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RESUMO

A agenesia de artéria pulmonar é uma malformacgdo congénita rara, que ocorre devido ao ndao desenvolvimento do
sexto arco adrtico. Entretanto, ndo é relacionada com malformacdes cardiacas. Além das artérias intrapulmonares,
a vascularizagdo pulmonar e a arvore bronquica geralmente ndo sofrem alteragdes. No presente relato, a paciente
apresenta quadro de febre, tosse produtiva e taquipneia. Devido a clinica, optou-se por realizar radiografia sim-
ples de térax, na qual se evidenciou a presenca de opacidade intersticio-alveolar peri-hilar a direita com desvio do
mediastino a direita e assimetria da transparéncia pulmonar. Entdo, foi solicitada tomografia computadorizada de
térax que evidenciou pulmdo direito de volume reduzido. Para melhor compreensdo, realizou-se angiotomografia
computadorizada do torax, a qual detectou agenesia da artéria pulmonar direita. Importéncia do problema: relatar
um caso de agenesia de artéria pulmonar direita.
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ABSTRACT

Pulmonary artery agenesis is a rare congenital malformation, which occurs due to the non-development of the sixth
aortic arch. However, it is not related to cardiac malformation, and also the intrapulmonary arteries, as well as
the pulmonary vascularization and the bronchial tree usually do not change. In the present case study, the patient
presents fever, productive cough, and tachypnea. A simple chest X-ray was performed because of the clinic, demon-
strating right perihilar interstitial-alveolar opacity with right mediastinal deviation and asymmetry of pulmonary
transparency. Due to the radiological finding, a computed tomography of the chest was requested, which showed
the right lung of reduced volume. To provide a better understanding of the condition, the radiology team suggested
computed angiotomography of the chest, which detected agenesis of the right pulmonary artery. The importance of
the problem is to report a case of agenesis of the right pulmonary artery.
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 10 anos, apre-
sentando um quadro de febre, tosse produtiva e
taquipneia. Foi realizada radiografia simples de
térax (Figuras 1A e 1B), que associada a dados
clinicos foi interpretada com presenca de pneu-
monia, desvio do mediastino para o lado direito e
assimetria da transparéncia dos pulmdes, o que
justificou o pedido de tomografia computadoriza-
da de torax. Devido ao diagndstico da infeccéo
pulmonar, foi medicada com ceftriaxona. A pa-
ciente possui um histdrico pessoal de amigdalites
repetitivas e dislipidemia; apresenta histéria vaci-
nal em dia e reside com boas condicdes. Ao exa-
me fisico, ndo foram encontradas outras altera-

Descri¢ao dos procedimentos diagndsticos

¢cOes. A paciente evoluiu com melhora clinica apds
antibioticoterapia. A tomografia computadorizada
de torax (Figura 2) evidenciou pulmdo direito de
volume reduzido e, para melhor compreensao,
foi sugerida pela equipe de radiologia do hospital
uma angiotomografia computadorizada do térax
(Figuras 3A, 3B, 4A, 4B, 5 e 6), a qual detectou
auséncia (agenesia) da artéria pulmonar direita e
também confirmou o pulmdo direito com volume
reduzido. O fluxo sanguineo para o pulmdo direito
ocorria por meio de ramos colaterais arteriais sis-
témicos, originarios principalmente das artérias
subclavias de ambos os lados, da artéria toracica
(mamaria) interna direita, dos ramos da artéria
subdiafragmatica e, em menor expressao, das ar-
térias intercostais direitas.

Figura 1A: Radiografia simples de térax em incidéncia P6s-
tero-Anterior (P.A). Opacidade intersticio-alveolar peri-hilar
a direita com desvio do mediastino a direita e assimetria da
transparéncia pulmonar.
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Figura 1B: Radiografia simples de térax em perfil.
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Figura 2: Tomografia computadorizada de térax com janela
pulmonar em corte axial. Puiméo direito de volume reduzido.

Figura 3B: Angiotomografia computadorizada de térax em
corte sagital com vascularizagédo preservada na artéria pul-
monar esquerda (APE).

Figura 3A: Angiotomografia computadorizada de térax em Figura 4A: Angiotomografia computadorizada de térax em

corte sagital com redugao de vascularizagéo no pulmao direito. corte transversal em janela de mediastino. Em verde: onde
deveria estar localizada a Artéria Pulmonar Direita (APD). Em
vermelho: onde esta localizado o tronco da artéria pulmonar.
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Figura 4B: Angiotomografia computadorizada de térax em
corte coronal. Em verde: onde deveria estar localizada a
APD. Em vermelho: onde esta localizada a artéria pulmonar
esquerda (APE).

