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Anormalidades Congênitas
da Árvore Arterial Pulmonar

Sequestro Pulmonar

Hemangiomas

Fístulas Arteriovenosas

Anormalidades da Árvore
Venosa Pulmonar

CONTEÚDOCONTEÚDO



Malformações vasculares dotrato respiratório: Anomaliasvasculares congênitas quecomprometem o suprimentoarterial ou o retorno venoso datraqueia, brônquios e pulmões.

VISÃO GERALVISÃO GERAL



Sindrome de Scimitarra
PAPVC/TAPVC

MALFORMAÇÕESMALFORMAÇÕES
PODEM SER...PODEM SER...

Venosas

Sequestro Pulmonar
Hemangiomas
Fistulas arteriovenosas
Agenesia / Sling

Arteriais



SEQUESTROSEQUESTRO
PULMONARPULMONAR Condição congênita rara

0,15% - 6,4% das malformações
pulmonares congênitas

Descrito pela primeira vez em 1946,
por Pryce, embora achados clínicos
semelhantes já tivessem sido
relatados por Rokitansky e Rektorik
em 1861.



SEQUESTROSEQUESTRO
PULMONARPULMONAR

Segmento ou lobo de tecido pulmonar
não funcional, que não se comunica
com a árvore traqueobrônquica,
portanto, tende a não ser aerado.

Recebe suprimento sanguíneo de uma
artéria sistêmica, geralmente
originada da aorta torácica ou
abdominal, ao inves da circulação
pulmonar habitual



Localizado dentro de um lobo
pulmonar e compartilha a pleura
visceral com o pulmão adjacente

SEQUESTRO PODE SER:SEQUESTRO PODE SER:
Intralobar

Separado do pulmão normal por
sua própria pleura

Extralobar

75% a 86% de todos os casos de
sequestro.
Localização mais comum: lobo
inferior esquerdo, com
aproximadamente 2/3 dos casos
encontrados no segmento basal
posterior.

Localização mais comum:
Frequentemente encontrado
entre o diafragma e os lobos
inferiores, e raramente abaixo
do diafragma.
Mais comum em mulheres (75%),
geralmente como uma massa
retroperitoneal esquerda



Drenagem venosa: ocorre
comumente através das veias
pulmonares, mas pode ocorrer
através do sistema ázigos-
hemiázigos , veia porta , átrio
direito ou veia cava inferior

O SEQUESTRO PODE SER:O SEQUESTRO PODE SER:
Intralobar

Drenagem venosa mais
comumente através das veias
sistêmicas para o átrio direito
(mas é variável)

Extralobar

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




É considerado uma anomalia
congênita do intestino primitivo
anterior

ETIOLOGIAETIOLOGIA

Teoria mais aceita →  formação
de um broto pulmonar acessório
supranumerário abaixo do broto
pulmonar normal.



Se o broto extranumerário se
desenvolve antes da pleura,
resulta em um sequestro
intralobar.

ETIOLOGIAETIOLOGIA

Se o broto extranumerário se
desenvolve após o revestimento
pleural, resulta em sequestro
extralobar



APRESENTAÇÃOAPRESENTAÇÃO
CLINICACLINICA Quase 1/2 dos adultos é assintomático,

sendo achado acidental
Apresentação clínica mais comum:
pneumonia recorrente em um segmento
localizado do pulmão

Intralobar

Tosse persistente, dor no peito/costas,
dispneia, febre
Sequestro intralobar tende a apresentar
hemoptise com mais frequência



APRESENTAÇÃOAPRESENTAÇÃO
CLINICACLINICA Geralmente se manifesta na primeira

infância --> esforço respiratório,
insuficiência cardíaca de alto débito
(devido ao maior fluxo sanguíneo
pulmonar) e, ocasionalmente, hemorragia
pulmonar ou pleural espontânea

Extralobar

Raramente são infectados, pois são
separados da árvore traqueobrônquica
por sua invaginação pleural.



RX tórax
Angiografia
TC de torax
AngioTC de tórax (comreconstrução 3D)
Angiografia por RNM

Biópsia: controversa → alto riscode sangramento de estruturasarteriais e venosas aberrantes

DIAGNOSTICODIAGNOSTICO



USG pre-natal com doppler →pode identificar o sequestrocomo uma massa ecogênicasólida com pelo menos umvaso de alimentação vindo daaorta 

DIAGNOSTICODIAGNOSTICO
PRE-NATALPRE-NATAL

68% das lesões sofreregressão espontânea antesdo nascimento







Pacientes assintomáticos:

CONSERVADOR

TRATAMENTOTRATAMENTO

Abordagens Cirúrgicas: Podem ser

realizadas por toracotomia aberta

ou procedimentos toracoscópicos

assistidos por vídeo (VATS).

