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Introducao

O Servigo de Cirurgia Toracica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Botucatu — UNESP (HC-
FMB-UNESP) € um servigo de referéncia nacional e vem tratando ha 45 anos as doengas congénitas dos pulmdes diag-
nosticadas em nosso hospital ou encaminhadas de diversas regides do Brasil'.

As malformagdes congénitas pulmonares representam um grupo de doengas com importante impacto na mor-
talidade de fetos, neonatos e lactentes, todavia sdo ainda pouco conhecidas e, portanto, subdiagnosticadas em nosso
pais.

Por essa razao, nos propusemos a inicialmente apresentar as estatisticas brasileiras do DATASUS de acordo
com os registros do Capitulo XVII do CID-10 (Caodigo Internacional de Doengas) que versa sobre malformagdes congéni-
tas (Q00 a Q99), com énfase as respiratérias (Q30 a Q34) e especificamente o Q33 (Malformacdes Congénitas dos Pul-
mdes) e posteriormente conduzir uma revisdo sobre o diagndstico e manejo de cada uma das doengas em particular.

Cabe antes do inicio da apresentacao das estatisticas, 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 9? edi¢cao e por esse motivo nao foi possivel a coleta

de dados prévios a essa data.

ANALISE DO DATASUS PARA MALFORMAGOES CONGENITAS NO BRASIL

Internagodes (1998-2019): Impacto do numero de internagdes hospitalares por malformag¢des congénitas organizadas por

ano (Figura 1). Internagdes
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Figura 1 — Total de internagbes anuais por malformag¢des congénitas no Brasil.

Mortalidade geral (1996 a 2018): Impacto da mortalidade por malformag¢des congénitas distribuidas por aparelho ou sis-
tema. Morreram 11.683 pacientes devido as malformagdes congénitas do aparelho respiratério, e excluindo-se outras

malformagdes congénitas ndo especificadas, representam a 52 causa de morte (Figura 2).



Malformagdes congénitas do aparelho circulatoério 94156

Malformacdes congénitas do sistema nervoso 42226

Outras malformacdes congénitas 29208

Malformagbes e deformidades congénitas do sistema osteomuscular 15181

Outras malformagdes congénitas do aparelho digestivo 14356

Malformacdes congénitas do aparelho respiratério 11683

Malformacgdes congénitas do aparelho urinario 8379
Malformagdes congénitas dos 6rgaos genitais 269
Malformagdes congénitas do olho, ouvido, face e pescogo 142

Figura 2 — Numero total de ébitos por malformagdes congénitas
Fonte: MS/SVS/CGIAE - Sistema de Informagdes sobre Mortalidade — SIM.

Mortalidade por malformagoées respiratérias (1996 a 2018): Impacto da mortalidade por malformagdes respiratorias
organizadas por CID (Cddigo Internacional de Doencgas). Entre os 11.683 6bitos gerais, as malformacdes congénitas do

pulméo foram a principal causa de morte com 9.716 ébitos (Figura 3).

CID Total
Q30 Malformacdes congénitas do nariz 212
Q31 Malformacdes congénitas da laringe 351
Q32 Malformacdes congénitas traqueia e brénquios 824
Q33 Malformacdes congénitas do pulméao 9716

Q34 Outras Malformacdes congénitas aparelho respiratério 580

Figura 3 — Numero total de ébitos por malformagdes respiratorias
Fonte: MS/SVS/CGIAE - Sistema de Informagdes sobre Mortalidade — SIM

Mortalidade por malformagoées congénitas do pulmao (1996 a 2018)

Impacto das malformagdes congénitas dos pulmdes organizadas por ano do atestado de 6bito. No periodo de
1996 ao ano de 2018 houve uma tendéncia no aumento de mortalidade anual por doengas congénitas do pulmao (Figura
4). Dentre os 9.574 6bitos 5.597 eram do sexo masculino.

Mortes por malformagdes congénitas pulmonares em numeros
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Figura 4 — Total de mortes anuais por malformagdes pulmonares congénitas.
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Mortalidade por malformagdes congénitas pulmonares por idade (1996 a 2018): Mortalidade por malformacgdes con-

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

Mortes por idade
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Figura 5 — Mortes por malformacdes pulmonares por idade.

Apos a analise epidemioldgica nacional, demonstramos a importancia desse grupo de doengas na mortalidade
infantil, e por esse motivo, fizemos uma revisdo desde a embriologia até o manejo dessas doencgas, focando em cada

uma das suas apresentagoes.

EMBRIOLOGIA PULMONAR

O pulméao é originario do endoderma do intestino primitivo do feto que se invagina, formando o sulco traqueoe-
sofagico na 42 semana de gestacéo. Posteriormente esse sulco transforma-se em uma prega que divide-se em es6fago e
traquéia. Na 52 semana, os botdes pulmonares direito e esquerdo (pulmdes primitivos) entram no canal pericardioperito-
neal, até que os pulmdes e o coracdo completem a descida para a cavidade toracica na 62 semana, este processo € fina-
lizado na 72 semana.