Figura 5: Angiotomografia computadorizada de térax com
reconstrugao tipo renderizagao volumétrica. Pulmao direito
de volume reduzido.
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Figura 6: Angiotomografia computadorizada de térax com
reconstrugdo tipo renderizagao volumétrica, em perfil direito.
Agenesia de artéria pulmonar direita. (Circulo vermelho: local
de onde deveria se originar a APD).

REVISAO DE LITERATURA

A agenesia de artéria pulmonar é uma ano-
malia incomum, cuja prevaléncia é subdiagnosti-
cada na faixa pediatrica, sendo de aproximada-
mente um individuo para cada 200.000 a 300.000,
em casos de auséncia de malformacdes cardiovas-
cularest. Quando isolada de outras alteragdes con-
génitas, os pacientes sdo, por muitas vezes, assin-
tomaticos e o defeito pode ndo ser identificado ao
longo de toda a vida. Uma pequena parte desses
individuos desenvolve hipertensdo pulmonar e, na
maioria desses, o diagndstico so é feito na necrop-
sia ap6s uma hemoptise fulminante.

Essa malformagao ocorre devido ao nao de-
senvolvimento do sexto arco aodrtico. As artérias
intrapulmonares se desenvolvem normalmente e a
vascularizacdo do pulmao é feita por artérias bron-
quiais. O lado do pulmao correspondente a agenesia
fica diminuido, mas a arvore bronquica é normal e
ndo ha aprisionamento de ar nos pulmdes. Ao con-
trario da agenesia de artéria pulmonar esquerda,
a agenesia de artéria pulmonar direita € encontrada
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isoladamente, ndo sendo relacionada a malforma-
gOes cardiovasculares como na primeira2.

Frequentemente, o segmento distal da ar-

téria pulmonar com agenesia permanece presen-
te, recebendo sangue da circulagdo colateral ou
do ducto arterioso persistente. Nesse caso, a ar-
téria pulmonar ndo estd ausente, mas sim com
uma interrupcdo na artéria pulmonar principal3.

O diagnostico dessa anomalia pode ser feito

de forma definitiva em muitos casos com a angio-
tomografia de torax4.

Alguns dos diagndsticos diferenciais para a

agenesia de artéria pulmonar séo:

1.

Hipoplasia pulmonar, uma anomalia congénita que
envolve o subdesenvolvimento dos lobos pulmo-
nares e do leito vascular com a muscularizagao
arterial anormal levando a hipertensao pulmonars®.
Malformacgéo arteriovenosa pulmonar, uma cone-
xao direta anormal entre a artéria pulmonar e a
veia pulmonar, que resulta em um shunt da direi-
ta para a esquerda®.

Telangiectasia hemorragica hereditaria (HHT)
ou sindrome de Osler-Weber-Rendu, uma mal-
formagdo vascular autossOmica, caracterizada
por malformacdes arteriovenosas ocorrendo nas
membranas mucosas e em o6rgdos viscerais,
como o cérebro, coluna vertebral, pulmdes, figa-
do e trato gastrointestinal’.

Sindrome da cimitarra, caracterizada por uma
anormalidade parcial da drenagem venosa do
pulm&o direito para a veia cava inferior, hipopla-
sia do pulméo afetado, dextrocardia e anorma-
lidades brénquicas. Pode estar associada mal-
formacdes cardiacas, anormalidades vertebrais,
hipospadia e outras®.

Sindrome de Swyer-James-MaclLeod ou sindro-
me do pulmé&o hiperlucente unilateral, uma hipo-
plasia ou agenesia das artérias pulmonares que
resulta em hiperlucéncia pulmonar unilateral, ca-
racterizada pela radiografia toracica com sinais
reduzidos do pulm&o acometido e com aumento
das areas de transradiancia. E tida como uma
anomalia adquirida, secundaria a processos que
causam bronquiolite obliterante®.

Enfisema lobar congénito, ocorrendo hiperinsuflagéo
progressiva de um ou mais lobos pulmonares, sem
obstrugéo brénquica extrinseca. Geralmente os sin-
tomas aparecem nos primeiros seis meses de vida,
podendo evoluir com dispneia grave e cianose'®.
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