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RELATO DE CASO

RESUMO

Objetivo: Relatar um raro caso de atresia bronquica com enfisema congénito em recém-nascido.
Detalhamento do Caso: Recém-nascido, sexo feminino, 39 semanas, adequado para idade
gestacional, sem histdrico patoldgico em pré-natal, apresentou desconforto respiratdrio
progressivo. Transferido para servico de referéncia, o paciente foi submetida a Tomografia
Computadorizada, revelando uma significativa reducdo volumétrica do pulmao direito e pulmao
esquerdo expandido, drea de broncograma aéreo de permeio peri hilar, bilateralmente e
opacidades alveolares atenuadas. Apds andlise da médica, a paciente foi submetida a cirurgia de
lobectomia do terco superior do pulmao esquerdo com sucesso. No décimo dia pds-cirurgico, o
paciente apresentou fistula broncopleural de alto débito com necessidade de rever
procedimento, devido a presenca de deiscéncia total de sutura da parede do lobo inferior
esquerdo. Passados sessenta e seis dias, a paciente foi extubada e no septuagésimo quarto dia,
recebeu alta dos cuidados intensivos. Consideragbes Finais: A atresia bronquica esta
diretamente relacionada a obliteracdo de um segmento brénquico, cuja obstrucdo afeta
frequentemente o lobo superior esquerdo (43%), sendo que a obstrucdo do tronco ou dos
brénquios lobares resultam em maior perda de volume pulmonar, sendo em muitos casos letais.
Embora rara, é associada a malformacdes pulmonares pré-natais, como o enfisema congénito.

Palavras-chave: Enfisema Lobar Congénito, Atresia Bronquica, Ma-formagao Neonatal, Cirurgia
Pediatrica.
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CONGENITAL LOBAR EMPHYSEMA WITH RIGHT BRONCHIAL
ATRESIA: CASE REPORT

ABSTRACT

Objective: To report a rare case of bronchial atresia with congenital emphysema in a
newborn. Case Details: Newborn, female, 39 weeks, appropriate for gestational age,
with no prenatal pathological history, presented with progressive respiratory distress.
Transferred to a reference service, the patient underwent Computed Tomography,
revealing a significant volumetric reduction of the right lung and expanded left lung, an
air bronchogram area in the perihilar area, bilaterally and attenuated alveolar opacities.
After analysis by the doctor, the patient underwent successful lobectomy surgery on the
upper third of the left lung. On the tenth post-surgical day, the patient developed a high-
output bronchopleural fistula requiring a review of the procedure, due to the presence
of total suture dehiscence in the wall of the left lower lobe. Sixty-six days later, the
patient was extubated and on the seventy-fourth day, she was discharged from intensive
care. Final Considerations: Bronchial atresia is directly related to the obliteration of a
bronchial segment, whose obstruction frequently affects the left upper lobe (43%), and
obstruction of the trunk or lobar bronchi results in greater loss of lung volume, in many
cases lethal cases. Although rare, it is associated with prenatal lung malformations, such
as congenital emphysema.

Keywords: Congenital Lobar Emphysema, Bronchial Atresia, Neonatal Malformation, Pediatric
Surgery.
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INTRODUCAO

A atresia bronquica esta relacionada a obliteracdo congénita de um segmento
brénquico, acometendo tanto bronquios lobares, segmentares ou subsegmentares.
Quando ocorre, a via aérea distal ao segmento obliterado encontra-se dilatada e
preenchida com muco (ALAMO, et al.,, 2016; ALEBNA, et al., 2019). A obstrucdo
segmentar afeta apenas um pequeno volume do pulmao, frequentemente o lobo
superior esquerdo, e geralmente ndo tem quase nenhuma consequéncia clinica. A
obstrucdo do tronco ou de bronquios lobares proximais, no entanto, pode levar a uma
maior perda de volume pulmonar normal, resultando em consequéncias severas, muitas
vezes letais (LANGSTON, 2003).

