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RESUMO

Introducao: As malformacdes congénitas do sistema respiratério sdo um
conjunto de patologias caracterizadas por alteracdes estruturais ou
funcionais que ocorrem durante o desenvolvimento embrionério.
Originam-se, entre a quarta e a oitava semanas do periodo embrionario e
resultam em anomalias com gravidade varidvel dependendo das
estruturas anatémicas afetadas e do estagio de desenvolvimento ao qual
estdo associadas. A manifestacdo clinica dessas malformacdes varia
desde disfuncdes respiratérias graves ao nascimento até achados
acidentais em radiografias do térax mais tardiamente. A sobrevida dos
pacientes depende do tipo de lesao e dos sintomas apresentados. Ainda
existem divergéncias quanto a etiologia de muitas dessas doencas, o que
dificulta o diagndstico e o tratamento dos pacientes. No que diz respeito
as malformacodes do sistema respiratério, tem-se um grande numero de
patologias associadas tanto a formacdo embriondria da laringe e da
traqueia quanto a do parénquima pulmonar, variando quanto a gravidade
dependendo das estruturas anatomicas afetadas e do periodo do
desenvolvimento ao qual elas estdo associadas. A incidéncia dessas
alteracdes estd determinada entre 0,2 e 1 em cada 10.000 nascidos
vivos. Objetivo: o objetivo é conhecer as malformagdes congénitas do
sistema respiratério, e entender as alteracdes funcionais resultantes.
Metodologia: A origem embriolégica dos érgdos do sistema respiratério
estd relacionada a formacao do sulco laringotraqueal, na quarta semana
do periodo embrionério, no assoalho da regido mais caudal do intestino
anterior primitivo. Conforme esse sulco se desenvolve, revestido pelo
mesoderma esplancnico, ocorre um processo de evaginacao, o que resulta
na formacdo do diverticulo laringotraqueal. Esta estrutura é o primérdio
da laringe, da traqueia e dos pulmdes. Logo, qualquer alteracéao nos
mecanismos de diferenciacdao do diverticulo laringotraqueal pode
ocasionar malformacdes congénitas nesses drgaos, sendo da laringe a
principal a Laringomalacia que é a malformacao congénita mais comum
da laringe. As que acometem a traqueia, principalmente sao a estenose
traqueal congénita que é uma malformacdo rara que representa um
espectro de lesbGes obstrutivas das vias aéreas em criancas, a atresia
traqueal é uma malformacdo congénita rara e essa doenca atinge mais
meninos do que meninas, sendo caracteriza pela auséncia total ou parcial
da traqueia. As que acometem o Pulmao, principalmente sao a agenesia
pulmonar é uma malformacao congénita rara e caracteriza-se pela
auséncia completa do parénquima pulmonar, dos brénquios e dos vasos
pulmonares no lado afetado que pode ocorrer de forma unilateral ou
bilateral, a qual é incompativel com a vida, e 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. Conclusao: As malformacoes congénitas do sistema
respiratério decorrem de intercorréncias durante o desenvolvimento
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embrionario, formando um grupo heterogéneo de patologias. Pacientes
com essas malformacdes podem manifestar disfuncdes respiratérias ao
nascimento ou nos primeiros dias de vida e ha, também, malformacoes
que podem ser incompativeis com a vida. Os pacientes com
malformacdes mais severas, quando diagnosticados tardiamente,
costumam apresentar complicacbes, como dificuldade respiratéria
intensa, pneumonia, cianose, dificuldade para deglutir, infeccdes
pulmonares, tosse, entre outros, podendo ser necessdrio intervencoes
cirdrgicas.
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