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ABSTRACT
Um paciente de 22 anos foi admitido no hospital com dor no peito. A
hipétese diagnéstica pelo raio-x de térax foi atelectasia pulmonar a
esquerda. A broncoscopia revelou uma estenose no broncofonte esquerdo
a aproximadamente 3cm da carina, sugerindo agenesia pulmonar,
confirmada por tomografia computadorizada de térax e angiografia
pulmonar.
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RESUMO
PULMONARY AGENESIS
A 22-year-old patient was admitted at the hospital with chest pain. The
diagnostic hypothesis by X-ray was left pulmonary atelectasis. The
bronchoscopy revealed bronchostenosis of the the main bronchus about 3
cm from the carina, suggesting lung agenesis which was confirmed by
computed tomography of thorax and lung angiography.
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1 - INTRODUCAO

Agenesia pulmonar unilateral € uma malformacédo congénita muito
rara, cuja etiologia ndo é completamente definida. E estimado um caso a
cada 10000-15000 autépsias™™. Até 1996 existiam apenas 200 relatos
dessa doenca na literatura médica, quase sempre associada com outras
malformagdes: cardiovasculares, gastrointestinais, musculoesqueléticas.
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Sua apresentagdo clinica é altamente variavel, podendo ser
diagnosticada durante a infancia, devido a disfun¢des cardiopulmonares
severas, ou Eode ser encontrada ocasionalmente em pacientes
assintomaticos®.

2 - RELATO DE CASO

Homem, branco, de 22anos, apresentou-se no departamento de
emergéncia do Hospital Nossa Senhora da Conceicdo de Porto Alegre,
Brasil, logo ap6s o inicio de forte dor no lado esquerdo do peito. Ele foi
avaliado pelo servico de cirurgia toracica, com a suspeita de atelectasia
pulmonar do hemitérax esquerdo. O paciente, que era previamente
assintomatico, foi admitido para conduta diagnostica. O exame fisico
revelou diminuicdo do murmdario vesicular do hemitérax comprometido, e
0 raio-X de toérax evidenciou hiperinsuflagdo do hemitérax direito,
opacificagdo do hemitérax esquerdo, mediastino desviado para o lado
esquerdo e uma escoliose (Figura 1). Na broncoscopia, foi demonstrada
estenose do broncofonte esquerdo a aproximadamente 3cm da carina,
onde foram realizadas biépsias que demonstraram apenas de epitélio
respiratério. A falta de parénquima pulmonar na tomografia
computadorizada (Figuras 2 e 3), confirmada pela cintilografia
ventilagcdo-perfusdo (auséncia de imagem perfusional a esquerda e
diminuicédo de perfusdo do lobo superior a direita), sugeriu diagnéstico
de agenesia pulmonar, confirmado pela angiografia anormal, que néo
mostrou artéria pulmonar esquerda (Figura 4).

3 - DISCUSSAO

A agenesia pulmonar unilateral € uma doencga rara que tem na
deficiéncia de vitamina A, agentes virais e fatores genéticos as
principais etiologias de seu surgimento, a partir da quarta semana do
periodo embriolégico™. O lado direito é mais afetado que o esquerdo.
Trinta por cento dos pacientes morrem no primeiro ano de vida e
cinglienta por cento até os cinco anos de idade, principalmente por
infeccbes respiratérias®. A agenesia pulmonar é uma malformacédo que
pode estar presente sozinha ou acompanhada de outras anormalidades.
Embora essa associacdo de anormalidades ndo esteja bem definida,
acredita-se que acontecam alteragbes no arco aédrtico no periodo
embriolégico®. As principais malformacdes sdo: hipoplasia dos
musculos, do hemitérax ipsilateral, estenose da traquéia, atresia do
esbfago, hérnia  diafragmatica, microftalmia, anormalidades
cardiopulmonares, alteracdes nos ossos da face e outras'®’®. A
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suspeita do diagnéstico pode comecar pelos sinais no raio-X, onde ha
uma posi¢do anormal do coracgédo, desviado para o lado comprometido,
assimetria do térax e diminuicdo dos espacos intercostais do lado
afetado’. Entretanto, a discrepancia mediastinal pode ndo ocorrer
quando o hemidiafragma e o figado se deslocam para ocupar 0 espaco
do pulmdo em agenesia®®. A presenca de um hemitérax totalmente
opacificado € um problema decorrente da reducdo do volume, sendo
como regra um desses diagndsticos: a) agenesia ou hipoplasia
pulmonar; b) atelectasia pulmonar (por secrecfes, corpo estranho,
tumores, vasos anémalos); c) derrames pleurais. A diferenciacao é facil,
tendo em conta a radiografia e as caracteristicas semiolégicas. A
hipertensé@o pulmonar ou o enfisema ndo sdo encontrados em pacientes
com longa sobrevida. Ndo ha tratamento a ser feito, somente em casos
em que ha malformacdes vasculares ou comunicacdo bronquial, em
associacdo com prejuizo da funcéo pulmonar®>.
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FIGURA 1 — Radiografia de torax
demonstrando opacificidade do
hemitérax esquerdo.

Figura 2 — Tomografia
computadorizada de térax
demonstrando coragdo e vasos da
base em hemitérax esquerdo.

FIGURA 3 — Tomografia
computadorizada de térax
demonstrando auséncia de

parénguima pulmonar a esquerda.

FIGURA 4 — Coto da artéria pulmonar
esquerda confirmado pela angiografia.
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