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Um caso de comunicacéo entre o ramo direito da artéria pulmonar e o atrio esquerdo e 0s 21
da literatura sdo estudados em suas bases clinicas, com énfase especial nas caracteristicas
anatdmicas e nos aspectos do tratamento cirurgico A cura pode ser obtida pela simplesligadura,
sendo recomendada a correcao precoce para evitar as complicactes fatais

A comunicagdo direta entre o ramo direito da artéria
pulmonar e o ario esquerdo € uma anomalia congénita
muito rara, devendo ser lembradaem pacientescom cianose
nas quais as causas mais comuns foram descartadas. Essa
entidade é provavelmente uma rara variante de fistula
arteriovenosa. Tem tendéncia a apresentar graves
complicagdes cerebrais e sistémicas, porém é umaentidade

Tabela - Resumo de todos casos rel atados.

gue tem cura completa com tratamento cirdrgico, dai o
interesse em seu diagnastico.

Redatamos o caso de uma paciente submetida a tratamento
cirargicobem-sucedido. Judtifica-seagpresentac@o pdararidade
doachedo, tendoemvidaquealiteraturamundia registragpenas
21 casos publicados *#, ndo havendo nenhum caso
documentado emnosso meio (teb. ).

Caso Autor Ano Sexo | dade Operagao Resultado Causa de 6hito
1 Friedich (1950) M 15 Ligadura secgdo Sicesso
2 Loogen (1957) M 33 Exploragdo/inoperéavel 6hito ICC
3 Castelman (1959) F 45 - 6hito Embolia
4 Lucas (1961) F 3 - ohito Abscesso
5 Hope (1963) F 9Im - ?
6 Kroeker (1963) F 40 Secgéo 6hito Embolia cerebral
7 Bauersteld (1964) M 14 Ligadura Sicesso
8 Verel (1964) M 9 Ligadura Sicesso
9 Nonoyama (1966) M 22 Seccéo Sucesso
. - Hemorragia
10 Aytac (1967) M 10 Ligadura Ghito digestiva
11 Auldist (1968) M 6 Ligadura Sicesso
12 Kaplan (1968) ? ? Seccéo Sucesso
13 Oda* (1971) F 8m Ligadura ?
14 Nagalf (1972) M 6 Ligadura Sicesso
15 Abe (1972) M 3 Corregdo intracardiaca 6hito Edema pulmonar
16 Teramote (1973) M 11 Ligadura Sicesso
17 Nelson (1974) M 25 Ligadura Sucesso
18 Clark (1976) M 11 Ligadura Sicesso
19 Gupta (1978) M 20 Pneumectomia Sicesso
20 Ohara, (1979) M Ligadura Sicesso
21 Bahi (1983) M 13 - Vivo
22 Caso atual (1984) F 19 Ligadura sucesso
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APRESENTACAODOCASO

Paciente de 19 anos deidade, do sexo feminino, referia
cansago ndo progressivo aos esforcos desde a idade de
12 anos. Juntamente com O cansago, COMegoU aapresentar
cianose progressiva persistente nos labios e nas
extremidades. Esporadicamente, apresentou edemas de
membros inferiores. O exame fisico revelava bom estado
geral, PA 100/70 mmHg e freguiéncia cardiaca 84 bpm,
ritmica e regular. Havia cianose labial acentuada e
“bagueteamento” de dedos. N&o havia deformidade
toracica nem hemangiomas de pele ou mucosas. O “ictus
cordis’ foi localizado no 5.° espaco intercostal (EIC)
esquerdo, 1 cm lateralmente a linha hemiclavicular,
impulsivo Registrou-se sopro continuo, discreto, de grau
I/1V que aumentava com ainspiragdo ao nivel daregido
interescépulo-vertebral direita. Ndo havia sopros no
precordio.

O hematdcrito era60% e aconcentragdo de hemoglobina
22,78 9/100m1. A concentracdo dos el etrdlitos plasméticos,
uréia, creatinina, assim como aglicemiae examede urina
tipo | eram normais.

O exame radiol6gico do térax mostrou moderada
cardiomegalia, as custas de aumento das camaras esquerdas
e uma imagem de condensacdo paracardiaca direita, de
cerca de 5 em de didmetro, limites precisos e de baixa
densidade. (fig. 1). A planigrafia confirmou opacidade
intrapulmonar direita de densidade vascular. O
eletrocardiograma(EM) mostrou ritmo sinusdl, e sobrecarga
das camaras esguerdas. A broncografia revelou arvore
brénquica esquerda normal. A direita, junto ao brénquio
principal, havia uma peguenaformacdo com fundo cego,
sugerindo o resquicio de um bronquio acessorio (fig. 2).

