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RESUMO

Agenesia isolada da artéria pulmonar direita ou esquerda é uma rara anomalia congénita dada pela falta do desenvol-
vimento embrioldgico de um dos arcos aorticos. A apresentacdo clinica é variavel, sendo a mais comum na infancia,
na forma de hipertensdo pulmonar contralateral. No adulto, a hemoptise pode ser uma das manifestagoes clinicas, e
nos individuos assintomaticos esta anomalia pode ser reconhecida em exames de diagndstico por imagem. Relatamos
o caso de paciente do sexo feminino, 63 anos, encaminhada para investigagdo de imagem nodular no hilo pulmonar
esquerdo observada em radiografia toracica. Tomografia computadorizada evidenciou agenesia da artéria pulmonar
direita com suprimento arterial pulmonar homolateral ocorrendo por vasos colaterais, pulmao esquerdo com proemi-
néncia das artérias e veias hilares e peri-hilares, provavelmente simulando uma nodulacdo na radiografia realizada
previamente, volume discretamente reduzido do pulmdo direito com espessamento liso dos septos interlobulares
secundario, provavelmente devido ao aumento da microcirculagdo colateral intraparenquimatosa.
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ABSTRACT

Isolated agenesis of the right or left pulmonary artery is a rare congenital anomaly due to the lack of embryological
development of one of the aortic arches. The clinical presentation is variable, being the most common in childhood,
in the form of contralateral pulmonary hypertension. In adults, hemoptysis may be one of the clinical manifestations,
and in asymptomatic individuals, this anomaly can be recognized in diagnostic imaging tests. We report the case of
a female patient, 63 years old, referred for investigation of the nodular image in the left pulmonary hilum observed
on chest radiography. Computed tomography showed right pulmonary artery agenesis with homolateral pulmonary
arterial supply occurring by collateral vessels, left lung with a prominence of the hilar and peri-hilar arteries and veins
probably simulating nodulation on the radiograph previously performed, a discreetly reduced volume of the right lung
with smooth thickening of the septa secondary to probably increased intraparenchymal collateral microcirculation.
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INTRODUGAO

A agenesia isolada da artéria pulmonar di-
reita ou esquerda é uma rara anomalia congénita
dada pela falta do desenvolvimento embrioldgico
de um dos arcos aoérticos. A apresentacdo clini-
ca é variavel, sendo a mais comum na infancia,
na forma de hipertensdao pulmonar contralateral.
No adulto, a manifestagdo clinica pode ser exte-
riorizada com hemoptise ou naqueles assintoma-
ticos esta anomalia pode ser reconhecida quando
diagnosticada em exames de imagem?~’.

Relatamos um caso de agenesia da arté-
ria pulmonar direita identificada incidentalmente
em uma paciente sem queixas relacionadas e em
uma faixa etaria ndo usual.

RELATO DO CASO

Mulher, 63 anos, atendida para investiga-
cdo de imagem de aspecto nodular observada
em radiografia toracica realizada em uma unida-
de basica de saude para avaliagdo de infecgdo de
vias aéreas superiores. No momento da consulta,
apresentava 1,70 m de altura e cerca de 80 kg.
Negou histéria de tabagismo, diabetes, hiperten-
sdo arterial sistémica, cirurgias prévias e outras
comorbidades. Exame fisico, auscultas cardiaca e
pulmonar sem anormalidades evidentes.

Foi submetida a tomografia computadoriza-
da do térax, antes e apds a administracdo endo-
venosa de meio de contraste, evidenciando a au-
séncia da artéria pulmonar principal direita com
proeminéncia compensatoéria das vasculaturas
hilar e peri-hilar do pulmdo esquerdo, provavel-
mente simulando uma nodulagdo na radiografia
realizada previamente, com suprimento arterial
pulmonar a direita ocorrendo por colaterais ori-
gindrias da aorta toracica, troncos das artérias
subclavias e tronco celiaco, além de uma discreta
reducdo volumétrica do pulmao direito com des-
vio ipsilateral das estruturas mediastinais, espes-
samento dos septos interlobulares pulmonares a
direita e pulmado esquerdo com padrao de perfu-
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sdo em mosaico. Calibre do tronco da artéria pul-
monar e morfologia das camaras cardiacas dentro
dos limites da normalidade.

