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Fistula Artério-Venosa Pulmonar:
Uma Causa Rara de Cianose

RESUMO

Apresenta-se o caso de um rapaz
de 11 anos, referenciado por episddios
recorrentes de dispneia de esforgo e
dor toracica associados a habitus mar-
fanoide.

Apresentava térax com pectus ex-
cavatum exuberante e circulagdo veno-
sa colateral superficial, cianose ungueal
permanente, unhas em vidro de reldgio e
hipoxemia.

A avaliacdo cardioldgica revelou
prolapso mitral e raiz da aorta nao dila-
tada. A ressonancia magnética pulmonar
evidenciou uma fistula arteriovenosa
(FAV) pulmonar aneurismatica a direita,
de grandes dimensdes.

O doente foi tratado por via percuta-
nea através de embolizacéo, tendo sido
identificadas outras FAV bilateralmente
e embolizadas trés com maiores dimen-
sbes. As saturagdes transcutaneas de
oxigénio melhoraram de 80 para 95%.

A apresentagao pouco habitual com
multiplas FAV pulmonares bilaterais, con-
fere a este caso um mau progndstico a
médio prazo. A embolizgao percutdnea
sendo um método menos invasivo e pos-
sivel de repeticao, é actualmente o trata-
mento de eleigao.

Palavras-chave: fistula arterio-
-venosa pulmonar, cianose, tratamento
percutaneo.
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INTRODUGAO

As fistulas arterio-venosas pulmo-
nares (FAVP) sdo malformagbes raras,
habitualmente congénitas (em 80% dos
casos), estando descrita uma forte asso-
ciacdo com a telangiectasia hemorragica
hereditaria (THH)"3.

Na maioria dos casos sdo lesdes
Unicas, localizadas nos lobos inferiores
junto & pleura visceral. Em cerca de 30%
dos doentes existem lesbes multiplas,
que podem ser bilaterais®.

A apresentacao clinica é variavel,
desde a forma assintomatica até a doen-
ca grave. A triade classica de apresen-
tacéo (dispneia, cianose e hipocratismo
digital) esta presente numa minoria dos
casos.

O sintoma mais frequente é a dis-
pneia com o exercicio fisico, observada
em cerca de metade dos casos. Outros
sintomas descritos séo a epistaxis (mais
frequente nos doentes com THH), he-
moptise, dor toracica, tosse, tonturas e
sincope.

As alteragdes mais frequentes no
exame objectivo sdo a cianose, hipocra-
tismo digital e sopro vascular pulmonar
(audivel sobre a FAVP), verificando-se
muitas vezes policitemia na avaliagao la-
boratorial®@.

CASO CLINICO

Crianga do sexo masculino de 11
anos de idade, primeiro filho de pais
jovens ndo consanguineos. Nos ante-
cedentes familiares ha a referir a morte
fetal de gémeos e mae com neoplasia da
mama. Relativamente aos antecedentes
pessoais salienta-se prematuridade de
35s+ 6d sem complicagdes; peso ao nas-
cer de 2850 g e 47.5 cm de comprimento.
Internamento por bronquiolite aguda com
hipoxémia aos 2 anos de idade. Durante
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o internamento foi detectado sopro sisto-
lico, considerado inocente apos realiza-
¢ao de electrocardiograma e ecocardio-
grama, que ndo revelaram alteragoes.

Aos onze anos de idade foi enviado
a consulta de Genética Médica pelo seu
médico assistente por episodios recorren-
tes de dispneia de esforgo e dor toracica,
associado a habitus marfanoide. Nao ha-
via referéncia a epistaxis ou hemorragias
gastrointestinais.

O fendtipo caracterizava-se por ha-
bitus marfanoide, pele fina e laxa (sem te-
langiectasias), sutura metdpica, face as-
simétrica, palato alto, tvula de base larga
e comprida, térax com pectus excavatum
exuberante e circulagéo venosa superfi-
cial colateral, de hipoxemia cronica como
dedos frios com unhas em vidro de relé-
gio e cianose ungueal. A saturagéo trans-
cutanea de oxigénio era de 80-85%.

