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Enfisema lobar congênito diagnosticado em paciente adulta*
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O enfisema lobar congênito é uma doença na qual as manifestações clínicas, quase sempre, aparecem
nos primeiros seis meses de idade. Neste relato, os primeiros sintomas surgiram em uma paciente de
20 anos, quando desenvolveu um pneumotórax espontâneo, acontecimentos esses excepcionais. São
revistas as possíveis etiologias dessa malformação congênita pulmonar e são justificadas as razões para

a manutenção do tratamento conservador. (J Pneumol 2000;26(5):266-268)

Congenital lobar emphysema diagnosed in an adult patient

Congenital lobar emphysema is a disease in which symptoms often begin during the first six

months of age. In this report, the authors present the case of a twenty-year-old woman whose

symptoms started when she had a spontaneous pneumothorax, an exceptional occurrence.

The possible etiologies for that congenital lung malformation and the reasons for the

performance of a conservative treatment are discussed.
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ça pulmonar, na qual ocorre hiperinsuflação de um ou,
excepcionalmente, dois lobos pulmonares, sendo mais
freqüentemente comprometido o lobo superior esquer-
do, seguido dos lobos médio e superior direito(1-8).

O quadro clínico, com dispnéia, tosse, ronco, sibilo e
até cianose, é precoce. Surge em 90% dos pacientes an-
tes dos seis meses de idade, quando é diagnosticada cer-
ca de metade dos casos(1,2,4-6,8). Em apenas 5% dos pa-
cientes as manifestações clínicas e os diagnósticos são
estabelecidos após essa faixa etária e, em situações ex-
cepcionais, alguns doentes adultos podem permanecer
assintomáticos(3,5).

Este trabalho tem a finalidade de relatar o caso de uma
paciente com enfisema lobar congênito, cujos primeiros
sintomas se iniciaram somente aos 20 anos de idade.

RELATO DO CASO

Mulher branca de 20 anos, estudante de nível superior,
referia dor súbita no hemitórax esquerdo há seis horas,
seguida de dispnéia, sem história prévia de trauma toráci-
co, de grande esforço físico, de doença pulmonar ou de
quaisquer outros sintomas respiratórios. Informou, ain-
da, ser portadora de má-formação da parede torácica
desde o nascimento e que dois de seus irmãos, gêmeos,
também apresentavam defeitos do tórax.

Após exame clínico e radiológico foi diagnosticado um
pneumotórax espontâneo, com colapso de aproximada-
mente 40% do pulmão esquerdo, cifoescoliose dorsal e

INTRODUÇÃO

Os termos enfisema obstrutivo regional, enfisema lo-
calizado hipertrófico, enfisema infantil progressivo, enfi-
sema congênito obstrutivo, enfisema de tensão, enfisema
congênito hipertrófico, enfisema lobar gigante, enfisema
lobar infantil e enfisema panlobular da infância são sinô-
nimos de enfisema lobar congênito(1), palavras estas
mais utilizadas atualmente, para designar uma rara doen-
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rotação parcial da parte inferior do esterno, acompanhan-
do afundamento costal da base anterior do hemitórax
esquerdo.

A paciente foi submetida a toracostomia com drena-
gem fechada, obtendo a reexpansão completa do pul-
mão após três dias, quando o tubo torácico foi retirado.
A seguir, foram realizadas radiografias e tomografias com-
putadorizadas torácicas de controle. Estes últimos exa-
mes revelaram um lobo pulmonar superior esquerdo hi-
perinsuflado, com infiltrado fibrótico e formações bolho-
sas, comprimindo o lobo pulmonar inferior esquerdo e
herniado, através do mediastino, para o hemitórax direi-
to, colabando parcialmente o lobo superior do pulmão
oposto. Esses dados confirmaram o diagnóstico de enfi-
sema lobar congênito (Figura 1).

A doente recebeu alta hospitalar uma semana após e
está assintomática há 3 anos.

