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ABSTRACT

Intralobar bronchopulmonary sequestration is not usually associated with other congenital anomalies. We report the case of
a newborn diagnosed in the prenatal period with a pulmonary malformation with mediastinal deviation, in whom coarctation
of aorta was diagnosed on the fifth day of life. The thoracic computed tomography scan revealed a solid mass in the posterior
basal segment of the inferior left pulmonary lobe, compatible with intralobar bronchopulmonary sequestration. Both correc-
tion of the coarctation of the aorta and complete removal of the bronchopulmonary sequestration were performed surgically.
Histopathological examination confirmed the diagnosis. The child is currently four years old and well. The case illustrates an
uncommon association of bronchopulmonary sequestration with a cardiac malformation.
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RESUMO

O sequestro pulmonar intralobar geralmente ndo esta
associado a outras anomalias congénitas. Apresenta-se
o caso clinico de um recém-nascido com diagndstico
pré-natal de anomalia pulmonar com desvio do medias-
tino, a quem foi diagnosticada uma coartagdo da aorta
ao quinto dia de vida. A tomografia computorizada tora-
cica revelou uma massa sélida na regidao basal posterior
do lobo inferior esquerdo, sugerindo poder correspon-
der a um sequestro pulmonar intralobar. Foi submetido
a cirurgia de corregao da coartacao da aorta e de ressec-
¢do do segmento correspondente de sequestro pulmo-
nar. O exame anatomopatoldégico confirmou o diagnds-
tico de sequestro pulmonar intralobar. A data da redacdo
deste trabalho, a crianga tinha quatro anos de idade e
estava clinicamente bem. O caso ilustra a associagdo de
sequestro pulmonar intralobar a uma malformacao car-
diaca.

Palavras-chave: Malformacgao congénita; Sequestro pul-
monar; Diagndstico pré-natal.

INTRODUCAO

O sequestro pulmonar (SP) é uma malformagdo con-
génita rara, que se define como uma massa nao fun-
cionante de tecido pulmonar sem comunicagdo com
a arvore traqueobronquica e cuja vascularizagdo ané-
mala é proveniente da circulagdo sistémica.’ Anatomi-
camente, pode classificar-se em SP intralobar (SPI), se
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localizado dentro de um lobo pulmonar, e em SP extralo-
bar (SPE), se a localizagdo for entre o pulmao e a pleura
visceral fora do pulmdo. O SPI é a forma mais comum,
correspondendo a 75 - 90% do total.2 O SPE associa-se
frequentemente a outras anomalias congénitas, mas tal
ndo sucede na forma intralobar.?

CASO CLINICO

Recém-nascido do sexo masculino, nascido de parto
eutécico as 38 semanas. Mde de 30 anos de idade,
saudavel, com gravidez vigiada. Na ecografia obstétrica
realizada as 23 semanas foi detetada anomalia pulmonar
com desvio do mediastino e feito o diagndstico de prova-
vel SP volumoso a esquerda, sem sinais de descompen-
sacdo hemodinamica. O recém-nascido teve um indice
de Apgar de 9 e 10 ao primeiro e quinto minutos de vida,
respetivamente, e um peso ao nascer de 3670 g. Devido
ao diagnodstico pré-natal de SP foi internado na unidade
de cuidados intermédios neonatais para vigilancia.

A radiografia do toérax revelou uma silhueta cardiaca
com um ligeiro desvio para a direita, sem outras alte-
ragdes relevantes. Durante a permanéncia na unidade,
o recém-nascido manteve-se clinicamente estavel, sem
necessidade de oxigénio suplementar e com alimenta-
cdo entérica exclusiva a partir do terceiro dia de vida.
Ao quinto dia de vida, por periodos frequentes de
polipneia, foi avaliado pela cardiologia pediatrica, que
diagnosticou uma coartagdo da aorta com gradiente
maximo de 30 mmHg e canal arterial patente, sem mal-
formagoes intracardiacas. No 122 dia de vida realizou
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uma tomografia computorizada toracica (Figura 1), que
revelou uma massa de densidade sdélida na regido basal
posterior do lobo inferior esquerdo, de contorno ante-
rior irregular, sem componente quistico.

Figura 1. Imagem de tomografia computorizada toracica realizada
ao 122 dia de vida. Em localizagdo basal posterior do lobo inferior
esquerdo, identifica-se uma “massa” de densidade sdlida, de con-
torno anterior irregular, sem componente quistico, compativel com
sequestro pulmonar (seta).

Ndo foi possivel definir inequivocamente a origem da
vascularizagdo na aorta, mas apresentava drenagem
venosa para a veia pulmonar esquerda, sugerindo
poder corresponder a um SPl. Ao 192 dia de vida foi
realizada uma nova avaliagdo pela cardiologia pedia-
trica, identificando-se um aumento do gradiente da
coartagdo da aorta (maximo 50 mmHg), com ventriculo
esquerdo hiperdinamico, com canal arterial encerrado.
O recém-nascido foi transferido para um centro com
cirurgia cardiotoracica, tendo sido submetido a inter-
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vencdo cirdrgica com 22 dias de vida. Foi realizada a
corregdo da coartagdo adrtica (com anastomose topo-
-a-topo) e a remogdo total do sequestro pulmonar, com
dimensdes de 3 x 2 x 2 cm, sem intercorréncias no poés-
-operatdrio. O exame anatomopatoldgico do segmento
excisado (Figura 2) revelou um parénquima pulmonar
com fibrose dos septos alveolares, colapso alveolar,
espessamento de paredes dos vasos, inflamagdo cré-
nica e conteido mucoso nos brénquios. Estas altera-
¢O0es compativeis com SPI confirmaram em definitivo
o diagndstico. O recém-nascido teve alta ao quarto dia
do pés-operatério. Um ecocardiograma realizado nesta
altura mostrou uma boa fungdo ventricular e valvular,
com corregao total da coartagdo.

