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Case Report
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Reviséo de quatro casos clinicos
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Resumo Abstract

Introdugao: O enfisema lobar congénito (ELC) ¢
uma anomalia rara do desenvolvimento pulmonar e a
apresentagio neonatal ocorre em cerca de 50% dos
casos. Os autores apresentam quatro casos clinicos de
ELC no recém-nascido. Casos clinicos: Quatro
recém-nascidos de termo, 3M/1FE admitidos por difi-
culdade respiratéria com inicio varidvel entre as 20
horas e os 18 dias de vida, apresentaram radiografia de
torax na admissio sugestiva de ELC, diagndstico con-
firmado por tomografia axial computorizada. O ELC

Introduction: Congenital lobar emphysema (CLE)
is a rare anomaly of lung development that presents
in the neonatal period in about 50% of the cases. The
authors report four clinical cases of congenital lobar
emphysema in the newborn.

Clinical cases: Four term newborns, 3M/ 1E were
admitted for respiratory distress starting between 20
hours of life and 18 days. The chest x-ray at admis-
sion was suggestive of CLE and the diagnosis was
confirmed by computorized tomography. The CLE

afectou o lobo superior direito em trés casos e 0 lobo  affected the right upper lobe in three cases and the
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médio em um caso. Foi efectuada lobectomia nos qua-
tro recém-nascidos. O estudo anatomopatolégico das
pegas operatdrias confirmou o diagndstico nos quatro
casos, tendo revelado hipoplasia da cartilagem da 4r-
vore bréonquica em trés. Conclusao: A casuistica estd
de acordo com a literatura no predominio no sexo
masculino, forma de apresentagio, tempo varidvel até
ao diagnéstico, envolvimento unilobar e nao identifi-
cacio de causa evidente num dos casos. O tratamento
cirtrgico foi universal.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (5): 849-857

Palavras-chave: Enfisema lobar congénito, recém-
-nascido.

medium lobe in one case. All patients were treated
with lobectomy. The pathological study of the surgi-
cal specimens confirmed the diagnosis in the four
cases, and revealed hypoplasia of the bronquiolar tree
cartilage in three. Conclusions: Our series is accord-
ing to literature regarding to male gender preponde-
rance, clinical presentation, different time to diagno-
sis, unilobar involvement and no identification of an
evident aetiology in one case. Surgical treatment was
universal.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (5): 849-857

Key-words: Congenital lobar emphysema, newborn.
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Introducéio

O enfisema lobar congénito (ELC) nao é um
enfisema propriamente dito, isto ¢, nao apre-
senta destruicao das paredes alveolares que
confluem para lesées cisticas'. Trata-se de
uma anomalia no desenvolvimento da pare-
de da drvore pulmonar que origina hiperin-
suflacio de um ou mais lobos pulmonares
anatomicamente normais, com consequente
compressio das estruturas vizinhas'2.

As criangas afectadas nao apresentam, geral-
mente, sintomas ao nascimento. Na adapta-
¢do a vida extrauterina, com o inicio da
respiragao espontinea, surge a retencio de ar
alveolar (air trapping) com distensao gra-
dual?. Habitualmente, a progressio clinica ¢
lenta e algumas criangas permanecem assin-
tomdticas por periodo varidvel de horas a
meses. Cerca de 50% das criancas afectadas
desenvolve sintomas no primeiro més de
vida. Os sintomas iniciais sao a taquipneia e
a dispneia, seguidos de cianose quando hd

REVISTA PORTUGUESA

agravamento da insuficiéncia respiratdria.
Alguns casos, 10% a 15%, apresentam evo-
lugdo répida para insuficiéncia respiratoria e
requerem toracotomia de emergéncia®.

Os autores procederam a revisao dos casos
clinicos de ELC com apresenta¢io neonatal,
ap6s pesquisa na base informdtica do servi-
¢o, nos ultimos 10 anos, e apresentam qua-
tro casos com boa evolugio apés tratamento
cirargico.

Casos clinicos

Entre 2007 € 2009 foram admitidos na uni-
dade de cuidados intensivos neonatais qua-
tro recém-nascidos de termo, nos quais foi
confirmado o diagnéstico de ELC. Trés
recém-nascidos vinham transferidos de ou-
tros hospitais j4 com a suspeita diagndstica
de ELC e um recorreu ao servigo de urgéncia
do nosso hospital. Estes quatro casos, embo-
ra tenham sido admitidos nos Gltimos trés

DE PNEUMOLOGIA

Vol XVI N.°5 Setembro/Outubro 2010



|| T T ]

® CMK [N [

ENFISEMA LOBAR. CONGENITO COM APRESENTACAO NEONATAL.

