Residéncia Pediatrica 2012;2(1):26-8.

SOCIEDADE BRASILEIRA
DE PEDIATRIA

RESIDENCIA PEDIATRICA

CASO CLINICO INTERATIVO

Sandra Mara Amaral*; Maria Aparecida Soares de Souza Paiva?; Addo Martinez Faccioni?; Dilton C P F Rocha*

CASO1

Paciente de 7 anos, sexo feminino, natural do Rio de
Janeiro. Na histdria patolégica constavam sete episddios de
pneumonia desde 1 ano de idade e sinusite, permanecendo
assintomatica entre os episddios. Teve coqueluche com 1
ano de idade. Nascida a termo apds gestagdo sem intercor-
réncia. Histéria do periodo neonatal normal. Exame fisico
inexpressivo.

Os exames complementares evidenciaram testes alérgi-
cos positivos para acaros e mofo, PPD ndo reator, dosagem de
imunoglobulinas 1gG 1970mg/dl, IgA 190mg/dI, IgM 261mg/
dl. As varias radiografias de térax evidenciavam imagem per-
sistente em lobo inferior direito.

Diante de um paciente com histéria de pneumonia
recorrente de mesma localizagdo, que exame deve ser soli-
citado?

a) ressonancia magnética do torax

b) cintilografia ventilatdria e perfusional

c) dosagem de imunoglobulinas

d) pesquisa de linfocitos B e T e subpopulagdes

e) broncoscopia

A broncoscopia foi normal.

Qual das hipdteses abaixo corresponde ao diagndstico
da paciente?

a) discinesia ciliar;

b) aspergilose invasiva;
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¢) imunodeficiéncia comum varidvel;

d) malformacao pulmonar;

e) tuberculose pulmonar.

Baseando-se na histdria clinica de pneumonia recor-
rente e imagem persistente em lobo inferior foi solicitado um
exame, que comprovou a hipdtese diagndstica.

Nessa ocasido nao se dispunha no hospital de tomo-
grafia. Foi realizada, entdo, uma arteriografia digital que
diagnosticou um sequestro pulmonar. A artéria nutridora
emergia do tronco celiaco e a drenagem venosa era realizada
pelas veias pulmonares.

Diante desseresultado, qual o diagndstico mais provavel?

a) atresia bronquica;

b) malformacdo adenomatoide cistica;

c) sequestro pulmonar intralobar;

d) sequestro pulmonar extralobar;

e) malformacdo arteriovenosa.
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A paciente foi submetida a lobectomia inferior direita.

CASO 2

Paciente de 5 anos, cor parda, sexo masculino, natural
do Rio de Janeiro.

Nascido de parto normal, a termo, apds gestagdo sem
intercorréncias. Apresentava histéria de pneumonia recorrente
e asma.

O exame fisico evidenciava paciente com desenvol-
vimento pondero-estaturalnormal, afebril, eupneico, com
estertoragdo localizada na base do hemitérax direito. Trazia
radiografia de torax, que evidenciava imagem heterogénea
em lobo inferior direito.

Foi solicitada tomografia computadorizada com con-
traste, que comprovou o sequestro pulmonar.

O paciente foi submetido a lobectomia inferior direita.

COMENTARIOS

As malformag6es pulmonares congénitas representam
um grupo heterogéneo de doengas do desenvolvimento que

afetam o parénquima pulmonar, o suprimento arterial e a
drenagem venosa dos pulmdes. Podem ser detectadas pelo
ultrassom e pela ressonancia magnética fetal ou ser diagnos-
ticadas acidentalmente na crianca maior ou na vida adulta®.
A incidéncia varia de 30 a 42 casos por 100.000 habitantes.
Pode ter um curso grave, como angustia respiratoria ou mes-
mo 6bito no periodo neonatal, se apresentar como infec¢des
pulmonares recorrentes, ou permanecer assintomatica até a
vida adulta’2.

Deve-se pensar na hipétese de malformacdo pulmonar
guando na radiografia de térax encontramos as seguintes
caracteristicas: 1) hiperlucéncia focal, 2) massa mediastinal
ou pulmonar sdélida ou cistica, 3) anormalidade vascular, 4)
assimetria toracica’.

O espectro das malformacgdes pulmonares inclui a
malformacdo adenomatoide cistica, sequestro pulmonar, en-
fisema lobar congénito, cistos broncogénicos e malformagdes
arteriovenosas®.

O sequestro pulmonar é uma doenca rara, caracteriza-
da por uma massa de tecido pulmonar ndo funcionante, sem
comunicagdo com a arvore traqueobrdnquica normal e que
¢é vascularizada por artéria sistémica aberrante?. Foi descrito
pela primeira vez como lobo pulmonar acessério por Huber,
em 1777. Em 1964, Pryce introduziu o termo sequestro®. E
classificado em dois tipos: intralobar e extralobar?. A grande
maioria dos casos esta localizada nos lobos inferiores e sé
excepcionalmente se localiza nos lobos superiores®.

