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Pulmonary Hypertension in Infants Linked to Horseshoe Lung: Case Report
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Relatamos caso de lactente jovem com desconforto
respiratério precoce e hipertensao pulmonar, diagnosticado
como variante de pulmao em ferradura, e revisamos literatura
a cerca desta rara malformacao pulmonar e suas repercussées
cardiacas e hemodinamicas.

This is the case report of a young infant with early respiratory
distress and pulmonary hypertension, diagnosed as a variant
of horseshoe lung and we have reviewed the literature to seek
information about this rare pulmonary malformation and its
cardiac and hemodynamic repercussions.

Introducao

Pulmdo em ferradura é uma anomalia congénita rara
definida como fusao dos segmentos péstero-inferiores dos
pulmées. O acometimento do pulmao direito com hipoplasia
é mais frequente e, na maioria dos casos, é associado
a sindrome da cimitarra. O acometimento do pulmao
esquerdo é excepcional e relacionado a pior evolugao,
assim como presenca de malformagbes cardiacas associadas

e hipertensao pulmonar'2.

Relatamos caso de lactente jovem encaminhado a centro
de cardiologia pediétrica por episddios de cianose.

Relato de caso

Trata-se de lactente de trés meses de vida, sexo feminino,
encaminhada a centro de referéncia de cardiologia pedidtrica
por apresentar dispneia desde o nascimento e episédios
frequentes de cianose. Apds nascimento, a paciente apresentou
hipéxia leve e desconforto respiratério nas primeiras horas de
vida, necessitando suporte com ventilagdo mecanica assistida.
Permaneceu em unidade de terapia intensiva (UTI) neonatal
por 30 dias e obteve alta hospitalar aos 40 dias de vida, ainda
com desconforto respiratério e dificuldade alimentar. Aos dois
meses de vida, apresentou episodio de cianose, tendo sido
diagnosticado pneumonia a esquerda, necessitando suporte
ventilatério por 04 dias e antibioticoterapia especifica. Como
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nao houve melhora do quadro apés terapia e persistindo com
episodios frequentes de cianose, foi encaminhada a servigo
tercidrio em cardiologia pediatrica.

A admissao, apresentava-se com estado geral
comprometido, taquidispneica em grau moderado, com leve
cianose central sob cateter nasal de oxigénio (O,) 3 I/min. A
inspecao do térax, evidenciava-se abaulamento de precérdio
e hiperdinamismo, além de intenso desconforto respiratério.
A ausculta cardiaca, encontrava-se em ritmo cardiaco regular,
taquicdrdica, com hiperfonese do componente pulmonar de
segunda bulha, sem sopros. A ausculta pulmonar, evidenciava-
se diminuicao do murmdrio vesicular a esquerda e estertores
subcrepitantes difusos, além de discreto estridor inspiratério.
Os pulsos eram presentes e simétricos. No abdome, palpava-se
o figado a 4,0 cm do rebordo costal direito.

A paciente foi admitida em UTI cardiopedidtrica para
estabilizacdo hemodinamica, onde foi iniciada ventilacao
ndo invasiva com fracdo inspirada de O, de 0,5, furosemida
de 3,0 mg/kg/dia e dobutamina de 5,0 ug/kg/min. Evoluiu
com estabilizagao clinica, desmame de suporte ventilatério
e inotrépico, de tal modo que, no 5° dia apés admissao,
encontrava-se em ar ambiente com taquidispneia leve,
mantendo saturacdo de O, em torno de 96%, em uso de
furosemida de 3,0 mg/kg/dia e digoxina de 0,01 mg/kg/dia.
Foi entdo iniciada investigagao clinica.

A radiografia do térax mostrava reducdo do volume do
pulmao esquerdo, com desvio das estruturas do mediastino
para este lado (Figura 1a). Trazia do hospital de origem
tomografia computadorizada de térax, cuja avaliagao local
diagnosticava hipoplasia de pulméo esquerdo. Andlise
posterior, apesar da ma qualidade técnica do exame, detectava
também imagem sugestiva de continuidade entre os lobos
pulmonares inferiores (Figura 1b).

