FACULDADE DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE DE LISBOA

LISBOA

UNIVERSIDADE S
DE LISBOA /DADE. o

Trabalho Final do Mestrado Integrado em Medicina

Ano Lectivo 2015/2016

Dispneia: Problema do Corac¢ao? Ou talvez nao...

(A proposito de um Caso Clinico)

Aluna: Filipa José Policarpo

Orientadora: Dra. Monica Mendes Pedro

Regente: Prof. Doutor Fausto J. Pinto
Clinica Universitaria de Cardiologia
Hospital Universitario de Santa Maria

Centro Hospitalar Lisboa Norte



RESUMO

A dispneia ¢ um sintoma muito frequente que pode resultar de vérias causas,
sendo uma delas as massas do térax com efeitos compressivos sobre as estruturas
vizinhas. Entre os varios tipos de massas tordcicas existentes destacam-se os quistos

broncogénicos (QB).

Dada a sua raridade e o vasto leque de sintomas que podem originar, os QB
habitualmente ndo constituem uma das primeiras hipoteses diagndsticas em casos de

dispneia.

Assim, a proposito de um caso clinico em que inicialmente foi colocada a
suspeita diagndstica de tamponamento cardiaco e que depois se veio a confirmar tratar-
se afinal de um QB com necessidade de intervengdo cirirgica urgente, ¢ feita uma
revisdo sobre os quistos broncogénicos, em particular a sua apresentacdo clinica, o
desafio que constitui o seu diagndstico e as diferentes abordagens terapéuticas, com o
objectivo de alertar para a existéncia desta entidade clinica, nomeadamente devido a
possibilidade dos doentes poderem apresentar um inicio subito de sintomas e de

necessitarem de terapéutica urgente e invasiva.

ABSTRACT

Dyspnea is a very common symptom that may result from many causes, being
one of them chest masses with compressive effects over the surrounding structures.

Among the different existing types of thoracic masses, we emphasize the bronchogenic

cysts (QB).

Given their rarity and the large set of symptoms that they can cause, QB usually

are not considered as a first diagnostic hypothesis in the setting of dyspnea.

In this work, an interesting and dramatic clinical case initially suspected as being
a cardiac tamponade and later confirmed as a QB is reported. A review is performed,
emphasizing several aspects of QB, such as their clinic presentation, the challenge in
their diagnostic and different therapeutic approaches, with the goal at raising awareness
to the existence of this clinical entity, namely due to the possibility of some patients to

present a sudden onset of symptoms and the need of urgent invasive treatment.
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INTRODUCAO

Os quistos broncogénicos (QB) constituem estruturas saculares com origem no
periodo embriondrio compreendido entre a 4* ¢ a 24* semanas de gestagio'. A maioria
localiza-se no mediastino junto & arvore traqueobrénquica'”’ ou no parénquima

13
pulmonar .

Os QB podem originar um vasto leque de manifestagdes clinicas’, como por

1,3,5 1,3,5 2,3,5,6

exemplo dor toracica, > tosse > e dispneia.

Apesar da histéria clinica e do exame objectivo serem uteis na elaborac¢do desta
s s . ’ . 5 . . . ;.
hipotese diagnodstica® e do importante papel dos exames imagioldgicos no estudo de
. so. 2 s . ;. . . , . ..
massas mediastinicas”, ¢ o exame histologico que permite o diagnostico definitivo de

quistos broncogénicos’.

A resseccao completa de todos os componentes do quisto constitui o seu

. 8  ~ L. . \ o)
tratamento ideal’, ndo obstante a controvérsia que se coloca relativamente a estratégia
terapéutica dos quistos broncogénicos assintomaticos, sendo a ressec¢do habitualmente

.2
curativa“.

Neste trabalho sdo discutidas a apresentagdo clinica, as dificuldades diagnosticas
e as opgoes terapéuticas do quisto broncogénico, a partir de um caso clinico interessante
em que o seu modo de apresentacdo colocou a hipdtese diagnostica inicial de
tamponamento cardiaco, tendo-se verificado posteriormente tratar-se sim de um
volumoso quisto broncogénico com importante efeito de massa sobre as estruturas

mediastinicas e que motivou tratamento cirirgico urgente.



CASO CLINICO

L.J.0.S.S., 39 anos, sexo masculino, caucasiano, casado, preparador de trabalhos

de metélo-mecanica, natural de Angola e residente em Sines, Alentejo.

Doente com antecedentes de pericardite viral em 1993, com internamento no
Hospital de Setubal, e de, cerca de 6 meses depois, traumatismo tordcico por acidente de
viagdo do qual resultou enfisema subcutaneo no terco superior do torax e nas regides
cervicais anterior e antero-lateral direita e tumefaccdo no terco interno da regido
subclavicular direita, ndo sendo o doente portador de exames realizados nessa altura
nem se encontrando os mesmos arquivados no Hospital de Setibal. No entanto, ha
referéncia no processo clinico a trés radiografias de torax (duas antero-posteriores € uma
de perfil) com descri¢do apenas de “enfisema subcutdneo, sem evidéncia de tragos de
fractura, com mediastino de dimensoes normais, sem alteragoes do parénquima
pulmonar e com traqueia centrada”. Também em 1993, e apds a pericardite, refere
inicio de queixas de palpitacdes ocasionais rapidas e irregulares, de inicio e fim subitos,
com duracao maxima de 30 minutos, sem relagdo com o esforgo e sem outros sintomas
acompanhantes. Refere alivio com o ortostatismo, agravamento com o decubito dorsal e
com o0 repouso ¢ aumento da sua frequéncia em situagdes de maior stress emocional,
chegando a ocorrer diariamente, e, posteriormente, ndo sabendo precisar quando,
episddios também nocturnos que o acordavam, de duragdo variavel e com caracteristicas
semelhantes as anteriores. Diz ter recorrido varias vezes a Servigo de Urgéncia (SU) e
ter ido a consulta médica, tendo realizado multiplas radiografias de térax (RxTx) e
electrocardiogramas (ECGs). Numa dessas radiografias, realizada em 2012, (Figura 1)
pode ser visualizado alargamento do mediastino. Contudo, o doente refere ter-lhe sido
transmitido que “ndo tinham sido encontradas alteragdes significativas” (sic), pelo que

nao foi sujeito a qualquer investigacdo ou terapéutica subsequentes.



Figura 1: Teleradiografia de térax (Hospital do Litoral
Alentejano, 15 de Janeiro de 2012) em que se pode
observar alargamento do mediastino.

No dia 29 de Junho de 2013, cerca das 12h00, o doente refere sensacao subita e
“de novo” de estreitamento/opressdo das vias aéreas superiores, “‘como se fosse uma
amigdalite” (sic), enquanto aspirava o pavimento da sua residéncia, que se manteve
constante e independente da sua posicdo, de intensidade mantida ao longo do tempo
(que quantificou como 2, numa escala de 1 a 10), sem factores de alivio ou de

agravamento, bem como de sintomas acompanhantes.

Nesse mesmo dia, cerca das 24h00, notou engorgitamento venoso jugular (EVJ)
bilateral, mais evidente a esquerda, de inicio subito, afirmando que “sentia o pesco¢o
todo inchado e da largura da cabega” (sic). O doente assegura que o referido
engorgitamento venoso jugular ocorria sempre e apenas em decubito dorsal,
desaparecendo total e subitamente com os decubitos laterais esquerdo e direito, com a
posi¢do de sentado e em ortostatismo. Nega outros sintomas acompanhantes que nao a

sensacdo de estreitamento das vias aéreas superiores.

No dia 30 de Junho de 2013, cerca das 08h00, refere ter despertado com otalgia
esquerda, constante, de inicio subito e intensidade mantida e quantificada em 5 (numa
escala de 1 a 10), independente da posicdo, negando factores de alivio ou de
agravamento. Menciona que a dor era acompanhada de ortopneia para cerca de 45°, a
qual desaparecia com decubito lateral e com a saida da posicdo de dectbito dorsal.

Refere ainda sensa¢do de morte iminente com o decubito dorsal por sensacdo de asfixia.

Cerca das 08hl5, ao colocar-se em dectbito dorsal, refere lipotimia de inicio
subito acompanhada por sensagdo de “visdo turva” (sic) de curta duragdo e com fim

subito ao se posicionar em decubito lateral, e sem outros sintomas.



Face aos sintomas existentes, decidiu deslocar-se ao Hospital do Litoral
Alentejano (HLA), aonde chegou cerca das 09h00 do dia 30 de Junho e onde foi

internado.

No relatorio desse hospital, de que era portador, consta que a entrada o doente se
encontrava  “vigil,  orientado,  corado,  hidratado,  apirético,  eupneico,
hemodinamicamente estavel, auscultando-se um possivel sopro sistolico grau II/VI no
foco tricuspide, com um engorgitamento cervical com o decubito, sem alteracoes a
auscultagdo pulmonar e sem edemas nos membros inferiores”, com “auséncia de
alteragoes electrocardiograficas e laboratoriais” e radiografia de térax, com “silhueta
cardiaca aparentemente normal e sem lesoes pleuro-mesenquimatosas”. O doente foi

internado para “esclarecimento do quadro clinico”.

Cerca das 14h00 do mesmo dia, o doente refere que a otalgia comecou a irradiar
sucessivamente para o pesco¢o, para a regido pré-cordial, para os hemitérax e ombro
esquerdos e para os hemitérax e ombro direitos, anterior e posteriormente, aliviando
com posi¢cdo de sentado com anteflexdo do tronco e flexdo do pescogo simultaneas,

mantendo todas as outras caracteristicas.

