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RESUMO

Introdugdo: O sequestro pulmonar é uma doenga rara, podendo ocorrer de maneira intra ou extralobar. Costuma ser assintomdtica, possui bom
progndstico, e deve ser suspeitada no periodo pré-natal. Objetivo: Documentar as manifestagdes clinicas, diagndstico, tratamento e desfechos de um
recém-nascido com sequestro pulmonar infradiafragmatico, cuja suspeita diagnostica ocorreu ainda no periodo intrautero. Descrigdo do caso: masculino,
prematuro tardio, filho de m&e primigesta, sem comorbidades. Na ultrassonografia feita com 18 semanas e 1 dia, visualizou-se imagem ecogénica
homogénea a esquerda, sugestiva de sequestro pulmonar. Nasceu de parto cesareo, hipotdnico e em apneia, clampeamento imediato do corddo umbilical.
Em unidade de terapia intensiva neonatal, foi realizada radiografia de térax, que evidenciou imagem radiopaca em base de pulmdo esquerdo e desvio na
linha diafragmatica, indicada e realizada ultrassonografia abdominal com Doppler, mostrando imagem sugestiva de sequestro pulmonar
infradiafragmatico. O paciente foi acompanhado pela equipe cirirgica no periodo intra e extra-hospitalar. Com seis meses de vida, realizou
angiotomografia computadorizada, confirmando o diagndstico. Aos oito meses, realizou a ressecgdo cirdrgica, a qual ocorreu sem intercorréncias.
Discussao: Os casos de sequestro pulmonar infradiafragmaticos sdo responsaveis por menos de 1,7% do total, sendo este o tipo do paciente aqui descrito.
Tem etiologia desconhecida, se comunica de maneira andmala com a arvore traqueobrdnica e possui suprimento sanguineo proprio. A clinica, quando
presente, se manifesta nos primeiros meses de vida, ndo havendo necessidade de intervengdo imediata. O diagndstico deve ser suspeitado no pré-natal, e

o tratamento costuma ocorrer até os nove meses de vida.

Palavras-chave: Sequestro Broncopulmonar; Pneumopatias; Recém-Nascido; Recém-Nascido Prematuro; Ultrassonografia Pré-Natal.

ABSTRACT

Introduction: Pulmonary sequestration is a rare disease, which can
occur intra or extralobar. It is usually asymptomatic, has good
prognosis, and should be suspected in prenatal period. Objective: To
document the clinical manifestations, diagnosis, treatment and
outcomes of a newborn with infradiaphragmatic pulmonary
sequestration, whose suspected diagnosis occurred during the
intrauterine period. Case description: Male, late preterm, son of a
primiparous mother without comorbidities. An ultrasound performed at
18 weeks and 1 day showed a homogeneous echogenic image on the
left, suggestive of pulmonary sequestration. He was born by cesarean
section, hypotonic and in apnea, and the umbilical cord was
immediately clamped. In neonatal intensive care unit, a chest X-ray was
performed and showed a hyperechoic image at the left lung base and
deviation in diaphragmatic line. An abdominal ultrasound with Doppler
was indicated and performed, showing a suggestive infradiaphragmatic
pulmonary sequestration image. The patient was monitored by the
surgical team during intra and extra-hospital period. At six months old
he underwent computed tomography angiography, which confirmed
the diagnosis. At eight months old, he underwent surgical resection,
which occurred successfully. Discussion: Infradiaphragmatic pulmonary
sequestration - patients type - accounts for less than 1.7% of total. It
has an unknown etiology, communicates anomalously with
tracheobronchial tree, and has its own blood supply. When clinically
present, it manifests in the first months of life, and there is no need for
immediate intervention. The diagnosis should be suspected prenatally
and treatment usually occurs up to nine months of life.

Keywords: Bronchopulmonary Sequestration; Lung Diseases; Infant,
Newborn; Diseases; Infant; Premature; Ultrasonography; Prenatal.

