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RESUMO

O desenvolvimento pulmonar é considerado como um processo dindmico ocor-
rendo nos periodos pré- e pos-natal. As alteracbes fisiopatolégicas sdo analisadas
nio s6 pelos seus mecanismos proéprios mas também pelas suas repercussdes no cres-
cimento pulmonar.

It is an old cliché that ontogeny repeats phylogeny, but we thought that it would
be profitable to confront the paediatric ontogenist with the zoological phylogenists to
see what each could learn from the other, having physiologists and physicochemisis
available to keep both sides in order. And this accounts for the curious collection of
people here today! (Hugh-Jones 1967).

Foi com estas palavras de orientagio multidisciplinar que se iniciou um Simpésio
sobre Desenvolvimento do Pulmio realizado em Londres (1965) De certo modo, esta
reuniio marca o inicio de uma série de trabalhos realizados por cientistas bisicos e por
clinicos, numa tentativa de compreender a respiragio na crianga, e principalmente no
recém-nascido, e cujos resultados concorreram para uma melhor prevengio, diagndstico
e tratamento de doengas pulmonares do foro pedidtrico (Comroe 1977).

O propésito desta revisio é analisar as anomalias do desenvolvimento pulmonar
com base em conceitos actuais sobre a morfologia e a fun¢io do pulmio normal em
crescumento.

O artigo encontra-se dividido em 6 seccdes: base morfo-funcional; anomalias da
ventilagio; anomalias da perfusio; sindrome da membrana hialina; agenesia, aplasia e
hipoplasia; conclusGes.

A vastidio do tema justificou a inclusio dos quadros clinicos mais frequentes
cujas alteragdes fisiopatolégicas sio analisadas ndo s6 pelos seus mecanismos proprios
mas também pelas suas repercussGes no crescimento pulmonar.

1. Base Morfo-funcional

O pulmio humano é um 6rgio formado por uma série de tubos, uns conduzindo
ar e outros sangue, cujo didmetro individual diminui e a 4rea total aumenta a partir
do hilo. Estas vias de condug¢io vdo confluir numa zona extensa, o 4cino, onde as uni-
dades ventilatérias e circulatérias terminais entram em contacto intimo para permitir
a difusio gasosa (Fig. 1).

A ventilagio e a perfusio pulmonares, tendo como base morfoldgica as estruturas
acima mencionadas, ndo sio mais do que a distribui¢io dindmica do ar e do sangue nos
pulmdes, desde o hilo até aos alvéolos e aos capilares.
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A morfologia da membrana alvéolo-capilar (que é constituida por 3 unidades
distintas: epitélio alveclar, intersticio e endotélio capilar) tem sido exaustivamente
estudada nos Gltimos anos, com énfase para o pneumocito tipo II pela sua importincia
na génese, produgio e secregio do surfactante, substincia tenso-activa que forra a super-
ficie interior dos alvéclos impedindo o seu colapso no final da expiragio (Meyrick e
Reid 1970). Existem no entanto outras populages celulates, quer no intersticio, quer
nos capilares que ndo podem ser ignoradas no estudo do pulmio: assim, a existéncia
de musculo vascular liso no interior da zoma respiratéria ou 4cino, (Reid 1977) é im-
portante porque explica a vasoreactividade pulmonar por acgio directa dos gases que
difundindo das vias respiratérias terminais e dos alvéolos actuam directamente sobre a
parede vascular (Staub 1961).

SEGMENTO PULMONAR
ESTRUTURA - FUNGAO

VENTILAGAO PERFUSAQ

cartilagem Bronquio Segmento

Bronquiolo Eldstico
epitélio Bronquiolo
Terminal ialmente
almen

Bronquiolo Segmento m:::ulav
Respiratério Muscutar ndo muscular
Canal (pre-capilar}
Alveolar
Saco
Alveolar Segmento
Alveolo Capilar

Fig. 1 — Pulmao normal. Base morfo-funcional

O modelo da espiral muscular na terminagio das vias circulatérias (Hislop e Reid
1973 2 ¢ b) (Meyrick e Reid 1978) (Rendas et al 1978), tem sido objecto de criticas,
das quais as mais recentes, embora nio discutindo o conceito de segmento parcialmente
muscular e nio-muscular, admitem a existéncia de uma zona pré- e pés-capilar complexa
onde células musculares lisas, endoteliais e pericitos se intetligam (Weibel 1974)
(Rhodin 1978).

Contudo o puimio da crianga é diferente do do adulto na medida em que muito
cedo, na vida fetal, estd sujeito a um processo de desenvolvimento que permite assegurat
a0 homem a sobrevivéncia na transicio do meio liquido, intra-uterino, para o meio
gasoso, atmosfera, e a sua permanéncia neste. Mais tarde, e durante o perfodo pos-natal,
a zona respiratéria aumenta de complexidade até 4 vida adulta (Rendas e Pina 1979).
A evolugio embriolégica do pulmio humano foi sintetizada por Reid (1977) nas Leis
do Desenvolvimento Pulmonar:

1.° A drvore bronquica esti completamente formada na 16.* semana de vida fetal.

2.2 Os alvéolos desenvolvem-se apés o nascimento, aumentando em namero até
205 8 anos de idade € em dimensGes até ao fim do crescimento da parede toricica.

3.2 Os vasos pré-acinares (fora da zona respiratéria) seguem o desenvolvimento
das vias aéreas; os intra-acinares (respiratérios) seguem o dos alvéolos. A muscularizagio
das artérias intra-acinares nio acompanha o ritmo de aparecimento de novas artérias.

A evolugic funcional é a um tempo brusca, no periodo neonatal, e depois pro-
gressiva durante o crescimento.
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Scarpelli (1975) resumiu as transformacBes neonatais do seguinte modo:

1. Inicio de um padrio respiratério ritmico, regular e controlado.

2.» Répida reabsor¢io do liquido intra-pulmonar e estabelecimento de uma camada
alveolar de surfactante.

3.° Desenvolvimento € manutengio de propriedades mecénicas estiticas e dind-
micas apropriadas conduzindo a uma capacidade residual funcional normal.

4.° Ajustamentos circulatérios, com passagem de uma circulagio-em-paralelo —
canal arterial e foramen oval patentes — para uma circulagio-em-série.

5. Estabelecimento de relagbes apropriadas de ventilagio-perfusio bem como de
difusdo gasosa.

Apbs este periodo a maioria das transformages reflectem o aumento progressivo
da. superficie alveolar total a qual acompanha a curva de aumento de peso e de altura
(Polgar 1974) ; trabalhos de anatomia comparada mostram também uma relagio intima
entre a drea alveolar e a actividade metabélica, independentemente das dimensdes cor-
porais (Tenney € Remmers 1963).

