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SUMARIO

O objetivo deste artigo é realizar uma revisao da literatura acerca de
malformacdes broncopulmonares em RN, visando diagndstico pré-natal através
da ultrassografia, acompanhamento neonatal conforme manifestacdes clinicas
com exames de imagem e a melhor via de tratamento, expectante ou definitiva.

SUMMARY

The purpose of this article is a literature review about bronchopulmonary
malformations in newborns, aiming to prenatal diagnosis by ultrasound,
neonatal monitoring according to clinical manifestations by imaging exams and
the best treatment, expectant or final.

INTRODUCAO

Malformacdes broncopulmonares sdo anomalias congénitas raras,
derivadas de defeitos no desenvolvimento embrioldgico do intestino anterior
primitivo. De acordo com o lugar de origem do defeito primario podem ser
classificadas embriolégica e morfologicamente, mas também do ponto de vista
clinico e patolégico, para melhor entendimento da sua apresentagao e manejo
clinico. Desta forma, abordaremos neste artigo as anomalias derivadas de



disturbios de desenvolvimento do parénquima alvéolo-pulmonar: (1)
Malformacdo adenomatdide cistica; (2) Sequestro pulmonar (intra ou
extralobar); (3) Cistos pulmonares congénitos; (4) Enfisema lobar congénito.

Definicao

Malformagdo Adenomatoide Cistica (CCAM)

Sao anomalias congénitas raras com aspecto de uma massa policistica de
tecido pulmonar derivada de uma proliferacdo anormal dos bronquiolos
terminais que costumam afetar um Unico lobo, dificultando seu
desenvolvimento e func3o alveolar®®. Variam de tamanho e podem conter
liquido, ar ou ambos. Geralmente nao ha comunicagdao direta com a arvore
traqueobronquica, embora tenham sido reportados canais anormais as vias
aéreas e ao trato gastrointestinal®.

Sequestro Broncopulmonar (BPS)

Sequestro pulmonar é caracterizado pela presenca de uma massa cistica
de tecido pulmonar nao-funcionante, normalmente isolado da 4arvore
traqueobronquica, e que recebe todo ou a maioria da suplementacao sanguinea
arterial e venosa da circulacdo sistémica *®78, Mais de 90% encontram-se no
térax e menos de 10% encontram-se no abddmen, raramente estao localizados
abaixo do diafragma, em particular no dominio suprarrenal esquerdo?.
Associados a outras malformag¢des congénitas, como por exemplo, hérnia
diafragmatica e mais frequentemente anomalias cardiovasculares, tem sido
também classificada como anomalias vasculares pulmonares®.  Por
apresentarem algumas comunicac¢des fistulosas com o Trato Gastrointestinal
tem sido proposto que os sequestros sejam classificados em trés grupos: (1)
sem conexdo Gastrointestinal; (2) com conexdo Gastrointestinal evidente; (3)
com conex3o Gastrointestinal n3o evidente’.

Sao divididas em:

Sequestrac3o Intralobar: envolvida pelo parénquima pulmonar normal®’
Sequestracdo Extralobar: é uma entidade separada completamente
envolvida por pleura visceral®’

Cisto Broncogénico

Cistos broncogénicos sao normalmente solitarios, resultando de um
brotamento anormal da arvore traqueobrénquica podendo ser centrais,
localizados perto do hilo pulmonar ou mediastino (ligado a arvore
traqueobronquica), ou ter uma localizacdo periférica (separado da arvore



traqueobrdnquica)®. S3o encontrados no mediastino (2/3 casos), estando ao
lado das maiores vias aéreas, coracao ou eso6fago, com o restante encontrado
dentro do parénquima pulmonar!. Cistos pulmonares periféricos podem ser
multiplos e extensivos, sendo de mau progndstico podendo ocorrer sofrimento
respiratdrio no RN e morte logo apds o nascimento’. O diagndstico diferencial
inclui malformacdo adenomatdide cistica (CCAM) e Hérnia diafragmadtica
congénita (CDH). Existem casos descritos de malignizacdao dos cistos, como
rabdomiossarcoma e carcinoma broncogenico®.