Figura 1: (A) Imagem simulando radiografia toracica obtida
com técnica a partir de reconstrugao volumétrica do exame
de tomografia computadorizada do térax, mostrando proemi-
néncia da vasculatura hilar do pulmao esquerdo, mimetizan-
do uma lesao nodular.

Figura 2: Imagens axiais de exame de tomografia com-
putadorizada, filtro e janela mediastinais, caracterizando a
auséncia da artéria pulmonar principal direita (A), confirmada
apods a administragdo de meio de contraste endovenoso (B),
mostrando parte do suprimento arterial pulmonar a direita
ocorrendo por rede de colaterais pleurais e da parede toraci-
ca (cabegas de seta - C, D, E).
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Figura 3: Imagens de exame de tomografia computadorizada,
filtro e janela pulmonares, evidenciando uma discreta reducéo
volumeétrica do pulmao direito com desvio ipsilateral das
estruturas mediastinais e um espessamento liso dos septos
interlobulares pulmonares a direita, secundario provavelmente
ao aumento da microcirculagao colateral intraparenquimatosa.

Apéds analise do exame tomografico supra-
citado, optou-se por conduta conservadora com
seguimento ambulatorial da paciente.

DISCUSSAO

A agenesia da artéria pulmonar consiste em
uma malformacdo congénita rara do pulmdo que se
da pelo desenvolvimento embrioldgico anormal do 60
arco branquial, o que geralmente ocorre por volta do
260 dia de gestacdo. A agenesia do brbénquio fonte
€ acompanhada da auséncia do parénquima pulmo-
nar e vasos pulmonares ipsilateraist. Sua etiologia
€ desconhecida, podendo ser unilateral ou bilateral,
sendo esta ultima forma incompativel com a vida3.

Tem predilegdo pelo sexo masculino, possui
incidéncia de 19-25,5%, prevaléncia de 0,5-1,0
para cada 10.000 nascidos vivos?*. Os pacientes
sintomaticos frequentemente apresentam hiperten-
sdo pulmonar contralateral e insuficiéncia cardiaca
congestiva na faixa etéria pediatrica e dispneia aos
esforgos (40%) e hemoptise quando em adultos
(25%)5, devido ao rompimento dos vasos colaterais
ectasiados®. Podem apresentar também infeccoes
pulmonares de repeticdao (37%), edema pulmonar e
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insuficiéncia respiratdria nos estagios mais avanca-
dos (12%)3, dor toracica e derrame pleural?.

Ao exame fisico identificam-se: assimetria
toracica, cianose, hiperfonese da segunda bulha
cardiaca, sopro holossistolico decorrente da insu-
ficiéncia da valva tricuspide e hepatomegalia?.

Geralmente é associada a malformagGes
cardiacas, musculoesqueléticas, gastrointestinais
e renais!. Quando a agenesia se da a esquerda,
a associacdo com malformagbes cardiacas con-
génitas é de 75%, como, por exemplo, tetralogia
de Fallot, defeitos septais*, coarctacdo de aorta,
arco aodrtico direito e ducto arterioso patente’.
A associacdo de infecgdes pulmonares frequentes
e malformacgdes cardiacas corroboram para o diag-
nostico durante o primeiro ano de vida, contudo,
em até 30% dos casos, geralmente adultos, os pa-
cientes sdo assintomaticos ou apresentam sinto-
mas frustros ndo necessitando de intervengao!s.

A agenesia da artéria pulmonar direita cor-
responde a 66% dos casos, ocorrendo de forma iso-
lada na maioria das situacdes?3, acompanhada de
malformacoes cardiacas em 80% dos portadores®”,
ocasionando um desvio homolateral do mediastino
secundario ao crescimento compensatério do pul-
mao esquerdo!. Até 2% dos pacientes apresentam
0 arco adrtico localizado no mesmo lado da ausén-
cia da artéria pulmonar. O suprimento sanguineo do
lado acometido geralmente origina-se das artérias
brénquicas, colaterais aortopulmonares, colaterais
coronarianas, vasos intercostais, transpleurais®®,
subdiafragmaticas e da subclavia®’.

Os principais exames utilizados no diagnds-
tico sao a angiotomografia e o ecocardiograma®.

