médicos de 

pacientes operados de 1975 a 2020, sendo: assintomáticos (39,1%), pneumonias de repetição (20,3%), desconforto res-

piratório neonatal (14,1%), dor torácica (10,9%), tosse (9,4%), dispneia (7,8%), chiado (1,6%) e síndrome de veia cava 

superior (1,9%)1.  A idade no momento da cirurgia variou de seis horas do nascimento a 66 anos, com uma média de 

18,8 anos (mediana de 14 anos)1. O tempo do aparecimento dos sintomas até a realização do procedimento cirúrgico va-

riou de 3 horas a 18 anos, com mediana de 7 dias1. Pacientes do sexo masculino apresentaram sintomas por mais tem-

po até o procedimento, na média de 481 dias, e mulheres com média de 226 dias1.


Pacientes com sequestro pulmonar podem apresentar-se assintomáticos durante o nascimento, ou apresentar 

quadro de desconforto respiratório. Naqueles sem prévia suspeita pode haver atraso no diagnóstico. Pacientes podem 

apresentar-se com dispneia, pneumonias de repetição, hemoptise e dor torácica55.
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Nos cistos broncogênicos, sua localização e tamanho são responsáveis pelo quadro clínico. Aqueles com cis-

tos paratraqueais e carinais podem causar dispneia, tosse crônica e pneumonias de repetição. Atelectasia pode estar 

presente em lesões peribrônquicas com compressão de árvore brônquica, ou hiperinsuflação por mecanismo de válvu-

la56. Abaixo exemplificamos algumas apresentações (Figuras 8 a 10).


Figura 8 - Radiografia simples de tórax evidenciando radiopacidade homogênea em hemitórax esquerdo, correspondente a um cisto pulmonar 
congênito repleto de liquido em lactente.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


Figura 9 - Radiografia simples de tórax evidenciando nível hidroaéreo correspondente a um cisto infectado em hemitórax direito. No adulto é indi-
cada a drenagem para a saída do líquido, mas na criança a secreção purulenta espessa pode ocluir a árvore brônquica.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura 10 - Radiografia simples do tórax evidenciado. Cistos pulmonares congênitos cheios de líquido (A) e cheios de ar (B), ambos assintomáti-
cos.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


DIAGNÓSTICO


Os momentos de diagnóstico não foram encontrados estratificados na literatura, mas tão somente em pré e 

pós-natal. Recuperamos no HC-FMB-UNESP, entre as 92 lesões pulmonares congênitas operadas, 64 prontuários com 

informações de doenças císticas, assim diagnosticadas: no primeiro momento (pré-natal- 15,6%), segundo momento 

(primeiro ano de vida- 17,2%), terceiro momento (de um aos cinco anos- 6,3%), quarto momento (dos cinco aos 18 anos- 

21,9%) e quinto momento (após 18 anos- 39,1%)1. O que nota-se com esses dados é que quase metade dos pacientes 

passa anos sem diagnóstico, mesmo sendo sintomáticos e isso se deve não à ausência de sintomas ou exames de ima-

gem, mas à falta de conhecimento para que seja feita a hipótese diagnóstica. A concordância dos exames complementa-

res com o resultado anatomopatológico em nossos pacientes foi de 90% na ultrassonografia pré-natal, 84,6% na tomo-

grafia pós-natal, e apenas 54,5% nas radiografias simples de tórax1.
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Diagnóstico Pré-Natal

O diagnóstico pré-natal é praticamente realizado por ultrassonografia, onde as principais alterações podem ser 

vistas a partir da 20ª semana de gestação16,57,58.  A lesão mais comumente visualizada é a MACC/MCVA. A ultrassono-

grafia da MACC/MCVA geralmente está associada a identificação de imagens anecóicas, císticas, que podem ser únicas 

ou múltiplas, podendo acometer um lobo, um pulmão inteiro, e em raros casos, bilateral. 


Um pulmão tem aproximadamente a mesma textura do fígado numa ultrassonografia59. As apresentações po-

dem incluir lesões hiperecoicas, ou seja, lesões mais densas, portanto pode estar associado à MACC/MCVA do tipo 3 ou 

um sequestro pulmonar. Pode-se também encontrar lesões císticas e massas, de um ou mais pontos de coleção, como 

outros tipos de MACC/MCVA e o cisto broncogênico40.


