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Sequestro Vascular Intralobar:
apresentacao no primeiro ano de vida
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RESUMO

Introduc&o: O sequestro pulmonar é uma malformagéo
rara caracterizada por uma massa de tecido pulmonar nao fun-
cionante que recebe irrigacao arterial proveniente de uma artéria
sistémica. Pode classificar-se em sequestro intralobar e seques-
tro extralobar. Os sequestros intralobares raramente séo diag-
nosticados nos lactentes.

Caso clinico: Descrevemos o caso clinico de um lactente
de dois meses de idade, com quadro de insuficiéncia cardiaca
congestiva, cuja investigacao revelou a presenca de um seques-
tro intralobar. O cateterismo cardiaco confirmou a presenga de
vaso anémalo com origem na porgéo inferior da aorta toracica
irrigando o lobo pulmonar inferior esquerdo. Foi submetido a lo-
bectomia do lobo inferior esquerdo e laqueagéo do vaso, com
resolugdo do quadro.

Discussdo/Concluséo: O sequestro pulmonar intralobar é
uma causa pouco frequente de insuficiéncia cardiaca no lactente.
O diagnostico requer um elevado grau de suspeicao clinica para
que seja instituido o tratamento eficaz e de forma atempada.

Palavras-chave: Insuficiéncia cardiaca congestiva, malfor-
magao broncopulmonar, sequestro intralobar, doenga vascular.
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INTRODUCAO

O sequestro pulmonar é uma anomalia congénita rara,
integrada no espectro de malformagédo broncopulmonares, cor-
respondendo a 0,15-6,4% de todas as malformacdes (123, E ca-
racterizado por uma massa de tecido pulmonar nao funcionante
que recebe a sua vascularizagéo através de uma artéria sistémi-
ca e nao tem comunicagdo com a arvore traqueobrénquica‘’?.
A localizagdo mais frequente é nos segmentos basais medial
ou posterior do lobo inferior esquerdo (LIE) ¥. A etiologia dos
sequestros pulmonares tem sido objecto de discussé&o. A teoria
mais amplamente aceite sugere que resulta da formacéo de um
esbogo pulmonar acessoério em posigao caudal com os esbogos
pulmonares normais, 0 que acontecera entre a quarta e oitava
semanas de gestacéo ©®.
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Tendo por base a relagdo com a pleura, séo divididos em
sequestros extralobares e intralobares. Os sequestros intralo-
bares sdo os mais comuns e a malformagao encontra-se incor-
porada no parénquima pulmonar normal e recoberta por pleura
visceral.

Os sequestros extralobares constituem 25% de todos os
sequestros pulmonares. Localizam-se exteriormente a pleura vis-
ceral, acima do diafragma e em mais de 60% dos pacientes co-
existem outras anomalias congénitas. S&o mais frequentemente
diagnosticados no periodo neonatal, podendo ainda ser detecta-
das através de ecografia realizada durante a gestagéo>%9).

Nas duas formas de sequestro a vascularizagdo arterial
provém da circulagdo sistémica, mais frequentemente da aorta
descendente. A drenagem venosa €&, no caso dos sequestros in-
tralobares para o territério pulmonar e, no caso dos sequestros
extralobares, para uma veia sistémica (azigos, hemiazigos ou
veia cava inferior) @3,

A histéria natural dos sequestros intralobares é variavel.
Raramente se manifestam clinicamente antes dos dois anos de
idade. Apresentam-se sob a forma de pneumonia cronica ou re-
corrente na crianga e adolescente ?36). Metade dos casos atinge
os 20 anos de idade antes que o diagnéstico seja estabelecido®).
O diagnéstico preciso requer um elevado indice de suspeicéo
associado a visualizagdo de uma artéria sistémica anémala. O
tratamento consiste na resseccao cirurgica.

Descrevemos o caso clinico de um sequestro intralobar
com apresentagdo sob a forma de insuficiéncia cardiaca con-
gestiva nos primeiros meses de vida.