RESUMEN

Introduccién: El secuestro pulmonar es una enfermedad rara que
puede ocurrir intra o extralobar. Generalmente es asintomatico, tiene
buen prondstico y debe sospecharse prenatalmente. Objetivo:
Documentar las manifestaciones clinicas, el diagndstico, el tratamiento
y la evolucién de un recién nacido con secuestro pulmonar
infradiafragmatico, cuya sospecha diagndstica ocurrié durante el
periodo intrauterino. Descripcion del caso: Nifio, prematuro tardio, hijo
de madre primigesta, sin comorbilidades. Una ecografia realizada a las
18 semanas y 1 dia mostré una imagen ecogénica homogénea a la
izquierda, sugestiva de secuestro pulmonar. Nacid por cesdrea,
hipotdnico y apneico, con pinzamiento inmediato del cordén umbilical.
En la unidad de cuidados intensivos neonatales, se realizd una
radiografia de térax, que mostré una imagen radiopaca en la base del
pulmén izquierdo y desviacion en la linea diafragmatica. Se indicé y
realizd una ecografia abdominal con Doppler, que mostré una imagen
sugestiva de secuestro pulmonar infradiafragmatico. El equipo
quirdrgico monitorizé al paciente tanto intra como extrahospitalario. A
los seis meses de edad, una angiografia por tomografia computarizada
confirmé el diagnodstico. A los ocho meses, se realizé una reseccion
quirdrgica sin complicaciones. Discusion: Los casos de secuestro
pulmonar infradiafragmatico representan menos del 1,7 % del total, y
este es el tipo de paciente descrito aqui. Presenta una etiologia
desconocida, se comunica de forma andmala con el 4arbol
traqueobronquial y posee su propio aporte sanguineo. Cuando se
presenta, los sintomas clinicos se manifiestan en los primeros meses de
vida y no es necesaria una intervencion inmediata. El diagndstico debe
sospecharse prenatalmente y el tratamiento suele administrarse hasta
los nueve meses de edad.

Palabras clave: Secuestro Broncopulmonar; Enfermedades Pulmonares;
Recién Nacido; Enfermedades; Prematuro; Ultrasonografia Prenatal.
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INTRODUCAO

O sequestro pulmonar é uma doenca
rara,' descrita na literatura desde 1777,
inicialmente como uma drenagem pulmonar
andmala. Apenas em 1946, o termo “sequestro
pulmonar” passou a ser entendido como uma
entidade clinica®® e vem sendo utilizado até o
presente momento. A incidéncia em recém
nascidos (RN) é inferior a 2%, totalizando até
6,4% das malformagdes pulmonares, sendo a
segunda afeccdo mais comum nesse grupo de
doencas.® Tais valores podem ser subestimados,
uma vez que alguns adultos apresentam
complicacdes da doenca sem ter o diagndstico
prévio, ou permanecem assintomaticos por
toda a vida.® Os casos extralobares
correspondem a cerca de 90% dos diagndsticos
feitos no periodo pré-natal,’’ e raramente se
apresentam sintomaticos durante o periodo
perinatal.® Ele é uma massa parenquimatosa
pulmonar afuncional em que a comunicagao
com a darvore traqueobronica é andémala. Seu
suprimento sanguineo também ndo segue a
anatomia padrao, sendo geralmente oriundo de
uma ramificacdo da aorta descendente.’

A clinica do sequestro pulmonar,
quando presente, se expressa nos primeiros
meses de vida e ocorre com dispneia, tosse
persistente, hemoptise, toracalgia e infeccdes
respiratdrias de repeticdo.”® Seu diagndstico
pré-natal deve ser suspeitado em casos de
polidramnia, hidropsia ou massa pulmonar
identificada em ultrassonografia (USG) com
Doppler, entre 182 e 192 semana de gestacdo.?
No periodo pds-natal, o USG téraco abdominal,
tomografia de tdrax, ressonancia magnética ou
angiografia elucidam o diagnéstico.