Quanto ao desenvolvimento funcional das vias aéreas, estudos recentes de Mansell
et al (1977) sugeriram que a matura¢io destas nfo se dava de um modo homogéneo,
havendo um primeirc periodo de aumento de volume alveolar durante a infincia, acom-
panhade de proporcional aumento de didmetro ao nivel dos brénquios hilares mas ndo
ao nivel dos bronquiolos terminais, criando assim uma distribuicio heterogénea da resis-
téncia ao nivel do pulmdo. Os trabalhos de Hogg et al (1970) tinham discutido j& essa
heterogeneidade e acentuado a sua importdncia em infec¢des respiratérias na infincia.

A circulagio pulmonar do adulto é dotada de propriedades especificas que lhe
permitem responder a alteragGes hemodindmicas, como sejam aumentos significativos
do débite cardiaco, sem que haja repercussdes sobre a pressio vascular. Classicamente,
esta reserva vascular funcional do pulmio tem como base as caracteristicas mecinicas
dos diversos compartimentos da pequena circulagio, que deve ser considerada como
iniciando-se na auricula esquerda e terminando no ventriculo direito (Luis 1955).

Sabe-se hoje que o fluxo sanguineo é pulsitil e continuo ao longo de toda a rede
vascular do pulmio, mesmo nos capilares (Lee 1971) e que existe uma distribui¢do
topogrifica desse mesmo fluxo do vértice 3 base, dependente da forca da gravidade
e condicionando 3 zonas distintas: Zona 1 (apical), onde a pressio alveolar — P, —
excede a pressio arterial — P, — e venosa — Py, —, nio existindo portanto circulagdo
sanguinea. Zona 2 (média), onde P, > P,,,, mas em que esta é ainda mais elevada
do que Py, fazendo depender a circulagio sanguinea da relagio P, — P,,,. Zona 3
(basal) onde P, > Py > P,,,, dependendo a circulagio sanguinea da diferenca P, —Py
(West et al 1964). A existéncia de uma zona 4 proposta por Hughes et al (1968),
localizada junto 2 base do pulmio, e onde o fluxo sanguineo diminuiria por ac¢io do
aumento da pressdo intersticial, ainda nic estd completamente aceite.

Para além desta relagio hemodinimica wvertical, condicionada pela gravidade,
existc também uma relagio horizontal nos territérios perfundidos, de tal forma que a
queda da pressio vascular se d4 progressivamente ao longo de toda a rede circulatéria,
sobretudo nos vasos intra-acinares — artérias, capilares e veias — ao contririo do que
se observa na circulagdo sistémica (Brody et al 1969).

Estes mecanismos de adaptagdo normais da circulagio pulmonar tém sido expli-
cados com base em duas propriedades dos vasos pulmonares designados por distensi-
bilidade — aumento do diimetro vascular — e por recrutamento — aumento do niimero
de vasos perfundidos — (Maseri et al 1972). As duas propriedades conduzem a um
aumento da 4rea vascular reduzindo assim a resisténcia vascular pulmonar (r.v. p.).
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Esta dedugio baseia-se na lei de Poiseuille:
Re—m—m — q

em que R representa a resisténcia entre 2 pontos situados num tubo rigido de vidro, de
secgio circular e raio, r, separados por uma distincia, 1, onde o fluido de viscosidade, 1,
circula num regime de fluxo laminar,

Deste enunciado se pode deduzir o risco de aplicar uma lei da fisica a uma rede
circulatéria; contudo a sua utilizagio em estudos de hemodinimica pulmonar é impor-
tante, pois equaciona as varidveis vasculares e sanguineas em causa (Luis 1956).

Os factores que mais dificultam a aplicacdo da lei ao leito pulmonar sio a exis-
téncia dum fluxo sanguineo turbulento e nio laminar — pelo reduzido comprimento
vascular, pela presen¢a de miltiplas ramificacdes — e também o facto da parede vascular
ndo ser rigida — sujeita a pressdes transmutrais e dotada de tonicidade prépria.

A medigac da r. v. p. como a razdo entre 2 pressoes — de entrada, ao nivel da
artéria pulmonar e de saida, ao nivel da auricula esquerda —e um fluxo — débito
cardiaco — dd-nos um valor de dificil interpretagio e sujeito 2 numerosas variagdes.
Murray (1976) dividiu-as em 2 grupos: passivas e activas.

As variagBes passivas da r. v. p. sio ocasionadas por factores mecinicos do pulmio
¢ da circulagic sistémica e inclufam: 1 — pressdo arterial pulmonar; 2 — pressio auri-
cular esquerda; 3 — volume sanguineo pulmonar; 4 — pressio transpulmonar (que se
entende como o conjunto de forcas que mantém o lumen vascular patente e que variam
consoante ¢ grau de insuflagio pulmonar e a localizagio dos vasos — alveolares ou extra-
-alveolares) ; 5 — pressdc intersticial ; 6 — viscosidade sanguinea. O aumento das varid-
veis 1, 2, e 3 condiciona uma redugio da r. v. p-, enquanto que o inverso se observa com
o aumento das restantes.

Nas variagGes activas da r. v. p. actuam factores que alteram directamente a mus-
culatura vascular lisa e que sdo: 1— estimulos neurogénicos (simpéticos e parasim-
péticos) ; 2 — factores humorais (vasodilatadores: acetilcolina — s6 em casos de vaso-
constri¢do pre-existente —, bradiquinina e prostaglandinas E; vasoconstritores: catecola-
minas, serotonina, histamina, angiotensina, péptidos de degradagio da fibrina, prosta-
glandinas F); 3 — factores quimicos (hip6xia, hipercapnia e acidémia).

A microcirculag@o pulmonar estd para além disso dotada de mecanismos que evitam
a acumulacio extra-vascular de liquido na zona respiratdria, prevenindo-se assim a
formagio de edema pulmonar. Sobre essa acumulagio é importante considerar como
Staub et al (1967) a existéncia de duas fases, uma intersticial em que se daria a passagem
de liquido através do endotélio capilar para o intersticio e outra alveolar em que haveria
o preenchimento progressivo dos alvéolos por alteragio da permeabilidade do epitélio.
Estudos ultra-estruturais de permeabilidade ao nivel da membrana alvéolo-capilar, con-
firmaram que o local de maior resisténcia & passagem de liquido pard o espago alveolar
s¢ situava ao nivel das jungdes interepiteliais (Szidon et al 1972).

A dindmica do liquido intersticial pulmonar é interpretada com base na lei de
Starling que equaciona as forcas que governam o fluxo liquido (FL) através de um
endotélio,

FL:Kend {:(P(-np_Pint) - (ﬂplu_'ﬂ:int):}

em que K., é o coeficiente de filtracgio do endotélio, P, a pressio hidrostética
capilar, Py,,, a pressio hidrostitica intersticial, 1,,, a pressio oncética do plasma e
Tint, & pressio oncética do liquido intersticial.
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A aplicagdo desta lei a estudos de permeabilidade alveolo-capilar é complexa
(Levine et al 1967) ndo s6 pela dificuldade em medir as varidveis directamente, mas
também pela dependéncia destas de outros factores como sejam as pressdes alveolar
¢ pleural bem como a capacidade de drenagem do sistema linfitico (Levine e Mellins
1975).

