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Descreve-se um caso clinico de sequestro pulmonar extra-lobar gigante com fistula bronco-
esofdgica, num recém-nascido do sexo masculino, com quadro clinico de polipneia, cianose €
cansago a mamar. O diagndstico foi feito por esofagograma, ressonincia magnética nuclear e
angiografia digital de subtracgfio, e confirmado pelo exame anitomo-patolégico. O trabalho de
uma equipa multidisciplinar € interhospitalar permitiu um diagndstico precoce e a institui¢do de
uma terapéutica correcta e eficaz numa situagio pouco frequente.

Extra-Lobar Pulmonary Sequestration with Broncho-Esophageal Fistula

We describe a case of extralobar pulmonary sequestration with broncho-esophageal fistula
in a newborn male who presented respiratory distress, cyanosis and feeding difficulties. The
diagnosis was made with a swallowed contrast examination, nuclear magnetic resonance, digi-
tal subtraction angiography and confirmed by gross and histologic examination. The work of
a multidisciplinary team was essential for an early diagnosis and the correct and effective treat-
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ment of this uncommon condition.

INTRODUCAO

Um sequestro pulmonar € constituido por tecido pul-
monar anémalo que ndo comunica com a drvore traqueo-
brénquica e ¢ irrigado por vasos arteriais sistémicos!-2.
Ocasionalmente pode possuir um sistema bronquico que
comunica com o es6fago ou com o estdbmago?-4.

Os sequestros pulmonares sdo habitualmente classifi-
cados em intra-lobares e extra-lobares. Os intra-lobares
estdo contidos na pleura que reveste o restante tecido
pulmonar, mas por defini¢do nfo tém comunicac¢do com
a drvore traqueo-bronquica e constituem 75 a 90% dos
casos de sequestro!#. A vascularizagfo arterial é consti-
tuida por vasos que existem normalmente mas que estdo
hipertrofiados, com origem na aorta. A drenagem venosa
faz-se habitualmente para veias pulmonares normais.
Estes achados t&m sido considerados como argumentos a
favor de uma origem adquirida deste tipo de sequestro.

Pelo contrdrio, os sequestros extra-lobares, também
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chamados lobos acessérios ou de Rokitanski!4, mais
raros, possuem uma pleura independente do pulméo nor-
mal. Tém vasos arteriais anémalos e drenam para veias
sistémicas!-#. Tais achados sdo a favor de uma origem
embriolégica distinta do pulmdo normal. Os sequestros
pulmonares extra-lobares constituem cerca de 0,5 a 6 %
de todas as lesdes congénitas do pulmaol.

Neste trabalho descreve-se um caso clinico de seques-
tro pulmonar extra-lobar, com apresentagdo no perfodo
neonatal.

CASO CLINICO

F.Q. recém-nascido (RN) de termo, sexo masculino e
produto de gravidez vigiada em que foi diagnosticado
atraso de crescimento intrauterino no 3° trimestre. O
parto foi distécico (cesareana por sofrimento fetal) num
hospital distrital. Teve um indice de Apgar de 9 ao 1°
minuto e 10 aos 5 minutos. O peso ao nascer foi de 2480
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gramas, o comprimento era 45,5 cm e o perimetro ceféli-
co 33 cm. Teve alta para o domicilio com 4 dias de vida.
A mae refere desde essa altura aumento de frequéncia e
da amplitude respiratéria, cansago e cianose sobretudo
apos as refei¢des, e ma progressdo ponderal.

Ao 23° dia de vida foi internado na Unidade de
Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital Sio
Francisco Xavier apds paragem respiratéria com bradi-
cardia, cianose e palidez generalizada ocorrida no
domicilio. No primeiro exame apés a admissio o RN
estava apirético, com frequéncia respiratéria de 76 ci-
clos/min., tiragem e abundantes secre¢Ses mucosas na
orofaringe. A auscultagdo cardiaca revelou um sopro
sistélico 1/6 no bordo esquerdo do esterno, e a auscul-
tagdo pulmonar havia diminui¢do do murmirio vesicular
no hemitdrax direito. A radiografia do térax mostrou uma
hipotransparéncia nos 3/4 superiores desse hemitérax
(Figura 1). Os primeiros exames laboratoriais evidencia-
ram uma leucocitose com neutrofilia (22.200 leucoci-
tos/mm?3 com 81% de neutréfilos) e proteina C reactiva
de 3,6 mg/dl, tendo sido iniciado antibioticoterapia
(ampicilina e gentamicina).

