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Resumo 

Objetivo: Relatar um caso de enfisema lobar congênito 
(ELC) em um lactente sibilante diagnosticado como asmático, e 
chamar atenção para o diagnóstico diferencial de sibilância re-
corrente em lactentes. 

Descrição: Menino com diagnóstico de asma (sibilância re-
corrente) desde os cinco meses foi internado aos 16 meses de 
idade por insuficiência respiratória aguda e submetido à drena-
gem torácica após diagnóstico de pneumotórax. Após a remo-
ção do dreno, a criança permaneceu sintomática e foi encami-
nhada a um centro terciário para investigação diagnóstica. As 
radiografias de tórax e tomografia computadorizada do tórax 
demonstraram lobo superior esquerdo grande, hiperlucente, 
com desvio do mediastino para o lado oposto. Broncoscopia foi 
indicada para afastar a presença de corpo estranho. Foi reali-
zada lobectomia e a análise microscópica do tecido pulmonar 
confirmou o diagnóstico de enfisema lobar congênito. Dois me-
ses após a cirurgia, a criança encontrava-se assintomática. 

Comentários: Sibilância é um sintoma comum na infância 
e queixa freqüente no consultório de pediatras e especialistas. 
Em geral está associada à hiper-responsividade brônquica, mas 
pode estar presente em qualquer situação que leve ao estreita-
mento das vias aéreas. O diagnóstico diferencial nestas crian-
ças é essencial para o tratamento adequado da causa da sibi-
lância.  
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Abstract 
Objective: To report a case of congenital lobar emphysema 

in a wheezing infant diagnosed with asthma and emphasizing 
the differential diagnosis of recurrent wheezing in infants. 

Description: A boy diagnosed with asthma (recurrent 
wheezing) since age of 5 months was admitted at 16 months 
of age in an emergency service with acute respiratory failure. 
Pneumothorax was diagnosed and draining thoracic tube was 
introduced. After its removal he remained symptomatic and for 
this reason, he was referred to a specialty care center for a 
complete diagnosis workup. Chest radiograph and thoracic 
computed tomography demonstrated a large hiperlucent left 
upper lobe with shift of the mediastinum away from the em-
physematous side. Bronchoscopy was indicated to rule out the 
possibility of a foreign body aspiration. Lobectomy was perfor-
med and the microscopic examination of the lung tissue confir-
med the diagnosis of congenital lobar emphysema. Two 
months after surgery, the child was asymptomatic.  

Comments: Wheezing is a common symptom during infan-
cy and responsible for frequent pediatrician and specialists offi-
ce visits. Typically, it is associated with hyperreactive airway 
disease but any narrowing of the airways can produce whee-
zing. The differential diagnosis in these children is essential for 
properly treating the wheezing’s cause.  
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Introdução 
Sibilância é um sintoma comum na infância e queixa 

freqüente nos consultórios de pediatras e especialistas. 
Geralmente está associada à hiper-responsividade brôn-
quica, porém pode estar presente em qualquer situação 
que leve ao estreitamento das vias aéreas1. Em estudo 
transversal realizado em Curitiba, PR, envolvendo 3003 
crianças com idade de 12 a 15 meses, 45,4% apresenta-
vam história de pelo menos um episódio de sibilância du-
rante o primeiro ano de vida e 22,6% apresentaram três 
ou mais episódios2. 

As causas mais comuns de sibilância em crianças e lac-
tentes são asma e bronquiolite, respectivamente. Cerca de 
70% dos casos de asma em crianças ocorrem antes dos 
três anos de idade, sendo que em um terço deles os sin-

tomas começam antes de um ano de vida3. 
A análise de um caso de sibilância recorrente deve levar 