Ha cinco fases principais do desenvolvimento pulmonar26: a embridnica, que tem inicio com a formagao do
sulco traqueoesofagico, a pseudoglandular, a canalicular, a sacular e a alveolar. A fase embridnica estende-se da 4% a 72
semana de gestacgéo e tem inicio com o aparecimento da traquéia. O término dessa fase é marcado pelo surgimento dos
brénquios. A fase pseudoglandular estende-se da 72 a 172 semana de gestacao, iniciando com o surgimento das vias aé-
reas condutoras, com brdonquios secundarios e suas subdivisbes, bem como dos vasos pulmonares. A fase canalicular
estende-se da 172 a 26® semana de gestacao e inicia com o desenvolvimento dos bronquiolos, cartilagens e glandulas,
com o0 aumento do numero de capilares em contato com o epitélio cubico e principio do desenvolvimento do epitélio alve-
olar. A fase sacular tem inicio na 262 e vai até a 362 semana. E marcada pelo desenvolvimento alveolar, como a remode-
lacao das vias aéreas intra-acinares, a formacao das células alveolares e maturacdo dos pneumocitos tipo 1 e 2. A fase
alveolar tem inicio na 362 semana de gestacao e continua até depois do nascimento e representa a maturagao alveolar,
que ocorre até os 18 ou 21 anos (Figura 6)27.

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

de, sendo que depois disso, o crescimento alveolar € em tamanho e volume e ndo mais em numero. Assim, a superficie

de troca pulmonar aumenta de 3 a 4 m2 no neonato para 75 m2 no adultos.
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Figura 6 — Principais fases de desenvolvimento pulmonar em humanos.
Fonte: (Kajekar, 2007) — Adaptado pelos autores

MALFORMAGOES CiSTICAS PULMONARES

No compartimento toracico, ha muitas malformacées como as traqueais, vasculares, linfaticas, de parede e
dos pulmdes, mas vamos nos ater somente as malformagdes cisticas pulmonares (originarias do desenvolvimento anor-
mal da arvore traqueobrdnquica), que sao os cistos broncogénicos (CBG), a malformagado adenomatoide cistica congéni-
ta (MACC) atualmente descrita como malformagédo congénita das vias aéreas (MCVA)®-1! e o sequestro broncopulmonar
(SBP).

ETIOLOGIA

A etiologia de cada uma das lesdes é distinta, sendo o CBG caracterizado pelo desgarramento de grupos celu-
lares anormais do tubo traqueobrdénquico primitivo, formando cistos, com origem na fase embriénica do periodo embrio-
nario, isto é, entre a 42 e 72 semanas, no caso dos centrais (proliferagdo anormal do diverticulo traqueal) e na fase pseu-
doglandular, entre a 72 e 172 semanas, no caso dos periféricos (separagédo das ramificagdes brénquicas distais das prin-
cipais).

A MACC/MCVA é conceitualmente a proliferagdo anormal de bronquiolos terminais com supressao do cresci-
mento alveolar e proliferacdo hamartomatosa de cistos que possuem comunicagao com a arvore bronquica normal e su-
primento sanguineo proveniente da circulagdo pulmonar2.13, Alguns'4.15 sugerem que ocorre antes do aparecimento da
diferenciagao cartilaginosa (52 a 62 semanas de gestag¢ao), enquanto outros acreditam que tem origem no periodo canali-
cular do desenvolvimento embrionario pulmonar.

Sequestros pulmonares sdo formados por massas de tecido pulmonar n&o funcionante, geralmente cisticas,
sem uma comunicagao normal com a arvore traqueobrénquica nativa, recebendo toda ou a maior parte do suprimento

sanguineo de uma artéria sistémica anémala'é. A teoria € do desgarramento ou teoria da separagao do primérdio pulmo-
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nar endodérmico, com origem na fase pseudoglandular do periodo embrionario. Provavelmente o sequestro pulmonar
ocorra como resultado do desprendimento de um grupo de células do primérdio pulmonar normal por volta da 52 ou 62
semana de gestagdo, também com origem no intestino primitivo anterior s6 que mais caudalmente, ficando isolado da
arvore traqueobrénquica. Caso o primordio acessoério tenha origem relativamente precoce ele é englobado pelo pulmao
normal ficando dentro de um lobo, nao tendo pleura propria, recebendo o nome de SBP intralobar. Caso a formacao do
primordio acessoério seja tardia, forma-se uma pleura prépria para esse lobo ou segmento acessorio que € denominado
de SBP extralobar!?’. Se o diafragma se forma entre o primérdio pulmonar normal e o acessério, temos o SBP intra-ab-
dominal. Todos possuem suprimento arterial sistémico anémalo, proveniente da aorta, acima ou abaixo do diafragma,
ocasionalmente de uma artéria intercostal ou raramente da artéria braquiocefalica. Tanto o primérdio pulmonar normal
guanto o acessorio sdo revestidos pelo mesoderma e irrigados pelo plexo esplancnico que possui numerosas conexdes
com a aorta dorsal. Enquanto ocorre o crescimento normal as numerosas conexdes do plexo esplancnico com a aorta
dorsal vao se perdendo, mas o primérdio acessorio retém estas conexdes, por isso 0 sequestro pulmonar apresenta su-

primento sanguineo sistémico.

ANATOMOPATOLOGICO

A confirmacgdo do tipo de lesdo € histopatologica. A grande dificuldade de diferenciar os cistos congénitos
deve-se ao fato de que nem sempre a histopatologia consegue afirmar a origem das lesdes. Isto se deve a presenca de
infeccbes anteriores a ressecgao cirurgica e alteragdes celulares decorrentes das mesmas. Muitos deles séo identifica-

dos tardiamente sem exames de imagem durante a vida intrauterina.

