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RELATO DE CASO

Segqiiestro pulmonar extralobar intra-abdominal congénito

Congenital pulmonary extralobar intra-abdominal sequestration

Luiz Fernando Bleggi Torres!, Graciela Vanessa Vicelli Jacob2, Liicia de Noronha3,
Marcus Seade?, José Luiz Artigas®

Resumo

Seqiiestro pulmonar é uma rara anomalia congénita caracteriza-
da por tecido pulmonar embriondrio ndo funcionante, a qual perfaz
0,15% a 6,4% de todas as malformacdes pulmonares congénitas. O
tecido seqiiestrado nio tem nenhuma comunicag¢do com a drvore
traqueobronquica normal. Os seqiiestros pulmonares sdo classifica-
dos em intralobar e extralobar, sendo o extralobar o mais raro,
perfazendo apenas 25% do total dos seqiiestros pulmonares. A
variante extralobar estd freqiientemente associada com hérnia dia-
fragmatica, eventrac@o ou outras anomalias congénitas. Os autores
relatam um caso de seqiiestro pulmonar extralobar congénito de
localizag@o retroperitoneal com apresentacdo clinica de neoplasia de
glandula adrenal, cujo diagndstico definitivo foi feito por exame
andtomo-patolégico. No presente caso relatado, ndo havia nenhuma
anormalidade congénita associada.

J. pediatr. (Rio J.). 1997; 73(1):51-53: seqiiestro pulmonar
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Introducao

Seqiiestro pulmonar (SP) corresponde a tecido pulmo-
nar embriondrio que nio apresenta conexao com a vascu-
larizac@o ou com a arvore traqueobrdnquica normal sendo
suprido por artéria aberrante derivada de uma artéria
sistémica, mais freqiientemente da artéria aortal. O SP ¢
uma anormalidade congénita rara que foi descrita primei-
ramente por Rokitansky e Rektorzik em 1861, a qual
perfaz 0,15% a 6,4% de todas as malformagdes pulmona-
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Abstract

Pulmonary sequestration is arare congenital anomaly character-
ized by nonfunctioning embryonic pulmonary tissue that has no
communication with the normal tracheobronchial tree. Pulmonary
sequestration comprises 0.15% to 6.4% of all congenital pulmonary
malformations and is divided into intralobar and extralobar types.
The extralobar sequestration is rare, and comprises only 25% of all
sequestrations. It is frequently associated with diaphragmatic her-
nia, eventration and other congenital anomalies. The authors report
a case of extralobar retroperitoneal pulmonary sequestration which
presented as adrenal tumour. The diagnosis was done by anatomo-
pathological examination and no associated malformation was
detected.

J. pediatr. (Rio J.). 1997; 73(1):51-53: pulmonary extralobar
sequestration, fetal masses, malformation, adrenal tumour.

res congénitas!. Os seqiiestros pulmonares sdo classica-
mente divididos em seqiiestro pulmonar intralobar (SPI) e
seqiiestro pulmonar extralobar (SPE).

O SPI € revestido por pleura visceral comum ao lobo
de origem, sendo circundado por tecido pulmonar normal.
O SPI € trés a seis vezes mais freqiiente do que o SPE
perfazendo aproximadamente 75% de todas as seqiiestra-
¢des pulmonares?-3.

O SPE ¢ revestido por uma pleura prépria, ndo tendo
nenhuma relagiio com o parénquima pulmonar normal®-.

Os autores descrevem um caso de seqiiestro pulmonar
extralobar de localizacdo intra-abdominal retroperitoneal
com apresentagdo clinica de tumor de glandula adrenal,
sendo o diagnéstico estabelecido por exame anitomo-
patolégico. Até o presente momento, este € o primeiro
caso relatado na literatura latino-americana.

51



52 Jornal de Pediatria - Vol. 73, N°1, 1997

Relato do Caso

C.AM.V, 28 anos, gesta III, cesaria I, aborto I, com 22
semanas de gestacdo realizou uma ultra-sonografia de
rotina na qual se evidenciou massa hiperecogénica predo-
minantemente sélida em localizacdo abdominal fetal. Nas
ultra-sonografias realizadas posteriormente, a massa per-
sistia e localizava-se em topografia de glandula adrenal
fetal.