A transposi¢do destes dados, obtidos em pulmdes adultos para o pulmdo em
desenvolvimento, deve ser feita com cuidado e confirmada clinica ou experimentalmente.
Assim sabe-se que no homem 2 maturagio funcional da circulagio pulmonar é progres-
siva, considerando-se uma fase inicial de rdpida redugdo da r. v. p., durante as primeiras
6-8 semanas de vida, seguida de um periodo varidvel segundo os autores, 3-6 meses
(Hoffman 1975) ou 2-3 anos (Rudolph 1974), até se atingirem os baixos valores da
idade adulta. A maturagdo morfolégica é também progressiva e ocorre sobretudo nos
primeiros 2 anos de vida, altura que na zona respiratéria ou 4cino, aumenta conside-
ravelmente o nlimero e as dimensGes de unidades vasculares, a0 mesmo tempo que o
musculo liso se estende ao longo da parede vascular até préximo dos alvéolos (Reid
1977).

Nio se sabe com seguranga o papel desta remodelagio morfoldgica na maior labi-
lidade da circulagio pulmonar observada nos primeiros anos de vida, mas é provavel que
ela reduza consideravelmente a reserva vascular funcional (Hoffman 1975). As provas
para confirmar esta teoria sdo por enquanto de ordem tedrica e experimental: 1. Devido
& menor altura do pulmio da crianga é provavel que os vasos se encontrem todos na zona
3 de West ou seja P, > Py > P,,, o que significa que nio existitio zonas pulmonares
com vasos colapsados reduzindo-se assim a capacidade de recrutamento vascular. 2 — Teo-
ricamente esta alteragio pode ser compensada durante o crescimento pelo aparecimento
de novas unidades vasculares e também pela maior distensibilidade dos vasos existentes
que ndo se encentram ainda completamente muscularizados. 3 — A distribuicio hete-
rogénea do misculo vascular liso, mais espesso nos vasos fora da zona respiratéria e
ausente no 4cino, pelo menos no homem & nascenga, pode alterar a condugio das ondas
de pressio e fluxo sanguineo ao longo da rede vascular e condicionar respostas hiper-
tensivas anormais, varidveis com a idade (Rendas et al 1979). 4 — A permeabilidade
do endotélio pulmonar diminui com a idade o que leva ao aparecimento mais precoce
de edema intersticial em animais jovens do que em adultos (Levine et al 1973).

O controlo da respiragio durante o desenvolvimento pulmonar tem sido objecto
de discussdo recente com base na observacic, em fetos, /n utero, de movimentos respira-
térios (Dawes 1974). Estes estudos, na continuagio dos trabalhos iniciais de Barcroft
e Barron (1937), definiram a existéncia de um periodo de sono activo (ocupando 45 %
do dia) durante o qual o feto realizava movimentos respiratérios ripidos e superficiais
podendo durar em certos casos cerca de 1 hora e que eram acompanhados de movimentos
répidos dos olhos e de um padric electroencefalogrifico tipico (Dawes et al 1972).
Este padrio respiratério foi confirmado no homem mediante a utilizacio de ultrasons
(Boddy € Robinson 1971).

A importincia desta interrelagio sono-respiragio, reflecte-se no estabelecimento
do padrio respiratério normal 4 nascenga — para o qual concorrem também quimio-
receptores (centrais e periféricos) e reflexos (Hering-Breuer ¢ Head) — bem como na
manuten¢io de um padrio respiratério normal durante o periodo neonatal (Finer et
al 1976).

2. Anomalias da ventilacio

Nesta revisdo aceitamos a separagio cldssica e de base funcional das anomalias
da ventilag@o em obstrutivas e restritivas se bem que reconhegamos por um lado a exis-
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téncia de formas mistas e por outro a necessidade de interligar ventilagio e perfusdo na
fisiopatologia dos diversos quadros clinicos (Crofton e Douglas 1971) (West 1977).
Obstrutivas: Estas doencas caracterizam-se por uma obstrucdo das vias aéreas que pode
ser das vias superiores ou inferiores.

As causas sio mltiplas, estando as mais frequentes enumeradas no Quadro 1.

Quadro 1

Anomalias obstrutivas

Etiologia

VIAS AEREAS SUPERIORES

Atrésia dos coanos

Sindrome de Pierre Robin

Sindrome de Beckwith Wiedcmann
Hipertrofia das amigdalas e adendides
Estridor de causa indeterminada
Paralisia das cordas vocais

Brida laringo-traqueal

VIAS AEREAS INFERIORES

Asma

Fibrose quistica

Sindrome de Kartagener

Bronquiolite

Enfisema lobar congénito

Sindrome de Swyer-James
ou de MacLeod

Estenose traqueal pds-traqueotomia
Anel vascular

Laringo-traqueite e epiglotite
Corpo estranho

Algumas delas podem causar insuficiéncia respiratéria no recém-nascido (Avery €
Fletcher 1974) enquanto que outras aparecem mais tarde, sendo de realgar nestas as
infeccdes respiratérias e a asma bronquica.

Dentre os mecanismos fisiopatoldgicos devemos separar 0 quadro associado com
as obstrucdes altas (Fig. 2) do que caracteriza as baixas (Fig. 3).

ALTERACDES OBSTRUTMAS
FISIOPATOLOGWA 1

VIAS AEREAS SUPERIORES,

'msy.e/ WPOVENTILAGRD }ums
NEGATVA NEUROGENICSS £
nnnrizum l / HUMORAIS
Am HipGA

Fig. 2 — Fisiopatologia das alteragoes obstyutivas alias (adaptado e modificado de Dialilian et al
1975 e de Travis et al 1977)
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ALTERAGOES OBSTRUTIVAS

FISIOPATOLOGIA 1
VIAS AEREAS INFERIORES\
GENERALIZADA LOCALIZADA ?
FIBROSE QUISTICA . BRONQUIOLITE ENFISEMA ALVEOLAR CONGENITO
ATRESIA
HIPOPLASIA  HIPOPLASIA HIPOPLASIA  HIPOPLASIA POLIALVEOLAR  HIPOPLASICO  porto uon
ALVEOLAR ?  VASCULAR ?  ALVEOLAR VASCULAR |
HIPOPLASIA HIPOPLASIA HIPOPLASIA |
HIPERTENSAO ALVEOLAR  BRONCO-ALVEOLAR  ALVEOLAR
PULMONAR

|

COR
PULMONALE

— —— ——

Fig. 3 — Fisiopatologia das alteracbes obstrutivas baixas

Quanto s primeiras sabe-se que a hipoventilagio associada ao aumento de pressio
intrapleural ¢ 4 redistribui¢do do débito cardiaco, origina hip6xia e hipercapnia vindo
a produzir em casos extremos cor pulmonale agudo ou crénico bem como edema pul-
monar de causa primariamente nio cardiaca (Djalilian et al 1975) (Travis et al 1977).

