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Resumo

A hiperinsuflagdo lobar congénita (HLC) é uma malformagao pulmonar rara com prevaléncia de 1 em 20.000 a
30.000 nascimentos. Estudo descritivo de caso clinico baseado em levantamento de dados durante seguimento do
paciente, revisdo de prontudrio e registros fotograficos. Este trabalho tem como objetivo elucidar varios aspectos da
HLC, desde o seu diagndstico ao prognostico, como diagnostico diferencial na Sindrome Respiratoria Neonatal. O
estudo descreve um caso clinico de um recém-nascido que apresentou desconforto respiratdrio nas primeiras horas de
vida e foi diagnosticado com HLC. Este estudo ressalta a importancia do diagndstico precoce da HLC onde a
insuficiéncia respiratoria neonatal pode ser confundida com infec¢do viral. O conhecimento dessa malformagéo ¢é
essencial para evitar complicagdes e garantir o tratamento adequado.

Palavras-chave: Malformagao congénita; Desconforto respiratorio; COVID.

Abstract

Congenital lobar hyperinflation (CHL) is a rare lung malformation with a prevalence of 1 in 20,000 to 30,000 births.
This is a descriptive study of a clinical case based on data collection during patient follow-up, review of medical
records and photographic records. This study aims to elucidate several aspects of CHL, from its diagnosis to
prognosis, as a differential diagnosis in Neonatal Respiratory Syndrome. The study describes a clinical case of a
newborn who presented respiratory distress in the first hours of life and was diagnosed with CHL. This study
highlights the importance of early diagnosis of CHL, where neonatal respiratory failure can be confused with viral
infection. Knowledge of this malformation is essential to avoid complications and ensure adequate treatment.
Keywords: Congenital malformation; Respiratory distress; COVID.

Resumen

La hiperinsuflacion lobar congénita (HLC) es una malformacion pulmonar poco frecuente con una prevalencia de 1 en
20.000 a 30.000 nacimientos. Estudio descriptivo de un caso clinico basado en la recoleccion de datos durante el
seguimiento del paciente, revision de historias clinicas y registros fotograficos. Este trabajo pretende dilucidar varios
aspectos del HLC, desde su diagndstico hasta el pronostico, como diagndstico diferencial en el Sindrome Respiratorio
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Neonatal. El estudio describe un caso clinico de un recién nacido que presenté dificultad respiratoria en las primeras
horas de vida y fue diagnosticado con HLC. Este estudio destaca la importancia del diagnostico precoz del HLC, en el
que la insuficiencia respiratoria neonatal puede confundirse con una infeccién viral. El conocimiento de esta
malformacion es fundamental para evitar complicaciones y asegurar un tratamiento adecuado.

Palabras clave: Malformacion congénita; Dificultad respiratoria; COVID.

1. Introducio

A hiperinsuflacdo lobar congénita (HLC), anteriormente denominada enfisema lobar congénito (ELC), ¢ uma
malformacao congénita rara, com uma incidéncia estimada entre 1 em cada 20.000 a 1 em cada 30.000 nascimentos (Thakral et
al., 2001). Entre 1970 e 1995, no Children 's National Medical Center, em Washington, DC, a condi¢do foi identificada em 10
dos 70 pacientes avaliados com malformacdes pulmonares congénitas (Schwartz & Ramachandran, 1997). Uma série de casos
envolvendo 11 hospitais pediatricos relatou que 53 de 506 casos (equivalente a 10,5%) de malformagdes pulmonares
congénitas tratadas correspondiam a HLC (Kunisaki et al., 2019). Observa-se também uma predominancia no sexo masculino,
com uma razdo de aproximadamente 3 meninos para cada menina afetada (Kravitz, 1994).

Como o proprio nome sugere, ela se caracteriza pela expansdo excessiva de um ou mais lobos do pulméo. Essa
dilatagdo anormal pode comprimir os lobos vizinhos e deslocar o mediastino, resultando em insuficiéncia respiratoria,
especialmente em recém-nascidos e lactentes. Na maioria dos casos, a anomalia ¢ identificada entre a quarta semana de vida e
o sexto més (Khosa et al., 2004). O principal desafio clinico estd na identificacdo precoce da condicdo, o que ¢é essencial para
prevenir complicagdes graves na crianga.

