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APRESENTAÇÃO

A Organização Mundial de Saúde (OMS) define saúde como o estado de completo 
bem-estar físico, mental e social. Uma definição de certo modo ampla que tenta compreender 
os principais fatores ligados diretamente à qualidade de vida tais como alimentação, 
exercícios e até mesmo o acesso da população ao sistema de saúde. Portanto, partindo 
deste princípio a saúde física, mental e social são algumas das dimensões que determinam 
o estado de bem-estar humano, e consequentemente vão muito além da simples ausência 
de doenças. O próprio conceito de saúde, aqui estabelecido pela OMS, está relacionado 
a uma visão ampla e integral do ser humano, que considera aspectos do corpo, mente, 
ambiente, sociedade, hábitos e assim por diante.

Esse conceito nos conduz ao fundamento da multidisciplinaridade com abordagens 
que cada vez mais é aplicada e contextualizada nos diversos âmbitos da saúde, haja vista 
que todas as abordagens e áreas de estudo convergem para o mesmo princípio que é 
a saúde integral do individuo. A saúde na atualidade se estabelece na interação entre 
diversos profissionais e requer conhecimentos e práticas de diferentes áreas tais como as 
ambientais, clínicas, epidemiológicas, comportamentais, sociais, culturais etc. 

Deste modo, por intermédio da Atena Editora, apresentamos a nova obra denominada 
“Abordagens em medicina: Estado cumulativo de bem-estar físico, mental e psicológico”, 
inicialmente proposta em quatro volumes, com o intuito de direcionarmos ao nosso leitor 
uma produção científica com diversas abordagens em saúde. Reforçamos aqui também 
que a divulgação científica é fundamental para romper com as limitações ainda existentes 
em nosso país, assim, mais uma vez parabenizamos a estrutura da Atena Editora por 
oferecer uma plataforma consolidada e confiável para estes pesquisadores divulguem seus 
resultados.  

Desejo a todos uma proveitosa leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: As malformações congênitas do 
sistema respiratório são um conjunto de 
patologias caracterizadas por alterações 
estruturais ou funcionais que ocorrem durante 

o desenvolvimento embrionário. Originam-
se, principalmente, entre a quarta e a oitava 
semanas do período embrionário e resultam em 
anomalias com gravidade variável dependendo 
das estruturas anatômicas afetadas e do estágio 
de desenvolvimento ao qual estão associadas. 
A manifestação clínica dessas malformações 
varia desde disfunções respiratórias graves 
ao nascimento até achados acidentais em 
radiografias do tórax mais tardiamente. A 
sobrevida dos pacientes depende do tipo de 
lesão e dos sintomas apresentados. Ainda 
existem divergências quanto à etiologia de 
muitas dessas doenças, o que dificulta o 
diagnóstico e o tratamento dos pacientes. O 
objetivo do presente artigo é, portanto, apresentar 
uma noção geral acerca das malformações 
congênitas relacionadas ao sistema respiratório, 
bem como conhecer a origem embriológica 
dessas alterações. Foram selecionadas algumas 
malformações específicas da laringe, da traqueia 
e dos pulmões. 
PALAVRAS-CHAVE: Malformações congênitas; 
laringe; traqueia; pulmões. 

THE MAIN EMBRYONIC ALTERATIONS 
OF THE CONGENITAL MALFORMATIONS 
OF THE LARYNX, TRACHEA AND LUNGS 
ABSTRACT: Congenital malformations of the 
respiratory system are a set of pathologies 
characterized by structural and functional 
modifications that happen during the embryonic 
development. Their origin commonly occurs 
between the fourth and the eighth weeks of the 
embryonic period and they result in anomalies 
with distinct severity depending on the anatomical 
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structures affected and on the development stage they are associated with. The clinical 
manifestations can present in different ways from severe respiratory distress at birth to an 
incidental finding on a chest X-ray. The life expectancy of the patients depends on the severity 
of the abnormalities and on the symptoms presented. There are still disagreements regarding 
the etiology of some of these diseases, which complicates the diagnosis and the treatment 
of patients. The aim of this article is, therefore, to present general informations related to the 
congenital malformations of the respiratory system and to clarify the embryonic origin of these 
modifications. There has been selected some specific malformations of the larynx, the trachea 
and the lungs. 
KEYWORDS: Congenital malformations; larynx; trachea; lungs.