Diz ter sido medicado com paracetamol com alivio da dor, negando a realizagao

de qualquer outra terapéutica médica.

Durante a noite de 30 de Junho de 2013, cerca das 22h, diz ter iniciado
subitamente quadro de cefaleias ndo pulsateis, holocranianas, constantes, de intensidade
7 em 10 e de agravamento progressivo. O doente nega vomitos, nauseas, tonturas,
factores de agravamento e afirma alivio das cefaleias com anteflexdo do tronco,

enquanto sentado.

O doente refere ainda insdnia inicial e despertares nocturnos na mesma noite,
devido ao desconforto e sensacdo de opressdo cervical, com diminui¢do progressiva do

numero de horas de sono por noite, ao longo do internamento.

O relatorio hospitalar de que o doente era portador menciona que no dia 1 de
Julho (2° dia de internamento no HLA), o doente mantinha observac¢do clinica
sobreponivel, referindo-se ainda a ocorréncia de episddio sincopal quando colocado em
decubito dorsal para realizagdo de ECG. O ECG realizado na altura ndo mostrou

alteragcdes. A re-avaliagdo posterior da radiografia de térax da entrada mostrou
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“irregularidade (proeminéncia) na silhueta cardiaca esquerda” e as analises
mostravam “discreta elevagdo da proteina C reactiva [PCR: 5,6]” (ndo tendo sido
quantificado a entrada) “sem elevacdo dos marcadores de lesdo miocardica” de forma

evolutiva.

O doente refere ter-lhe sido dito que se suspeitava de presenca de derrame
pericardico, pelo que lhe foi realizado ecocardiograma transtoracico, que tera
identificado pequena lamina de derrame e levado a suspeita da existéncia de uma

“deformacao no lado esquerdo do coracao” (sic).

Devido a intolerancia do doente a posicdo de decubito, a qual era sempre
seguida de lipotimia e de agravamento rapido da dispneia e da sensacdo de opressdo
cervical que cedia a adopgdo da posicao semi-sentado no leito e decubitos laterais, ndo

foi realizada Tomografia Computorizada (TC) toracica.

Segundo o relatério do HLA, foi admitida a existéncia de “patologia vascular
intratordcica com necessidade de realiza¢do de TC tordcica sob vigilancia”, pelo que o
doente foi transferido para o Hospital Santa Maria (HSM) no dia 1 de Julho, apds
contacto com o Cardiologista de urgéncia “por tamponamento cardiaco (...) para

esclarecimento de imagem tordcica paracardiaca esquerda’.

A chegada ao Servico de Urgéncia, o doente encontrava-se orientado,
hemodinamicamente estavel, apirético, eupneico em repouso e com desconforto

toracico e um ligeiro engorgitamento venoso jugular.

No Servigo de Urgéncia do Hospital Santa Maria, realizou radiografia de térax
que mostrou alargamento do mediastino por massa mediastinica (Figuras 2 e 3) e
electrocardiograma (sem alteragdes significativas — Figura 4). O ecocardiograma
transtoracico (ETT) (Figuras 5 e 6) realizado na altura mostrou: “volumosa imagem
arredondada, hipoecogénica, de bordos bem definidos, 77x80 mm, paracardiaca
esquerda (...) que condiciona desvio da silhueta cardiaca e algum grau de compressdo
da auricula esquerda. Boa fung¢do biventricular, sem dilata¢do das cavidades
cardiacas. Regurgita¢do mitral e tricuspide ligeiras. PSAP: 37 mm Hg. Ndo se
visualiza derrame pericardico. VCI ndo dilatada, com variabilidade respiratoria <

50%”.



Contrast:
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Figuras 2 e 3: Telerradiografias de torax (SU do HSM, 1 de Julho de 2013) em que se pode observar
alargamento do mediastino por massa mediastinica.

Figura 4: Electrocardiograma realizado no SU do HSM com ritmo sinusal, frequéncia cardiaca de cerca
de 90 bpm, sem alteragdes significativas.

Figuras S e 6: Ecocardiograma transtoracico realizado no SU do HSM, mostrando volumosa massa de
limites bem definidos e de contetudo hipoecogénico.



Durante a realizacdo do ETT por via sub-costal, teve sincope de curta duracao,
acompanhada por sudorese profusa, tendo sido documentada bradicardia com aparente

ritmo juncional e hipotensdo (pressdo arterial: 73/56 mmHg).

Foi realizada TC toracica de urgéncia (Figuras 7, 8 e 9), na qual se observou
“imagem hipodensa, sem captagdo do produto de constraste, de limites bem definidos,
parede fina e fino septo no interior, com cerca de 10x11x12 cm (LxAPxT) (...) em mais
provavel relagdo com quisto broncogénico. A formacgdo descrita condiciona moldagem
e provavel compromisso do fluxo sanguineo de estruturas vasculares adjacentes e
aparentemente da auricula esquerda”. Pode observar-se ainda “discreta densificagdo
da vertente posterior de ambos os campos pulmonares (...) em relagdo com fenomenos
de hipoinsuflagdo (...) lamina de derrame pleural a esquerda, pequeno derrame
pericardico, lamina de liquido livre peri-vesicular e aspectos sugestivos de edema peri-
portal (...) em relagdo com fenomenos de estase” Com o intuito de melhor
caracterizacdo da lesdo, ficou agendada realizacdo de Ressondncia Magnética (RM)

toracica para o dia seguinte.

Y
Image no: 1 !
—~ [image 1 of 67

//AZ 01-07-2013, 16:49:26

Figuras 7, 8 e 9: Massa mediastinica

k]
=

observada na TC toracica em cortes
axial, coronal e sagital.

01-07-2013, 16:49:26

O doente foi observado pelo Cirurgido Cardio-Toréacico de urgéncia, e foi
transferido para a Unidade de Cuidados Intensivos Respiratérios (UCIR) do Hospital

Santa Maria, onde ficou internado.

10



Desde entdo, o doente referiu agravamento rapido e progressivo da dor toracica
opressiva, que se tornou constante e generalizada a todo o torax, e que inicialmente
aliviavam com o decubito lateral direito, com a posi¢do sentado e com o ortostatismo,
bem como da ortopneia, que a 2 de Julho se agravou para 90°. Refere, ainda,
agravamento das cefaleias que se tornaram permanentes e da perturba¢do do sono ja

descrita.

A observagdo encontrava-se ansioso, com padrdo respiratdrio superficial,
taquipneico, com EVJ, hemodinamicamente estavel, embora com perfil tensional baixo,
apirético e com ligeira diminuicdo do murmurio vesicular a auscultacdo da base

pulmonar esquerda. Foi medicado com oxigenoterapia e paracetamol.

Foi submetido a ecocardiograma transesofagico, que corroborou os achados do

ecocardiograma transtoracico e da TC torécica.

Na tarde do dia 2 de Julho, ¢ realizada RM para melhor caracterizagdo da massa,
a qual foi interrompida precocemente por intolerdncia do doente ao dectbito. No
entanto, conseguiu-se confirmar a “natureza quistica da lesdo do mediastino médio no
espago sub-carinal, com 7x10x13 cm (APxTxL) que exerce importante compressao
extrinseca sobre a auricula esquerda, veia cava superior (esta reduzida a dimensdo
filiforme) no seu trajecto inferior a crossa da veia azigos, com distensdo desta (...)
sobre os bronquios principais, particularmente o bronquio principal esquerdo e
artérias pulmonares principais”, continuando-se a propor o diagndstico de quisto

broncogénico.

No dia 3 de Julho de 2013, apresentava agravamento de todos os sintomas, com
cansaco e dispneia em repouso, ortopneia a 90° e taquipneia. Mantinha perfil tensional
baixo e apresentava taquicardia sinusal. A gasimetria arterial mostrava alcalose
respiratoria e lactatos de 19,3. As andlises apresentavam: NT-proBNP: 230; célcio:

10,3; PCR: 7, 96 (a subir).

O doente foi, entdo, re-avaliado pela Cirurgia Cardio-Torécica e submetido a
cirurgia via toracotomia lateral direita para drenagem e remogao de quisto broncogénico

do mediastino médio.

Efectuou-se drenagem do quisto, tendo sido efectuada colheita de liquido

branco-amarelado (Figura 10), remocdo total da cépsula do quisto broncogénico,
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preenchimento da cavidade (Figura 11) com cola biologica e Surgicel® (agente
hemostatico) e remog¢do de um ganglio do hilo pulmonar esquerdo e de 4 ganglios

paraesofagicos.

Figura 10: Liquido branco-amarelado colhido do interior do
quisto broncogénico, sendo tipico das lesdes que apresentam
infiltrado inflamatoério.

Figura 11: Observagdo da cavidade previamente ocupada pelo
quisto broncogénico, a qual foi preenchida com cola biologica e
Surgicel® (agente hemostatico).

A andlise anatomo-patologica dos ganglios mostrou “ganglios com dimensoes
entre 2 mm e 9 mm de maior eixo, com consisténcia elastica e aspecto homogéneo, de

tipo reaccional, com arquitectura regional conservada, e sem areas de displasia”.