Geralmente é descoberta por acaso na idade adulta e dois ter¢os dos pacientes sao
assintomaticos, ja no recém-nascido e na infancia é diagnosticada principalmente
devido a infecgBes respiratdrias recorrentes (WANG, et al., 2012). Alguns autores
relataram que a anormalidade é mais comum em homens do que em mulheres, com
prevaléncia estimada de 1,2 casos por 100.000 nessa populagdo (DISCIOCIO, et al., 2010;
PSATHAKIS, et al., 2004).

A causa da atresia bronquica ainda ndo foi totalmente elucidada, no entanto, uma
hipdtese é que as células que proliferam perdem sua conexdo com o broto respiratério
em desenvolvimento durante a maturag¢ao pulmonar normal. Uma segunda postulacao
€ que lesOes vasculares repetidas, gerando isquemia, ocorrem durante o
desenvolvimento fetal precoce e levam a obliteracdo do brénquico afetado (GIPSON,
CUMMINGS, HURTH, 2009).

Embora rara, a atresia bronquica tem sido associada a outras malformacdes pulmonares
pré-natais, incluindo malformacdo adenomatdide cistica congénita, sequestracao
broncopulmonar, lesdes de patologia mista e enfisema congénito (BERROCAL, et al.,
2004).

Este ultimo é uma rara malformagdo do desenvolvimento do pulmdo com uma ampla
gama de apresentacbes (taquicardia, taquipneia, retracdo costal com acumulo
progressivo de didxido de carbono no lobo afetado, e evolucdo para insuficiéncia
respiratdria), o que representa um dilema diagndstico e terapéutico, associado a alta
morbidade e mortalidade. E caracterizado pela hiperinflacdo progressiva lobar, causada
pela captura de ar em uma via aérea colapsada, resultando em distensao do lobo e um
efeito de massa que comprime os outros ldbulos e desloca o mediastino, ndo havendo
destruicdo alveolar (BIYYAM et al., 2010).

O lobo superior esquerdo é mais comumente envolvido (43%), seguido pelo lobo médio
direito (32%), pelo lobo superior direito (21%) (DEMIR, HANGUL, KOSE, 2019). O defeito
da cartilagem congénita é responsavel por 1/4 das causas e é a causa mais comum, no
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entanto, pode estar associada a anomalias de outros sistemas, especialmente cardiacos
em até 20% dos casos (ABDELI-BARY et al., 2020).

Aincidéncia entre nascidos vivos é de 1 em 20.000-30.000. A ocorréncia € maior no sexo
masculino que feminino, com proporc¢ao de 3 para 1, é mais comum em bebés e é
extremamente raro entre adultos (DEMIR, HANGUL, KOSE, 2019). Alguns pacientes
podem permanecer assintomaticos por anos, no entanto, a maioria dos pacientes é
diagnosticada no primeiro més de vida, apresentando um grau moderado de disfuncao
respiratdria no pds-natal imediato, e apresentam sintomas antes de atingir seis meses
de idade, com piora progressiva devido ao aumento da hiperinflagdo pulmonar
(HOCHHEGGER, et al., 2012).

Como visto, tanto a atresia brénquica como o enfisema congénito sdo patologias
pulmonares raras, sendo o enfisema congénito, devido a sua ampla apresentacdo clinica
de dificil diagndstico. Assim, por essa associacdo e raridade dos acometimentos é
relevante relatar os achados para um diagndstico precoce e melhor conduta
terapéutica. Diante disso, este trabalho teve como objetivo relatar um caso interessante
de diagndstico de atresia brénquica associada a enfisema congénito em recém-nascido,
o tratamento realizado e a evolugao da paciente.

RELATO DE CASO

M.F.A., recém-nascida do sexo feminino, nascida de 39 semanas, adequada para idade
gestacional, sem histérico patoldgico em pré-natal, nascida de parto cesarea em servigo
de saude secundario, apresentou desconforto respiratério progressivo, necessitando de
oxigénio inalatério. A radiografia de tdérax revelou aumento da area cardiaca e
dextrocardia, além de infiltrado pulmonar. Foi iniciado tratamento com cefalosporina
de terceira geragao.