1 |  INTRODUÇÃO 
As malformações congênitas são definidas de acordo com a Organização 

Panamericana da Saúde (OPAS) como alterações estruturais ou funcionais que ocorrem 
durante o desenvolvimento embrionário ou fetal, por fatores que antecedem o nascimento 
(RODRIGUES et al., 2014). No que diz respeito às malformações do sistema respiratório, 
tem-se um grande número de patologias associadas tanto à formação embrionária da laringe 
e da traqueia quanto à do parênquima pulmonar, variando quanto à gravidade dependendo 
das estruturas anatômicas afetadas e do período do desenvolvimento ao qual elas estão 
associadas (NAVAS et al., 2010). A incidência dessas alterações está determinada entre 
0,2 e 1 em cada 10.000 nascidos vivos (VARELA et al., 2018). 

A origem embriológica dos órgãos do sistema respiratório está relacionada à 
formação do sulco laringotraqueal, na quarta semana do período embrionário, no assoalho 
da região mais caudal do intestino anterior primitivo (HERRIGES; MORRISEY, 2014; 
WARBURTON, 2017). Conforme esse sulco se desenvolve, revestido pelo mesoderma 
esplâncnico, ocorre um processo de evaginação, o que resulta na formação do divertículo 
laringotraqueal (BARNES; PILLING, 2003). Esta estrutura é o primórdio da laringe, da 
traqueia e dos pulmões (HERRIGES; MORRISEY, 2014). Logo, qualquer alteração nos 
mecanismos de diferenciação do divertículo laringotraqueal pode ocasionar malformações 
congênitas nesses órgãos. 

Diante disso, o objetivo do presente artigo é conhecer as malformações congênitas 
do sistema respiratório, compreender as alterações embrionárias envolvidas nas principais 
malformações e entender as alterações funcionais resultantes. Para tanto, foi realizada 
uma pré- seleção dos artigos que seriam utilizados para esta revisão. Foram listadas todas 
as malformações abordadas pelos diferentes autores, agrupando-as de acordo com o 
órgão comprometido. O primeiro grupo se referiu às malformações laríngeas, das quais 
foram identificadas a laringomalácia, a atresia laríngea e a estenose laríngea. O segundo 
grupo conteve as malformações presentes na traqueia, sendo identificadas a fístula 
traqueoesofágica, a fenda laringotraqueoesofágica, o divertículo traqueal, a estenose 
traqueal e a atresia traqueal. No último grupo foram listadas as malformações relacionadas 
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ao desenvolvimento dos brônquios e dos pulmões, sendo encontradas a agenesia pulmonar, 
a aplasia pulmonar, a hipoplasia pulmonar, os cistos pulmonares congênitos, o enfisema 
lobar congênito, o sequestro pulmonar, a malformação vascular pulmonar e, por fim, a 
malformação adenomatóide cística - também conhecida como malformação congênita 
das vias aéreas. Posteriormente à listagem dessas 16 malformações, sete delas foram 
selecionadas para serem abordadas nessa revisão – a laringomalácia, a estenose traqueal, 
a atresia traqueal, a fístula traqueoesofágica, a agenesia pulmonar, a hipoplasia pulmonar 
e o sequestro pulmonar. Os critérios utilizados para essa delimitação foram a frequência 
de abordagem nos artigos pré-selecionados, a incidência populacional e a recorrência na 
prática médica. 

Como fontes de pesquisa foram utilizadas as bases de dados Scientific Eletronic 
Library Online (Scielo), US National Library of Medicine (PubMed) e Google Scholar. 
Nesse sentido, as palavras-chave utilizadas nos motores de busca foram: “malformações 
congênitas”, “laringe”, “traqueia”, “pulmões”. 

Foram selecionados 38 artigos, publicados nos últimos vinte anos, os quais 
atenderam aos objetivos de pesquisa. Artigos publicados nos idiomas português, inglês ou 
espanhol foram incluídos na revisão.

2 |  DESENVOLVIMENTO 

2.1 Malformações congênitas da laringe

2.1.1 Laringomalácia 

Laringomalácia é a malformação congênita mais comum da laringe. Ainda existe 
divergência quanto à etiologia dessa doença, mas acredita-se que consista na flacidez 
ou incoordenação das estruturas supraglóticas que colabam durante a inspiração e, 
normalmente, está associada a outras malformações e/ou doenças, como o refluxo 
gastroesofágico (OLIVEIRA et al., 2003). A árvore traqueobrônquica, por volta do 25º dia, 
diferencia-se em porção cranial, que formará a laringe, e caudal, formando a traqueia, 
o esôfago e os pulmões, sendo que o desenvolvimento desses órgãos está relacionado 
com os arcos braquiais. Especificamente, o tecido endodérmico originará a laringe e falhas 
decorrentes desse processo de diferenciação resultarão em diversas manifestações de 
doenças (RUTTER, 2014).

