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Resumo

O enfisema lobar congénito é uma malformagdo congénita caracterizada por hiperdistensdo do lobo afetado sem
anormalidade do parénquima pulmonar. Pode se manifestar no periodo neonatal ou posteriormente, dependendo do
numero de lobos envolvidos. Em geral, ocorre mais comumente no lobo superior esquerdo, sendo raro o envolvimento
bilateral. O diagndstico é clinico, confirmado por radiografia e tomografia computadorizada de térax. A broncoscopia
pode ajudar especialmente no diagndstico diferencial de corpo estranho e tamp&es mucosos, além de ser capaz de
definir a patogénese da doenga, identificando anomalias brénquicas. Na maioria dos casos, o tratamento é cirurgico,
sendo necessaria a excisdo do lobo afetado. Atualmente, tem-se preconizado o manejo conservador quando ha
sintomas leves ou inexistentes. O objetivo deste estudo é relatar um caso de enfisema lobar congénito ndo cirdrgico
e o seguimento em 13 anos.

Abstract

Congenital lobar emphysema is a congenital malformation characterized by overdistension of affected lobe without lung
parenchyma abnormality. It can manifest in the neonatal period or later, depending on the number of lobes involved.
Bilateral involvement is rare; in general, hyperinflation occurs more commonly in the left upper lobe. The diagnosis
is clinical, confirmed by chest X-ray and computed tomography. Bronchoscopy can help especially in the differential
diagnosis of foreign body and mucous plugs. This procedure can also be able to define the pathogenesis of congenital
lobar emphysema identifying bronchial anomalies. In most of the cases the treatment is surgical being necessary the
excision of the affected lobe. In some cases, when there are mild or no symptoms the management can be conservative.
The aim of this study is to report a case of nonsurgical congenital lobar emphysema and its 13-year-follow up.
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O enfisema lobar congénito (ELC) é uma alteragdo
congénita caracterizada por hiperinsuflacio de um ou mais
lobos pulmonares com parénquima histologicamente normal.
Na maioria dos casos, apenas um lobo esta envolvido, sendo o
superior esquerdo (LSE) o mais comumente afetado?.

E uma doenca rara, com prevaléncia de 1 caso em
20.000 a 30.000 nascidos vivos. A relagdo entre os sexos mas-
culino/feminino é de 2:1%°.

Outras malformacdes congénitas, como malformacgdes
cardiacas congénitas, pectus excavatum, defeitos do mediasti-
no anterior, hérnia diafragmatica e hérnia hiatal podem estar
associadas. O diagndstico é baseado em achados clinicos e
radioldgicos*®.

As manifestagGes clinicas geralmente ocorrem no peri-
odo neonatal, embora, em casos raros, alguns recém-nascidos
sejam assintomaticos e o diagndstico seja incidental no final
da infancia ou na idade adulta®?. Os sintomas sdo variaveis,
desde sinais respiratdrios leves até insuficiéncia respiratdria
grave. Os sinais e sintomas mais frequentemente observados
sdo dispneia, taquipneia, retracdo intercostal, sibilancia,
tosse, cianose, sons respiratérios assimétricos. Em criancas
mais velhas, podem ser observadas infec¢Ges respiratdrias
recorrentes'?,

As alteragGes radioldgicas mais encontradas sdo hipe-
rinsuflacdo do lobo afetado, desvio mediastinal contralateral
e compressao do tecido pulmonar adjacente gerando atelec-
tasia. A tomografia computadorizada de alta resolugéo (TCAR)
de torax confirma o diagndstico radioldgico e delimita o lobo
anatomicamente afetado®3¢7,

A broncoscopia permite identificar alteracGes anat6-
micas e também pode excluir a obstrucdo endobrénquica
por tampdo mucoso brénquico, corpo estranho ou mesmo
compressdo extrinseca®’.

Em casos graves, o tratamento é cirlrgico, com excisdo
do lobo acometido. Em pacientes com sintomas leves a mo-
derados tem sido recomendado o tratamento conservador.
Este tipo de tratamento pode ser duvidoso, especialmente
naqueles que desenvolvem concomitantemente infec¢do
pulmonar recorrente®°.