O diagnéstico clinico foi de neoplasia congénita de
adrenal. A conduta foi expectante, sendo a gestacdo levada
a termo. Com idade gestacional cronolédgica de 40 sema-
nas a paciente foi admitida no hospital tendo uma altura
uterina de 33 cm, feto com situacdo longitudinal e apresen-
tacdo pélvica sendo submetida a cesdria segmentar trans-
versa sob anestesia peridural, sem intercorréncias. Havia
retardo de crescimento intra-uterino. Recém-nascido vivo,
feminino, peso 2.700g, Apgar 9-10, Parkin 38 1/2, talhe 44
cm. O recém-nascido foi submetido & urografia excretora
que mostrou presenca de deslocamento inferior do rim
esquerdo por massa tumoral adrenal. Rim direito, vias
excretoras e bexiga apresentavam aspectos radiograficos
normais. Realizou-se ecografia abdominal (Figura 1) que
demonstrou massa sélida irregular, hiperecogénica e dis-
cretamente heterogénea, localizada junto ao p6lo superior
do rim esquerdo, medindo aproximadamente 36 x 28 x 34
mm em topografia de adrenal. Realizou-se cirurgia para
resseccdo da massa. O exame andtomo-patoldgico revelou
tratar-se de tecido pulmonar de padrao fetal com arteriolas
espessadas condizente com seqiiestro pulmonar extralo-
bar congénito (Figura 2).
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Discussao

O SPE corresponde a tecido pulmonar embriondrio
seqiiestrado que pode estar localizado na cavidade torci-
ca ou mais raramente na cavidade abdominal, o qual ndo
tem nenhuma relagdo com o parénquima pulmonar nor-
mal, sendo revestido por pleura prépria. A lesdo € suprida
por uma ou mais artérias sist€micas, geralmente ramos da
artéria aorta e a drenagem venosa € feita pelo sistema
4zigos, hemidzigos ou sistema porta*®7. A maioria dos
SPE sao localizados no mediastino posterior, sendo que
80% deles estao do lado esquerdo. Apenas 8% dos SPE sao
intra-abdominais, como € o caso da nossa paciente que
ocorreu em topografia de adrenal esquerda8.

Em 65% dos casos de SPE, ha outras anormalidades
congénitas associadas, incluindo anormalidades cardia-
cas ou gastrintestinais, hérnia diafragmadtica e bago aces-
sério*. No presente caso relatado, ndo se encontrou nenhu-
ma anomalia associada.

A etiopatogenia dos SP é controversa. A maioria dos
autores refere que essas lesdes sdo de origem congénita,
porém, em alguns casos, sugere-se serem adquiridas,
secunddrias a infecgdes recorrentes locais. Ha varias teo-
rias para a origem dos seqiiestros, porém a mais aceita
sugere que a lesdo resulta de tecido pulmonar ectépico que
brota do intestino primitivo. Se esse brotamento ocorre
precocemente no desenvolvimento, dard origem ao SPI e,
quando ocorrer mais tardiamente, originard o SPE. Pode
ocorrer permanéncia de conexao entre o broto e o intestino
primitivo resultando em seqiiestro associado a comunica-
¢io com esdfago ou estdmagos-?.

Figura 1 - Ecografia abdominal demonstrando massa sélida em topo-
grafia de porcéo apical do rim esquerdo fetal
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Figura 2 - Corte histoldgico de SPE demonstrando tecido pulmonar (P) com
padrdo fetal, septos alveolares (*) espessados. Fragmento de
musculo abdominal (M) anexo. HE x 100

O diagnéstico intra-uterino das massas tordcicas e
abdominais fetais é baseado em elementos clinicos e na
aparéncia ultra-sonogréfica avaliando-se densidade, con-
sisténcia, vascularizacdo, localizagdo e achados associa-
dos, tais como polidramnia, hidropsia fetal e sexo>10-12,
No presente caso, outro ponto incomum foi a auséncia de
manifestacio clinica fetal sendo detectado somente retar-
do do crescimento intra-uterino e evidéncia de tumor
adrenal na ultra-sonografia.

O tratamento dos SP é controverso sendo, por vezes,
expectante e clinico e, em outras situacdes, cirtrgico!3. O
prognéstico dos SPE é, na grande maioria das vezes,
excelente, principalmente apds a cirurgia. No presente
caso, a paciente foi submetida a cirurgia com diagnéstico
clinico de tumor adrenal e atualmente ndo tem nenhum
sinal de doenca.
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