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Agenesia Isolada da Artéria Pulmonar Direita ou Esquerda. Avaliacao
da Evolucao Natural e a Longo Prazo, Apos Intervencao Corretiva

Isolated Unilateral Pulmonary Artery Agenesis. Evaluation of Natural and Long Term Evolution after Corrective Surgery

Edmar Atik, Carla Tanamati, Luiz Kajita, Miguel Barbero-Marcial
Instituto do Coragdo do Hospital das Clinicas — FMUSP - Sao Paulo, SP

Objetivo: Agenesia da artéria pulmonar, direita ou esquerda, rara como anomalia isolada, foi relatada em 119 casos desde
1978. Apresenta-se clinicamente com hipertensao pulmonar (HP) na infancia e com hemoptise no adulto. Intervengdes como
reconstrugdo arterial pulmonar e lobectomia foram realizadas em 17% dos casos.

Analisamos quatro destes casos, sendo dois em evolucao natural e dois com regressao da HP, apds longo tempo da corregao
operatoria.

Métodos: Quatro criangas, trés do sexo masculino, com 22,10 e 35 meses de idade e uma do sexo feminino com 20 meses,
com insuficiéncia cardiaca direita (ICD) e cianose na primeira e ICD na segunda e cansago aos esforgos nas outras duas. Todas
tinham sinais de HP, sobrecarga ventricular direita no ECG e cardiomegalia. Cateterismo cardfaco mostrou pressoes sistémicas
na artéria pulmonar contralateral na agenesia a direita em trés e na agenesia a esquerda em um caso.

Resultados: Restabelecimento cirtirgico da continuidade arterial pulmonar foi possivel em dois casos, na crianga de 22 e na
de 10 meses de idade, pela interposicao de Goretex de diametro de 7 mm entre as artérias pulmonares até o hilo pulmo-
nar contralateral hipoplasico. Houve regressao dos sinais de HP em periodo imediato e tardio, com 7 e 2,5 anos de idade
respectivamente. A relagdo das pressdes entre os ventriculos direito e esquerdo era de 30 e 40%, nos dois casos. A perfusao
pulmonar aumentou de 8 para 44% e de 8 para 23%, nos dois casos. O mesmo procedimento foi programado para os outros
pacientes.

Conclusao: Esta técnica se torna a operacao de escolha para casos similares, raramente descritos na literatura, mesmo em
presenca de acentuada HP e hipoplasia arterial pulmonar contralateral.

Palavras-chave: Agenesia da artéria pulmonar, hipertensao pulmonar, insuficiéncia cardiaca.

Objective: Unilateral pulmonary artery agenesis is an uncommon isolated anomaly and since 1978 only 119 cases have been reported. In
general the condition presents as pulmonary hypertension (PH) in children and hemoptysis in adults. Interventions such as pulmonary artery
reconstruction and lobectomies were performed in 17% of the cases.

We analyzed four of these cases, two in natural evolution and two with late term PH regression after surgical correction.

Methods: Three 22,70 and 35 month old male children and one 20 month old female child were included in the study. The 22 month old
presented right-sided heart failure (RHF) and cyanosis; the 10 month old presented RHF and the other two presented exertion fatigue. All had
PH symptoms, right ventricular strain on the EKG and cardiomegaly. Cardiac catheterization showed systemic pressures in the contralateral
pulmonary artery, with right-sided agenesis in three of the children and left-sided agenesis in one child.

Results: Surgical correction of pulmonary artery continuity was possible in the 22 month old and 10 month old using a 7mm diameter Goretex
conduit between the pulmonary arteries up to the hypoplastic contralateral pulmonary hilum. There was early and late regression of the PH
signs and the children remained stable during follow-up to the ages of 7 and 2.5 years, respectively. The pressure ratio between the left and
right ventricles was 30 and 40%, in both cases. Pulmonary perfusion increased from 8 to 44% and from 8 to 23%, in the two cases. The same
procedure was scheduled for the other patients.

Conclusion: This technique has become the operation of choice for similar cases, that are rarely described in literature, even in the presence of
severe PH and contralateral pulmonary artery hypoplasia.

Key words: Pulmonary artery agenesis, pulmonary hypertension, heart failure.
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A agenesia isolada de uma das artérias pulmonares,
decorrente da falta de desenvolvimento embriolégico de um
dos dois 6> arcos adrticos, direito ou esquerdo,apresenta-se
sob vdrias formas clinicas sendo a mais comum, na infancia,
a que se exterioriza por hipertensdao pulmonar contralateral
e, no adulto, por hemoptise'.