O estudo anatomo-patologico macroscopico dos retalhos da capsula mostrou que
eram constituidos por: “parede cinzento-rosada, com focos de tecido adiposo e dreas
hemorragicas, de consisténcia eldstica, com dimensoes entre 2,8 e 4,5 cm e uma
espessura varidavel entre 1 a 5 mm, sendo estas caracteristicas compativeis com quisto

broncogénico.” (Figura 12).
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Figura 12: Retalhos da capsula do quisto broncogénico.

O estudo microscopico, utilizando coloracdo com hematoxilina/eosina (Figuras
13 e 14), confirmou o diagnostico de quisto broncogénico com aspecto cronico

inflamatorio da lesdo.

Figura 13: Microscopia com coloragdo hematoxilina/eosina dos retalhos
da capsula do quisto broncogénico, onde se observa a parede do quisto
com hemorragia (1) e congestdo (2), revestida por epitélio respiratorio.

A ; ‘v Wﬁ:‘fm Figura 14: Microscopia dos retalhos da capsula do quisto broncogénico

‘ o e f o ; -“ RN (amplie.u;?lo de} Fig’;ulra 13). Observa-se em porrrrlenor o epitélio resp.irat()rio 3)
e ;;-",‘} Lot '.r'*‘.. K I'-'**.. ", +- sem atipias c1t010g1<.:as (como por exemplo nucleos aumen@dos, Hregullare.s,
.,;": o --!"' iy D ‘_'__}4, pleomorficos e mais corados, aumento do numero de mitoses e epitélio
"-..:?t ,‘F{v’,"}'?’ '* S ey b P "J * o . proliferativo). No corion (4) (tecido conjuntivo adjacente ao epitélio e que faz
_-'z':f :E:,“'g A . .; ;' # . E'-::*'l..';' . parte da mucosa), ha edema (dada a menor eosinofilia ¢ 0 maior afastamento
i i ! j' ,.:l-l '*.'..';'-,:, ":1:'- :; « das células) e um ligeiro infiltrado inflamatério linfoplasmocitario (5), com
B wt_-l""_w_-:\-..';_'_""“_n{: ?? macrofagos e outras células inflamatorias, indicando a cronicidade da lesdo.
b *, . o, " Observam-se também vasos sanguineos (6), (possivelmente capilares), além
B > . 7 s *  de tecido conjuntivo com edema, mas sem infiltrado inflamatério (7).
o ~ ’ ; LI | .

Neste caso concreto, ndo se observaram cartilagem, musculo liso, glandulas,
areas de necrose, proliferagdo vascular, areas de fibrose e areas de metaplasia escamosa

— achados que também podem ser encontrados nos QB.
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O exame bacteriologico do liquido do quisto broncogénico foi negativo.

O pos-operatorio decorreu sem intercorréncias, tendo o doente sido extubado a 4
de Julho. Manteve-se apirético, hemodinamicamente estavel e sem alteracdes

significativas ao exame objectivo.

No dia 10 de Julho, foi transferido para a Enfermaria de Pneumologia, medicado

com enoxaparina, cloreto de sddio, lactulose e alprazolam.
Como intercorréncias salienta-se:

- analises com elevacdo transitoria das enzimas hepaticas (Figura 15), na
auséncia de alteracdes na ecografia abdominal, e que se atribuiu a iatrogenia secundaria
a terapéutica analgésica efectuada (paracetamol), optando-se pela vigilancia do doente

através de avaliacdo analitica didria, mantendo terapé€utica.

DATA 09/07 | 10/07 12/07 13/07 14/07 | 16/07 18/07
T.G.O. (0-37 U/L) 215 161 190 1 252 158 97 79
T.G.P. (0-31 U/L) 238 244 316 1 407 391 235 190
B.T./B.D. (0,1-1,1 mg/dL) 0,75 0,66/0,28 | 0.79/0,28 0,6 | 0,5/0,2 | 0,97/0,18
F. Alcal. (35-104 U/L) 356 5151 412 388
GGT @8-61U/L) | 356 479 661 1 715 512 409 376

Figura 15: Evolugdo analitica das enzimas hepaticas do doente no internamento. Atente-se na elevagao

desses parametros no dia 12 de Julho e respectiva melhoria no dia 14 de Julho. Legenda: T.G.O. - transaminase
glutdmica oxalacética; T.G.P. - transaminase glutdmica pirGvica; B.T. — bilirrubina total; B.D. — bilirrubina directa; F. Alcal. —

fosfatase alcalina; GGT - Gama glutamil transpeptidase.

- diagnostico de fibrilhoflutter em 12 de Julho com frequéncia cardiaca (FC) de

cerca de 114 bpm (Figura 16), tendo sido iniciada amiodarona endovenosa e

enoxaparina, com conversao a ritmo sinusal.

14



Figura 16: ECG com fibrilhoflutter e
FC de cerca de 114 bpm.

No dia 16 de Julho, foi realizado ETT que evidenciou “ventriculo esquerdo com
fungdo sistolica global conservada; imagem livre de ecos junto a parede lateral do
ventriculo esquerdo e auricula esquerda (pequeno derrame pleural vs estrutura
residual pos extracgdo de quisto broncogénico), sem exercer efeito compressivo sobre

as estruturas cardiacas”.

Foi também realizado holter (sob medicagdo com amiodarona), que mostrou:
“ritmo de base sinusal, FC variando entre 67 e 103 bpm, condugdo auriculoventricular
e intraventricular normais, sistoles prematuras supraventriculares raras, 44 no total;
sistoles prematuras ventriculares muito frequentes, média de 54/hora; 91 episodios de
trigeminismo ventricular; sem modificagoes significativas da repolarizacdo ventricular
em relagdo ao padrdo basal; variabilidade de frequéncia cardiaca diminuida (DPNN =
60 ms)”. Face a estas alteragdes, foi contactado o Médico de Urgéncia Interna de
Cardiologia que sugeriu inicio de bisoprolol 5 mg/dia, orientacdo para Consulta de

Cardiologia e repeticao do holter.

O doente teve boa evolucao clinica, pelo que teve alta a 19 de Julho de 2013 (19°
dia de internamento e 16° de pos-operatdrio), orientado para Consultas de Pneumologia,
de Cardiologia e de Cirurgia Cardio-toracica. Saiu medicado com bisoprolol (5 mg/dia)
e com indicagdo para manter cinesiterapia respiratoria e para realizar analises

laboratoriais, radiografia de torax e holter em ambulatorio.

Desde entdo, o doente foi seguido regularmente na Consulta de Pneumologia do
HSM, ndo havendo intercorréncias significativas. Nao houve evidéncia de recidiva nas

radiografias de torax seriadas que realizou até Dezembro de 2013.
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Porém, na TC toracica de controlo realizada a 5 de Junho de 2014, foi
identificada “manutencdo da imagem cistica com localizagdo no espago subcarinal
medindo 8x4 cm, continuando a exercer efeito de massa sobre as estruturas
mediastinicas, = nomeadamente  artérias  pulmonares  principais,  auricula
esquerda/apéndice auricular esquerdo, carina e parede anterior dos bronquios
principais. Ndo se identificam lesoes endobronquicas” (Figura 17). Observam-se
também “aderéncias pleuropulmonares na base do hemitorax direito, com repuxamento
do diafragma homolateral, traduzindo alteracoes sequelares da abordagem cirurgica.”
Foi concluido que se tratava de “continuagdo/recidiva da imagem de quisto
broncogénico com localiza¢do subcarinal com efeito de massa sobre as estruturas

adjacentes” pelo que foi sugerida “reavaliagdo com angio TC/ressondncia magnética”.

Figura 17: TC toréacica de controlo
realizada a 5 de Junho de 2014
(cerca de 1 ano de pos-operatério),
mostrando a presenga de recidiva do
quisto broncogénico.

O doente foi internado no Servico de Pneumologia do Hospital de Santa Maria a
10 de Julho de 2014, para realizacdo de exames auxiliares de diagndstico para melhor

avaliagdo da situacdo, para ser posteriormente submetido a cirurgia.

A entrada, o doente encontrava-se assintomatico, sem alteracdes significativas

ao exame objectivo.
Realizou durante o internamento:
- Estudo analitico: sem alteragdes significativas.

- RM toracica (15 de Julho de 2014): “preenchimento dos espacos pré e

subcarinal por lesdo expansiva capsulada com 9x4 cm (TxAP), que exerce efeito de
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massa sobre os bronquios e artérias pulmonares principais. A lesdo estende-se da
direita para a esquerda mas o maior componente localiza-se a esquerda, entre a artéria
pulmonar principal esquerda e a parede antero-lateral do VE. O conteudo da lesdo é de

hipersinal em T1, T2 e com supressdo da gordura, identificando-se septo no seu interior

esquerdo” (Figuras 18 e 19).

Figuras 18 e 19: RM coronal e axial de 15 de Julho de 2014. Observa-se lesdo mediastinica com efeito
de massa sobre estruturas adjacentes.

Concluiu-se, assim, que se tratava de “doente com antecedentes de volumoso
quisto broncogénico mediastinico (mediastino médio) com cirurgia ha cerca de um ano
com ressec¢do incompleta havendo actualmente recidiva da lesdo com efeito de massa
sobre estruturas adjacentes do seu componente esquerdo. O conteudo da lesdo é de

quisto com conteudo proteico com septo fino”.
- Holter de 24h (16 de Julho de 2014): sem alteragdes significativas.
- ETT (21 de Julho de 2014): sem alteragdes significativas.

O caso foi apresentado em reunido multidisciplinar, tendo ficado programada

intervengao cirurgica.