REVISAO DE QUATRO CASOS CLINICOS

Gustavo Rocha, Inés Azevedo, Jorge Correia Pinto, Conceigdo Souto Moura, Hercilia Guimarédes

anos, foram os tnicos admitidos no servigo
nos tltimos 10 anos, isto é, em cerca de 4000
admissoes. As caracteristicas demograficas, a
apresentacao e evolugio clinicas encontram-
-se representadas no Quadro I. Todos eles
apresentavam dificuldade respiratéria mode-
rada. Em todos, a leitura retrospectiva das
radiografias de térax, efectuadas no primeiro
dia de vida, permitia jd suspeitar deste diag-
néstico, dado mostrar drea de hiperinsufla-
¢ao pulmonar localizada. O estudo efectuado,
0 tratamento € o0 seguimento encontram-se
descritos no Quadro II. O estudo anatomo-
patolégico das pecas operatérias confirmou
o diagndstico nos quatro casos, tendo reve-
lado hipoplasia da cartilagem da drvore
brénquica em trés casos (casos 2, 3 e 4 des-
critos nos quadros).

Discusséio

A causa exacta do ELC ¢ dificil de determi-
nar e nao ¢ encontrada causa aparente em
50% dos casos>?. A causa mais frequente-
mente identificada ¢ um defeito congénito
da cartilagem de suporte do bronquio do
lobo envolvido. O defeito varia desde hipo-

plasia a auséncia completa de cartilagem,
resultando em colapso do brénquio e obstru-
¢do ao fluxo expiratério®. Em trés dos casos
foi possivel a demonstrago anatomopatold-
gica de anomalia do desenvolvimento dos
anéis cartilagineos bronquicos. Um signifi-
cativo nimero de lesoes, quer endobrénqui-
cas e potencialmente reversiveis (rolhoes
mucosos, tecido de granulagao), quer com-
pressoes extrinsecas (massas mediastinicas,
vasos sanguineos aberrantes ou dilatados,
cardiopatias congénitas e outras malforma-
¢oes mediastinicas) pode estar na origem do
ELC*4. Deste modo, uma avaliacio ecocar-
diografica, bem como broncoscépica, tém
indica¢do antes de se proceder a uma lobec-
tomia®. Com o advento da tomografia axial
computorizada de alta resolu¢io e a possibi-
lidade de reconstrucio tridimensional das
imagens, a broncofibroscopia tem sido cada
vez menos usada de rotina na avaliacio do
ELC, especialmente em doentes com apre-
senta¢ao neonatal cldssica e dificuldade respi-
ratéria, dada a possibilidade de agravamento
sintomatico.

O ELC tem predominio no sexo masculino
(2 a 3:1) e na raca caucasiana®. O envolvi-

Quadro | - Caracteristicas demograficas e apresentacéo clinica

Caso DN PN (g) IG (semanas) Sexo

Clinica

Dificuldade respiratéria ligeira as 20 horas de vida; tratamento
1 26-01-2007 2855 40 M com ampicilina+gentamicina 7 dias, sem melhoria clinica;
diagndstico de ELC em D13 de vida e transferéncia hospitalar

Dificuldade respiratoria ligeira desde as 24 horas de vida;
2 22-06-2007 2405 38 M transferéncia hospitalar em D28 por “massa mediastinica” para
estudo; diagndstico de ELC em D28 de vida

3 29-11-2008 3140 39 F

Dificuldade respiratdria ligeira em D18 de vida; recorreu ao SU

do nosso hospital; diagnéstico de ELC em D18

4 11-07-2009 2800 37 M

Dificulade respiratéria em D5 de vida; diagnéstico provavel de

ELC e pneumonia; transferéncia em D10 de vida

DN - data de nascimento; ELC — enfisema lobar congénito; F — feminino; IG — idade gestacional ao nascimento; M — masculino; PN — peso

ao nascer
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Quadro Il - Estudo, tratamento e evolu¢éo

Caso Estudo Tratamento Evolugdo
1 D1 -radiografia térax: hipertransparéncia  Lobectomia superior direita; necessidade  Assintomatico
hemitdrax superior direito; de ventilagdo mecanica por seis dias no
D1 (12 horas ap6s) - radiografia torax: p6s-operatorio; posteriormente em
associadamente surge hipotransparéncia  ventilagdo espontanea sem necessidade
da base direita. de oxigénio suplementar.
D7 e D11 - radiografia torax: Internamento na UCIN 12 dias

hipotransparéncia base direita;

D11 TAC toracica - hiperinsuflagéo do lobo
superior e consolidacéo do lobo inferior
direito, compativel com ELC.
Ecocardiograma: normal.

