





Editora chefe
Prof? Dr® Antonella Carvalho de Oliveira
Editora executiva
Natalia Oliveira
Assistente editorial
Flavia Roberta Bardo
Bibliotecaria
Janaina Ramos
Projeto grafico
Camila Alves de Cremo
Daphynny Pamplona
Luiza Alves Batista 2021 by Atena Editora
Maria Alice Pinheiro  Copyright © Atena Editora
Natalia Sandrini de Azevedo  Copyright do texto © 2021 Os autores
Imagens da capa Copyright da edicao © 2021 Atena Editora
iStock Direitos para esta edicdo cedidos a Atena Editora
Edicdo de arte  pelos autores.
Luiza Alves Batista Open access publication by Atena Editora

Todo o conteldo deste livro esta licenciado sob uma Licenca de
Atribuigao Creative Commons. Atribuigao-Nao-Comercial-
NaoDerivativos 4.0 Internacional (CC BY-NC-ND 4.0).

@O0

O contelido dos artigos e seus dados em sua forma, corre¢cdo e confiabilidade sdo de
responsabilidade exclusiva dos autores, inclusive nao representam necessariamente a posi¢ao
oficial da Atena Editora. Permitido o download da obra e o compartilhamento desde que sejam
atribuidos créditos aos autores, mas sem a possibilidade de altera-la de nenhuma forma ou
utiliza-la para fins comerciais.

Todos os manuscritos foram previamente submetidos a avaliagdo cega pelos pares, membros
do Conselho Editorial desta Editora, tendo sido aprovados para a publicacdo com base em
critérios de neutralidade e imparcialidade académica.

A Atena Editora é comprometida em garantir a integridade editorial em todas as etapas do
processo de publicagao, evitando plagio, dados ou resultados fraudulentos e impedindo que
interesses financeiros comprometam os padrdes éticos da publicagao. Situacdes suspeitas de
ma conduta cientifica serao investigadas sob o0 mais alto padrao de rigor académico e ético.

Conselho Editorial

Ciéncias Biologicas e da Salide

Prof. Dr. André Ribeiro da Silva - Universidade de Brasilia

Prof® Dr® Anelise Levay Murari - Universidade Federal de Pelotas

Prof. Dr. Benedito Rodrigues da Silva Neto - Universidade Federal de Goias

Prof® Dr® Daniela Reis Joaquim de Freitas — Universidade Federal do Piaui

Prof® Dr® Débora Luana Ribeiro Pessoa - Universidade Federal do Maranhao

Prof. Dr. Douglas Siqueira de Aimeida Chaves - Universidade Federal Rural do Rio de Janeiro


https://www.edocbrasil.com.br/
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4267496U9
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4773603E6
http://lattes.cnpq.br/5082780010357040
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4767996D6
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4574690P9
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4751642T1

Prof. Dr. Edson da Silva - Universidade Federal dos Vales do Jequitinhonha e Mucuri

Prof® Dr? Elizabeth Cordeiro Fernandes - Faculdade Integrada Medicina

Prof® Dr® Eleuza Rodrigues Machado - Faculdade Anhanguera de Brasilia

Prof® Dr® Elane Schwinden Prudéncio - Universidade Federal de Santa Catarina

Prof? Dr* Eysler Gongalves Maia Brasil - Universidade da Integracao Internacional da Lusofonia Afro-
Brasileira

Prof. Dr. Ferlando Lima Santos - Universidade Federal do Recéncavo da Bahia

Prof® Dr® Fernanda Miguel de Andrade - Universidade Federal de Pernambuco

Prof. Dr. Fernando Mendes - Instituto Politécnico de Coimbra - Escola Superior de Salde de Coimbra
Prof® Dr® Gabriela Vieira do Amaral - Universidade de Vassouras

Prof. Dr. Gianfabio Pimentel Franco - Universidade Federal de Santa Maria

Prof. Dr. Helio Franklin Rodrigues de Almeida - Universidade Federal de Rondonia

Prof® Dr® lara Llcia Tescarollo - Universidade Sao Francisco

Prof. Dr. Igor Luiz Vieira de Lima Santos - Universidade Federal de Campina Grande

Prof. Dr. Jefferson Thiago Souza - Universidade Estadual do Ceara

Prof. Dr. Jesus Rodrigues Lemos - Universidade Federal do Piaui

Prof. Dr. Jonatas de Franga Barros - Universidade Federal do Rio Grande do Norte

Prof. Dr. José Max Barbosa de Oliveira Junior - Universidade Federal do Oeste do Para

Prof. Dr. Luis Paulo Souza e Souza - Universidade Federal do Amazonas

Prof® Dr® Magnélia de Araljo Campos - Universidade Federal de Campina Grande

Prof. Dr. Marcus Fernando da Silva Praxedes - Universidade Federal do Recéncavo da Bahia
Prof® Dr® Maria Tatiane Gongalves Sa - Universidade do Estado do Para