Foi submetido a cirurgia no dia 28 de Julho de 2014, no Servico de Cirurgia
Céardio-toracica do Hospital de Santa Maria. Procedeu-se a aspiracdo do liquido do
quisto, a ressec¢do do quisto broncogénico por toracotomia esquerda e a excisdo de um

ganglio hilar e de um ganglio da janela aorto-pulmonar.
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O procedimento decorreu sem complicagdes.
O estudo anatomo-patolégico das pecas cirirgicas mostrou:

- Analise macroscopica: “ganglios de consisténcia elastica, com tonalidade

cinzenta escura e dimensoes variaveis”.

- Analise microscopica: “histiocitose sinusal e pigmento de tipo antracotico no
tecido de ganglio linfatico, como ¢é habitual em gdnglios com esta localizag¢do

anatomica, ndo tendo sido detectadas outras particularidades”.

O exame bacterioldgico directo e cultural do liquido quistico foi negativo em
anaerobiose, em aerobiose, bem como a coloragdo de Ziehl-Neelsen e¢ os estudos

micoldgico e micobacteriano.

O pds-operatorio ndo teve complicagdes, pelo que o doente teve alta hospitalar a
30 de Julho de 2014, medicado com Tramadol+Paracetamol, Metamizol e
Metoclopramida. Foi orientado para as Consultas de Pneumologia e de Cirurgia Cardio-
Torécica, com a indicacdo de realizacdo de radiografias de torax para controlo pos-
operatério, e ainda para a Consulta de Cardiologia no HLA, onde ¢ habitualmente

seguido.

Desde entdo, tem-se mantido assintomatico e sem evidéncia de recidiva nos

exames de imagem seriados que realizou até Dezembro de 2014 (ultima avaliacdo).
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DISCUSSAO

A dispneia ¢ um sintoma com multiplas etiologias possiveis, nas quais se inclui a
compressdo de estruturas vasculares e pulmonares por massas mediastinicas. Dentro

destas, os QB destacam-se pela sua raridade.

ORIGEM

No embrido, o intestino primitivo da origem a varios tecidos e o6rgdos dos
sistemas digestivo e respiratério'. Primeiro, origina a faringe, seguindo-se a laringe e,
na 4* semana de gestacdo, o botdo embriondrio que dara origem ao pulmao comeca a

desenvolver-se caudalmente a partir deste tubo laringo-traqueal' (Figura 20°).

Tubo )
A esofago- Tragueia
A ! Pulmia T
t  -tragueal o ¥
direita ; il ¢ Fleura
3 Pulmao
: / Botbes . esquerdo

14 pulmonares
]
Ed

Esdfago

igura 20: Desenvolvimento embriondrio pulmonar aptado de Fishman AP. Fishman's Pulmonary
Figura 20: D 1 t b pul ’ (Adaptado de Fishman AP. Fish Pul

: . 9
Diseases and Disorders’).

Na 5* semana, o referido botdo embrionario divide-se em bronquios principais,
que se desenvolvem no mesénquima esplancnico circundante, originando

. . , . ~ . . 1
posteriormente a cartilagem e o masculo liso bronquicos e a pleura visceral .

Quanto a ramificacdo dos bronquios principais, sabe-se que ocorre até a 24*

semana, altura em que os bronquiolos terminais originam os alvéolos primitivos'.

Os bronquios e bronquiolos podem originar estruturas saculares de grandes

. - . . , . 1
dimensdes designadas por quistos broncogénicos .
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Assim, e apesar de ndo ser consensual, alguns autores defendem que os QB tém

. , C 1
origem no periodo embriondrio entre a 4* e a 24" semanas .

.y . e \ A 123
A maioria dos QB localiza-se no mediastino junto a arvore traqueobronquica

. Al 13 . 13
(QB mediastinicos') ou no parénquima pulmonar'” (QB intrapulmonares'”), sendo

1. . . . 10
estes Ultimos mais frequentes nos lobos inferiores .

. ;. . ’ . o 1,3,10,11
Os QB mediastinicos surgem mais precocemente no periodo embrionario ™ e

. ~ , A s a1l
raramente apresentam uma comunica¢do com a arvore traqueobronquica , tal como se
pode observar no doente do presente caso clinico, cujo quisto era mediastinico (sub-

carinal), ndo tendo comunica¢do com a arvore traqueobronquica.

Ao contrario dos QB mediastinicos, os quistos intrapulmonares tém a sua génese

D410 e apresentam mais  frequentemente

numa fase mais tardia desse periodo
. ~ . , .11 . .
comunicagdo com o tracto respiratorio . Assim, quanto mais tarde se desenvolver a

. . o . 12
lesdo, mais periférica serd esta “.

De salientar que nos QB ndo ocorrem trocas gasosas, independentemente da
existéncia de comunica¢do com o tracto respiratorio’, uma vez que os QB formam-se
até a 24" semana enquanto que os alvéolos apenas estdo formados as 28 semanas. Por
conseguinte, aquando da formagdo dos QB ndo existem ainda alvéolos, dai a

. oy eqe . . 1
impossibilidade de ocorrer trocas gasosas nos referidos quistos .

Em raras situagdes, os QB podem encontrar-se noutros locais™'!
(presumivelmente devido a separagado total entre 0 QB e o intestino primitivo durante a
vida embrionaria, podendo o primeiro migrar e fixar-se numa localizagdo atipica'),
como a pele, o tecido subcutineo>*, o pescoco, o pericardio, o diafragma, o abdémen e

34,11
199

4 . : 13
até os espagos intra-dura e retroperitoneal ~.

EPIDEMIOLOGIA
Cerca de 10 a 20% de todas as massas mediastinicas sio quistos™'* com origem

. . y o 2
no desenvolvimento embrionario”.

. , . 2 g ;.
Podem ser classificados em broncogénicos”, pericardicos, entéricos ou em

. . ~ . , .2
histologicamente ndo classificaveis”.
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Origem dos Quistos Mediastinicos
Tipo de Quisto | Populacido Geral | Populacio Pediatrica

Broncogénico 36% 53%
Entérico 12% 35%
Pericardico 29% 1%
Outro 23% 11%

Figura 21: Prevaléncia dos diferentes tipos de quistos mediastinicos na populagdo geral e em idade
pediatrica' (Adaptado de Fishman AP. Fishman’s Pulmonary Diseases and Disorders").

Assim, os QB constituem cerca de 4 a 7% de todas as massas mediastinicas.

A distribuicdo dos quistos mediastinicos ¢ varidvel de acordo com o grupo
etario! (Figura 21). Nio existe concorddncia entre os varios autores em relagdo a
prevaléncia dos QB. De acordo com alguns autores, os QB correspondem a cerca de
36% dos quistos mediastinicos na populagdo geral, e a cerca de metade em idades
pediatricas'. Para outros, os QB correspondem a cerca de 60% de todos os quistos

mediastinicos>'*,

Na realidade, ¢ dificil saber a prevaléncia exacta dos QB'’. A idade avancada de
alguns dos doentes aquando do diagnostico demonstra que possivelmente alguns destes
quistos se mantém silenciosos durante toda a vida'’, o que dificulta uma estimativa mais

exacta da sua prevaléncia'>"”.

No nosso doente, o quisto tornou-se sintomatico aos 39 anos, embora ja
houvesse alargamento do mediastino documentado em radiografia de torax realizada um
ano antes da instalacdo do quadro agudo e historia de palpitagdes com 20 anos de

evolugdo de etiologia ndo esclarecida.

SINTOMATOLOGIA
Os factores que determinam o crescimento'® e a evolugio natural® dos QB nio

sd0 ainda totalmente conhecidos®!®.

No caso clinico em estudo, o QB apenas se tornou manifestamente sintomatico
aos 39 anos de idade, parecendo ndo ser evidente nas radiografias de torax realizadas

em 1993 (a cujas imagens ndo tivemos acesso mas das quais ha descricdo de mediastino
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de dimensdes normais) mas seguramente ja estando presente e com dimensdes

apreciaveis na radiografia de torax de 2012, embora ndo tenha sido reconhecido.

.. . ~ , . 4 , .
Os QB podem originar um vasto leque de manifestacdes clinicas” susceptiveis de

4,6,11

4,6,11 . ~ .
7", por infec¢do do quisto™™ ', por

ocorrer por compressdo de estruturas adjacentes
. ~ . . , . 611 .
hemorragia® ou por transformagdo maligna do tecido quistico®'' (Figura 22), sendo a

incidéncia de displasia em idade adulta de 0,7%.

Sintomas Comuns e Seus Mecanismos em Doentes com Lesoes Mediastinicas

Sintoma Mecanismo
Tosse Estreitamento/Compressao das Vias Aéreas
Dor Toracica Invasio da Parede Toracica, Invasdo Neuronal
Dispneia Compromisso das Vias Aéreas, Tamponamento Pericardico,

Derrame Pleural, Estenose da Valvula Pulmonar,
Insuficiéncia Cardiaca Congestiva

Hemoptise Carcinoma Broncogénico, Invasao das Vias Aéreas, Estenose da
Valvula Pulmonar, Insuficiéncia Cardiaca Congestiva

Disfagia Estreitamento/Obstrucdo Esofagica, Disfun¢do Esofagica Motora
Disfonia Paralisia das Cordas Vocais
Edema da Face Sindrome da Veia Cava Superior

Figura 22: Sinais e sintomas frequentes em doentes com lesdes mediastinicas e seus mecanismos
fisiopatologicos® (Adaptado de Fishman AP. Fishman’s Pulmonary Diseases and Disorders’).