Na auséncia de outros defeitos cardiacos associados, a
arvore arterial intraparenquimatosa pulmonar, homolateral
a artéria pulmonar ausente a direita ou a esquerda, é
habitualmente nutrida através do canal arterial ou por vasos
colaterais da aorta, incluindo as proprias artérias bronquicas.
No entanto, elas sao insuficientes para manter um fluxo
pulmonar ideal e a artéria pulmonar contralateral se mostra
na crianca geralmente com hipertensao, em decorréncia do
fluxo proveniente do débito ventricular direito, causando
sobrecarga de volume homolateral.

A indicagdo operatéria precoce evita a evolugao
desfavoravel da hipertensao pulmonar para graus mais
acentuados e progressivos, assim como a prevengao
do desenvolvimento da circulagdao colateral
sistémico-pulmonar, responsavel pela hemoptise posterior.

Revisao detalhada da forma de apresentagao, dos aspectos
evolutivos e terapéuticos direcionam atualmente para a
necessidade do restabelecimento da continuidade da arvore
pulmonar na primeira situacdo e para pneumectomia ou
lobectomia para a segunda’.

Cerca de 119 casos desta anomalia foram relatados''*
desde 1978. Neste material, a reconstrugao arterial pulmonar
foi realizada em nove pacientes?**'¥, somando-se a mais dois
outros casos publicados na década de 1960'*'°. No entanto,

os aspectos evolutivos apds essa intervengao nao tém sido
documentados, em maior prazo.

O motivo desta publicagao é acrescentar mais trés
pacientes a um jd relatado anteriormente por nés? e analisar
os aspectos evolutivos, a longo prazo, da reconstrucao arterial
pulmonar em dois deles, assim como salientar os aspectos da
evolucado natural dos dois outros casos.

Métodos

No periodo de 1978 a 2005 foram diagnosticados no
Instituto do Coracao do Hospital das Clinicas da Faculdade
de Medicina da Universidade de Sao Paulo, quatro casos
de agenesia de uma das artérias pulmonares como defeito
cardiovascular isolado, com idades de 10 a 35 meses com
média de 21,75 meses, sendo 3 do sexo masculino (tab. 1).
O peso corporal variou de 6.500 a 13.100 g, com média de
9.412g. A exteriorizaco clinica de cada caso, os métodos
diagnésticos e terapéuticos e o seguimento pds-operatorio
foram reavaliados.

Nao foi realizado o célculo das resisténcias pulmonar
e sistémica, por ocasido da operagdo corretiva dos dois
casos, e por se constituir em trabalho retrospectivo, a
hipertensao pulmonar foi assim avaliada através das pressoes
encontradas nas artérias pulmonares em relagao as da aorta.
Por isso, a indicagao cirdrgica se baseou muito no conjunto
de elementos clinicos, aliados aos da hemodindmica. Dos
clinicos, salienta-se como elemento primordial o grau de
sobrecarga de volume decorrente da patologia, ocasionando
insuficiéncia cardiaca e, daf, a cardiomegalia, vista na
radiografia de térax.

Auséncia da APD Auséncia da APE
Casos 1* 2 3 4*
Idade 22 m 20 m 35m 10m
Clinica ICD nao nao ICD
cianose cansago™* cansago™* dispnéia***
dispnéia***
Peso 9350g 8700g 13100g 6500g
>20 ruido sim sim sim sim
Sopro IT IT AP IT
ECG SAD/SVD SVD SVD SVD
RX-Térax
< TVP direita esquerda
cardiomegalia +++ + + ++
Cateterismo
APE 73/24-48 60/30-40 70/28-50 APD 55/12-32
Aorta 76/32-53 65/32-43 84/50-64 VE 86/12
AP - drea pulmonar; APD- artéria pulmonar direita; APE- artéria pulmonar esquerda; g- gramas; |CD- insuficiéncia cardiaca direita; 1T- insuficiéncia
tricispide; m- meses; TVP- trama vascular pulmonar; VE- ventriculo esquerdo; *: casos dos pacientes operados; **: cansaco aos esforcos; ***: dispnéia
em repouso.
Tabela 1 - Elementos clinicos, de exames complementares e hemodinﬁmicgs dos quatro pacientes com agenesia da artéria pulmonar, direita
ou esquerda
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Resultados