Fig. 1 - Radiografia do térax postero-anterior, evidenciando hipo-
transparéncia do hemitorax direito.

Foi realizado ecocardiograma que revelou anatomia
intracardiaca normal. O esofagograma revelou imagem
de fistula bronco-esofdgica em N invertido, com preen-
chimento da 4rvore bronquica direita (Figura 2) e exis-
téncia simultinea de broncograma aéreo e de bron-
cografia por produto de contraste na mesma regifio. Esta
fistula ndo foi visualizada em duas broncoscopias con-
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Fig. 2 - Fistula bronco-esofdgica com preenchimento de drvore bron-
quica direita, demonstrada por esofagograma.
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secutivas, apesar da instilagio de azul de metileno no
esdfago, sugerindo auséncia de comunicagio com a
arvore traqueo-brdnquica, que apresentava aspecto nor-
mal na endoscopia. Colocou-se entio a hipdtese de
sequestro pulmonar com fistulizacdo bronquica para o
es6fago. Aressonincia magnética confirmou tratar-se de
um sequestro gigante extra-lobar , ocupando os 2/3 supe-
riores do hemitérax direito, condicionando moderado
efeito de massa nas estruturas cardio-mediastinicas e re-
dugdo do volume pulmonar contralateral (Figura 3). Era

Fig. 3 - Ressondncia magnética nuclear - visualizacdo do sequestro
ocupando o hemitorax direito (seta). com desvio das estruturas medi-
astinicas para o lado oposto.

visivel uma estrutura hilar no sequestro, constituida por
artéria, veia e brénquio e havia um pequeno derrame
pleural antero-inferior. Para uma defini¢io completa das
estruturas vasculares, foi realizada angiografia digital de
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subtrac¢do. Esta demonstrou que a irriga¢fio sanguinea
do sequestro era feita por uma artéria de grandes dimen-
sdes com origem na cardtida primitiva direita (Figura 4).

—
¥

Fig. 4 - Angiografia digital de subtracgdo. A) Aortografia revelando
uma artéria de grandes dimensoes que nasce da cardtida, dirigindo-se
para o pulmdo direito (seta grande). Observa-se ainda a existéncia de
origem aberrante da subcldvia direita, a partir da aorta descendente
(seta pequena). 4B) Angiografia selectiva da artéria do sequestro.

Observou-se ainda uma subcldvia direita aberrante, a
partir da aorta descendente. A drenagem do sequestro
fazia-se por uma veia que terminava na confluéncia da
veia cava superior e auricula direita. O pulméo direito
estava reduzido a base do hemitérax direito. A artéria
pulmonar dividia-se em dois ramos, ndo existindo o
equivalente a artéria lobar superior direita. As veias do
pulmio direito drenavam normalmente para a auricula
esquerda. Toda a vascularizag¢@o do pulmio esquerdo era
normal.

O doente foi entdo submetido a ressecgo do sequestro
por toracotomia direita (Figura 5). Macroscopicamente
a massa tinha dois lobos, com um brénquio e vasos
hilares, e confirmou-se a existéncia de fistula entre o
broénquio do sequestro ¢ o eséfago. O pulmio direito,
formado por dois lobos, estava muito comprimido mas
ndo colapsado. O exame histolégico da massa mostrou
um padrdo adenomatoide com pseudo gldndulas corre-
spondentes a alvéolos estruturalmente alterados, com

Fig. 5 - Observagdo do sequestro no acto operatério. O pulmédo nor-
mal tem dimensdes reduzidas e estd rosado (seta pequena). O sequestro
(seta grande) prolapsa para fora da caixa tordcica, estd congestiona-
do e comprime o pulméo normal.

septos interalveolares muito alargados. A existéncia de
artérias eldsticas permitiu excluir o diagndstico de mal-
formag@o adenomatoide tipo sélido.

O pés-operatério decorreu sem complicagdes e teve
alta da Unidade clinicamente bem e com boa expansio
pulmonar. Foram excluidas outras malformagdes asso-
ciadas, nomeadamente renais.

