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Malformagoes vasculares pulmonares congénitas: andlise de 24 casos

Congenital vascular anomalies of the lungs: analysis of 24 cases
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hospital publico referéncia estadual para o atendimento pedidtrico e analisar os achados cli-
nicos predominantes associados a estas malformagées. Métodos: Foi realizado um levanta-
mento de todos os casos de malformagdes vasculares pulmonares diagnosticadas no servio,
no periodo de agosto de 1986 a dezembro de 2003. Por meio da andlise de prontudrios destes
pacientes, as seguintes varidveis foram avaliadas: alteracio estrutural pulmonar, as manifes-
tagoes clinicas, a idade média ao diagndstico, o sexo do paciente e evolucio clinica. Resul- 2. Pneumologista e Alergista
tados: As patologias encontradas foram: sequestro pulmonar - 6 casos (25%), agenesia ¢/ou Pedidtrica pelo Hospital
hipoplasia pulmonar - 7 casos (30%), fistulas artériovenosas - 4 casos (16%), anel vascular Infantil Jodo Paulo II

— 6 casos (25%) e agenesia da valva pulmonar - 1 caso (4%). Nove pacientes pertenciam ao 3. Pneumologista e Alergista
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Objective: To evaluate the casuistry of vascular malformations in our division and to analyze
the predominant clinical findings of these malformations. Methods: A survey
was carried out searching for all cases of pulmonary vascular malformations diagnosed, from
August 1986 to December 2003. Through the analysis of the medical records of these patients, the
Jollowing variables were evaluated: structural pulmonary alteration, clinical presentation, mean
age at diagnosis, gender and clinical evolution. Results: The pathologies found were: pulmonary
sequestration - 6 cases (25%), agenesis and / or pulmonary hypoplasia - 7 cases (30%), arteriove-
nous fistulas - 4 cases (169%), vascular ring - 6 cases (25%) and pulmonary valve agenesis - 1 case
(4%). Nine patients were male and 13 were female. Age at diagnosis ranged from 1 month to 58
years. The symptoms varied according to the pathology. The most frequent were recurrent respira-
tory infection, stridor, cyanosis, dyspnea. Of the 22 patients studied, 11 (50%) cases were ame-
nable to surgical correction. Conclusion: Pulmonary vascular malformations are rare pathologies,
but pediatricians should keep them in mind to obtain an early diagnosis, correct propaedentics
and, if possible, surgical correction of these pathologies.
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INTRODUCAQ

As malformagoes pulmonares congénitas abrangem um

amplo espectro de condigoes envolvendo o parénquima
pulmonar, as vias aéreas pulmonares e a vasculatural. De
acordo com as manifestacoes radioldgicas e patoldgicas,
podem ser divididas em trés categorias: anomalias
broncopulmonares, vasculares e vasculares e pulmonares
combinadas!. As desordens mais comuns incluem
malformagio adenomatoide cistica congénita (CCAM)?2,
sequestro broncopulmonar (SBP), lesoes hibridas que contém
CCAM e SBP, atresia bronquica, enfisema lobar congénito.2
Dentre as malformagoes vasculares pode-se incluir: agenesia
da artéria pulmonar, Sindrome de Cimitarra, malformagoes

arteriovenosas, anel vascular e o sequestro pulmonar.

A incidéncia anual dessas malformacoes varia de 30 a
42 casos por 100.000 habitantes, ou 0,06% a 2,2% de todos
os pacientes internados em hospitais gerais3. Pacientes com
malformagées pulmonares congénitas podem apresentar
manifestacoes clinicas graves desde o nascimento ou serem
assintomdticos até idade adulta. O advento da imagem pré-
natal e o avan¢o da imagem pds-natal levaram a um aumento
no niimero de diagndsticos, especialmente a partir da década
passada®’.

O objetivo deste estudo foi avaliar a casuistica do nosso
servico e analisar os achados clinicos predominantes nas
diversas malformagoes vasculares pulmonares encontradas.