Quanto i existéncia de uma verdadeira anomalia do desenvolvimento pulmonar
nestes casos, nada se sabe, pois que nunca foram objecto de anilise morfoldgica quanti-
tativa; contudo nos casos passiveis de correcgdo cirlirgica, a evolugio clinica sugere um
progndstico favordvel e um desenvolvimento normal.

As obstrugdes intra-pulmonares sio mais complexas e devem ser analisadas sepa-
radamente.

A asma nio foi nunca considerada no quadro das anomalias do desenvolvimento
pulmonar e a sua fisiopatologia ultrapassa o 4mbito desta revisio. No entanto, pouco
ou nada se sabe sobre a influéncia da doenga asmitica no desenvolvimento pos-natal do
pulmio e mais dados morfolégicos sio necessirios para completar os funcionais (Zla-
petal e al 1971) (Permutt 1971).

As infecgbes das vias respiratérias sobretudo nos primeiros anos de vida podem ter
consequéncias graves sobre o desenvolvimento pulmonar pés-natal dado que alteram
a dinimica da multiplicagio alveolar bem como o aumento de didmetro dos bronquiolos
terminais e respiratérios, que ocorre normalmente durante esse periodo (Kattan et al
1977).

No caso extremo da bronquiolite obliterante, estudos morfoldgicos detalhados de
Reid e Simon (1962) e de Reid et al (1967) demonstraram que a sindrome descrita
por Swyer e James (1953) e por MacLeod (1954) e definida como hipertransparéncia
pulmonar sem colapso, resultava de obstrugdo generalizada das vias respiratdrias ter-
minais originando secundariamente uma hipoplasia alveolar e vascular (Fig. 3).

O enfisema lobar congénito que pode produzir insuficiéncia respiratéria aguda na
infincia, caracteriza-se por hiperinsuflacio lobar, com compressio do parenquima adja-
cente e desvio contra-lateral do mediastino. A alteragio fisiopatolégica dominante é pois
encarceramento de ar no lobo afectado — superior ou médio em 95 % dos casos — resul-
tado ou de obstrugio brénquica — intrinseca ou extrinseca (Murray 1967) — ou de uma
alteragio alveolar primdria (Bolande et al 1956). Estudos morfométricos do pulmio em
casos de enfisema lcbar congénito revelaram a existéncia de trés padrdes distintos: po-
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lialveolar — em que o namero de alvéolos se encontrava aumentado em rela¢io ao normal,
sugerindo uma multiplicagio excessiva durante a vida fetal; hipcpldstico, em que o
ntmero de vias aéreas e alvéolos se encontrava reduzido; associado a atrésia brénquica,
em que a multiplicagio alveolar também se encontra reduzida (Simon e Reid 1963)
(Hislop e Reid 1970) (Hislop e Reid 1971) (Henderson et al 1971) (Fig. 3).

Tanto a fibrose quistica como a sindrome de Kartagener representam quadros
obstrutivos em que a infecgdo e a dilatagdo brénquicas — bronquiectasias — se sobrepoem
num processo de etiologia desconhecida. Estudos recentes de morfologia quantitativa
mostraram que na mucoviscidose pode existir uma aplasia do desenvolvimento pulmonar,
definida pelo nimero reduzido de artérias intra-acinares; no entanto, estes trabalhos ndo
excluem a hipétese dessa redugio se poder ter verificado progressivamente quando do
desenvolvimento de hipertrofia ventricular direita (Ryland e Reid 1975).

Restritivas: O quadro das alteragSes restritivas vai incluir processos patoldgicos
que limitam a expansio pulmonar por doenga parenquimatosa, pleural, da parede tordcica
ou neuromuscular (Quadro 2).

Quadro 2

Anomalias restritivas

Etiologia

PARENQUIMA PAREDE TORACICA
Fibrose intersticial difusa progressiva Hérnia diafragmitica
Pneumonia intersticial Eventracio diafragmitica
Enfisema intersticial Escoliose
Linfangiectasia congénita Condrodistrofias
Taquipneia transitoria do recém-nascido?
Quistos congénitos NEUROMUSCULAR

Sindrome de Wilson Mikity Paralisia frénica
Miastenia gravis
PLEURA Miodistrofias

Pneumotorax

As doengas do parénquima pulmonar vdo alterar primariamente a difusio gasosa
a0 aumentarem a espessura do intersticio alveolo-capilar (Fig. 4). Contudo, a definicdo
da sindrome de bloqueio alveolo-capilar tal como foi revista por Dickie e Rankin (1960)
nio se deve aplicar a este quadro clinico, dado que a anomalia funcional que o caracte-
riza é ndo sé6 uma diminuigio da capacidade de difusio mas também uma alteragdo das
relacGes entre a ventilagio e a perfusio (Bates et al 1971).

Se bem que a fibrose intersticial difusa tenha sido descrita em criangas (Hilton
e Rendle-Short 1961) nio se refere no seu estudo qualquer anomalia de desenvolvimento
pulmonar; no entanto, os casos descritos s3o de termo e nada parece indicar uma ano-
malia congénita do intersticio.

Em relacio ao enfisema intersticial a revisio recente de Plenat et al (1978)
demonstrou uma maior incidéncia em prematuros, sugerindo nestes casos que o intersticio
apesar de mais espesso, é mais frigil, possivelmente por imaturidade das fibras con-
juntivas (Loosli e Potter 1959).

Uma alteracio neonatal do sistema linfatico tem sido sugerida para explicar a
etiologia da taquipneia transitéria do recém-nascido. Esta anomalia sem repercussoes
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no desenvolvimento resultaria da manutencio de liquido intra-pulmonar apés o nasci-
mento por falta de vias convenientes de drenagem. Uma alteragio mais grave do sistema
linfitico é a linfangiectasia congénita, a qual pode ser generalizada a outros érgios e
estar associada a cardiopatias congénitas (Noonan 1970); se bem que a maioria dos
casos sejam fatais, algumas criangas sobrevivem com queixas respiratOrias moderadas
(Javett 1963). Segundo Laurence (1959) a causa seria uma hipoplasia da rede linfatica
a0 nivel dos septos lobulares.