Ecocardiograma transtordcico identificou aumento de
camaras cardiacas direitas com sinais de hipertensao arterial
pulmonar e pequena comunicagao interatrial (CIA) do tipo
ostium secundum.

Foi realizado cateterismo cardiaco que evidenciou
hipertensao arterial pulmonar importante (Tabela 1).
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Fig. 1 -1a: Radiografia de torax em projegao pdstero-anterior (PA) - evidencia desvio de estruturas do mediastino para o hemitérax esquerdo; 1b: Tomografia de térax -
parénquima pulmonar em linha média do térax (istmo-seta) e hipoplasia de pulméo esquerdo; 1c: Angiografia de tronco pulmonar em PA mostrando angiografia de tronco
pulmonar em PA mostrando a artéria pulmonar direita (D) e 0 ramo da mesma que se dirige ao istmo para o pulméo esquerdo (E); 1d: Angiografia seletiva neste ramo para
o0 pulméo esquerdo - curso aberrante e ramificagdes para linha média; 1e: Retorno venoso do istmo pulmonar, que é paralelo ao ramo arterial, que drena em atrio esquerdo.

Tabela 1 - Pressoes e saturagdo de oxigénio nas camaras especificadas e calculos hemodinamicos

Cavidade Pressao sistélica (mmHg) Presséo diastdlica (mmHg) Pressdo média (mmHg) SO, (%)
VCS 11 60
P 94 54 73 65
AE 12 99
AO 80 43 56 97
Qp:Qs RVP (UWxm?) RVS (UWxm?) RVP/RVS
1,09 18,80 15,10 1,246

SO, - saturagéo de oxigénio; VCS - veia cava superior; TP - tronco pulmonar; AE - étrio esquerdo; AO - aorta; Qp:Qs - relagéo de fluxos sistémico e pulmonar; RVP -

resisténcia vascular pulmonar; RVS - resisténcia vascular sistémica; UWxm? - unidades Wood por metro quadrado de superficie corporal.

A angiografia, observava-se ramo da artéria pulmonar
direita dirigindo-se ao istmo do pulmao esquerdo, ndo ficando
bem evidenciada a origem da artéria pulmonar esquerda
(pulméo esquerdo hipopldsico), com o retorno venoso se
fazendo paralelamente a este ramo arterial para o istmo
pulmonar, drenando em atrio esquerdo (Figuras 1c, 1d e Te).

Apbés o cateterismo cardiaco, a crianga foi readmitida
em UTI para recuperagao anestésica e foi iniciada terapia
medicamentosa para hipertensao pulmonar com sildenafila
nas doses preconizadas. No terceiro dia apds o cateterismo,
encontrava-se em ar ambiente, com as medicagdes prescritas
anteriormente e aguardando alta para enfermaria, quando
apresentou episédio stbito de cianose com bradicardia
sinusal que evoluiu para assistolia, sem resposta as manobras
de reanimagdo, evoluindo para o 6bito. O episédio foi
interpretado pelo plantonista-assistente como “crise de
hipertensao pulmonar”.

Apesar de ciente da gravidade do quadro e esclarecida
quanto a importancia da elucidagao diagnéstica, a genitora
nao autorizou estudo anatomopatoldgico, o que impossibilitou
a confirmagao anatomica dos dados aqui relatados.

Revisao da literatura e consideracoes

O pulmao em ferradura caracteriza-se pela presenga
de istmo de parénquima pulmonar que se estende através
da linha média, conectando as regides péstero-basais
de ambos os pulmées, por tras do coragao e anterior a
aorta descendente. Desde sua descricio na década de
60 (Spencer, 1962), foram relatados cerca de 40 casos na
literatura mundial, em sua maioria associados a hipoplasia
do pulmao direito e com frequéncia associados a sindrome
de cimitarra. Ha apenas um caso descrito em um feto de
19 semanas, onde o istmo pulmonar estava localizado na
porgao apical dos pulmoes, o que levou a reflexdes sobre a
origem embriolégica desta malformacao'.