METODOS

Trata-se de um estudo retrospectivo realizado pela
Divisdo de Alergia e Pneumologia do Departamento de
Pediatria do Hospital Infantil Joao Paulo II juntamente com
o Servico de Hemodindmica do Hospital Felicio Rocho,
no qual foi realizado um levantamento de todos os casos
de malformagoes vasculares pulmonares diagnosticadas nos
servigos, no periodo de agosto de 1986 a dezembro de 2003.
A partir de entdo, por meio da andlise de prontudrios destes
pacientes, as seguintes varidveis foram avaliadas: alteracio
estrutural pulmonar, manifestacoes clinicas, idade média ao
diagnéstico, sexo do paciente e evolugio clinica. Por tratar-
se de um estudo retrospectivo, com andlise em prontudrio,
nao foi necessirio termo de consentimento para andlise dos

dados.

RESULTADOS

Detectamos 22 pacientes que compreendiam 24

malformagées no periodo estudado (Tabela 01). Nove
pacientes (41%) pertenciam ao sexo masculino e treze
(59%) pertenciam ao sexo feminino. A idade na época
do diagndstico variou de 1 més a 58 anos, visto que o
Servico de Hemodinimica abrange pacientes de todas as
idades. Os casos encontrados correspondiam s seguintes
patologias: sequestro pulmonar - 6 casos (25% do total
das malformagées); agenesia/hipoplasia pulmonar - 7 casos
(30%); fistulas arteriovenosas - 4 casos (16%); anel vascular
- 6 casos (25%); agenesia da valva pulmonar - 1 caso (4%).

Tabela 01: Malformagoes dos 22 pacientes analisados

PATOLOGIAS TOTAL
Sequestro pulmonar 6 (26%)
Agenesia/Hipoplasia pulmonar 7 (30,4%)
Fistulas arteriovenosas 4 (17,4%)
Anel vascular 6 (25%)
Agenesia da vélvula pulmonar 1 (4,5%)

Em relagio ao sequestro pulmonar observou-se uma
variagdo significativa na idade ao diagndstico: 1 a 58 anos,
com média de 28,9 anos. Nio houve preponderincia de
sexo. A sintomatologia clinica foi semelhante pois todos os
pacientes relatavam histéria de infecgdo pulmonar recorrente.
Um dos pacientes apresentava, além das infecdes de
repeticao, hemoptises (Tabela 02). Durante o ato cirtrgico,
notou-se a presenga de corpo estranho intrabrénquico em
um paciente, associado ao sequestro pulmonar. Um outro
paciente possufa, além do sequestro pulmonar no lobo
inferior direito, agenesia da artéria pulmonar direita, a qual
também foi diagnosticada pelo estudo hemodinimico. O
sequestro intralobar correspondeu a 83,3% dos casos,
havendo apenas um caso de sequestro extralobar (16,7%).
Em todos os casos houve acometimento apenas do pulmao
direito, sendo que em cinco casos o sequestro estava
localizado no lobo inferior € em um caso no lobo médio.
O diagndstico dessa malformagao foi confirmado através de
estudo hemodindmico em todos os casos. Cinco pacientes
(83,3%) foram submetidos a toracotomia com resseccio do
lobo acometido e evolugio satisfatéria no pds-operatério.
Nio houve informagées sobre abordagem cirtrgica do
sequestro pulmonar diagnosticado no paciente de 58 anos.

Tabela 02:

sequestro pulmonar

Manifestagoes clinicas dos pacientes com

MANIFESTACOES CLINICAS TOTAL
Infecgao pulmonar recorrente 6 (100%)
Hemoptise 1 (16,6%)

O grupo referente a agenesia e hipoplasia pulmonar
correspondeu a 30% das malformagées estudadas. Nestes
pacientes o diagnéstico foi mais precoce, com idade média
de 3,2 anos (1 a 7 anos). Dois (33,3%) dos seis pacientes
pertenciam ao sexo masculino e quatro (66,7%) ao sexo
feminino. Todos possuiam histéria de taquidispnéia desde
o periodo neonatal e quatro pacientes (66,7%) relatavam
diagnéstico prévio de "pneumonia”. Quanto ao tipo de
alteragio encontrada neste grupo de malformagao vascular,
trés pacientes (43%) tinham agenesia da artéria pulmonar
direita, dois pacientes (28,5%) tinham agenesia da artéria
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pulmonar esquerda e dois pacientes (28,5%) apresentavam
hipoplasia pulmonar esquerda. O diagndstico foi obtido
através de estudo hemodinimico em todos os pacientes, sendo
que trés realizaram também tomografia computadorizada de
torax.

