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Abstract

RELATO DE CASO * CASE REPORT

Atresia unilateral das velas pulmonares. avaliagao
por tomografia computadorizada®

Unilateral pulmonary veins atresia: evaluation by computed tomography

Diego André Eifer', Felipe Veras Arsego', Felipe Soares Torres?

A atresia unilateral das veias pulmonares € uma condi¢do congénita rara. Os pacientes podem apresentar infeccoes
recorrentes ou hemoptise na infancia ou adolescéncia, além de malformagdes cardiacas ou hipertenséo pulmonar.
Relatamos caso em que os achados caracteristicos dessa alteragcao foram demonstrados pela tomografia computado-
rizada em um paciente adulto.
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Unilateral pulmonary vein atresia is a rare congenital condition. In addition to cardiac malformations or pulmonary hyper-
tension, patients may present with recurrent pulmonary infections or hemoptysis in childhood or adolescence. The authors
report a case where the typical findings of such condition were observed at computed tomography in an adult patient.
Keywords: Pulmonary veins; Unilateral pulmonary veins atresia; Computed tomography.
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INTRODUCAO

As anormalidades venosas do torax po-
dem envolver veias sistémicas ou pulmo-
nares, abrangendo casos incidentais até
componentes de anormalidades mais com-
plexas, mais comumente doenca cardiaca
congénita®. A auséncia completa da dre-
nagem venosa pulmonar para o étrio es-
querdo, entretanto, € uma condicdo rara e
pode afetar todo um pulméo, sem drena-
gem andmala associada®®. A atresia pode
ser divididaem comum, individual ou uni-
lateral®, sendo esta dltima uma condicéo
rara envolvendo a auséncia das veias pul-
monares em um dos pulmoes.

Neste artigo relatamos o caso de um
adulto com atresia unilateral dasveias pul-
monaresdo pulméo direito, com énfase nos
achados de tomografia computadorizada.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 18 anos de
idade, procurou o servigo de emergéncia
com histériade hemoptise. A ausculta pul-
monar apresentava murmarios vesiculares
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reduzidos na base pulmonar direita, sem
anormalidades nos exames|aboratoriais. A
radiografia de térax ndo mostrou sinais de
infecgdo pulmonar, porém evidenciou pul-
méo e artéria pulmonar direitos de dimen-
sOes reduzidas e desvio do mediastino para

Figura 1. Radiografia de térax
demonstrando pulmao direito
de dimensobes reduzidas e des-
vio ipsilateral do mediastino.

L

adireita (Figura 1). A paciente apresentava
histéria de dispneia aos grandes esforgos,
sem infeccOes de repeticdo. O estudo por
tomografia computadorizada, realizado
com tomografo de multiplos detectores
(Philips Brilliance 16), colimagéo 2,0 mm,
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espacamento 1,0 mm, com uso de meio de
contraste iodado intravenoso ndo idnico
(80 ml infundidos a 4,5 ml/s), demonstrou
ausénciadas veias pulmonaresdireitas (Fi-
gura 2), hipoplasia da artéria pulmonar di-
reita com proeminéncia das artérias brén-
quicas deste lado (Figura 3), além de redu-
¢80 do volume pulmonar a direita, permi-
tindo o diagndstico. O exame do parén-
quima pulmonar evidenciou opacidades
em vidro fosco e espessamento peribronco-
vascular e de septos interlobulares a direita

Figura 2. Visao posterior de reconstrugao volumé-
trica tridimensional da tomografia computadorizada
do térax apos contraste intravenoso, com remogéo
da aorta descendente, demonstrando auséncia da
drenagem venosa pulmonar direita (setas) para o
atrio esquerdo (asterisco).

Figura 3. Reconstrucdo axial da tomografia computadorizada do térax apés
contraste intravenoso com projegéo de intensidade méaxima (MIP) demonstrando
reducéo do calibre da artéria pulmonar direita (seta preta) e proeminéncia das
artérias brénquicas (seta branca).
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(Figura4). Néo foi identificada outra alte-
racéo pleuropulmonar ou mediastinal no
estudo tomogréfico. Foi realizada fibro-
broncoscopia, que identificou hipervascu-
larizag&o difusa da érvore respiratoria di-
reita e edema de mucosa, com pontos de
sangramento. Nesse momento, também foi
realizada cintilografia, que demonstrou
captacio de ®™Tc-MAA ausente no pulmao
direito. Embolizacdo superseletiva dos va-
sos hemorragicos foi realizada com suces-
so. Atual mente, a paciente segue em acom-
panhamento ambulatorial, sem novos epi-
sodios de hemoptise.

DISCUSSAO

A atresiaunilateral deveias pulmonares
€ uma condicao rara, com menos de 40 ca
sosdescritosnaliteraturaaté 2010, carac-
terizada pela auséncia das veias pulmona-
res no lado acometido e que apresenta alta
morbimortalidade®. Suaetiol ogiaé desco-
nhecida, suspeitando-se de falha congénita
naincorporagédo da veia comum pulmonar
no éatrio esquerdo, tendo igual acometi-
mento aesquerdaou adireita®. A apresen-
tacéo clinicapode ocorrer nainfanciaou na
adolescéncia, com dispneia progressiva,
devido a0 menos em parte por hipertensdo
de artéria pulmonar, episodios recorrentes
de pneumonia e/ou de hemoptise no pul-
mé&o afetado. A cianose ndo é comum nesta

doenca, devendo-se pensar em defeito car-
diaco congénito concomitante, o qual
ocorre em 32% a 50% dos pacientes®>9),

Asmudancas patofisiol gicas que ocor-
rem no pulmé&o afetado envolvem hipertro-
fia e fibrose das veias remanescentes, com
fibrose da intima e reducé&o do |Umen vas-
cular®. Consequentemente, desenvolvem-
Se colaterais extrapulmonares para drena-
gem parcia do pulmé&o acometido. Ha fi-
brose intersticial descontinua (ou focal) e
espessamento de septos interlobulares se-
cundariamente a infeccgOes repetitivas ou
infarto. Em raz&o dastrocas gasosas inade-
guadas, pela alteragdo entre ventilacéo e
perfuso, ha reduco progressivado caibre
da artéria pulmonar do pulméo afetado, a
qual, com o tempo, tem seu fluxo revertido
para a artéria contralateral.

