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para o conhecimento, tratamento e progndstico das doencas bronco-pulmonares.

Os Cadernos de Anatomia Patologica tém como objectivo manter actualizacdo comum da pratica
didria e divulgar aspectos menos frequentes daquelas doengas. Constituirdo uma forma de conhecimento
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INTRODUCAO quio normal e que € irrigada frequentemente por
uma artéria sistémica'-.
O sequestro pulmonar € definido como uma Sao pouco frequentes, podendo ser de dois ti-
massa de tecido pulmonar anormal que ndo comu-  pos: intra e extra-lobar, sendo que a forma intra-
nica com a drvore traqueobronquica por um bron-  -lobar representa 75 % dos sequestros'=.
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A etiopatogenia € desconhecida. Podera estar
dependente da expressdao anormal do gene homeo
box e do respectivo produto (proteina Hox b-5),
que controla a identidade axial e o padrdo espe-
cifico de 6rgdo precocemente na embriogénese®.

A associacdo com malformacgao adenomatéide
quistica € com quistos broncogénicos sugerem
uma origem embriolégica comum’ '’

A associacdo com anomalias congénitas € fre-
quente nos casos extra-lobares, nomeadamente
com malformag¢ao adenomatéide quistica, hérnia
diafragmatica, quisto broncogénico, agenesia do
pericéardio, anomalias cardiovasculares, hipopla-
sia pulmonar e pectus excavatum'*12,

Apenas 5 % dos sequestros intra-lobares sao
congénitos, sendo a maioria secunddrios a in-
fecgoes antes dos 20 anos de idade'.

Morfologicamente, os sequestros extra-lobares
apresentam-se como lesdo tnica, redonda a pi-
ramidal, variando de 0,5 a 15 cm, recoberta por
pleura visceral finamente rugosa e com linfati-
cos proeminentes, de disposi¢ado reticular. Podem
apresentar aderéncias se ja ocorreram infeccoes.
Sao constituidos por tecido rosado ou acinzentado,
homogéneo, idéntico ao parénquima pulmonar
normal, embora com brénquios bem formados
pouco frequentes. Na regido hilar identificam-se
0s vasos e bronquios irregulares.

Os casos intra-lobares formam massas ate-
lectdsicas ou com cavidades preenchidas por
liquido viscoso branco-amarelado, com dreas de
fibrose assumindo frequentemente aspecto de
bronquiectasia em consequéncia das infec¢des de
repeticao’.

Podem manifestar-se por SDR (sindroma de
dificuldade respiratdria), infec¢des de repeti¢ao,
insuficiéncia cardiaca, hemoptise, isquemia do
miocardio e, no caso das formas extra-lobares,
por hidrotérax e hidrépsia fetal'!-!3-19,

Para o diagndstico concorre a clinica, a imagio-
logia e a Anatomia Patoldgica. A imagiologia as-
sume papel fundamental na identificacdo de irri-
gacdo arterial sistémica e da drenagem venosa'“>.

Marg¢o/Abril 2003

MATERIAL E METODOS

Nos tltimos 12 anos foram estudados 4 casos
de sequestro intra-lobar e 4 casos de sequestro
extra-lobar no Servico de Anatomia Patolégica
dos Hospitais da Universidade de Coimbra.

A relagdo entre sexo masculino e feminino é
de 3/1 em ambos os grupos. As idades dos doentes
variaram entre 11 e 55 anos nos casos intra-lo-
bares e entre 20 e 56 anos nos extra-lobares, com
idades médias de 27,5 e de 43, respectivamente.

Os sequestros intra-lobares ocorreram nos lo-
bos inferiores direitos, dois dos quais ocupavam
a totalidade do lobo. Os extra-lobares ocorreram,
3 a direita e 1 a esquerda, localizados, 3 em lo-
bos acessorios e 1 na dependéncia do lobo infe-
rior direito.

A irrigacdo arterial era sistémica em todos os
casos, identificada por imagiologia e no acto
cirtrgico.

Todos os casos eram sintomédticos aquando do
diagndstico, sendo a forma de apresenta¢do mais
frequente a infeccdo respiratéria (5 casos). Ou-
tras manifestacdes clinicas menos frequentes in-
cluiram hemoptises, bronquiectasias e dispneia
(Quadro I).