O cateterismo cardiaco direito demonstrou valores de
pressdo normais, auséncia de saltos oximétricos com
saturagdo normal, desde a veia cava superior até o tronco
dapulmonar ebaixasaturacdo em artériaperiférica. Naporcdo
distal doramodireito daartériapulmonar (APRD), entretanto,
obtinha-se umacurvade pressio dottipo &trio eumaoximetria
mais elevada, semelhante ada artériaradid. (tab. 11). Pela
ventriculografia, o ventriculo direito apresentava tamanho
e contragdo normais, com viade saidalivre. O ramo direito
da artéria pulmonar estava bastante aumentado e o ramo
arterial pulmonar correspondente ao lobo inferior direito
esvaziavarse em uma cavidade aneurismética (fig. 3). A
angiografiapulmonar seletivaadireitarevel ou comunicagio
entre aartérialobar inferior e uma cavidade aneurismética
saculiformequedrenavaamplamenteno &trio esquerdo (AE).
O AE era discretamente aumentado, contraia-se bem e
comunicava-selivremente com o ventriculo esquerdo (VE),
gue era discretamente aumentado, porém, com contragdo
normd. (fig.- 4) .

Foi realizadatoracotomiaatravés do 4.° EIC direito. O
pulméo direito era constituido de 3 lobos normais. A
dissecgdo do ramo direito da artéria pulmonar revelou a
presenca de um vaso andémalo pés-antero inferior que

Fig.1 - Radiografia de térax (postero-anterior) mostrando imagem
de condensagdo paracardiaca direita (seta) e cardiomegalia moderada.
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Fig.2 - Broncografia direita mostrando coto brénquico anémalo
(seta) e o restante da arvore brénquica normal.
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Fig.3 - Arteriografia pulmonar mostrando dilatagdo aneurismética
no ramo direito da artéria pulmonar.

Fig.4 - Ha contrastagdo imediata do ventriculo esquerdo a partir do
saco aneurismatico antes do retorno venoso normal.

terminavaem um saco aneurismético comunicado diretamente
com o atrio esquerdo. Foi efetuada a ligadura do vaso
andmalo, sem circulagdo extracorporea, observando-se
imediata e completa regressdo da cianose. Apresentou
excelente evolugdo pds-operatéria, sem qualquer
intercorréncia. Teve altano 10.° dia pds-operatdrio, jacom
hematdcrito e concentracdo de hemoglobina normais. O
resultado hemodin@mico, realizado 1 més depois, mostrou
circulagdo pulmonar normal, com retorno venoso sem

obstrugdes. (fig. 5).

TABELA |1 - Dados do cateterismo car diaco

Posicao Pressdes Oximetria
anatémica (mmHg) (%)
VCs - 66
AD 94 64
VD 26.2/0/8.7 67
TP 26.2/10.8(16.8) 67
APRD 26.2/10.8(16.8) 70
APRD digtal (10.9) 84
Radial - 84

VCS - veia cava superior; AD - étrio direito; VD - ventriculo direitc
TP - tronco pulmonar; APRI) - artéria pulmonar ramo direito.

Fig.5 - Angiografia pulmonar pds-operatéria mostrando dilatagéo
residual do inicio do ramo direito, enchimento normal dos ramos
pulmonares e desaparecimento da fistula.

COMENTARIOS

Apesar do pequeno nimero de casos relatados, a
comunicagdo diretaentreaartériapulmonar direitaeoatrio
esquerdo jafoi bem definida em seus aspectos clinicos e
terapéuticos. Os dados clinicos resumem-se a cianose,
dedos em “baquetas; de tambor” e dispnéia. Alguns
pacientes apresentam sopro cardiaco, muito embora
nenhum deles sgja especifico. Em certos casos ° como
nesse, por exempl o, existe sopro continuo discreto naregiao
interescapulovertebral direita. O ECG énormal ou apresenta
sobrecarga do VE, o que elimina a maior parte das
cardiopatias congénitas ciandticas. A radiografiade torax
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mostra massa parailar direita, encaminhando diagnostico
para fistulas vasculares pulmonares 5.

O cateterismo cardiaco com angiografiaéessencial para
0 esclarecimento diagndstico e caracterizagdo anatdbmica
57, Essaévital paraumatéticacirdrgicacorreta. Anomalias
associadas tém sido descritas, entre as quai s destacam-se
hemangiomas !, estenose de ramo esguerdo da artéria
pulmonar 5, fistula arteriovenosa de lobo de pulméo
esquerdo & e varizes de membrosinferiores'’. No presente
caso ndo havia associagdo com outras anormalidades.