Na maioria dos casos, a sintomatologia clinica inicia-se
precocemente com problemas pulmonares em criangas
jovens, lactentes e neonatos. Desconforto respiratério
frequente, pneumonias de repeticao e episédios de cianose
sao os achados mais comuns. Hipertensao pulmonar tem sido
implicada na evolugao precoce de tais pacientes, apesar de nao
ser regra'“. A sindrome de cimitarra associa-se em 15% dos
casos com o pulmao em ferradura e, apesar das semelhangas
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morfolégicas entre a sindrome com ou sem esta associagao, sua
apresentagao clinica é diferente®. Os pacientes com pulmao
em ferradura apresentam mais cedo sintomatologia evidente e
necessidade precoce de cirurgia, conforme discussao a seguir.
Cardiopatias congénitas ocorrem em 25% dos casos, sendo a
comunicacado interatrial a mais comum (50%). Outras lesdes
incluem comunicacao interventricular, persisténcia do canal
arterial, tetralogia de Fallot, drenagem anémala total de veias
pulmonares (em caso descrito recentemente em literatura
nacional) e coarctagao da aorta®”.

Nosso paciente apresentou sintomatologia em fase muito
precoce da vida, com hipertensao pulmonar severa, associada
a comunicagao interatrial e anomalia de drenagem venosa
pulmonar, fatores relacionados ao pior prognéstico.

Na radiografia de térax, observa-se hipoplasia de um dos
pulmdes e desvio das estruturas do mediastino para o mesmo
lado, porém nao ha achado caracteristico da malformagao’.
Tomografia computadorizada de térax demonstra hipoplasia
pulmonar unilateral com istmo que se estende além da linha
média. Geralmente, o pulmao direito é afetado, entretanto,
assim como o caso aqui relatado, foram descritos casos de
acometimento de pulmao esquerdo, sendo observado ainda
que o istmo origina-se do pulmao hipoplasico em todos os
casos*®. A definigdo do diagnéstico é feita por broncografia
ou angiografia quando é definido o suprimento bronquico
e vascular andémalo para o istmo pulmonar. O cateterismo
cardiaco, além de demonstrar a anatomia vascular arterial, é
importante ferramenta na avaliagdo da drenagem venosa do
pulmao afetado, podendo haver ou ndo alteragdo e obstrucao
em seu trajeto, e no diagnéstico e estudo hemodinamico dos
casos associados a hipertensao pulmonar’=2.

No caso em questdo, a possibilidade diagnéstica foi
aventada apenas ap6s o cateterismo cardiaco, quando o
tratamento com sildenafila foi instituido na tentativa de
minimizar a sintomatologia relacionada a hipertensao arterial
pulmonar, a qual parece ter contribuido sobremaneira para
o desfecho do caso.

Quando possivel, o tratamento cirdrgico esta indicado
na presenga de infecgdes recorrentes, “curto-circuito”
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esquerdo-direito significativo (Qp:Qs > 2:1) na presenga
de defeitos cardiacos associados e hipertensao pulmonar
progressiva. Deve-se realizar correcao das anomalias
intracardiacas existentes ou, se ha infeccdes recorrentes,
resseccao do pulmao afetado. Devido a ma evolucao destes
pacientes no pés-operatério, se ndo ha sintomatologia
ou “curto-circuito” sistémico-pulmonar significativo o
tratamento conservador é preconizado’.

Aqui, relatamos caso raro de pulmao em ferradura
com acometimento de pulmao esquerdo, curso clinico
tempestuoso e hipertensdo pulmonar severa. Como ndo foi
possivel estudo anatomopatolégico do caso em questao,
alguns comentarios se fazem necessdrios. Apesar de descrito
de forma isolada como aqui apresentamos, o pulmao em
ferradura é comumente relacionado a sindrome da cimitarra.
Assim, de forma isolada, a origem aberrante da artéria
pulmonar esquerda poderia caracterizar uma forma de anel
vascular, como o sling da artéria pulmonar esquerda, mas sem
compressao da traqueia distal. Poderiamos questionar também
se o curso anormal desta artéria ndo seria uma variacao da
ramificacao arterial pulmonar.

De qualquer maneira, consideramos importante a
descricao do caso para que o reconhecimento desta doenca
seja possivel em seu estagio precoce, pois apresenta associagao
com graus variaveis de hipertensdo pulmonar de carater
evolutivo e, de forma geral, prognéstico precario.
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