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Resumo Abstract

Introdugao: O enfisema lobar congénito (ELC) ¢
uma anomalia rara do desenvolvimento pulmonar e a
apresentagao neonatal ocorre em cerca de 50% dos
casos. Os autores apresentam quatro casos clinicos de
ELC no recém-nascido. Casos clinicos: Quatro
recém-nascidos de termo, 3M/1F, admitidos por difi-
culdade respiratéria com inicio varidvel entre as 20
horas e os 18 dias de vida, apresentaram radiografia de
torax na admissao sugestiva de ELC, diagnéstico con-
firmado por tomografia axial computorizada. O ELC
afectou o lobo superior direito em trés casos e o lobo

Introduction: Congenital lobar emphysema (CLE)
is a rare anomaly of lung development that presents
in the neonatal period in about 50% of the cases. The
authors report four clinical cases of congenital lobar
emphysema in the newborn.

Clinical cases: Four term newborns, 3M/ 1E were
admitted for respiratory distress starting between 20
hours of life and 18 days. The chest x-ray at admis-
sion was suggestive of CLE and the diagnosis was
confirmed by computorized tomography. The CLE
affected the right upper lobe in three cases and the
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médio em um caso. Foi efectuada lobectomia nos qua-
tro recém-nascidos. O estudo anatomopatoldgico das
pegas operatérias confirmou o diagndstico nos quatro
casos, tendo revelado hipoplasia da cartilagem da 4r-
vore bronquica em trés. Conclusao: A casuistica estd
de acordo com a literatura no predominio no sexo
masculino, forma de apresenta¢io, tempo varidvel até
ao diagndstico, envolvimento unilobar e nao identifi-
ca¢io de causa evidente num dos casos. O tratamento
cirargico foi universal.

Rev Port Pneumol 2010; XVI (5): 849-857

Palavras-chave: Enfisema lobar congénito, recém-
-nascido.

medium lobe in one case. All patients were treated
with lobectomy. The pathological study of the surgi-
cal specimens confirmed the diagnosis in the four
cases, and revealed hypoplasia of the bronquiolar tree
cartilage in three. Conclusions: Our series is accord-
ing to literature regarding to male gender preponde-
rance, clinical presentation, different time to diagno-
sis, unilobar involvement and no identification of an
evident aetiology in one case. Surgical treatment was
universal.
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Introducéio

O enfisema lobar congénito (ELC) nio é um
enfisema propriamente dito, isto ¢, nao apre-
senta destrui¢io das paredes alveolares que
confluem para lesées cisticas'. Trata-se de
uma anomalia no desenvolvimento da pare-
de da 4rvore pulmonar que origina hiperin-
suflagido de um ou mais lobos pulmonares
anatomicamente normais, com consequente
compressao das estruturas vizinhas'?.

As criangas afectadas nio apresentam, geral-
mente, sintomas ao nascimento. Na adapta-
¢ao a vida extrauterina, com o inicio da
respiragao esponténea, surge a retengao de ar
alveolar (air trapping) com distensio gra-
dual?. Habitualmente, a progressao clinica ¢
lenta e algumas criancas permanecem assin-
tomdticas por periodo varidvel de horas a
meses. Cerca de 50% das criancas afectadas
desenvolve sintomas no primeiro més de
vida. Os sintomas iniciais s3o a taquipneia e
a dispneia, seguidos de cianose quando hd
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agravamento da insuficiéncia respiratdria.
Alguns casos, 10% a 15%, apresentam evo-
lugio rdpida para insuficiéncia respiratéria e
requerem toracotomia de emergéncia’.

Os autores procederam a revisao dos casos
clinicos de ELC com apresentagio neonatal,
apds pesquisa na base informdtica do servi-
¢o, nos tltimos 10 anos, e apresentam qua-
tro casos com boa evolug¢io apés tratamento
cirargico.

Casos clinicos

Entre 2007 € 2009 foram admitidos na uni-
dade de cuidados intensivos neonatais qua-
tro recém-nascidos de termo, nos quais foi
confirmado o diagndstico de ELC. Trés
recém-nascidos vinham transferidos de ou-
tros hospitais j4 com a suspeita diagndstica
de ELC e um recorreu ao servico de urgéncia
do nosso hospital. Estes quatro casos, embo-
ra tenham sido admitidos nos tltimos trés
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