Prof® Dr* Mylena Andréa Oliveira Torres - Universidade Ceuma

Prof® Dr® Natiéli Piovesan - Instituto Federacl do Rio Grande do Norte

Prof. Dr. Paulo Inada - Universidade Estadual de Maringa

Prof. Dr. Rafael Henrique Silva - Hospital Universitario da Universidade Federal da Grande Dourados
Prof® Dr® Regiane Luz Carvalho - Centro Universitario das Faculdades Associadas de Ensino
Prof? Dr® Renata Mendes de Freitas - Universidade Federal de Juiz de Fora

Prof® Dr® Vanessa da Fontoura Custédio Monteiro - Universidade do Vale do Sapucai

Prof® Dr® Vanessa Lima Gongalves - Universidade Estadual de Ponta Grossa

Prof® Dr® Vanessa Bordin Viera - Universidade Federal de Campina Grande

Prof? Dr® Welma Emidio da Silva - Universidade Federal Rural de Pernambuco


http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4125932D9
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4785541H8
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4707037E3
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?metodo=apresentar&id=K4721661A9
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4730006H5
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4730006H5
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4799345D2
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4431074H7
https://orcid.org/0000-0002-5205-8939
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4421455Y9
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4777457H7
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4732623J3&tokenCaptchar=03AGdBq24iB-Pof08yPIxT6yxqim-Gnz-Y1IERLxwCNF6X8B9QzolzMoUtSDkPD6WZqA3yZ9AocEA-Ms1KKdTiOsRHg3DhIQwGo4ezaV3L0m_jo_oNAt2bpDjn-YYZVFAVh_wflb5D7E2YzRSy1Owzi0PkDAULG_dxn3s8nGd7OI4JiQUTInBUYirVwP-tlf_CP0AcGDIRSR6_ywnG_r5InTp1TG4mF2qZpMSWM8YklIs672ldbN7qYBYirnIjtrefebeiYbxomms41FywGx-yEcO10Ztb8x6DRdgHU_a6cXS8Z5k5ISxMK1MurH5TXXMv9GTYdgr_kZ6P2pZflXWlKOY_cNoCwIwSPAUTQ1VJR-fpO869k8oAgy1VpCxPKUoVcP6Vb9d4XrDijweLhiAXfO1_iH0V6LyUyw
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4730979Y6
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4770360J4
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4177965H7
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4762258U7
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4769144H2&tokenCaptchar=03AGdBq24Yxzjqjp7LskrufFVo0QrNAEv_wS-y9Yis7IH_xN8FImtn8T7wzW4CuISziPu87d95GO0da-CoAH7yG2-Z2mAJEQjgvyA7RGZsPKjEBx32rZJKmJkeRFMazOtWfpab87pjaC_XpeRceOifpsHXhAnXcuOqREUS4W1iUHMb0B_kvJKY7FRdnJRer3EHn5Ez_79p0cFso7UE5Ym0ET4ptZXWlpQ4RcrS0hQDiJS-IDoKSOxiaCZF9pFNEWki2O6bRejqfEqUlEGc3UTwcq_vkXTUgvNSnjeSCGbS09fo5UGVZP1Q1YNrzuIHhujGsB_BvTjjlC7fLNxfU2r2qpuzV9xULL7P5sLJPBFGqY_mZQuN-2tBIEujGguY81LwJm0GB4sgtmYJDc-JU-tiU1QrsExBI9_OKg
http://lattes.cnpq.br/1353014365045558
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4417033E2
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4723835T5
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4208877H4
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4467061D7&tokenCaptchar=03AGdBq267s04IEVTMOWiqwurh_lBmUoi-vS7BW6P--0eLLmrOX3otZcGuK9_kzkerITV0xTmMad5fjY73BQjeAr5HU9a3VsN-BCAhIdFq3Bt2GghD1Sac4QbYFTuCxGCEajtFe9GBasPKJhvDIpQspDMnFXYyXhHAERpCeeFfUl-iWYu92wzV213OW5WT39pXNY-Eox-fBJemXlD4lUsNjSNqJhZOaj3MQ-6ZihaP2Bg1nKJ0H9sKrRw-M0ZFfilSGsFeVwe3HiyIPVrLdZmeB7rN1ldWt1HHwAcgJKtUFD_QaprpSqT135HrPW6GG3n5UBd7lKNvk0MnETJZHSV49UlnpJDy3cXwa7ZZu2KGU4X3fIN6o1YHVJzMsQXodx0lT8nC0uhPIUElyD694XgZv0L-mmWMl1PrDw
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4208106A6
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4465502U4
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4728374J9&tokenCaptchar=03AOLTBLSd782i965vCUhSY1Tf89Z5X-2c8WmQvb5mB04zomll-Y2szBLd81HYsfkufWR-gBq5feMUL2LWVFOYezaaB_N8HJrg444SriTsScGQwNgFRlNqEFWVKgyr2LcdZC3TwBSOhFrHcx-fB9E_MLK9TEcuTIrweDsrLptGONUQHuGFs0w5Tq8zQpUJ1oBPW9PWJ8VOWknBRF_vyVj1043dMF4u7HT9lUeOC53CV1mxxrgJEBlXqXYuUVzFKRNUjZtRAg0W3aGDTT2BjW1kOtBkozSKnk_ZrFpMuxqzujBD_5zoN8hKsmKWbn3uvYuw3FAHhvtXhc6GbwtFn3NTSeOo1d4iFG-ODet7uvVFJJSRSVuPPDEtHMRVcm082SntHNs8rB_cBPJmK54nRqSxougSpTfA7kq3Zjn_SoOeKo22R-2b_C9U4nAfxhKkzip5nV4cA1A13DrZ2vOSMGmMiBVqvhhr5ywn6Quy_pPEuWwca5XKP15frqfeIQiObr5VsyngYyyE7JyIDfhQ1UDigdsGHLGH2ZEl_Y1Mf83-z6bui470oWfCD8hBgg9UBOgnyvJ91B6S1qDi
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4750685J6
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4773701H6
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4496674E1
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4708470J3
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4273971U7
http://buscatextual.cnpq.br/buscatextual/visualizacv.do?id=K4241566A7