FISIOPATOLOGIA

ALVEOLO NTERSTICIO CAPILAR

HIPERTENSROD
PULMONAR
7

COR PULMONALE

Fig. 4 — Fisiopatologia das alteracoes parenquimatosas restritivas

A sindrome de Wilson Mikity (1960) caracterizada pela existéncia de dilatagSes
quisticas alternando com dreas de fibrose intersticial observa-se apenas em prematuros
(Swyer et al 1965). Baghdassarian et al 1963 sugeriram que o quadro clinico poderia ser
explicado por uma maturagio heterogénea do parénquima pulmonar com hipoplasia
alveolar. Estudos recentes de morfologia pulmonar quantitativa nio confirmaram esta
sugestio tendo-se observado no entanto um aumento anormal do volume do intersticio
pulmonar, em comparagio com os outros elementos pulmonares, sugerindo assim uma
fibrose intersticial congénita ou de aparecimento muito ripido nas primeiras semanas
de vida (Williams et al s. d.).

O pulmio nos casos de hérnia diafragmitica congénita é verdadeiramente hipo-
plasico; estudos de morfologia quantitativa mostraram uma deficiéncia no nimero de
ramifica¢des brénquicas subsegmentares o que sugere uma anomalia do desenvolvimento
antes do 4.° més de gestagio (Areechon e Reid 1963). Para além disso 2 regido respi-
ratbria esti alterada com menos alvéclos do que o normal o mesmo acontecendo & rede
vascular (Kitagawa et al 1971). Estudos morfol6gicos e funcionais confirmaram que a
hipoplasia pulmonar persiste mesmo apés a reparagio do defeito diafragmatico (Hislop
e Reid 1976) (Wohl et al 1977).
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Outro exemplo de anomalia restritiva com hipoplasia pulmonar é a escoliose; aqui,
tal como na hérnia diafragmaética existe uma limitagdo espacial ao crescimento pulmonar,
mas desta vez a alteracdo verifica-se apenas no periodo pés-natal. Estudos de morfologia
quantitativa em pulmdes de criancas com escoliose demonstram anomalias do desenvol-
vimento alveolar e vascular com muscularizagio anormal da rede arterial (Naeye 1961)
(Davies ¢ Reid 1971).

3. Anomalias da perfusio (Quadro 3)

Esta seccio encontra-se dividida em 4 temas englobando: 1. — altera¢Bes da vaso-
-reactividade pulmonar neonatal; 2. — cardiopatias congénitas; 3. — trombo-embolia ;
4. — edema e hemorragia.

Quadro 3

Alteragses da perfusio

HIPERTENSAO
IDIOPATICA

Vasoconstri¢io pulmonar neonatal
Persisténcia da circulacio fetal
Hipertensio pulmonar primdria na crianga

DOENCA DO PARENQUIMA PULMONAR (Figs. 2,3 ¢ 4)
CARDIOPATIA CONGENITA (Fyler 1978) (Weineberg 1978)

Aumento do fluxo e da resisténcia pulmonar
Shunt esquerdo-direito
Comunicacio interventricular
Comunicag¢do interauricular
Canal arterial patente
Canal atrioventricular comum
Comunicacio aorto-pulmonar
Tronco arterial comum
Transposigio dos grandes vasos
Aumento da resisténcia pulmonar
Estenose individual das veias pulmonares
Drenagem pulmonar andémala total
Cor triatum
Aperto mitral
Hipoplasia do ventriculo esquerdo

TROMBO-EMBOLIA (Emery 1962) (Brass 1977)

Periodo neonatal
Infincia

EDEMA E HEMORRAGIA (Figs. 2 ¢ 5)

Cardiopatia congénita (Hipertensio)
Infecgdo?

Asfixia?

Anéxia cerebral?

Diétese hemorrigica?

Hipoplasia da membrana alveolo-capilar?
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Omitimos as chamadas alteragSes vasculares congénitas do pulmio porque apesar
da complexidade embrioldgica que as envolve, e que ndo estd completamente esclarecida,
constituem entidades raras geralmente limitadas a uma reduzida zona do parénquima e
sem repercussdes sobre ¢ desenvolvimento pulmonar geral. Citamos apenas a classificagdo
de Ellis et al (1964) que as divide em: 1.— Anomalias da circulagio pulmonar:
A. Envolvendo as artérias pulmonares: a. Agenesia da artéria pulmonar; b. Estenose
tnica ou miultipla de ramos da artéria pulmonar; c. Fistula arterio-venosa pulmonar.
B. Envolvendo as veias pulmonares: a. Drenagem pulmonar venosa anémala; b. Va-
rizes das veias pulmonares. 2. Anomalias da circulagio sistémica: A. Arteriais — seques-
tragdo pulmonar intralobar; B. Venosas — lobo 4zigos. A esta sistematizagio deve jun-
tar-se a sequestragio extralobar considerada por Smith (1956) como de origem diferente
da intralobar, enquanto que Getle et al (1968) engloba as duas entidades sob a designa-
¢do de anomalias broncopulmonares da porgio cefilica do intestino primitivo.

Nio discutimos também a fisiopatologia das chamadas comunicagdes vasculares
do pulmio mas devemos citar a detalhada revisio da literatura feita por Luis em 1955
que as classificou em: a) anastomoses arterio-venosas pulmonares — ligando artéria e
veia pulmonar; b) anastomoses capilaro-capilares — estabelecendo a comunicagio entre
capilares da rede pulmonar e¢ da rede brénquica; ¢) anastomoses artéric-arteriais —
unindo artérias pulmonares e brénquicas; d) anastomoses veno-venosas — estabelecendo
a comunicagio entre veias bronquicas e pulmonares; €) circuito colateral da pleura —
constituido por artérias pulmonares terminando em capilares gigantes da pleura que
comunicam por vénulas com as veias pulmonares. Em relagio a este tema, e ao contririo
das alteragBes vasculares congénitas, é provdvel que se déem modificagSes importantes nas
relagSes entre as duas circulagbes do pulmio durante o desenvolvimento, no entanto o
tema continua esperando um estudo correcto que terd forgosamente de passar pela
andlise morfolégica quantitativa da circulagio brénquica durante o crescimento normal.

Vaso-reactividade anormal da circulagdo pulmonar neonatal

Estudos recentes em recém-nascidos vieram confirmar as observagbes experimentais
de Dawes (1968) sobre a existéncia de um perfodo de hipertonicidade vascular pulmonar
durante os primeiros dias de vida (Quadro 4). Esta alteragio vai tornar o recém-nascido
particularmente sensivel a estimulos maltiplos tais como hipéxia e acidose podendo
provocar até um quadro de insuficiéncia respiratéria aguda com hipertensio pulmonar
e shunt direito-esquerdo através do canal arterial e do foramen ovale (Rowe 1977).

A importincia clinica desta hipertensio pulmonar transitoria reside na sua rever-
sibilidade mediante a utilizagao de vasodilatadores apropriados a qual tem sido usada
com sucesso ndo sé nos casos idiopaticos (Goetsman et al 1976) mas também nos secun-
dérios (Levy et al 1977).