Na radiografia de toérax, que costuma ser o
primeiro exame a ser solicitado, identifica-se car-
diomegalia, decorrente da sobrecarga de cama-
ras a direita, reducdo da trama vascular pulmonar
no lado da agenesia e, em contrapartida, ocorre
aumento da trama vascular no lado contralateral
hilo e pulm&o ipsilateralmente a agenesia de di-
mensdes reduzidas, com discreto desvio ipsilate-
ral a alteragdo, arco aortico a direita e elevacgédo
da hemi-cupula diafragmatica23>.

O eletrocardiograma pode ser normal nas
formas isoladas sem complicagdes ou pode de-
monstrar sobrecarga cardiaca direita se cursar
com hipertensao pulmonar’.
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O ecocardiograma transtoracico é realizado
também no intuito de excluir anomalias intracar-
diacas nestes pacientes ou de grandes vasos e
avaliar a presenca de hipertensao pulmonar3”.

Estudos da funcdo pulmonar demonstram
padrao discretamente restritivo, com discreta re-
ducado da perfusao®.

A cintilografia demonstra perfusdao ausen-
te apesar da ventilagdao normal ou discretamente
reduzida no pulmdo acometido, diferentemente
da hipoplasia da artéria pulmonar que apresenta
uma cintilografia normal3~.

A angiotomografia identifica a auséncia da
artéria pulmonar principal associada a redugdo do
volume pulmonar e colaterais sistémicas no he-
mitérax acometido, e fornece dados morfolégicos
para planejamento cirdrgico, caso indicado, e se
ha malformacgodes cardiacas3. Pode haver discreta
dilatagdo da artéria pulmonar existente, padrdo
de atenuagdo em mosaico e discretas bronquiec-
tasias no pulmdo normal. Ja no pulmdo acometi-
do, notam-se hipoplasia, bronquiectasias, opaci-
dades reticulares, espessamento septal, cistos de
permeio ao parénquima normal, faveolamento e
aprisionamento aéreo durante a expiragao>s.

A ressonancia magnética com gadolinio tam-
bém pode ser utilizada para o diagndstico no lugar
da tomografia, com a vantagem de ser um exame
sem radiagao e que usa contraste nao iodado®.

A angiografia permanece o padrdo ouro
para o diagndstico da agenesia da artéria pulmo-
nar’, e por sua vez, é reservada para os pacientes
que possuem indicacdao de embolizacdo ou revas-
cularizacdo®, demonstrando artéria pulmonar e
seus ramos reduzidos no lado acometido®.

Agenesia de artéria pulmonar consiste em
um dos raros casos de falso positivo, se houver
suspeita de tromboembolia pulmonar crénica3.
Outros diagnosticos diferenciais sdo: bronquiec-
tasias, tuberculose, vasculite ou Sindrome de
Swyer-James-Macleod®.

A taxa de mortalidade no periodo neona-
tal chega a 50%, principalmente nos casos em
que existem malformagdes cardiacas associadas.
A taxa de mortalidade também é maior nos casos
de agenesia do lado direito, devido ao desvio me-
diastinal contralateral promovendo compressao
traqueall. A mortalidade decorrente da hemopti-
se, comumente em adultos, chega a 7%?¢.
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Apresencade hipertensdo pulmonaréo prin-
cipal determinante do progndstico do paciente?,
sendo que serd também melhor quando a age-
nesia for unilateral a esquerda e sem associacao
com malformacgdes cardiacas!.

Nos casos de pacientes adultos sem evidén-
cias de disfungdo cardiopulmonar, deve-se realizar
seguimento regular. Se necessario, a terapéutica
deve ser direcionada para os sintomas do paciente
nos casos da forma isolada de agenesia da artéria
pulmonar’. O tratamento clinico consiste no uso
de inibidores orais de fosfodiesterase ou vasodi-
latadores e é indicado para melhorar a queixa de
dispneia dos pacientes®. O tratamento cirdrgico é
o de escolha nos casos de hipertensdao pulmonar,
e consiste no reestabelecimento da continuidade
arterial pulmonar, realizando um shunt entre o
tronco pulmonar e a artéria pulmonar, havendo re-
gressdo total das alteragdes descritas. Ja no caso
de hemoptise, o tratamento cirdrgico de escolha
consiste na pneumectomia ou lobectomia?.

CONCLUSAO

Descrevemos uma anomalia congénita rara
surpreendida tardiamente em exames de imagem.
Tal situacao demonstra como o radiologista pode se
deparar com essa condicdo em um paciente adulto
em investigagdo de sintomas respiratorios, nédulos
pulmonares ou até mesmo de forma incidental.
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