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CONTEUDO

da Arvore Arterial Pulmonar

eAnormolidades da Arvore
Venosa Pulmonar

Hemangiomas

0 Sequestro Pulmonar
°Anormo|idades Congénitas

e Fistulas Arteriovenosas







MALFORMACOES Arteriais
PODEM SE R... Sequestro Pulmonar

Hemangiomas

Fistulas arteriovenosas
Agenesia / Sling
venosas

e Sindrome de Scimitarra
e PAPVC/TAPVC




PULMONAR e Condic@o congénita rara
e 0.15% - 6,4% das malformacoes

pulmonares congénitas

e Descrito pela primeira vez em 1946,

por Pryce, embora achados clinicos
semelhantes jd tivessem sido
relatados por Rokitansky e Rektorik
em 1861.



SEQUES I Ro e Segmento ou lobo de tecido pulmonar
PULMONAR n&o funcional, que ndo se comunica
com a drvore traqueobrénquica,

portanto, tende a ndo ser aerado.

Recebe suprimento sanguineo de uma

artéria sistémica, geralmente
originada da aorta tordcica ou
abdominal, ao inves da circulacdo
pulmonar habitual



SEQUESTRO PODE SER:

e Localizado dentro de um lobo e Separado do pulmdo normal por
oulmonar e compartilha a pleura sua propria pleura
visceral com o pulmao adjacente Localizagdo mais comum:

75% a 86% de todos os casos de Frequentemente encontrado
sequestro. entre o diafragma e os lobos

inferiores, e raramente abaixo

Localizac&o mais comum: lobo
inferior esquerdo, com do diafragma. " :
aproximadamente 2/3 dos casos Mais comum em mulheres (/5%),

eralmente como uma Mmassa
encontrados no segmento basal 9 I )
: retroperitoneadl esqueraa
posterior. S J




O SEQUESTRO PODE SER:

Intralobar Extralobar

e Drenagem venosa: ocorre e Drenagem venosa mais
comumente através das veias comumente atraves das veias

pulmonares, mas pode ocorrer sistémicas para o atrio direito

através do sistema dzigos- (mas € variavel)
hemidzigos , veia porta , atrio
direito ou veia cava inferior



https://radiopaedia.org/articles/azygos-venous-system?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/azygos-venous-system?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/portal-vein?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/right-atrium?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/right-atrium?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/inferior-vena-cava-1?lang=us
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Fig.2: Desenvolvimento do septo traqueoesofacio. A1 a C1 Vistas laterais
da parte caudal da faringe mostrando o diverticulo laringotraqueal e a
divisdo do intestino anterior em es6fago e tubo laringotraqueal. A2 a C2.

Cortes transversais mostrando a formagao do septo traqueoesofagico.
Moore, K.L. Embriologia Clinica/Keith L. Moore, T.V.N. Persaud, Mark G. Torchia.
Rio de Janeiro: Elsevier, 2012.



ETIOLOGIA

e Se 0 broto extranumerdario se
desenvolve antes da pleura,
resulta em um sequestro
intralobar.

e Se 0 broto extranumerdario se
desenvolve apds o revestimento
pleural, resulta em sequestro
extralobar
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APRESENTACAO
CLINICA e Quase 1/2 dos adultos ¢ assintomatico,

sendo achado acidental
e Apresentacdo clinica mais comum:

pneumonia recorrente em um segmento
localizado do pulm&o

e Tosse persistente, dor no peito/costas,
dispneia, febre

e Sequestro intralobar tende a apresentar
hemoptise com mais frequéncia



APRESENTACAO
CI-INICA e Geralmente se manifesta na primeirc

infGncia --> esforco respiratorio,
insuficiéncia cardiaca de alto deébito
(devido ao maior fluxo sanguineo
oulmonar) e, ocasionalmente, hemorragio
pulmonar ou pleural espontdnea

e Raramente sdo infectados, pois sGo
separados da drvore tragueobrdnquica
por sua invaginacdo pleural.