O tratamento indicado é a ressecgdo
cirdrgica do sequestro pulmonar ou do
segmento pulmonar acometido, podendo ser
via toracotomia ou videotoracoscopia (VATS),
em especial em pacientes sintomaticos.>*E uma
doenca de bom progndstico e um diagndstico
diferencial importante de pneumonia de
repeticdo e sintomas persistentes como tosse e
dispneia.

Descrigdao do caso

o O

RN masculino pré-termo com idade
gestacional (IG) de 35 semanas e 1 dia e peso
de nascimento 3.340 g. Filho de mae
primigesta, 37 anos, higida, que realizou oito
consultas de pré-natal. Sorologias maternas
negativas com testes rapidos para sifilis, HIV e
hepatite B ndo reagentes. Na USG morfoldgica
com |G de 18 semanas e 1 dia, foi visualizada,
na regido de transicdo toracoabdominal,
imagem ecogénica homogénea a esquerda
medindo 37x23x35mm, sugestiva de sequestro
pulmonar.

RN nasceu de parto cesarea devido a
rotura prematura de  membranas e
apresentacao pélvica. Nasceu hipotbnico e em
apneia, sendo clampeado imediatamente o
cordado, e levado ao ber¢o aquecido. Feitos os
passos iniciais de reanimagdao neonatal e um
ciclo de ventilacgdo com pressdo positiva,
apresentou melhora do tonus e respiracdo
espontanea. Apgar 7/8. Evoluiu com
desconforto respiratdrio (geméncia) e queda de
saturacdo, com necessidade de CPAP, por cerca
de 3 minutos, com posterior melhora. Foi
transferido a Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal (UTIN), totalizando 7 dias de
internacdo. N&o necessitou de suporte
ventilatério e oxigénio durante a internacao.

Na UTI foi realizada radiografia de torax
(Figura 1), evidenciando imagem radiopaca na
base inferior do pulmao esquerdo, com desvio
na linha diafragmatica. Devido a alteracao
radiolégica e USG obstétrico prévios, foi
realizada USG abdominal com Doppler, que
identificou massa ecogénica homogénea, com
contornos bem definidos de localizacdo
infradiafragmatica, paramediana a esquerda,
em contato com adrenal do mesmo lado e
deslocando a aorta para o lado contralateral,
medindo cerca de 5,0 x 3,4 x 2,5 cm, bem
vascularizada, com irrigacdo a partir de um
ramo da aorta, sugestivo de sequestro
pulmonar infradiafragmatico.
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Figura 1 — Radiografia toracoabdominal realizada ao nascimento, com imagem radiopaca infradiafragmatica a
esquerda, com borramento do diafragma, associado a imagem radiotransparente paravertebral a direita

O caso foi discutido com equipe
cirdrgica no primeiro dia de vida do paciente e
visto que o desconforto respiratdrio
apresentado pelo RN ndo estava relacionado a
doenga cirdrgica. Sendo assim, ndo houve
indicacdo de abordagem cirdrgica imediata.
Recebeu alta da wunidade neonatal com
encaminhamento a equipe de cirurgia
pedidtrica de um hospital referéncia na regiao
para  planejamento  cirdrgico  conforme
condic¢bes clinicas, e seguimento ambulatorial
de alto risco, além de encaminhamento ao
ortopedista devido a pé torto congénito.

Com 6 meses de vida, realizou
angiotomografia computadorizada (angio-TC)
de térax (Figura 2), que mostrou sinais
compativeis com sequestro pulmonar junto ao
segmento basal posterior do lobo pulmonar
inferior esquerdo, com extensao

infradiafragmatica, nutrido por artéria de
origem na aorta abdominal (Figura 2), e
drenagem com extremidade entre veia
esplénica e porta.