Em consulta de seguimento realizada um ano apds a
cirurgia a crianga encontra-se bem, com bom desen-
volvimento psico-motor e estaturo-ponderal, mantendo
completa expansio de ambos os pulmdes.

'DISCUSSAO

O sequestro intra-lobar manifesta-se apenas muito
raramente no periodo neonatal e quase nunca existem
malformagdes congénitas associadas. A maioria dos
doentes t€m mais de 20 anos na altura do diagndstico e
habitualmente apresentam tosse, dor tordcica ou infecgéo
pulmonar recorrente. Cerca de 15 a 35 % dos casos sdo
assintomadticos e diagnosticados em radiografias do tordx
de rotina®. Ocorrem mais frequentemente i esquerda e
no lobo inferior (60%), sem predominio de sexo®>.

Por outro lado, os sequestros extra-lobares manifes-
tam-se tipicamente no periodo neonatal ou na primeira
infancia, tal como no nosso caso, sendo menos fre-
quentes em crian¢as mais velhas ou adultos. H&d uma
grande predomindncia do sexo masculino, com uma
relagdo de 4:1!-%.  Os sintomas habituais sdo dificuldade
respiratdria, cianose e dificuldades na alimentagio!, que
constituiram o quadro de apresentagido do nosso doente.
Podem ser assintomdticos em 10 % dos casos, sendo
estes diagnosticados durante a cirurgia de hérnias
diafragmadticas ou casualmente em radiografias do
térax!-2, O diagnéstico pré-natal pode ser suspeitado por
ecografia, que demonstra hidropsis associada a massa
s6lida pulmonar homogénea, bem circunscrita e hipere-
cogénical->. Aproximadamente 50-65% t&m malfor-
magdes congénitas associadas como hérnia diafragmati-
ca (20-50%) hipoplasia pulmonar (em especial nos de
grandes dimensdes), alteragbes cardiovasculares, geni-
tourindrias ou gastro-intestinais’4. No nosso caso, a
Unica anomalia associada foi a origem aberrante da sub-
clavia direita, que pode ocorrer alids em 0,5% da popu-
lacdo normal sem manifestacGes clinicas. Os sequestros
extra-lobares sdo mais frequentemente encontrados no
lado esquerdo do térax (65-90%). Sao localizados pre-
ferencialmente no seio costo diafragmético posterior
(63-77%)145 ¢ apenas 10-15% sdo infradiafragméticos!.
No nosso caso a localizag¢@o do sequestro era pouco tipi-
ca, na por¢do superior do hemitorax direito e havia fis-
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tulizagdo do brénquio do sequestro para o eséfago, acha-
do raramente descrito. A irrigacdo sanguinea destes
sequestros provém em 80 % dos casos directamente da
aorta tordcica ou abdominal, o que n3o aconteceu no
nosso doente, em que a artéria do sequestro se originava
na carétida primitiva. A drenagem venosa é sistémica
em 3/4 dos doentes, para o sistema azigos, hemi-azigos,
veia cava ou auricula direita!.

O diagnéstico destas situagdes € essencialmente ima-
gioldgico. Radiograficamente o sequestro apresenta-se
como uma opacidade triangular homogénea, bem defini-
da, localizada habitualmente na base do térax. A angio-
grafia e em particular a angiografia de subtracg¢io digital,
€ uma excelente técnica de diagnéstico e caracterizagdo
completa da vascularizag¢do, fornecendo a informagdo
indispensdvel no perfodo pré-operatériol-S. O diagndsti-
co diferencial faz-se com a malformagdo adenomatoide
quistica congénita, com neoplasias (neuroblastoma, tera-
toma) e ainda com a hérnia diafragmatical.

A terapéutica consiste na excisdo do sequestro, sendo
de assinalar que as principais complica¢Ges operatdrias
sdo consequéncia de sec¢do inadvertida de vasos®, dadas
as suas dimensdes e variabilidade de trajectos, pelo que
s@o de extrema importdncia os elementos fornecidos pela
angiografia.

O prognéstico é geralmente favordvel, a excepcio dos
casos em que hd associagdo com outras malformacdes
congénitas, particularmente a hipoplasia pulmonar!.
No nosso doente apesar do pulm@o normal estar limitado
pré-operatoriamente ao 1/3 inferior do hemitorax, houve
uma boa expansdo pulmonar no pds operatério, com
excelente evolucio clinica posterior.
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