Enfisema Lobar Congénito (CLE)

Enfisema lobar congénito é a hiperinsuflacdo e hiperdistensdao de um ou
mais lobos pulmonares, possivelmente resultante da deficiéncia cartilaginosa na
arvore traqueobrdnquica®’. O envolvimento bilateral pode ocorrer, porém ¢é
raro. O lobo superior esquerdo é mais comumente envolvido (47%), seguido
pelos lobos médio e superior direito (28% e 20%, respectivamente). O
envolvimento dos lobos inferiores é incomum (menos de 5%)’. Cerca de 20%
dos pacientes com CLE tem anomalias cardiacas congénitas associadas®. O
diagndstico diferencial inclui outras lesdes de térax de ocupacao de espaco,
inclusive sequestro bronco pulmonar (BPS), malformacao adenomatdide cistica
congénita (CCAM), cisto broncogénico e hérnia diafragmatica congénita (CDH)>.

Manifestagoes Clinicas

A apresentacdo clinica das malformacdes broncopulmonares é varidvel e
depende de vdrios fatores, tais como o tipo de malformacdo, tamanho,
localizagdo, comunicacdao com as vias aéreas ou Trato Gastrointestinal e efeito
da massa’. Os pacientes podem ser assintomdticos ou podem apresentar
infeccdo ou, ainda, falha respiratdria fatal’.

Malformagédo Adenomatoide Cistica (CCAM)

Frequentemente costumam ocasionar anasarca fetal (hidropisia), ascite
fetal, polihidrdmnio, prematuridade e hipoplasia pulmonar® Disfuncdo
respiratoria progressiva costuma aparecer logo apds o nascimento devido a
diminuicdo do funcionamento normal no parénquima pulmonar e compressao
por uma massa cistica, agora contida por ar. Com a expansao progressiva e
enfisematosa dos cistos, podera surgir atelectasia do lobo ou lobos adjacentes,
desvio do mediastino e comprometimento do retorno venosol®. Cistos e
parénquima pulmonar anormal podem agir como um foco para septicemia com
consolidacdo pneumadnica, abscesso e formacio de empiema?. Sinais e sintomas
respiratorios mais comumente presentes sao dispneia, retragdes, taquipneia,
cianose, abaulamento do hemitérax comprometido, desvio do ictus,



hipertensao pulmonar, hepatoesplenomegalia secundaria a hiperexpansao do
torax.®

Sequestro Pulmonar (BPS)

Extensos sequestros pulmonares fetais podem causar hidropisia fetal, ou
por efeito da massa ou por desvio arteriovenoso do sangue sistémico através do
pulmado sequestrado levando para uma alta falha, em alguns casos, até 25% do
débito cardiaco’. Apds o nascimento, a apresentac3o clinica mais comum de um
sequestro do tipo intralobar é uma infeccao localizada recorrente ou
persistente. O sequestro intralobar geralmente é sintomadtico, podendo
apresentar febre, calafrios, hemoptise e tosse com escarro purulento®. Pode-se
apresentar com sintomas cardiovasculares como insuficiéncia cardiaca
congestiva, hemotdrax* e sintomas gastrointestinais nas comunicantes, como
vomitos, disfagia, hematémese, regurgitacdo, ja o extralobar normalmente é
assintomatico, raramente se apresenta com sintomas respiratérios ou
cardiovasculares®.

Cisto Broncogénico

Em geral, s3o solitarios e assintométicos’, porém em dois tercos dos casos
apresentam sintomas de efeito de massa ou infec¢do secundaria®. Em RN os
sintomas respiratérios (dispneia, estridor, sibilancia, pneumonias, taquipnéia,
tosse, febre, cianose) sdo os mais frequentes devido a compressao da traqueia
ou bréonquios. Pode assemelhar-se a um pneumotdrax, caso exista comunicacao
bronquial devido ao rdpido aumento da tensdo do cisto produzindo subito
sofrimento respiratério’.

Enfisema Lobar Congénito (CLE)

A apresentacao clinica varia conforme a expansao enfisematosa do lobo.
Assim, podem estar presentes dispneia, tosse, cianose, taquipnéia, sibilancia,
abaulamento do hemitérax comprometido, retracdes tordcicas, estertores,
diminuicdo ou auséncia de sons respiratérios, infec¢des recorrentes ou
persistentes®. A apresentacdo pds-natal tipica é de sofrimento respiratério e
hiperinflacdo lobar pulmonar®, o qual pode necessitar a excisio do lobo
afetado®.

