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RESUMO

O sequestro pulmonar é uma malformagdo pulmonar con-
génita rara, com uma incidéncia estimada de 0,15 a 1,7%
na populacdo geral, caracterizada por uma massa de tecido
pulmonar embrionario ndo-funcionante que ndo possui
uma comunicacdo normal com a arvore traqueobronquica.
Sé&o conhecidas duas formas de apresentacdo da doenga: o
sequestro pulmonar intralobar e o extralobar, que diferem
uma da outra pela presen¢a ou ndo de envoltdrio pleural
proprio. Nosso objetivo é o de reforgar a importancia do
diagnostico e tratamento precoce de sequestro pulmonar e
as suas possiveis complicacdes quando estes ndo sdo reali-
zados. Foi realizada uma pesquisa de estudo retrospectivo
bibliogréfico através das bases de dados Pubmed, LiLACS
e SciELO correspondente ao periodo dos anos entre 1985 e
2013. Foram selecionados e revisados os artigos de maior
relevancia. Apesar de se tratar de uma malformacao inco-
mum, a afecclo é passivel de ser diagnosticada ainda no
periodo pré-natal, favorecendo uma abordagem cirurgica
precoce, evitando dessa forma as possiveis complicagdes
que podem advir com o emprego do tratamento tardio.

PALAVRAS-CHAVE: Sequestro pulmonar, sequestro intralo-
bar. sequestro extralobar.

ABSTRACT

Pulmonary sequestration is a malformation congenital pulmo-
nary rare with an estimated incidence of 0.15 to 1.7% in the
general population, characterized by a mass of embryonic lung
tissue nonfunctioning that lacks normal communication with
the tracheobronchial tree. The disease is known in two forms
of presentation: the intralobar pulmonary sequestration and
extralobar that differ from one another by the presence or ab-
sence of wrap pleural own. Our objective was to reinforce the
importance of early diagnosis and treatment of pulmonary
sequestration and its potential complications when they are not
performed. We conducted a retrospective study literature
through Pubmed, Lilacs and SciELO corresponding to the
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period of years between 1985 and 2013. Were selected and
reviewed the articles most relevant. Although it is a malfor-
mation unusual, the condition is likely to be diagnosed even in
the prenatal period, favoring an early surgical approach, thus
avoiding the possible complications that may arise with the use
of delayed treatment.

KEYWORDS: Pulmonary sequestration, intralobar sequestration,
extralobar sequestration.

1. INTRODUCAO

O desenvolvimento  embriondrio da  arvore
tragueobronquica se inicia no 24° dia da embriogénese,
e, jA& no 36° dia estd completa toda a segmentacdo
pulmonar. Neste mesmo periodo, o suprimento vascular
oriundos de ramos do plexo vascular esplénico,
acompanham as geragdes bronquicas’.

A incidéncia das malformagdes pulmonares varia em
torno de 30 a 42 casos para cada 100.000 habitantes por
ano. Estas se apresentam de variadas formas, podendo se
manter assintomaticas até a vida adulta ou se manifestar
abruptamente de forma grave levando a morte ao
nascimento®.

A primeira descricio de uma artéria anbmala
pulmonar derivada da aorta foi feita por Hubber, em
1777. Em 1861 foram publicados casos de sequestro
pulmonar, mas, somente em 1956 o termo “sequestro”
foi proposto por Pryce e, a partir de entdo esse achado
foi reconhecido como uma entidade clinica®*.

Sequestro pulmonar é uma malformacdo congénita
caracterizada por uma massa de tecido pulmonar
ndo-funcionante que ndo apresenta comunicagdo com a
arvore traqueobronquica normal*>®.

A sua vascularizacdo se da a partir de artéria andmala
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da circulacdo sistémica, sendo que em 75% dos casos
essa irrigacdo provém da aorta tordcica ou abdomi-
nal’®?,

Comporta-se como uma malformagao pulmonar rara,
representando 0,15 a 6,4% de todas as malformacGes
congénitas pulmonares e, tendo entre 0,15 a 1,7% de
incidéncia estimada na populacdo geral™®*2. No
entanto, apesar de ndo ser frequente, constitui a segunda
causa de malformacdo pulmonar congénita*****°, Nao
foram observadas anormalidades cromossdmicas nesses
pacientes e, parece ndo haver predisposicdo familiar para
o desenvolvimento dessa afeccao*™.