No que respeita a prevaléncia dos sintomas, ha diferencas entre os autores, pois
alguns referem que apenas cerca de 40% dos QB sdo sintomaticos'®, enquanto que
outros defendem que a maioria dos doentes'” com QB apresenta sintomas na altura do
diagnéstico', tal podendo derivar do escasso niimero de doentes com esta entidade e do

tipo de populagdo alvo estudada.

Assim, nas criangas, os QB sdo frequentemente sintomaticos, ocorrendo 0s

. . - . 1 \
sintomas em 95% das criangas ndo-neonatais com QB'. Tal deve-se as pequenas
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. ~ , . . J . , 1 .
dimensdes do toérax e a maior maleabilidade das vias aéreas’, podendo o quisto

.. 2 . . ;o . .. . 1
comprimi-las” com consequente dificuldade respiratoria, cianose, pieira e/ou estridor .

Apos os 5 anos de idade, os sintomas deixam de ser causados somente pelo
efeito mecanico do quisto (compressdo) e a dor torna-se o sintoma mais comum,

tornando-se os QB assintomaticos também mais frequentes (Figura 23)".

Figura 23: (B mediastinicos e variagio do seu
efeito compressivo de acordo com a idade™

l I I 1 I (Adaptado de Copin et al, 1993, Bronchogenic
1 Cysts gf the Mediastinwn. The Journal of Thoracic
1._..«{1 ) | . 'I-_.I vets of

.

and Cardiovascular Surgery'®).

Anos

Nos adultos, os QB sdo menos frequentemente sintomaticos''* (cerca de 33%"),

sendo os sintomas cardiorespiratorios os mais frequentes, nomeadamente dor

1,3,5

L, . o . o . . .. - , 2
toracica ~~ (por trac¢do ou invasdo de tecidos mediastinicos ou por erosdo ossea’) e

1,3,5

tosse " (devido a compressdo extrinseca da traqueia ou dos bronquios ou a erosdo das

. r o~ . , . 2 .
vias aéreas, o que predispde a pneumonias pos-obstrutivas”) (Figura 24). Podem ocorrer

2,3,5,6

também quadros de dispneia (por compressdo do nervo frénico ou da artéria

2V iefaaiadib ~ L , L5 . 5
pulmonar”), disfagia™, sensa¢do de peso no interior do torax, edema facial’, cianose’,

2,3,5,6 . 22,6 N ~ ’
=270 disfonia™ (esta consequente a compressdo do nervo laringeo

hemoptises
2 . . ~ 2 ’ .
recorrente”), taquicardia (por compressao do nervo vago)”, Sindrome de Horner (devido
~ A . . roe 2 . O ~
a compressdo de ganglios simpaticos)” e sintomas neurologicos (por compressdo da
. . . . . 1,3,6
medula espinhal). Podem ainda apresentar sintomas infecciosos (febre =, perda de
1,3,6 -3 ~ 3 . . ~ . , .
peso ~°, anorexia’, expectoracdo purulenta’...), devido a infeccdes respiratorias
5,6 . ~ . . .. 6
recorrentes™” ou por infeccdo de estruturas adjacentes, como pericardite’. Os doentes

podem também entrar em colapso hemodinamico®.
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Caracteristicas ~ Quistos Broncogénicos (n = 47)

Assintomatico 28

Dor Toracica 6

Dispneia 3

Tosse 5 Figura 24: Sintomas ¢ sinais dos
Febre 5 quistos mediastinicos' (Adaptado de
Disfonia 1 Fishman AP. Fishman’s Pulmonary
Expectoracao 3 Diseases and Disorders").

Disfagia 1

Cianose 0

Hemoptise 1

Outro 1

Note-se que a existéncia destes efeitos compressivos depende mais da
localizagdo da lesdo do que do volume desta'’. Os quistos de localizagio para-traqueal,
peri-hilar e junto a bifurca¢do da traqueia associam-se mais frequentemente a sintomas
compressivos devido & maior proximidade com outras estruturas, ao contrario dos
quistos infra-hilares, que tém mais espago livre, podendo aumentar bastante de volume

, - 15
ate comprimir outras estruturas ".

Tal pode contribuir para o facto de as criangas serem mais frequentemente
sintomaticas (70,8%) do que os adultos (60%), dado que 75% dos QB pediatricos
situam-se acima ou ao nivel do hilo. Pelo contrario, os adultos apenas tém essa

localizagdo em 53% dos casos'".

Refira-se que os sintomas compressivos do tracto respiratorio sdo mais
provaveis no lado esquerdo dado que o bronquio principal esquerdo tem maior

. . . .. 15
comprimento e menor calibre do que o direito .

A Veia Cava Superior (VCS) ¢ particularmente susceptivel a compressao
extrinseca por apresentar paredes finas, baixa pressdo intravascular e por ser
relativamente confinada por estruturas rigidas”. Assim, a0 comprimir esta veia, um QB
pode manifestar-se por Sindrome da Veia Cava Superior™, que se caracteriza pelo
aumento da pressdo venosa na parte superior do térax, do pesco¢o e da cabeca e
dilatagdo de veias colaterais no toérax e no pescogo’, o que origina edema da face, do
pescoco e da parte superior do térax, edema conjuntival e hemorragias subconjuntivais,
alteragdes da visdo, cefaleias, perturbagdes da consciéncia, zumbidos e epistaxis, sendo

. o~ 10, 2
estes sintomas exacerbados com a posi¢cdo de decubito”.
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No que se refere as complicagdes dos QB saliente-se a inflamagao, a infecg¢do e a
ruptura deste para a arvore bronquica ou para a cavidade pleural, podendo originar

: 14 -3 . 3
cmpicma , pneumonia ¢ pneumotorax .

A infeccdo € a complicagdo mais comum e grave dos QB, sendo especialmente

frequente aquando da existéncia de uma comunicagdo com a arvore respiratoria' '’

Outras complicagdes possiveis sdo a compressdo da artéria pulmonar ou da
VCS, o tamponamento pericardico, as arritmias, o edema pulmonar unilateral, o
enfisema obstrutivo, a atresia bronquica, a hipoplasia da artéria pulmonar, as alteracdes
unilaterais da ventilagcao/perfusdo, o derrame pleural, a trombose, as hemoptises graves

e as alteracdes carcinomatosas’.

No nosso caso clinico, a localizagao subcarinal do QB justifica o predominio de
sintomas compressivos nomeadamente o edema do pescogo, o EVJ, as cefaleias e as
alteragdes do estado de consciéncia exacerbados pelo decubito dorsal, indicativos de
compressdo da VCS, e a dispneia e a ortopneia resultantes da compressao da auricula

esquerda, do bronquio principal esquerdo e das artérias pulmonares.

DIAGNOSTICO

Se a historia clinica e o exame objectivo sdo uteis na elaboragdo da hipodtese
diagnostica de massa mediastinica’, sendo a idade do doente também um factor a
considerar’, os exames imagiologicos tém um papel muito importante e central no

estudo desta situacio®.

Os QB podem apresentar uma grande variedade de manifesta¢des radiologicas”,
podendo ser detectados tanto em exames de rotina como durante a investigacdo de

sintomas’.

Porém, ¢ importante destacar que habitualmente existe um hiato temporal entre o
inicio dos sintomas e o diagndstico de QB,' o qual ¢ habitualmente de cerca de 2 anos e

12
3 meses ”.

O nosso doente apresentava sintomas de palpitacdes com 20 anos de evolugdo,
embora o quadro clinico que o levou ao Hospital se tivesse desenvolvido em apenas 21

horas.
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A Teleradiografia do Térax continua a ser o exame de imagem mais importante
no despiste inicial de QB’. A TC toracica ¢ fundamental para a confirmagéo

diagnostica’.

v Teleradiografia de térax:

A RxTx ¢ a técnica pela qual a maioria das massas mediastinicas sdo

primeiramente detectadas™’.

Estas massas podem apresentar certas caracteristicas tipicas que poderdo orientar

so. s . 2
o clinico para a sua possivel origem”.

A existéncia de um QB pode ser sugerida pela detec¢do de uma massa

, . , 1.3 . .
I'* ou em forma de lagrima®, homogénea'”, de limites bem

arredondada™, ova
definidos'?*, localizada no mediastino' junto a tra ueia, a carina e/ou aos bronquios
b
.. Pn 1 . \ , 3.4
principais’, com 2 a 10 cm de didmetro', com densidade semelhante & da 4gua®* e com

eventual nivel hidro-aéreo™ (Figura 25).

Achados radiologicos atipicos sdo as variagdes de densidade, a presenca de
calcificagdo, de contorno lobular, a atelectasia circundante ou a pneumonia, que podem
ser causados por hiperinsuflagdo, infecgdo ou ruptura do quisto e contribuir para

;. . ;. 4
duvidas diagndsticas .

Na RxTx, os QB intra-pulmonares apresentam geralmente um dos seguintes

- , . . , 3 ~ .
padrdes: massa homogénea com igual densidade que a 4gua’ caso ndo exista
. ~ A . 3 . ’ . r 3
comunica¢do com o bronquio”; massa preenchida por ar ou com um nivel hidro-aéreo”,

A e . ~ , A -3
aquando da existéncia de uma comunicac¢do com a arvore bronquica’.

Salienta-se, ainda, a possibilidade da RxTx ndo mostrar alteragdes significativas

. 15
mesmo na presenca de sintomas .