2 D24: radiografia torax: suspeita de Lobectomia superior direita; ventilacéo Assintomatico
malformacao pulmonar direita. mecanica por seis horas no pos-
D28 - TAC toracica: “massa” mediastinica.  -operatorio; posteriormente sem
D29 - revisao das imagens da TAC necessidade de oxigénio suplementar.
levantaram suspeita de ELC do lobo Internamento na UCIN 11 dias.

superior direito.

D29 - ecografia toracica — sem evidéncia
de massa mediastinica.

Ecocardiograma: normal.

3 D18 - radiografia torax: hipertransparéncia  Lobectomia do lobo médio; ventilagdo Assintomatico
lobo médio. mecanica por 24 horas no pds-operatorio;
D18 - TAC toréacica: ELC lobo médio. posteriormente sem necessidade de
Ecocardiograma: normal. oxigénio suplementar.

Internamento na UCIN 7 dias.

4 D10 - radiografia de torax: suspeita de Lobectomia superior direita; ventilacao Uma semana ap6s
malformacao pulmonar direita. mecanica por 48 horas no pds-operatorio; alta da UCIN,
D10 - TAC toracica: ELC segmento anterior posteriormente sem oxigénio suplementar. — reinternamento no
do lobo superior direito. Internamento na UCIN 13 dias. hospital de origem

Ecocardiograma: normal.

por dificulade
respiratoria
secundaria a
neuropraxia do nervo
frénico direito.
Actualmente em
recuperacao.

ELC - enfisema lobar congénito; TAC — tomografia axial computorizada; UCIN — unidade de cuidados intensivos neonatais

mento unilobar é o mais frequente, com a
seguinte ordem de distribui¢ao: lobo supe-
rior esquerdo, 40% a 50%; lobo médio, 30%
a 40%; lobo superior direito, 20%; lobos
inferiores, 1%; multiplos lobos, menos de

1%?3. Encontramos em todos os casos pre-
sentes envolvimento unilobar.

Embora nao seja comum, estao relatados vé-
rios casos de diagndstico pré-natal de ELC,
mas na presente casuistica em nenhum hou-
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Fig. 1 - (Caso 1) Imagem radiolégica de enfisema no lobo
superior direito

ve suspeita diagndstica durante a gestacao’.
No entanto, as imagens pré-natais por eco-
grafia ou ressonincia magnética nao permi-
tem diferenciar de outras lesées como a
malformacio adenomatdide cistica e o se-
questro pulmonar. Apds o nascimento, o

Fig. 2 — (Caso 2) Hipertransparéncia no campo pulmonar
direito com atelectasia do lobo superior esquerdo e desvio
do mediastino para a esquerda

REVISTA PORTUG

Fig. 3 - (Caso 3) Hipertransparéncia do lobo médio

quadro clinico e a evolugao imagioldgica de-
finem o diagndstico®.

O quadro clinico ¢ caracterizado por graus
diferentes de dificuldade respiratéria, po-
dendo incluir assimetria toracica, desvio do
impulso apical cardiaco, diminui¢io do mur-
murio vesicular e hipertimpanismo no local
afectado'?2. O diagndstico ¢é feito, na maioria
das vezes, pela radiografia simples de térax,
que revela hiperinsuflacao lobar, desvio do
mediastino, achatamento do hemidiafragma
e compressdo, ou mesmo atelectasia dos lo-
bos adjacentes. E necessdrio que a imagem
radiolégica seja de boa qualidade técnica para
que possa identificar as finas trabéculas do
pulmio enfisematoso na drea de hiperinsu-
flagdo e, assim, permitir diferenciar de situa-
coes de pneumotérax'2. Nao é raro algumas
criancas serem submetidas a drenagem tord-
cica, com o diagnéstico erréneo de pneumo-
torax hipertensivo!”.