Abordagens em medicina: estado cumulativo de bem estar fisico, mental e
psicolégico

Diagramagdo: Camila Alves de Cremo
Corregdo: Gabriel Motomu Teshima
Indexagdo: Amanda Kelly da Costa Veiga
Revisdo: Os autores
Organizador: Benedito Rodrigues da Silva Neto

Dados Internacionais de Catalogagé@o na Publicagao (CIP)

A154 Abordagens em medicina: estado cumulativo de bem estar
fisico, mental e psicol6gico / Organizador Benedito
Rodrigues da Silva Neto. - Ponta Grossa - PR: Atena,
2021.

Formato: PDF

Requisitos de sistema: Adobe Acrobat Reader
Modo de acesso: World Wide Web

Inclui bibliografia

ISBN 978-65-5983-669-7

DOI: https://doi.org/10.22533/at.ed.697212211

1. Medicina. 2. Salde. I. Silva Neto, Benedito
Rodrigues da (Organizador). Il. Titulo.
CDD 610

Elaborado por Bibliotecéria Janaina Ramos - CRB-8/9166

Atena Editora

Ponta Grossa - Parana - Brasil
Telefone: +55 (42) 3323-5493
www.atenaeditora.com.br
contato@atenaeditora.com.br



http://www.atenaeditora.com.br/

DECLARACAO DOS AUTORES

Os autores desta obra: 1. Atestam nao possuir qualquer interesse comercial que constitua um
conflito de interesses em relacédo ao artigo cientifico publicado; 2. Declaram que participaram
ativamente da construcao dos respectivos manuscritos, preferencialmente na: a) Concepcao do
estudo, e/ou aquisi¢gao de dados, e/ou analise e interpretacao de dados; b) Elaboragao do artigo
ou revisao com vistas a tornar o material intelectualmente relevante; c) Aprovacao final do
manuscrito para submissao.; 3. Certificam que os artigos cientificos publicados estdo
completamente isentos de dados e/ou resultados fraudulentos; 4. Confirmam a citacao e a
referéncia correta de todos os dados e de interpretacdes de dados de outras pesquisas; 5.
Reconhecem terem informado todas as fontes de financiamento recebidas para a consecugao
da pesquisa; 6. Autorizam a edicao da obra, que incluem os registros de ficha catalografica,
ISBN, DOI e demais indexadores, projeto visual e criacao de capa, diagramac¢ao de miolo, assim

como langamento e divulgacao da mesma conforme critérios da Atena Editora.



DECLARAGAO DA EDITORA

A Atena Editora declara, para os devidos fins de direito, que: 1. A presente publicagao constitui
apenas transferéncia temporaria dos direitos autorais, direito sobre a publicacao, inclusive ndo
constitui responsabilidade solidaria na criacdo dos manuscritos publicados, nos termos
previstos na Lei sobre direitos autorais (Lei 9610/98), no art. 184 do Codigo Penal e no art. 927
do Cédigo Civil; 2. Autoriza e incentiva os autores a assinarem contratos com repositérios
institucionais, com fins exclusivos de divulgagdo da obra, desde que com o devido
reconhecimento de autoria e edigao e sem qualquer finalidade comercial; 3. Todos os e-book
sao open access, desta forma nao os comercializa em seu site, sites parceiros, plataformas de
e-commerce, ou qualquer outro meio virtual ou fisico, portanto, esta isenta de repasses de
direitos autorais aos autores; 4. Todos os membros do conselho editorial sao doutores e
vinculados a instituicdes de ensino superior plblicas, conforme recomendacao da CAPES para
obtencao do Qualis livro; 5. Nao cede, comercializa ou autoriza a utilizagao dos nomes e e-mails
dos autores, bem como nenhum outro dado dos mesmos, para qualquer finalidade que nao o

escopo da divulgacao desta obra.



