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E relatado o caso de um neonato com seis dias de Massive Pulmonary Arteriovenous Fistula. A
vida, encaminhado em carater de urgéncia devido & Rare, Potentially Curable Cause of Hypoxia in

cianose e dispnéia. Apesar da opacificagéo pulmonar na the Newborn
radiografia simples do térax e da sobrecarga de camaras
esquerdas no eletrocardiograma e ecocardiograma, dados The case of a six-day-old neonate admitted in an

sugestivos da leséo, o diagndstico de fistula arteriovenosa emergency situation because of dyspnea and increasing
pulmonar macica, envolvendo todo o lobo superior es- cyanosis is reported. Despite abnormal opacification on
querdo, foi estabelecido, somente, através do estudo the chest X-ray and left ventricular overload on the elec-
necroscopico. trocardiogram and echocardiogram, features compatible
with the disease, the diagnosis of massive pulmonary
arteriovenous fistula afecting the whole left superior lobe,
was made possible only after necroscopic examination.
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Afistula arteriovenosa pulmonar (FAVP) é uma doen- mo cardiaco eraregular, havia sopro sistolico suave ++/6+
carara, fisiopatologicamente caracterizada por shunt direi- no foco pulmonar e desdobramento amplo g©Bigado
ta-esquerda de magnitude variavel, na dependéncia de suagstava palpavel a 3cm da reborda costal direita e a auscul-
variacdes morfolégicas. A maioria dos casos € descobertata pulmonar era normal. A radiografia simples de térax
em lactentes com cianose e dispnéia ou, apés esse perioddfig. 1) mostrava area cardiaca normal, hipofluxo pulmo-
em pacientes com cianose e/ou radiografia de térax anormalnar e densidade heterogénea no 1/3 superior do hemitérax
1 A apresentacao sintomatica no neonato é bastante raragsquerdo. O eletrocardiograma (ECG) mostrava sinais de
ocorrendo quando o shunt é expressiRelatamosocaso  sobrecarga de camaras esquerdas (fig. 2). A saturagao ar-
de um paciente com seis dias de vida, encaminhado devi-terial de Q era 60% e o ecocardiograma (ECO) mostrava
do a cianose e taquipnéia progressivas, no qual se documeneomo Unica alteracdo dilatacdo de camaras esquerdas. Os
tou, através estudo necroscopico, FAVP macica isolada.

Relato do Caso

Paciente com seis dias de vida, masculino, peso 3kg,
nascido atermo de parto cesarea, foi encaminhado com his
téria de cianose e crises de apnéia desde o nascimento
Apgar cinco e oito aos 1° e 5° min, respectivamente. A ad-
missao no Hospital do Coracédo, notou-se paciente ciané-
tico, agitado, com frequéncia respiratéria 80ciclos/min. Os
pulsos eram normais e a freqiiéncia cardiaca 130bpm. O rit-
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Recebido para publicacdo em 2/5/95 Fig. 1 - Radiografia simples do térax mostrando area cardiaca normal, hipofluxo pulmo-
Aceito em 29/9/95 nar e densidade heterogénea no 1/3 superior do hemitérax esquerdo.
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histologia (fig. 3B). A anatomia intracardiaca era normal,
exceto por dilatacdo das céamaras esquerdas.
Telangiectasias na pele e mucosas estavam ausentes.

Discussao

A comunicacéo fistulosa entre o sistema arterial e ve-
noso pulmonar pode ocorrer de trés formas: isolada, mul-

V1 V2 va tipla e na forma de anastomoses telangiectasicas espalha-
— i+ i 5 L L et das em ambos os pulmdes, pele e mucosas (doenca de
' "‘Jid,h J; - Rendu-Osler-Webet) Apo6s sua descrico inicial ha qua-
sl lr-* Ni S se um sécufppoucos casos foram relatados. Dois bons tra-
: e balhos revisaram o assunto em 1968m 1973 caracte-

rizando a raridade da doenca, descrevendo os principais da-

: : — : _ dos clinicos e abordando as possibilidades terapéuticas. Em
Fig. 2 - Eletrocardiograma com padréo “tipo adulto”, sugestivo de sobrecarga ventricular . .. L - .
esquerda em neonato com 6 dias de vida. criangas, a grande maioria dos casos € diagnosticada em