D I SCUSSÃO

As diversas nomenclaturas usadas para esta doença
corroboram as dificuldades existentes para estabelecer
corretamente a sua etiopatogenia(1,5). Teoricamente, a
hiperinsuflação isolada de um lobo pulmonar, levando ao
enfisema, pode ser considerada como conseqüência de
um possível mecanismo valvular, localizado no brônquio
deste lobo, que permite a entrada de ar, impede parcial-
mente sua saída, favorece a dilatação dos alvéolos e com-
prime o parênquima local. Este lobo hiperexpandido pres-
siona as estruturas adjacentes, produz uma hérnia atra-
vés do mediastino e colapso no seguimento pulmonar
contralateral(1,2,4,5).

O mecanismo valvular pode ser secundário à obstrução
brônquica intrínseca intramural localizada, como a defi-
ciência qualitativa ou quantitativa de cartilagem (bronquio-
malacia); septação, estenose, acotovelamento brônquico
e até pela presença de rolha de muco dentro do mesmo.
Além disso, o enfisema pode ser formado por obstrução
brônquica circunscrita extrínseca, como a presença de
canal arterial, anel aórtico, nódulo linfático hiperplásico,
cisto broncogênico ou esofágico duplicado e teratoma(1-

5,7,8). Entretanto, na metade dos casos, a etiologia do en-
fisema lobar congênito não pode ser definida(4) ou identi-
ficada(5), o que permite teorias diversas sobre a sua ori-
gem, desde uma hiperplasia no desenvolvimento bron-
quíolo-alveolar regionalizada(5) até a existência de patogê-
nese idêntica à da síndrome atelectásica(7).

Em aproximadamente 20% dos pacientes portadores
de enfisema lobar congênito são encontradas malforma-
ções cardíacas; em 10% deles, existem agenesias renais,
rins policísticos(4-6) e defeitos da parede torácica(3). Estes
últimos foram encontrados nesta paciente, que apresen-
tava cifoescoliose dorsal e pectus excavatum à esquerda,
de modo semelhante a um caso diagnosticado em pa-
ciente do sexo masculino de 17 anos(3). Além disso, dois
irmãos gêmeos da paciente apresentam pectus carina-

tum. Estes achados, em membros da mesma família, bem
como nestes dois pacientes com enfisema lobar congêni-
to, nos levam a indagar da possibilidade da existência de
algum mecanismo genético comum relacionado tanto na
formação do defeito da parede torácica quanto na forma-
ção do enfisema lobar congênito.

Nesta paciente, além do diagnóstico fortuito, duas si-
tuações clínicas foram bem diferentes: a ausência de sin-
tomas antes da vida adulta e o desenvolvimento de pneu-
motórax espontâneo. Os portadores de enfisema lobar
congênito, quase sempre, são sintomáticos desde o nas-
cimento(1,2,4-6,8), ou apresentam queixas pulmonares tar-
dias(5), como o paciente que mais se assemelha a este ca-
so(3). Os pneumotórax, ocasionais nestes pacientes, acon-
tecem acidentalmente por barotrauma durante assistên-
cia ventilatória(8), ou através de drenagens torácicas iatro-
gênicas(2,4), quando se estabelecem falsos diagnósticos de
colapsos pulmonares agudos e pneumatoceles hiperten-
sivas.

A ausência de quaisquer sintomas até o presente mo-
mento, o controle clínico e radiográfico freqüente, a pos-
sibilidade de atendimento imediato, a não repetição do
pneumotórax, a chance de evitar associar uma cicatriz
cirúrgica a um defeito torácico preexistente, justificam,
neste caso, a manutenção controversa do tratamento con-
servador(2,4-6,8), embora exista a constante expectativa de
ser necessária, a qualquer momento, uma lobectomia pul-
monar(3).

Figura 1 – Tomografia computadorizada do tórax, revelando o lobo

pulmonar superior esquerdo hiperinsuflado, com formações bolho-

sas comprimindo as estruturas adjacentes e herniado através do

mediastino para o hemitórax direito
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