Apesar da RxTx poder fornecer todas as informagdes acima mencionadas, uma

e . : Tt (2
avaliacdo imagioldgica mais fina e pormenorizada ¢ habitualmente necessaria“.
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Figura 25: RxTx Postero-Anterior, onde se observa
um quisto broncogénico' (Adaptado de Fishman AP.
Fishman’s Pulmonary Diseases and Disorders").

O doente do caso clinico apresentava na RxTx uma massa mediastinica
arredondada, hipotransparente e homogénea que determinava alargamento do

mediastino.

v" Tomografia Computorizada:

A TC revolucionou totalmente o estudo imagiologico das massas do

. . 12 , . o4, . o~ 1 . ~ ,

mediastino®. E actualmente o método imagiologico de elei¢do’, dado que permite nio so
. ~ 1,3 . . . ~ 3.8 ~

uma caracterizagdo detalhada” como também avaliar a sua localizagao™ e a relagao

.. 1
com as estruturas vizinhas'.

A TC ¢ também muito util no auxilio da realizagdo de outros procedimentos,

., . . . , ¢~ s s 5
como bidpsias aspirativas ou até na decisdo da abordagem cirargica’.

Habitualmente, um QB surge na TC como uma massa homogénea'”,
arredondada’, geralmente de menor densidade do que as estruturas mediastinicas
circundantes' e com densidade semelhante & da agua’. Contudo, o seu contetdo
proteico, eventuais depésitos de célcio, infecgio’ ou hemorragia'’ podem alterar a

homogeneidade e a densidade destas lesdes’.

Pode ainda ser visivel um nivel hidro-aéreo no seu interior, o qual pode decorrer
. ~ A - 1,12 . ~ SN . 1,18
de uma comunicagdo com um bronquio >~ ou de uma infeccdo do proprio quisto

(Figura 26").
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Figura 26: TC com QB com cavitagdes no
seu interior, devido a infecgdo secundaria'
(Retirado de Fishman AP. Fishman’s Pulmonary
Diseases and Disorders").

A TC do doente em andlise mostrou a imagem tipica de uma massa arredondada,
homogénea, hipodensa, de limites bem definidos que comprimia as estruturas

vasculares adjacentes e a auricula esquerda.

v Ressonincia Magnética:

A RM fornece também uma completa caracterizacdo das lesdes e excelente

o~ ~ . 1
avaliagdo da relagdo com as estruturas circundantes .

A realizacdo da RM nas ponderacdes T1 e T2 ¢ vantajosa dado que permite uma
melhor distingdo entre as massas mediastinicas e os tecidos adjacentes’. A ponderagio
T1 permite discriminar a massa do tecido adiposo do mediastino’. Por outro lado, a
ponderacio T2 distingue a massa do coragdo e da parede toracica’, sendo captada uma

. r 19 . . 1,19
imagem homogénea ~ de elevada intensidade .

Embora a TC e a RM tenham idéntico valor para a correcta caracterizagdo dos
QB mediastinicos', tal ndo se verifica relativamente aos QB intrapulmonares, em que a
TC tem um valor superior 8 RM uma vez que consegue distinguir melhor o quisto do

parénquima pulmonar circundante' (Figura 27).

No entanto, a RM tem um valor superior a TC no que respeita ao estudo de
eventual invasdo vascular e neuronal da lesdo quistica e em casos de doentes em que a
administracdo endovenosa de contraste ndo ¢ aconselhdvel (por doenga renal ou alergia

. 5
conhecida ao contraste)’.

Contudo, a RM apresenta algumas desvantagens, nomeadamente o tempo
despendido para aquisicdo das imagens, os maiores custos associados, a

indisponibilidade em certos estabelecimentos de satde e a dificuldade da sua realizagdo
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em doentes claustrofébicos ou cuja manutengdo da posicdo de decubito dorsal seja

dificil (por exemplo por ortopneia)’, tal como aconteceu com o nosso doente.

Também na RM, a natureza do conteudo quistico pode alterar o aspecto

imagiologico da massa'’. Um liquido quistico seroso apresenta baixa intensidade em T1

e elevada intensidade em T2, ao contrario de um liquido com conteudo proteico, que
1.

tem elevada intensidade nas imagens de T

Figura 27: Resolugio de contraste superior da RM (a) comparativamente a TC (b)"’. (Retirado de
Miiller, 2002, Computed Tomography And Magnetic Resonance Imaging: Past, Present and Future. European
Respiratory Journal'®).

A RM do doente em andlise revelou uma massa no mediastino médio de

natureza quistica com efeito compressivo sobre as estruturas adjacentes com hipersinal

emT1eT2.

E de destacar ainda o papel da RM fetal na confirmacio do diagnéstico pré-natal
de QB', 0 que é importante dado o efeito negativo de uma grande massa toracica no
desenvolvimento normal de um pulmdo'’, podendo determinar nomeadamente
hipoplasia pulmonar e hipertensdo pulmonar persistente no recém-nascido, colocando a

vida do feto em risco'’. Note-se que o tamanho da lesdo tem valor prognéstico'” (Figura

28).
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Figura 28: RM coronal em
ponderacdo T1 com quisto
hiperintenso, em feto com 35
semanas’ (Retirado de Fievet et al,
2012, Bronchogenic Cyst: Best
Time for Surgery? The Annals of
Thoracic Surgery®).

v Ecografia Transtoracica e Endoscopica:

A ecografia ¢ também util na medida em que confirma a natureza quistica da

5 16,10

lesdo'*’, além de permitir ainda o diagnéstico pré-natal®'®, que é habitualmente
efectuado através da ecografia do 3° trimestre e confirmado por RM fetal e TC
neonatal’. A sua realizagdo é de extrema importancia por permitir uma intervengio

. . ~ ~ I 6
precoce, tendo implica¢des na evolugdo clinica do doente”.

Nos adultos, a ecografia transtoracica ndo se mostra tdo util dado que
apresentam pulmdes de maiores dimensdes e o ar constitui uma barreira a propagacao

dos ultrassons', pelo que foi suplantada pela TC e pela RM.

Note-se ainda que a ecografia pode também ser utilizada para guiar certos
. . . 2520 . ;e . . \
procedimentos invasivos™>", bem como para o diagnostico diferencial precoce e a
cabeceira do doente com outras entidades clinicas potencialmente causadoras dos

sintomas.

O nosso doente, que tinha sido transferido com o diagnostico de tamponamento
cardiaco, realizou ecocardiograma a chegada ao Servigo de Urgéncia do Hospital Santa
Maria, o qual mostrou a presenca de uma massa quistica compressiva e a auséncia de

derrame pericardico significativo, o que excluiu de imediato essa hipdtese diagnodstica.

v" Procedimentos Invasivos:

Apesar de varios exames imagiologicos poderem fornecer pistas sobre a

etiologia da lesdo, ¢ o exame histologico que permite o seu diagndstico definitivo’.
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A realizacdo de procedimentos invasivos durante o estudo de massas do
mediastino ndo ¢ consensual, podendo ser desnecessdria em certos doentes e
potencialmente danosa noutros,” sobretudo nos doentes em que a indicagdo cirargica é
peremptoria e as davidas diagnodsticas levantadas pelos exames de imagem sdo poucas,

como foi o caso do nosso doente.

Viérios procedimentos invasivos podem ser realizados com o fim de proceder a
colheita de tecido mediastinico, nomeadamente aspiracdo com agulha e bidpsia via
transbronquica (TBNA), via percutdnea e via transesofigica, e biopsias cirurgicas por

mediastinoscopia, mediastinotomia e toracoscopia”.

Consoante os tecidos embriondrios dos quais sdo originarios, os quistos
provenientes de malformagdes do intestino primitivo apresentam diferentes

r oL . or1e 1
caracteristicas no respectivo epitélio .

Os QB sdo delineados por epitélio respiratorio™*' (epitélio colunar pseudo-

3,4,14,15,22 3,11,15,22

estratificado e ciliado ), com eventual metaplasia escamosa nas zonas de

inflama¢do™. Sdo delimitados por paredes que podem ser constituidas por tecido

3,4,11,12,13,15,22 2,3,4,11,12,14,15,21,22

conjuntivo,”'  misculo  liso, cartilagem, glandulas

3,4,11,12,14,15,22 . 3,11,12,15 . o .
ST e tecido nervoso.™ 7. O estudo histologico habitualmente

bronquicas
recorre apenas a coloracdo com Hematoxilina e Eosina por assegurarem uma adequada
caracterizacdo da lesdo, ndo existindo outro corante ou técnicas de imuno-histoquimica
padronizadas para QB. Frequentemente, observa-se na submucosa um infiltrado de

11,12,15

inflamagdo cronica, embora ndo haja qualquer relacdo descrita entre este e a

velocidade de crescimento do quisto.

Alguns autores defendem que a presenca de células epiteliais bronquicas na
aspiragdo com agulha fina (FNA) pode ser patognomoénica de QB, podendo realizar o
diagnostico do mesmo e até terapéutica descompressiva’. Contudo, é de realgar que o
seu valor diagndstico ndo estd totalmente esclarecido dada a inexisténcia de estudos
para determinar a especificidade e sensibilidade desta técnica®. Dai que existam outros
autores que defendem que este achado ndo tem valor diagnostico por tais células
poderem ser encontradas de forma rotineira, independentemente da patologia

subjacente”.
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A existéncia de infecgdes secundarias no quisto pode levar a hemorragias e a

perfuragdo”'.