Chamamos a aten¢o para os aspectos radio-
légicos tipicos de ELC, pelo facto de a tomo-
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Fig. 4 — (Caso 4) Suspeita de enfisema lobar congénito no
lobo superior direito

grafia computorizada nio ser facilmente
acessivel em todos os centros. Nesta série,
apesar de a apresentacéo clinica e radioldgica
ser altamente sugestiva de ELC, houve atraso
no diagndstico, justificdvel pela raridade des-
® ta patologia, o que dificultou a interpretagao
das imagens iniciais, de qualidade técnica
sofrivel. Este problema é frequentemente re-
latado na literatura; a raridade e o caricter
evolutivo, na maioria dos casos, leva a reali-
zagao de radiografias de térax seriadas, mui-
tas vezes COm €rros na sua interpretaio e no

Fig. 5 - (Caso 3) Imagens de enfisema lobar congénito do lobo médio por tomografia axial
computorizada

854 REVISTA PORTUGUESA

diagnéstico diferencial com outras anomalias
pulmonares, nomeadamente com a mal-
formagio adenomatéide cistica pulmonar
congénita. Todos os doentes estudados efec-
tuaram tomografia axial computorizada,
para confirmacio do diagndstico e definigao
da extensio da lesdo no pré-operatério, dado
que esta, tal como a ressonancia magnética,
d4 excelente informagao quando a radiogra-
fia é duvidosa®. O cintilograma de ventilagio-
-perfusdo pode ter interesse nos casos envol-
vendo multiplos lobos?”. J4 foi descrito um
caso de ELC com retengio de liquido, em
que o estudo imagiolégico por ecografia to-
ricica e tomografia axial computorizada re-
velou uma lesdo sélida®.

A histéria natural do ELC é geralmente pro-
gressiva, levando a insuficiéncia respiratéria,
pelo que o tratamento de eleigao é a lobec-
tomia'?. O ELC corresponde a cerca de
3,5% das afeccoes cirtrgicas do térax na
crianga’. O recém-nascido e as criancas pe-
quenas toleram bastante bem o procedi-
mento'2. Nos casos de envolvimento multi-
lobar, a resseccao cirflrgica acarreta maiores
riscos e complicagdes a longo prazo, nomea-
damente de escoliose, pelo que a decisio te-
rapéutica é mais complexa e deve ser toma-
da em centros com maior experiéncia'®.

Na tltima década, alguns grupos tém opta-
do pela videotoracoscopia para resseccio de
malformagoes pulmonares congénitas, no
intuito de minorar o desconforto do doente
e ter melhores resultados estéticos!!. No caso
concreto do ELC, a experiéncia é escassa ¢ a
execugdo técnica mais dificil, comparativa-
mente a outras malformagées pulmonares,
pela maior dificuldade em induzir colapso
pulmonar e obter visualizagao correcta, pelo
que alguns autores abandonaram esta op¢io
cirtrgica'?.
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Fig. 6 — HE 40X - Arquitectura pulmonar preservada com  Fig. 9 — HE 40X - Morfologia anémala dos anéis cartilagi-
aumento e dilatagdo dos alvéolos (caso clinico 1) neos da arvore brénquica (setas) e dilatagdo dos espagos
alveolares (caso clinico 3)

Fig. 7 — HE 40X Morfologia anémala dos aneis cartilagi-  Fig. 10 — HE 40X - Morfologia anémala dos anéis cartilagi-
neos da arvore brénquica neos da arvore brénquica (caso clinico 4)

Fig. 8 — HE 40X — Arquitectura pulmonar preservada com  Fig. 11 — HE 40X — Arquitectura pulmonar preservada com
aumento e dilatacdo dos alvéolos (caso clinico 2) aumento e dilatacdo dos alvéolos (caso clinico 4)
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Nos casos assintomdticos ou minimamente
sintomdticos é possivel manter atitude con-
servadora, sob vigilincia médicaadequada'>"”.
Embora no nosso centro outros casos te-
nham sido mantidos apenas sob seguimento
regular em consulta, nesta série de doentes
com apresentagao neonatal, a gravidade da
dificuldade respiratéria nao permitiu a op-
¢a0 nao interventiva.

Os estudos de seguimento de trés a 11 anos
de Frenckner e Freyschuss, em doentes pos-
-lobectomia neonatal, demonstraram funcio
pulmonar (volume residual, capacidade vital,
capacidade pulmonar total e volume expira-
torio forado no primeiro segundo) na ordem
dos 90% dos valores esperados, com auséncia
de disfungao a longo prazo'®. Adultos que
sofreram lobectomia no periodo neonatal
mostraram crescimento tecidular compensa-
dor, conferindo um excelente prognéstico
para estas criancas'’.

Em resumo, a presente casuistica estd de acor-
do com a literatura em quase todos os aspectos,
nomeadamente no predominio no sexo mas-
culino, forma de apresentagio, tempo varidvel
do nascimento até ao diagndstico, envolvimen-
to unilobar e nio identificacio de causa evi-
dente num dos casos. O tratamento cirtirgico
foi universal, devido a gravidade dos sintomas,
e decorreu com complicagio (neuropraxia do
nervo frénico) num dos casos.

