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As fístulas arteriovenosas pulmonares (FAVP), vêm
sendo diagnosticadas com mais freqüência, devido a
um maior reconhecimento da doença e disponibilidade
dos métodos propedêuticos.

Churton1, em 1987, obteve o crédito de primeiro
a descrevê-la, relatando-a em uma criança de 12 anos,
com história de epistaxe, hemoptise, ascite e derrame
pleural, que em decorrência, havia falecido em 1986.
O exame necroscópico revelou a presença de múlti-
plas fístulas em ambos os pulmões. O primeiro caso
de FAVP clinicamente diagnosticado foi descrito em
1939 por Smith e Horton2. Tratava-se de um homem
de 74 anos, com comprometimento neurológico e cia-
nose, tratado como portador de policitemia vera. Em
1942, Hepburn e Dauphynee3 descreveram pela pri-
meira vez, o tratamento cirúrgico destas lesões. A
partir de então, vários casos foram relatados, com
freqüência cada vez maior, o que permitiu um conheci-
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É apresentado o caso de uma paciente do sexo
feminino, com sete anos de idade, portadora de fístula
arteriovenosa pulmonar, localizada no segmento an-
terior do lobo superior direito, com história de cansa-
ço e tosse. Embora apresentasse cianose, hipocratis-
mo digital e poliglobulia, não apresentava sinais de
doença de Rendu-Osler-Weber.

Foi avaliada clínica e laboratorialmente, sendo
constatado pela cintigrafia pulmonar e estudo angio-
gráfico, tratar-se de fístula arteriovenosa pulmonar
do tipo complexo.

Optou-se pelo tratamento emboligênico com utili-
zação da mola de Gianturco-Wallace, após estudo ci-
neanglográfico seletivo, o qual possibilitou análise.fi-

dedigna da localização e estratura anatômica da fís-
tula. Evoluiu com redução quase que imediata da cia-
nose e aparecimento de circulação pulmonar ajusan-
te ao trajeto fistuloso que até então mostrava-se in-
constante pelo fluxo preferencial do contraste através
da fístula.

Concluiu-se que uma avaliação criteriosa da fístula
à luz do estudo cineangiográfico, forneceu detalhes
que possibilitaram optar pela embolização terapêu-
tica, um procedimento opcional e atrativo para mui-
tos casos de fístulas arteriovenosas pulmonares, evi-
tando-se assim o tratamento cirúrgico.
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mento mais apurado desta entidade, de suas compli-
cações e de seu prognóstico4.

A FAVP, pode ser considerada como uma entidade
isolada ou como manifestação de telangiectasia
hemorrágica hereditária, �doença de Rendu-Osler-
Weber�. Os termos utilizados na literatura para desig-
ná-la são: hemangioma cavernoso, angioma pulmonar
e aneurisma arteriovenoso pulmonar. Este, não deve
ser confundido com simples aneurisma pulmonar, onde
não há �shunt�. Alguns autores consideram a FAVP
como uma variante de telangiectasia hemorrágica
hereditária5,6.

A telangiectasia hemorrágica hereditária (THH)
ocorre em 40 a 50% dos pacientes com FAVP7. Elas
são mais freqüentes nos lobos inferiores dos pulmões
e subpleurais. São múltiplas em 40% e bilaterais em
15% dos casos8.
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RELATO DO CASO

Paciente de sete anos e três meses de idade, do
sexo feminino, branca, foi hospitalizada por tosse e
cianose aos esforços. Os sintomas iniciaram dez dias
antes da hospitalização, quando a mãe da criança ob-
servou cianose labial e das extremidades, na vigência
de quadro gripal, e acentuação da cianose com o esforço
da tosse. Criança nascida de parto normal a termo,
sem intercorrências gestacionais. Há referência de epi-
sódios de �bronquite� na primeira infância e ocorrên-
cia de amigdalites de repetição. Não há história de
doenças congênitas ou hereditárias na família.

Ao exame físico, a paciente apresentava-se eutró-
fica, exibindo cianose labial e subungueal de +/4+,
mais evidente aos esforços físicos. Unhas em vidro
de relógio. Os pulsos eram palpáveis. O exame da ca-
beça, do pescoço e dos pulmões foi normal.