APRESENTACAO

A Organizagcado Mundial de Saude (OMS) define saude como o estado de completo
bem-estar fisico, mental e social. Uma defini¢do de certo modo ampla que tenta compreender
os principais fatores ligados diretamente a qualidade de vida tais como alimentagéo,
exercicios e até mesmo o acesso da populagéo ao sistema de saude. Portanto, partindo
deste principio a salde fisica, mental e social sdo algumas das dimensdes que determinam
o estado de bem-estar humano, e consequentemente vao muito além da simples auséncia
de doencas. O préprio conceito de saude, aqui estabelecido pela OMS, esta relacionado
a uma visao ampla e integral do ser humano, que considera aspectos do corpo, mente,
ambiente, sociedade, habitos e assim por diante.

Esse conceito nos conduz ao fundamento da multidisciplinaridade com abordagens
que cada vez mais € aplicada e contextualizada nos diversos ambitos da salde, haja vista
que todas as abordagens e areas de estudo convergem para 0 mesmo principio que é
a saude integral do individuo. A saude na atualidade se estabelece na interagdo entre
diversos profissionais e requer conhecimentos e praticas de diferentes areas tais como as
ambientais, clinicas, epidemioldgicas, comportamentais, sociais, culturais etc.

Deste modo, por intermédio da Atena Editora, apresentamos a nova obra denominada
“Abordagens em medicina: Estado cumulativo de bem-estar fisico, mental e psicolégico”,
inicialmente proposta em quatro volumes, com o intuito de direcionarmos ao nosso leitor
uma produgao cientifica com diversas abordagens em saude. Reforgcamos aqui também
que a divulgacao cientifica € fundamental para romper com as limitagbes ainda existentes
em nosso pais, assim, mais uma vez parabenizamos a estrutura da Atena Editora por
oferecer uma plataforma consolidada e confiavel para estes pesquisadores divulguem seus
resultados.

Desejo a todos uma proveitosa leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: As malformagbes congénitas do
sistema respiratério sd&o um conjunto de
patologias  caracterizadas por alteragdes
estruturais ou funcionais que ocorrem durante
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o desenvolvimento embrionario. Originam-
se, principalmente, entre a quarta e a oitava
semanas do periodo embrionario e resultam em
anomalias com gravidade variavel dependendo
das estruturas anatdmicas afetadas e do estagio
de desenvolvimento ao qual estdo associadas.
A manifestacdo clinica dessas malformacdes
varia desde disfungdes respiratorias graves
ao nascimento até achados acidentais em
radiografias do térax mais tardiamente. A
sobrevida dos pacientes depende do tipo de
lesdo e dos sintomas apresentados. Ainda
existem divergéncias quanto a etiologia de
muitas dessas doencas, o que dificulta o
diagnéstico e o tratamento dos pacientes. O
objetivo do presente artigo €, portanto, apresentar
uma nocdo geral acerca das malformagdes
congénitas relacionadas ao sistema respiratorio,
bem como conhecer a origem embrioldgica
dessas alteracbes. Foram selecionadas algumas
malformacgdes especificas da laringe, da traqueia
e dos pulmdes.

PALAVRAS-CHAVE: Malformagdes congénitas;
laringe; traqueia; pulmdes.

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.

11 INTRODUGCAO

As malformacdes congénitas s@o definidas de acordo com a Organizagédo
Panamericana da Saude (OPAS) como alteragdes estruturais ou funcionais que ocorrem
durante o desenvolvimento embrionario ou fetal, por fatores que antecedem o nascimento
(RODRIGUES et al., 2014). No que diz respeito as malformagdes do sistema respiratério,
tem-se um grande numero de patologias associadas tanto a formagéao embrionaria da laringe
e da traqueia quanto a do parénquima pulmonar, variando quanto a gravidade dependendo
das estruturas anatémicas afetadas e do periodo do desenvolvimento ao qual elas estao
associadas (NAVAS et al., 2010). A incidéncia dessas alteragdes esta determinada entre
0,2 e 1 em cada 10.000 nascidos vivos (VARELA et al., 2018).

A origem embriolégica dos 6rgdos do sistema respiratério esta relacionada a
formacéo do sulco laringotraqueal, na quarta semana do periodo embrionario, no assoalho
da regido mais caudal do intestino anterior primitivo (HERRIGES; MORRISEY, 2014;
WARBURTON, 2017). Conforme esse sulco se desenvolve, revestido pelo mesoderma
esplancnico, ocorre um processo de evaginagéo, o que resulta na formacao do diverticulo
laringotraqueal (BARNES; PILLING, 2003). Esta estrutura é o primordio da laringe, da
traqueia e dos pulmdes (HERRIGES; MORRISEY, 2014). Logo, qualquer alteragdo nos
mecanismos de diferenciacéo do diverticulo laringotraqueal pode ocasionar malformagdes
congénitas nesses 6rgaos.