Achados ultrassonograficos inespecíficos podem incluir a hidropsia fetal não imune, causada por grandes le-

sões e compressão da veia cava superior; polidrâmnio, causado por compressão do esôfago; desvio de mediastino, cau-

sada por efeito de massa de lesões; assim como a ausência de achados decorrente do tamanho de lesão e geralmente 

está associado a pior prognóstico, como é o caso da MACC/MCVA do tipo 040.


O Doppler tem boa utilidade, porém como depende da experiência do operador, muitas lesões císticas podem 

ser laudadas como MACC/MCVA, e na realidade serem sequestros pulmonares, sendo o inverso também possível57,58. 


A ressonância magnética fetal parece ter seu papel para providenciar o diagnóstico mais preciso60, porém não 

é utilizada de rotina, exceto em casos de dúvida30,34,60.


Diagnóstico Pós-Natal

A radiografia simples de tórax é o exame inicial de escolha em pacientes com lesões pré-diagnosticadas ou 

não (Figuras 11 a 13). Ela pode ser suficiente para confirmar um diagnóstico em apresentações clássicas, assim como 

acompanhar os efeitos evolutivos da lesão40.





Figura 11 – Radiografia simples de tórax evidenciando radiopacidade regular em mediastino médio, com projeção para hemitórax direito, corres-
pondente a um cisto broncogênico peribrônquico.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura 12 – Radiografia simples de tórax evidenciando imagem cística em campo médio direito, correspondente a um cisto broncogênico intra-
pulmonar em lobo superior direito.


Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP





Figura 13 – Radiografia simples de tórax evidenciando radiopacidade retrocardíaca em PA e no seio costofrênico posterior em perfil correspon-
dente a um sequestro pulmonar em lobo inferior esquerdo.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


Alterações radiológicas dependem do tamanho e tipo de lesão. Lesões císticas volumosas podem ser confun-

didas com pneumotórax (Figura 14), enfisema lobar congênito e até hérnias diafragmáticas congênitas (Figura 15).


Recuperamos radiografias de 42 pacientes (65,6%) do HC-FMB-UNESP para nova análise e as alterações ra-

diológicas foram: atelectasia (35,7%), desvio de mediastino (28,6%), pneumotórax (9,5%) e derrame pleural (4,8%)1.
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Figura 14 – Radiografia simples de tórax evidenciando grande radiotransparência em hemitórax direito, correspondente a um cisto broncogênico 
gigante que mimetizava um pneumotórax hipertensivo.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP




Figura 15 – Radiografia simples de tórax evidenciando: (A) Grande radiotransparência em hemitórax direito, correspondente a cisto congênito 
que pode ser confundido com MACC/MCVA ou enfisema lobar. (B) Grande radiotransparência em hemitórax esquerdo, correspondente a MACC/
MCVA tipo I que pode ser confundida com cistos múltiplos ou hérnia diafragmática à esquerda. 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


A tomografia computadorizada parece ser o exame de escolha para diagnóstico complementar naqueles paci-

entes sem diagnóstico pré-natal, não sendo necessários outros exames complementares, excetuando os casos de dúvi-

das diagnósticas, onde a ressonância magnética vem ganhando campo32,61.


Com a melhora dos aparelhos de tomografia, a arteriografia vem se tornando pouco utilizada devido à alta re-

solução para visualização de ramos arteriais (Figura 16). Ela pode ser utilizada para mapear drenagem de lesões quando 

em programação cirúrgica, até para embolização em casos de sequestro pulmonar com shunt elevado41.
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Figura 16 - Radiografia simples de tórax evidenciando: (A e B) Nível hidroaéreo no interior de cisto. (C) Arteriografia mostrando irrigação sistêmi-
ca do cisto que corresponde a um sequestro broncopulmonar intralobar. 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


MACC/MCVA geralmente não tem preferência por lobos, mas geralmente envolve um único lobo, sendo os 

envolvimentos bilobares ou bilaterais menores que 5% dos casos (Figuras 17 e 18).


Figura 17 – Tomografia de tórax evidenciando múltiplas imagens císticas em pulmão direito, correspondentes a uma MACC/MCVA em lobo inferi-
or direito no recém nascido (A) e após 1 ano (B)

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP.