Tórax e coração: Ictus cordis visível e palpável no
5º espaço intercostal esquerdo sobre a linha hemi-
clavicular, ocupando uma polpa digital, sem frêmito.
A ausculta revelou B1 normofonética, B2 desdobrada
fisiologicamente na borda esternal esquerda e sopro
sistólico ++/6, holossistólico, mais audível na área
tricúspide, irradiando-se para o foco aórtico e borda
esternal direita. O exame do abdome foi normal. As
unhas eram em vidro de relógio, exibindo cianose su-
bungueal de ++/6.

Exames complementares: hemograma; hemácias
� 5.900 milhões/mm3, hematócrito � 47,5%; hemoglo-
bina � 16g%; plaquetas � 477.000/mm3; leucograma
� normal; velocidade de eritrossedimentação; 14 mm
(lª hora); gasometria arterial; pH = 7,414; pO2 = 68,1
mmHg. PCO2 = 28,5 mmHg, HCO3 = 18 mEq/l, BE =
4,7, saturação de O2 = 92,4%, radiografia de tórax:
imagem de hipotransparência para-hilar direita, em
relógio de areia, de ± 2 cm2, sugestivo de FAVP; tomo-
grafia simples: imagem com densidade de partes mo-
les, em região hilar direita, em continuação com o
hilo pulmonar, sugestivo de FAVP; eletrocardiogra-
ma: ritmo sinusal e distúrbio de condução pelo ramo
direito; ecocardiograma: dimensões cavitárias e es-
pessuras musculares nos limites normais. Aorta e es-
trutura valvar aórtica normais. Aparelho valvar mi-
tral de morfologia normal, com movimento para o átrio
esquerdo, do folheto anterior, por prolapso. Estrutura
valvar tricúspide e pulmonar sem anormalidades.
Pericárdio sem alterações. Parâmetros da função de
ventrículo esquerdo normais; fluxograma pulmonar
processando-se no tempo braço-pulmão aos 8s (nor-
mal � 6s), com retardo da perfusão do pulmão direito
e déficit arterial significativo, normalizando-se na fase
venosa.

A cintilografia pulmonar com macro agregado de
albumina humana marcado com tecnécio demonstrou
imagem em cunha de hipoperfusão, em região me-
dial do segmento anterior do lobo superior direito.
Presença de concentração renal do material radioativo.
Conclusão: fístula arteriovenosa pulmonar, localizada
no segmento anterior do lobo superior do pulmão di-

reito; a angiografia pulmonar: presença de fístula arte-
riovenosa pulmonar, com uma artéria nutridora de ±
1 cm de diâmetro, dicotomizando-se em dois ramos
calibrosos, de ± 0,6 cm de diâmetro cada uma, termi-
nando em um enovelado vascular fistuloso, no seg-
mento anterior da base do lobo superior direito (fig.
1). A drenagem faz-se através de dois coletores veno-
sos, de ± 1 cm de diâmetro, que confluem em um tronco
venoso pulmonar, de ± 2 cm de diâmetro, que por sua
vez desagüa diretamente no átrio esquerdo (fig. 2),
tratando-se portanto, de fístula arteriovenosa pulmonar
do tipo complexo.

Tratamento: com a criança sob anestesia geral,
realizamos a punção percutânea da veia femoral direita,
na prega inguinal e com o auxílio de um sistema
introdutor 7 F, fizemos passar um cateter de angio-
grafia Hinks nº 1 � 7 F, com 100 cm de comprimento,
até o ponto de dicotomização da artéria nutridora
principal. Com o auxílio de um fio guia metálico 0,38,
de ponta reta, passamos ao longo do cateter, uma mola
de Gianturco-Wallace de 8 mm. Ao desprender-se do
cateter, a mola tomou sua forma enovelada, fixan-
do-se na artéria nutridora do complexo fistuloso. Uma
injeção de contraste mostrou que ainda persistia pe-
queno �shunt�, sendo introduzido, a seguir, uma outra
mola de Gianturco-Wallace, de 5 mm (Cook, Inc Bloo-
mington Ind.), a qual alojou-se exatamente no centro

Fig. 1 � Fístula arteriovenosa pulmonar com uma artéria nutridora
calibrosa dicotomizando-se em duas que desaguam no enovelado
fistuloso.
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Fig. 2 � Fístula arteriovenosa pulmonar tipo complexo drenando em
dois coletores venosos que confluem em um tronco venoso pulmonar
calibroso que desagua no átrio esquerdo.

da primeira (fig. 3). Meia hora após, a angiografia
pulmonar mostrou o completo desaparecimento da
fístula arteriovenosa (fig. 4).