Essa malformação possui como característica o estridor, podendo ser evidente 
logo após nascimento ou nos primeiros dias de vida (RUTTER, 2014) e, em geral, esse 
sintoma pode ter resolução espontânea até os 2 anos de idade (AVELINO et al., 2005). 
Tal sintomatologia, na maioria dos casos, é benigna, podendo ser mais notada durante a 
agitação, o choro, a alimentação e a posição supina (RUTTER, 2014). Apenas cerca de 
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10% dos casos são severos, podendo apresentar sintomas como estridor severo, crises 
de apnéia, dificuldade em ganhar peso, cianose, retardo no crescimento e dificuldade 
respiratória intensa, assim, necessita de intervenção cirúrgica (OLIVEIRA et al., 2003).

2.2 Malformações congênitas da traqueia

2.2.1 Estenose traqueal 

A estenose traqueal congênita (STC) é uma malformação rara que representa um 
espectro de lesões obstrutivas das vias aéreas em crianças. Anéis traqueais completos, 
compressão externa por anatomia cardiovascular anômala e traqueomalácia são as causas 
mais comuns de obstrução traqueal (CHIU et al., 2005). 

Durante a quarta semana do período embrionário, o primórdio hepático migra 
do primórdio respiratório, permitindo que o primórdio respiratório dilate e bifurque 
ventrocaudalmente em botões pulmonares. Os botões pulmonares dão origem à traqueia, 
à infraglote e à abertura glótica. Posteriormente, na oitava semana, os rudimentos 
mesenquimais das cartilagens traqueais estão presentes e, durante as duas semanas 
seguintes, as cartilagens formam o tecido fibroelástico e o músculo liso reveste a traqueia. 
Acredita-se que o desenvolvimento desordenado em um desses dois períodos embrionários 
pode gerar a estenose traqueal congênita. Quando o defeito ocorre na oitava semana, 
origina uma estenose menos grave, com menos anomalias associadas (KIM et al., 2004; 
CHIU et al., 2006). 

O estridor, a dificuldade respiratória e a pneumonia recorrente são sintomas comuns. 
De forma geral, os sintomas surgem antes dos três meses de vida, mas a condição pode 
se manifestar mais tardiamente, até os 6 anos de idade (KIM et al., 2004; ELLIOTT et al., 
2003; CHIU et al., 2006). 

2.2.2 Atresia traqueal 

A atresia traqueal é uma malformação congênita rara e, nos dias de hoje, ainda 
fatal. Essa doença atinge mais meninos do que meninas, em uma proporção estimada de 
2 pra 1. Ela se caracteriza pela ausência total ou parcial da traqueia (MORAN et al., 2010). 
A formação da traqueia se inicia entre a quarta e a quinta semana do desenvolvimento 
embrionário, quando os botões pulmonares se projetam do intestino anterior e se movem 
na direção caudal. As células mesenquimais, subsequentemente, constituem o septo 
traqueoesofágico. Se esse processo embrionário falhar, diferentes formas de atresia 
e fístulas esofágicas e traqueais podem se desenvolver, o que pode ajudar a entender 
a associação dessa comorbidade com outras (em especial àquelas oriundas de regiões 
formadas a partir do intestino anterior) (BERCKER et al., 2006). 

Os primeiros sintomas apresentam-se imediatamente ao nascimento, geralmente 
cianose e dificuldade respiratória. Os sinais ultrassônicos pré-natais típicos de atresia 
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traqueal são polidrâmnio, grandes pulmões ecogênicos, vias aéreas dilatadas, diafragma 
invertido e ascite maciça. Nessa malformação, grande parte dos casos detectados está 
associada a outras anomalias congênitas, como as cardíacas, as gastrointestinais, as 
geniturinárias e as do sistema nervoso central (MORAN et al., 2010; BERCKER et al., 
2006). 