A agenesia da artéria pulmonar direita ocorreu em trés
pacientes com idades entre 20 e 35 meses, média de 25,66
meses, sendo dois deles do sexo masculino. O outro paciente
apresentava agenesia da artéria pulmonar esquerda com
idade de 10 meses e pertencente ao sexo masculino (tab.1).
A exteriorizagdo clinica correspondeu a de insuficiéncia
cardiaca acentuada e com cianose em um caso, publicado
anteriormente?, insuficiéncia cardiaca em outro caso com
agenesia da artéria pulmonar esquerda e os demais com
cansago aos esforcos. Os achados fisicos corresponderam aos
encontrados habitualmente em pacientes com hipertensao
pulmonar, com segundo ruido cardfaco acentuado e sopro
holossistélico na borda esternal esquerda baixa, decorrente
de insuficiéncia valvar tricispide. Havia impulsoes sistélicas
e hepatomegalia nos dois pacientes com insuficiéncia
cardiaca. Nos outros dois, o exame fisico mostrava-se sem
sinais de insuficiéncia cardiaca e o sopro sistélico era discreto
na area pulmonar e hiperfonético o segundo ruido. No
eletrocardiograma, havia sobrecarga de ventriculo direito,
em todos os pacientes. Na radiografia de térax, havia
trama vascular pulmonar contrastante, diminuida no lado
da agenesia arterial e aumentada na regidao contralateral,
além da cardiomegalia por aumento das cavidades
direitas nos dois pacientes com insuficiéncia cardfaca. O
ecocardiograma foi também conclusivo quanto a agenesia
de uma das artérias pulmonares e o estudo hemodinamico
salientou a presenga da hipertensao arterial pulmonar em

todos os pacientes. A angiocardiografia mostrou a auséncia
das artérias pulmonares correspondentes, mas em injecao
retrégrada nas veias pulmonares foi possivel a visibilizacao
da arvore pulmonar intraparenquimatosa homolateral
hipoplasica (fig.1). Dois pacientes foram operados com
interposicao de tubo de Goretex de 7 mm de didmetro
entre o tronco pulmonar e a artéria pulmonar direita no
primeiro (fig.1) e com a artéria pulmonar esquerda no
segundo. Houve, em ambos, resolugao do quadro de
insuficiéncia cardiaca, com desaparecimento do sopro da
insuficiéncia trictspide, normalizacao eletrocardiogréfica
e radiografica com involugao da cardiomegalia (fig.2).
Estudo hemodinamico apés a operagao evidenciou
regressao da hipertensao pulmonar no primeiro caso, com
pressoes de 40/10 e média de 20 mmHg (62 meses apos)
e diminuigdo também no segundo caso, com pressoes de
45/12 mmHg (27 meses ap6s) com relagao das pressoes
entre a artéria pulmonar esquerda e a do ventriculo esquerdo
tendo diminuido de 0,64 para 0,44. A cintilografia pulmonar
constatou aumento da perfusdo pulmonar a direita, de 9%
previamente a cirurgia para 44% ap6s a mesma no primeiro
caso, e do pulmao esquerdo no segundo caso, tendo
passado de 8 para 23%, nos mesmos periodos evolutivos.
A angiografia pés-operatéria, imediata e tardia, salientou a
restituicao da arvore arterial pulmonar, como demonstrado
no primeiro caso (fig. 1 e 3). Na evolugao a longo prazo,
ap6s 50 meses em média da operagdo, ambos os pacientes
estdo em classe funcional I, sem elementos residuais da

AD: 7 VD: 86/15 APE: 73/24-48
AE: 6 VE: 88/12 Ao : 76/32-53

Pés-operatorio

TR W

i
§

APD: 68/9-32
APE: 69/7-31

Fig. 1 - Angiografia do paciente com 22 meses mostra, em periodo pré-operatério, a continuidade da artéria pulmonar esquerda com o tronco pulmonar e a auséncia
de enchimento da artéria pulmonar direita, em “a”. Esta artéria se opacifica por inje¢ao venosa pulmonar retrégrada, em “b”. O ventriculo direito é dilatado,

un

hipocontractil em “c

pulmonar pela interposicao de Goretex entre o tronco pulmonar e o hilo pulmonar direito (seta), em

e o ventriculo esquerdo é desviado posteriormente, em “d”. Em periodo pés-operatério imediato, visualiza-se a continuidade da drvore