Como foi relatado anteriormente, um dos pacientes
possufa, também, seqiiestro pulmonar, sendo submetido
a lobectomia inferior direita. Um outro paciente possuia,
além da agenesia de artéria pulmonar direita, fistula
arteriovenosa em lobo superior direito e intimeras outras
malformagées como agenesia renal esquerda, estenose anal,
dextrocardia, persisténcia do canal arterial com hipertensao
pulmonar moderada, escoliose da coluna lombar, alteragées
de vértebras sacrais e deformidades dsseas do quadril,
hemivértebras dorsais, além de malformagdes do pavilhao
auricular direito. Esta crianca evoluiu para obito apés
lobectomia para ressec¢io da fistula arteriovenosa em lobo
superior direito. Um dos pacientes portadores de hipoplasia
pulmonar esquerda apresentava, também, uma comunicagio
interatrial.

Os casos de fistulas arteriovenosas representaram 16%
do total das malformacoes estudadas. A idade ao diagndstico
varioude 1 mésa 31 anos, com idade médiade 9,3 anos. Neste
grupo nio foi observada predominancia de sexo. Histéria de
dispnéia aos esforcos, presenca de cianose e baqueteamento
digital foram os achados clinicos mais significativos. Dos
quatro pacientes estudados com essa patologia, as fistulas
eram difusas em dois casos, nao sendo, desta forma, passiveis
de corregao cirtirgica. Um dos pacientes apresentava a fistula
arteriovenosa em lobo inferior direito, sendo submetido a
lobectomia com boa evolugio. O quarto paciente, portador
de fistula arteriovenosa em lobo superior direito, também
foi submetido a lobectomia, mas veio a falecer no pods-
operatério. Cabe ressaltar que este paciente era portador de
intimeras malformacoes j4 relatadas anteriormente.

No grupo dos pacientes com anel vascular foram
diagnosticados quatro casos de duplo arco adrtico sendo
trés em criancas do sexo feminino, com idades de quatro
e seis meses, e um caso em uma crianca do sexo masculino
portadora de sindrome de Down com idade de dois anos.
Foi diagnosticado um caso de al¢a da artéria pulmonar em
um paciente de nove meses do sexo masculino e um caso de
artéria subcldvia aberrante em um paciente de um ano de
idade. Todos os pacientes portadores de duplo arco aértico
e alca da artéria pulmonar relatavam estridor ou respiragao
ruidosa desde o nascimento e em dois pacientes havia histéria
de broncopneumonia anterior ao diagndstico (Tabela
03). O paciente portador de artéria subcldvia andmala
queixava-se de vomitos e regurgitacdes desde o nascimento
e ap6s introducio de alimentos sélidos na dieta passou a
apresentar dificuldade para degluti-los. Trés desses pacientes
realizaram radiografia de térax com esdfago contrastado, que
evidenciou compresso extrinseca sugestiva de anel vascular.
Uma crianga com duplo arco aértico realizou radiografia de
térax convencional que foi considerado normal e ao realizar
broncoscopia evidenciou compressio traqueal extrinseca na

parede anterior lateral direita. Posteriormente, foi realizado
estudo hemodinimico para confirmagio desta anomalia.
A tomografia computadorizada de tdérax foi realizada no
paciente portador de al¢a da artéria pulmonar e mostrou o
vaso andmalo envolvendo o brénquio principal esquerdo.
Este exame também foi realizado no paciente com Sindrome
de Down a fim de diagnosticar o duplo arco adrtico.