O único tratamento possível é a cirurgia precoce, por isso, o prognóstico é ruim. 
Apesar do avanço da medicina no sentido de se detectar precocemente a doença e do 
surgimento de novas técnicas cirúrgicas, poucos pacientes sobrevivem (PRATAP et al., 
2007). 

2.2.3 Fístula traqueoesofágica

A fístula traqueoesofágica define-se como uma malformação congênita rara, 
caracterizada por uma atresia do trato esofágico e uma conexão com a traqueia (ALTER et 
al., 2016) Apresenta incidência de 1 em cada 3.500 nascidos vivos e é pouco mais frequente 
em brancos e no sexo masculino (ALÁ et al., 2012; FIGUEIRÊDO et al., 2005). Por volta 
da quarta ou quinta semana de desenvolvimento, a traquéia e o esôfago constituem um 
único tubo que mais tarde divide-se em duas estruturas, devido à septação na parede 
do intestino primitivo. Uma falha na formação do esôfago tubular e/ou uma separação 
incompleta das porções do intestino anterior, neste período, resultam na atresia do esôfago 
e na fístula traqueoesofágica. Sendo assim, no âmbito embriológico, caracteriza-se como 
uma anomalia no processo de formação e de separação do intestino anterior primitivo 
em traquéia e esôfago (FIGUEIRÊDO et al., 2005). Os sintomas relacionados a esse 
tipo de malformação incluem a presença de polidrâmnio, dificuldade em deglutir saliva 
e leite, aspiração na alimentação, tosse e cianose, além de pneumonia por aspiração, 
especialmente nos lobos superiores dos pulmões (HOUBEN; CURRY, 2008; FIGUEIRÊDO 
et al., 2005). 

2.3 Malformações congênitas do pulmão

2.3.1 Agenesia pulmonar 

A agenesia pulmonar é uma malformação congênita rara e caracteriza-se pela 
ausência completa do parênquima pulmonar, dos brônquios e dos vasos pulmonares no 
lado afetado. Pode ocorrer de forma unilateral ou bilateral, a qual é incompatível com a 
vida (MALCON et al., 2012). Estima-se que a agenesia pulmonar atinja entre 0,5-1,0 para 
cada 10.000 nascidos vivos, apresentando uma taxa de mortalidade no período neonatal 
de aproximadamente 50% (JENTZSCH, 2014). Por volta da quarta semana do período 
embrionário, ocorre a formação do broto respiratório a partir do divertículo laringotraqueal. 
Esse broto deve sofrer duas evaginações para formar os brotos brônquicos primários. Caso 
um deles ou os dois não se desenvolvam, tem-se como resultado a agenesia pulmonar 



 Abordagens em medicina: Estado cumulativo de bem estar físico, mental e 
psicológico Capítulo 13 125

(JENTZSCH, 2014; VYAS et al., 2018; SINGH et al., 2018). 
Há divergência quanto à etiologia da agenesia pulmonar, mas estudos apontam que 

ela pode ser resultado de fatores genéticos, agentes virais e insuficiência de vitamina D 
durante gravidez (MALCON et al., 2012; SINGH et al., 2018). Outras malformações podem 
estar associadas a essa doença, principalmente as cardíacas, as músculo-esqueléticas, 
as gastrointestinais e as renais, as quais são mais comumente encontradas na agenesia 
pulmonar unilateral direita (MALCON et al., 2012; JENTZSCH, 2014; SINGH et al., 2018). 
A taxa de mortalidade é maior quando a doença acomete o pulmão direito, visto que ocorre 
um maior desvio mediastinal, levando à compressão da traqueia (JENTZSCH, 2014). De 
forma geral, a agenesia pulmonar possui diagnóstico precoce, visto que são comuns as 
infecções pulmonares recorrentes e sintomas mais graves quando associada a outras 
malformações. No entanto, existem casos assintomáticos que são descobertos já em idade 
adulta e não necessitam de intervenção (MALCON et al., 2012). 