Cisto Broncogénico

Histologicamente o cisto broncogénico é revestido por epitélio respiratério (colunar pseudoestratificado
ciliado), ou epitélio colunar ou cubdide, ciliado ou néo, sendo que os cistos centrais contem glandulas mucosas. Muscula-
tura lisa, cartilagem e tecido fibroso e elastico podem ou ndo estar presentes.

O epitélio respiratério do cisto pode ser destruido por infecgdes e quando a agressao € continua, ao contrario
de se regenerar em epitélio respiratdrio, pode se transformar em escamoso, que € mais resistente, dificultando mesmo
que histologicamente a sua diferenciagédo entre congénito ou adquirido.

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

Outro indicio da etiologia congénita € a observacgao de vascularizagao sistémica nutrindo o cisto10.18-21,

Malformacao Congénita das Vias Aéreas
A MACC/MCVA ao exame histopatolégico foi originalmente descrita por Stocker'3 (1977) com 3 tipos (I, Il e 1ll).

Essa classificagao foi revista, tomando em consideracéo o local de sitio primario presumido0.1, onde foram entdo descri-

tos 5 tipos (0 ao 4 - Figura 7). Alguns estudos relatam a dificuldade em classificar corretamente as lesdes?2.23,




Figura 7 — Classificagdo de Stocker (2009) conforme sitio primario presumido
Fonte: (Stocker, 2009)

O local de desenvolvimento cistico e seus tamanhos sdo determinantes dos subtipos: MACC tipo 0, cistos me-
nores que 0,5 cm, multiplos, que atingem a regido traqueal e brénquica; MACC tipo 1, cistos maiores, acima de 2,0 cm
que podem chegar a 10 cm, que atingem a regiao brénquica distal e bronquiolar proximal em menor numero; MACC tipo
2, cistos menores, entre 0,5 e 2,0 cm, que atingem a regiao bronquiolar distal; MACC tipo 3, microcistos coalescentes ou
massa de conteudo adenomatoide; MACC tipo 4, cistos maiores, de até 10 cm, que atingem a regido acinar, em maior
numero10.11,

A MACC/MCVA na maioria dos casos apresenta cistos multiplos ou cisto unico. Os cistos sdo revestidos por
epitélio colunar pseudoestratificado ciliado no tipo 1 e colunar ou cubdide ciliado e raramente pseudoestratificado no tipo
2, nao existindo cartilagem na parede dos cistos em nenhum dos dois tipos. Musculo liso e tecido elastico s6 existem na
parede dos cistos no tipo 1 e musculo estriado raramente no tipo 2. Células produtoras de muco estao presentes somen-
te em 30% no tipo 1 e ausentes nos outros tipos.

Os cistos comunicam-se frequentemente entre si e com as vias aéreas'.19. Entre eles sdo encontradas estru-
turas alveoliformes com 1 a 10 vezes o tamanho dos alvéolos normais no tipo 1 e bronquiolos respiratorios distendidos e
alvéolos dilatados no tipo 2.

O tipo 3, classicamente adenomatoide, é formado por massa néao cistica e estruturas bronquioliformes com
epitélio cubdide ciliado separados por tecido com o tamanho de alvéolos forrados por epitélio cubdide nao ciliado'3.16.

A classificagédo do tipo 0, que pode ser resumida como uma displasia acinar ou agenesia, pode nao haver ne-
nhum cisto, ou cistos muito pequenos (<0,5cm), e € incompativel com a vida, principalmente quando bilateral.

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

semelhante a blastoma pleuropulmonar10.11.20,



Sequestro Broncopulmonar

Ao exame histopatolégico o SBP é formado por parénquima pulmonar de aspecto normal ou imaturo com
bronquiolos irregulares e dilatados, septos espessados e cistos. Quando envoltos por pleura propria, estando totalmente
separado do pulmao normal sdo chamados de SBP extralobar ou pulmio acessoério’8-29.24.25. Quando estao dentro de al-
gum lobo, como ocorre na maioria das vezes sdo chamados de SBP intralobar.

O suprimento arterial é proveniente de uma artéria sistémica em 20% dos casos infra-diafragmatico e em 15%
ha mais de uma artéria. A drenagem venosa é quase sempre para as veias sistémicas habitualmente azigos ou hemiazi-
gos e ocasionalmente para o sistema porta2é. Lesbes a direita apresentam mais comumente artérias subdiafragmaticas?’.

O SBP intralobar pode infectar pela entrada de germes através dos poros de Kohn e canais de Lambert, que
sdo as comunicacgdes responsaveis pela ventilagao interalveolar colateral. Como n&o existe uma comunicagdo brénquica
do sequestro com a arvore brénquica normal, a drenagem da secrecao purulenta é dificultada, e assim pode ocorrer ero-
sao do tecido pulmonar circundante para que ocorra uma comunicacao adquirida com a arvore brénquica normal.

No SBP extralobar, como esta separado do pulmao normal, sdo mais raras as comunicagoes interalveolares,
pois s6 ocorrem se a fissura separando o sequestro do pulmao normal for incompleta, assim a infeccdo neste tipo de
SBP é pouco frequente.

Pode haver hemorragia no sequestro devido a ruptura de aneurismas decorrente da alta pressao sistémica na
artéria nutriente do cisto, que possui parede para suportar somente a pressao da artéria pulmonar.