Tabela 03: Manifestagoes clinicas dos pacientes com anel

vascular
ACHADOS TOTAL
Estridor 6 (100%)
Respiragdo ruidosa 6 (100%)
Pneumonias anteriores 2 (33,3%)
Vomito 2 (33,3%)
Regurgitagoes 1 (16%)

Dos seis casos de anel wvascular, trés pacientes
foram submetidos a corre¢io cirtirgica evoluindo sem
intercorréncias no pés-operatério. Um paciente, portador
de duplo arco adrtico, apresentou pneumonia nosocomial
20 dias apds o estudo hemodinimico, evoluindo para o
ébito. O paciente portador de artéria subcldvia anémala foi
acompanhado ambulatorialmente assim como um paciente
do sexo masculino com duplo arco aértico.

Encontrou-se no estudo uma crianca do sexo feminino
portadora de agenesia da valva pulmonar diagnosticada aos 2
anos. Nio hd informagées sobre sua evolucio clinica.

DISCUSSAO

As malformagdes vasculares pulmonares nio sio

patologias frequentes e deve-se ter um alto grau de suspeicao
a fim de que o diagndstico seja feito o mais precocemente
possivel.

Na casuistica dos servicos, o sequestro pulmonar foi
uma das malformacoes vasculares mais frequentes. Trata-
se de uma malformagio congénita que ¢ caracterizada por
de tecido pulmonar displdsico e nao funcional que recebe
seu suprimento sanguineo de artérias sistémicas aberrantes e
nao estd em continuidade com a 4rvore traqueobronquicas.
Eles podem ser classificados em intralobares ou extralobares.
O sequestro pulmonar intralobar estd localizado dentro
do parénquima pulmonar sem sua prépria pleura visceral,
enquanto o sequestro pulmonar extralobar estd localizado
fora do parénquima pulmonar com sua prépria pleura
visceral.” O sequestro intralobar é o tipo mais frequente,
correspondendo  75% dos casos® e dos seis pacientes
estudados, cinco eram portadores de seqiiestro intralobar.
Ao contrédrio do que ¢ relatado na literatura, todos os casos
estavam localizados a direita (5 em lobo inferior direito e 1
em lobo médio direito) quando se sabe que a maioria dos
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sequestros pulmonares se localizam preferencialmente em
lobos inferiores e & esquerda®.

Nio houve predominincia de sexo em relagio ao
sequestro intralobar, dado este compativel com a literatura3.
A idade média ao diagndstico foi de 28,9 anos. Os pacientes
com seqiiestro intralobar apresentam-se com tosse cronica,
expectoragio mucopurulenta e pneumonia de repeticio,
sendo que metade deles atingem cerca de 20 anos de idade
sem ter o diagndstico®.

Em 100% dos casos analisados havia histéria clinica
de infecgoes pulmonares de repeticio e todos os pacientes
apresentavam radiografia de térax alterada. Em algumas
ocasides, 0 processo infeccioso que envolvia o segmento
sequestrado também afetava o parénquima circunjacente,
obscurecendo a alteracio radioldgica. No entanto, apds
resolugio do processo pneumoénico a natureza da massa
subjacente era evidenciada. Houve um paciente com relato
de hemoptise associada a infec¢des pulmonares de repeticio.
Neste paciente, além do sequestro pulmonar foi encontrado,
durante o ato cirdrgico, um corpo estranho intrabrénquico.

Embora o diagndstico de sequestro pulmonar possa
ser fortemente suspeitado pela histéria clinica e alteragoes
radioldgicas, o diagnéstico definitivo s6 ¢ dado através de
angiografia. Todos os casos relatados nesta casuistica tiveram
o diagnéstico confirmado por estudo hemodinimico.