em consideração dados da anamnese e do exame físico, 
essenciais para o diagnóstico correto e conduta adequados. 
Três categorias de sibilantes tem sido descritas em crian-
ças menores de cinco anos4: Os sibilantes transitórios de 
início precoce associado a prematuridade e tabagismo pas-
sivo e que melhoram até os três anos de idade; sibilantes 
persistentes de início precoce (antes dos três anos), que 
tipicamente apresentam sibilância associada a infecções 
virais do trato respiratório, persistem com sintomas duran-
te toda a infância e não demonstram evidência de atopia; 
e, finalmente, os sibilantes de início tardio também cha-
mados de asmáticos “verdadeiros”, que são caracteristica-
mente atópicos e com sintomas que costumam persistir na 
vida adulta. Outras causas de sibilância recorrente devem 
sempre ser lembradas e afastadas nessa faixa etária (tabe-
la 1). Na ausência dos achados sugestivos de asma como 
episódios freqüentes de sibilância, tosse e sibilância induzi-
dos por atividade física, tosse noturna na ausência de in-
fecções, ausência de variação sazonal da sibilância, sinto-
mas que persistem após os três anos e nos casos em que a 
resposta ao tratamento é insatisfatória, diagnósticos alter-
nativos devem ser considerados. 
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Tabela 1 - Causas de sibilância em lactentes  
 
 
 
Asma 

Disfunção de cordas vocais 

Infecções virais recorrentes bacterianas (Mycoplasma, Pertussis) 

Irritantes inalatórios (cigarro, gases tóxicos) 

Doença aspirativa  

Mal formações (broncomalácia, anéis vasculares, enfisema lobar 
congênito, etc) 

Compressão extrínseca (linfonodos, tumores cistos) 

Displasia broncopulmonar 

Fibrose cística 

Discinesia ciliar 

Bronquiolite obliterante 

Imunodeficiências 

Insuficiência cardíaca 

 
O objetivo deste relato é alertar para o diagnóstico di-

ferencial de sibilância recorrente em lactentes, apresentan-
do uma criança acompanhada e tratada como asma e com 
diagnóstico definitivo de enfisema lobar congênito.  
 
Descrição do caso 

Menino, branco, 19 meses de idade, procedente de Pon-
ta Grossa, PR, iniciou aos cinco meses com episódios fre-
qüentes de sibilância e tosse seca que duravam cerca de 
dois a três dias. Estes episódios eram precipitados por in-
fecções de vias aéreos superiores (IVAS) e melhoravam 
espontaneamente ou após inalação de broncodilatador. 
Com 16 meses foi internado por insuficiência respiratória 

aguda e colocado dreno torácico após diagnóstico de pneu-
motórax. O dreno permaneceu onze dias com débito míni-
mo. Após a alta seguiu com taquipnéia, tosse seca diária e 
dispnéia às atividades físicas como andar e correr. Não a-
presentava sintomas nasais ou história de eczema. Irmã de 
20 anos com história de “bronquite” na infância. Pais e ir-
mã de 13 anos saudáveis. A criança nasceu de parto nor-
mal a termo, Apgar 9/10 e com peso de 2770g. Não houve 
intercorrências no parto. Recebeu aleitamento materno até 
os sete meses. Ao exame observou-se assimetria torácica 
com aumento do diâmetro ântero-posterior maior à es-
querda (figura 1), e tiragem intercostal baixa. A percussão 
mostrou hipersonoridade à esquerda. As bulhas cardíacas 
eram mais audíveis em bordo esternal direito e havia redu-
ção do murmúrio vesicular em todo o hemitórax esquerdo. 
Fígado e baço eram palpáveis a 2,5 e 3 cm dos rebordos 
costais direito e esquerdo respectivamente. Não se obser-
vou baqueteamento de dedos. O teste cutâneo para aero-
alérgenos (ácaros, fungos e pêlo de cão) foi negativo. He-
mograma e leucograma eram normais. A radiografia de tó-
rax (figura 2) mostrou um lobo superior esquerdo hiperlu-
cente e aumentado de volume com desvio do mediastino 
para o lado direito. Devido à história de internação por in-
suficiência respiratória aguda, foi considerada a hipótese 
de aspiração de corpo estranho e realizada broncoscopia, a 
qual foi normal. A tomografia de tórax (figura 2) eviden-
ciou hiperinsuflação do lobo superior esquerdo com com-
pressão do lobo inferior adjacente e desvio das estruturas 
mediastinais para o lado contralateral. Não se observou 
compressão brônquica extrínseca. As hipóteses de enfise-
ma lobar congênito e malformação adenomatóide cística 
foram consideradas e lobectomia foi realizada através de 
toracotomia lateral esquerda. A análise microscópica do 
tecido pulmonar confirmou a hipótese de enfisema lobar 
congênito. Dois meses após a lobectomia a criança encon-
trava-se assintomática. 