Figura 18 – Tomografia de tórax evidenciando múltiplas imagens císticas em pulmão esquerdo, correspondentes a uma MACC/MCVA em lobo 
inferior esquerdo no recém nascido (A) e após 1 ano (B).

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Os sequestros intralobares são geralmente de lobos inferiores, com preferência ao lobo inferior esquerdo. Já 

os extralobares são lesões clássicas de seio costofrênico posterior, entre o lobo inferior (maior no lado esquerdo) e o dia-

fragma32,61 (Figuras 19 e 20).


Figura 19 – Tomografia de tórax evidenciando radiopacidade homogênea em pulmão esquerdo, correspondente a um sequestro pulmonar extra-
lobar em lobo inferior esquerdo (A), irrigado por ramo aórtico - seta (B).

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


 
Figura 20 – Tomografia de tórax evidenciando múltiplas imagens císticas em pulmão direito, correspondente a um sequestro pulmonar intralobar 
em lobo inferior direito (irrigado por ramo intercostal - seta).

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


Os cistos broncogênicos centrais são geralmente mediastinais, podendo estar em todos os compartimentos, 

mas geralmente estão no mediastino médio, em maior quantidade, e no posterior. Alguns cistos são intrapulmonares, 

também com maior incidência em lobos inferiores (Figuras 21 e 22).
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Figura 21 – Tomografia de tórax evidenciando imagem cística em mediastino médio, correspondente a um cisto broncogênico peribrônquico.


Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP





Figura 22 – Tomografia de tórax evidenciando imagem cística em pulmão direito, correspondente a um cisto broncogênico intrapulmonar.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


As MACC/MCVA do tipo 1 e tipo 4, assim como cistos broncogênicos podem sofrer degeneração maligna em 

decorrências das agressões à mucosa provocadas pelas pneumonias de repetição.  Na MACC/MCVA do tipo 1 já foi 

descrito o carcinoma bronquioloalveolar, no tipo 4 e no cisto broncogênico o blastoma pleuropulmonar tipo I. Esta defini-

ção é apenas histológica, devendo ser indicada ressecção na suspeita destes. Há o relato de conversão em rabdomios-

sarcoma num paciente com MACC/MCVA62.
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TRATAMENTO

Tratamento Fetal

Fetos com lesões pulmonares graves podem ser submetidos a várias manobras terapêuticas. As menos inva-

sivas são as terapêuticas com corticosteróides como a betametasona naquelas gestações com lesões pulmonares muito 

grandes, com ou sem repercussões maiores, como a hidropsia63,64, aplicada intramuscular nas mães e sendo observada 

a regressão das lesões em até 82% dos casos. A Dexametasona também é estudada e parece ter efeito na modulação 

gênica sobre o Hoxb-5 durante a formação pulmonar65.


A toracocentese fetal pode ser eficaz para controle de evolução de cistos de grande volume, podendo ser rea-

lizada com segurança em cistos maiores de 2 cm, com a intenção de permitir melhor desenvolvimento pulmonar fetal24,66-

69. Pode servir também como uma manobra paliativa antes da ressecção da lesão ou realização de shunt toraco-amnióti-

co, que consiste em comunicar a lesão à cavidade amniótica, aliviando assim a pressão intratorácica34,70-72. Pode ser ine-

ficaz para o tratamento por causa do rápido reacúmulo de líquido do cisto em 24 a 72 horas9,16,73. 


A punção para escleroterapia com etanolamina ou polidocanol também vem sendo utilizada para controle de 

lesões maiores, com a maioria dos relatos associadas à MACC/MCVA74-77, mas também descrita para SBP intralobar78,79 

e em um único caso de SBP extralobar80. Os resultados são promissores e apenas um caso de óbito foi relatado por inje-

ção inadvertida em espaço vascular76. 