CASO CLINICO

Lactente do sexo masculino, filho de pais consanguineos
(etnia cigana). A gestacéo foi de 36 semanas, sem intercorrén-
cias e com ecografias pré-natais normais. As serologias mater-
nas para grupo TORCH, VIH, e AgHBs n&o indicavam infecgcéo
activa. O parto foi eutdcico, hospitalar, com Apgar de 9/10ao 1" e
5" respectivamente e com uma somatometria adequada a idade
gestacional. O periodo neonatal decorreu sem intercorréncias.

Aos dois meses de idade foi referenciado a consulta de
Cardiologia Pediatrica por apresentar um sopro cardiaco.

Ao exame objectivo apresentava um aspecto emagreci-
do (peso=3400gr, P<5), palidez cuténea, facies incaracteristico.
SpO2 em ar ambiente de 100%, FC 156bpm, TA 60/37mmHg.
Apresentava sinais de dificuldade respiratoria ligeira com tiragem
subcostal e polipneia; sem cianose. Na auscultagdo pulmonar os



sons respiratdrios eram presentes bilateralmente, sem ruidos ad-
venticios; auscultagdo cardiaca com S1 e S2 presentes e ritmicos
e um sopro sistolico grau IlI/VI mais audivel no bordo esternal es-
querdo com irradiagao para todo o precérdio. O bordo hepatico era
palpavel 3cm abaixo do rebordo costal na linha médio clavicular
direita. Os pulsos femorais eram normais e simétricos.

A radiografia de térax (Figura 1) revelou cardiomegalia com
hipervascularizagdo pulmonar, associado a presenga de uma hi-
potransparéncia parahilar com extensdo a regido retrocardiaca
esquerda. No ECG apresentava taquicardia sinusal. O ecocar-
diograma bidimensional/Doppler (Figura 2) mostrava a presenga
de foramen oval patente, septo interventricular intacto, cavidades
esquerdas dilatadas, fungéo biventricular normal, valvulas auricu-
lo ventriculares e sigmoideias normais. Na parte média da aorta

Figura 1 - Radiografia de térax antero-posterior. Cardiomegalia com hi-
pervascularizagéo pulmonar, associado a presenga de uma hipotranspa-
réncia parahilar com extensao a regido retrocardiaca esquerda.
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descendente toracica observava-se um vaso anomalo, que emer-
gia da aorta para um circuito de baixa resisténcia com shunt con-
tinuo, laminar compativel com colateral aorta-artéria pulmonar.

Foi medicado com terapéutica anticongestiva (diurético)
tendo tido resposta clinica favoravel.

O cateterismo cardiaco (Figura 3) realizado aos sete meses
de idade confirmou a presencga de colateral com 7mm de diame-
tro, com origem na porgao inferior da aorta toracica, dirigindo-se
para o LIE com drenagem para a auricula esquerda (circulagao
venosa pulmonar). A arteriografia pulmonar (Figura 4) mostrou
irrigagcdo muito escassa para o parénquima pulmonar do LIE. Os
aspectos descritos confirmaram o diagnéstico de sequestro pul-
monar.

Aos sete meses e meio foi submetido a laqueacéo da cola-
teral e lobectomia do LIE por toracotomia. A cirurgia e o periodo
pés-operatorio decorreram sem intercorréncias, tendo tido alta ao
sexto dia. Actualmente, com 14 meses de idade encontra-se as-
sintomatico e sem necessidade de terapéutica cardiovascular.

DISCUSSAO

O sequestro pulmonar é uma malformagéo congénita rara,
caracterizando-se por uma massa de tecido pulmonar nédo fun-
cionante, que recebe a sua vascularizagado arterial da aorta
descendente. A drenagem venosa é feita através das veias pul-
monares para a auricula e ventriculo esquerdos. Deste modo,
ocorre um shunt esquerdo-direito, que dependendo do calibre do
vaso andmalo, podera causar uma sobrecarga de volume nestas
camaras, cursando com dilatagéo e insuficiéncia ©19.

