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Extralobar pulmonary sequestration: anatomical analysis of two cases in stillbirths and review of literature
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T resumo

Seqiiestro pulmonar O seqiestro pulmonar é definido como uma massa anormal de tecido pulmonar sem comunicagéo
com a arvore bronquica. E anomalia rara, responsavel por 0,15-6,45% das malformacdes pulmonares
congénitas. Quando possui revestimento pleural préprio, chama-se seqtiestro pulmonar extralobar
Necropsia (SPE). Este trabalho descreve dois casos de SPE em natimortos (NM) com 32 (1) e 34 (2) semanas de
gestacdo com diagnéstico clinico de hipoxia intra-uterina e adenomatose cistica, respectivamente, e
faz revisdo da literatura. O diagnéstico envolveu analise ultra-sonografica, sindrémica, macroscépica e
microscdpica dos NM. Foi observada massa supradiafragmatica no hemitérax esquerdo ligada a aorta
torécica (1) e ao diafragma (2). As MFs associadas foram agenesia timica (2), hipoplasia pulmonar (2),
pé torto congénito (1) e acondroplasia de membros (2). A microscopia evidenciou, nos dois casos,

Malformagdes congénitas

tecido pulmonar imaturo e pediculo vascularizado e inervado.

abstract IS

Pulmonary sequestration represents an abnormal pulmonary mass that does not communicate with | Pulmonary sequestration
the tracheobronchial tree. It is a rare malformation (MF), accountable for 0.15%-6.45% of pulmonary
congenital MFs. When it has its own pleural covering, it is called extralobar (EBPS). This work describes two
cases of EBPS in stillbirths (SB), at 32 (1) and 34 (2) weeks’ gestation, with clinical diagnosis of intrauterine
hypoxia and cystic adenomatosis, respectively. It also reviews the literature on the subject. The diagnosis
involved ultrasonographic, syndromic, macroscopic and microscopic analysis. The macroscopy showed a
supradiaphragmatic mass in the left hemithorax linked to thoracic aorta (1) and diaphragm (2). The associated
MFs were: thymic agenesis (2), pulmonary hypoplasia (2), clubfoot (1) and achondroplasia (2). Microscopy
demonstrated, in both cases, immature pulmonary tissue and vascularized and innervated pedicle.

Congenital malformation

Necropsy
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Introducao

Sequestro pulmonar é uma anomalia congénita in-
comum, definida como uma massa de tecido pulmonar
que apresenta conexdo anormal com a arvore traqueo-
bronquica® ¢ ?. Denomina-se extralobar quando possui
revestimento pleural préprio, e intralobar quando se apre-
senta revestido pela pleura visceral de um lobo pulmonar
normal®. O seqliestro pulmonar apresenta irrigacdo por
uma artéria sistémica andmala e tem drenagem para veias
sistémicas (geralmente na forma extralobar) ou pulmonares
(geralmente na forma intralobar)® 5919,

O seqtiestro pulmonar é mais freqiiente no sexo mas-
culino (4:1) e, na grande maioria das vezes, é unilateral,
predominando a esquerda (80% dos casos)® '?. O seqiestro
pulmonar extralobar (SPE) € comumente associado a outras
anomalias congénitas, sendo os defeitos diafragmaticos
encontrados em cerca de 50% dos casos®. Este trabalho
relata dois casos de SPE em natimortos (NM) e faz uma
revisao da literatura.

Relatos de caso

Caso 1

Paciente de 25 anos, G1POAO, encaminhada ao servico
de obstetricia da Maternidade-Escola Assis Chateaubriand
da Universidade Federal do Cearéd (UFC) com hipétese diag-
nostica de poliidramnio e doenca hipertensiva especifica
da gestacdo (DHEG), apresentando picos hipertensivos e
edema de extremidades ap6s o inicio da gravidez. Relatou
cefaléia frontal e tontura; ndo havia qualquer antecedente
obstétrico mérbido e referiu como antecedentes fami-
liares: hipertenséo arterial sistémica (HAS), cardiopatia e
gemelaridade. Negou ocorréncia de malformacdes na
familia, alergias e casamento consangtiineo, bem como
antecedentes de afeccdes pessoais relevantes, exposicao a
agentes teratogénicos, etilismo, tabagismo e uso de drogas
ilicitas ou medicamentos.

Foi realizado exame ultra-sonogréfico obstétrico para
esclarecimento diagndstico, sendo visualizado feto Unico
do sexo feminino, na 322 semana de gestacdo, com apre-
sentacéo cefélica e posicdo esquerda, movimentos cardia-
cos ritmicos, poliidramnio (indice de liquido amniético
[ILA] = 238) e auséncia de movimentos respiratdrios. Na
dopplervelocimetria evidenciaram-se diastole zero de artéria
umbilical e incisura protodiastélica rasa da artéria uterina
esquerda. A cardiotocografia constatou bradicardia fetal,

diagnosticando-se sofrimento fetal agudo, sendo indicado
parto abdominal de urgéncia, sem sucesso. O NM de 1.810
g foi encaminhado para estudo anatomopatolégico apés
assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido
pela mae.