Diante disso, o0 objetivo do presente artigo é conhecer as malformagdes congénitas
do sistema respiratorio, compreender as altera¢gdes embrionarias envolvidas nas principais
malformacgbes e entender as alteragbes funcionais resultantes. Para tanto, foi realizada
uma preé- selecéo dos artigos que seriam utilizados para esta revisdo. Foram listadas todas
as malformagdes abordadas pelos diferentes autores, agrupando-as de acordo com o
6rgdo comprometido. O primeiro grupo se referiu as malformagfes laringeas, das quais
foram identificadas a laringomalacia, a atresia laringea e a estenose laringea. O segundo
grupo conteve as malformagbes presentes na traqueia, sendo identificadas a fistula
traqueoesofagica, a fenda laringotraqueoesofagica, o diverticulo traqueal, a estenose
traqueal e a atresia traqueal. No Gltimo grupo foram listadas as malformagdes relacionadas
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ao desenvolvimento dos brénquios e dos pulmdées, sendo encontradas a agenesia pulmonar,
a aplasia pulmonar, a hipoplasia pulmonar, os cistos pulmonares congénitos, o enfisema
lobar congénito, o sequestro pulmonar, a malformacéo vascular pulmonar e, por fim, a
malformagédo adenomatdide cistica - também conhecida como malformagéo congénita
das vias aéreas. Posteriormente a listagem dessas 16 malformagdes, sete delas foram
selecionadas para serem abordadas nessa revisdo — a laringomal&cia, a estenose traqueal,
a atresia traqueal, a fistula tragueoesofagica, a agenesia pulmonar, a hipoplasia pulmonar
e o sequestro pulmonar. Os critérios utilizados para essa delimitacdo foram a frequéncia
de abordagem nos artigos pré-selecionados, a incidéncia populacional e a recorréncia na
pratica 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: “malformagdes
congénitas”, “laringe”, “traqueia”, “pulmbes”.

Foram selecionados 38 artigos, publicados nos ultimos vinte anos, os quais
atenderam aos objetivos de pesquisa. Artigos publicados nos idiomas portugués, inglés ou

espanhol foram incluidos na reviséo.

2|1 DESENVOLVIMENTO

2.1 Malformacées congénitas da laringe

2.1.1 Laringomalacia

Laringomalacia € a malformacé@o congénita mais comum da laringe. Ainda existe
divergéncia quanto a etiologia dessa doenga, mas acredita-se que consista na flacidez
ou incoordenagdo das estruturas supragléticas que colabam durante a inspiragédo e,
normalmente, estd associada a outras malformagdes e/ou doengas, como o refluxo
gastroesofagico (OLIVEIRA et al., 2003). A arvore traqueobrénquica, por volta do 25° dia,
diferencia-se em porgdo cranial, que formara a laringe, e caudal, formando a traqueia,
0 esOfago e os pulmdes, sendo que o desenvolvimento desses 6rgaos esta relacionado
com os arcos braquiais. Especificamente, o tecido endodérmico originara a laringe e falhas
decorrentes desse processo de diferenciacdo resultardo em diversas manifestagbes de
doencgas (RUTTER, 2014).

Essa malformacdo possui como caracteristica o estridor, podendo ser evidente
logo apds nascimento ou nos primeiros dias de vida (RUTTER, 2014) e, em geral, esse
sintoma pode ter resolugdo espontanea até os 2 anos de idade (AVELINO et al., 2005).
Tal sintomatologia, na maioria dos casos, é benigna, podendo ser mais notada durante a
agitacao, o choro, a alimentagcé@o e a posicdo supina (RUTTER, 2014). Apenas cerca de
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10% dos casos séo severos, podendo apresentar sintomas como estridor severo, crises
de apnéia, dificuldade em ganhar peso, cianose, retardo no crescimento e dificuldade

respiratéria intensa, assim, necessita de intervencgéo cirurgica (OLIVEIRA et al., 2003).

2.2 Malformaco6es congénitas da traqueia

2.2.1 Estenose traqueal

A estenose traqueal congénita (STC) € uma malformacéo rara que representa um
espectro de lesOes obstrutivas das vias aéreas em criangas. Anéis traqueais completos,
compressao externa por anatomia cardiovascular anémala e traqueomalacia sao as causas
mais comuns de obstrugéo traqueal (CHIU et al., 2005).