Diagndstico

A ultrassonografia pré-natal tem auxiliado na identificacdo precoce de
lesdes pulmonares congénitas, ajudando a definir a histéria natural,
fisiopatologia e no progndstico de disfuncdes fisiolégicas secundarias. A
avaliacdo em série permite um acompanhamento das anomalias, se houve



expansao ou regressao da lesdo. Exames adicionais como radiografia de térax,
ultrassonografia com doppler (US), ressonancia magnética (MRI), tomografia
computadorizada(CT), angiografia auxiliam no diagndstico, diagndsticos
diferencias e manejo cirurgico.

Malformagdo Adenomatoide Cistica (CCAM)

Radiografia de térax: dependem da extensdo da lesdo, tipo e se contem
liqguido, ar ou ambos. Presenca de imagens bolhosas irregulares na forma e no
tamanho, preenchendo parcialmente ou totalmente o hemitdrax e areas de
atelectasia adjacentes, podendo haver desvio de mediastino, espacos
intercostais alargados e depressao do diafragma ipsilateral.

Radiografia de abdome: utilizado para diagnostico diferencial. Distribuicao
de gds intestinal é normal, enquanto que na hérnia diafragmatica existe escasso
gas visivel.

CT com ou sem contraste: massa cistica multinocular de paredes finas ou
massa de aspecto cistico ou sdlido. A presenca de artéria berrante pode ser
demonstrada pela CT com contraste, US com doppler ou MRI.

Arteriografia: na suspeita de vasos an6malos.

US pré-natal: Achados ultrassonograficos sugestivos de mau prognostico:
polihidramnio, ascite, anasarca, desvio do mediastino, tipo Ill conforme
classificacdo de Stocker, tamanho e extensdo da les3o*2.

Classificagéo de Stocker &— critério morfoldgico:

Tipo |: mais comum e diferenciada, forrada por epitélio ciliado colunar ou
pseudoestratificado, contendo células secretoras de mucus e cartilagem talvez
proeminente. Cisto grande ou multiplos cistos (>2cm) preenchidos por liquido.

Tipo II: cistos pequenos e numerosos forrada por epitélio cilindrico a
cuboidal com proeminente musculo estriado ou liso.

Tipo Ill: massa pulmonar homogeneamente ecogénica, sem cistos
individuais discerniveis, forrada por epitélio cuboidal.

Classificagdo de Adzick 8

LesGes microcisticas (<5mm): mais sélidas, aparecem ecogénicas no US,
geralmente associadas a hidropisia fetal, hipoplasia pulmonar, mau
progndstico*®,

LesGes macrocisticas (>5mm): ndo associadas a hidropisia, progndstico
favoravel*2.

Diagnostico diferencial: hérnia diafragmatica e pneumatocele por
pneumonia estafilococad.




Figura 1 - MAC no lobo superior direito.  Figura 2 - Lobo
com MAC.
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Figura 3 - CT de MAC.

Sequestro Pulmonar (BPS)

Radiografia de tdrax: geralmente sao normais. Imagens redondas ou ovais,
algo como lobuladas, massas de varios tamanhos.

Intralobar: Podem apresentar imagens radiopacas com deslocamento da
trama broncovascular, cistos repletos de ar, com presenca ou ndo de niveis
liqguidos, caso exista comunicacdo com a arvore traqueobronquica.

Extralobar: imagens com densidade de tecido mole junto ao mediastino
(pero da cupula diafragmatica), maioria localizado em hemitérax esquerdo.

CT com ou sem contraste: apresenta uma massa complexa com ou sem a
presenca de cistos, sao heterogéneos, massas hipodensas que aumentam muito
a sua densidade com contraste intravenoso (devido ao maior fornecimento de
sangue)?. A CT de térax mostra vasos anormais, mas a angiografia é definitiva’.
Método diagndstico excelente.

US tordcica com doppler: massa sélida ou cistica, hiperecogénicas, artéria
sistémica and6mala. Na ultrassonografia pré-natal tem sido descrito como uma
massa homogénea, bem definida, ecodensa no térax inferior ou, ainda, no
abdome®*. Achado patognoménico é a presenca de um ramo arterial para a
lesdo a partir da aorta, visto em eco-doppler. Se tal vaso ndo é identificado,
pode-se confundir o diagndstico com malformagao adenomatodide cistica. No
entanto, ndo sdo vistas calcificacdes, assim diferenciando estas lesGes dos
teratomas e neuroblastomas’.