2.3.2 Hipoplasia pulmonar 

A hipoplasia pulmonar caracteriza-se como uma doença de natureza congênita na 
qual há um subdesenvolvimento do parênquima pulmonar, dos vasos pulmonares e das 
vias aéreas (DELGADO-PEÑA et al., 2015). Essa malformação pulmonar tem incidência 
populacional em torno de 9 a 11 indivíduos em um total de 10000 nascidos vivos, tendo 
uma grande mortalidade perinatal, que gira em torno de 70% (DELGADO-PEÑA et al.,2015; 
LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Devido a esse fator, é pouco diagnosticada em indivíduos 
maiores de 18 anos (FACILA RUBIO et al., 2002). O desenvolvimento embrionário anormal 
se dá por uma diminuição no número de células pulmonares nos alvéolos e vias aéreas 
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Se esse comprometimento ocorrer durante o estágio 
pseudoglandular – entre a 6ª e a 16ª semanas – gera, normalmente, diminuição das 
ramificações bronquiolares em razão da redução do desenvolvimento das suas cartilagens, 
além de comprometer a maturação das células alveolares e a vascularização (FACILA 
RUBIO et al.,2002; LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Se ocorrer após esse período, as 
intercorrências relacionam-se à redução do desenvolvimento e da complexidade alveolar 
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000).

A hipoplasia pode ser classificada em primária ou secundária, sendo que a primária 
não está associada a outras anomalias e na secundária essa associação existe (FACILA 
RUBIO et al.,2002). A hipoplasia pulmonar primária pode ser causada por malformação 
embrionária ou por um acidente vascular uterino, além disso, observou-se níveis distintos 
de gravidade, podendo estar presente bilateralmente ou unilateralmente afetando um ou 
mais lobos (ABRAMS; ACKERMAN; A ENGLE, 2004). No caso da hipoplasia pulmonar 
primária lobar unilateral, a sintomatologia pode variar desde ausente até graves dificuldades 
respiratórias (ABRAMS; ACKERMAN; A ENGLE, 2004). A hipoplasia pulmonar secundária, 
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por sua vez, é mais recorrente do que a primária (LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Nela, se 
o desenvolvimento pulmonar é prejudicado antes das 16 semanas, geralmente, ocasiona 
quadros de hidropisia fetal, malformações renais ou hérnia diafragmática congênita, já 
após 16 semanas as intercorrências estão frequentemente associadas ao oligoidrâmnio 
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). 

2.3.3 Sequestro pulmonar 

O sequestro pulmonar é uma doença congênita rara e caracteriza-se pela formação 
de uma massa de tecido pulmonar anormal, a qual não possui comunicação com a 
árvore traqueobrônquica e é irrigada por uma ou mais artérias sistêmicas, geralmente a 
aorta descendente ou a abdominal (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; SOUSA; 
CARVALHO, 2003; PÊGO-FERNANDES et al., 2002). Pode apresentar-se nas formas 
extralobar ou intralobar, de acordo com o revestimento pleural e com a localização em 
relação ao pulmão normal. Estima-se que o sequestro pulmonar seja responsável por 0,1-
6,4% de todas as malformações pulmonares congênitas, embora esse número possa variar 
em decorrência da dificuldade diagnóstica (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; QIAN 
et al., 2015). Por volta da quarta semana do período embrionário, dois brotos brônquicos 
primários, direito e esquerdo, devem formar-se por evaginações do broto respiratório. Caso 
ocorra a formação de um broto acessório caudal aos dois brotos brônquicos primários, 
tem-se como resultado a formação da massa de tecido anormal que identifica o sequestro 
pulmonar (TASHTOUSH et al., 2015; QIAN et al., 2015; CORBETT; HUMPHREY, 2004). 

No sequestro pulmonar extralobar, que também é denominado de pulmão acessório, 
tem-se a presença de uma massa ovalada com tamanho variando entre 0,5 e 1,5 cm 
(ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008). O parênquima pulmonar 
do segmento anômalo é recoberto por pleura visceral, de característica fina e rugosa, e 
se apresenta separado anatomicamente do pulmão funcionante (ANDRADE; FERREIRA; 
FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008; SOUSA; CARVALHO, 2003). Esse tecido pulmonar 
é homogêneo, com coloração que varia entre acinzentado e rosado e assemelha-se 
ao tecido funcionante, exceto por possuir poucos brônquios bem formados (SOUSA; 
CARVALHO, 2003). Apresenta sua drenagem venosa dependente das veias sistêmicas 
ázigos, hemi-ázigos ou da veia cava inferior (GROSSI et al., 2008), podendo, também, 
ser realizada pela veia porta (PÊGO-FERNANDES et al., 2002). O suprimento arterial, 
por sua vez, é realizado em 80% dos casos pelas artérias abdominal e torácica (GROSSI 
et al., 2008; CORBETT; HUMPHREY, 2004). Normalmente, se localiza na parte posterior 
dos lobos inferiores e em 90% dos casos está presente do lado esquerdo (LEON-URENA 
et al., 2018). Além disso, está associada em 60% dos casos a uma ou mais anomalias 
congênitas, como hérnia diafragmática congênita, hipoplasia, malformação adenomatóide 
cística e enfisema lobar congênito (GROSSI et al., 2008). Com relação à sintomatologia, 
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é frequentemente assintomática, porém, os indivíduos podem apresentar síndrome de 
dificuldade respiratória por hidrotórax e hidropisia fetal (SOUSA; CARVALHO, 2003). Além 
disso, apresenta-se de três a quatro vezes mais frequente em homens do que em mulheres 
(TASHTOUSH et al.,2015). 