Apds transferéncia para servigo de referéncia em cardiologia pediatrica, foi submetida
a ECG, com evidéncia de ritmo sinusal, frequéncia cardiaca de 150 BPM, angulo do QRS
no segundo quadrante, intervalo PR e QT dentro da normalidade e sobrecarga
ventricular com dificil avaliacdo devido a irregularidade do tracado. Apresentava-se
aciandtica, sem alteracdes de sistema nervoso e locomotor. Aparelho respiratério com
expansibilidade adequada e simétrica, murmurio normoaudivel bilateral, com roncos
esparsos e retracao subcostal moderada, geméncia, batimento de asa nasal, narinas
pérvias. A ausculta cardiaca apresentava bulhas ritmicas e normofonéticas mais audiveis
em hemitérax direito, sem sopros, pulsos simétricos, boa perfusdo. Sem alteracdes no
exame fisico do abdome, génito urindrio e sem alteracGes de pele.

Foi suspenso o uso do antibiético e instalado CPAP bolhas, porém persistindo
desconforto respiratério, com piora progressiva e necessidade de assisténcia
ventilatéria invasiva, com posterior melhora. Ao controle radioldgico observou-se
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dextrocardia, com area cardiaca levemente aumentada, hiperinsuflagdo pulmonar e
desvio traqueal para a direita. O ecocardiograma revelou dextrocardia, forame oval e
canal arterial patentes e Hipertensdao Pulmonar (HP) moderada. Apresentava extrema
dificuldade de adaptac¢ado a ventilagdo, sendo iniciada analgesia combinada.

Apds melhora ventilatdria, foi submetida a Tomografia Computadorizada (TC) de térax,
que evidenciou dextrocardia, além de significativa redu¢ao volumétrica do pulmao
direito, pulmdo esquerdo hiperexpandido, (FIGURA 1). Devido a ténues opacidades
alveolares com drea de broncograma aéreo de permeio peri hilar bilateralmente,
sugestivo de hipoperfusdao pulmonar, foi levantada a hipétese de hipoplasia pulmonar
direita e sequestro pulmonar, sem confirmagao diagndstica. A paciente evoluiu com
instabilidade hemodinamica, com necessidade de suporte inotrépico.

Pesquisou-se outras malformacodes, no entanto, a ultrassonografia de abdome e créanio,
revelaram-se normais. A investigacdo prosseguiu com realizacdo de angiotomografia de
térax, cujas imagens sugeriram atresia bronquica do lobo superior esquerdo associado
a enfisema lobar congénito. A paciente foi entdo submetida a lobectomia do tergo
superior do pulmao esquerdo aos onze dias de vida. No pds-operatério evoluiu com
sepse com contaminac¢do meningea e crise convulsiva.

Manteve dependéncia de suporte ventilatério com parametros altos, bem como altas
doses de analgesia continua para otimizar sincronizacdo ao respirador. O quadro foi
complicado com o surgimento de fistula broncopleural de alto débito, sendo necessario
a introducdo de um outro dreno toracico para o controle do débito. Devido a gravidade
do quadro e manutencado de padrao de hipertensao pulmonar grave, foi iniciado éxido
nitrico inalatdrio e inibidor da fosfodiesterase.

Aos 25 dias pds-operatodrio, houve deiscéncia total de sutura da parede do lobo inferior
esquerdo, com formacdo de grande pneumotdrax (FIGURA 2). A paciente foi entdo
submetida a nova abordagem cirurgica, com sutura da deiscéncia, com sucesso. A fim
de evitar outros quadros de fistula broncopleural, foi optado por manter parametros
ventilatérios menores e programada reducdo minima a cada 48h, tolerando hipercapnia
leve.

Apds 66 dias de ventilacdo invasiva a paciente foi extubada com sucesso para modo nao
invasivo com pronga nasal, no qual permaneceu por 48 horas, evoluindo 5 dias depois
para respiracdo espontanea em ar ambiente.