Pacientes sintomáticos: resseccao

cirúrgica - segmentar / Lobectomia 



Alternativa Terapêutica Emergente:

Embolização endovascular da artéria

aberrante 

TRATAMENTOTRATAMENTO

Reduz o fluxo sanguíneo para o

tecido sequestrado → necrose →

fibrose → involução progressiva



Tumores vasculares benignos,mais frequentemente do subtipohemangioma infantil, queacometem principalmentelactentes e crianças pequenas.

HEMANGIOMASHEMANGIOMAS
DAS VIASDAS VIAS
AÉREASAÉREAS



Lesões caracterizadas porproliferação endotelial, comcrescimento rápido nos primeirosmeses de vida e posteriorinvolução espontânea.

HEMANGIOMASHEMANGIOMAS
DAS VIASDAS VIAS
AÉREASAÉREAS



Até 50% involuem aos 5 anos e70% aos 7 anos.

HEMANGIOMASHEMANGIOMAS
DAS VIASDAS VIAS
AÉREASAÉREAS



O local mais comum de
acometimento é a subglote →
principal causa de obstrução
subglótica adquirida em lactentes

HEMANGIOMAHEMANGIOMA
SUBGLÓTICOSUBGLÓTICO
Aproximadamente metade dos
pacientes com hemangioma de via
aérea apresenta hemangioma
cutâneo associado, especialmente em
distribuição em “barba” (mandibula,
regiao cervical anterior e mucosa
oral/faríngea) → maior risco de
envolvimento das vias aéreas



Estridor ins e expiratórioTosse rouca  
Rouquidão 
Casos mais graves: dispneia,sibilância, cianose e episódiosde insuficiência respiratóriaaguda

SINAIS ESINAIS E
SINTOMASSINTOMAS

Sintomas se agravam durantealimentação ou choro



Sugerido pela clínica +hemangiomas em “região debarba”/cervicofaciais

DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO

Confirmado por laringoscopiaou broncoscopia → lesãosubmucosa, avermelhada ouviolácea, de aspectocompressivo

Management of Infantile Hemangiomas of the Airway.2018

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


“BEARD AREA”“BEARD AREA”

Clinical Practice Guideline for the Management of Infantile
Hemangiomas. 2019



TC com contraste pode serútil para avaliar a extensãoda lesão e seu impacto sobrea via aérea e estruturasadjacentes

DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO

RNM também pode serutilizada para avaliação delesões extensas ou emregiões anatômicascomplexas, como a faringe eo mediastino



TRATAMENTOTRATAMENTO

Em casos refratários ou com risco
iminente de obstrução, pode ser
necessária intervenção cirúrgica ou
terapia adjuvante

Primeira linha → propranolol oral (2-
3mg/kg/d) revolucionou o manejo
dessas lesões
Promove rápida redução do volume
tumoral e melhora dos sintomas
obstrutivos





Jornal Brasileiro de Pneumologia, 2022



FISTULASFISTULAS
ARTERIOVENOSASARTERIOVENOSAS
PULMONARESPULMONARES

Essa conexão permite o desvio de
sangue não oxigenado diretamente
para a circulação sistêmica,
resultando em um shunt direita-
esquerda

São malformações vasculares raras
caracterizadas por uma comunicação
anômala direta entre uma artéria
pulmonar e uma veia pulmonar, sem
a interposição do leito capilar normal



Em crianças, essas fístulas podem ser
congênitas e se manifestam
clinicamente por cianose,
baqueteamento digital e
dessaturação, mesmo na ausência de
cardiopatias estruturais.