Por outro lado, o sequestro pulmonar intralobar é mais comum do que o extralobar 
(CORBETT; HUMPHREY, 2004). Ainda é debatido se sua natureza é congênita ou adquirida 
(ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; TASHTOUSH et al.,2015). Caracteriza-se pela 
presença de um parênquima pulmonar localizado dentro da pleura visceral do tecido 
funcionante e intimamente relacionado a ele, mas que não está normalmente conectado 
à árvore traqueobrônquica (PÊGO-FERNANDES et al., 2002; LEON-URENA et al.,2018). 
Seu tecido apresenta-se associado a um processo inflamatório e fibrosante com resquício 
de estruturas brônquicas (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008). 
Macroscopicamente, apresenta-se como múltiplos cistos de tamanhos diversos (ANDRADE; 
FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008). Sua drenagem venosa é feita em 95% 
dos casos pela veia pulmonar e o seu suprimento arterial é comumente realizado pela 
aorta torácica descendente e menos frequentemente pela aorta abdominal (GROSSI et al., 
2008). Sua localização em 98% dos casos é no lobo inferior (LEON-URENA et al.,2018) 
e em 60% dos casos acomete a porção do hemitórax esquerdo. Normalmente, não se 
associa a outras anomalias congênitas pulmonares (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 
2011; LEE; DORKIN; VARGAS, 2011). Com relação à sintomatologia, após o nascimento é 
comum a presença de infecções pulmonares, com febre e tosse associadas, dor abdominal, 
dificuldade respiratória e alimentar e possíveis hemorragias intratorácicas (SOUSA; COSTA; 
DA SILVA, 2007). Por fim, não apresenta diferença quanto à recorrência em homens e 
mulheres (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; CORBETT; HUMPHREY, 2004). 

3 |  RESULTADOS E CONCLUSÃO 
As malformações congênitas do sistema respiratório decorrem de intercorrências 

durante o desenvolvimento embrionário, formando um grupo heterogêneo de patologias. 
Pacientes com essas malformações podem manifestar disfunções respiratórias ao 
nascimento ou nos primeiros dias de vida, outros podem permanecer assintomáticos 
por longos períodos, sendo eventualmente diagnosticados na idade adulta. Há, também, 
malformações que podem ser incompatíveis com a vida, como a agenesia pulmonar bilateral. 
Os pacientes com malformações mais severas, quando diagnosticados tardiamente, 
costumam apresentar complicações, como dificuldade respiratória intensa, pneumonia, 
cianose, dificuldade para deglutir, infecções pulmonares, tosse, possíveis hemorragias 
intratorácicas, entre outros, podendo ser necessário intervenções cirúrgicas. 

Compreender mais sobre essas malformações do sistema respiratório é relevante, 
tendo em vista que possibilita tanto um conhecimento ampliado sobre os espectros 
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diversos dessas patologias quanto o estabelecimento de uma conexão entre a sua origem 
embriológica e os defeitos sistêmicos aos quais elas estão associadas, o que é essencial 
para a formação de profissionais capacitados para intervir nas intercorrências patológicas 
presentes no indivíduo acometido. Além disso, há divergência quanto à etiologia de muitas 
dessas malformações, o que resulta em subdiagnósticos. Sendo assim, conhecer as 
alterações funcionais e estruturais que resultam dessas malformações é, também, uma 
forma de despertar interesse para que mais pesquisas sejam realizadas acerca da origem 
e da fisiopatologia dessas doenças, o que é necessário para aperfeiçoar as técnicas 
diagnósticas e de tratamento e, consequentemente, para o aumento da qualidade e da 
expectativa de vida dos pacientes.
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