Este trabalho tem como objetivo elucidar varios aspectos da HLC, desde o seu diagndstico ao progndstico, como

diagnéstico diferencial na Sindrome Respiratoria Neonatal.

2. Metodologia

Realizou-se um estudo misto, descritivo, de natureza qualitativa e do tipo de estudo de caso clinico (Toassi & Petry,
2021; Pereira et al., 2018) e que foi baseado em pesquisa documental de fonte direta com levantamento de dados durante
seguimento do paciente, revisdo de prontuarios e de registros fotograficos. Correlacionou-se os diversos aspectos da doenga
com revisdo da literatura em cada um dos aspectos relacionados no esclarecimento dessa anomalia. Esta pesquisa foi realizada
dentro de todas as normas cientificas com termo de consentimento assinado pelo responsavel da crianga e este trabalho foi

aprovado pelo Comité de Etica.

3. Relato de Caso

Recém-nascido (RN), do sexo feminino, nascida por parto cesareo, por indicagdo de iteratividade de mae G3P2CAO,
sem complicagdes relatadas no periodo gestacional, exceto por sindrome gripal e teste COVID positivo, com exames pré-natais
incompletos, testes rapidos realizados na maternidade para sifilis, HIV e hepatite B ndo reagentes e ultrassons obstétricos do
periodo pré-natal sem evidéncias de malformacdes fetais ou outras alteracdes.

A genitora negou uso de alcool, tabaco e substancias psicoativas na gestagao.

Na maternidade, a mae apresentou sindrome gripal sendo coletado swab nasal por suspeita de SARS-CoV-2 dois dias
antes do parto, com resultado negativo.

No nascimento, a RN ndo apresentou necessidade de reanimag@o, porém nas primeiras horas de vida evoluiu com
desconforto respiratorio caracterizado por esfor¢o respiratorio, hipossaturagdo e taquicardia. Apresentando melhora parcial do

quadro clinico nos primeiros dias de vida, porém mantendo necessidade de oxigenioterapia.
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Devido ao quadro respiratério e relato de exposicdo ao virus SARS-CoV-2 durante o periodo de gestacdo, a RN foi
isolada e submetida a triagem infecciosa com resultados negativos. Apds, descartada a sindrome respiratéria por COVID, a RN
foi encaminhada a unidade intermedidria e no 8° dia de vida mantendo necessidade de oxigénio suplementar (Oxi-Hood).

Ao exame fisico, notava-se presenca de desconforto respiratorio com tiragem subcostal, murmurio vesicular reduzido
a direita e presenca de estertores crepitantes a esquerda. Ao lateralizar a RN, para decubito lateral direito notava-se melhora da
ausculta no hemitérax esquerdo.

As radiografias mostraram hiperdensidade em hemitorax a direita com leve desvio mediastinal para a esquerda, nao

sendo possivel definir a etiologia da sindrome respiratoria por esse exame (Figura 1).

Figura 1 - Radiografia de torax evidenciando hemitorax direito hiperinsuflado e mediastino com desvio contralateral.

Fonte: Acervo dos Autores.

Apo6s radiografias ndo conclusivas, a RN foi submetida a tomografia de térax que evidenciou hiperinsuflagido

pulmonar em lobo médio do pulméao direito (Figura 2).

Figura 2 - Diferenciagdo de densidades entre os lobos do pulméo direito, evidenciando a hipodensidade do lobo médio.

C.Lobo médio hiperinsuflado e alteracdo em bronquio fonte do mesmo lobo.

Fonte: Acervo dos Autores.

3


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v14i6.49132

Research, Society and Development, v. 14, n. 6, €11814649132, 2025
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v1416.49132

No 23° dia de vida, a RN foi submetida a cirurgia toracica, o procedimento foi realizado por um especialista em
cirurgia toracica e um cirurgido pediatrico.

