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Resumo

A agenesia pulmonar ¢ uma anomalia congénita rara. Relatamos um caso de um menino de 8 anos de idade
com agenesia pulmonar a esquerda sem associacdo com outras malformacdes. O diagndstico foi realizado por
achados de imagem quando o paciente apresentou sintomas como tosse, sibildncia e dispneia sem melhora do

quadro clinico apds evolugdo de 30 dias.

Descritores: Anormalidades congénitas; Doencas respiratdrias; Broncoscopia.

Abstract

Pulmonary agenesis is a rare congenital anomaly. We report the case of an 8-year-old boy with left lung agenesis,
without any other congenital malformations. When the patient presented symptoms, including cough, wheezing,
and dyspnea, with no clinical improvement after a period of 30 days, imaging studies were conducted and the

diagnosis was made.

Keywords: Congenital abnormalities; Respiratory tract diseases; Bronchoscopy.

Introducio

A agenesia pulmonar ¢ uma malformagio
congénita rara, consistindo na auséncia completa
do parénquima pulmonar, bronquios e vasos
pulmonares.!" A causa ¢ desconhecida. Em
500 dos casos, principalmente naqueles com
agenesia pulmonar a direita, estdo associadas
malformagdes cardiovasculares, musculo-
esqueléticas, gastrointestinais e renais.®>” 0
prognostico ¢ melhor quando a agenesia pulmonar
¢ unilateral a esquerda e quando estdo ausentes
malformacdes cardioldgicas.”’ No presente relato
sera apresentado o caso clinico de um menino
com agenesia pulmonar esquerda sem outras
malformacées associadas.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, oito anos, branco,
procedente da cidade de Jaguario (RS). Nascido
a termo, com pré-natal sem intercorréncias.
Apresentava historia familiar de asma. Apresentava
crises de sibilancia desde o inicio de 2006, quando

tinha sete anos, sendo tratado no proprio domicilio
pela familia. Quando procurou atendimento
médico em fevereiro de 2007, ja havia iniciado
tosse seca que evoluiu para sibilancia e dispneia
durante um més. Foi hospitalizado em sua cidade.
Na radiografia de tdrax, realizada na internacio,
0 paciente apresentava opacidade do hemitorax
esquerdo, sendo tratada como pneumonia
bacteriana (Figura 1). Na avaliacio fisica por
um pneumologista, o paciente estava ativo,
acianotico e eupneico; havia presenca de retracio
do hemitorax esquerdo, macicez a percussio e
auséncia de murmurio vesicular a esquerda com
presenca de sibilos a direita; na ausculta cardiaca,
bulhas ritmicas, normofonéticas sem sopros.
Foram solicitados os seguintes exames: TCAR de
tdrax, broncoscopia, ecocardiograma com Doppler
e ultrassonografia abdominal. A TCAR de térax
mostrou agenesia pulmonar a esquerda, pulmao
direito vicariante e circulag¢do pulmonar a direita
normal com desvio das estruturas mediastinais
para a esquerda. Estruturas do abdémen superior
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sem alteracdes (Figura 2). A ultrassonografia
abdominal e o ecocardiograma mostraram
resultados normais. A broncoscopia evidenciou
brénquio fonte esquerdo em fundo cego. Dois
meses apos, o0 paciente retornou para consulta
apresentando quadro clinico de sibilancia, sendo
medicado com um [ -agonista, o que resultou
em alivio dos sintomas. A radiografia de térax
mantinha as alteracdes compativeis com agenesia
pulmonar a esquerda. Na espirometria, verificou-se
disturbio ventilatorio obstrutivo moderado, com
auséncia de variacdo significativa de fluxo e
volume apos o uso de broncodilatador. Resultados
pré-broncodilatador: CVF = 1,19 L (106% do
previsto), VEF, = 0,60 L/s (56% do previsto)
e relacdo VEF /CVF = 0,50 (55% do previsto);
resultados pds-broncodilatador: CVF = 1,21 L
(108% do previsto), VEF, = 0,61 L/s (57% do
previsto) e relagdo VEF /CVF = 0,51 (56% do
previsto). Em ecocardiogramas de controle,
realizados em 2008 e 2009, ficou evidenciado
aumento do ventriculo direito (didmetro de
ventriculo direito de 29 mm; valor de referéncia
de 7-18 mm) com fluxo pulmonar normal e
auséncia de comunicacoes, shunts ou obstrucdes
intracardiacas.