Alguns sequestros podem se apresentar por lesées hibridas com MACC/MCVA20.28,29,

MANIFESTACOES CLINICAS

Clinica pré-natal

A natureza congénita pode ser de dificil comprovagdo, mas quando os cistos sdo detectados pela ultrassono-
grafia (US) na vida intra-uterina, ou pela radiografia (Rx) ou tomografia computadorizada (TC) no periodo neonatal, nao
ha duvida da sua origem.

Embora o diagnéstico pré-natal pela US esteja se tornando cada vez mais sofisticado, os erros séo possiveis.
A presenca de cistos € mais compativel com MACC/MCVA, enquanto que lesbes solidas mais com SBP, principalmente
se forem encontrados na porgéao inferior do térax30-33, Qutras possibilidades no diagnéstico diferencial de massas toraci-

cas fetais incluem cistos enterogénicos, teratoma cistico, enfisema lobar congénito e atresia brénquica’®.

Grandes lesdes pulmonares fetais tém reproduziveis efeitos fisiopatoldgicos no desenvolvimento do feto34. A
compressao do esdfago pela massa toracica fetal provoca interferéncias com ingestao de liquido amniético e resulta em
polidramnio. Suporte para este conceito vem da auséncia de liquido no estdmago fetal em alguns desses casos, com ali-
vio do poliidramnio apds o tratamento fetal eficaz35. A massa também pode comprimir o sistema cardiovascular dificultan-
do o retorno venoso, levando a hidropsia fetal. Fetos nao hidrépicos com massas pulmonares tém um prognéstico muito
melhor34 e o desenvolvimento de hidropsia fetal € sinal de mau progndstico36-39,

Na MACC/MCVA, muitos fetos com a malformacéao irdo desenvolver-se normalmente na vida uterina. Alguns
casos, devido ao volume aumentado da lesdo pulmonar, podem ter hidropsia fetal ndo imune devido a compressao de
veia cava superior. Nestes, o seguimento mais criterioso pode ser necessario40. Aqueles fetos com classificagdo de
MACC/MCVA do tipo 0, devido ao carater grave e potencialmente fatal da doenca, podem exigir abordagem intrauterina,
com drenagem do cisto36, ressecgdes?234, e em outros casos, evoluindo para o aborto#!, muitos sendo evitados ultima-

mente devido diagndstico precoce.
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Estudos experimentais explicaram as consequéncias fisiopatolégicas das massas fetais intratoracicas e de-
monstraram que a ressecc¢ao pulmonar fetal pode ser simples3®. A ocorréncia de hidropsia € secundaria a obstrugao da
veia cava e a compressao cardiaca causada por uma mudang¢a mediastinal extrema42. Adzick et al. (1998)34, em sua sé-
rie com 175 pacientes, relataram que o progndstico esta relacionado ao tamanho da lesdo; enquanto grandes massas
acarretam desvio mediastinal, hipoplasia pulmonar, polidramnio, comprometimento cardiovascular e hidropsia, podendo
levar a morte, pequenas lesdes geram angustia respiratéria ao nascimento ou podem ser assintomaticas, e s6 descober-
tas apds uma infecgdo ou malignizagéo.

Preditores de progndstico utilizados anteriormente (e.g. polidramnio, desvio mediastinal) n&do tem mais valor
isoladamente43.44. Atualmente, fetos com maior risco podem ser discriminados pela hidropsia.

A hidropsia fetal € a complicagao clinica fetal mais preocupante, ocorrendo em alguns casos a regressao es-
pontanea até a 252 semana de gestacdo em fungéo da regresséo das lesdes. A presencga da lesdo com tal complicagao
ocasiona restricdo no desenvolvimento cardiopulmonar adequado28.43.44,

A mortalidade dos fetos diagnosticados antes do parto € menor que 5% nas doengas cisticas pulmonares?9,
mostrando talvez que o diagndstico precoce e devidas intervengdes podem reduzir o risco.

Foi demonstrado que até grandes lesbes podem regredir16.364546_ \/arios grupos relataram a involugao de al-
gumas lesdes pulmonares durante a gestacéo (15% MACC/MCVA, 68% SBP)16.36.45.46 porém isto ndo significa seu even-
tual desaparecimento, sendo a massa sempre detectavel a TC apds o nascimento3441.47.48. A causa para a regressao da
lesdo pulmonar é ainda desconhecida.

Estudos tentam compreender os fatores genéticos causais de malformagdes pulmonares, dentre os quais a
hiperexpressao do gene Hoxb-5, da proteina ciclina D1 e o antigeno nuclear de proliferagcéo celular (PCNA)49.50,

Os cistos broncogénicos e sequestros pulmonares sao geralmente assintomaticos no periodo gestacional, ex-

cetuando os cistos de grande volume ou sequestros volumosos que possam resultar em grandes shunts 19.20,51, 52,

Clinica p6s-natal

Com a otimizagéo de resolugéo e treinamento em ultrassonografia, a previsdo dos achados para programagao
de cuidados no periodo neonatal é fundamental'8. Pacientes com malformag¢des congénitas podem se apresentar assin-
tomaticos apds o nascimento, muitas vezes devido lesdes que acometem um so lobo, ou lesdes sem efeitos de massa;
assim como lesdes que apresentaram regressao no periodo pré-natal tardio20.24.34.53,