Saliente-se que quando ha infec¢do do quisto, pode existir destruicdo do epitélio

. ;. . . ~ . ;. . ;. . 23
respiratdrio, dificultando a realizagdo de um diagndstico citopatoldgico preciso”™.

No seu interior, os quistos habitualmente contém liquido, que poderd ser
mucoso, purulento, com cor varidvel, estéril ou infectado com bactérias (exs:

. . 12
Streptococcus, Pneumococcus, Escherichia coli, Enterococcus) ~.

No caso do nosso doente, o liquido do quisto tinha cor branco-amarelada e o seu

estudo bacteriolégico foi negativo.

A histiocitose sinusal observada no tecido ganglionar indica a existéncia de um
processo reactivo dos histiocitos, o que ¢ natural dada a sua localizagdo e consequente
constante exposi¢do as impurezas do ar atmosférico durante os ciclos respiratorios.
Constatou-se ainda a existéncia de um pigmento de tipo antracotico adveniente da
acumulagdo de particulas de carvdo caracteristica da populagdo citadina e dos habitos
tabagicos do doente. Contudo, de acordo com informacdo de Anatomia Patologica, a
existéncia de histiocitose e deste pigmento ndo tem qualquer repercussdo sobre a

evolugdo e a recidiva do QB.

TERAPEUTICA
Os QB sao as malformagdes do intestino primitivo de localizagdo mediastinica

mais frequentemente tratadas'.

A sua excisdo ¢ recomendada para estabelecer um diagnostico definitivo, aliviar
os sintomas e evitar as complicagdes, especialmente infec¢des e o (ainda que remoto)

risco de transformagio maligna'.

~ A gt ~ ~ ~ . ~ 1
As opgoes terapéuticas dos QB s3o a ressecgdo, a observagdo e a aspiragao ,

.o . ~ . o8] 1,5,12,1
embora esteja indicado que todas as lesdes sintomaticas devem ser ressecadas'™>'*'7,

~ . .16
Geralmente, os QB em adultos sdo excisados por toracotomia ~, dado que a

. . r , . . ~ 6
maioria destes sO € tratada apds o aparecimento de complicagdes graves’, apresentando

quistos de maiores dimensdes, com consideravel grau de inflamagdo e eventuais
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A . 6 . . , 4. .
aderéncias a outras estruturas’. Registe-se que mais de metade dos QB ¢ diagnosticada

. . . . ~ . .12
acima dos 15 anos de idade, sendo o aparecimento das complica¢des mais tardio *.

Todavia, a videotoracoscopia ¢ também uma opg¢do a considerar'®, sendo
utilizada cada vez mais frequentemente na ressec¢io de QB mediastinicos,"®
inclusivamente em adultos®. Este método apresenta excelentes resultados'® sem, no
entanto, apresentar aumentos significativos na taxa de recorréncia'. Além disso, trata-se
de um procedimento menos doloroso®® e melhor tolerado por doentes com limitagdes na
reserva pulmonar®, comparativamente a toracotomia®. Esta técnica necessita de incisdes
de menor tamanho do que aquelas realizadas por toracotomia, o que permite a formacao
de cicatrizes mais pequenas, minimizando a probabilidade de formacdo de queldides,
assim como de deformagio toricica®’. Apresenta ainda outras vantagens,
nomeadamente auséncia de restrigdes de peso e idade (tendo sido relatada a realizagdo
de toracoscopia em prematuros com menos de 1,5 Kg®) e um menor tempo de

6,8,24

. . . . 6
internamento (menos 8,7 dias em criangas e menos 3,9 dias em adultos”), o que

. 8
consequentemente acarreta menos custos hospitalares’.

De destacar que este procedimento clinico ¢ passivel de ser realizado em cerca
de 82% da populagio pediatrica, mas em apenas 28% da populag¢io adulta,’ sendo esta a

sua principal limitagdo®.

. . . . . 8 . ~ .
A toracoscopia pode ser considerada dificil e perigosa” nas situagdes de quistos
. r. 8 . . . .
mediastinicos profundos” (especialmente aqueles situados abaixo da carina, pela
. . . ~ ~ . 8 . . 8
dificuldade na sua visualizagdo e resseccdo por toracoscopia’), de quistos infectados
. N . . . o~ . 8
(cujas aderéncias a pleura podem impedir a cria¢do de uma janela pleural”) e em casos
. . , 8 . . ~ .
de quistos localizados na parede do es6fago” (devido ao risco de lesdo desta parede, pois
a separagdo das fibras musculares e a dissec¢do da sub-mucosa sdo mais dificeis por

toracoscopia do que por toracotomia, dado o menor “feedback” tactil da primeira®).

As contra-indicagdes & realizagdo de toracoscopia sdo raras®, surgindo apenas
quando ndo se consegue criar uma janela pleural para introducdo do toracoscopio e dos
. . 8 ~ . T ~ . ~
instrumentos cirargicos . Sdo exemplos de tais contra-indicacdes a distensdo pulmonar

~ ~ . . . . 8 A . - .
(por compressao bronquica ou desvio do mediastino)” e a existéncia de adesdes pleurais
do QB a estruturas adjacentes - situacdes que impossibilitem a indu¢do do pneumotdrax
inicial e consequente separacdo das pleuras parietal e visceral, que sdo procedimentos

. . 8 . p . 8
integrantes da toracoscopia . Nestes casos, considera-se preferivel a toracotomia’.
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4 . 7 . . 8
Porém, a toracoscopia ¢ considerada um procedimento seguro, sendo talvez a

Ginica técnica que promete tornar-se uma alternativa futura a toracotomia®.

Em sintese, independentemente da abordagem cirirgica, o objectivo é a
ressecgdo completa de todos os componentes do quisto'”, sendo este o tratamento
ideal.® Contudo, tal pode ndo ser possivel devido a aderéncias que impossibilitem a
separagdo total do quisto de outras estruturas'® (como a aorta ou os vasos
pulmonares)'* ou em casos de quistos com paredes comuns a outras visceras,® sendo,
nestes casos, mais seguro nao remover esta parede comum, proceder ao esvaziamento

do QB e realizar uma ressecgio subtotal®.

Note-se que foram documentadas recorréncias em casos de ressecgdes
incompletas® (que até podem ocorrer 10 anos apds a sua realizagdo®), havendo
necessidade de nova ressecgdo'. Tais recorréncias podem ser prevenidas através da
electrocauterizagio da mucosa da parede que ndo havia sido excisada®. Todavia, a

excisdo cirurgica completa continua a ser o tratamento definitivo dos QB*.

Apesar da maioria dos autores considerar que os QB sintomaticos devem ser

. . . 1,5,12,1 ~ . Lo .
cirurgicamente excisados, 7o tratamento das lesdes assintomaticas &

14,1
controverso 7.

Para alguns, o mais adequado ¢é a observagdo continuada dos casos
assintomaticos simples'*” dada a natureza benigna das lesdes e a falta de conhecimento
relativa a historia natural destes quistos e a possibilidade de realizar periodicamente
exames imagiologicos que facilmente identificam alteragdes nas caracteristicas das

~ .. 1
lesdes e das estruturas vizinhas .

Outros autores defendem a obrigatoriedade da resseccdo dos QB
assintomaticos', acentuando a tendéncia para tornarem-se sintométicos com o

1,3,4,16,24

tempo, e a existéncia de uma maior taxa de complicagdes peri-operatorias na

~ ~ . rae 1,3,4,24
resseccdo de lesdes sintomaticas =~

(como compressdo de estruturas mediastinicas
o : : ~ ~ )
vitais, hemorragia, ruptura, infeccdo ou degeneracdo maligna®). Concluem que a
~ . . . T
observacdo continuada desses doentes acarreta um maior risco operatorio, nao sendo

vantajoso face a possibilidade de ressecao em doentes ainda assintomaticos.

Outro argumento ¢ a possibilidade, ainda que pouco frequente, de

desenvolvimento de neoplasias a partir da mucosa do QB, facto que corrobora a
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corrente que defende a necessidade de ressec¢do em todos os doentes, mesmo que
assintomaticos'. De salientar que em caso de suspeita de malignidade da lesdo
(caracteristicas morfolégicas suspeitas em exames de imagem, citologia positiva,

. ~ N ~ 7 5
aumento de dimensdo ou recorréncia), a ressec¢do ¢ aconselhada’.

. . B ;o s 12

Contudo, o prognostico a longo-prazo de um QB assintomatico ¢ imprevisivel °,

dado que a percentagem de QB assintomaticos ndo diagnosticados em adultos e a real
~ ~ ~ . 34 . N A . .

evolucdo natural destes ndo sdo conhecidos,” devido a auséncia de um seguimento a

, 3
longo-prazo de um grande niimero destes doentes”.

Em suma, a excisdo cirurgica ¢ recomendada até para lesdes assintomaticas de
. . ~ . , « 34 . N ~
modo a prevenir complicagdes e dificuldades operatorias™ associadas a resseccdo de

QB sintomaticos".

De facto, as vantagens de uma ressec¢do precoce dos QB tornam-se ainda mais

evidentes ao compararmos os resultados entre populagdes adultas e pediatricas.