Responsdvel também por um grande ndmero de
malformagées neste estudo, estdo as agenesias/aplasias/
hipoplasias do pulmao, com sete casos relatados. De
acordo com Boyden existem trés graus de interrupgio do
desenvolvimento pulmonar. O primeiro é a agenesia, onde
existe uma completa auséncia de um ou ambos os pulmées,
sem suprimento vascular ou bronquial. O segundo, aplasia
em que existe um broénquio rudimentar que termina em
fundo cego, sem evidéncias de vasculatura pulmonar ou
tecido parenquimatoso. O terceiro, a hipoplasia, ocorre uma
diminui¢io do nimero e/ou tamanho das vias aéreas, vasos
e alvéolos™.

Segundo dados da literatura, a incidéncia é baixa e nio
existe predominancia por sexo ou hemitdrax nestes tipos de
malformagées'!. No entanto, no atual estudo houve uma
incidéncia do sexo feminino de 2:1 em relagio ao masculino,
possivelmente devido ao nimero relativamente pequeno de
casos. Trés pacientes (43%) apresentavam sua malformagio
a direita, todos portadores de agenesia da artéria pulmonar
direita. Dois pacientes (28,5%) apresentavam agenesia da
artéria pulmonar esquerda e havia dois casos (28,5%) de
hipoplasia pulmonar esquerda.

Virios mecanismos patogenéticos tentam explicar a
hipoplasia pulmonar. Ela pode ser primdria sem causa
identificivel de subdesenvolvimento ou secunddria a
limitagao do desenvolvimento normal do pulmao fetal por
vérias causas, incluindo oligoidrimnio materno, distrofias
tordcicas, grandes hérnias diafragmdticas e massas pulmonares
congénitast. E comum a associagio de anormalidades do
trato urindrio com hipoplasia pulmonar, como acontece

na Sindrome de Potter. Sugere-se que a presenca de
oligohidrimnio nestas condigbes leva a hipoplasia como
resultado da compressio toricica pela parede uterina'>".
Hislop e colaboradores acreditam que a relagao entre agenesia
renal e hipoplasia pulmonar pode estar relacionada com
deficiéncia do metabolismo renal da prolina'. Wigglesworth
e colaboradores sugerem que a deficiéncia do crescimento
pulmonar que ocorre na presenca de oligohidrimnio esteja
relacionada com a perda da habilidade do pulmio em reter o
liquido normalmente produzido®.

Quatro pacientes apresentavam outras malformagoes
associadas. Um deles era portador de agenesia da artéria
pulmonar direita e sequestro pulmonar; o outro paciente
apresentava agenesia da artéria pulmonar direita e hérnia
de Bochdaleck; o terceiro paciente apresentava intimeras
malformagées como agenesia da artéria pulmonar direita,
agenesia renal e alteracdes esqueléticas graves. O quarto
paciente, portador de hipoplasia pulmonar esquerda
apresentava, também, uma comunicagio interatrial. A
associagio de malformagoes pulmonares com outras

malformacées é bem descrita na literatura'®.

Todos os pacientes relatavam taquidispnéia desde o
periodo neonatal, embora a idade média ao diagndstico tenha
sidode 2,8 anos. Além da taquidispnéia presente em 100% dos
casos, 75% dos pacientes com agenesia/hipoplasia pulmonar
também relatavam infeccbes pulmonares anteriores. De
acordo com a literatura, os portadores dessa malformacio
podem ser assintomdticos ou podem apresentar varios graus
de dificuldade respiratéria, dependendo da gravidade do
subdesenvolvimento pulmonarf. Em pacientes pedidtricos
assintomdticos, a agenesia pulmonar, aplasia ou hipoplasia
costuma ser um achado incidentalt. Todos os pacientes
realizaram radiografia de térax e estudo hemodinimico
para confirmagio diagndstica. Cerca de 35% dos pacientes
realizaram tomografia computadorizada de térax que, em
alguns casos, se faz importante para diferenciar agenesia de
situagdes como atelectasia, bronquiectasias extensas com
colapso pulmonar e fibrotdrax.