DISCUSSAO

O SP corresponde a 0,15 a 6,4% de todas as malforma-
¢0es congénitas pulmonares, sendo a forma intralobar
a mais comum.? No SPE existe uma predomindncia no
sexo masculino, ndo observada no SPI.

Relativamente a localizagdo, os SP afetam mais frequen-
temente o hemitérax esquerdo.® Na maioria dos casos,
os SPI afetam os segmentos basais interno e posterior
dos lobos inferiores,® como no caso relatado, sendo
geralmente malformagdes isoladas, ao contrario dos
SPE. Estes estdo, com frequéncia, associados a situa¢des
de hérnia diafragmatica congénita, anomalias verte-
brais, doenca cardiaca congénita, hipoplasia pulmonar e
quistos de duplicagdo entéricos.? Estima-se que em 11%
dos casos de SPI existam outras malformacgdes associa-
das,® sendo escassos os casos descritos na literatura
com associa¢do a anomalias cardiacas congénitas.* Foi
ja identificada uma associagdo entre o SPI e a coartagdo
da aorta, como no caso relatado.®
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Figura 2. Aspeto microscépico do segmento excisado na cirurgia (coloragdo com hematoxilina-eosina e ampliagdes de 20x e 40x): parénquima
pulmonar com fibrose dos septos alveolares que condiciona colapso alveolar (setas), espessamento da parede dos vasos (E).
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As manifestagGes clinicas sdo mais precoces nos SPE, ao
contrario dos intralobares que, tipicamente, se mani-
festam numa fase mais tardia da infancia / adolescén-
cia, como infegBes recorrentes.® No periodo pré-natal
podera estar presente hidrdpsia, colocando-se, nos
casos mais graves, a possibilidade de intervengéo fetal.?
Os avancgos na ecografia obstétrica permitiram o diag-
néstico de SP a partir das 16 semanas.® O diagndstico
diferencial inclui outras lesdes quisticas pulmonares,
como a malformagdo adenomatosa quistica (MAQ). Ao
contrario do SP, as MAQ estdo ligadas a arvore traque-
obronquica e a vascularizacdo é proveniente da circu-
lagcdo pulmonar. Para além da MAQ, outras lesdes ocu-
pando espago, como a hérnia diafragmatica congénita
(HDC), quisto broncogénico e enfisema lobar congénito,
sao diagndsticos diferenciais com o SP.

No caso descrito, ndo foi realizada a ecografia com
Doppler, que permitiria identificar a origem sistémica
da vascularizacdo do SP. A ressonancia magnética fetal
poderia ajudar a diferenciar o SP de uma MAQ, HDC ou
outras lesées menos comuns.?Ja no periodo pds-natal, a
realizagdo de tomografia computorizada com contraste,
como no caso apresentado, permite a confirmagdo
diagnéstica.

A complicacdo classica de um SPI sdo as infe¢Ges recor-
rentes. Nos doentes assintomdticos o tratamento é
controverso.>” Na decisdo de como abordar uma lesdo
assintomatica, deverd ser considerada a morbilidade
cirurgica e os riscos de complicacdo do prdprio SP3 A
abordagem cirurgica convencional é por toracotomia,
mas a videotoracoscopia, uma técnica minimamente
invasiva, tem vindo a ser reconhecida como uma abor-
dagem igualmente eficaz.> As incisdes de dimensdo
reduzida da videotoracoscopia poderdao diminuir o risco
de deformidade musculo-esquelética que estd asso-
ciado a toracotomia. No entanto, esta técnica exige uma
equipa cirurgica altamente especializada, sobretudo

pelo risco associado de lesdo vascular.? A realizagdo
de angiografia pré-operatéria é particularmente impor-
tante quando a abordagem é por videotoracoscopia,
de forma a identificar a anatomia de vascularizagdo
e drenagem venosa do SP.° No caso relatado, por se
tratar de patologia pulmonar associada a malformacdo
circulatoria (sequestro pulmonar e coartacdo), em que
as localizagGes topograficas condicionavam niveis de
entrada no térax diferentes, optou-se pela toracotomia.
N3o existem muitos estudos de follow-up a longo prazo
de criangas com SP submetidas a ressecgdo cirurgica.
No entanto, foram relatadas situacGes de refluxo gas-
troesofagico, estenose do piloro, pectus excavatum,
pneumonia e asma.?

O caso apresentado ilustra a associagdo de um SP
intralobar a coartacdo da aorta, condigdo com poucas
descrigGes na literatura.
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