A morfologia foi estudada por métodos his-
tologicos de rotina (coloragdo por HE) e por apli-
cacdo de técnicas histoquimicas (PAS, Verhoeff
e pentacromico de Movat) e imuno-histoquimi-
cas (CK7 e TTF1). A técnica pentacrémico de
Movat pde em evidéncia as fibras elésticas, co-
lagénio, fibras de reticulina, mucinas, fibrina e
fibras musculares. Os anticorpos anti-CK7 e anti-
-TTF1 marcam as células epiteliais respiratérias
e os pneumdcitos II e as células de Clara, respec-
tivamente.

RESULTADOS

Todos os sequestros apresentavam pleurite
inespecifica. Identificou-se a artéria sistémica e

Vol. IX N.° 2 155



REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA/CADERNOS DE ANATOMIA PATOLOGICA

o bronquio junto a pleura, facilmente individua-
lizados fazendo uso do pentacrémico de Movat e
Verhoeff que pdem em evidéncia as fibras eldsti-
cas da parede arterial (Fig. 1).

No Quadro II estdo resumidas as observacoes
morfologicas gerais dos 8 casos de sequestros
estudados.

O parénquima pulmonar apresentava espes-
samento colagénico septal, bem como infiltrado
inflamatodrio a custa de linfécitos, plasmoécitos e
PMN. Observou-se hiperplasia do BALT com
formacao de foliculos linféides com centros ger-
minativos em actividade e mesmo formacao de
ganglios linfdticos intra-pleurais, em 2 casos.
Identificou-se um trombo recanalizado num caso
(Fig. 2).

Os espacos alveolares estavam revestidos por
epitélio pavimentoso simples ou cibico. Nas
areas em relacdo com inflamacao identificaram-se
células cilindricas.

Houve positividade difusa e intensa paraa CK 7
(marcador epitelial) em 100 % dos casos, per-
mitindo identificar lesdes parénquimatosas se-
cunddrias ao processo inflamatorio traduzidas por
descontinuidade do epitélio alveolar.

O anticorpo anti-TTF 1 marcou o epitélio al-
veolar de forma menos intensa e descontinua,
sendo a sua positividade mais intensa em dreas
de inflamacao e fibrose, onde havia hiperplasia
de PII. Ndao marcou as células cilindricas.

Nao se identificaram associagdes com out-
ras malformagdes. Num caso intra-lobar iden-
tificou-se um hamartoma pulmonar e num caso
extra-lobar hiperplasia de células neuroendé-
crinas focal.

DISCUSSAO

Do ponto de vista epidemioldgico existem di-
ferencas entre a forma intra e extra-lobar no se-
questro pulmonar. Assim, o sequestro extra-lo-
bar ocorre em mais de metade dos casos antes do
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1.° ano de vida, € mais frequente no sexo mascu-
lino (M/F=4/1) e 90 % ocorrem a esquerda. A
forma intra-lobar € diagnosticada em 50 % dos
casos apos os 20 anos, localiza-se a esquerda
em 55 a 65 % dos casos, podendo ser bilateral.
N3ao ha diferencgas de incidéncia entre os sexos.
Ambos sdo mais frequentes em localizacao in-
ferior',

Sob o ponto de vista clinico, os casos extra-lo-
bares sdo mais frequentemente assintomaticos;
85 % dos sequestros diagnosticados no periodo
pré-natal sdo assintomdticos aquando do nasci-
mento e a maioria dos diagnosticados apds o nas-
cimento sdo sintomadticos'"!”.

Na casuistica estudada, houve predominio de
localizacao a direita, a média de idades de diag-
noéstico foi superior nos extra-lobares, houve pre-
dominio do sexo masculino nos intra-lobares e
nao se identificaram malformacdes congénitas
associadas nos extra-lobares. Identificou-se, con-
tudo, um hamartoma num caso intra-lobar e hi-
perplasia de células neuroenddcrinas num caso
extra-lobar, esta descrita habitualmente em asso-
ciacdo com vivéncia em altitudes elevadas, ou
seja, saturagdo baixa de oxigénio que ocorrerda
em tecido pulmonar com alteracdes inflamaté-
rias graves, nomeadamente colagenizagao.

A irrigagdo arterial € efectuada, na maioria
dos casos, por ramo da aorta tordcica ou abdo-
minal. Em 5 % ¢ efectuada a partir de um ramo
da artéria pulmonar ou da pulmonar e de artéria
sistémica’>'1%1%,

A drenagem venosa segue para veia sistémica
ou veia porta nos casos extra-lobares e para veia
pulmonar nos sequestros intra-lobares'.

