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Enfisema lobar congénito — relato de caso
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RESUMO

Obijetivo: apresentar o caso clinico de um paciente com enfisema lobar congénito (ELC) tratado
cirurgicamente no 16° dia de vida. Descrigdo do caso: Paciente recém-nascido, sexo masculino,
apresentou ao nascimento aumento progressivo do esforgo respiratdrio com queda da saturacédo
de Oz, demandando suporte ventilatorio por meio de campanula de Hood. A radiografia de torax
apresentou hiperinsuflacdo pulmonar associada a desvio mediastinal, sinais que foram
detalhados a tomografia computadorizada de térax, evidenciando acometimento dos lobos
superior direito e médio, permitindo o diagnéstico de ELC e, por conseguinte, a indicacao
cirargica. Optou-se por resseccao dos lobos acometidos através de toracotomia lateral direita.
O paciente apresentou melhora clinica e permanece ha um ano assintomatico e com boa funcao
ventilatéria. Consideracdes finais: O ELC é uma doenga grave, que apresenta bons resultados
ao tratamento cirdrgico, alcancando bons resultados funcionais especialmente a longo prazo.

Palavras-chave: anormalidades do sistema respiratorio, anormalidades congénitas,
toracotomia.

ABSTRACT

Obijective: to present the clinical case of a patient with congenital lobar emphysema (CLE)
treated surgically on the 16th day of life. Case description: A newborn male patient presented
a progressive increase in respiratory effort at birth with a drop in O2 saturation, requiring
ventilatory support through a Hood's hood. Chest radiography showed pulmonary
hyperinflation associated with mediastinal deviation, signs that were detailed on chest
computed tomography, showing involvement of the right and middle upper lobes, allowing the
diagnosis of CLE and, therefore, the indication for surgery. We opted for resection of the
affected lobes through right lateral thoracotomy. The patient showed clinical improvement and
has been asymptomatic for one year and has had good ventilatory function. Final
considerations: ELC is a serious disease, which presents good results with surgical treatment,
achieving good functional results, especially in the long term.

Keywords: respiratory system abnormalities, congenital abnormalities, thoracotomy.
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1 INTRODUCAO

O enfisema lobar congénito (ELC) — também chamado por hiperinsuflagdo pulmonar
infantil - (EPELMAN et al., 2010) é uma malformacdo pulmonar com incidéncia de 1 a cada
20-30 mil nascimentos (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011). Possui predilecdo pelo
sexo masculino na proporcao de 3:1 (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; MAIYA et
al., 2005). Pode ainda estar associado a malformacdes cardiacas, hidrocefalia e pectus
excavatum (ROBERTS et al., 2002; SOUZA et al., 2003; WILLIAMS; JOHNSON, 2002).

O ELC é caracterizado pelo aprisionamento aéreo em determinados lobos pulmonares,
promovendo hiperinsulflacdo, aumento do volume lobar e consequente efeito de massa
mediastinal, dessa forma reduzindo o espaco para os demais lobos e desviando estruturas
mediastinais, podendo ocasionar repercussdes hemodindmicas e respiratérias (ANDRADE;
FERREIRA; FISCHER, 2011; MAIYA et al., 2005).

O aspecto histolégico da ELC ndo apresenta padrao tipico enfisematoso — destruicao de
paredes alveolares confluindo para lesdes cisticas — fator que promove discordancia do nome
da patologia na literatura (ROCHA et al., 2010).

Os sintomas sdo presentes logo no nascimento em 1/3 dos pacientes e em 50% dos casos
o0 diagnostico ocorre no primeiro més de vida devido quadro de moderado grau de disfuncao
respiratoria com piora progressiva apds o nascimento, contudo ha pacientes que se mantém
assintomaticos por anos (HOCHHEGGER et al., 2012; KAMINSKI, 2012; TIBANA et al.,
2019; WASILEWSKA; LEE; EISENBERG, 2012).

O objetivo desse estudo é apresentar o caso clinico de um paciente com ELC tratado

cirurgicamente no 16° dia de vida.