Discussiao

A agenesia pulmonar unilateral ¢ uma anomalia
congénita rara, que ocorre isoladamente ou
associada a outras anomalias. Sua incidéncia

Figura 1 - Radiografia de térax em incidéncia
posteroanterior evidenciando pulméao direito com
hiperinsuflacdo compensadora por auséncia de pulméio
a esquerda e desvio das estruturas mediastinais a
esquerda. Transparéncia pulmonar a direita normal.
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estimada ¢ de 1 por 10.000-15.000 autopsias. A
etiologia ainda ¢ desconhecida, mas acredita-se
que a patogenia esteja relacionada a fatores
genéticos, virais ou déficits de vitamina A.®7 A
patologia tem sido categorizada de acordo com
a classificacdo de Schneider e Schwalbe®69):
® Agenesia: auséncia completa de pulméo
e bronquios, sem suprimento vascular no
lado afetado

e Aplasia: presenca de bronquio rudimentar

com auséncia completa de parénquima

® Hipoplasia: agenesia lobar e pulmao

hipoplasico

A apresentacéo clinica ¢ variada. Em alguns
casos, os sintomas se manifestam no momento do
nascimento como uma sindrome de dificuldade
respiratoria. Em outros, os pacientes permanecem
assintomaticos até a idade adulta, quando o defeito
acaba detectado durante um exame de rotina.
Pacientes com agenesia pulmonar unilateral podem
apresentar infeccOes respiratorias recorrentes®
e malformacdes cardiovasculares, digestivas e
musculo-esqueléticas. Dentre as malformacoes
cardiovasculares, sdo mais frequentes a persisténcia
do ducto arterioso e o forame oval. Nas anomalias
do tubo digestivo, sio comumente verificadas
fistula traqueoesofagica e atresia duodenal. Nas
malformacgdes musculares e esqueléticas, sdo
perceptiveis hemivértebras, auséncia de costelas
ou alteracdes de extremidades (auséncia de radio).
Também sdo descritas anomalias faciais e renais,
como rim em ferradura.”

Exames de imagem sdo essenciais para o
diagndstico. A radiografia e a TC de torax mostram
hiperinsuflagcdo do pulmao remanescente com o
mediastino deslocado na direcdo do lado afetado.
@ 0 estudo ecocardiografico é fundamental para
afastar anomalias cardiacas. Outros exames
complementares, como broncoscopia para a
confirmacio diagnostica e ressonancia magnética
para a pesquisa de malformacdes vasculares,
podem ser indicados.t™

Na agenesia pulmonar direita, a associa¢do
com anomalias cardiovasculares, ma rotacido
da carina, desvio do coracdo e do mediastino
para a direita com distor¢do brénquica e de
estruturas vasculares tem como consequéncia
um pior prognostico.®* Pacientes assintomaticos
ndo necessitam de intervencio, principalmente
na auséncia de anomalias associadas; contudo,
infeccdes pulmonares ou outras doencgas
pulmonares devem ser tratadas precocemente.
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Figura 2 - TC de térax com utilizacdo de contraste endovenoso evidenciando pulméo direito vicariante
e circulacdo pulmonar normal com desvio das estruturas mediastinais para a esquerda devido a agenesia

pulmonar a esquerda.

A hipertensdo pulmonar ¢ uma complicacdo
que requer atencdo, pois € mais comum nesses
pacientes devido a uma reducéo do leito vascular
pulmonar que, se associada a cardiopatia congénita
(shunt esquerdo-direito), pode evoluir para uma
doenca vascular irreversivel.*? No momento
da redacdo do presente relato, foi detectado
aumento de ventriculo direito sem alteragdo no
fluxo pulmonar, estando o paciente em controle
anual com um cardiopediatra.

O paciente do presente relato permaneceu
assintomatico por um longo periodo de sua
vida, uma vez que nio apresentava nenhuma
malformacéo associada, além da ocorréncia de
agenesia a esquerda, elementos que traduzem
melhor prognostico. O diagnostico clinico foi feito
quando a crianca apresentou infeccdo respiratoria
associada a sibilancia. A radiografia e a TC de
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torax com contraste endovenoso confirmaram
o diagndstico.
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