Ressonancia magnética: Uma lesao hipointenso nas imagens ponderadas
em T1 que se transforma hiperintensa em T2 sugere fortemente o diagndstico
de um BPS. Além disso, os vasos aberrantes sao geralmente faceis de identificar
por angio-ressonancia magnética.

Catecolaminas na urina: marcadores tumorais; niveis aumentados
sugerem diagnostico de neuroblastoma, 95% apresentam niveis aumentados?.

Diagndstico diferencial: cistos de duplicacdo entéricos, teratomas e
neuroblastomas?®3.

! b ok
Figura 4 - CT Sequestro pulmonar. Figura 5 - Aortografia sequestro pulmonar.

Cisto Broncogénico

Radiografia de térax no cisto intrapulmonar: caracteriza-se por apresentar
uma massa oval translucente, circunscrita, unilocular, comprimindo o
parénquima adjacente e desvio do mediastino®.

Radiografia de térax no cisto de mediastino: caracteriza-se por apresentar
uma massa cistica, esférica, lisa, principalmente paratraqueal, carinal ou hilar
sem calcificacdes, preferencialmente localizadas no mediastino médio. Tem
aspecto de massa sélida. Pode-se observar deslocamento da via aérea adjacente
e nivel ar-fluido’®. Pode ser confundido com enfisema lobar congénito ou
pneumotdrax de tensdo’.

CT: mostra a relagao cisto e estruturas adjacentes. Densidade compativel
com agua (50%) ou tecidos moles (50%), dependendo da presenca de material
proteico ou oxalato de cdlcio no conteddo mucoide do cisto. No caso do cisto
ter densidade compativel com tecidos moles, o diagndstico é mais dificil e pode
ser necessario uma RMI&.
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Figura 6 - RX de térax de um cisto broncogénico
direito. Figura 7 - CT de Cisto Broncogénico.

Figura 8 - Cisto broncogénico — histopatologia. Figura 9 - Cisto pulmonar direita.

Enfisema Lobar Congénito (CLE)

Ultrassonografia: pode ser distinguido de outras lesdes pulmonares
congénitas pelas diferencas na ecogenicidade e refletividade®. Pode mostrar
lobo aumentado repleto de fluido e desvio do mediastino. No decorrer da
gestacdo pode haver uma involugdao da lesao, podendo ser indetectaveis no 3°
trimestre de gravidez. No entanto, essas lesdes pulmonares ainda podem causar
sofrimento respiratério ao RN, tanto pelo efeito de massa ou da hipoplasia
pulmonar resultante da crénica compressdo do pulm3o em desenvolvimento®.

Radiografia de térax: Exame confirmatdrio do diagndstico. Hiperinsuflacao
pulmonar, esbo¢co de fina trama broncovascular, desvio do mediastino
contralateral, deslocamento para baixo do diafragma e alargamento dos
espacos intercostais no lado comprometido®.

CT com contraste: pequenas lesdes causando enfisema e trama vascular
amplamente separada.

Ressonancia _magnética: indicada se vasos andmalos sdo suspeitos de
compressao bronquica.




Arteriografia: demostra vasos and6malos causando obstrugao intrinseca.
Broncoscopia: exclui lesdes obstrutivas intrinsecas suspeitas ou eliminar
obstrucdao endobronquica presente.

Figura 10 - Enfisema lobar congénito no lobo superior esquerdo.

Tratamento

Até pouco tempo atrds, a melhor opcao para fetos com malformacgdes
broncopulmonares era um manejo expectante com ressec¢do cirurgica no
periodo neonatal ou, ainda, a interrupgdo da gravidez®. Atualmente, devido ao
aprimoramento nos exames diagndsticos, das avangadas técnicas cirurgicas e do
suporte técnico da medicina podem-se realizar cirurgias fetais, procedimentos
invasivos sem a necessidade de interrup¢ao da gestacao em centros de
referéncia.