Posicionou-se a RN em decubito lateral direito e foi realizada toracotomia antero-lateral no 5° espaco intercostal a
direita. No processo da toracotomia foi evidenciado herniacdo do lobo afetado mediante avanco na caixa toracica (Figura 3).
Percebendo-se nitidas diferengas de insuflacdo entre lobos sadios ¢ o lobo médio afetada durante manobras ventilatorias

realizadas através da intubagdo orotraqueal.

Figura 3 - Lobo médio hiperinsuflado herniado durante procedimento cirtrgico.

Fonte: Acervo dos Autores.

Realizado ligadura da veia e da artéria pulmonar, com posterior ligadura do bronquio fonte do lobo afetado e
realizagdo de lobectomia.

Apds a lobectomia do lobo médio, observou-se reexpansdo dos lobos superiores ¢ inferiores anteriormente
comprimidos pelo elevado volume do lobo médio hiperinsuflado.

Ao final da cirurgia, foi colocado dreno tubular e realizado radiografia no mesmo dia para comprovagdo do
posicionamento do dreno.

A peca anatdmica (lobo médio de pulmao direito) foi enviada para estudo anatomopatolégico, medindo 8,0 x 3,9 x 1,8
cm e pesando 20,0 gramas. Apresentava superficie pleural de aspecto escurecido, consisténcia esponjosa ¢ apresentando trés
bolhas em sua porgdo cranial, a maior delas medindo 0,5 x 0,4 cm.

A microscopia foi observado alvéolos dilatados como é esperado em todo acometimento enfisematoso obstrutivo. Os
septos interalveolares se encontraram com paredes adelgacadas em algumas regides com septos rotos formando bolhas de
tamanhos variados. Ndo foram encontrados sinais inflamatérios ou alteragdes que pudessem produzir material com carater
obstrutivo que formasse mecanismo valvar e consequentemente a hiperinsuflagao.

No estudo histopatologico da pega cirurgica ndo foram revelados nenhuma anormalidade no aparelho respiratorio,
bronquio fonte que pudesse justificar a hiperinsuflagéo.

Os cortes histologicos foram corados em hematoxilina-eosina mostram pontos de hemorragia recente intra-alveolar,
intensa congestdo vascular septal, hiperinsuflacdo de alvéolos, com maior observacdo de bronquiolos respiratorios e
bronquiolos terminais alargados (Figura 4). Presenga de atelectasia no tecido pulmonar periférico. Hilo pulmonar com

brénquios exibindo tecido cartilaginoso de aspecto imaturo (hipoplasia da cartilagem hialina).
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Figura 4 - Visdo histologica da hiperinsuflacdo de Alvéolos e Bronquiolos.

Fonte: Acervo dos Autores.

No 31° dia de vida, a paciente se encontrava clinica ¢ hemodinamicamente estavel, sem sinais ou sintomas de
desconforto respiratdrio e recebeu alta hospitalar.

No 43° dia de vida, a RN retornou para consulta ambulatorial com pneumopediatra, apresentando-se com bom estado
geral, assintomatica, incisdo cirirgica com boa cicatrizacdo e ausculta respiratoria sem alteragdes. Atualmente, segue em

acompanhamento no servigo do Hospital Escola.

4. Discussao

A hiperinsuflacdo lobar progressiva provavelmente representa um desfecho comum decorrente de diversas anomalias
no desenvolvimento broncopulmonar. Tais anomalias estdo associadas a interagcdes inadequadas entre os componentes
endodérmicos ¢ mesodérmicos do pulméo durante a embriogénese. Essas alteragdes no processo de desenvolvimento podem
resultar em modificagdes na quantidade de vias aéreas e alvéolos, bem como no tamanho dos alvéolos (Tander et al., 2003).
Entretanto, em cerca de 50% dos casos, ndo ¢ possivel determinar com precisdo um agente causador especifico (Olutoye et al.,
2000).

A hiperinsuflag@o lobar congénita (HLC) se manifesta por uma dilatagdo anormal de um ou mais lobos pulmonares
(Fowler & Gould, 2015). Essa expansdo exagerada pode comprimir o tecido pulmonar adjacente e provocar a herniagdo do
lobo acometido através do mediastino anterior, deslocando-o em dire¢do ao hemitérax contralateral.