O objetivo é relatar um caso de ELC ndo cirargico e o
resultado satisfatério no seguimento de 13 anos.

Menino de 3 meses de idade foi encaminhado ao
Hospital Universitario por taquipneia. Sua mae relata este
sintoma desde o nascimento, com piora apds o diagndstico de
bronquiolite aos 2 meses de vida. Gravidez e parto ocorreram
sem intercorréncias. Estava em aleitamento materno exclusivo.
Sua mde tem asma e seu pai, rinite alérgica.

O exame fisico revelou lactente ativo e reativo, taquip-
neico em ar ambiente (frequéncia respiratéria de 60 incursdes
por minuto), sem cianose. Os sons respiratdrios estavam
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reduzidos no hemitdrax esquerdo, sem ruidos adventicios.
Nenhuma outra anormalidade no exame fisico. A radiografia
de térax mostrou hemitérax esquerdo hiperinsuflado com area
de hipertransparéncia no lobo superior esquerdo e desvio con-
tralateral do mediastino, sem atelectasia. A TCAR confirmou a
suspeita de ELC (Figura 1A). Foi realizada broncoscopia flexivel
para descartar tampao mucoso devido a bronquiolite. Tal
exame mostrou defeito congénito na cartilagem do brénquio
do LSE (Figura 2).

Figura 1. TCAR de térax mostra o lobo superior esquerdo hiperinsuflado com
desvio do mediastino contralateral em 12.02.2007 (A), melhora gradativa da
hiperinsuflagdo e do desvio em 24.11.2008 (B) e 15.05.2015 (C).

Figura 2. Broncoscopia flexivel mostra o orificio normal do brénquio do lobo
inferior esquerdo e o na seta, o orificio em fenda do brénquio do superior
(A) que ao ser ultrapassado mostra a distribuicdo normal dos orificios dos
lobos superior e lingula (B).

A avaliacdo pela equipe de cirurgia pediatrica indicou
lobectomia, ndo sendo realizada devido a algumas infeccGes
virais respiratdrias recorrentes. A crianga evoluiu com sibilan-
cia desencadeada por virus respiratérios, mas permaneceu
assintomatica durante o periodo entre esses eventos e a TCAR
de seguimento com 1 ano de idade evidenciou melhora da
hiperinsuflacdo, com discreto aumento no lobo superior es-
querdo, sem desvio do mediastino (Figura 1B). O tratamento
expectante foi mantido com acompanhamento clinico regular,
havendo normaliza¢do da frequéncia respiratdria com o au-
mento da idade. Aos 8 anos, ele era assintomatico, com exame
fisico normal e constatacdo de melhora gradativa em TCAR
(Figura 1C). Atualmente com 13 anos, continua assintomatico,
apenas em tratamento de crises de asma.

Atualmente, a evolugdo tecnoldgica na imagem ultras-
sonografica tem permitido o diagndstico pré-natal do ELC que
mostra pulm@o hiperecogénico?. No entanto, o diagndstico
definitivo deve ser realizado no acompanhamento pds-natal,
pois essas anormalidades no parénquima pulmonar fetal po-
dem apresentar regressdo espontanea no terceiro trimestre de
gravidez"*#!1, O diagndstico pds-natal deve ser cuidadoso, pois



pode ser facilmente confundido com pneumotdrax ou corpo
estranho®*7°. Torna-se importante ressaltar que a radiografia
de térax do recém-nascido nos primeiros dias de vida pode
mostrar pulmao opaco que mais tarde se torna radioltcido®®.
O diagnéstico do nosso paciente foi aventado apenas apds o
nascimento, em investigacao de taquipneia persistente apds
episodio de bronquiolite viral aguda.

A causa do ELC é identificada em 50% dos casos. Obstrucdo
brénquica intraluminal, como mucosa brénquica redundante,
estenose bronquica, tor¢do ou rotagdo bronquica, lobo polialve-
olar e deficiéncia congénita da cartilagem brénquica sao fatores
intrinsecos relatados como etiologia do ELC. Da mesma forma,
a presenca de anel vascular, adenopatia hilar, cistos esofagicos
ou broncogénicos e malformagdes cardiacas congénitas, consi-
derados fatores extrinsecos que levam a obstrugdo brénquica e
subsequente ELC. Nos demais casos, a etiologia é desconhecida;
nenhuma anormalidade brénquica pode ser demonstrada’*>7°,
O caso relatado apresentava cartilagem anormal do bronquio do
LSE detectada por broncoscopia flexivel (Figura 2).