FISTULAS ARTERIOVENOSASFISTULAS ARTERIOVENOSAS
PULMONARESPULMONARES

Crianças

Podem ser adquiridas, por exemplo,
como complicação pós-cirúrgica ou
associadas a neoplasias pulmonares

Adultos



FISTULASFISTULAS
ARTERIOVENOSASARTERIOVENOSAS
PULMONARESPULMONARES

Triagem em crianças com
HHT/história familiar: oximetria, teste
de exercício, radiografia e
ecocardiografia com contraste

Maioria dos casos congênitos esta
associada à telangiectasia
hemorrágica hereditária (HHT)



Shunt direita-esquerda →hipoxemia, cianose, dispneia,policitemia e, em casosgraves, insuficiênciarespiratória.
Podem ocorrer eventosembólicos (devido a êmbolosparadoxais)

SINAIS ESINAIS E
SINTOMASSINTOMAS



Fístulas arteriovenosas também podem ocorrer entre o sistema arterial
sistêmico e o sistema venoso pulmonar, como descrito em casos raros de
fístulas sistêmico-pulmonares, que podem cursar com hipertensão pulmonar

FISTULASFISTULAS
ARTERIOVENOSASARTERIOVENOSAS
PULMONARESPULMONARES

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

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


Outra variante é a fístula aortobrônquica, uma comunicação entre a aorta
torácica e o sistema traqueobrônquico, geralmente secundária a aneurismas,
infecções ou trauma, e se apresenta com hemoptise grave e risco elevado de
mortalidade

FISTULASFISTULAS
ARTERIOVENOSASARTERIOVENOSAS
PULMONARESPULMONARES

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

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


Realizado por métodos de imagem:

Angiotomografia

Arteriografia pulmonar 

Cintilografia de perfusão

→ evidenciam o shunt vascular e a

anatomia da lesão

DIAGNOSTICODIAGNOSTICO



Alem dos métodos de imagem:

Oximetria 

Teste do esforço

DIAGNOSTICODIAGNOSTICO



TRATAMENTOTRATAMENTO
Fístulas pequenas e múltiplas →
embolização transcateter, por meio de
coils / plugs vasculares, para oclusão
do trajeto fistuloso

Fístulas grandes, localizadas ou
quando a embolização não é viável →
ressecção cirúrgica, (lobectomia ou
segmentectomia pulmonar)



TRATAMENTOTRATAMENTO Fístulas periféricas múltiplas →
cirurgia toracoscópica minimamente
invasiva pode ser empregada -
permite a ressecção ou ligadura dos
vasos anômalos com menor
morbidade

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



Pulmonary vascular malformations,
2008



Espectro heterogêneo de alterações anatômicas 
Envolvem o desenvolvimento, origem, trajeto e calibre das artérias pulmonares
centrais e seus ramos.

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Podem variar desde alterações simples (ex. estenose valvar pulmonar isolada) até
lesões complexas associadas a outras cardiopatias congênitas ou síndromes
genéticas.



Interrupção proximal de uma das artérias pulmonares associada ao
surgimento de colaterais sistêmicas (MAPCAs) para suprir o pulmão afetado.

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Ausência unilateral da artéria pulmonar

Pode estar associada a outras cardiopatias, como tetralogia de Fallot

Manifesta-se clinicamente com sintomas variáveis, incluindo infecções
pulmonares recorrentes, hemoptise, intolerância ao exercício, HP no pulmão
contralateral



Artéria pulmonar em “sling” → artéria pulmonar esquerda origina-se da
artéria pulmonar direita e passa entre a traqueia e o esôfago, podendo
causar compressão das vias aéreas

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Origem anômala de ramo da artéria pulmonar

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

Frequentemente associada a anomalias traqueobronquicas e cardiopatias
congenitas
Lactentes com estridor, dispneia, disfagia, alguns casos sibilância 

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



Pode ocorrer de forma isolada ou associada a síndromes genéticas

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Estenose ou atresia de ramos das artérias pulmonares

Síndrome de Williams-Beuren → estenose supravalvar e de ramos das
artérias pulmonares devido a arteriopatia por deleção do gene da elastina



Hipoplasia, agenesia ou duplicação de ramos arteriais, além de trajetos
aberrantes

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Anomalias de desenvolvimento e calibre



Pode haver comunicações anormais entre as artérias pulmonares e vasos
sistêmicos, como ocorre nas fístulas arteriovenosas pulmonares, embora
estas sejam mais frequentemente adquiridas.