Ainda dentro do quadro da hipertensio pulmonar no recém-nascido na auséncia
de doenga cardiaca, pulmonar, hematolégica ou neurolégica, Gersony et al (1969)
descreveram uma sindrome designada por persisténcia da circulagio fetal caracterizada
clinicamente por cianose, moderada cardiomegilia, auséncia de insuficiéncia cardiores-
piratéria aguda c resposta favordvel aos vasodilatadores. Estudos ulteriores vieram a
definir este quadro como podendo persistir por dias, semanas ou até meses (Levin et al
1975), enquanto que a andlise morfoldgica quantitativa sugeriu uma anomalia do desen-
volvimento vascular durante o petiodo intra-uterino (Haworth e Reid 1976). No entanto,
a evolugdo final destes casos é geralmente favorivel, nio se observando sequelas ao fim
de meses (Silverstein et al 1977).
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Quadro 4

Vasoconstrigdo pulmonar neonatal

IDIOPATICA SECUNDARIA
Hipertonicidade da musculatura vascular Asfixia
genética? Pneumotorax
auséncia de vasodilatador i nascenga? Aspiracio
persisténcia de vasoconstrictor & nascenca? Policitémia
Hipertrofia da musculatura vascular Hérnia diafragmatica
genética? Infecgdo pulmonar

stress intra-uterino?

Adaptado e modificado de Rowe 1977.

Outra caracteristica importante destes quadros de hipertensio pulmonar idiopética
no recém-nascido é o facto de ocorrerem na maioria, em casos de gravidez de termo,
sugerindo que para o aparecimento de uma resposta vascular hipertensiva é necessiria
a conclusio do ciclo intra-uterino de desenvelvimento pulmonar. Tivémos a oportuni-
dade de estudar recentemente e em detalhe, um caso de extrema prematuridade com
hipertensio pulmonar supra-sistémica idiopitica que cremos ser até agora a fnica
excepgao descrita na literatura, da regra que acima formulidmos, dado que mesmo a cha-
mada hipertensdo pulmonar primiria se observa apenas em ctiangas com um periodo

de gestagio completo (Rendas et al 1979).

Cardiopatias congénitas

Foi Edwards em 1957 quem primeiro chamou a atengio de uma forma global,
para a importincia da patologia vascular pulmonar em cardiopatias congénitas. Anterior-
mente, € com o advento do cateterismo cardiaco intreduzido por Cournand e Ranges em
1941 os trabalhos de Damman e Muller (1953) de Health e Whitaker (1955) e de
Damman e Ferencz (1956 4 e b) tinham ji estabelecido a importante correlagdo entre
dados funcionais e morfolégicos na anilise da circulagdo pulmonar em casos de malfor-
magOes cardiacas. Pouco tempo depois, Heath € Edwards (1958) descreveram 6 graus
de lesGes vasculares associadas com a hipertensdo pulmonar em cardiopatias congénitas
e tiveram o mérito de as relacicnar com o estado funcional da circulagio ao demonstra-
rem que casos com simples hipertrofia muscular eram reversiveis enquanto que a exis-
téncia de lesdes generalizadas na intima marcava a irreversibilidade na hipertensiao
pulmonar mesmo apds correcgdo ciriirgica.

Este conceito manteve-se durante as tltimas décadas, serviu de base a numerosos
estudos anatomo-funcionais e contribuiu largamente para a compreensdo da fisiopatologia
pulmonar em cardiopatias congénitas (Wagenvoort e Wagenvoort 1977).

Recentemente, e tendo como partida o conceito de desenvolvimento pré e pds-
-natal da circulagio pulmonar (Reid 1977), Haworth e Reid (1978) e Rabinovitch et al
(1978) propuseram uma nova classificagdo da hipertensdo pulmonar em cardiopatias
congénitas, a qual se reveste de grande importincia clinica. Para a compreens?o desta
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¢ precisc conceber que as alteracdes hemodindmicas vdo actuar ndo numa rede vascular
passiva, mas sim numa circulagdo ela propria em transformagio normal resultante do
crescimento. Assim, sabe-se hoje que as artérias do pulmido aumentam em didmetro e
em nimero durante os primeiros anos de vida, ao mesmo tempo que a distribui¢io do
misculo vascular liso se estende progressivamente, ao longo das artérias periféricas do
pulmio atingindo a regido pré-capilar na idade adulta. Utilizando material cadavérico
e bibpsias intra-operatérias, esta classificagdo permitiu a descoberta de anomalias do
desenvolvimento pulmonar, sobretudo uma redugio do nimero de artérias intra-aci-
nares em casos com hipertensio pulmonar elevada, resisténcia vascular pulmonar > 4
u/M? (Rabinovitch 1978).

Estes casos, observados na infincia, nio apresentavam lesdes da intima, sugerindo
que cardiopatias congénitas nos primeiros meses de vida podem produzir uma hipoplasia
da circulagio pulmonar a qual origina hipertensdo pulmonar irreversivel sem que se
observem as lesGes cldssicas descritas por Heath e Edwards (1957). A importincia destes
noves conceitos serd avaliada nos préximos anos 4 medida que defeitos cardiacos cada
vez mais complexos forem corrigidos em criangas cada vez mais jovens e que estudos pos-
-operatérios demonstrem o estade funcional da circulagio pulmonar.

Por outro lado, estudos recentes de morfologia quantitativa (Haworth e Reid
1977 a e b) estabeleceram em recém-nascidos com atrésia da aorta e da pulmonar a
existéncia de uma hipoplasia vascular marcada resultante de altera¢es ocorrendo durante
o periodo intra-uterino. Casos de drenagem pulmonar andémala total ndo apresentaram
sequelas de desenvolvimento intra-uterino anormal, mas em contrapartida, a muscula-
tura vascular lisa desenvolveu-se duma maneira excessiva durante o periodo neonatal
(Haworth e Reid 1977 ¢).

Trombo-embolia

Segundo a revisio de Emery (1962) a embolia pulmonar teria uma origem dife-
rente no periodo neonatal e na infincia. No primeiro grupo predominariam os casos
partindo dos seios venosos cranianos e das veias do figado, enquanto que no segundo
seria mais frequente uma origem pélvica e naso-faringea nio excluindo os casos cere-
brais devidos 2 shunts de drenagem intra-ventricular por hidrocefalia. Um estudo recente
de Bass (1977) chamou a atengdo para a elevada frequéncia de trombose das veias renais
na infincia provocando doenga trombo-embélica pulmonar, sobretudo em autépsias de
casos com diarreia e desidratacio. .

Embora muitos destes casos tenham uma evolugio fatal num curto espago de
tempo, outros, geralmente diagnosticados como uma infec¢do respiratéria aguda, sobre-
vivem e podem desenvolver mais tarde hipertensio pulmonar irreversivel (MacMahon
e Aterman 1978). Seria importante estudar estes casos sob o ponto de vista quantitativo
e tendo em conta os conceitos actuais sobre o desenvolvimento pulmonar, para se conhecer
o efeito da obstrug@o vascular sobre o crescimento normal do pulmio.

