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Linfangiectasia pulmonar congénita unilateral: um relato de caso

Unilateral congenital pulmonary lymphangiectasia: case report
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Palavras-chave: Resumo

Linfangectasia Alinfangiectasia pulmonar é um disturbio de desenvolvimento raro no qual se observa proliferagao e dilatagdo dos vasos
pulmonar, linfaticos. Com base na patogénese e no fendtipo clinico, pode ser classificada como: linfangiectasia pulmonar primaria
Recém-nascido, ou congénita, e secundaria. O diagndstico é feito através da clinica, exames de imagem e histopatoldgicos. A biopsia a
Vasos linfaticos, céu aberto é considerada o padrdo-ouro e também é util na diferenciagdo de doengas pulmonares intersticiais ou ou-
tras formas de dilatagdo linfatica pulmonar. O tratamento definitivo da forma isolada é curativo com ressecgdo da drea
afetada. J& em sua forma difusa, o tratamento é paliativo e busca limitar a produgdo e o acimulo de linfa nas serosas
pulmonares. Atualmente, preconiza-se o tratamento conservador para corregao do quilotdrax. O presente artigo tem por
objetivo relatar o caso de um paciente com diagndstico de linfangiectasia pulmonar congénita de boa evolugdo, ressal-
tando a importancia do diagndstico precoce e abordagem terapéutica, e comparar com o que ha descrito na literatura.
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Keywords: Abstract

Pulmonary Pulmonary lymphangiectasia is a rare developmental disorder in which lymphatic vessels proliferate and dilate. Based
lymphangietasia, on pathogenesis and clinical phenotype, it can be classified as: primary or congenital pulmonary lymphangiectasia (CPL),
Newborn, or secondary. The diagnosis is made by clinical characteristic and imaging and histopathological exams features. Lung
Lymphatic vessels, biopsy is considered the gold standard for the diagnosis of CPL and is also useful to distinguish between interstitial lung
Child. diseases or other forms of pulmonary lymphatic dilation. The definitive treatment of the isolated form can be curative

with resection of the affected area. In diffuse form, the treatment is palliative and aims to limit the production and
accumulation of lymph in the pulmonary serosa. Currently, the conservative treatment is recommended for chylothorax
correction. This article aims to report the case of a patient with a diagnosis of congenital pulmonary lymphangiectasia
with good evolution, emphasizing the importance of early diagnosis and therapeutic approach, and to compare with
what has been described in the literature.
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INTRODUCAO

A linfangiectasia pulmonar (LP) é um disturbio de de-
senvolvimento raro no qual se observa proliferagdo e dilatagao
dos vasos linfaticos. Com base na patogénese e no fendtipo
clinico, pode ser classificada como: linfangiectasia pulmonar
primaria ou congénita (LPC), e secundaria®.

A LP foi descrita pela primeira vez por Virchow em
1856, no entanto o nimero exato de casos é desconhecido.
Estudos de autdpsia sugerem que aproximadamente 0,5% a
1% dos bebés nascidos mortos ou que morreram no periodo
neonatal tém LP, e em dois relatos de séries de natimortos, 5
de 451 casos e 11 de 2.514 casos foram identificados LP como
causa do 6bito. A ocorréncia familiar é rara®3.

A etiologia da LP ndo é conhecida. Finegold et al. pro-
pdem que a LP decorre devido a um erro no desenvolvimento
em que a regressao fisioldgica do tecido conjuntivo ndo ocorre
até avigésima semana de vida e, portanto, ha uma persisténcia
dos grandes vasos linfaticos®.

Os recém-nascidos (RN) com complicagGes graves
podem necessitar de uso de pressdo positiva continua nas
vias aéreas (CPAP), intubagdo orotraqueal (I0T) e drenagem
imediata do excesso de liquido na cavidade toracica3. Apds
estabilizacdo clinica, o tratamento da forma isolada pode ser
curativo com ressec¢do da drea afetada. Ja na forma difusa, ele
é paliativo e tem por objetivo limitar a produgdo e o acimulo
de linfa nas serosas®.

Atualmente, o tratamento inicial preconizado para
quilotérax é conversador com toracocentese, drenagem em
selo d’agua e suporte ventilatério. A nutricdao enteral com
triglicerideos de cadeia média e nutrigao parenteral total tem
sido empregada com sucesso, pois a absorgdo ocorre pelo
sistema portal, com diminui¢do na formacdo de linfa. Além
disso, pode-se tentar estratégias com uso de octreotide e
somatostatina, deixando o tratamento cirurgico para casos
sem resposta a essas terapias®.