2 RELATO DE CASO

Paciente recém-nascido (RN), do sexo masculino, parto normal, sem complicacfes e
sem antecedentes familiares relevantes, apresentou ao nascimento esforco respiratorio
progressivo, sem febre, denotada por taquipneia, tiragem subcostal e queda da saturagéo de O,
demandando suporte ventilatorio, o qual foi realizado por meio de campéanula de Hood, por 16
dias. Apos sete dias do nascimento, com o paciente em suporte ventilatério, foram realizadas
radiografias de térax (RX-Tdrax) em incidéncias postero-anterior (PA) e perfil, as quais
evidenciaram hiperinsuflagdo do pulmé&o direito com desvio mediastinal contra-lateral. Para
maior detalhamento do caso e acuracia diagndstica foi solicitada tomografia computadorizada
de térax (TC-Toérax) (IMAGEM 1), que revelou enfisema lobar em lobos superior direito (LSD)

e médio (LM) e feixe broncovascular atenuado, permitindo o diagndstico de ELC bilobar. Apds
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a elucidacdo diagndstica a conduta adotada foi a realizacdo de lobectomia média e superior a
direita, por meio de toracotomia lateral direita (IMAGEM 2). No p6s operatorio (PO) imediato
0 paciente apresentou melhora do estado geral com aumento da expansdo pulmonar,
evidenciada por RX-Torax PA (IMAGEM 3) e sem necessidade de oxigénio suplementar. No
PO de um ano o paciente mantém-se assintomatico e em bom estado geral, apresentando a TC-

torax expansédo do lobo inferior direito (IMAGEM 4).

Imagem 1: TC-Térax, apés sete dias de vida

Fonte: O autor, 2020.

Imagem 2: Toracotomia lateral direita

Fonte: O autor, 2020.
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Imagem 3: RX-Torax PA em PO imediato

R bt

onte:

O autor, 2020.

Imagem 4: TC-Té6rax em PO de um ano, evidenciando expansdo de lobo inferior direito

&

Fonte: O autor, 2020.
3 DISCUSSAO

A etiologia do ELC néo é facilmente definida, em 50% dos casos ndo € encontrada causa
aparente (ROCHA et al., 2010; SOUZA et al., 2003; WILLIAMS; JOHNSON, 2002). Em 35%
dos casos a origem da doenca € decorrente de uma obstrucdo brénquica intrinseca (gerando
colapso do bronquio e impedindo o fluxo expiratdrio) advinda principalmente de deficiéncia do
suporte cartilaginoso brénquico ou broncomalécia, como apresentado no caso relatado, o qual
apresentou deficiéncia do fluxo expiratorio logo ao nascimento, promovendo hiperinsuflacéo
dos LM e LSD (ROCHA et al., 2010; RUSAKOW; KHARE, 2001; SOUZA et al., 2003). A
microscopia do lobo afetado revela, geralmente, um aumento de até cinco vezes o nimero de
alvéolos, os quais tambeém s&o aumentados de volume, contudo essa analise ndo é feita
rotineiramente no servico abordado em razdo da falta de padrbes normais para serem
comparados (SOUZA et al., 2003).
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O acometimento unilobar é predominante, sendo 50% dos casos o lobo superior
esquerdo acometido, o LM é afetado em até 40% dos casos, acompanhado pelo LSD, que
representa 20% das afeccdes, contudo o paciente relatado apresentou acometimento multilobar,
compondo 1% dos acometimentos de ELC (ROCHA et al., 2010; WASILEWSKA; LEE;
EISENBERG, 2012).

O diagnostico de ELC ocorre precocemente, uma vez que 33% dos acometidos
apresentam sintomas logo no nascimento (TIBANA et al., 2019; WASILEWSKA,; LEE;
EISENBERG, 2012). A suspeita clinica se inicia a partir da suspeita clinica, pelo quadro de
insuficiéncia respiratoria progressiva em RN ou lactente, associado a imagem de lobo pulmonar
hiperinsuflado, desvio do mediastino contralateral e retificacdo do diafragma em RX-Toérax,
assim como ocorrido no caso descrito. A partir da clinica e imagem radiogréafica sugestivas, foi
solicitada TC-Térax para maior detalhamento (BIYYAM et al., 2010; TIBANA et al., 2019).