Edema e Hemorragia

Ao considerarmos estes dois processos fisiopatoldgicos em conjunto queremos
significar que no quadro do desenvolvimento pulmonar eles se encontram intimamente
ligados.
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Todos os casos se caracterizam por uma permeabilidade anormal da membrana
alveolo-capilar com passagem de componentes sanguineos, para o intersticio alveolo-
-capilar ou para o espago alveolar. As causas podem ser puramente mecinicas por au-
mento do fluxo e/ou da resisténcia vasculares pulmonares (Quadro 3) ou miltiplas
como as que se observam na sindrome da membrana hialina (Fig. 5).

A maioria das formas de hipertensio pulmonar pré-capilar (Luis 1956) ndo estdo
associadas a edema pulmonar sendo quando existe concomitantemente faléncia ventricular
esquerda; por outro lado, nos casos de hipertensdo pés-capilar observa-se uma maior
incidéncia de edema pulmonar.

Para que se dé a passagem de liquido para o espago alveolar é necessirio, como
dissemos na seccio Base Morfo-Funcional, que ocotra a rotura do epitélio alveolar, j4
que o endotélio é menos resistente, sendo até permeivel em condigdes normais a deter-
minadas substincias, o que faz com que o edema intersticial seja mais frequente do que
diagnosticado habitualmente.

Segundo Strang (1977) essa rotura epitelial pode dar-se por 3 mecanismos:
1. aumento progressivo da pressio intersticial, como sucede na maioria dos edemas de
causa cardiaca; 2. hiperinsuflagio pulmonar nos casos de ventilagio mecinica ou de
reanimagio cardiopulmonar; 3. necrose, nas pneumonias e nas inalagOes tdxicas.

Em relagio a este tema é importante aqui salientar os estudos ultra-estruturais da
Schneeberger e Karnovsky (1971 e 1976) que analisaram a permeabilidade pulmonar
a0 nivel do epitélio e do endotélio alvéolo-capilar, verificando ser o segundo mais per-
medvel do que o primeiro sobretudo em animais recém-nascidos; as ilagGes para a pato-
logia humana destes dados experimentais ainda ndo foram tiradas, no entanto ¢ possivel
que esta maior labilidade vascular associada a uma vaso-reactividade anormal possa ter
importincia no desenvolvimento de quadros de insuficiéncia respiratéria aguda em recém-
-nascidos.

4. A sindrome da membrana bialina

A recente revisio de Strang (1977) define claramente a sindrome da membrana
hialina como caracterizada patologicamente por atelectasia, edema pulmonar por transu-
dagio de material proteico para o espago alveolar e formagio de membranas hialinas
(Fig. 5).

A etiologia desta sindrome é hoje atribuida 2 deficiéncia do surfactante, substincia
tenso-activa de estrutura lipoproteica, cuja composigdo ainda ndo foi completamente
descoberta, € que se origina nos pneumocitos tipo II. A deficiéncia de surfactante origi-
naria atelectasia generalizada, alternando com 4reas hiperinsufladas onde o epitélio
alveolar poderia romper permitindo a acumulagio de liquido no interior dos alvéolos
(Boyle e Oh 1978).

Embcra as alteragdes funcionais respiratorias detectadas nas primeiras fases da
sindrome da membrana hialina sejam uma diminuigio da ventilagio alveolar e um
aumento do shunt direito-esquerdo (Strang, 1977), é provivel que existam também
desde inicic alteragdes da ventilagio-perfusio; de qualquer modo, a hipoxémia nio €
reversivel pela administragio de oxigénio ou pela ventilagio mecinica e todos estes
factores vio alterar ainda mais a permeabilidade capilar arrastando fluido para o inters-
ticio e levando & rotura do epitélio permitindo a inundagio alveolar. O exsudado depo-
sitado nestes alvéclos contém fibrina e numerosos restos celulares, o que levou a pensar
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numa alteragio fibrinolitica que ndo foi ainda completamente investigada, embora tra.
balhos recentes apontem para provéveis alteragbes do plasminogénio (Ambrus et al
1965).

SINDROME DA MEMBRANA MIALINA
FISIOPATOLOGIA

PREMATURIDADE

HIFOPLASIA 7

Fig. 5 — Fisiopatologia da sindrome du
membrana bialina (adaptado e modificado
de Boyle ¢ Ob 1978)

Outros mecanismos ainda em discussdo inclufam: papel da hipoproteinémia que
ao baixar a pressio oncética do plasma favoreceria a transudagio capilar; provével defi-
ciéncia da a-l-antitripsina e da a, macroglobulina; alteracdes do sistema nervoso autd-
nomo actuando ndo sb sobre a circulagdo pulmonar mas também na secre¢do brénquica;
alteragbes do volume sanguineo pulmonar.

E importante salientar que embora a insuficiéncia respiratéria do recém-nascido
esteja intimamente associada i sindrome da membrana hialina outras causas, para além
da deficiéncia do surfactante, devem ser excluidas antes de se estabelecer o diagnostico
clinico o qual assenta na observagio de um padrdo respiratério tipico: taqui-dispneia
¢ retracgdo inspiratéria das partes moles tordcicas persistente apés o primeiro dia de vida
(Avery e Fletcher 1974) (Strang 1977).

Sabe-se que a sindrome da membrana hialina é caracteristica do pulmio do pre-
maturo, € que tem sido atribuida a uma deficiéncia de produgio de surfactante pelo
pneumocito tipo II, que seria assim também prematuro e incapaz de cumprir o seu papel
no inicic da respiragio aérea. Embora exista uma atraente teoria circulatéria que explica
a auséncia de surfactante por uma hipoperfusio capilar, com auséncia de substracto para
a produgio do material tenso-activo, acredita-se que sdo as alteragGes hormonais, sobre-
tudo do cortisol e provavelmente das catecolaminas, que desempenham um papel funda-
mental na maturagio do pneumocito tipo II. Estas concluses levaram a uma série de
investigacbes tendentes a acelerar farmacologicamente o desenvolvimento do pulmio
fetal, mais concretamente, do pneumocito tipo II (Brown et al 1978); embora estes
ensaios clinicos ainda ndo estejam completamente publicados, os resultados iniciais sio
encorajadores, sobretudo porque as investigacOes de Gluck et al (1971) e Clements et al



382 A. M. B. RENDAS

(1972) permitiram uma avaliagio da maturagio fetal com base na anilise do liquido
amnidtico.

O quadro fisiopatolégico da sindrome da membrana hialina é além disso com-
plicado pelas medidas terapéuticas que incluem ventilagio mecinica e utilizacio de oxi-
génio, por vezes em concentra¢des elevadas e durante periodos prolongados.