“e”

e “f”. As pressoes registradas sao sistémicas nas cavidades

direitas com diminui¢ao em periodo pés-operatério imediato. AD- dtrio direito; AE- dtrio esquerdo; Ao- aorta; APD- artéria pulmonar direita; APE- artéria pulmonar

esquerda; VD- ventriculo direito; VE- ventriculo esquerdo.
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cardiopatia. Os outros dois pacientes aguardam o mesmo
tipo de correcao operatéria. Ainda ndo se concretizou a
operagao nestes dois casos, em vista primordialmente da
recente realizagao diagnéstica em ambos. Acresce, ademais,
o fato de estarem com poucos sintomas, acompanhando
assim a evolugdo natural da hipertensdao pulmonar, ja
demonstrada por estudo hemodinamico em ambos.

Discussao

Dos 108 casos relatados desta anomalia no periodo
compreendido entre 1978 e 2000, compilados por Ten Harkel e
cols', houve nitido predominio da auséncia da artéria pulmonar
direita, presente em 67 pacientes (63%). Neste material,
constataram-se sinais de hipertensao pulmonar em 44% (25/57
pacientes), de dispnéia em 40% (36/92 pacientes), de infecgoes,
dor toracica e derrame pleural em 37% (35/94 pacientes) e
hemoptise em 20% (18/92 pacientes). Na manifestacao mais
rara, 14(12,9%) dos 108 pacientes eram assintomaticos.

Desde o ano 2000, acresceu-se o relato de mais 11
casos desta anomalia®®. Apenas em um destes UGltimos
casos relatados se realizou a conexao do tronco pulmonar
com a artéria pulmonar direita, caracterizando a restituigdo
hemodindmica plena da arvore arterial pulmonar?. Utilizou-se
neste paciente, como material de interligagao entre as artérias,
pericardio autélogo em crianga de sete anos de idade.

Este mesmo procedimento, mas com utilizagao de
outros materiais, havia sido realizado em apenas oito

ocasioes prévias**'* e a pneumectomia ou lobectomia
para controle de hemoptise, em nove outros pacientes
dentre os 108 relatados anteriormente, totalizando assim
17 (7%) procedimentos terapéuticos nesta anomalia, entre
1978 e 2000".

Neste periodo, dentre os 9 pacientes submetidos a
restituicao cirtrgica da vascularidade arterial pulmonar,
quadro de insuficiéncia cardiaca e cianose associada
estavam presentes em trés deles*'>' incluindo um de
nossos casos publicado anteriormente?. Os demais, em
nimero de seis**'?, mostravam sinais de hipertensdao
pulmonar e de insuficiéncia cardiaca sem desvio de sangue
da direita para a esquerda.

Em periodo anterior a 1978, outros dois casos haviam sido
também operados; o primeiro, relatado em 1965 por Kieffer
e cols.”™ tendo restituido a circulagao através da conexao do
tronco pulmonar com a artéria pulmonar esquerda por uma
veia safena, em crianga de oito anos e o segundo em 1968,
relatado por Green e cols.® por conexao direta do tronco
pulmonar com a artéria pulmonar esquerda em lactente com
13 meses (tab 2).

Ressalta-se que, em geral, nesta conduta, nao tem sido
relatada com pormenores a evolugdo a longo prazo apés
a conexao arterial com conseqliente restituicao da arvore
arterial pulmonar.

Salientamos assim, através da andlise de nosso material,
caracteristicas favoraveis na evolugdo a maior prazo, a fim

Pré-operatério - 22 m

1 ano e 10 meses |
i
i (Al

T AT kot T4,

1 ano e 11 meses ( periodo imediato a conexao com APE)

'I'-l-. L-h-jn"il'“ Ly .Jul_L.-lITlll.'Ir:.Ju!_:l:'l

Lt
RN L LN

7 anos

Pds-operatério - 7 anos

Cintilografia Pulmonar

Antes  Ap6s operagao
APD 8% 44%
APE 8% 23%

Fig. 2 - Exames complementares evolutivos do caso com 22 meses salienta, em periodo pré-operatério, na radiografia de térax a direita, grande cardiomegalia e
acentuagao da trama vascular pulmonar esquerda, elementos que se normalizaram em periodo pés-operatério tardio, em radiografia a esquerda, ja com 7 anos de
idade. O eletrocardiograma mostra a nitida involugao da sobrecarga ventricular direita até a normalizacao dos potenciais elétricos em periodo tardio pds-operatério.
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Ano - Autor Material usado Idade Evolucao