Shunts toraco-amnióticos foram realizados em vários casos de MACC/MCVA que possuiam um grande cisto 

predominante, sem um grande componente sólido. Clark et al.81, foram os primeiros autores que documentaram resolu-

ção da hidropsia, após três semanas de drenagem por cateter. Atualmente o sucesso do shunt tem sido relatado em mui-

tos outros casos de lesões císticas congênitas uniloculares35,48,82-88. Com a redução do cisto, o esôfago é descomprimido 

e o feto passa a deglutir o líquido amniótico, reduzindo o hidrâmnio materno, da mesma forma que a descompressão 

cardiovascular que leva à redução da hidropsia fetal. No entanto, como complicação, muitos destes shunts se desloca-

ram ou entupiram depois de períodos de tempo relativamente curtos. Dados mais recentes têm demonstrado bons resul-

tados, com até 70% de sobrevida ao nascimento e a principal complicação tardia descrita foi a deformidade torácica89.


Lesões multicísticas ou predominantemente sólidas não se prestam à descompressão por cateter e requerem 

ressecção, mas também já foram tratadas por coagulação a laser. A terapia com laser para fulgurar MACC/MCVA foi bas-

tante relatada90 mas acredita-se que esta abordagem não se justifique no presente, por ter limitado sucesso91,92 embora 

tenha sido recentemente relatada para a ablação da artéria que alimentava os sequestros pulmonares e levava a hidrop-

sia fetal93,94. Essa técnica pode reduzir o tamanho da lesão e em alguns casos talvez resultar em resolução completa95. 


Lesões sólidas grandes ou predominantemente multicísticas  tem a opção de tratamento limitada à ressecção 

pulmonar fetal se estiverem associadas a hidropsia16,95. A taxa de sobrevida pós-natal seguindo ressecção pulmonar fetal 

é de cerca de 50%85,96.
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A ressecção cirúrgica fetal do lobo comprometido (lobectomia fetal) foi descrita em gestações de 21 a 29 se-

manas, e alguns autores relataram a taxa de sobrevida de oito para 13 fetos operados97. Estes resultados encorajadores 

demonstram que a ressecção da MACC/MCVA é razoavelmente segura, tecnicamente exequível, reverte a hidropsia du-

rante uma a duas semanas, e permite o crescimento do pulmão o suficiente para possibilitar a sobrevida e o desenvolvi-

mento pós-natal normal. Para fetos hidrópicos com mais do que 32 semanas de gestação, o parto precoce deve ser con-

siderado para que a lesão possa ser ressecada ex-utero intraparto (EXIT), mas o resultado neonatal ainda é desola-

dor34,98. 


Tratamento Pós-Natal

Em neonatos assintomáticos com uma lesão pulmonar cística, recomenda-se a ressecção cirúrgica eletiva 

para que seja determinada a natureza da lesão e para evitar complicações99,100 como infecção e até mesmo a degenera-

ção maligna101,102. Em uma revisão sistemática do ano de 2009103, com 1.070 casos, dos quais, 73% foram submetidos a 

cirurgia pós-natal, foi avaliado o risco de complicações da cirurgia de urgência quando comparada com a eletiva e a pri-

meira apresentou altas taxas de morbidade quando comparada à última (Figuras 23 a 26). 


Os procedimentos cirúrgicos realizados no serviço de Cirurgia Torácica do HC-FMB-UNESP em 64 pacientes 

com doenças císticas foram lobectomias (45,3%), ressecção cística (37,5%), segmentectomia – incluindo sequestrecto-

mias (9,4%), ressecção cística por videotoracoscopia (4,7%) e pneumonectomia (3,1%)1. Em nossa amostra de procedi-

mentos, houve um óbito (1,6%) em paciente com MACC/MCVA e desconforto respiratório ao nascer1.





Figura 23 – Adulto com dor torácica e imagem de cisto em hemitórax esquerdo à radiografia (A) e tomografia de tórax (B e C) com drenagem de 
material hemorrágico. A tomografia não identificou vasos anômalos e no intra-operatório, notou-se que a lesão era extra pulmonar (D). O anáto-
mo-patológico foi de cisto broncogênico infectado.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura  24– Adulto com queixa de dor torácica e imagem cística interfissural na radiografia (A) e na tomografia de tórax (B e C). No intra operató-
rio, notamos um cisto broncogênico que encontrava-se no mediastino posterior e dobrava-se sobre o bronquio do lobo superior direito (D). 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP





Figura 25 – Adulto com tosse produtiva com radiografia de tórax com massa peri-hilar direita (A) que à tomografia demonstrava estar comprimin-
do e obstruindo o brônquio principal direito (B). Intra operatório, mostrando o cisto broncogênico tenso  em hilo, comprimindo o brônquio (C) e o 
aspecto do mediastino após a ressecção (D). 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura 26 – Jovem com história de pneumonias de repetição. A radiografia de tórax (A) mostrava infiltrado em segmento medial do lobo inferior 
direito (LID). A tomografia de tórax, evidenciou infiltrado em segmento medial do LID e cisto paraesofágico (B). A aortografia identificou um ramo 
anômalo da aorta que irrigava esse segmento (C). Foi realizada toracotomia direita e dissecado cisto com aparente continuidade com o parên-
quima pulmonar e aderido firmemente ao esôfago, que era nutrido por uma artéria, ramo da aorta torácica (D). O anátomo-patológico foi consis-
tente com sequestro pulmonar intralobar.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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A ressecção precoce (Figuras 27 a 29) na idade de três a seis meses é preconizada na maioria dos grandes 

centros54,104,105, pois isso também permite o crescimento pulmonar compensatório antes da maturação do pulmão8,106-110. 

Komori et al.111, demonstraram através de cintilografia, que a função pulmonar de crianças que foram submetidas a res-

secção de parênquima antes de um ano de idade era melhor do que aquelas submetidas ao procedimento após um ano 

de idade, provavelmente  devido ao crescimento compensatório ocorrer mais pela multiplicação alveolar do que pela  hi-

perinsuflação pulmonar após a ressecção.







Figura 27 - Tomografia de tórax evidenciando imagem cística em mediastino médio, correspondente a um cisto broncogênico peribrônquico e hi-
perinsuflação do pulmão direito com atelectasia compressiva do esquerdo, correspondendo a Enfisema Lobar Congênito (A e B). Imagem cirúrgi-
ca evidenciando o cisto central (C). Peça cirúrgica (pulmão e cisto) (D). 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura 28 – Intraoperatório de MACC/MCVA ressecada em criança nos primeiros dias de vida (A1, A2), Tomografia de tórax antes da ressecção 
(B) e peça cirurgica (C1, C2, C3). 

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP
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Figura 29 – Recém-nascido com achado de exame ultrassonográfico fetal e suspeita de MACC/MCVA. Sem sintomas ao nascimento, foi subme-
tido a tomografia de tórax (A) que identificou lesão cistica em hemitórax esquerdo. Foi submetido a minitoracotomia que identificou lesão supradi-
afragmática (B) com vaso nutrício que foi ligado (C). Aspecto após a ressecção da lesão que tratava-se de sequestro broncopulmonar extralobar 
(D).

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP


Há discussões na literatura quanto a abordagem aberta por toracotomia e por videotoracoscopia e as princi-

pais vantagens da última são a recuperação precoce, a estética pela redução de deformidades da parede torácica atri-

buídas à toracotomia112 e o campo de visão adequado para ressecções com segurança (Figuras 30 e 31). A incidência de 

conversão da videotoracoscopia para a toracotomia varia entre 0 e 14%. 
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Figura 30 – Aspecto intraoperatório de cisto broncogênico para-aórtico.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Torácica HC-FMB-UNESP





Figura 31 – Paciente adulta em seguimento ambulatorial para cessação do tabagismo com achado radiológico de nódulo pulmonar de difícil visu-
alização à radiografia de tórax (A). A tomografia evidenciou nódulo em base pulmonar esquerda com realce ao contraste (B). No intraoperatório 
confirmou tratar-se de sequestro intralobar. Nota-se a artéria cadarçada (C) e após a sua ligadura (D). 
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APLICAÇÕES PRÁTICAS 


Mais de três quartos das mortes por malformações respiratórias congênitas no Brasil são pulmonares e mais 

de 90% delas ocorre no primeiro ano de vida.


O diagnóstico deve ser sempre cogitado em neonatos e lactentes com angústia respiratória e a radiografia de 

tórax, apesar de não ser específica, auxilia o diagnóstico de suspeição.


Não devem ser excluídas essas hipóteses em adultos com clínica respiratória de longa duração e imagens ra-

diológicas suspeitas sem a realização de exames subsidiários.


A melhor forma de evitar comorbidades e principalmente  mortalidade é o conhecimento das doenças para 

suspeição diagnóstica e encaminhamento a um centro especializado no tratamento.
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