Perante esta observagdo foram
colocadas as hipoteses diagnosticas
de Sindrome de Marfan, Sindrome de
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria
ou sindrome de Loeys-Dietz. Para in-
vestigacdo diagnostica foram pedidos
0s seguintes exames complementares:
teleradiografia do esqueleto e angiores-
sonancia magnética cardiaca e pulmo-
nar e dos vasos intra-cranianos. Foram
solicitadas consultas de Cardiologia Pe-
diatrica e Oftalmologia.

Ateleradiografia de torax postero-an-
terior no revelou alteragdes do parenqui-
ma pulmonar; a incidéncia de perfil mos-
trou uma diminui¢cdo marcada do diametro
antero-posterior toracico (Figura 1).

No ecocardiograma transtoracico
apresentou prolapso da valvula mitral,
sem insuficiéncia e auséncia de dilatagéo
da raiz aodrtica. A observagao oftalmolé-
gica detectou miopia, sem luxagéo do
cristalino.



L

Figura 1 — Radiografia de Térax PA e de perfil, com pectus excavatum exuberante e marcada dimi-
nui¢aéo do didmetro antero-posterior toracico.
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Figura 2 — Angioressonancia magnética Aorta e Artéria Pulmonar: FAV pulmonar esférica
(39x37mm), entre o ramo direito da artéria pulmonar e veia pulmonar inferior direita.

Na angioressonancia magnética (Fi-
gura 2) verificou-se a existéncia de uma
FAVP esférica (39x37mm) entre o ramo
direito da artéria pulmonar e a veia pul-
monar inferior direita. A artéria pulmonar
ndo apresentava dilatagdes enquanto
que a aorta apresentava ligeira ectasia
da raiz (24mm), sendo os restantes seg-
mentos de dimensdes normais. O estudo
dos vasos intra-cranianos ndo revelou
alteragoes.

Dada a existéncia de FAVP e hipo-
xemia, optou-se pela embolizagdo per-
cuténea O cateterismo cardiaco revelou

a presencga de multiplas FAVP bilaterais,
tendo-se procedido a embolizacdo das
trés de maiores dimensdes (Figura 3):

- FAVP na base pulmonar direita com
artéria aferente de grandes dimen-
sdes e grande veia eferente: ocluséo
total da FAVP com “plug” (Figura 3A);

- FAVP no lobo inferior direito, alimen-
tada por pequena artéria aferente:
embolizada com “coil” (Figura 3B);

- FAVP no lobo inferior esquerdo, ali-
mentada por artéria aferente com
duas veias eferentes: embolizada
com “coil” (Figura 3C).

O cateterismo decorreu sem com-
plicagbes. Apds o procedimento veri-
ficou-se uma melhoria da saturagao
transcuténea de oxigénio, de 86% para
94%. Teve alta clinicamente bem, com
indicagéo para profilaxia de endocardite
bacteriana.

Aos trés meses de seguimento em
Consulta de Cardiologia Pediatrica, man-
tinha-se assintomatico, sem dispneia e
com saturagdo transcuténea de oxigénio
de 94%.
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Figura 3

A - FAV na base pulmonar direita com artéria aferente de grandes dimensdes e
grande veia eferente - Oclus&o total da FAV com “Plug”

B - FAV no LID alimentada por pequena artéria aferente - Embolizacéo com “coil”

C - FAV no LIE alimentada por artéria aferente, com duas veias eferentes - Em-

bolizagado com “coil”

DISCUSSAO

Na tentativa de obter um diagndsti-
co etiologico, foram considerados varios
sindromas:

- a telangectasia hemorragica here-
ditaria € uma doenga autossémica domi-
nante que cursa com displasia vascular
multissistémica, que se caracteriza por
telangectasias e malformagdes artério-
-venosas da pele, mucosas e visceras®.