1. 1965- Kieffer SA Veia safena TP-APE 8 a Morte

2.1968-CGreen GE Conexao direta TP-APE 13m

3. 1978-Shakibi JG Décron TP-APD 10 m Morte

4. 1983-Towes WH “ 21T m

5. 1984-Presbitero P “ 9a

6. “ “ “ Ta

7.1987-Sosa ES “ 2 m*

8. 1991-Moreno-Cabral RJ “ 3m

9. 1993-Serino W “ 3 m*

10. 1995-Atik E Goretex TP-APD 22 m*

11. 2003-Kosaka Y Pericardio autélogo 7a

*Insuficiéncia cardiaca, cianose, hipertensao pulmonar; a: anos; APD- artéria pulmonar direita; APE- artéria pulmonar esquerda, m- meses; TP- tronco
pulmonar.

Tabela 2 - Reconstrucao arterial pulmonar, realizada em casos publicados de agenesia pulmonar isolada, direita ou esquerda.

de acentuar essa conduta como a mais adequada para essa
rara patologia. Dessa maneira, encontramos a longo prazo
em nossos dois casos operados, resolugdo do quadro de
insuficiéncia cardiaca e involugao da hipertensdo pulmonar.
Houve no caso mais chamativo, associado a cianose por shunt
através do forame oval para o 4trio esquerdo, normalizacao da
drea cardiaca, desaparecimento do contraste da trama vascular
pulmonar na radiografia de térax, involugao da sobrecarga

7a
Agnesia APD-Goretex ¢/ 22m

AD: 5

VD: 40/5

TP: 40/10-20
APE: 40/10-20
APD: 15/10-12
AE: 10

VE: 120/10

Fig. 3 - Angiografia do caso com 22 meses, em periodo pés-operatério
tardio, com 7 anos de idade, mostra a continuidade da drvore arterial
pulmonar reconstruida, mas com uma estenose na jungao com o hilo
direito nas imagens superiores. O ventriculo esquerdo se mostra normal
inferiormente. As pressées nas cavidades direitas sdo préximas da
normalidade. AD- dtrio direito; AE- dtrio esquerdo; APD- artéria pulmonar
direita; APE- artéria pulmonar esquerda; VD- ventriculo direito; VE-
ventriculo esquerdo.
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ventricular direita com normalizacao dos potenciais elétricos
e com conseqliente aumento do fluxo pulmonar, medido pelo
tecnésio em injegao venosa (fig.2).

O tempo pds-operatério prolongado dessa evolugao
satisfatoria torna-se suficiente para indicar tal procedimento
terapéutico para esses pacientes, em especial em periodo
precoce da vida, quando se espera que ocorra involugdo total
das alteragbes vasculares pulmonares.

Dos pacientes submetidos a reconstrugao arterial pulmonar,
descritos na literatura®*°'°, ocorreu ela entre dois meses e
nove anos de idade, com média de 34 meses, sendo cinco
abaixo de um ano®'""3'* com média de 6 meses, trés entre
um e dois anos?>'?'®, média de 18,6 meses, e trés*>'°'> em
criangas com 7, 9 e 8 anos de idade. A mortalidade global foi
de 2 pacientes®'® (18,1%) dentre estes 11 operados.

Espera-se que essa conduta seja padronizada e ndo mais
questionada como possivel, ainda mais quando realizada
precocemente.

Nos nossos dois casos, ainda nao operados e em evolugao
natural, a escassez de sintomas com cansago aos esfor¢os
pode ndo ter precipitado a indicagao cirdrgica de imediato,
mas certamente sera ela benéfica como alids também ocorreu
com outros casos semelhantes relatados na literatura e até
com idades superiores a 7 anos de idade*'%'>.

Nesse contexto, ressalta-se que a conduta de indicagao
cirtirgica em geral deve predominar, mas é 6bvio que quadro
clinico com sobrecarga de volume cardiaco, expressao de
hiperfluxo pulmonar deva salientar-se ao de sobrecarga
de pressao, preponderante em quadros irreversiveis de
hipertensao pulmonar.

Potencial Conflito de Interesses

Declaro nao haver conflitos de interesses pertinentes
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