O presente artigo tem por objetivo relatar o caso de
um paciente com diagndstico de linfangiectasia pulmonar
congénita de boa evolugdo, ressaltando a importancia do
diagndstico precoce e a abordagem terapéutica, e comparar
com o que ha descrito na literatura.

RELATO DE CASO

Paciente D.L.0O.P, masculino, nasceu na maternidade de
Toledo com 31 semanas e 3 dias por parto cesdreo, gestagdo
materna interrompida por doenga hipertensiva gestacional e
insuficiéncia renal aguda (IRA), com APGAR de primeiro e quin-
to minutos 8/9, respectivamente, peso 1.235 g, estatura 37 cm
e perimetro cefalico 28 cm. Necessitou de IOT por desconforto
respiratério, sem relato de utilizagdo de surfactante. No 22 dia
de vida, foi encaminhado para Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal (UTIN) de Ivaipord, permanecendo internado por
34 dias em ventilagdo mecanica, ndo tolerando desmame dos
parametros ventilatdrios.
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A radiografia (RX) de térax mostrava imagem persisten-
te de multiplos cistos em hemitérax esquerdo (Figura 1A). Pa-
ciente transferido, deu entrada no Hospital Pequeno Principe
(HPP) em Curitiba com 34 dias de vida para avalia¢do da cirur-
gia pediatrica com hipétese diagndstica inicial de Malformacgado
Adenomatosa Cistica (MAC).

Figura 1. A. Radiografia de térax e abdome na admissdo 14/05/19; B. Apos
ressecc¢io cirdrgica do lobo pulmonar afetado 16/05/19.

Na admissdo, o exame fisico mostrava: frequéncia
cardiaca 145 bpm, frequéncia respiratéria (FR) 55 irpm,
Saturagdo O, 84%, regular estado geral (REG), hipoativo, hidrata-
do, anictérico, murmurio vesicular presente, porém diminuidos
em apice pulmonar esquerdo e presenca de tiragem intercostal
e subdiafragmatica. Restante do exame sem alteragdes.

Na investigacdo complementar, os exames laborato-
riais eram normais exceto hiponatremia (Na = 123 mmol/L)
que foi corrigida com solugdo salina 3%. O RX evidenciou
a mesma imagem cistica em hemitdérax esquerdo, tomo-
grafia computadorizada (TC) de térax mostrou multiplas
malformacgdes cisticas em todo lobo superior esquerdo,
desvio de estruturas mediastinais para a direita e atelec-
tasia com broncogramas aéreos do lobo inferior esquerdo,
aumento da atenuacdo perenquimatosa direita e pequena
drea cistica isolada em lobo médio (Figura 2). A principal
hipdtese diagndstica ainda era MAC.

Apds avaliacdo pela equipe de Cirurgia Pediatrica do
HPP, foi optado por cirurgia realizada com 36 dias de vida,
sendo realizada Ibextomia e dreno de térax que permaneceu
por 6 dias. O paciente recebeu antibiticoterapia profilatica
com vancomicina e amicacina por 24 horas para cirurgia.

Peca cirurgica enviada para avaliagdo anatomo-
patoldgica, compativel com LPC, apesar da suspeita inicial de
MAC. Avaliagdo imuno-histoquimica apresentou positividade
para CD34, D2-40, ACTINA 1 A4 e CK AE1/AE3, condizente com
patologia linfatica.

Na evolucdo, o paciente permaneceu intubado no
pds-operatério com RX evidenciando boa expansibilidade pul-
monar — inclusive no pulmao esquerdo (Figura 1B). Recebeu



Figura 2. Tomografia axial computadorizada (TAC) na admiss&do 14/05/19.

dexametasona por 7 dias e foi extubado para ventilagdo ndo
invasiva (VNI) no 112 dia pds-operatdrio, com 47 dias de vida.

No 279 dia pds-operatdrio passou a alternar CPAP com
Oxigenoterapia por capacete (OXY HOOD) e 3 dias depois tole-
rou uso de cateter nasal a 1L/min. Nesse momento o paciente
apresentava discreta diminuicdo do murmurio vesicular em
apice esquerdo e tiragem subcostal leve que se manteve até
a alta hospitalar.