O objetivo do presente estudo é o de reforcar a
importancia do diagndéstico precoce, uma vez que em
recém nascidos pode significar o sucesso para o0
tratamento da insuficiéncia respiratéria que pode vir a
acomete-los™.

2. MATERIAL E METODOS

Foi realizada revisdo bibliografica sobre sequestro
pulmonar nas bases de dados Pubmed, LiLACS e Sci-
ELO tendo como palavras- chave: sequestro pulmonar
(Pulmonary sequestration), malformagdes pulmonares,
sequestracdo pulmonar (pulmonary sequestration). Foram
selecionados e revisados os artigos de maior relevancia
correspondente ao periodo dos anos entre 1985 a 2013,
de acordo a relevancia para o presente estudo.

3. DESENVOLVIMENTO

S&o conhecidos dois tipos de sequestro pulmonar, o
sequestro pulmonar intralobar e o extralobar, sendo, que
0 que os difere € a presenca ou ndo de envoltorio pro-
prio'"*819% Estas afeccdes estdo, por vezes, associadas
com a hidropisia fetal e polidramnio®.

O suprimento arterial dessa massa de tecido
pulmonar ndo funcionante apresenta em torno de 75%
dos casos sua origem na artéria aorta (seja no seu
seguimento tordcico ou abdominal), j4 os demais casos
podem obter a sua irrigacdo a partir de vasos como a
artéria  subclavia, intercostal,  pericardiofrénica,
inominada, mamaria interna, celiaca, gastrica, esplénica,

renal e até mesmo a coronaria esquerda®®?*,

Sequestro pulmonar intralobar

Essa apresentacdo corresponde a 75% dos casos de
sequestro pulmonar e caracteriza-se por compartilhar o
mesmo revestimento de pleura visceral do pulméo
normal®.

O seu suprimento sanguineo deriva, quase
invariavelmente, da artéria aorta ou de um de seus
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ramos’. A drenagem venosa, por sua vez, gera uma
derivacdo da esquerda para a esquerda, através das veias
pulmonares que desembocam no atrio esquerdo, porém,
em alguns casos essa drenagem pode ocorrer para a veia
cava inferior ou para o sistema azigos™*’.

O segmento posterior do lobo inferior é a regido mais
acometida, ficando, portanto, os lobos superiores
raramente  afetados™®. Normalmente, ndo existe
comunicacdo do segmento acometido com a arvore
traqueobrénquica e, quando ocorre esta é causada por
erosdo e fistulizacdo decorrente de infeccdo no pulméo
sequestrado *.

Raramente se manifestam clinicamente antes dos
dois anos de idade, sendo a apresentacdo mais frequente
em adolescentes e adultos jovens %30 porém, a
maioria dos pacientes é assintomatica e o diagndstico é
cogitado durante a realizagdo de uma radiografia de
térax’. Os que desenvolvem manifestagdes clinicas
apresentam-se com histdria de infecgdes recorrentes do
trato respiratério gerando sintomas inespecificos como
dor toracica, broncoespasmo e, ainda, hemoptise e
dispneia®"?*®, Esses paciente podem ainda apresentar
sintomas cardiacos provenientes tanto do desvio
esquerda-esquerda, quanto do alto fluxo que é desviado
para 0 vaso anémalo’.

O diagndstico de sequestro pulmonar intralobar,
muitas vezes é realizado quando a regido anémala se
infecta, gerando na maioria dos pacientes um quadro de
pneumonia’. A recorréncia de episodios de infeccdo
causa um processo de fibrose e espessamento da pleura
visceral, ocasionando no parénquima pulmonar areas de
consolidacao e fibrose com multiplas formagdes cisticas,
podendo, por vezes serem erroneamente confundidas
com bronquiectasias .

Sequestro pulmonar extralobar

Corresponde a forma menos frequente de sequestro
pulmonar, responsavel por 25% dos casos. E
caracterizada por apresentar um envoltorio pleural
préprio, independente do pulmao normal, mas, em geral,
em intima proximidade com o parénquima pulmo-
nar*>'°. O local mais frequente de acometimento é o
hemitérax esquerdo, comumente logo acima do
diafragma’. Nota-se predominio maior no sexo
masculino (3:1)%.