Apds setenta e quatro dias apds admissdao na UTI, a paciente recebeu alta para a
enfermaria, no entanto retornou 72 horas apds devido a quadro de crise convulsiva e
fadiga respiratéria, necessitando novamente de ventilagio mecanica, na qual
permaneceu por 24 horas, sendo entdo, extubada com sucesso. Permaneceu sob
suporte com oxigénio inalatério por mais 13 dias, recebendo alta para enfermaria e 72
horas depois, para domicilio, sem necessidade de oxigénio suplementar.
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Segue atualmente em ambulatério da cirurgia pediatrica, com desenvolvimento
neuroldgico e antropométrico adequado, sem episddios de infeccdes pulmonares e sem
qualquer limitacao fisica. (FIGURA 3).
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Figura 1 - Tomografia Computadorizada de Tdrax
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Figura 2 - Radiografia de térax com pneumotdrax a esquerda devido deiscéncia de sutura
pulmonar

Figura 3 - Radiografia de térax no seguimento ambulatorial apds 2 meses de alta
hospitalar. Area cardiaca centrada e hipotransparéncia em apice pulmonar esquerdo,
devido lobectomia
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DISCUSSAO

As causas de atresia bronquica ainda ndo estdao bem elucidadas na literatura, porém ha
hipdteses de que esteja relacionada com uma obstrucao prévia, e ndo por uma falha
primaria no desenvolvimento brénquico. E provavel que a atresia ndo ocorra em apenas
um ponto do desenvolvimento bronquico (que ocorre entre 6 e 16 semanas de
gestacdo), mas sim em diversas fases. Além disso, acometimentos vasculares sistémicos
podem ser encontrados em diversos casos de malformagdes pulmonares,
principalmente nos acometimentos do lobo inferior esquerdo. Do ponto de vista clinico,
€ mais importante estar atento a complicacdes resultantes dessa associacdo intima
entre via aérea e a vasculatura, como infec¢des recorrentes e pneumotoérax (ALEBNA, et
al., 2019; LANGSTON, 2003).

Clinicamente, o paciente com atresia bronquica apresenta apenas o achado de
diminuicdo dos sons respiratérios na regido pulmonar afetada. Assim, exames de
imagens auxiliam na busca dessa patologia, sendo a TC uma modalidade mais sensivel,
apresentando o achado de hiperlucidez devido a hiperinsuflagcao dos alvéolos afetados
e a compressao dos tecidos adjacentes. Em caso de duvida diagndstica, também pode
ser solicitado a broncoscopia. (ALEBNA, et al., 2019).

O enfisema lobar congénito, assim como a atresia brénquica, se caracteriza por uma
malformagao pulmonar congénita e rara, cuja principal causa é uma deficiéncia no
desenvolvimento das cartilagens brénquicas. Outras causas incluem a estenose
bronquica idiopatica, tampdo mucoso ou malformacgdo vascular (TIBANA, et al., 2019).
O enfisema lobar congénito apresenta-se como uma hiperinsuflagdo lobar progressiva
por aprisionamento aéreo de uma via colapsada, resultando em distensdo do lobo
hiperinsuflado e comprimindo os demais lobos, com evolugao para desvio do mediastino
(TIBANA, et al., 2019).

Mas-formacgdes cardiacas foram relatadas juntamente com Enfisema Lobar Congénito
(CHINYA, et al., 2016), entretanto ndao foram encontrados registros da ocorréncia do
mesmo com Dextrocardia. A literatura orienta estudos ecocardiograficos pré-
operatdrios visando a exclusdao de anomalias cardiacas (ABDEL-BARY, et al., 2020), o que
foi realizado no nosso caso.