Durante a quarta semana do periodo embrionario, o primérdio hepatico migra
do primérdio respiratério, permitindo que o primordio respiratério dilate e bifurque
ventrocaudalmente em botées pulmonares. Os botdes pulmonares dao origem a traqueia,
a infraglote e a abertura glética. Posteriormente, na oitava semana, os rudimentos
mesenquimais das cartilagens traqueais estdo presentes e, durante as duas semanas
seguintes, as cartilagens formam o tecido fibroelastico e o0 masculo liso reveste a traqueia.
Acredita-se que o desenvolvimento desordenado em um desses dois periodos embrionarios
pode gerar a estenose traqueal congénita. 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 respiratéria e a pneumonia recorrente sdo sintomas comuns.
De forma geral, os sintomas surgem antes dos trés meses de vida, mas a condi¢éo 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 € uma malformagéo congénita rara e, nos dias de hoje, ainda
fatal. Essa doenca atinge mais meninos do que meninas, em uma proporcéo estimada de
2 pra 1. Ela se caracteriza pela auséncia total ou parcial da traqueia (MORAN et al., 2010).
A formacgdo da traqueia se inicia entre a quarta e a quinta semana do desenvolvimento
embrionario, quando os botdes pulmonares se projetam do intestino anterior e se movem
na direcdo caudal. As células mesenquimais, subsequentemente, constituem o septo
traqueoesofagico. Se esse processo embrionario falhar, diferentes formas de atresia
e fistulas esoféagicas e traqueais podem se desenvolver, o que pode ajudar a entender
a associacdo dessa comorbidade com outras (em especial aquelas oriundas de regides
formadas a partir do intestino anterior) (BERCKER et al., 2006).

Os primeiros sintomas apresentam-se imediatamente ao nascimento, geralmente
cianose e dificuldade respiratéria. Os sinais ultrassénicos pré-natais tipicos de atresia
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traqueal sdo polidramnio, grandes pulmdes ecogénicos, vias aéreas dilatadas, diafragma
invertido e ascite macica. Nessa malformacgéo, grande parte dos casos detectados esta
associada a outras anomalias congénitas, como as cardiacas, as gastrointestinais, as
geniturinarias e as do sistema nervoso central (MORAN et al,, 2010; BERCKER et al.,
2006).

O unico tratamento possivel é a cirurgia precoce, por isso, o prognostico é ruim.
Apesar do avanco da medicina no sentido de se detectar precocemente a doenca e do
surgimento de novas técnicas cirurgicas, poucos pacientes sobrevivem (PRATAP et al.,
2007).

2.2.3 Fistula traqueoesofagica

A fistula traqueoesofagica define-se como uma malformagdo congénita rara,
caracterizada por uma atresia do trato esofagico e uma conexao com a traqueia (ALTER et
al., 2016) Apresenta incidéncia de 1 em cada 3.500 nascidos vivos e é pouco mais frequente
em brancos e no sexo masculino (ALA et al., 2012; FIGUEIREDO et al., 2005). Por volta
da quarta ou quinta semana de desenvolvimento, a traquéia e o es6fago constituem um
Unico tubo que mais tarde divide-se em duas estruturas, devido a septacdo na parede
do intestino primitivo. Uma falha na formacéo do esb6fago tubular e/ou uma separagéo
incompleta das por¢6es do intestino anterior, neste periodo, resultam na atresia do eséfago
e na fistula traqueoesofagica. Sendo assim, no &mbito embriolégico, caracteriza-se como
uma anomalia no processo de formagcdo e de separagdo do intestino anterior primitivo
em traquéia e esdfago (FIGUEIREDO et al., 2005). Os sintomas relacionados a esse
tipo de malformacgéo incluem a presencga de polidramnio, dificuldade em deglutir saliva
e leite, aspiracdo na alimentagao, tosse e cianose, além de pneumonia por aspiragao,
especialmente nos lobos superiores dos pulmdes (HOUBEN; CURRY, 2008; FIGUEIREDO
et al., 2005).

2.3 Malformacoes congénitas do pulmao

2.3.1 Agenesia pulmonar

A agenesia pulmonar é uma malformagcéo congénita rara e caracteriza-se pela
auséncia completa do parénquima pulmonar, dos brénquios e dos vasos pulmonares no
lado afetado. Pode ocorrer de forma unilateral ou bilateral, a qual & incompativel 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 periodo neonatal
de aproximadamente 50% (JENTZSCH, 2014). Por volta da quarta semana do periodo
embrionario, ocorre a formagéo do broto respiratério a partir do diverticulo laringotraqueal.
Esse broto deve sofrer duas evaginagdes para formar os brotos brénquicos primarios. Caso
um deles ou os dois ndo se desenvolvam, tem-se como resultado a agenesia pulmonar
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(JENTZSCH, 2014; VYAS et al., 2018; SINGH et al., 2018).