 
 

 
 

Figura 1 - Observar o aumento do diâmetro antero-posterior do tórax mais pronunciado à esquerda. 
 
 
 

 
Figura 2 - Tomografia e radiografia de tórax mostrando hiperinsuflação do lobo superior direito e desvio das estruturas mediastinais. 
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Discussão 
O diagnóstico de asma é particularmente difícil em cri-

anças com idade inferior a cinco anos. Isto se deve ao fato 
de que nesta faixa etária, tosse e sibilância estão freqüen-
temente presentes em crianças não asmáticas, especial-
mente naquelas menores de três anos4. Diagnosticar asma 
em um lactente sibilante tem importantes conseqüências 
clínicas, sendo necessário considerar e excluir diagnósticos 
alternativos. 

Este paciente foi acompanhado por asma na cidade de 
origem, devido ao quadro de sibilância recorrente. O uso 
de broncodilatadores de ação curta por via inalatória e oral 
promovia alívio parcial dos seus sintomas. Apresentava, no 
entanto, dados de exame físico como assimetria torácica e 
redução do murmúrio vesicular à esquerda, que chamavam 
a atenção para uma doença localizada. A presença de sibi-
lância recorrente em lactentes e crianças menores pode ser 
sugestiva de asma na presença de um fator de risco maior 
(dermatite atópica e/ou história materna ou paterna de as-
ma) ou dois de três fatores de risco menores (rinite alérgi-
ca, eosinofilia e sibilância na ausência de resfriados)5. Ne-
nhum destes fatores estava presente no caso em questão. 
Os sintomas de asma são inespecíficos e podem estar pre-
sentes em diversas doenças, especialmente em crianças. 
Sintomas iniciados no período neonatal, associados a défi-
cit pôndero-estatural, sintomas associados a vômitos, si-
nais sugestivos de doença pulmonar focal ou doença car-
diovascular e baqueteamento digital devem alertar o mé-
dico para diagnósticos alternativos à asma4. 

O enfisema lobar congênito é uma condição caracteriza-
da por hiperinsuflação de um lobo com compressão das 
estruturas intratorácicas adjacentes. É uma doença rara 
também chamada de lobo grande hiperlucente congênito 
devido à recomendação para se descrever lesões congê-
nitas de acordo com suas características radiológicas6. Ne-
nhuma lesão intraluminal é observada, por definição, e é 
mais comum em meninos. Afeta principalmente o lobo su-
perior direito (41%) seguido do lobo médio (34%), lobo 
superior esquerdo (21%) e dos lobos inferiores7. Normal-
mente é unilateral, no entanto, casos bilaterais já foram 
relatados8. Apesar do diagnóstico de ELC já ter sido relata-
do em adultos, 50% são identificados no período neonatal. 
Sua etiologia é desconhecida. Acredita-se que a maioria 
ocorra por alteração na estrutura da cartilagem brônquica 
ou sua ausência, levando ao colapso da via aérea e aprisio-
namento de ar no lobo afetado. Menos freqüentemente, 
torção do lobo em seu pedículo pode ser a causa. Um au-
mento do número de alvéolos também foi descrito como 
entidade patológica na gênese do ELC9. 

