Agenesia unilateral da artéria pulmonar em adolescente: relato de caso
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INTRODUCAO:

A agenesia unilateral de artéria pulmonar (AUAP) é uma rara anomalia congénita dada pela malformacéo do
sexto arco branquial do lado afetado durante a embriogénese. A prevaléncia estimada é de 1/200.000
individuos, e a taxa de mortalidade neonatal pode chegar a 50%.

Apresenta-se, via de regra, como hipertensdo pulmonar (HP) contralateral, insuficiéncia cardiaca congestiva e
hemoptise, contudo, até 30% dos casos podem ser assintomaticos. Diagnésticos diferenciais sao
tromboembolismo pulmonar e Sindrome de Swyer-James-Macleod.

DESCRICAO DO CASO:

Mulher, 15 anos, 1,70m, 54kg, busca atendimento com queixa de tosse intensa e expectoracdo ha trés
semanas. Interna com urgéncia apés radiografia sugestiva de pneumonia comunitaria e hipoplasia pulmonar
direita (Figura 1A). Nega comorbidades. Ao exame fisico, murmdrio vesicular diminuido em base direita e
roncos difusos.

Em angiotomografia arterial pulmonar contrastada, evidenciou-se AUAP direita (Figura 1B), circulacédo
colateral no hilo pulmonar homolateral, espessamento dos septos interlobulares, alteragbes fibrocisticas
periféricas e deslocamentos das estruturas mediastinais. Artéria pulmonar (AP) esquerda de fluxo habitual,
mas com ramos mais calibrosos que os brénquios adjacentes, sugerindo HP.

Angiografia pulmonar com cateterismo cardiaco direito foi feita para definir prognéstico. Confirmada a
agenesia (Figura 1C-E), porém, pressGes em cavidades direitas normais. Tomografia computadorizada de
dupla energia expds defeitos extensos de perfusdo no pulmao direito (Figura 1F).
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Figura 1 - Exames de imagem.
DISCUSSAO E CONCLUSAQOQ:

A apresentacdo da AUAP da paciente esta em conformidade com a preponderancia de acometimento a direita
em 66% dos pacientes. Embora 80% dos casos descritos estejam associados as malformagdes cardiacas, a
paciente ndo as apresenta.

O atraso no diagndstico pode ser explicado pela dificultosa deteccdo da anomalia em exames de pré-natal,
visto que durante o desenvolvimento fetal broncopulmonar a irrigagéo local é mantida por um canal arterial

ipsilateral. Apés o nascimento, este se fecha, gerando reducédo do fluxo sanguineo, hipoplasia pulmonar e
circulagédo colateral.

A associacdo com pneumonias também consta na literatura, em que a maior frequéncia de infeccGes
pulmonares nos primeiros anos de vida surge como forma de corroborar o diagndstico da anomalia.
Descrevemos uma anomalia congénita rara encontrada em uma adolescente com pneumonia. Para as formas
assintomaticas da AUAP, o seguimento é conservador, reservando a intervengdo cirdrgica para casos Severos.
Auséncia de HP ou malformacdes cardiacas sdo os principais fatores de bom progndstico, o que favorece a
paciente.
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