A conceituacéo de Silva e col. ', com posterior
contribuicdo de Ohara e col. 2°, definindo tipos
anatémicos possiveis de comunicagdo direta entre o
ramo direito daartériapulmonar e o &rio esquerdo (AE),
€ de extrema valia para a aplicagdo de tética cirdrgica
adequada (fig. 6). A imperfeita caracterizagcdo anatdbmica
pré-operatéria poderia levar o cirurgido a uma secgdo
ou ligadura de comunicagdo anémala num ponto que
excluisse totalmente a circulagdo de retorno venoso
pulmonar, ocasionando quadro de edema agudo
pulmonar por obstrugdo venosa Nosso caso enquadra-
senotipo IV daclassificago acima.
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Fig.6 - Tipos anatdbmicos de comunicagdo direta entre o ramo
direito da artéria pulmonar e o atrio esquerdo. Tipo | (Sup. Esq.).
Tipo Il (Sup. D.) Tipo Il (Inf. D.) segundo Ohara.

Uma caracteristica anatdmica dessa anomalia é o
envolvimento apenas do ramo direito daartériapulmonar,
aspecto ainda ndo esclarecido. Outra peculiaridade
anatdbmicaé adilatacdo aneurisméticaou sacular daporgdo
terminal do vaso andmalo e a auséncia da vela pulmonar
inferior direita

As variedades anat6micas dependem do modo como as
veias pulmonares drenam no AE. Foram evidenciadas
anormalidades no pulméo direito, como um Unico lobo
pulmonar 5, ou 2 lobos pulmonares . Em nosso caso,
semehante ao descrito por Ohara e col. porém, o pulméo
direito eranormd. A presencade umaprotrusdo diverticular
do brénquio direito nabroncografia sugerindo um brénquio
rudimentar acessoriofez com queKrocker ecal.” acreditassem
gueaconexdo vascular fosseresultante de um lobo pulmonar
aces0rio que néo desenvolveu seu leito capilar.

Embriol ogicamente, aindando haexplicacéo definitiva
para essa anomalia vascular. As variedades anatdmicas
podem ser decorrentes de desenvol vimentos embrionarios
diferentes 1

Uma unicaexplicagio embriol 6gica que englobe todas
as variacOes ainda nédo é viavel, maiores estudos
embriol 6gicos ainda se fazem necessérios.

Embriologicamente essaanomaliapode ser classificada
em 2tipos. No primeiro, haveriaumafistulaarteriovenosa
pulmonar precoce, muito proximal entre aartériapulmonar
e avela pulmonar, sendo absorvida pelo crescimento do
atrio esquerdo. Esse tipo embriol6gico ndo é aceito por
Aytac e Tuncali * por terem encontrado todas as veias
pulmonares drenando nadilatagéo sacular dafistulaantes
de entrarem no &trio esquerdo. No segundo tipo, um ramo
supranumerério e persistente da artéria pulmonar
estabeleceria conexdo anormal com as estruturas
vasculares vizinhas em desenvol vimento.

Dos 22 casosregistrados, incluindo o desta publicacéo,
15 pacientes eram do sexo masculino, 6 do sexo feminino,
ndo havendo informag&o em 1 caso. Dos 22 pacientes, 18
foram submetidos a intervencgéo cirlrgica e 13
sobreviveram. Dois dos 4 pacientes que ndo foram
operadosfal eceram deemboliacerebral. Ocorreram 4 éhitos
no pés-operatdrio imediato devidosainsuficiénciacardiaca
3, gastrite hemorragica *°, embolia cerebral & e edema
pulmonar 4,

A ligadurasimples do vaso andbmal o foi o procedimento
cirdrgico em 13 pacientes, dos quais 11 sobreviveram. A
circulaco extracorpéreafoi utilizadaem 4 pacientes, sendo
sugerida especialmente quando a dissec¢do do vaso
andmal o for tecnicamente dificil. Durante a dissec¢éo do
vaso andmal o, Nonoyama e col. ° tiveram problemas de
sangramento. Considerando tecnicamente inoperavel,
Hoogen e Walter ® abandonaram a tentativa de correcéo
total de seu caso.

Acreditamos, porém, como jaafirmamos, que atécnica
cirdrgicaaser adotada esta diretamente relacionadacom o
tipo anatdémico.

A intervencao cirdrgica precoce é recomendavel, pois
s80 descritas complicagdes graves como rupturadafistula,
hemoptise %5, abscesso cerebral ** e embolia cerebra ou
periférica . Essa nossa paciente se encontra-se no 38°
més pds-operatdrio em classefuncional |, sem complicagBes.

SUMMARY

A case of direct communication between the right
pulmonary artery and theleft atriumis presented. Twenty-
one cases from the literature and our own case are
presented based on clinical and anatomical features.
Complete cure can be abtained by simple ligation. Early
surgical correction is recommended so that fatal
complications can be prevented.
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