A criança recuperou-se sem seqüelas e teve alta
hospitalar três dias após, sem os sinais e sintomas
que motivaram a internação. Cinco meses após, a ra-

Fig. 3 � Uma mola de 8 mm e uma de 5 mm na bifurcação da artéria
nutridora principal da fístula arteriovenosa pulmonar, foi suficiente
para oclusão total da anomalia.

diografia do tórax demonstrou as duas molas bem
posicionadas na área tratada (fig. 5) e nenhum sinal
de FAVP foi notado.

Fig. 4 � Angiografia pulmonar demonstra a normalização da vascula-
rização pulmonar e as duas molas bem posicionadas (setas).

Fig. 5 � Radiografia do tórax cinco meses após a embolização da fístula
arteriovenosa pulmonar, evidenciou as duas molas adequadamente
posicionadas, e ausência de sinal de fístula arteriovenosa.

DISCUSSÃO

Embora as lesões da THH possam ser vistas em
crianças, seu aparecimento aumenta com a idade e
atinge um pico máximo entre a 4ª e 5ª década. Isto
explica porque o aparecimento das FAVP ocorre
predominantemente nesta época. Embora não seja a
regra, a FAVP quando se apresenta como entidade
isolada, tende a se manifestar mais precocemente.
Roberto J Hall e col9 relataram um caso diagnosticado
e tratado na primeira semana de vida. No caso apre-
sentado por nós, a criança tinha sete anos de idade e
a evidência dos sintomas ocorreu aproximadamente
duas semanas antes da data de internação, na vigên-
cia de um estado gripal.
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As FAVP podem ter tamanho e localização variá-
veis, e ainda se manifestarem de forma única ou múlti-
pla10. O número de casos estudados e correlacionados
com os achados de necrópsias, permite a constatação
de que, tais malformações, não mantém um padrão
anatômico, podendo se apresentar como uma dilata-
ção sacular11, dilatação arteriovenosa aneurismática12,
formações angiomatosasl0 ou associações destas. As
FAVP tidas como tipo simples, constituem-se em apenas
uma artéria nutridora com comunicação direta com
a veia pulmonar, também única, através de um
aneurisma. Isto ocorre em 79% dos casos. O tipo
complexo tem múltiplas artérias nutridoras e veias
de drenagem. A conexão entre a artéria e veia é feita
através de múltiplos vasos. Este tipo ocorre em 21%
dos casos.

A localizaçao mais freqüente é na base dos pul-
mões, com predomínio do direito13. São múltiplas em
33 a 50% dos pacientes e bilaterais em 8 a 20% dos
casos8.

A fisiopatologia desta entidade está correlacionada
com a quantidade de sangue que passa através da
fístula, �shunt�, para ganhar a circulação sistêmica.
A cianose e o baqueteamento digital estão presentes
em 75% dos casos7.

Os sinais e sintomas mais encontrados são: disp-
néia, cianose, policitemia, baqueteamento digital,
cansaço aos esforços, tosse, hemoptise, sintomas neu-
rológicos e hemorragias outras, quando presente a
THH. A hemoptise pode ocorrer após esforços físicos
ou tosse, manifesta-se como hemoptóicos ou hemor-
ragias vultosas. Muri14 publicou uma série de 50 casos,
nos quais houve ruptura para brônquio ou pleura em
sete casos (14%). Brummelkamp15 relatou um caso
de ruptura para o espaço pleural em um paciente de
37 anos, tratado cirurgicamente, no qual, o diagnóstico
diferencial com embolia pulmonar foi diffcil.