A TC-Toérax possibilita a visualizacdo das alteracdes anatdmicas e obstrucdes
brénquicas, aumentando a confianca no diagnostico e principalmente afastando diagnosticos
diferenciais, como evidenciado no caso, no qual os lobos acometidos foram identificados apds
o resultado da tomografia (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; GLUER; REISMANN;
URE, 2008). Os diagnosticos diferenciais englobam pneumotorax, sequestro broncopulmonar,
hipoplasia pulmonar e atelectasias (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; CATANEO et
al., 2013). A broncoscopia sé é indicada em suspeitas de aspiracdao de corpo estranho, sendo,
portanto, realizada por exclusdao (RUSAKOW; KHARE, 2001; SOUZA et al., 2003).

Os pacientes assintomaticos podem ser conduzidos de forma conservadora mantendo o
acompanhamento ambulatorial préximo e suporte necessario uma vez que a conduta expectante
pode acarretar maior numero de complicacdes como infeccdes e essas dificultam o
procedimento cirdrgico por aumento de inflamagdo local, tecido fibrotico e aderéncias
(BIYYAM et al., 2010; COSTA JUNIOR; PERFEITO; FORTE, 2008). Em casos de falha da
conduta conservadora, 0 paciente pode apresentar deterioracdo do quadro respiratdrio
necessitando de intervencéo de urgéncia (CATANEO et al., 2013) O tratamento de suporte em
casos sintomaticos inclui monitorizacao e oxigénio terapia, na qual deve ser evitada a intubagéo
precoce associada a ventilagdo mecénica em detrimento dessas aumentarem a retengéo de ar no
lobo doente agravando o caso, fator pelo qual o suporte escolhido foi a campéanula de Hood
(CATANEO et al., 2013).

A indicacdo de tratamento cirurgico (lobectomia do lobo acometido) para pacientes
sintomaticos ou que nao apresentaram resultados satisfatérios ao tratamento conservador é

amplamente difundida para ELC, justificando a abordagem inicial do estudo por meio
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lobectomia dos lobos acometidos logo nos primeiros dias de vida (BIYYAM et al., 2010;
CATANEO et al., 2013; COSTA JUNIOR; PERFEITO; FORTE, 2008; HOCHHEGGER et
al., 2012; ROCHA et al., 2010; TIBANA et al., 2019). O adiamento da cirurgia pode aumentar
riscos de infeccdo, propiciar malignizacdo das lesbes, assim como, insuficiéncia cardiaca e
interferéncia no crescimento do pulméo sadio (COSTA JUNIOR; PERFEITO; FORTE, 2008).
Apesar do intraoperatorio ser marcado por dificuldades decorrentes da ventilagdo mecénica e
anestésicos inalatorios broncodilatadores, os quais s&o facilitadores da retengdo de ar no lobo
doente, o tratamento cirdrgico preconizado apresenta baixa morbidade e mortalidade
(ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; FERREIRA et al., 2010).

Pacientes que realizaram lobectomia no periodo neonatal apresentaram crescimento
tecidual compensatorio, trazendo excelente progndstico e recuperacao de até 90% da funcéo
pulmonar esperada, fator que justifica o crescimento do lobo inferior do paciente e a funcédo
respiratoria satisfatoria (COSTA JUNIOR; PERFEITO; FORTE, 2008; FERREIRA et al.,
2010; MCBRIDE et al., 1980).

Concluimos que a ELC é uma patologia rara e grave, a qual sem a abordagem correta
pode culminar em repercussdes graves e morte, sendo satisfatoriamente solucionada por
lobectomia dos lobos acometidos com expectativa de um bom prognostico e resultados

satisfatorios, principalmente tardiamente, assim como apresentado pelo paciente descrito.
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