Os sintomas podem variar de acordo com o grau de
envolvimento e a localizagdo do lobo afetado. Os casos mais
graves sdo descritos no LSE°. Geralmente, as criangas sdo
sintomaticas nos primeiros dias de vida®’. Cerca de 5% dos
casos podem apresentar sintomas aos 4-6 meses de idade.
Taquipneia, dispneia e, eventualmente, cianose podem estar
presentes. As vezes, os sintomas respiratdrios pioram progres-
sivamente associados a infec¢do respiratdria aguda das vias
aéreas superiores®’. O deslocamento mediastinal contralateral
pode causar deslocamento dos sons cardiacos, diminuicdo
do retorno venoso, relagdo ventilagdo/perfusdo anormal e
hipdxia®2. No caso estudado, houve persisténcia e piora da
taquipneia apods episédio de bronquiolite viral aguda.

A radiografia de térax frequentemente revela hiper-
lucéncia no lobo acometido. O mediastino é desviado con-
tralateralmente podendo cursar com atelectasia progressiva
ipsilateral-do restante do pulm&o normal**%7, Em alguns casos,
o diagndstico é confundido com pneumotdrax. Entretanto,
uma caracteristica do ELC sdo as marcas pulmonares em todo o
lobo afetado que o distingue do pneumotdrax, da lesdo cistica
ou da hérnia diafragmatica’*°. A TCAR é capaz de demonstrar
uma area de anormalidade brénquica localizada ou obstrugdo
brénquica focal, além de excluir outras causas de compressao
extrinseca como cardiomegalia, anel vascular, lesdo de cistos
ou massa mediastinal**®!1, A Figura 1A apresenta a TCAR de
térax no momento do diagndstico do paciente em questao.

Estudos anteriores sugeriram broncoscopia flexivel para
todos os pacientes elegiveis para tratamento conservador?’.
Este procedimento tem a vantagem de mostrar altera¢des
dindmicas nas vias aéreas que causam o colapso endobron-
quico e a perviedade das vias aéreas distais a anormalidade
anatdmica. A broncoscopia rigida pode distorcer a aparéncia
das vias aéreas por tragdo fisica, ndo sendo Util**!*, No presente
caso, a broncoscopia flexivel demonstrou broncomalacia, por
alteragdo na cartilagem na entrada do LSE.

Em todas as criangas sintomaticas, a ressecgao cirurgica
do lobo afetado foi, durante muito tempo, a Unica modalidade
de tratamento indicada e universalmente aceita®. No entanto,
pacientes com sintomas leves foram tratados de forma con-
servadora, com acompanhamento clinico regular*®. Eigen
et al.’® relataram que a fung¢do pulmonar de criangas ndo
lobectomizadas eram semelhantes aquelas cujas abordagens
haviam sido cirurgicas.

Até o momento, apesar de alguns episédios de sibilan-
cia relacionados a mudanga climatica e a virus respiratoérios, a
evolucdo clinica deste caso tem sido satisfatéria. A TCAR rea-
lizada apds quatro anos mostrou melhora na hiperinsuflacdo
do lobo afetado, provavelmente relacionada ao crescimento
da crianga, com consequente desenvolvimento do calibre do
brénquio, reduzindo o grau de obstrugao causado pelo defeito
cartilaginoso, além do crescimento dos lobos ndo afetados
(lingular e inferior) (Figura 1).

A demonstragdo do defeito cartilaginoso do brénquio
do LSE por broncoscopia e o resultado satisfatério reforcaram
a decisdo de manter a conduta expectante em nosso paciente.

No entanto, a escolha do tratamento conservador deve
ser cuidadosa, o paciente deve ser monitorado de perto, pois o
desconforto respiratorio progressivo e infecgdes respiratorias
recorrentes podem resultar na decisdo cirdrgica do ELCY53,
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