Com efeito, em idades pediatricas a taxa de complicagdes pré e pos-operatdrias €
menor®, assim como a taxa e a area de ressec¢do de parénquima pulmonar® (sendo a
infecgdo um factor preditor de uma maior area de ressecgdo®) e o periodo de
hospitalizagdo® (5,9 vs 9,2 dias®). Regista-se ainda a possibilidade de operar quistos de
menores dimensdes devido ao seu crescimento continuo, provavelmente gragas a
secrecdo de liquido no seu interior’ (o didmetro maximo médio ¢ de cerca de 2,2 cm em
criangas ¢ 6,5 cm em adultos®), e menor probabilidade de existéncia de elementos
inflamatdrios no exame histopatologico® (18% vs 84%)°. Acresce que a toracoscopia em
idade pediatrica evita a deformagao torécica e a escoliose associadas a toracotomia nesta

. , - 6
faixa etaria’.

Segundo Fievet et al’, recomenda-se a realizagdo de toracoscopia entre os 6 ¢ os
12 meses de idade® nos casos em que foi realizado diagnostico pré-natal®, dado que a
observagdo continuada implica a acumulagdo de importantes doses de radiacdo pelas
TCs sucessivamente efectuadas’ (devido a dificuldade em estabelecer um intervalo
optimo entre a realizagdo de cada TC — possivelmente 2-5 anos)’, maior risco de
crescimento e de complica¢des do QB®, além de acarretar um maior stress psicologico e
emocional para a familia do doente®. Assim, o diagnostico pré-natal torna possivel

. . ~ . . e ~ 6
realizar uma intervengdo com menos riscos numa fase assintomatica da lesdo’,

35



.. . , - . 6 ~ ~
diminuindo o niimero de ressec¢does de QB em idade adulta’, altura em que as lesdes sdo
maiores e mais complicadas’, sendo maior a probabilidade de necessitar de uma

ressecgdo mais alargada e mais arriscada’.

Caso seja visivel um nivel hidro-aéreo no interior do QB, a resseccao ¢
mandatoéria pela existéncia de comunicagcdo da lesdo com a arvore traqueobronquica e
consequente possibilidade de infecgdes respiratorias recorrentes’. Esta complicagdo
pode surgir tardiamente ao diagndstivo do QB, sendo mais uma razdo para que a

ressecgdo destas lesdes ndo seja limitada a doentes sintomaticos'?.

Assim, a maioria dos autores recomenda a excisdo, pois o diagnostico definitivo
s6 pode ser obtido pelo exame histopatoléogico do espécimen cirirgico, tanto mais que
se presume que a maioria dos doentes assintomaticos podem desenvolver sintomas com
o tempo, o que acarreta maior risco de complicagdes cirurgicas e de transformacio

S
maligna'’.

~ r . . 2 o ’
A ressecgdo ¢ habitualmente curativa” e o prognostico favoravel.

Outra abordagem terapéutica passivel de ser efectuada ¢ a aspiracdo eco-guiada,
tendo esta o objectivo de verificar a natureza benigna da lesio' e de instituir uma

A e . . 4
terapéutica descompressiva em doentes comprometidos de forma aguda™>'" ou em

1,4,11,17

doentes inoperaveis , sendo ainda possivel instilar um agente esclerosante, como

e 1 . . . .

etanol ou bleomicina . Trata-se de um procedimento ainda menos invasivo do que as
1.1 . .

outras abordagens"'’ e que pode ser realizado com recurso apenas a anestesia local'®.

Contudo, ¢ de registar a escassez de estudos de seguimento a longo prazo de doentes

.« . . ~ 1
sujeltos a esta intervengao .

Foi documentado um caso de descompressdo de um QB infectado por aspiragdo
eco-guiada (juntamente com antibioterapia) ndo se tendo verificado recorréncia da lesdo
durante um seguimento de 18 meses,'’ obviando-se a usual dificuldade de abordagem
cirargica dos quistos infectados dadas as fortes aderéncias as estruturas vizinhas,

. . ’ ~ 1
tornando muitas vezes impossivel a ressecgdo completa'’,

Sugere-se, assim, que esta estratégia terapéutica minimamente invasiva possa vir

a ser futuramente uma alternativa a cirurgia em QB infectados'’.
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Contudo, alguns autores manifestam-se seriamente contra esta opg¢ao
A 20 ~ . ~ o a1 :
terapéutica,”’ defendendo que, por nio se proceder a remogio do epitélio, existe um

. A - 20,24
elevado risco de recorréncia™

, preferindo a remocdo por toracotomia ou por
toracoscopia®’. Alegam ainda que este procedimento expde o doente a um risco de
infecgdo (potencialmente fatal) como complicagio iatrogénica da aspiragio™. De facto,
foram documentados casos de infec¢do de tecidos circundantes e de detec¢do de
microrganismos em derrame pericardio posteriormente a realizacio desta técnica™.

Deste modo, para alguns autores a aspiracdo eco-guiada ¢ apenas um método

S ~ . Ajipi 20
diagnoéstico e ndo uma alternativa terapéutica™ .

No entanto, os autores defensores da aspiragdo como técnica terapéutica
argumentam que, em caso de recorréncia do QB apos a aspiracdo, esta técnica pode ser
repetida com a instilagdo de agentes esclerosantes com o objectivo de obliterar a

. ;oL . A2 16
cavidade quistica e evitar nova recorréncia .
: : : ~ 10,1224
Registe-se ainda que os QB fetais podem ser tratados durante a gestacdo =

, .~ 10 o , e 10,1224
através de aspiracdo e de colocacdo de shunts tdéraco-amnidticos 7" para

~ [ 10
descompressao de massas qulstlcas .

Note-se porém que a auséncia de estudos comparativos entre a resseccdo e a
aspiracdo impede que se tenha uma nog¢ao clara das vantagens e indica¢des de cada uma
destas técnicas, possivelmente devido a pequena prevaléncia e a natureza benigna desta

patologia e a evolugdo favoravel da mesma apos a tradicional ressec¢do cirurgica.

Apesar desta discussdo, a resseccdo completa parece ser a melhor opgdo

A Lt , s . 12
terapéutica'”, uma vez que é aconselhada pela maioria dos autores para todos os QB'?.

Assim, a excisdo completa de todos os QB ¢ recomendada, dado que se pensa

4,11,18

que a maioria (cerca de 72%") acaba por se tornar sintomatica ou complicada na

populagio adulta'', além de que o diagnostico definitivo (anatomopatologico)

. r s ’ . I s~ s - 311
habitualmente s6 € possivel de ser realizado apods a excisdo cirurgica™ .

. ~ , , . A .15 ,.
Considera-se portanto que a ressec¢do ¢ a técnica de exceléncia ® (idealmente

6,8,24
)

. . ~ . ~ . . 15
por toracoscopia , salvaguardando-se a aspiragdo para situagdes excepcionais °,

1,4,11,1 . . 1
AL para quistos infectados'’

. , . ~ 4,15,17
ou como medida temporaria no caso de compressao aguda™ >

nomeadamente para doentes considerados inoperaveis

, recomendando-se um

37



seguimento a longo-prazo, com o intuito de detectar eventuais recorréncias, quando se

opta pela aspiragio”.

No caso descrito, optou-se pela toracotomia, possivelmente devido a localizagao
sub-carinal do QB, facto que poderia ter tornado uma eventual toracoscopia dificil e

perigosa.

Contudo, um ano apos a ressec¢do sobreveio recidiva do QB, presumindo-se
uma ressec¢do incompleta, justificdvel pela localizacdo anatomica de dificil
visualizagdo e abordagem cirurgica, evolugdo esta ja eventualmente passivel de ser
esperavel por ecocardiograma pos-operatdrio que mostrou imagem hipoecogénica junto
a parede lateral do ventriculo esquerdo e da auricula esquerda, que na altura levantou as
hipéteses de pequeno derrame pleural vs estrutura residual pds-extraccdo de quisto

broncogénico, € que motivou vigilancia seriada.

Dai a importancia das consultas de seguimento que, ao detectar precocemente
uma nova massa mediastinica, possibilitaram uma cirurgia programada com evidentes
beneficios para o doente, designadamente a avaliacdo ambulatdria e o curto periodo de

internamento pré e pds-operatorios.

CONCLUSAO
Os quistos broncogénicos (QB) constituem estruturas saculares com origem no

, . . 51
periodo embrionario compreendido entre a 4* e a 24 semanas de gestagao .

.. . ~ , . 4
Os QB podem originar um vasto leque de manifestacdes clinicas’, como por

1,3,5 1,3,5 2,3,5,6

exemplo dor toracica, > tosse > e dispneia.

Embora o seu diagnostico seja feito recorrendo a historia clinica e ao exame
objectivo,” a inespecificidade dos sintomas e a sua raridade fazem com que
excepcionalmente constituam a primeira hipdtese diagnostica. Assim, as técnicas de
imagem desempenham um papel fundamental no estabelecimento do diagnostico
diferencial’. Contudo, é o exame histologico que permite o diagnéstico definitivo destas

massas7.
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A ressec¢do completa de todos os componentes do quisto ¢ habitualmente
.2, . . 8 , . .
curativa” e ¢ considerado o seu tratamento ideal”, ndo obstante a controvérsia suscitada

pela comparagdo entre a ressec¢ao e a aspiragdo destas lesdes.

O nosso doente apresentava um quadro clinico interpretado inicialmente como
tamponamento cardiaco. Porém, os exames imagioldgicos vieram a revelar a existéncia

de uma massa mediastinica, posteriormente diagnosticado como Quisto Broncogénico.

A possibilidade de recidiva impde seguimento regular de longa duragdo, ndo
havendo ainda certezas actualmente quanto ao tempo de seguimento necessario nem

quanto a melhor opg¢ao terapéutica.
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