A apresentação clínica do ELC pode variar desde formas 
assintomáticas até casos de falência respiratória. A história 
usual é a de desconforto respiratório no período neonatal 
ou nos primeiros meses de vida. Os sintomas são muitas 
vezes intermitentes e precipitados por alimentação, choro 
e excitação, sintomas que podem ser confundidos com hi-
per-reatividade brônquica. Algumas crianças desenvolvem 
sibilância pela anormalidade anatômica das vias aéreas. 
Outros desenvolvem infecções pulmonares recorrentes se-
cundárias à alteração do clearance mucociliar que está fre-
qüentemente presente nestes pacientes. O ELC pode ser 
assintomático e descoberto acidentalmente. Dispnéia, ta-
quipnéia, tosse e cianose também podem ocorrer, entre-
tanto, estes sinais e sintomas costumam ser variáveis. 
Pneumonia, hemoptise, malignização, pneumotórax e he-
motórax são outras formas de apresentação10. Em revisão 
anterior de sete casos de ELC, realizada neste serviço, os 
sintomas mais comumente observados foram tosse, cansa-
ço, tiragem e dispnéia. Seis deles foram diagnosticados an-
tes dos dez meses11. A parede torácica que envolve o lobo 
afetado pode estar mais proeminente e a expansibilidade 
reduzida, como foi observada nesse caso. Os sons pulmo-

nares estão menos audíveis, há redução do frêmito tóraco-
-vocal e aspecto hiperinsuflado do tórax. O “ictus cordis” 
costuma estar desviado para o lado contralateral. Sibilân-
cia difusa pode estar presente assemelhando-se ao quadro 
clinico da asma12. 

A radiografia de tórax revela hiperinsuflação lobar. As 
estruturas mediastinais estão desviadas e pode haver her-
niação do lobo afetado através do mediastino. Os lobos ip-
silaterais e contralaterais podem estar colapsados. A hiper-
lucência acentuada pode se assemelhar a lesões císticas, 
hérnia diafragmática ou pneumotórax. Acreditamos que a 
drenagem de tórax realizada aos 16 meses possa ter ocor-
rido devido ao aspecto muito semelhante do ELC com 
pneumotórax hipertensivo, o que pode induzir a erro diag-
nóstico. 

A aparência histológica do ELC é variável. Alvéolos nor-
mais e hiperdistendidos, disjunções do septo interalveolar 
e deposição anormal de colágeno nas paredes dos alvéolos 
foram observados neste caso e são compatíveis com ELC6. 
A maioria dos casos de ELC demonstra contagem normal 
de alvéolos, entretanto, alguns pacientes podem apresen-
tar aumento do número de alvéolos, condição denominada 
lobo polialveolar. Não existe evidência de desenvolvimento 
alveolar pós-natal9. Em cinqüenta por cento dos casos, não 
há evidência de alterações brônquicas nos cortes histológi-
cos. Neste caso, não se observaram alterações brônquicas. 
A contagem de alvéolos não é realizada rotineiramente e 
também não foi realizada neste caso, pois não há valores 
de referência confiáveis para nossa população.  

Crianças com ELC assintomáticas podem ser tratadas 
conservadoramente, pois nestes casos, o lobo enfisemato-
so normalmente não compromete o crescimento e desen-
volvimento do pulmão adjacente6. Nos demais a mortalida-
de associada ao tratamento conservador é inaceitável, a-
tingindo taxas de 50% nos que se apresentam com des-
conforto respiratório progressivo. A lobectomia é o trata-
mento de escolha. A mortalidade nos pacientes tratados 
cirurgicamente é de aproximadamente sete por cento12. O 
acompanhamento em longo prazo demonstra recuperação 
da função pulmonar, crescimento compensatório do pul-
mão restante e evolução assintomática após tratamento 
cirúrgico13. 

O caso ilustra a importância do diagnóstico diferencial 
do lactente com sibilância, uma vez que nesta faixa etária, 
várias doenças podem simular asma. O atraso diagnóstico 
e a terapêutica inadequada podem trazer riscos e graves 
conseqüências para estas crianças. 
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