As alterações fisiopatológicas dependem do �shunt�
arteriovenoso. Se o �shunt� é pequeno, nenhuma
alteração ocorre. Quando quantidades apreciáveis de
sangue não oxigenado atingem a circulação sistêmica,
ocorrem cianose, baqueteamento digital, dispnéia e
policitemia. O �shunt� pulmonar não causa alterações
hemodinâmicas, permanecendo a freqüência cardíaca,
pressão arterial e débito cardíaco normais8.

A cianose se desenvolve quando o �shunt� é maior
que 20% do débito cardíaco8. A área cardíaca em quase
todos os casos permanece normal. Não há aumento
do débito cardíaco. Robert Hall9 entretanto, relatou
um caso de FAVP em um recém-nascido em que houve
aumento das câmaras esquerdas. Ele acredita ser con-
seqüente ao aumento do fluxo para estas câmaras,
ainda na fase intra-uterina, em decorrência do desvio
de fluxo que se faria predominantemente para o ducto
arterioso e deste à aorta.

O grau de saturação de O2, pode variar com a posi-
ção do paciente. Isto se deve a distorções, mobilização
e volume pulmonar decorrente da postura e respira-
ção16. A ausculta pode revelar um sopro sistólico ou

contínuo que também sofre influência com a postura
e manobras. Cinqüenta por cento dos pacientes com
FAVP apresentam sopro7.

Os sinais e sintomas neurológicos encontrados
nestes pacientes, constitnem um achado freqüente,
podendo inclusive, em alguns casos, constituir ma-
nifestaçao inicial desta entidade17. As manifestações
neurológicas ocorrem em 33% destes, segundo Ronald17

e 41% segundo Oliver7. As manifestações neurológicas
podem ser decorrentes de embolia paradoxal, embolia
gasosa, abscesso cerebral, hemorragia encefálica,
malformações arteriovenosas cerebrais concomitantes
e encefalopatia portosistêmica. Esta últim a, em
decorrência de cirrose hepática telangiectásica.
Trombose cerebral pode ocorrer devido ao aumento
da viscosidade sangüínea, já que estes pacientes
desenvolvem policitemia.

Infecção do SNC em pacientes com THH ocorre
predominantemente quando associada a FAVP, através
da qual ocorre a embolização paradoxal séptica, por
burlar o filtro protetor pulmonar17. Ronan e col, em
uma revisão de 215 pacientes portadores de THH e
manifestações neurológicas, observaram que 13% eram
decorrentes de processo inflamatório e 48% secundário
outras causas18. Oliver6 identificou o estreptococo
microaerófilo e anaeróbios como sendo germes mais
comuns. O abscesso cerebral é entidade infecciosa
predominante seguido pela meningite.

O diagnóstico é suspeitado pela história clínica e
exame físico. A radiografia do tórax mostra imagens
arredondadas que à radioscopia podem apresentar-se
pulsáteis ou modificar-se com as manobras de �Muller�
ou ��Valsalva�19. A tomografia computadorizada fornece
mais subsídios e tem uma sensibilidade maior para
pequenas fístulas.

A cintigrafia pulmonar é um exame diagnóstico,
mas a precisão é dada pela anglografia. É a arterio-
grafia que permite a análise anatômica da malformação
e a orientação terapêutica. Os pacientes portadores
de FAVP e cianose devem sempre submeter-se ao estudo
ecocardiográfico, visando afastar cardiopatias
associadas.

O tratamento da FAVP até pouco tempo era
eminentemente cirúrgico. Comproendia as ressecções
pulmonares (segmentectomias, lobectomias e
pneumectomias).

A decisão cirúrgica deve ser criteriosa nas fístulas
múltiplas em pacientes portadores de THH, tendo em
vista a possibilidade de desenvolverem novas fístu-
las6. A cirurgia é coroada de êxito nos casos de malfor-
mações arteriovenosas isoladas20. Recentemente, com
o avanço da radiologia intervencionista, tornou-se
possível administrar medicamentos ou lançar artefatos
especiais, seletivamente, em qualquer ponto do sistema
vascular, com fins terapêuticos. A embolização
terapêutica pode ser realizada, utilizando-se frag-
mentos de diversas substâncias, balões destacáveis
e/ou molas de Gianturco. As substâncias como o Gel-
foam, a duramáter liofilizada, o ivalon e outras, só
podem ser injetadas em partículas de poucos milíme-
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tros,  portanto, não se prestam para oclusão de FAVP
ou sistêmicas, porque passariam pelas comunicações
anômalas e provocariam embolia paradoxal.