A acuidade morfolégica do pentacromico de
Movat permitiu caracterizar a natureza arterial
da irrigag¢do do sequestro, anteriormente identi-
ficada por métodos imagioldgicos ou durante o
acto cirdrgico.

Todos os casos eram sintomaticos, sendo a
sintomatologia inflamatéria predominante de
acordo com a literatura, embora os sequestros
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Fig. 1 — Entrada de artéria sistémica através da pleura visceral num caso de sequestro pulmo-
nar intra-lobar, identificado pela associa¢do de Verhoeff com van Gieson; X 160.

Fig. 2 — Pentacrémico de Movat identificando o fendmeno trombo/trombose no limen de
uma artéria com parede destruida, onde se individualiza a rede eldstica periférica;
X 200.
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QUADROI

Sequestros extra e intra-lobares

Sexo Idade Tipo Local Clinica
00148/89 M 56 A Extra LIDac Hemoptises/Bronquiectasia
11511/96 M 55 A Extra LDac Infeccdo
03969/97 M 20 A Extra LEac Infecgdo
06670/99 F 41 A Extra LDac Dispneia
07846/92 M 55A Intra LID Hemoptises/Bronquiectasia
05552/93 M I11A Intra LID Infecgdo
02322/98 M 17A Intra LID Infec¢do
05974/01 F 27A Intra LID Infec¢do/Bronquiectasia

M=masculino; F=feminino; A=anos; Extra=extra-lobar; Intra=intra-lobar; ac=acessorio.

QUADRO II
Morfologia dos sequestros pulmonares

Fib. Infl. Pleurite T BALT HPNE
00148/89 E + + + + +
11511/96 E + + + +
03969/97 E + + + +/Gl1
06670/99 E + + + +
07846/92 1 + + + -

05552/93 1 + + + +/Gl1
02322/98 1 + + + +
05974/01 1 + + + -

PAS  Movat Elast. CK7 TTF 1
00148/89E N Fib/Ela  Artér. + +/-
11511/96 E N Fib/Ela  Artér. + +/infl
03969/97 E N Fib/Ela  Artér. + +/-
06670/99 E N Fib/Ela  Artér. + +/infl
07846/92 1 N Fib/Ela  Artér. + +/infl
05552/93 1 N Fib/Ela  Artér. + +/infl
02322/98 1 N Fib/Ela  Artér. + +/infl
05974/01 1 N Fib/Ela  Artér. + + -

E=extra-lobar; I=intra-lobar; +=positivo; -=negativo; Gl=ganglio; N=normal; Fib=fibrose;
Ela=fibras eldsticas; Artér=artéria; infl=inflamagao
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extra-lobares estejam descritos como frequente-
mente assintomaticos.

As alteracoes histomorfoldgicas sdo tipicas,
sendo a distor¢ao inflamatdria parenquimatosa a
custa de colagenizacdo septal alveolar e interlo-
bular, a pleurite e a hiperplasia do BALT uma
constante. Em todos os casos demonstrou-se a
presenca de fibras eldsticas. A CK7, identificando
o epitélio respiratorio e as células epiteliais al-
veolares, permite avaliar o dano parenquimatoso.
A expressdo de TTF1 foi mais intensa em zonas
de inflamacdo em relagdo com provavel hiper-
plasia de pneumdcitos tipo II e células de Clara,
por perda de pneumdcitos tipo 1.

CONCLUSOES

Os sequestros pulmonares estdo descritos
como mais frequentes a esquerda, mas podem
também ser diagnosticados a direita.

Pode haver, em séries pequenas, predominio
de um dos sexos (masculino) nos sequestros in-
tra-lobares.

A presenca de distorcao inflamatoéria paren-
quimatosa a custa de colageniza¢do € uma cons-
tante, tal como a hiperplasia do BALT e a pleu-
rite.

Pelo pentacromico de Movat faz-se a carac-
terizagdo do sequestro, identificando-se a artéria
propria e as alteragdes do parénquima pulmonar.

A CK 7 € util na identificag@o de parénquima
preservado e na avaliagdo da extensido do dano
parenquimatoso.

O anticorpo anti-TTF 1 tem expressao varid-
vel, mais intensa em zonas de inflamacdo onde
também ha hiperplasia de pneumdcitos II.
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