DIAGNOSTICQ

* RX tdrgx

* Angiografig
* ICde torgx

* AngioTC de térax (com

Féconstrucao 3D)
° A”QiOgroﬂo por RNM




regress@o ESpontdneq antes
do NAascimento




Legenda:

Jovem com historia de pneumonias de repeticao. A
radiografia de térax (A) mostrava infiltrado em
segmento medial do lobo inferior direito (LID). A
tomografia de torax, evidenciou infiltrado em
segmento medial do LID e cisto paraesofagico (B). A
aortografia identificou um ramo anémalo da aorta
que irrigava esse segmento (C). Foi realizada
toracotomia direita e dissecado cisto com aparente
continuidade com o parénquima pulmonar e aderido
firmemente ao eséfago, que era nutrido por uma
artéria, ramo da aorta toracica (D). O anatomo-
patologico foi consistente com sequestro pulmonar
intralobar

Lima, Rodrigo. UNESP 2021



FIGURE 2' Computed tomography scan documenting two aberrant vessels

onginatng from the npod caliac artery that ead 10 the left lower I0be

FIGURE 3 | Angiography showing an aberrant artery originating from the
L Fo

O rr M 2 ™o it ' TN e g
N Nt LN, it % !

3 - ."'-'.-.—-
representing intralobar puimonary sequestration (coronal view) i bl _—

-




o Pacientes Oss\ntomdt'\cosz

CO\\\SER\/ADOR
cientes s\ntomdt'\co
entar
as: Podem ser
otomiad abertad

e PO S: resseCcCao
/ | obectomia

cirurgica - segm

o Abordagens Cirurgic
orac




TRATAMENTO

rativa Terapéutica Emergente:
oVvasCuU >(

o Alte
Embo\'\zocéo end

aberrante
guineo para O

e Reduz O fluxo san
_s necrose —

tecido sequestrado




hemangioma inf

ACoOmetem Principalmente
lactentes Criancas Pequenags

antil, que










O local mais comum de
acometimento € a subglote —

E L4 I orincipal causa de obstrucdo
SUBGLOTlco subgldtica adquirida em lactentes

Aproximadamente metade dos
pacientes com hemangioma de via
aeérea apresenta hemangioma
cut@neo associado, especialmente em

distribuicdo em “barba” (mandibula,
regiao cervical anterior e mucoso
oral/faringea) = maior risco de
envolvimento das vias aéreas




* Sintomas se agravam durante
Olimentocc'io OU choro




Management of Infantile Hemangiomas of the Airway.2018


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29217058

/SN

May affect vision
Risk of disfigurement

Risk of
disfigurement
or permanent
distortion of
anatomic
landmarks

Facial segmental |H: Increased risk
* Very high risk of scarring of ulceration

¢ Risk of associated structural
anomalies (e.g., PHACE)

E— Clinical Practice Guideline for the Management of Infantile

High-risk IHs involving the face and neck.

Hemangiomas. 2019



DIAGNOSTICQ

* TC com Contraste pode ser
Util parg avaliar g extensdo

da lesdo e S€U Impacto SObre
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TRATAMENTO Primeira linha — propranolol oral (2-
3mg/kg/d) revolucionou o manejo
dessas lesdes
Promove rdpida reducdo do volume

tumoral e melhora dos sintomas
obstrutivos

Em casos refratdrios ou com risco
iminente de obstrucdo, pode ser
necessaria intervencdo cirurgica ou
terapia adjuvante



*Figura 2 - Avaliacdo da laringe e tragueia atraves de broncoscopia rigida. Em a, uma grande massa de aspecto
vascular obstrui aproximadamente 800p da luz tragueal. Em b, ha uma reducdo significativa do hemangioma
apos 3 meses de tratamento com propranolol. Ndo se observa estenose laringea ou tragueal. A mucosa
laningotraqueal tem aspecto normal.