Ha divergéncia quanto a etiologia da agenesia pulmonar, mas estudos apontam que
ela pode ser resultado de fatores genéticos, agentes virais e insuficiéncia de vitamina D
durante gravidez (MALCON et al., 2012; SINGH et al., 2018). Outras malformag¢des podem
estar associadas a essa doenca, principalmente as cardiacas, as musculo-esqueléticas,
as gastrointestinais e as renais, as quais sdo 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 doenga acomete o pulmao direito, visto que ocorre
um maior desvio mediastinal, levando a compressao da traqueia (JENTZSCH, 2014). De
forma geral, a agenesia pulmonar possui diagnéstico precoce, visto que sdo comuns as
infeccbes pulmonares recorrentes e sintomas mais graves quando associada a outras
malformagdes. No entanto, existem casos assintomaticos que sdo descobertos ja em idade
adulta e ndo necessitam de intervencdo (MALCON et al., 2012).

2.3.2 Hipoplasia pulmonar

A hipoplasia pulmonar caracteriza-se como uma doenca de natureza congénita na
qual ha um subdesenvolvimento do parénquima pulmonar, dos vasos pulmonares e das
vias aéreas (DELGADO-PENA et al., 2015). Essa malformagdo pulmonar tem incidéncia
populacional em torno de 9 a 11 individuos em um total de 10000 nascidos vivos, tendo
uma grande mortalidade perinatal, que gira em torno de 70% (DELGADO-PENA et al.,2015;
LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Devido a esse fator, &€ pouco diagnosticada em individuos
maiores de 18 anos (FACILA RUBIO et al., 2002). O desenvolvimento embrionario anormal
se da por uma diminuicdo no nimero de células pulmonares nos alvéolos e vias aéreas
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Se esse comprometimento ocorrer durante o estagio
pseudoglandular — entre a 6* e a 16® semanas — gera, normalmente, diminuicdo das
ramificacdes bronquiolares em razéo da reducéo do desenvolvimento das suas cartilagens,
além de comprometer a maturagdo das células alveolares e a vascularizagdo (FACILA
RUBIO et al.,2002; LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Se ocorrer ap6s esse periodo, as
intercorréncias relacionam-se a redugédo do desenvolvimento e da complexidade alveolar
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000).

A hipoplasia pode ser classificada em primaria ou secundéria, sendo que a primaria
nado esta associada a outras anomalias e na secundaria essa associagcao existe (FACILA
RUBIO et al.,2002). A hipoplasia pulmonar primaria pode ser causada por malformagéo
embrionaria ou por um acidente vascular uterino, além disso, observou-se niveis distintos
de gravidade, podendo estar presente bilateralmente ou unilateralmente afetando um ou
mais lobos (ABRAMS; ACKERMAN; A ENGLE, 2004). No caso da hipoplasia pulmonar
primaria lobar unilateral, a sintomatologia pode variar desde ausente até graves dificuldades
respiratérias (ABRAMS; ACKERMAN; A ENGLE, 2004). A hipoplasia pulmonar secundaria,
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por sua vez, é mais recorrente do que a primaria (LAUDY; WLADIMIROFF, 2000). Nela, se
o desenvolvimento pulmonar é prejudicado antes das 16 semanas, geralmente, ocasiona
quadros de hidropisia fetal, malformacgdes renais ou hérnia diafragmatica congénita, ja
apds 16 semanas as intercorréncias estdo frequentemente associadas ao oligoidramnio
(LAUDY; WLADIMIROFF, 2000).

2.3.3 Sequestro pulmonar

O sequestro pulmonar é uma doenga congénita rara e caracteriza-se pela formacgao
de uma massa de tecido pulmonar anormal, a qual ndo possui comunicacdo com a
arvore traqueobrénquica e é irrigada por uma ou mais artérias sistémicas, geralmente a
aorta descendente ou a abdominal (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; SOUSA;
CARVALHO, 2003; PEGO-FERNANDES et al., 2002). Pode apresentar-se nas formas
extralobar ou intralobar, de acordo com o revestimento pleural e com a localizagdo em
relacdo ao pulméo normal. Estima-se que o sequestro pulmonar seja responsavel por 0,1-
6,4% de todas as malformagbes pulmonares congénitas, embora esse nimero possa variar
em decorréncia da dificuldade diagnéstica (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; QIAN
et al., 2015). Por volta da quarta semana do periodo embrionario, dois brotos brénquicos
primarios, direito e esquerdo, devem formar-se por evaginacdes do broto respiratério. Caso
ocorra a formagdo de um broto acessoério caudal aos dois brotos brénquicos primarios,
tem-se como resultado a formagédo 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 pulmao acessoério,
tem-se a presenca de uma massa ovalada com tamanho variando entre 0,5 e 1,5 cm
(ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008). O parénquima pulmonar
do segmento andmalo é recoberto por pleura visceral, de caracteristica fina e rugosa, e
se apresenta separado anatomicamente do pulmao funcionante (ANDRADE; FERREIRA;
FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008; SOUSA; CARVALHO, 2003). Esse tecido pulmonar
€ homogéneo, com coloragdo que varia entre acinzentado e rosado e assemelha-se
ao tecido funcionante, exceto por possuir poucos brénquios bem formados (SOUSA;
CARVALHO, 2003). Apresenta sua drenagem venosa dependente das veias sistémicas
azigos, hemi-azigos ou da veia cava inferior (GROSSI et al., 2008), podendo, também,
ser realizada pela veia porta (PEGO-FERNANDES et al., 2002). O suprimento arterial,
por sua vez, é realizado em 80% dos casos pelas artérias abdominal e toracica (GROSSI
et al., 2008; CORBETT; HUMPHREY, 2004). Normalmente, se localiza na parte posterior
dos lobos inferiores e em 90% dos casos esté presente do lado esquerdo (LEON-URENA
et al., 2018). Além disso, estad associada em 60% dos casos a uma ou mais anomalias
congénitas, como hérnia diafragmatica congénita, hipoplasia, malformacao adenomatéide
cistica e enfisema lobar congénito (GROSSI et al., 2008). Com relagdo a sintomatologia,
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é frequentemente assintomatica, porém, os individuos podem apresentar sindrome de
dificuldade respiratéria por hidrotérax e hidropisia fetal (SOUSA; CARVALHO, 2003). Além
disso, apresenta-se de trés a quatro vezes mais frequente em homens do que em mulheres
(TASHTOUSH et al.,2015).