Quatro pacientes apresentavam fistulas arteriovenosas
pulmonares. Em dois casos, elas eram bilaterais e em dois
outros casos eram localizadas: um paciente apresentava-se
com fistula arteriovenosa em lobo inferior direito e o segundo
paciente em lobo superior direito. Define-se como fistula
artériovenosa congénita uma comunicagio vascular anormal
entre artéria e veia pulmonar, sem capilares intermedidrios"’.
Cerca de 8 a 20% dos pacientes possuem essa malformagio
bilateral e 33-50% apresentam muldplas fistulas.3 A
telangiectasia hemorrdgica hereditdria (THH) ou sindrome
de Rendu-Osler-Weber é uma condi¢io autossdmica
dominante na qual até 35% dos casos tém as fistulas
pulmonares, frequentemente multiplas’”. Um dos nossos
pacientes, portador desta patologia, estava em programa de
transplante pulmonar, mas faleceu em novembro de 1996,
antes da sua realizacio.

A idade média de diagnéstico das fistulas artériovenosas
geralmente ¢ de 41 anos, entretanto, na nossa casuistica a
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idade média ao diagnéstico foi de 9,3 anos3. Nio houve
preponderincia de sexo embora se saiba que esta patologia
ocorre com maior frequéncia nas mulheres'®. O sintoma mais
frequente foi dispnéia, seguido por cianose e baqueteamento
digital. Nenhum paciente relatou hemoptise, queixa comum
nesta malformagio. A propor¢io de pacientes assintomdticos
varia de 13 a 56% em diferentes estudos, o que significa que
auséncia de sintomas nio exclui o diagnéstico®.

Todos os pacientes realizaram radiografia de térax que
estava alterada em 100% dos casos. Nos pacientes com
microfistulas artériovenosas difusas, notava-se um padrao
intersticial bilateral. Ecocardiograma bidimensional foi
realizado em trés pacientes e cintilografia pulmonar com
estudo da ventilagio e perfusio em dois pacientes. Sabe-
se que a cintilografia ¢ il para confirmar e quantificar
a presenca de shunt direita para esquerda. O resultado
positivo nao ¢é especifico para malformagdes arteriovenosas
pulmonares. Por outro lado, um estudo negativo exclui
o diagndstico”. O diagndstico de certeza é dado através
de angiografia pulmonar?, estudo este que confirmou o
diagndstico nos quatro pacientes avaliados.

As opcdes terapéuticas desta patologia incluem
cirurgia e embolizagio. Acompanhamento regular sem
tratamento invasivo nos pacientes com fistulas clinicamente
silenciosas'. Dois pacientes foram submetidos a lobectomia.
Um deles evoluiu bem no pés-operatério; o outro paciente
evoluiu para ¢bito. No entanto, era portador de inimeras
malformagées, inclusive agenesia da artéria pulmonar direita
jd citada anteriormente. O terceiro paciente, portador de
Doenca de Rendu-Osler-Weber, faleceu em novembro de
1996. Informagées sobre evolugio do quarto paciente nio

estavam disponiveis.

Seis pacientes deste estudo eram portadores de anel
vascular, denominac¢do introduzida pela primeira vez por
Gross em 1945 para indicar anomalias vasculares que
circundam a porgio intratoricica do esbfago e traqueia®. O
duplo arco adrtico estava presente em trés pacientes do sexo
feminino e um do sexo masculino. Um paciente era portador
de al¢a da artéria pulmonar e de artéria subcldvia anémala.

O duplo arco adrtico ¢ o anel vascular mais comum
causador de sintomas. Os dois arcos circundam e comprimem
completamente a traqueia e o esdfago, produzindo
desconforto respiratério e dificuldade alimentar®’. Os
pacientes apresentam como manifestagoes clinicas estridor,
tosse, apneia, cianose e infecgoes respiratdrias recorrentes?'.
Todos os pacientes do presente estudo apresentavam estridor
e respiracdo ruidosa, sendo que dois deles possuiam histéria
de pneumonia.

O paciente portador de al¢a da artéria pulmonar também
apresentava estridor. Esta patologia a artéria pulmonar
esquerda surge da artéria pulmonar direita e segue um
trajeto entre o esdfago e a traquéia, comprimindo o esdfago
anteriormente a traquéia posteriormente?.