Aos 8 meses de idade, ele foi submetido
a resseccao do sequestro pulmonar por
videotoracoscopia. No procedimento,
evidenciou-se abaulamento do diafragma
abdominal, optando-se entdo por converter
cirurgia para via aberta, sendo realizada
laparotomia. Foi identificada lesdo
vascularizada retroperitoneal volumosa,
retirada em sua totalidade. O procedimento
ocorreu sem intercorréncias e o paciente
evoluiu com bom desenvolvimento
neuropsicomotor e bom ganho ponderal.
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Figura 2 — Angiotomografia computadorizada - sequestro pulmonar evidenciado e sua vascularizagdo em janela

mediastinal

A. por¢do pulmonar (intralobar) B. por¢do infradiafragmatica (extralobar) C e D. vascularizagdo oriunda da aorta abdominal

em diregdo ao sequestro pulmonar.

DISCUSSAO

O sequestro pulmonar é uma doenca
rara. Em recém-nascidos, sua incidéncia é
menor que 2%,>® sendo os casos extralobarores
correspondentes a cerca de um quarto dos
diagnésticos. Dentre eles, os sequestros
pulmonares infradiafragmaticos, como o
descrito acima, tém incidéncia ainda mais baixa,
variando entre 0,5 e 1,7%.>*"*

Sua etiopatogenia é desconhecida, mas
as principais teorias afirmam ter origem no
intestino primitivo, a partir da formacdo de um
pulmdo acessério extranumerdrio que migra
em sentido caudal, juntamente ao eso6fago,
como nos casos extralobares.”** Trata-se de
uma massa  parenquimatosa  pulmonar
afuncional cuja comunicagdo com a drvore
tragueobronica é and6mala. Seu suprimento
sanguineo n3do segue a anatomia padrdo e é
geralmente oriundo de uma ramificacdo da
aorta descendente.? No caso acima descrito,
conforme visualizado na angio-TC de tdrax, a
massa apresentava rica vascularizacao, exigindo
estudo anatbmico minucioso através de

o O

imagens para definir a melhor abordagem
cirargica.

A doenca é classificada em intralobar e
extralobar. Tal divisdo é feita a partir da
presenca ou ndo de uma camada da pleura
visceral prépria envolvendo o cisto anémalo.*
Quando presente, corresponde a forma
intralobar e, quando ausente, a forma
extralobar.? A forma extralobar pode ainda
apresentar-se de maneira infradiafragmatica,
uma forma ainda mais rara.

A forma intralobar corresponde a 75 a
85% dos casos e raramente é diagnosticada na
vida fetal. Ela € mais comum no lobo pulmonar
inferior esquerdo. J4 a forma extralobar
corresponde a 15 a 25% dos casos**™ e
frequentemente estd associada a outras
malformacdes congénitas.*

Os casos extralobares, gue
correspondem a cerca de 90% dos diagndsticos
feitos no periodo pré-natal,® raramente se
apresentam sintomaticos durante o periodo
perinatal.® Tal fato justifica a ndo intervencio
cirargica no primeiro dia de vida, quando o
paciente se apresentava dispneico. O sequestro
pulmonar predomina no sexo masculino, e tem
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proporcdo de 4 casos para 1 no sexo feminino.*
Frequentemente, estd associado a outras

malformagdes, em especial hérnia
diafragmatica, além de malformacao
adenomatoide cistica (MACQ), cisto

broncogénico, anomalias cardiovasculares,
hipoplasia pulmonar, hidropisia fetal e pectus
escavatum.>*

A clinica do sequestro pulmonar,
quando presente, se expressa nos primeiros
meses de vida e ocorre com dispneia, tosse
persistente, hemoptise, toracalgia e infec¢des
respiratdrias de repeticdo.”® O paciente aqui
relatado ndo apresentou clinica compativel,
tendo bom desenvolvimento neuropsicomotor
e pondero-estatural ao longo dos meses, e
auséncia de quadros infecciosos de repeticao.
Ele apresentou somente dispneia ao
nascimento, a qual estava mais associada a
prematuridade do que ao sequestro pulmonar.