Os dois únicos dispositivos emboligênicos que po-
dem ser utilizados no tratamento de FAVP ou sistê-
micas são as molas de Gianturco e/ou balões desta-
cáveis de Serbienko e Debrun24,25. As molas de Gian-
turco, atingem diâmetro de até 8 mm e os balões desta-
cáveis, diâmetro de até 2 cm. Desta forma, não passam
pelas fístulas e assim podem ser aplicados com segu-
rança.

As molas de Gianturco-Wallace são artefatos de
aço inoxidável, torcido sobre tiras de dacron, as quais
se distribuem ao longo de seu trajeto. Encontram-se
acondicionados em estojos (cartuchos) e ao serem des-
tacadas deles, adquirem formado de mola22. Estas mo-
las, inicialmente utilizadas com sucesso em 1975, so-
freram modificações visando facilitar sua aplicação.
Hoje são encontradas em vários tamanhos de acordo
com seu diâmetro helicoidal. Os cartuchos têm 7 cm
de comprimento, os quais são conectados aos catete-
res de angiografia. A mola é deslocada do cartucho
para o interior do cateter, por um fio guia, até se exte-
riorizar na área a ser ocluída, onde adquire a forma
helicoidal de mola, com suas tiras de dacron que indu-
zem a formação complementar de trombos23.

Os balões destacáveis são minúsculas bolsas de
látex infláveis, que são adaptadas na ponta de um
cateter próprio. Estas bolsas, ainda vazias, são levadas
como ogiva, na ponta do cateter, até o local a ser ocluído,
são então infladas com silicone ou soro misturado a
contraste e a seguir, destacadas por um outro cateter
que desliza sobre o primeiro. A boca do balão fecha-se
automaticamente, por um dispositivo elástico ali exis-
tente.

Em se tratando de FAVP, podemos hoje, com cer-
ta segurança optar pela utilização dos balões desta-
cáveis ou da mola de Gianturco-Wallace ou ainda da
associação destes dois dispositivos, visando maior efi-
cácia e segurança.

As complicações teoricamente possíveis, incluem:
infarto pulmonar, embolização paradoxal, recidiva e
infecção. Não há na literatura, referência a embolia
paradoxal por embolização de FAVP. Os cuidados no
posicionamento da mola ou balão, repouso após o pro-
cedimento, antissepsia e seleção cuidadosa da região
a ser embolizada, minimizam estas complicações, per-
mitindo concluir que a terapêutica emboligênica deve
ser avaliada inicialmente como a primeira opção de
tratamento desta entidade.

SUMMARY

The aim of this paper is to review clinical and
laboratory leatures of this unusual pathology and its
complications, indicating transcatheter embolization
as afirst choice for its management.

Our case report is of a seven year-old child, with
complea: pulmonary arteriovenous fistula of the ante-
rior segment of right superior lobe, which was diagno-

sed mainly by cintilography and pulmonary angio-
gram. Clinically sAe had cyanosis, fatigue with exer-
tion, clubbing of the fingers and polycythemia with
low partial pressure of oxygen (PAO2: 68.1 mmHg; Sat
O2: 92.4%; Hct: 47.5%; Hb: 16 gr%). She did not have
Rendu-Osler-Weber disease.

The anatomic structure and localization of the
complex fistula was showed by cineangiographic stu-
dy.

We preferred to manage this fistula with
transcatheter embolization with a 02 gauge stainless
steel coil occluding device (Gianturco-Wallace), as it
was single and the patient was too young for sustain
surgical trauma and the outcome would be positively
satisfactory.

Afler the embolization cyanosis was relieved and
we could see normal pulmonary circulation following
the point of the pre-existing fístula.

We concluded that a judicious assessment by ci-
neanglography could help select the transcatheter
embolization procedure as an atractive therapautic
appronch instead of surgery.
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