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Comunicação anômala



Métodos de imagem:
Ecocardiografia, 
Tomografia computadorizada (TC) 
Ressonância magnética (RM)

→ Permitem detalhar a anatomia vascular e suas repercussões hemodinâmicas

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

DIAGNOSTICO



Muito variável
Desde assintomática
Sintomas respiratórios, cianose, HP ou insuficiência cardíaca, dependendo do
tipo e gravidade da anomalia e da presença de lesões associadas

ANOMALIAS CONGÊNITAS DAANOMALIAS CONGÊNITAS DA
ÁRVORE ARTERIAL PULMONARÁRVORE ARTERIAL PULMONAR

Apresentação Clínica



ANOMALIAS DAANOMALIAS DA
ARVORE VENOSAARVORE VENOSA

PULMONARPULMONAR

Englobam um espectro de alterações
congênitas e variantes anatômicas
que afetam o trajeto, número,
drenagem e conexão dos vasos
pulmonares ao ÁTRIO ESQUERDO



ANOMALIAS DAANOMALIAS DA
ARVORE VENOSAARVORE VENOSA

PULMONARPULMONAR

PAPVC (partial anomalous
pulmonary venous conection)
TAPVC (total anomalous
pulmonary venous conection)
Síndrome de Cimitarra



ANOMALIAS DAANOMALIAS DA
ARVORE VENOSAARVORE VENOSA

PULMONARPULMONAR

Drenagem de uma ou mais veias pulmonares no atrio direito ou veia
sistêmica

Partial Anomalous Pulmonary Venous Conection

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

Pode ser assintomático ou causar sopro e hipertrofia de VD.

Indicar cirurgia quando sintomático, com shunt >1,5 ou disfunção
ventricular direita; muitas vezes corrigido entre 2–4 anos





ANOMALIAS DAANOMALIAS DA
ARVORE VENOSAARVORE VENOSA

PULMONARPULMONAR

Drenagem de todas as veias pulmonares drenam em estruturas
sistêmicas por falha de incorporação da veia pulmonar comum

Total Anomalous Pulmonary Venous Conection

Apresenta sinais de cianose e IC nas primeiras semanas de vida

Correção obrigatória após estabilização!! suporte com oxigênio,
inotrópicos e ventilação; septostomia atrial pode ser necessária





Forma de PAPVC em que as veias
do pulmão direito drenam para
VCI, Hipoplasia pulmonar direita.
Suprimento arterial sistêmico
anômalo ao pulmão direito.
Hipoplasia da artéria e brônquio
pulmonares direitos.

SÍNDROMESÍNDROME
DEDE

CIMITARRACIMITARRA

Incidência de 1-3 / 100.000

Predominância no sexo feminino (2:1)

Angiografia ou RNM confirmam a veia
em forma de “Cimitarra”





Clinica variável: desde assintomática
até insuficiência cardíaca acentuada;
associada a defeito septal atrial e
persistência do ducto arterial

SÍNDROMESÍNDROME
DEDE

CIMITARRACIMITARRA

Forma Infantil: Sintomas mais graves
e prognóstico pior, incluindo dispneia
de início precoce, HP, shunting direita-
esquerda e insuficiência cardíaca. 



Pacientes com HP ou IC podem ter
seus sintomas melhorados com
embolização por cateter ou
ligadura cirúrgica do suprimento
arterial sistêmico.

SÍNDROMESÍNDROME
DEDE

CIMITARRACIMITARRA

A ligadura do ductus arterial patente
associado tem alta taxa de
mortalidade



Abordagem depende da
gravidade;
Lactentes com IC requerem
tratamento de suporte e
embolizacao dos ramos arteriais
sistemcos

SÍNDROMESÍNDROME
DEDE

CIMITARRACIMITARRA

Reanastomose da veia pulmonar
direita para o AE ou lobectomia
podem ser indicados se o fluxo
pulmonar-sistêmico estiver > 1,5
ou infeccoes recorrentes



CONSIDERAÇÕESCONSIDERAÇÕES
FINAISFINAIS

Sequestro pulmonar e hemangiomas
possuem manejo específico
(ressecção, propranolol) com
prognóstico favorável quando
tratados

As malformações vasculares do trato
respiratório abrangem espectro
amplo e requerem reconhecimento
precoce



CONSIDERAÇÕESCONSIDERAÇÕES
FINAISFINAIS

Anomalias arteriais e venosas
complexas necessitam de diagnóstico
por imagem detalhado e correção
cirúrgica precoce

Fístulas arteriovenosas devem ser
triadas em pacientes com HHT;
embolização percutânea é
terapêutica de escolha



CONSIDERAÇÕESCONSIDERAÇÕES
FINAISFINAIS Seguimento multidisciplinar

prolongado melhora resultados e
detecta complicações tardias



OBRIGADA!OBRIGADA!

The End
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