O diagndstico no periodo pré-natal deve
ser suspeitado em casos de polidramnia,
hidropsia ou massa pulmonar identificada em
ultrassonografia (USG) com Doppler, entre 182
e 192 semana de gestacdo,® sendo visualizada
uma massa sodlida homo ou heterogénea,
hiperecogénica, circunscrita, de localizacdo
variada, além de avaliar a idade gestacional e
aporte sanguineo.>>® Em alguns casos, podem
ainda ser vistas consolidagao, multiplas massas
cisticas com niveis hidroaéreos, lesbes
cavitérias ou les3o Unica.' Raramente, pacientes
permanecem além da primeira década de vida
sem diagndstico e tratamento adequado.®! No
caso descrito, a massa foi evidenciada
precocemente e a suspeita corretamente
levantada, porém ndo houve realizagcdo do
exame com Doppler no pré-natal.

No periodo neonatal, a USG
toracoabdominal costuma ser o primeiro exame
solicitado, assim como feito no RN, sendo
identificada imagem hiperecogénica, podendo
ter halo hiperecogénico fino.> Em criancas mais
velhas, a radiografia simples de tdérax pode
indicar o diagndstico, com a presenca de massa
homogénea.? No entanto, a confirmac3o é feita
por tomografia de térax, ressonancia magnética
ou angiografia, sendo este o padrdo ouro.” A
necessidade de bidpsia é controversa, visto que
o risco de sangramento é elevado.?

o O

O tratamento indicado é a resseccdo
cirurgica do sequestro pulmonar ou do
segmento pulmonar acometido, podendo ser
via toracotomia ou videotoracoscopia (VATS),
em especial em pacientes sintomaticos.>?
Condutas conservadoras, além de ndo terem
efeito terapéutico, aumentam a chance de
complicagdes e riscos associados ao sequestro
pulmonar.” A lobectomia é o tratamento de
escolha quando sequestro pulmonar e sua
drenagem estdo bem estabelecidos.? Ainda, h3
descritos na literatura, casos de tratamento
endovascular, através da embolizacdo da
vasculatura an6mala, levando a redugdo do
suprimento sanguineo para a massa e
consequente necrose tecidual.? Tal
procedimento cursa com menor incidéncia de
complicagdes e menor morbidade, mas ainda
hd necessidade de mais pratica e estudos.??
Essa terapéutica possibilita a correcio do
proprio sequestro pulmonar, assim como de
outras possiveis malformacdes concomitantes e
a reducdo do risco de evolucdo maligna da
massa,” possibilitando melhor progndstico ao
paciente.

No caso descrito, o tempo entre
diagndstico e terapéutica cirdrgica foi de 8
meses, proximo ao limite de tempo previsto em
literatura - entre 3 e 9 meses? -, sem danos ao
desenvolvimento do paciente. Assim como
recomendado na literatura,®® a opcdo
terapéutica inicial foi por VATS, técnica menos
invasiva; no entanto, devido a extensdo e
vascularizag¢ao da massa pulmonar
afuncionante, optou-se por alterar o método
cirargico, sendo entdo feita laparotomia. O
procedimento foi realizado com sucesso e o
paciente evoluiu com completa recuperagao,
sem impactacdo em seu desenvolvimento
neuropsicomotor e ponderal, complicagdes
possiveis nos pacientes com sequestro
pulmonar.?

O sequestro pulmonar apresenta bom
prognodstico. No entanto, quando o paciente
apresenta hidropsia fetal ou hipoplasia
pulmonar, ou ainda, formas extralobares
infradiafragmaticas, o progndstico pode ser
prejudicado.?> Algumas complicacdes estdo
associadas a esta doenga, tais como: atraso no
desenvolvimento, infec¢oes pulmonares
recorrentes, principalmente por Pseudomonas
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auriginosa, e desenvolvimento de tumores
malignos, como adenocarcinoma.>*?
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