O enfisema lobar congénito pode ser confundido com pneumonia, levando ao
tratamento desnecessario com antibioticos (CHINYA, et al., 2016) como foi observado
no nosso caso, em que a paciente foi tratada inicialmente com Ceftriaxona. E visto na
literatura que, na infancia, a atresia bronquica se apresenta como pneumonias
recorrentes ou dispneia (DEMIR, HANGUL, KOSE, 2019). A paciente em questdo
apresentou somente desconforto respiratério progressivo, evoluindo para uma
intubacdo, tendo melhora clinica. Na literatura, constata-se que o lobo superior
esquerdo costuma ser o mais afetado. A paciente apresentava acometimento do lobo
superior direito, encontrado em 20,7% dos casos (TIBANA, et al., 2019).
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Apesar de benigna e ndo apresentar complicacdes (WANG, et al.,, 2012), a atresia
brénquica pode ser tratada de forma cirdrgica ou ndo, a depender do caso. A paciente
foi tratada cirurgicamente, sendo submetida a uma lobectomia do terco superior do
pulmdo esquerdo. Na literatura, observa-se que a conduta mais recomendada é a
lobectomia do terco pulmonar acometido (WANG, et al., 2012) podendo ser adotada
uma conduta conservadora nos casos assintomaticos (CHINYA, et al., 2016) e leves, em
que ha discreto estresse respiratério (TIBANA, et al., 2019).

A quantidade de lobos afetados se relaciona intimamente com as taxas de mortalidade,
sendo determinante no desfecho da cirurgia (CHINYA, et al., 2016). Como complicacdo,
a paciente apresentou deiscéncia total de sutura da parede da lobectomia, sendo
necessdria uma reabordagem cirdrgica. A literatura aborda as ocorréncias de
complicagdes cirurgicas sendo descritas pneumonia em 10% dos casos, também
podendo ocorrer pneumotdrax (ABDEL-BARY, et al., 2020).

E visto que a técnica operatdria, os tipos de suturas e periodos prolongados na
ventilacgdo mecanica contribuem no desfecho da deiscéncia (SCORDAMAGLIO, et al.,
2017). No caso da nossa paciente, foi percebido presencga de fistula broncopleural no
décimo dia do pds-cirurgico, sendo realizado exames de imagem para definicdo de sua
causa, com o diagndstico de deiscéncia cirurgica de lobectomia. Definido como
estratégia terapéutica a manutencao de baixos parametros ventilatérios, com tolerancia
de periodos de hipercapnia, como forma de evitar posteriores fistulas bronco-pleurais.

Também, optou-se por utilizar o éxido nitrico, uma vez que seu uso é promissor nos
guadros de hipertensdao pulmonar devido seu efeito vasodilatador pulmonar seletivo,
melhorando a relacdo ventilacdo/perfusdo e o desempenho cardiaco direto
(GURGUEIRA GL., CARVALHO WB., 2003). Devido uma parcela dos pacientes nao
responderem adequadamente ao éxido nitrico e a uma probabilidade de efeito rebote
com sua descontinuagao, também optamos por utilizar um inibidor da fosfodiesterase
(KELLY LE, OHLSSON A, SHAH PS., 2017).

Uma revisdo na literatura mostra que o pneumotdrax é o primeiro sinal de fistula
broncopleural, e que o tratamento ndo deve incluir pressdao positiva. A fistula
broncopleural, como complicacdo pds-cirurgica, pode levar a acidose respiratoria
(TONELOTO, et al.,, 2015) provavelmente em decorréncia de um mecanismo de
compensacdo metabdlica, sendo uma complicacdo prevista na literatura (ROMANO, et
al., 2016). Apesar das complicacdes pds-cirurgicas e do longo periodo de internacao, a
paciente se recuperou, tendo alta da UTI.

CONSIDERACOES FINAIS

Tendo em vista os aspectos observados neste estudo de caso, foi possivel analisar a
relacdo entre duas doencas importantes em um recém-nascido, que s3o a atresia
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bronquica e o enfisema congénito, consideradas doencgas pulmonares raras. O
diagnodstico nessa fase da vida do neonato e na infancia se da principalmente pela clinica
do paciente mediante infec¢Oes respiratdrias recorrentes. Dentre os exames que
corroboraram para o diagndstico, a angiotomografia foi de extrema relevancia. A
importancia dos achados nos exames realizados, para um diagndstico precoce, assim
como a conduta terapéutica adequada fizeram com que a paciente em questdo que,
sendo submetida a procedimentos cirldrgicos, e apesar de complicacGes sucessivas,
obteve sucesso no tratamento aplicado.
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