Embora nio tenhamos seguimento a longo
prazo, as criangas encontram-se clinicamen-
te bem, com bom desenvolvimento estato-
ponderal e psicomotor.

Bibliografia

1. Velhote M. Lesées congénitas do pulmao (capitulo
44). In: Maksoud ] (Ed.). Cirurgia pedidtrica, 2.2 edicao.
Rio de Janeiro: Revinter; 2003; 589-600.

2. Lung OK. /n: Oldham K, Colombani P, Foglia R,
eds. Surgery of infants and children. scientific princi-
ples and practice. Philadelphia: Lippincott-Raven 1997;
935-970.

3. Karnak J, Senocak ME, Ciftci AO, Buyukpamuke¢u
N. Congenital lobar emphysema: Diagnostic and thera-
peutic considerations. ] Pediatr Surg 1999; 34:1347-
-1351.

4. Kravitz RM. Congenital malformations of the lung.
Pediatr Clin North Am 1994; 41:453-480.

5. Richards DS, Langhan Jr MS, Dolson RH. Antenatal
presentation of a child with congenital lobar emphysema.
J Ultrasound Med 1992; 11:165-168.

6. Olutoye OO, Coleman BG, Hubbard AM, Adzick
NS. Prenatal diagnosis and management of congenital
lobar emphysema. J Pediatr Surg 20005 35:792-795.

7. Ulku R, Onat S, Ozgelic C. Congenital lobar emphy-
sema: differential diagnosis and therapeutic approach.
Pediatr Int 2008; 50:658-661.

8. Lin YC, Chang YK, Lu D, Shih TY. Congenital lobar
emphysema mimicking cystic mass in a newborn. Acta
Paediatr Taiwan 2007; 48:220-222.

9. Leithisier RE, Capitanio MA, Macpherson RJ, Wood
BP. Communicating bronchopulmonary foregut malfor-
mation. AJR; 1986: 146:227-231.

10. Bush A. Prenatal presentation and postnatal manage-
ment of congenital thoracic malformations. Early Hum
Dev 2009; 85:679-684.

11. Rothenberg SS. First decade's experience with tho-
racoscopic lobectomy in infants and children. J Pediatr
Surg 2008; 43:40-45.

12. Rahman N, Lakhoo K. Comparison between open
and thoracoscopic resection of congenital lung lesions.
J Pediatr Surg 2009; 44:333-336.

13. Kovacevic A, Schmidt KG, Nicolai T, Wisbauer M,
Schuster A. Two further cases supporting nonsurgical
management in congenital lobar emphysema. Klin
Pediatr 2009; 221:232-236.

14. Eber E. Antenatal diagnosis of congenital thoracic
malformations: early surgery, late surgery, or no surgery?
Semin Resp Crit Care Med 2007; 28:355-366. doi:
10.1055/5-2007-981656.

15. Mei-Zahav M, Konen O, Manson D, Langer JC. Is
congenital lobar emphysema a surgical disease? ] Pediatr
Surg 2006; 41:1058-1061.

16. Eigen H, Lemen RJ, Waring WW. Congenital lobar
emphysema: long term evaluation of surgically and con-
servatively treated children. Am Rev Respir Dis 19765
113:823-831.

PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA

Vol XVI N.°5 Setembro/Outubro 2010



|| T T ]

® CMK [N [

ENFISEMA LOBAR. CONGENITO COM APRESENTACAO NEONATAL.

REVISAO DE QUATRO CASOS CLINICOS

Gustavo Rocha, Inés Azevedo, Jorge Correia Pinto, Conceigdo Souto Moura, Hercilia Guimarédes

17. Cunha Fatureto M, Pinheiro Ferreira D, Amaro Fer-
raz D, Vieira dos Santos JP, Andrade Maia S. Congenital
lobar emphysema: Study of a case. Rev Port Pneumol
2008; 14:893-896.

18. Frenckner B, Freyschuss U. Pulmonary function after
lobectomy for congenital lobar emphysema and con-
genital cystic adenomatoid malformation. A follow-up

REVISTA PORTUGUESA DE

study. Scand ] Thorac Cardiovasc Surg 1982; 16:293-
-298.

19. McBride JT, Wohl ME, Strieder DJ, Jackson D],
Morton JR, Zwerdling RG, Griscom NT, ez al. Lung
growth and airway function after lobectomy in infancy
for congenital lobar emphysema. J Clin Invest 1980;
66:962-970.

PNEUMOLOGIA

857

Vol XVI N.°5 Setembro/Outubro 2010