Radiograficamente podem-se apresentar sob a forma de hi-
potransparéncia homogénea com margens irregulares, ou sob a
forma de uma massa uniforme com contornos lisos ou lobulados,
localizada no segmento posterior do lobo inferior esquerdo. No
entanto, pode ser de dificil visualizagdo na radiografia de térax.

O Ecocardiograma com Doppler aumenta a acuidade diag-
nostica, ao identificar ou elevar o grau de suspeigéo para a pre-

Figura 2 — Ecocardiograma. (a) Plano para esternal quatro camaras: dilatagao da auricula e ventriculo esquerdo.
(b) Plano supraesternal a nivel do arco aértico: vaso anémalo (seta), que emerge da aorta (Ao) para um circuito
de baixa resisténcia com shunt continuo laminar compativel com colateral aorta-artéria pulmonar.

AE, auricula esquerda; VE, ventriculo esquerdo; AD, auricula direita; VD, ventriculo direito.
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Figura 3 - Angiografia na aorta descendente. Presenca de colateral
com 7mm de diametro, com origem na porgéo inferior da aorta toracica,
dirigindo-se para o lobo pulmonar inferior esquerdo.

Figura 4 - Arteriografia pulmonar. Irrigagdo muito escassa para o parén-
quima pulmonar do lobo inferior esquerdo.
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senca de uma artéria de vascularizagdo do sequestro com ori-
gem sistémica, frequentemente a aorta toracica .

A angio-TC n&o foi realizada no caso clinico apresentado,
mas reveste-se de grande importancia para orientagéo diagnés-
tica através da visualizagdo das alteragbes do parénquima pul-
monar e identificagdo do vaso arterial anémalo, auxiliando na
planificacéo do tratamento cirdrgico. O cateterismo cardiaco com
angiografia € um método de diagnostico tradicional, que suporta
o diagndstico permitindo igualmente a planificagdo cirurgica 7.

A terapéutica dos casos sintomaticos consiste na ressec-
¢ao cirurgica precoce de forma a controlar os sintomas e evi-
tar as complicagoes (). A lobectomia, ao contrario da ressecgéo
segmentar, é o tratamento de eleig¢do, e a identificagéo e laque-
acdo do vaso anémalo torna-se parte fundamental do procedi-
mento. Deste modo, a ressecgéo pulmonar em combina¢do com
a oclusdo do vaso, sdo cruciais para o tratamento definitivo de
um quadro de insuficiéncia cardiaca resultante do sequestro
intralobar®.

CONCLUSAO

O sequestro pulmonar intralobar € uma patologia congénita
rara, com uma apresentagao clinica pouco frequente no primeiro
ano de vida. Acresce o facto de a forma de apresentagdo mais
frequente ser a infecgédo pulmonar de repetigao. Neste caso clini-
co pretendemos realcar a necessidade um elevado grau de sus-
peigao perante uma crianga com quadro clinico de insuficiéncia
cardiaca congestiva, sem anomalias estruturais intracardiacas.

INTRALOBAR SEQUESTRATION PRESENTING IN THE
FIRST YEAR OF LIFE

ABSTRACT

Introduction: Pulmonary sequestration is a rare abnormal-
ity characterized by an area of non-functioning abnormal lung tis-
sue, which receives its blood supply from a systemic artery. It is
divided into two subtypes: intralobar and extralobar sequestra-
tion. Intralobar sequestrations are rarely diagnosed in infancy.

Case report: We describe the case of a two-months old
child presenting with congestive heart failure, whose investiga-
tion revealed intralobar sequestration. Cardiac catheterization
confirmed the presence of a vessel arising from the descending
aorta to the inferior lobe of the left lung. He underwent surgical
lobectomy of the left lower lobe and occlusion of the feeding ves-
sel, with clinical resolution.

Discussion/Conclusion: Intralobar pulmonary sequestration
is an uncommon cause of heart failure in the infant. Diagnosis
requires a high index of suspicion in order to prompt adequate
treatment.

Keywords: Broncho-pulmonary malformation, congestive
heart failure, intralobar sequestration, vascular disease.
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