O diagndstico geralmente é realizado
nos primeiros anos de vida®, sendo ossin-
tomas extremamente variaveis, abrangendo
desde pacientes assintométicos™® ou com
infeccBes pulmonares recorrentes™®®, he-
moptise'®, e até morte®®, Obito foi desfe-
cho de 10 dos 25 casos pediétricos relata-
dos até 2003 e também de relato recente
em que o paciente apresentava defeitos
cardiacos associados™?. Desde 2011, nove
casosforam relatados® ™2, dos quais qua-
tro eram assintomaticos e os demais apre-
sentavam cianose®®1?, dispneia®®'?, he-
moptise® ou infecgdes recorrentes.

inferior direito.

Figura 4. Tomografia computadorizada do térax em corte axial demonstrando
espessamento dos septos interlobulares e opacidades em vidro fosco no lobo
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Neste relato, a paciente permaneceu as-
sintomética por longo periodo. Da mesma
forma, Kim et a. relataram dois pacientes
adultos (23 e 37 anos) assintomaticos ao
diagnéstico®. O tempo para desenvolvi-
mento de sintomas ou hipertensdo arterial
pulmonar parece ser dependente do balanco
entre 0s vasos sistémicos que irrigam e
aqueles que drenam o pulmé&o afetado®?,
em conjunto com a capacidade de drena-
gem do sistemalinfético. No presente caso,
a cintilografia pulmonar ndo demonstrou
captacdo no pulméo afetado, indicando
importante redugdo da perfusdo do 6rgéo
sem detecgdo de retorno venoso andémalo.
Embora a avaliagdo da participagéo das
veias bronquicas na drenagem pulmonar
por meio da TC sgja limitada, o espessa-
mento liso de septos interlobulares e o es-
pessamento de aspecto nodular das fissu-
ras e pleura sugerem importante ingurgita-
mento linfatico.

Uma série de trabal hos recentes publi-
cados no Brasil tem ressaltado aimportan-
ciados métodos deimagem naavaiagdo do
torax**19, Os achados na radiografia de
torax podem revelar um hemitérax reduzido,
com desvio do mediastino ipsilateral e opa-
cidades parenquimatosas. A TC demonstra
artéria pulmonar reduzida de calibre e au-
séncia de drenagem venosa pulmonar para
atrio esquerdo no pulméo afetado, além de
alteragBes pulmonares, como espessamento
de septos interlobulares, espessamento pe-
ribroncovascular, fibroseintersticial e opa-
cidades em vidro fosco®%1®), A cintilogra-
fia de ventilac&o-perfusdo demonstra cap-
tagdo ausente no pulméo acometido, ape-
sar deventilag&o normal para.o volume pul-
monar reduzido®.

As opc0es terapéuticas compreendem
Seguimento em casos com pouco ou nenhum
sintoma®™, embolizagio seletiva de cola-
teraissistémicasem clinicade hemoptise®,
e pneumonectomia nas apresentacdes de
dispneiaprogressiva, infecgbes de repeticao
e para prevencdo de hipertensdo pulmonar
sem shunt esquerda-direitasignificativol?,
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Embora Pourmoghadam et al. indiquem
cirurgiacomo primeiraalternativaterapéu-
tica®, Kim et al. entendem que ela possa
ser retardada em paci entes adultos assinto-
méticos desde que acompanhados para o
desenvolvimento de hipertensdo arterial
pulmonar®®. Estafoi a conduta terapéutica
optada no presente relato, uma vez que a
embolizagdo superseletiva dos vasos he-
morrégicos foi suficiente no controle dos
sintomas. Nesse sentido, quatro pacientes
de publicagdesrecentesforam acompanha-
dosclinicamente, sem complicagdes™ 81,
com dois seguimentos de até cinco anos*®.

A cirurgia corretiva do retorno venoso
pode ser realizada em casos em que ndo ha
shunt esquerda-direita significativo, mas,
considerando que o diagndstico € muitas
vezes posterior ao desenvolvimento de tal
complicagdo, a pneumonectomia do lado
afetado poderiadiminuir os efeitos hemodi-
némicos do shunt e reduzir 0 espago-morto,
com reflexo natolerénciaao exercicio ena
ocorréncia de infeccdes de repeticio®D.

No presente relato demonstramos a ca-
pacidade deaTC revelar os achados carac-
teristicos da atresia unilateral das veias
pulmonares, refor¢cando os dados recentes
daliteraturaque apontam aTC com uso de
contraste intravenoso como método diag-
néstico definitivo destaetambém de outras
anormalidade venosastoracicas* %19, di-
minuindo a necessidade de procedimentos
diagnosticos invasivos e facilitando o pla
nejamento cirdrgico®9.
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