O quadro clinico pode ser variavel, desde os assintomaticos até sintomas que incluem pneumonia, desconfor-

to respiratério e pneumotoérax pela ruptura de lesées cisticas na MACC/MCVA31.54,

As apresentagdes clinicas encontradas no HC-FMB-UNESP foram recuperadas em 64 prontuarios médicos de
pacientes operados de 1975 a 2020, sendo: assintomaticos (39,1%), pneumonias de repeticdo (20,3%), desconforto res-
piratério neonatal (14,1%), dor toracica (10,9%), tosse (9,4%), dispneia (7,8%), chiado (1,6%) e sindrome de veia cava
superior (1,9%)1. A idade no momento da cirurgia variou de seis horas do nascimento a 66 anos, com uma meédia de
18,8 anos (mediana de 14 anos)!. O tempo do aparecimento dos sintomas até a realizagdo do procedimento cirurgico 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 dias.

Pacientes com sequestro pulmonar podem apresentar-se assintomaticos durante o nascimento, ou apresentar
quadro de desconforto respiratorio. Naqueles sem prévia suspeita pode haver atraso no diagndstico. Pacientes podem

apresentar-se com dispneia, pneumonias de repeticdo, hemoptise e dor toracica®s.
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Nos cistos broncogénicos, sua localizagdo e tamanho séo responsaveis pelo quadro clinico. Aqueles com cis-
tos paratraqueais e carinais podem causar dispneia, tosse cronica e pneumonias de repeticdo. Atelectasia pode estar
presente em lesbes peribrdnquicas com compressao de arvore brénquica, ou hiperinsuflagdo por mecanismo de valvu-

la%6. Abaixo exemplificamos algumas apresentacgdes (Figuras 8 a 10).

Figura 8 - Radiografia simples de térax evidenciando radiopacidade homogénea em hemitérax esquerdo, correspondente a um cisto pulmonar
congénito repleto de liquido em lactente.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Figura 9 - Radiografia simples de térax evidenciando nivel hidroaéreo correspondente a um cisto infectado em hemitdrax direito. No adulto é indi-
cada a drenagem para a saida do liquido, mas na crianga a secregéo purulenta espessa pode ocluir a arvore brénquica.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

12




Figura 10 - Radiografia simples do térax evidenciado. Cistos pulmonares congénitos cheios de liquido (A) e cheios de ar (B), ambos assintomati-
Cos.

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

DIAGNOSTICO

Os momentos de diagnostico ndo foram encontrados estratificados na literatura, mas tdo somente em pré e
pos-natal. Recuperamos no HC-FMB-UNESP, entre as 92 lesdes pulmonares congénitas operadas, 64 prontuarios com
informacdes de doencgas cisticas, 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 (apds 18 anos- 39,1%)'. O que nota-se com esses dados € que quase metade dos pacientes
passa anos sem diagnostico, mesmo sendo sintomaticos e isso se deve nao a auséncia de sintomas ou exames de ima-
gem, mas a falta de conhecimento para que seja feita a hipotese diagnédstica. A concordancia dos exames complementa-
res com o resultado anatomopatolégico em nossos pacientes foi de 90% na ultrassonografia pré-natal, 84,6% na tomo-

grafia pds-natal, e apenas 54,5% nas radiografias simples de térax?.
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Diagnéstico Pré-Natal

O diagndstico pré-natal é praticamente realizado por ultrassonografia, onde as principais alteracées podem ser
vistas a partir da 20® semana de gestagao’657.58, A lesdo mais comumente visualizada ¢ a MACC/MCVA. A ultrassono-
grafia da MACC/MCVA geralmente esta associada a identificagdo de imagens anecoicas, cisticas, que podem ser unicas
ou multiplas, podendo acometer um lobo, um pulmao inteiro, € em raros casos, bilateral.

Um pulmao tem aproximadamente a mesma textura do figado numa ultrassonografias®. As apresentacdes po-
dem incluir lesdes hiperecoicas, ou seja, lesbes mais densas, portanto pode estar associado a MACC/MCVA do tipo 3 ou
um sequestro pulmonar. Pode-se também encontrar lesdes cisticas e massas, de um ou mais pontos de colegdo, como
outros tipos de MACC/MCVA e o cisto broncogénico0.

Achados ultrassonograficos inespecificos podem incluir a hidropsia fetal ndo imune, causada por grandes le-
sdes e compressao da veia cava superior; polidramnio, causado por compressao do es6fago; desvio de mediastino, cau-
sada por efeito de massa de lesdes; assim como a auséncia de achados decorrente do tamanho de leséo e geralmente
esta associado a pior prognostico, como € o caso da MACC/MCVA do tipo 049,

O Doppler tem boa utilidade, porém como depende da experiéncia do operador, muitas lesdes cisticas podem
ser laudadas como MACC/MCVA, e na realidade serem sequestros pulmonares, sendo o inverso também possivel57.58,

A ressonéancia magnética fetal parece ter seu papel para providenciar o diagnostico mais preciso80, porém nao

¢é utilizada de rotina, exceto em casos de duvidas30.34.60,

Diagnéstico Pos-Natal
A radiografia simples de térax € o exame inicial de escolha em pacientes com lesdes pré-diagnosticadas ou
ndo (Figuras 11 a 13). Ela pode ser suficiente para confirmar um diagnéstico em apresentag¢des classicas, assim como

acompanhar os efeitos evolutivos da lesdo40.