Northway et al (1967) consideraram 4 estados distintos na sindrome da mem-
brana hialina:

1.2 agudo — do nascimento até ao 3.° dia de vida
2.° regenerativo — do 4.° a0 10.° dia

3.2 de transi¢io — do 10.° ao 20.° dia

4.° crénico —a partic do 1.° més

A fase aguda caracteriza-se pela presena de membranas hialinas, que no entanto
estio geralmente ausentes nas primeiras horas, cobrindo as vias respiratérias terminais
que apresentam 4reas de destrui¢@o epitelial; o parénquima pulmonar distal aparece
colapsado e hiperémico.

Na fase regenerativa obsetva-se um aumento do nimero de membranas hialinas
e uma demarcacio das zonas de epitélio necrosadas com os primeiros sinais de rege-
neragio bronquiolar e uma dilatagio da rede linfatica.

A fase de transi¢io é definida pela reparagio bronquiolar com o aparecimento
de tecido de granulagio e a progressiva oclusio das vias aéreas terminais num quadro
muite semelhante ao da bronquiolite obliterante. As alteragdes sdo focais e disseminadas
originando 4reas colapsadas num pulmio que ji se apresenta sem atelectasia generalizada.
Comegam a notar-se também os primeiros focos de fibrose intra-acinar.

Na fase crénica a fibrose progtride do centro para a periferia do 4cino, do bron-
quiolo para o alvéolo, demarcando 4reas colapsadas com hiperplasia e metaplasia do
epitélio alveolar e bronquiolar, espessamento considerdvel dos septos e hipertrofia da
musculatura vascular lisa.

A importincia desta classificagio é de acentuar a existéncia de periodos distintos
no processo patolégico em que 4 doenga aguda se sucede uma fase de reparagio e final-
mente, nalguns casos, a evolugdo para um estado de displasia broncopulmonar crénica
(Bonikos et al 1976).

A estes conceitos hoje completamente aceites em neonatologia, vém juntar-se novas
observagbes como as de Frank et al (1977) sobre a possibilidade de uma deficiéncia
enzimética no pulmio dos prematuros, que os tornaria particularmente sensiveis &s lesOes
produzidas pela elevada concentragio de oxigénio, hoje reconhecida com um factor de
risco superior & ventilagdo mecénica no aparecimento das lesGes crénicas (Edwards et al
1977).

Estudos recentes de morfologia pulmonar em casos de sindrome da membrana
hialina (Rendas 1978), chamaram também a atengio para uma deficiéncia da muscula-
tura vascular lisa em casos estudados no periodo agudo, sugerindo assim a existéncia de
uma verdadeira hipoplasia da circulagio pulmonar a qual associada a hipoplasia alveolar
desctita por Emery e Mithal (1966) pode concorrer para a produgdo da atelectasia e do
edema pulmonares observados nestes casos. Nos casos crénicos tivemos oportunidade de
constatar o desenvolvimento de hipertrofia da musculatura vascular lisa nas zenas fibro-
sadas enquanto que o parénquima normal apresentava vasos de espessura normal ou
reduzida (Rendas s. d.).
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5. Agenesia, aplasia, hipoplasia

Em relagio s anomalias intrapulmonares aceitamos a classificagio de Schneider
(1909) que considera 3 tipos:

1.> Agenesia — auséncia completa de brénquio e parénquima pulmonar

2.2 Aplasia — presenca de bronquio rudimentar e auséncia de parénquima pul-
monar

3.0 Hipoplasia — presenga de brénquio rudimentar e parénquima pulmonar re-
duzido.

O estudo morfoldgico do pulmido nos Gltimos ancs alterou um pouco este conceito,
na medida em que, como se pode verificar nas virias secgoes deste artigo consideram-se
hoje hipoplasias regionais: alveolar, arterial, etc., com repercussoes diferentes sobre o
desenvolvimento do pulmado.

Estudos recentes tém também chamado a atengdo para a hipoplasia pulmonar veri-
ficada em casos de doenga hemolitica do recém-nascido por incompatibilidade Rh (Cham-
berlain et al 1977) em que se verifica uma anomalia bronco-vascular logo nos primeiros
meses de vida uterina. Outro quadro de hipoplasia pulmonar é o descrito recentemente
em casos de agenesia ou displasia renal em que se verifica sobretudo uma anomalia
bronco-alveolar, possivelmente por deficiéncia de prolina, aminoicido produzido pelo
rim fetal e essencial para o desenvolvimento do pulmao (Hislop et al 1979).

6. Conclusies

1.» Nos primeiros anos de vida o pulmao humano é um 6rgio muito frigil embora
apto para cumprir as suas fungbes na respiragao.

2.° A caréncia de um substrato morfolégico durante este periodo (dado que o
desenvolvimento do 4cino é pés-natal) reduz a reserva funcional do pulmio ao minimo
permitindo que qualquer processo patolégico produza alteragdes agudas na respiragio.

3.2 O pulmio da crianga estd mais apto a responder com alteracdes fisiopatold-
gicas sem que se verifiquem quadros respiratérios agudos; no entanto, e até 2 idade
adulta, qualquer processo patolégico pode alterar o desenvolvimento normal reduzindo
o crescimento da zona acinar.

4.° Moderncs métodos terapéuticos, médicos e cirargicos, estdo a originar uma
crescente populagdo de criangas cujos pulmdes embora hipopldsicos durante uma fase
da vida, crescem mais tarde em condi¢bes proximas do normal; pouco ou nada se sabe
sobre a recuperagio funcional e morfoldgica destes pulmdes.
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SUMMARY
PHYSIOPATHOLOGY OF LUNG DEVELOPMENT

The purpose of the present article is to summarize current thoughts on lung
development seen as dynamic process occurring before and after birth.
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The atticle is divided in 6 sections: morpho-functional basis; abnormalities of
ventilation; abnormalities of perfusion; hyaline membrane disease; agenesis, aplasia and
hypoplasia; conclusions.

In each section pulmonary pathophysiology is discussed based not only on its
specific mechanisms but also on its effects on pulmonary development.

The final conclusions are as follows:

1.* In the first years of life, the human lung is a fragile organ, though ready
to perform its respiratory role.

2.° The structural immaturity that characterizes that period (since acinar deve-
lopment is postnatal all along) reduces the functional reserve of the lung to its minimum,
allowing for any pathophysiological change to acutely affect respiration.

3.° The child’s lung is more prepared to respond to pathophysiological changes
without acute respiratory effects; nevertheless, and until adult life, any disease can affect
normal lung development by reducing acinar growth.

4. Modern techniques are creating a growing population of children whose lungs
though hypoplastic for a certain period, recover and grow afterwards in normal condi-
tions. Very little is known about the structural and functional recovery of these lungs.
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