Recebeu alta da UTI para a enfermaria apos 43 dias de
internamento (2 meses e 17 dias de vida) com bom padrdo
respiratério e saturometria maior que 90%. Desmame do cateter
nasal foi realizado sem intercorréncias no 42 dia de enfermaria.

Com 3 meses e 23 dias de vida e em ganho de peso
(3 kg), o paciente recebeu alta para domicilio respirando
confortavelmente em ar ambiente e aceitando dieta via oral.
Agendado encaminhamento multidisciplinar para seguimento
ambulatorial com pediatria, cirurgia pediatrica, neurologia,
oftalmologia, pneumologia e suporte nutricional.

DISCUSSAO

A linfangiectasia pulmonar é caracterizada por apre-
sentar sintomas tanto na forma precoce quanto tardiamente.
Na precoce, como o caso descrito, o RN manifesta-se com um
quadro de desconforto respiratério agudo, acompanhado de
taquipneia e cianose?.

O padrao radioldgico classico na LP é um infiltrado reticu-
lonodular difuso sem melhora com uso de antibiético ou diurético

— diferente de processos infecciosos pulmonares e cardiopatias
congénitas congestivas. Além disso, podem ser encontradas
opacidade intersticial difusa, Linhas B de Kerley, derrame pleural
e hiperinsuflagdo no periodo neonatal. Na tomografia os achados
normalmente incluem espessamento de septos interlobulares,
opacidade em vidro fosco e derrame pleural®’.

Na investigacdo, o exame radiografico do RN eviden-
ciava imagens persistentes de multiplos cistos em hemitdrax
esquerdo. Esse achado, junto com a clinica apresentada, su-
geriu a MAC como hipdtese diagndstica, que, de acordo com
a literatura, pode se apresentar na radiografia como um cisto
Unico, multiplos cistos ou uma massa solida’.

Ap0ds discussdo com equipe de Cirurgia Pediatrica, a
abordagem terapéutica escolhida foi a ressecgdo cirurgica
da drea comprometida, de acordo com a literatura que reco-
menda esse procedimento nos casos de MAC sintomaticas’.

O anatomopatoldgico classificou a anomalia como LPC
(Linfangectasia Pulmonar Congénita). Mesmo na auséncia dos
sinais radioldgicos classicos da LPC, sabe-se que a bidpsia pulmo-
nar a céu aberto seguida pela imuno-histoquimica é considerada
o padrdo ouro para esse diagnostico. O exame revela dilatagdo
dos vasos linfaticos subpleurais, interlobares, perivasculares e
peribronquicos e, microscopicamente, geralmente apresenta
imunopositividade para CD31, CD34, e D2-40%>>%,

A LPC muitas vezes nao é considerada no diagndstico
diferencial de insuficiéncias respiratérias neonatais por ser
uma anomalia rara e até pouco tempo incompativel com a
vida na maioria dos casos, segundo a literatura. Ela deve ser
diferenciada de patologias como: enfisema lobar congénito
(ELC), enfisema pulmonar intersticial (EPI), linfangiomatose
pulmonar difusa (LPD) e doengas cardiacas congestivas®°.

A abordagem cirdrgica na LPC ndo é usual no periodo
neonatal, optando-se por tratamento de suporte conservador
como tratamento inicial. O primeiro caso descrito de inter-
vencgao cirdrgica neonatal nessa anomalia foi publicado em
2014, considerando resolutiva com o paciente apresentando
desenvolvimento normal aos 2 anos de idade. Atualmente, sdo
utilizados pleurectomia com pleurodese quimica associado ou
nao a ligadura de ducto tordacico para tratamento de quilotérax
em caso de falha no tratamento conservador3*°,

No relato apresentado, apesar da indicac¢do cirurgica
nao ter sido LPC, o paciente se beneficiou do procedimento,
pois nos casos de linfangiectasia restrita aos pulmdes, como
é o caso do RN relatado, essa conduta é resolutiva.

O quadro de LP precoce geralmente estd associado a
uma taxa de mortalidade alta em poucas horas apds o nasci-
mento. Contudo, os avangos no atendimento perinatal, prin-
cipalmente no controle respiratério, permitiram o aumento
da sobrevida em pacientes com LP, como no RN relatado. Atu-
almente, o que era considerada uma patologia incompativel
com a vida, apresenta um bom progndstico, de acordo com a
gravidade da doenca e da assisténcia ministrada®?.
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