Figura 11 — Radiografia simples de térax evidenciando radiopacidade regular em mediastino médio, com projegédo para hemitérax direito, corres-
pondente a um cisto broncogénico peribrénquico.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Figura 12 — Radiografia simples de térax evidenciando imagem cistica em campo médio direito, correspondente a um cisto broncogénico intra-
pulmonar em lobo superior direito.

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

J 'f)

AfNE A

Figura 13 — Radiografia simples de térax evidenciando radiopacidade retrocardiaca em PA e no seio costofrénico posterior em perfil correspon-
dente a um sequestro pulmonar em lobo inferior esquerdo.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Alteragdes radiologicas dependem do tamanho e tipo de lesédo. Lesdes cisticas volumosas podem ser confun-
didas com pneumotérax (Figura 14), enfisema lobar congénito e até hérnias diafragmaticas congénitas (Figura 15).
Recuperamos radiografias de 42 pacientes (65,6%) do HC-FMB-UNESP para nova analise e as alteragdes ra-

diolégicas foram: atelectasia (35,7%), desvio de mediastino (28,6%), pneumotérax (9,5%) e derrame pleural (4,8%)1.
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Figura 14 — Radiografia simples de térax evidenciando grande radiotransparéncia em hemitérax direito, correspondente a um cisto broncogénico
gigante que mimetizava um pneumotdrax hipertensivo.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Figura 15 — Radiografia simples de térax evidenciando: (A) Grande radiotransparéncia em hemitérax direito, correspondente a cisto congénito
que pode ser confundido com MACC/MCVA ou enfisema lobar. (B) Grande radiotransparéncia em hemitérax esquerdo, correspondente a MACC/
MCVA tipo | que pode ser confundida com cistos multiplos ou hérnia diafragmatica a esquerda.

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

A tomografia computadorizada parece ser o0 exame de escolha para diagnostico complementar naqueles paci-
entes sem diagndstico pré-natal, ndo sendo necessarios outros exames complementares, excetuando os casos de duvi-
das diagndsticas, onde a ressonancia magnética vem ganhando campo32.61,

Com a melhora dos aparelhos de tomografia, a arteriografia vem se tornando pouco utilizada devido a alta re-
solugéo para visualizagao de ramos arteriais (Figura 16). Ela pode ser utilizada para mapear drenagem de lesées quando

em programacao cirurgica, até para embolizacdo em casos de sequestro pulmonar com shunt elevado#!.
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Figura 16 - Radiografia simples de térax evidenciando: (A e B) Nivel hidroaéreo no interior de cisto. (C) Arteriografia mostrando irrigagao sistémi-
ca do cisto que corresponde a um sequestro broncopulmonar intralobar.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

MACC/MCVA geralmente ndo tem preferéncia por lobos, mas geralmente envolve um unico lobo, sendo os

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

Figura 17 — Tomografia de térax evidenciando multiplas imagens cisticas em pulmao direito, correspondentes a uma MACC/MCVA em lobo inferi-
or direito no recém nascido (A) e apos 1 ano (B)
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP.

Figura 18 — Tomografia de térax evidenciando multiplas imagens cisticas em pulmao esquerdo, correspondentes a uma MACC/MCVA em lobo
inferior esquerdo no recém nascido (A) e apés 1 ano (B).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Os sequestros intralobares sdo geralmente de lobos inferiores, com preferéncia ao lobo inferior esquerdo. Ja
os extralobares sao lesdes classicas de seio costofrénico posterior, entre o lobo inferior (maior no lado esquerdo) e o dia-

fragma32.61 (Figuras 19 e 20).

Figura 19 — Tomografia de térax evidenciando radiopacidade homogénea em pulm&o esquerdo, correspondente a um sequestro pulmonar extra-
lobar em lobo inferior esquerdo (A), irrigado por ramo adrtico - seta (B).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Figura 20 — Tomografia de térax evidenciando multiplas imagens cisticas em pulméo direito, correspondente a um sequestro pulmonar intralobar
em lobo inferior direito (irrigado por ramo intercostal - seta).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Os cistos broncogénicos centrais sao geralmente mediastinais, podendo estar em todos os compartimentos,
mas geralmente estdo no mediastino médio, em maior quantidade, e no posterior. Alguns cistos sdo intrapulmonares,

também com maior incidéncia em lobos inferiores (Figuras 21 e 22).
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Figura 21 — Tomografia de térax evidenciando imagem cistica em mediastino médio, correspondente a um cisto broncogénico peribrénquico.

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

Figura 22 — Tomografia de térax evidenciando imagem cistica em pulmao direito, correspondente a um cisto broncogénico intrapulmonar.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

As MACC/MCVA do tipo 1 e tipo 4, assim como cistos broncogénicos podem sofrer degeneragdo maligna em
decorréncias das agressdes a mucosa provocadas pelas pneumonias de repeticdo. Na MACC/MCVA do tipo 1 ja foi
descrito o carcinoma bronquioloalveolar, no tipo 4 e no cisto broncogénico o blastoma pleuropulmonar tipo I. Esta defini-
¢ao € apenas histolégica, devendo ser indicada ressecc¢ao na suspeita destes. Ha o relato de conversdo em rabdomios-

sarcoma num paciente com MACC/MCVAé2,
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TRATAMENTO

Tratamento Fetal

Fetos com lesdes pulmonares graves podem ser submetidos a varias manobras terapéuticas. As menos inva-
sivas sao as terapéuticas com corticosterdides como a betametasona naquelas gestagbes com lesées pulmonares muito
grandes, com ou sem repercussdes maiores, como a hidropsiat3.64, aplicada intramuscular nas maes e sendo observada
a regressao das lesdes em até 82% dos casos. A Dexametasona também é estudada e parece ter efeito na modulagéo
génica sobre o Hoxb-5 durante a formagao pulmonar®s.