O NM apresentou protruséo do globo ocular e pé torto
congénito esquerdo. O exame interno demonstrou pulmao
esquerdo hipoplésico e massa no terco inferior do hemitérax
ipsilateral ligada indiretamente & aorta abdominal por pedi-
culo diafragmético (Figura 1). O estudo microscopico desta
massa evidenciou tecido pulmonar imaturo (Figura 2). O
pediculo apresentava veias, uma artéria de médio calibre e
terminacdes nervosas (Figura 3).

Caso 2

Paciente de 21 anos, G2P1AQ, procurou o Servico de
Obstetricia do Hospital Geral de Fortaleza para elucidacao
de malformacdo ao exame ultra-sonogréfico de rotina

Figura 1 - Aspecto macroscdpico do caso 1 em viséo cefalocaudal
S: sequiestro pulmonar extralobar (elipse); P: pediculo ligado ao diafragma; D: dia-
fragma.
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Figura 2 - Microscopia (HE 100x) do seqiiestro pulmonar do caso
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Figura 3 - Microscopia (HE 60x) do pediculo do seqtiestro pulmonar do caso 1
N: filetes nervosos; A: artéria de médio calibre; V: veia.
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realizado na 312 semana de gravidez. A paciente referiu,
como antecedente obstétrico, dbito de recém-nascido
pré-termo de 30 semanas de gestacdo. Negou anteceden-
tes morbidos pessoais ou familiares, exposicdo a agentes
teratogénicos, etilismo, tabagismo e utilizacdo de drogas
ilicitas ou medicamentos.

Realizou-se nova ultra-sonografia (US) para esclareci-
mento diagnéstico, na qual visualizou-se feto Gnico do
sexo masculino com 34 semanas de gestacdo, apresentacéo
pélvica, evidenciando massa nado-pulsatil no terco inferior
do hemitérax esquerdo compativel com malformacéo ade-
nomatosa cistica lll. O exame constatou, ainda, hidropisia
fetal, desvio do mediastino para a direita, derrame pleural
bilateral, ascite volumosa e varicocele.

Durante o acompanhamento hospitalar realizaram-se
toracocentese fetal de alivio (85 ml de liquido citrino) e
ciclo de corticoterapia para maturacao pulmonar. No quarto
dia de internamento foi detectado sofrimento fetal a car-
diotocografia, indicando-se parto abdominal de urgéncia,
sem sucesso. O NM de 3.400 g foi encaminhado para
estudo anatomopatoldgico apds a assinatura do termo de
consentimento livre e esclarecido pela mae.

O NM apresentou facies sindromica, assimetria toracica
com abaulamento do hemitérax direito, anasarca e acon-
droplasia dos membros superiores e inferiores. O exame
interno evidenciou congestédo e edema cerebral, ascite de
50 ml, agenesia timica, cavidade tordcica com derrame
pleural bilateral de 50 ml, hipoplasia pulmonar bilateral
e massa no terco inferior do hemitérax esquerdo ligada a
aorta torécica por pediculo preso ao diafragma (Figura 4).
O estudo microscdpico evidenciou érgaos fetais compativeis
com a idade gestacional e SPE, com presenca de tecido
pulmonar ora maduro, ora imaturo.

Figura 4 - Aspecto macroscdpico do caso 2
Seta: seqtiestro pulmonar extralobar.

Discussao

O seqiestro pulmonar é caracterizado por uma massa
pulmonar ndo-funcionante, sem comunica¢gdo normal
com a arvore brénquica e vascularizada por uma artéria
sistémica® ©. Representa anomalia rara, responséavel por
0,15% a 6,45% das malformacdes pulmonares congéni-
tas®. Alirrigacdo arterial andmala para um tecido pulmonar
foi descrita inicialmente por Huber (1777)®. Rokitansky e
Rektorzic (1861) propuseram ser o sequiestro oriundo de
uma fracdo pulmonar separada durante a organogénese .
Price (1946) foi o primeiro a empregar o termo “seqtiestro”
e identificar o peculiar achado de um suprimento arterial
aberrante. Esta teoria € comumente aceita como a melhor
explicacdo etiopatogénica dessa malformacao® > 9.