Malformagdo Adenomatoide Cistica (CCAM)

O tratamento indicado é a ressec¢do do lobo afetado (lobectomia)’. A
segmentectomia ndao é indicada devido as grandes complicagcGes posteriores.
Dentre elas podemos citar, resultados adversos pds-operatdrios precoces como
septicemia, fuga de ar prolongada, pneumotdrax e fistula broncopleural ou
sequelas a longo prazo como asma, pneumonia recorrente e ablagao incompleta
ou recorréncia, mas a incidéncia reportada varia. Existem relatos de involucdo
intrauterina, porém a conduta expectante ndo é aconselhdvel devido aos riscos
de infeccdao, malignizacdo, pneumotdérax, aumento subito do cisto com
disfuncdo respiratéria. Cirurgia fetal tem sido usada com sucesso para tratar
fetos com menos de 32 semanas com hidropisia e marcado desvio do
mediastino com colocagdao de uma derivagdao tdéraco-amnidtica em alguns
casos’, para fetos maiores de 32 semanas com hidropisia estd indicado parto
prematuro e ressec¢do pds-natal®.



Sequestro Pulmonar (BPS)

Sequestros pulmonares tendem a causar distirbios menos severos e h3,
na literatura, casos de regressao intrauterina. No caso de assintomaticos, faz-se
um acompanhamento do neonato através de radiografia de térax e CT dentro
de um més, conduta expectante. Nos casos de sofrimento respiratdrio, a
conduta é a resseccdo cirurgica com excelente progndstico®. A drenagem tubo-
tordcica fetal (téraco-ammidtica) para sequestro’ é uma cirurgia fetal realizada
em alguns centros de referéncia.

Indicacdes cirurgicas: infec¢cdes recorrentes, prevengcao de malignizacao,
tratamento do shunt, em casos de sequestros hibridos associados a CCAM e
presenca de artéria sistémica.

Intralobar: Lobectomia pulmonar, embora uma pequena porcentagem
possa ser manejada por segmentectomia’; ressecar comunicacdo fistulosa com
es6fago ou estomago, caso presentes; ligadura da artéria andmala.

Extralobar: resseccao do tecido pulmonar sequestrado, isolar e dividir
cuidadosamente os vasos aberrantes. Foi reportado o sucesso na oclusdo das
malformacdes usando embolizacdo de cateter’, ligadura simples da artéria
nutridora®. Um sequestro extralobar sem infeccdo, assintomdtico e sem
manifestacdes cardiovasculares pode ser simplesmente observado’.

Cisto Broncogénico

O tratamento consiste em uma simples exérese, mesmos Nnos casos
assintomaticos, pois além da confirmacao diagndstica, pode prevenir disfuncao
respiratoria, infeccao secunddaria e evitar a malignizacdo, justificado pelo
conhecimento da histdria natural destas lesdes &.

Cisto intrapulmonar: toracotomia pdstero-lateral e lobectomia

Cisto de mediastino: toracotomia pdstero-lateral ou videotoracoscopia
com remocgao do cisto

Figura 11 - Cisto pulmonar - cirurgia.

Enfisema Lobar Congénito

(CLE)




Apesar de haver relatos de regressdes de lesdes durante a gravidez,
muitos neonatos ainda necessitam de resseccdo cirurgica®>. Neonato com CLE
sintomatico requer lobectomia no periodo neonatal prematuro, realizando-se
primeiro a toracotomia com exteriorizacdo do lobo afetado. A ventilacao
mecanica com pressao positiva pode causar um progressivo aprisionamento de
ar no lobo afetado, resultando em um enfisema de tensdao lobar. Preferir
ventilagdo mais gentil ou oscilatéria de alta frequéncia®®. Em pacientes
assintomaticos, o manejo expectante tem sido sugerido com rigorosa
observacao clinica. Com o desenvolvimento corporal, tem se observado o
desaparecimento da hiperdistensdo pulmonar?.
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CONCLUSAO

Com os aperfeicoamentos da ultrassonografia pré-natal (US), a deteccao
precoce das anomalias pulmonares fetais tem sido de grande importancia no
auxilio de diagndsticos e monitoramento de seus efeitos secundarios, tais como
polihidrdmnios, hidropisia e alteracdo do mediastino®. A andlise das imagens
ajuda no diagndstico diferencial, evitando assim, a necessidade de
procedimentos invasivos®. Outros exames de imagens como tomografia
computadorizada (CT), radiografia de térax, angiografia, ressonancia magnética



(MRI), broncoscopia podem ser Uteis para uma melhor definicao das lesdes e
auxiliam no manejo pds-natal.
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