A toracocentese fetal pode ser eficaz para controle de evolugdo de cistos de grande volume, podendo ser rea-
lizada com seguranga em cistos maiores de 2 cm, com a intengao de permitir melhor desenvolvimento pulmonar fetal24.66-
69, Pode servir também como uma manobra paliativa antes da ressecc¢ao da lesdo ou realizacdo de shunt toraco-amnioti-
co, que consiste em comunicar a lesdo a cavidade amnidtica, aliviando assim a pressao intratoracica3+470-72, Pode ser ine-
ficaz para o tratamento por causa do rapido reacumulo de liquido do cisto em 24 a 72 horas9.16.73,

A pungao para escleroterapia com etanolamina ou polidocanol também vem sendo utilizada para controle de
lesdes maiores, com a maioria dos relatos associadas a MACC/MCVA74-77  mas também descrita para SBP intralobar78.79
e em um unico caso de SBP extralobarg. Os resultados sao promissores e apenas um caso de obito foi relatado por inje-
¢ao inadvertida em espacgo vascular’s.

Shunts toraco-amnidticos foram realizados em varios casos de MACC/MCVA que possuiam um grande cisto
predominante, sem um grande componente sélido. Clark et al.8', foram os primeiros autores que documentaram resolu-
¢ao da hidropsia, apods trés semanas de drenagem por cateter. Atualmente o sucesso do shunt tem sido relatado em mui-
tos outros casos de lesdes cisticas congénitas uniloculares3548.82-88, Com a redugéao do cisto, o eséfago € descomprimido
e o feto passa a deglutir o liquido amni6tico, reduzindo o hidrdmnio materno, da mesma forma que a descompressao
cardiovascular que leva a reducao da hidropsia fetal. No entanto, como complicacdo, muitos destes shunts se desloca-
ram ou entupiram depois de periodos de tempo relativamente curtos. Dados mais recentes tém demonstrado bons resul-
tados, com até 70% de sobrevida ao nascimento e a principal complicacao tardia descrita foi a deformidade toracicas®.

LesbGes multicisticas ou predominantemente sdlidas nao se prestam a descompressao por cateter e requerem
ressecgao, mas também ja foram tratadas por coagulagao a laser. A terapia com laser para fulgurar MACC/MCVA foi bas-
tante relatada®® mas acredita-se que esta abordagem nao se justifique no presente, por ter limitado sucesso91.92 embora
tenha sido recentemente relatada para a ablagao da artéria que alimentava os sequestros pulmonares e levava a hidrop-
sia fetal93.94, Essa técnica pode reduzir o tamanho da lesdo e em alguns casos talvez resultar em resolugdo completa®s.

Lesbes solidas grandes ou predominantemente multicisticas tem a opg¢ao de tratamento limitada a ressecg¢ao
pulmonar fetal se estiverem associadas a hidropsia’6.95. A taxa de sobrevida pds-natal seguindo resseccao pulmonar fetal

€ de cerca de 509%385.96,
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A ressecgao cirurgica fetal do lobo comprometido (lobectomia fetal) foi descrita em gestagdes de 21 a 29 se-
manas, e alguns autores relataram a taxa de sobrevida de oito para 13 fetos operados?’. Estes resultados encorajadores
demonstram que a ressec¢cao da MACC/MCVA é razoavelmente segura, tecnicamente exequivel, reverte a hidropsia du-
rante uma a duas semanas, e permite o crescimento do pulmao o suficiente para possibilitar a sobrevida e o desenvolvi-
mento pds-natal normal. Para fetos hidrépicos com mais do que 32 semanas de gestagéo, o parto precoce deve ser con-
siderado para que a lesédo possa ser ressecada ex-utero intraparto (EXIT), mas o resultado neonatal ainda é desola-

dor34.98,

Tratamento Pdos-Natal

Em neonatos assintomaticos com uma lesdo pulmonar cistica, recomenda-se a ressecgao cirurgica eletiva
para que seja determinada a natureza da lesdo e para evitar complicagées®.19%0 como infecgao e até mesmo a degenera-
¢ao maligna'01.102. Em uma revisao sistematica do ano de 2009103, com 1.070 casos, dos quais, 73% foram submetidos a
cirurgia pdés-natal, foi avaliado o risco de complicagbes da cirurgia de urgéncia quando comparada com a eletiva e a pri-
meira apresentou altas taxas de morbidade quando comparada a ultima (Figuras 23 a 26).

Os procedimentos cirurgicos realizados no servigo de Cirurgia Toracica do HC-FMB-UNESP em 64 pacientes
com doencas cisticas foram lobectomias (45,3%), resseccéo cistica (37,5%), segmentectomia — incluindo sequestrecto-
mias (9,4%), resseccgao cistica por videotoracoscopia (4,7%) e pneumonectomia (3,1%)!. Em nossa amostra de procedi-

mentos, houve um 6bito (1,6%) em paciente com MACC/MCVA e desconforto respiratorio ao nascer?.