*0s videos estio disponiveis na versio ecletronica do Jormal Brasileiro de Pneumologia: http://www_ jornaldepnewmologia.
com_br/portugues/VideoHemagiomal.asp



Figura 1. A. Imagem lanngoscopica mostrando hemangioma subglotico direito (setas), com obstrucao das vias aéreas.
A (seta): Corda vocal direita; B (seta): Hemangioma subglotico obstruindo as vias agreas supenores. B. TC axial com
contraste mostrando hemangioma subglotico obstrutivo com intenso realce imediato caracteristico apos Ingecao IV de
contraste. C. TC sagital mostrando colocacao do tubo T de silicone, com a extremidade supenor posicionada acima das
pregas vocals.

Jornal Brasileiro de Pneumologia, 2022




FISTULAS
ARTERIOVENOSAS
PULMONARES

Sdo malformacodes vasculares raras
caracterizadas por uma comunicacdo

anomala direta entre uma artéria
pulmonar e uma veia pulmonar, sem
a interposicdo do leito capilar normal

Essa conex&o permite o desvio de
sangue ndo oxigenado diretamente

para a circulacdo sistémica,
resultando em um shunt direita-
esquerda




FISTULAS ARTERIOVENOSAS
PULMONARES

Criancas Adultos

Em criancas, essas fistulas podem ser Podem ser adquiridas, por exemplo,
congeénitas e se manifestam como complicacdo pds-cirdrgica ou

clinicamente por cianose, associadas a neoplasias pulmonares

bagueteamento digital e
dessaturacdo, mesmo Nna auséncia de
cardiopatias estruturais.




FISTULAS
ARTERIOVENOSAS Maioria dos casos congénitos esta

associada a telangiectasia

PULMONARES hemorrdgica hereditaria (HHT)

Triacgem em crian¢cas com
HHT /historia familiar: oximetria, teste

de exercicio, radiografia e
ecocardiografia com contraste




* Shunt direito—esquerdo —>

hipoxemia, Cianose, dispneiq,

Policitemiq €., €M casos
graves, Insuficiénciq
respiratdrig.




FISTULAS
ARTERIOVENOSAS
PULMONARES

Fistulas arteriovenosas também podem ocorrer entre o sistema arterial
sistemico e o sistema venoso pulmonar, como descrito em casos raros de

fistulas sistémico-pulmonares, que podem cursar com hipertensdo pulmonar

Systemic-Pulmonary Arteriovenous Fistulae With Pulmonary Hypertension: A Case Report, 2018


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29465587

FISTULAS
ARTERIOVENOSAS
PULMONARES

Qutra variante ¢ a fistula aortobronquica, uma comunicacdo entre a aorta
tordcica e o sistema tragueobronquico, geralmente secunddria a aneurismas,

infeccoes ou trauma, e se apresenta com hemoptise grave e risco elevado de
gelelgtelifefelef=

Systemic-Pulmonary Arteriovenous Fistulae With Pulmonary Hypertension: A Case Report, 2018


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29465587

DIAGNOSTICO

todos de imagem.

Reglizado por me
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DIAGNOSTICO




TRATAMENTO

Fistulas pequenas e multiplas —
embolizacdo transcateter, por meio de
coils / plugs vasculares, para oclusdo
do trajeto fistuloso

Fistulas grandes, localizadas ou
quando a embolizacdo néo € vidvel =
resseccdo cirurgica, (lobectomia ou
segmentectomia pulmonar)



TRATAMENTO

Fistulas periféricas multiplas —
cirurgia toracoscopica minimamente
iNnvasiva pode ser empregada -
permite a resseccdo ou ligadura dos
vasos andmalos com menor
morbidade

Fistulas entre grandes vasos e vias
aéreas (ex: aortobrénquicas ou
traqueoarteriais), o reparo
endovascular com colocacéo de stent
coberto tem se mostrado uma
alternativa eficaz



Pulmonary vascular malformations,
2008
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Figure 5 Pulmonary angiogram in a patient with HHT. The
PAVM i1s indicated by the black arrow. Previous selective coil em-
bolization of this complex PAVM 1s indicated by the white arrow.



ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

e Espectro heterogéneo de alteracdes anatdmicas
e Envolvem o desenvolvimento, origem, trajeto e calibre das artérias pulmonares

centrais e seus ramaos.

e Podem variar desde alteracdes simples (ex. estenose valvar pulmonar isolada) até
lesdes complexas associadas a outras cardiopatias congénitas ou sindromes

geneticas.




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Auséncia unilateral da artéria pulmonar

e Interrupcdo proximal de uma das artérias pulmonares associada ao
surgimento de colaterais sistémicas (MAPCAS) para suprir o pulmdo afetado.

e Pode estar associada a outras cardiopatias, como tetralogia de Fallot

e Manifesta-se clinicamente com sintomas varidveis, incluindo infeccdes
pulmonares recorrentes, hemoptise, intoleré&ncia ao exercicio, HP no pulmado
contralateral




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Origem anomala de ramo da artéria pulmonar

Artéria pulmonar em “sling” — artéria pulmonar esquerda origina-se do

artéria pulmonar direita e passa entre a tragqueia e o eséfago, podendo
causar compressdo das vias aéreas

Frequentemente associada a anomalias tragueobronquicas e cardiopatias
congenitas
Lactentes com estridor, dispneia, disfagia, alguns casos sibildncio

ECO + TC de torax (identificam o sling), broncoscopia avalia estenose

https://radiopaedia.org/cases/left-pulmonary-artery-sling-1?lang=us




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Estenose ou atresia de ramos das artérias pulmonares

e Pode ocorrer de forma isolada ou associada a sindromes genéticas

e Sindrome de Williams-Beuren — estenose supravalvar e de ramos das
artérias pulmonares devido a arteriopatia por delecdo do gene da elastina




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Anomalias de desenvolvimento e calibre

e Hipoplasia, agenesia ou duplicacéo de ramos arteriais, além de trajetos
aberrantes




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Comunicacao anomala

e Pode haver comunicacdes anormais entre as artérias pulmonares € vasos
sistémicos, como ocorre nas fistulas arteriovenosas pulmonares, embora
estas sejam mais frequentemente adquiridas.




ANOMALIAS CONGENITAS DA

ARVORE ARTERIAL PULMONAR

DIAGNOSTICO

Méetodos de imagem:
e Ecocardiografia,
e Tomografia computadorizada (TCO)
e Ressondancia magnética (RM)
— Permitem detalhar a anatomia vascular e suas repercussdes hemodindmicas




ANOMALIAS CONGENITAS DA
ARVORE ARTERIAL PULMONAR

Apresentacao Clinica

Muito varidavel
e Desde assintomaticao
e Sintomas respiratorios, cianose, HP ou insuficiéncia cardiaca, dependendo do
tipo e gravidade da anomalia e da presenca de lesdes associadas




ANOMALIAS DA
ARVORE VENOSA
PULMONAR

Englobam um espectro de alteracdes
congénitas e variantes anatomicas
que afetam o trajeto, numero,

drenagem e conexdo dos vasos
oulmonares ao ATRIO ESQUERDO




ANOMALIAS DA
ARVORE VENOSA
PULMONAR

e PAPVC (partial anomalous
pulmonary venous conection)
e TAPVC (total anomalous

pulmonary venous conection)
e Sindrome de Cimitarra




ANOMALIAS DA
ARVORE VENOSA
PULMONAR

Partial Anomalous Pulmonary Venous Conection

Drenagem de uma ou mais veias pulmonares no atrio direito ou veio
sistémica

Variante mais comum: drenagem da veia pulmonar superior esquerda
para a veia inonimada

Pode ser assintomdtico ou causar sopro e hipertrofia de VD.