A etiopatogenia ainda é discutida. Alguns autores
consideram que os sequestros sdo lesdes adquiridas e outros
advogam uma origem congénita, o que é apoiado pelo nimero
cada vez maior de diagndsticos feitos no periodo pré-natal®.

O sequestro extralobar se caracteriza por possuir um
envoltdrio pleural distinto, mantendo a separa¢do anatémica
do tecido pulmonar adjacente. A grande maioria dos casos
se manifesta no 12 semestre de vida e é mais frequente no
sexo masculino. Em cerca de 25% dos lactentes, o quadro se
inicia logo apds o nascimento, com angustia respiratéria ou
dificuldades na alimentacdo. Os lactentesmais velhos podem
apresentar insuficiéncia cardiaca. Mais de 60% dos casos
tém outras anomalias congénitas associadas, como hérnia
diafragmatica, cardiopatias, cisto de duplicacdo entérico e
outras malformagdes pulmonares, como cistos broncogénicos,
malformacdo adenomatadidecistica, hipoplasia pulmonar e
enfisema lobar congénito. Em geral, localiza-se entre o lobo
inferior e o diafragma, mais comumente a esquerda*. Pode,
ainda, ter localizacdo mediastinal, pericardica, intradiafrag-
matica ou abdominal®®.

O suprimento arterial do sequestro extralobar se ori-
gina da aorta toracica ou abdominal ou de seus ramos, como
o tronco celiaco, subcldvia, tronco braquiocefalico, esplénica,
gastrica e intercostais e, mais raramente, as coronarias*’.
A drenagem venosa geralmente se faz através de veias sisté-
micas, como a azigos, porta, subclavia ou mamaria interna®.

A sequestracdo intralobar é circundada por tecido pul-
monar normal e ndo apresenta envoltdrio pleural distinto*2,
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Raramente, causa sintomas antes dos 2 anos de idade*. Em
geral, permanece assintomatica até que ocorra infec¢do®.
Associa-se frequentemente a um bronquio atrésico, mas a
presen¢a concomitante de outras malformacg&es é incomum?.
Pneumonia recorrente e hemoptise podem se manifestar em
qualqueridade, desde o periodo de lactente até a vida adulta.
A possibilidade de malignizacdo é rara. O calibre das artérias
nutridoras e das veias de drenagem e, consequentemente,o
fluxo através da malformacdo pode ser consideravel. Assim,
do ponto de vista hemodinamico, essas lesGes funcionam
como malformagdes arteriovenosas e podem causar sintomas
cardiovasculares e insuficiéncia cardiaca esquerda®. A maioria
dos sequestros intralobares se localiza no segmentomedial
e posterior basal de um dos lobos inferiores**. Em geral, o
suprimento arterial é oriundo da aorta descendente e a dre-
nagem venosa é dirigida ao atrio esquerdo através das veias
pulmonares®4.

Um alto grau de suspeicdo é necessario em qualquer
crianga que apresente infe¢des pulmonares recorrentes, an-
gustia respiratdria ou insuficiéncia cardiaca congestiva sem
causa cardiaca 6bvia*.

O diagnéstico pré-natal pode ser feito por meio da ul-
trassonografia com Doppler e da ressonancia magnética fetal®.
Ap0ds o nascimento, a melhor técnica de diagndstico é a tomo-
grafia computadorizada com multidetectores e reconstrucdo
bi ou tridimensional, pois permite identificar acuradamente os
vasos normais ou anémalos associados a malformacdo. Essa
informacdo tem importancia para classificacdo dos tipos de
sequestro e para a cirurgia®. A ressonancia magnética também
demonstra as lesdes parenquimatosas e a localizacdo dos
vasos?. Os achados de imagem sdo heterogéneos e variam de
acordo com o tipo de sequestro e com a presenca de infeccdo
superposta ou de malformacGes associadas. Pode-se encontrar
0 aspecto de massa sélida, massa cistica com ou sem nivel
hidroaéreo e/ou cavitacdo interna®. Pode haver espessamento
pleural e aderéncia ao mediastino e ao diafragma®“.

Todos os pacientes com diagndstico pré-natal requerem
avaliacdo apds o nascimento®, mesmo quando ha relato de
involucdo total pela ultrassonografia ainda durante a gestagao.

As malformacgdes pulmonares sdo conhecidas ha mais
de trés séculos, entretanto, ndo existe consenso em como e
quando tratar esses pacientes??.

A cirurgia fetal é excecdo, mas pode ser realizada em
casos selecionados com sequestros que causam hidrotérax
volumoso, compressdao e hipoplasia pulmonar, desvio do
mediastino e comprometimento da veia cava, resultando em
hidropsia fetal e alto risco de morte perinatal.

A maioria dos casos é submetida a tratamento cirdrgico
(sequestrectomia, segmentectomia ou lobectomia convencio-
nal ou videoassistida®**%, Atualmente, uma alternativa é a
técnica de emboliza¢do com coils***?,
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