Figura 23 — Adulto com dor toracica e imagem de cisto em hemitérax esquerdo a radiografia (A) e tomografia de térax (B e C) com drenagem de
material hemorragico. A tomografia nao identificou vasos andmalos e no intra-operatorio, notou-se que a lesédo era extra pulmonar (D). O anato-
mo-patoldgico foi de cisto broncogénico infectado.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Figura 24— Adulto com queixa de dor toracica e imagem cistica interfissural na radiografia (A) e na tomografia de térax (B e C). No intra operaté-
rio, notamos um cisto broncogénico que encontrava-se no mediastino posterior e dobrava-se sobre o bronquio do lobo superior direito (D).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Figura 25 — Adulto com tosse produtiva com radiografia de térax com massa peri-hilar direita (A) que a tomografia demonstrava estar comprimin-
do e obstruindo o brénquio principal direito (B). Intra operatério, mostrando o cisto broncogénico tenso em hilo, comprimindo o brénquio (C) e o

aspecto do mediastino apés a resseccéo (D).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Figura 26 — Jovem com histéria de pneumonias de repeti¢cdo. A radiografia de térax (A) mostrava infilirado em segmento medial do lobo inferior
direito (LID). A tomografia de térax, evidenciou infiltrado em segmento medial do LID e cisto paraesofagico (B). A aortografia identificou um ramo
andmalo da aorta que irrigava esse segmento (C). Foi realizada toracotomia direita e dissecado cisto com aparente continuidade com o parén-
quima pulmonar e aderido firmemente ao eséfago, que era nutrido por uma artéria, ramo da aorta toracica (D). O anatomo-patoldgico foi consis-
tente com sequestro pulmonar intralobar.

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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A ressecgao precoce (Figuras 27 a 29) na idade de trés a seis meses € preconizada na maioria dos grandes
centros®4.104.105 pois isso também permite o crescimento pulmonar compensatorio antes da maturagdo do pulmaos.106-110,
Komori et al."!", demonstraram através de cintilografia, que a fungdo pulmonar de criangas que foram submetidas a res-
seccgao de parénquima antes de um ano de idade era melhor do que aquelas submetidas ao procedimento apdés um ano
de idade, provavelmente devido ao crescimento compensatorio ocorrer mais pela multiplicagado alveolar do que pela hi-

perinsuflacdo pulmonar apds a ressecgao.
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Figura 27 - Tomografia de térax evidenciando imagem cistica em mediastino médio, correspondente a um cisto broncogénico peribrénquico e hi-
perinsuflagdo do pulm&o direito com atelectasia compressiva do esquerdo, correspondendo a Enfisema Lobar Congénito (A e B). Imagem cirurgi-
ca evidenciando o cisto central (C). Pega cirurgica (pulmao e cisto) (D).

Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Figura 28 — Intraoperatério de MACC/MCVA ressecada em crianga nos primeiros dias de vida (A1, A2), Tomografia de térax antes da ressecgéo
(B) e pecga cirurgica (C1, C2, C3).
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP
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Figura 29 — Recém-nascido com achado de exame ultrassonografico fetal e suspeita de MACC/MCVA. Sem sintomas ao nascimento, foi subme-
tido a tomografia de térax (A) que identificou leséo cistica em hemitérax esquerdo. Foi submetido a minitoracotomia que identificou lesdo supradi-
afragmatica (B) com vaso nutricio que foi ligado (C). Aspecto apds a resseccao da lesao que tratava-se de sequestro broncopulmonar extralobar
(D).

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

Ha discussdes na literatura quanto a abordagem aberta por toracotomia e por videotoracoscopia e as princi-
pais vantagens da ultima s&o a recuperagao precoce, a estética pela redugao de deformidades da parede toracica atri-
buidas a toracotomia®'2 e o campo de visdo adequado para ressecgdes com seguranga (Figuras 30 e 31). A incidéncia de

conversao da videotoracoscopia para a toracotomia varia entre 0 e 14%.
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Figura 30 — Aspecto intraoperatério de cisto broncogénico para-aortico.
Fonte: Acervo da Disciplina de Cirurgia Toracica HC-FMB-UNESP

Figura 31 — Paciente adulta em seguimento ambulatorial para cessacéo do tabagismo com achado radioldgico de nddulo pulmonar de dificil visu-
alizagdo a radiografia de térax (A). A tomografia evidenciou nédulo em base pulmonar esquerda com realce ao contraste (B). No intraoperatorio
confirmou tratar-se de sequestro intralobar. Nota-se a artéria cadargada (C) e ap6s a sua ligadura (D).
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APLICACOES PRATICAS

Mais de trés quartos das mortes por malformagdes respiratérias congénitas no Brasil sdo pulmonares e mais
de 90% delas ocorre no primeiro ano de vida.

O diagndstico deve ser sempre cogitado em neonatos e lactentes com angustia respiratoria e a radiografia de
térax, apesar de nao ser especifica, auxilia o diagnéstico de suspeicao.

Nao devem ser excluidas essas hipoteses em adultos com clinica respiratéria de longa duragéo e imagens ra-
diolégicas suspeitas sem a realizagdo de exames subsidiarios.

A melhor forma de evitar comorbidades e principalmente mortalidade € o conhecimento das doencas para

suspeicao diagnostica e encaminhamento a um centro especializado no tratamento.
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