A presenca de artéria subcldvia anémala ou aberrante,
geralmente envolve a artéria subcldvia direita e, raramente, a

artéria subcldvia esquerda quando existe um arco aértico do
lado direito.?! A artéria subcldvia direitaaberrante éaanomalia
do arco mais comum, representando 0,5% da populagio em
geral. Sua verdadeira incidéncia pode ser subestimada, tendo
em vista 0 nimero significativo de pacientes assintomdticos'.
A artéria aberrante nio forma um anel vascular verdadeiro
e seu diagnéstico frequentemente ¢ acidental”?. Quando
sintomdtica, geralmente hd disfagia e impactagio se hd
compressio do esdfago posterior ou dispneia e tosse

cronica por compressio traqueal®

. Radiografia de térax e
a radiografia contrastada de es6fago, estdbmago e duodeno
(REED) foram realizados em 83% dos pacientes, sugerindo
anel vascular. Em apenas um paciente, a radiografia de térax
foi normal. Neste caso, o diagndstico de anel vascular foi
sugerido pela broncoscopia. O diagnéstico foi confirmado
por angiografia em quatro pacientes. O paciente portador de
al¢a da artéria pulmonar também apresentava vaso anémalo
no brénquio principal esquerdo.

A avaliacio por imagem de um anel vascular geralmente
comega com a radiografia convencional do tdrax, sendo as
vistas frontais e laterais necessdrias para a apreciagio do anel
vascular®. O REED tem sido historicamente confidvel e
continua sendo uma excelente técnica para o diagnéstico
de anel vascular, porém nao fornece visualizagao direta do
anel e, portanto, vem sendo substituida por métodos de
imagem transversais. A angiotomografia desempenha um
papel importante na identificagio e definicio da anatomia
dessas anomalias complexas, ajudando assim o planejamento
cirtirgico®’. Apesar de sua precisio, a tomografia e ressonncia
niao distinguem de maneira confidvel entre estreitamento
dindmico ou estdtico das vias aéreas. Muitas criancas com
anel vascular possuem traqueomalacia ou bronquiomalacia
sendo necessdria a realizagio de broncoscopia, que pode
detectar a localizagdo e extensdo da obstrucio das vias aéreas
e o grau de sua compressao?'.

Houve, ainda, um paciente portador de sindrome da
agenesia da vélvula pulmonar (SAVP) que além da agenesia
da referida vdlvula, possufa uma comunicacio interatrial
com estenose pulmonar. Esta sindrome ocorre em cerca
de 0,2% a 0,4% dos bebés nascidos vivos com doenca
cardfaca congénita®. Ela pode ser dividia em dois subtipos,
o primeiro ¢é caracterizado como SAVP com defeito do septo
ventricular, aorta principal e auséncia de canal arterial, que
compartilha muitas semelhancas com Tetralogy of Fallot.
O outro tipo menos comum de SAVP tem septo ventricular
intacto, menor grau de dilatacio da artéria pulmonar e
ducto arterioso patente, com ou sem atresia tricispide.*
O diagnéstico da SAVP associada a um defeito do septo
ventricular e A tetralogia de Fallot ¢ geralmente feito durante
a infincia em contraste com pacientes com auséncia de
folhetos da vdlvula pulmonar com um septo ventricular
intacto, que geralmente nao sao diagnésticos precocemente.
Apenas casos isolados foram relatados em que o sofrimento
cardiorrespiratério se desenvolveu durante o perfodo

neonatal, levando ao diagnéstico precoce®.
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CONCLUSAO

As malformacdes vasculares pulmonares sio patologias

pouco frequentes, mas o pediatra deve té-las sempre em mente,
sobretudo quando as queixas sdo dificuldade respiratdria
desde o nascimento, estridor de etiologia a esclarecer e
infecgoes pulmonares de repeti¢io. Uma propedéutica bem
orientada levard ao diagnéstico mais precoce, reduzindo
desta maneira a morbidade e mortalidade.
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