Indicar cirurgia quando sintomatico, com shunt >1,5 ou disfuncdo
ventricular direita; muitas vezes corrigido entre 2-4 anos
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ANOMALIAS DA
ARVORE VENOSA
PULMONAR

Total Anomalous Pulimonary Venous Conection

e Drenagem de todas as veias pulmonares drenam em estruturas
sistémicas por falha de incorporacdo da veia pulmonar comum

e Apresenta sinais de cianose e IC nas primeiras semanas de vida

e Correcd@o obrigatdria apos estabilizacGo!! suporte com oxigénio,
inotrépicos e ventilacdo; septostomia atrial pode ser necessaria




Normal Supracardiac Infracardiac Intracardiac
heart TAPVC TAPVC TAPVC




4
s |NDROME Incidéncia de 1-3 / 100.000
E Predomindncia no sexo feminino (2:1)

Angiografia ou RNM confirmam a veia

' IMITARRA em forma de “Cimitarra”

Pulmdn derecho

e Forma de PAPVC em que as veias Hpoplasg
do pulmé&o direito drenam para
VCI, Hipoplasia pulmonar direita.

Dextrocardia

Arteria pulmonar
derecha hipoplasica

e Suprimento arterial sistémico
andmalo ao pulmado direito.

e Hipoplasia da artéria e bréonquio
pulmonares direitos.

Venas

T5— pulmonares

izquierdas

Venas
pulmonar
derecha

Arteria
pulmonar
anomala






SINDROME
DE
CIMITARRA

Clinica varidvel: desde assintomadtica
até insuficiéncia cardiaca acentuadaq;

associada a defeito septal atrial e
persisténcia do ducto arterial

Forma Infantil: Sintomas mais graves
e prognaostico pior, incluindo dispneia

de inicio precoce, HP, shunting direita-
esquerda e insuficiéncia cardiaca.

Pulmdn derecho
hipoplasico

Dextrocardia

Arteria pulmonar
derecha hipoplasica

Venas

T5— pulmonares

izquierdas

Venas
pulmonar
derecha

Arteria
pulmonar
anomala



SINDROME
DE
CIMITARRA

e Pacientes com HP ou IC podem ter
seus sintomas melhorados com
embolizacdo por cateter ou

ligadura cirurgica do suprimento
arterial sistémico.

A ligadura do ductus arterial patente
associado tem alta taxa de

mortalidade

Pulmdn derecho
hipoplasico

Dextrocardia

Arteria pulmonar
derecha hipoplasica

Venas

T5— pulmonares

izquierdas

Venas
pulmonar
derecha

Arteria
pulmonar
anomala



[ 4
S|NDROME e Reanastomose da veia pulmonar
direita para o AE ou lobectomia
DE podem ser indicados se o fluxo
pulmonar-sistemico estiver > 1,5

CIMITARRA ou infeccoes recorrentes

Pulmdn derecho
hipoplasico

e Abordagem depende do N
gravidade;
Lactentes com IC requerem

Arteria pulmonar
derecha hipoplasica

Venas

T5— pulmonares

izquierdas

tratamento de suporte e
embolizacao dos ramos arteriais
sistemcos

Venas
pulmonar
derecha

Arteria
pulmonar
anomala



CONSIDERACOES
FINAIS respiratorio abrangem espectro
amplo e requerem reconhecimento

precoce

As malformacdes vasculares do trato

Sequestro pulmonar e hemangiomas
possuem manejo especifico
(resseccdo, propranolol) com
prognostico favordavel quando
tratados



CONSIDERACOES
FINAIS [

embolizacdo percutdnea &
terapéutica de escolha

Fistulas arteriovenosas devem ser

Anomalias arteriais e venosas
complexas necessitam de diagnostico

por imagem detalhado e correcéo
cirurgica precoce



CONSIDERACOES
FINAIS Seguimento multidisciplinar
orolongado melhora resultados e

detecta complicacdes tardias
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https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18158137
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