Comumente essa afeccdo encontra-se associada a
outras anomalias congénitas, tais como, hérnia
diafragmatica, hidropisia, pectus excavatum,
malformacgdo adenomatoide cistica do pulmdo duplica-
;;762%52993%stricas ou colicas e, fistulas traqueoesofagica™'®

A sua irrigacdo provém na maior parte das vezes da
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artéria aorta abdominal ou de um de seus ramos,
enquanto, a drenagem venosa se da pelas veias
pulmonares, porta, sistemas 4azigos ou hemiazigos,
criando dessa forma uma derivacdo da esquerda para a
direita 4,10, 26, 27, 28, 29'

O sequestro pulmonar extralobar costuma ser
diagnosticado ainda na infancia ou na adolescéncia *°.
No entanto, é geralmente assintomatica e, por ndo
ocorrer comunicacdo com o0s bronquios o risco de
infeccBes respiratérias nessas criancas é baixo ™.

Diagnéstico

Com a evolucdo nas técnicas de imagem, o
diagndstico de sequestro pulmonar pode ser realizado
através da ultrassonografia ainda no periodo pré-natal, a
partir do segundo trimestre’®®*23334 " Apresenta-se mais
comumente como uma massa s6lida hiperecogénica,
geralmente de forma piramidal e pequena, podendo ou
ndo conter 4reas cisticas no seu interior'®. A partir do
estudo ultrassonografico o principal critério para
diagndstico de sequestro pulmonar é a identificacdo de
circulagdo no interior da massa'®.

Outros métodos de imagem ainda podem ser
utilizados, tais como, angiotomografia helicoidal de
torax, aortografia e ressonancia magnética, mas &
somente através do estudo anatomopatoldgico que se
define o diagnéstico definitivo®. Os objetivos principais
desses exames sdo descartar a presenca de outras
patologias, bem como caracterizar a presenga ou ndo de
suprimento sanguineo anémalo’.

As principais afeccfes a serem consideradas como
diagnoéstico diferencial constituem a malformacédo
adenomatoide cistica pulmonar, cistos de duplicagdo
entéricos ou cistos broncogénicos, lesdes da suprarrenal
e dos rins, teratoma, neuroblastoma e linfangioma**.

Evolucéo e Tratamento

Séo diversas as varidveis envolvidas na evolugdo do
paciente com sequestro pulmonar, dentre elas, a presenca
ou ndo de anomalias associadas e de hidropisia, sendo,
este Gltimo o principal critério de mau progndstico,
acompanhado de hipoplasia pulmonar, ascite e
polidramnio’®. O prognéstico geralmente torna-se bom
na auséncia de hipoplasia pulmonar e hidropisia °. O
que deve ser deixado claro a gestante ao diagnostico
pré-natal é que massas maiores podem vir a reduzir de
volume ou até mesmo desaparecer espontaneamente ao
nascimento™.

O tratamento para sequestro pulmonar é a resseccdo
cirGrgica do parénquima pulmonar acometido, seja ele
um lobo ou segmento*>72°33233 " A via de acesso pode
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se dar por toracotomia ou videotoracoscopia, no entanto,
0 sucesso do procedimento ndo estd na via de acesso
utilizada, mas sim no conhecimento pré-operatério da
anatomia vascular do segmento andmalo e da ligadura
precoce da artéria que o nutre, uma vez que a sua
transecc¢do acidental pode levar a hemorragia macica e a
consequéncias fatais’.

O procedimento de resseccdo de certa forma é menos
complexo nos casos de sequestro extralobar, pelo fato da
massa andmala possuir envoltério pleural préprio*®. Ja o
sequestro intralobar além de compartilhar a mesma
pleura com o restante do pulméo normal, pode também
apresentar alteracdes inflamatérias decorrentes de
infeccBes prévias, podendo dessa forma, complicar a
resseccdo devido a destruicdo do plano intersegmental®®.

4. CONCLUSAO

O sequestro pulmonar é uma malformagdo pulmonar
incomum, mas passivel de ser diagnosticada ainda no
periodo  pré-natal, através de um  exame
ultrassonografico de boa qualidade. O tratamento
cirirgico precoce previne o desenvolvimento de
infecgdes respiratorias de repeticdo que podem por sua
vez desencadear um processo de fibrose no tecido
pulmonar.

Pouco se sabe sobre a sua etiologia ou fatores
predisponentes para o desenvolvimento dessa afecgéo,
dessa forma, acreditamos que uma melhor atencéo deve
ser dada a essa questdo.
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