A HLC pode comprometer diferentes lobos pulmonares de forma variada. O lobo superior esquerdo ¢ o mais
frequentemente acometido, sendo responsavel por cerca de 40 a 50% dos casos (Kravitz, 1994; Stocker et al., 1978; DeLuca &
Wesselhoeft, 1978; Shanti & Klein, 2008). Ja os lobos médio direito, superior direito e inferior sdo afetados em
aproximadamente 25 a 35%, 20% e 2 a 10% dos casos, respectivamente. A ocorréncia da condigdo envolvendo multiplos lobos
¢ considerada incomum

A andlise macroscopica dos tecidos geralmente revela uma hiperexpansdo do lobo acometido, acompanhada por uma
palidez do parénquima pulmonar. Os achados histologicos podem variar consideravelmente (Stocker et al., 1978), desde o
aumento simples e uniforme dos espagos aéreos e vias aéreas distais até uma apresentacdo do tipo polialveolar. Nesta tltima,

as vias aéreas condutoras mantém tamanho e quantidade normais, porém os alvéolos nas unidades de troca gasosa apresentam-
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se aumentados tanto em nUmero quanto em tamanho. Em ambas as apresentacdes, ndo ha evidéncias de alteracdes
enfisematosas tipicas, razao pela qual muitos especialistas preferem o termo hiperinsuflacdo lobar congénita (HLC) em vez de
enfisema lobar congénito (ELC). Em alguns casos, podem ser identificadas altera¢des estruturais adicionais, como cartilagem
anormal, presen¢a de tecido de granulagdo, dobras da mucosa ou outras anomalias. Os RN acometidos pela HLC costumam
apresentar sintomas ja no periodo neonatal (Kunisaki et al., 2019).

Quase metade dos pacientes apresenta sintomas ao nascimento, enquanto a outra metade desenvolve sintomas
principalmente nos primeiros 6 meses de vida. O lobo afetado fica hiperinsuflado, ¢ a ventilagdo e a perfusio sdo prejudicadas
nesse lobo. Com a hiperinsuflagdo progressiva, ocorre compressdo nos 6rgaos adjacentes (Kaptanoglu et al., 2004).

Os recém-nascidos geralmente apresentam taquipneia, aumento do esfor¢o respiratério e, com frequéncia,
desenvolvem cianose (Kravitz, 1994; Stocker et al., 1978; BH, 1979; Nuchtern & Harberg, 1994).

O exame fisico geralmente evidencia sinais de desconforto respiratdrio, frequentemente associados a sibilos
decorrentes da compressdo das vias aéreas. Observa-se redugdo dos sons respiratorios na area correspondente ao lobo
acometido, que apresenta hiperressonancia a percussdo. Em casos de desvio mediastinal mais acentuado, pode haver
deslocamento do ictus do coragdo.

A HLC raramente é diagnosticada no periodo pré-natal. E caracterizado pela distensdo progressiva de um lobo, as
vezes de dois lobos. Pode estar associado a varias malformagdes, incluindo malformagdes cardiacas em 14%-20% dos casos
(Mendeloff., 2004), ou mais raramente com sequestro pulmonar (Wu et al., 2023. Em sua forma tipica, o HLC afeta mais
frequentemente o lobo superior esquerdo (Cataneo et al., 2013).

O diagnéstico de HLC muitas vezes pode ser estabelecido com base nas caracteristicas tipicas observadas na
radiografia de térax (Hernanz-Schulman, 1993; Stigers et al., 1992). O exame radiografico geralmente revela dilatagdo do lobo
acometido, desvio do mediastino, além de compressdo e atelectasia do pulméao oposto. A hiperinsuflacdo também pode causar
achatamento do diafragma.

A tomografia computadorizada (TC) de térax ou a ressonancia magnética (RM) podem ser uGteis para confirmar o
diagnostico de HLC em casos atipicos. Esses exames também permitem identificar possiveis causas intrinsecas ou extrinsecas
de obstrugdo das vias aéreas (Stigers et al., 1992; Markowitz et al., 1989; Pardes et al., 1983).