A classificacao em SPE ou sequiestro pulmonar intralobar
baseia-se na existéncia de um envoltério pleural proprio. A
forma extralobar, freqlientemente localizada nos lobos pul-
monares inferiores, nos espacos costodiafragmatico e infra-
diafragmatico, possui um envoltério pleural proprio®->19.

O sequiestro pulmonar intralobar é envolto por parén-
quima pulmonar normal maduro, ndo possui envoltério
pleural e geralmente é encontrado no segmento péstero-la-
teral do pulméo esquerdo®*®. Nesse caso, é ocasionalmen-
te encontrada intercomunicacéo com a arvore pulmonar
adjacente, provavelmente via poros de Kohn®-®,

A forma extralobar compreende 25% de todos os
casos de sequestro pulmonar, tem maior prevaléncia no
sexo masculino (4:1) e em 80% dos casos se localiza a
esquerda do térax. Ja o seqliestro pulmonar intralobar é
igualmente distribuido tanto em relacdo ao sexo, quanto ao
lado acometido® . Savic et al.® observaram 133 casos de
SPE contra 400 casos intralobares em uma extensa revisdo
da literatura.
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Em aproximadamente 50% dos casos, o SPE coexiste
com anomalias diafragméticas, cardiacas ou digestivas,
sendo a hérnia diafragmatica a mais comum (30% a 65%
dos casos)®. As demais anomalias associadas sdo: atresia
bronquial, duplicagéo colonica ou ileal, conexao esofagica,
anomalias das vértebras cervicais e defeitos pulmonares,
incluindo hipoplasia. Na forma intralobar, a associacdo com
outras malformacdes é menor, cerca de 14%?*,

Airrigacéo do sequestro pulmonar é suprida, em 80%
dos casos, pela aorta descendente. As artérias gastrica,
esplénica e subclavia sdo citadas como outras fontes de
suprimento arterial. O calibre do vaso nutriz é geralmente
maior no sequiestro pulmonar intralobar, contrastando com
o aspecto delgado no SPE®. A drenagem é feita pelas veias
pulmonares na forma intralobar e por tributéria das veias
cava superior, azigos e porta na forma extralobar®.

O SPE geralmente é diagnosticado na infancia, enquanto
o intralobar pode ter curso indolente até a segunda déca-
da de vida, usualmente se manifestando sob a forma de
pneumonias recorrentes 9. Diagnéstico tardio e evidén-
cias histopatoldgicas reforcam a teoria proposta de que
essa forma de seqtiestro pulmonar é de origem adquirida,
oriunda de um processo inflamatério cronico de natureza
infecciosa®. Ndo ha relacdo descrita com qualquer alteracéo
cromossomial.

A US pré-natal geralmente visualiza uma massa ho-
mogénea ecodensa de limites definidos® 9. O achado ao
doppler de uma aferéncia arterial oriunda da aorta torcica
ou do tronco celiaco é patognoménico de seqiiestro® .
Uma malformacdo cistica adenomatosa pode aparecer de
forma semelhante sem apresentar o suprimento arterial, o
que sugere origem embrioldégica comum®. A investigacdo
ultra-sonogréfica nessa época da vida é também importan-
te para a identificacdo de poliidramnio e hidropisia fetal,
importantes preditores de prognéstico fetal®@.

Uma imagem radioldgica do térax de aspecto cistico
adjacente e, freqlientemente, posterior ao pericardio é
sugestiva de sequestro pulmonar, porém ndo descarta
outras lesdes do mesmo aspecto, muito menos distingue
entre as formas extralobar e intralobar. A existéncia de in-
tercomunicagdes com o trato digestivo superior e, portanto,
a identificacdo de malformacdes associadas a essa regido
podem ser demonstradas com exames contrastados®.

O método padrao-ouro para diagnéstico do seqiestro
pulmonar é a aortografia. Entretanto, devido a boa acurécia
e a menor agressividade da angiotomografia multislice e da
angiorressonancia, estes métodos também representam
boas op¢des para o diagndstico®.

O tratamento cirGrgico depende intimamente da forma
de apresentacdo dos casos e de malformacdes associadas.
Nesse aspecto, a videotoracoscopia vem apresentando
papel cada vez mais importante, com alguns resultados
sugerindo menor agressdo e recuperacdo mais rapida do
paciente®.

Nos casos relatados, as anomalias associadas foram age-
nesia timica, hipoplasia pulmonar e anomalias esqueléticas
(pé torto congénito e acondroplasia). Ndo foram encontra-
das alteracoes diafragmaticas ou do trato gastrointestinal.
Dada a raridade do seqliestro pulmonar, em especial o
extralobar, o presente relato de caso registra casos atipicos
em sua apresentacdo morfoldgica. Demonstra-se, assim, a
importancia dessa malformacéo no diagnéstico diferencial
das patologias toracicas neonatais.
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