lactentes ou na idade pré-escél& maioria das fistulas

eletrélitos plasmaticos estavam normais assim como 0 ¢ |ocalizada nos lobos inferiores e os achados clinicos mais
hemograma, com hematdcrito 55%. Na gasometria arteri- freqiientes sdo a cianose e a dispnéia. Sopro sistélico ou
al: pH 7,32, p02 22,1, pCO2 37,3; HCO3 19,6 e BE -5,1.  ¢ontinuo na regidio do térax correspondente é detectado em
O paciente foi medicado com €ontinuo, furosemida, 609 dos casdsO ECG é descrito como freqiientemente
dopamina, antibioticoterapia e correcéo da acidose. Foi in- normal, porém, sobrecarga de volume das camaras esquer-
dicado estudo hemodinamico com hipétese de FAVP, po- gas pode ocorrérA radiografia simples de torax costuma
rém o quadro clinico piorou progressivamente e a crianca ser (tjl, revelando densidade pulmonar anormal na regio
faleceu 8h apods a admisséo. O estudo necroscopico iden-g4 fistula, usualmente nos lobos inferidr& ECO pode
tificou formagéo fistulosa macica englobando todo 0 10bo  revelar alteracdes hemodinamicas secundarias a fistula e,
superior do pulméo esquerdo, notando-se aspecto varicosOgtravés da técnica contrastgdalesdo pode ser sugerida.
classico (fig. 3A) e formagéao vascular caracteristicaa a confirmagso diagnéstica deve ser obtida através estudo
angiocardiogréaficb Na nossa literatura, Moraes eaet
lataram dois casos em adultos jovens, semelhantes aos clas-
sicamente apresentados na literatura, mencionando tam-
bém dois casos adicionais.

O interesse de nosso caso é, inicialmente, a raridade
da doenca sintomética no neonato. H4 aproximadamente
30 anos, Hall e c@lrelataram o que parece ter sido o 1°
neonato sintomatico devido a FAVP macica, tratado cirur-
gicamente com sucesso. Nosso caso é bastante semelhan-
te, exceto pela localizacdo da fistula, acometendo o lobo
inferior esquerdo na referéncia acima. A partir dessa data,
varios relatos desta entidade foram registrados, nenhum,
porém, ao que sabemos, em relacdo a neonatos. Certamente
que o grau de shunt direita-esquerda deve ser importante
para causar sintomas precoces e aqui deve ser lembrado o
diagnostico diferencial com conexé@o andmala entre a arté-
ria pulmonar esquerda e o atrio esquérdae apresenta
fisiopatologia semelhante.

A suspeita diagnéstica desta doenca deve ser baseada
nas informagdes de um neonato ciandtico com ou sem so-
pro, sobrecarga de cAmaras esquerdas no ECG, densidade
pulmonar localizada na radiografia simples de térax e ana-
tomia intracardiaca normal no ECO. Nosso paciente apre-
sentava estes dados e, apesar da localizacado mais rara da
) i : : fistula no hemitorax esquerdo superior, a possibilidade de
X T "'"‘ﬁ & SV i3 diagnéstico e tratamento cirtirgico poderia ter sido contem-

. o ) _ plada. O estudo angiografico € mandatdério para a caracte-
Fig. 3 - A) macroscopia evidenciando aspecto varicoso no lobo superior esquerdo; B) ", ~ > , .
aspecto histolégico pulmonar periférico mostrando vasos calibrosos de paredes espes—rlzac}a0 adequada dafistula. Os casos com fistulas restritas
sase trajetos tortuosos.
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a segmentos ou lobos pulmonares, témindicacéo cirargicada, na radiografia de térax. O ECO pode auxiliar no di-
formal com progndéstico usualmente favoravel, como jare- agnostico, a ser confirmado através da angiocardio-
latado'®. Outra possibilidade terapéutica a ser considera- grafia. Terapéutica cirdrgica deve ser instituida preco-
da é aembolizagéo, restrita a pacientes maiores e ainda contemente, quando possivel.

pouca informacéo disponivel quanto aos resultados.

Concluindo, em neonatos com cianose e hipofluxo Agradecimentos
pulmonar, associado a sobrecarga de caAmaras esquer-
das, uma possibilidade diagndéstica é a FAVP, especial- Ao Sr Julio César de Matos, pela qualidade obtida na

mente na presenca de opacificacdo pulmonar localiza- documentacdo anatomopatolégica.
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