A tomografia computadorizada pode ser decisiva para o diagnoéstico de HLC em lactentes que apresentam dificuldade
respiratoria persistente, especialmente quando a radiografia de torax ndo fornece informagdes conclusivas (Rusakow & Khare,
2001). Também ¢ valiosa na caracterizagdo de lesdes pulmonares cisticas previamente identificadas por meio de
ultrassonografia pré-natal (Olutoye et al., 2000).

Em casos raros, os achados da tomografia ndo sdo conclusivos, sendo o diagndstico definitivo alcangado apenas por
meio da andlise histologica (Ankermann et al., 2004).

A radiografia pode revelar uma hiperlucéncia pulmonar que pode ser decorrente da redugdo do fluxo sanguineo
pulmonar ou de um quadro de hiperinsuflagdo, com perfusdo normal ou diminuida. Por esse motivo, a HLC pode simular
diversas condigdes congénitas e adquiridas (Dillman et al., 2011; Wasilewska et al., 2012), incluindo: Pneumotérax ou
enfisema intersticial pulmonar localizado; Hiperinsuflagao pulmonar localizada; Lesdes toracicas ocupando espacgo; Alteragdes
no desenvolvimento pulmonar; Sindrome de Swyer-James-MacLeod; Sindrome de Poland.

Historicamente, o manejo da hiperinsuflagdo lobar congénita (HLC) tem sido guiado pela presenga ou auséncia de
sintomas. Na maioria dos casos, as lesdes tornam-se sintomaticas e exigem ressec¢ao cirargica precoce. Por outro lado, em
pacientes assintomaticos, a conduta conservadora costuma ser a mais indicada, uma vez que o risco de complicagdes €

considerado baixo. Ja em relacdo a outras malformagdes congénitas das vias aéreas inferiores, o tratamento dos casos
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assintomaticos permanece controverso, havendo argumentos tanto a favor quanto contra a intervenc¢do cirurgica (Singh &
Davenport, 2015; Stanton, 2015).

Em RN que apresentam dificuldade respiratdria, costumam ser tratados por meio de resseccdo cirurgica do lobo
pulmonar acometido. (Duan et al., 2005; Shanmugam et al., 2005; Ayed & Owayed et al., 2003; Roy Choudhury et al., 2006).
Historicamente, o reparo cirargico era realizado por toracotomia aberta. No entanto, atualmente, técnicas minimamente
invasivas sdo frequentemente empregadas na ressec¢do dessas lesdes, o que contribui para a redugdo da morbidade (Truitt et
al., 2006). Dados multicéntricos ¢ validados demonstram que as ressecgdes pulmonares de malformagdes pulmonares
congénitas em criancgas sdo seguras (Raymond et al., 2023).

O tratamento conservador ¢ indicado para bebés e criancas mais velhas que ndo apresentam sintomas ou apresentam
sintomas leves (Eber, 2007). No entanto, alguns RN que inicialmente sdo assintomaticos podem desenvolver sintomas

respiratorios progressivos com o tempo, o que pode necessitar de intervengao cirirgica.

5. Consideracgoes Finais

Este caso servira como modelo de estudo desta doenca rara para as disciplinas de neonatologia, radiologia e patologia,
permitindo um diagnoéstico precoce e tratamento ideal desta afec¢do. O conhecimento dessa malformagédo é essencial, uma vez
que seu reconhecimento precoce em recém-nascidos pode contribuir para o sucesso do tratamento da insuficiéncia respiratdria
neonatal e outras possiveis complicagdes associadas. O diagndstico precoce permite 0 maximo de preservagdo do parénquima
ndo afetado. Em tempos de pandemia do virus SARS-CoV-2 além de abordar a COVID como causa de insuficiéncia
respiratoria ¢ extremamente relevante nao limitar as possibilidades de hipoteses diagnoésticas. Evidente destacar que além das
causas ja conhecidas e bem estabelecidas o médico neonatologista sempre deve estar atento as outras doengas raras e ainda

pouco estudadas.
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