Por outro lado, o sequestro pulmonar intralobar € mais comum do que o extralobar
(CORBETT; HUMPHREY, 2004). Ainda é debatido se sua natureza € congénita ou adquirida
(ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; TASHTOUSH et al.,2015). Caracteriza-se pela
presenca de um parénquima pulmonar localizado dentro da pleura visceral do tecido
funcionante e intimamente relacionado a ele, mas que ndo esta normalmente conectado
a arvore traqueobrdnquica (PEGO-FERNANDES et al., 2002; LEON-URENA et al.,2018).
Seu tecido apresenta-se associado a um processo inflamatério e fibrosante com resquicio
de estruturas brénquicas (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008).
Macroscopicamente, apresenta-se como multiplos cistos de tamanhos diversos (ANDRADE;
FERREIRA; FISCHER, 2011; GROSSI et al., 2008). Sua drenagem venosa ¢ feita em 95%
dos casos pela veia pulmonar e 0 seu suprimento arterial &€ comumente realizado pela
aorta toracica descendente e menos frequentemente pela aorta abdominal (GROSSI et al.,
2008). Sua localizagdo em 98% dos casos é no lobo inferior (LEON-URENA et al.,2018)
e em 60% dos casos acomete a por¢gao do hemitérax esquerdo. Normalmente, ndo se
associa a outras anomalias congénitas pulmonares (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER,
2011; LEE; DORKIN; VARGAS, 2011). Com relagdo a sintomatologia, ap6s o nascimento é
comum a presenca de infeccdes pulmonares, com febre e tosse associadas, dor abdominal,
dificuldade respirat6ria e alimentar e possiveis hemorragias intratoracicas (SOUSA; COSTA;
DA SILVA, 2007). Por fim, ndo apresenta diferenga quanto a recorréncia em homens e
mulheres (ANDRADE; FERREIRA; FISCHER, 2011; CORBETT; HUMPHREY, 2004).

31 RESULTADOS E CONCLUSAO

As malformacdes congénitas do sistema respiratoério decorrem de intercorréncias
durante o desenvolvimento embrionario, formando um grupo heterogéneo de patologias.
Pacientes com essas malformagdes podem manifestar disfuncbes respiratérias ao
nascimento ou nos primeiros dias de vida, outros podem permanecer assintomaticos
por longos periodos, sendo eventualmente diagnosticados na idade adulta. H&4, também,
malformagbes que podem ser incompativeis com a vida, como a agenesia pulmonar bilateral.
Os pacientes com malformagdes mais severas, quando diagnosticados tardiamente,
costumam apresentar complicagdes, como dificuldade respiratéria intensa, pneumonia,
cianose, dificuldade para deglutir, infecgdes pulmonares, tosse, possiveis hemorragias
intratoracicas, entre outros, podendo ser necessario intervengdes cirurgicas.

Compreender mais sobre essas malformagfes do sistema respiratério 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 conex&o entre a sua origem
embriolégica e os defeitos sistémicos aos quais elas estdo associadas, o que é essencial
para a formacéo de profissionais capacitados para intervir nas intercorréncias patolégicas
presentes no individuo acometido. Além disso, h& divergéncia quanto a etiologia de muitas
dessas malformagdes, o que resulta em subdiagnésticos. Sendo assim, conhecer as
alteragcbes funcionais e estruturais que resultam dessas malformagbes é, também, uma
forma de despertar interesse para que mais pesquisas sejam realizadas acerca da origem
e da fisiopatologia dessas doencas, 0 que € necessario para aperfeicoar as técnicas
diagnosticas e de tratamento e, consequentemente, para o aumento da qualidade e da
expectativa de vida dos pacientes.
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