- 0 sindroma de Marfan (SM) cor-
responde a uma doenga multissistémica
cujas manifestacbes afectam classica-
mento o sistema cardio-vascular, esque-
lético e ocular®®: na maioria dos casos

encontra-se uma mutagdo no gene da
fibrilina 1, enquanto que outros podem
estar associados a mutagcdes no gene
TGFRR1 e TGFRR2. Estes dois ultimos
podem estar também implicados na gé-
nese do sindroma de Loeys-Dietz, que
para além de apresentar algumas carac-
teristicas em comum com o SM, apresen-
ta outras particularidades®®. O fenétipo
caracteriza-se por hipertelorismo, Uvula
bifida, tortuosidade arterial e aneurismas
com dissecgao que podem ocorrer ao
longo de toda a arvore arterial, conferin-
do-lhe um risco cardio-vascular bastante
mais elevado do que o do SM classico®.
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Embora o presente caso ndo cumpra
critérios suficientes para ser classificado
em nenhum dos sindromas anteriores,
€ importante salientar que perante esta
apresentacao clinica, associada a pectus
excavatum exuberante, devera ser feito o
estudo do coracao e dos vasos.

Relativamente as FAVP, apesar de
ser uma situacdo ja bem descrita em
adultos, a literatura é escassa no que diz
respeito a abordagem, diagnostico e tera-
péutica na crianga.

No adulto, conquanto tal ndo se
tenha verificado no caso actual, habitu-
almente, a radiografia de térax mostra
alteragbes do parenquima (sensibilidade
de 70%, especificidade 98%)"2. Outros
testes descritos para o rastreio inicial de
FAVP em adultos séo a gasimetria arterial
para pesquisa de ortodeoxia, o teste de
inalagéo de oxigénio a 100% para avalia-
¢ao de shunt intrapulmonar, e o ecocar-
diograma com contraste®. No entanto, a
experiéncia em idade pediatrica é limita-
da, ndo sendo consensual a estratégia
de orientagéo adequada.

A angioressonancia magnética tem
sido utilizada com sucesso no diagnésti-
co e definicdo da anatomia vascular das
FAVPs, embora a sua sensibilidade de-
cresga para lesdes de menor tamanho,
pelo que a angiografia continua a ser o
“gold standard” para o diagnostico. Esta
Ultima para além de identificar a ou as
lesdes, € o exame que melhor define a
angioarquitectura da vasculatura pulmo-
nar, passo essencial para planear o tra-
tamento, quer por embolizagédo quer por
ressecgao cirurgica.

As complicagdes séo potencialmen-
te graves e até mesmo fatais, sendo as
mais frequentes as referentes ao sistema
nervoso central, tais como: enxaqueca,
acidente isquémico transitério (AIT), aci-
dente vascular cerebral (AVC), abcesso
cerebral e convulsdes. O mecanismo
subjacente parece ser a embolizagéo
paradoxal através da FAVP. Outras com-
plicagbes menos frequentes sdo a hemo-
ptise, devido a rotura intra-brénquica da
FAVP, ou hemotérax, por rotura de uma
FAVP sub-pleural.

A apresentagdo com multiplas FAVP
constitui um sinal de mau prognodstico,
uma vez que as FAVP tém tendéncia



para aumentar de tamanho ao longo do
tempo, sendo a incidéncia dessa pro-
gresséo maior nos doentes nao tratados.
Do mesmo modo, também a morbilidade
e mortalidade associadas s&o maiores
nos doentes néo tratados.

Assim, os objectivos do tratamento
séo a prevengao das complicagbes neu-
rolégicas, da hipoxia progressiva e dos
seus efeitos, bem como a prevengéo da
insuficiéncia cardiaca de alto débito®®.

O tratamento definitivo das FAVP
passa pela embolizagdo percutanea ou
pelaressecgao cirdrgica. Com os recentes
progressos das técnicas de embolizagéo
percuténea na década de 80, com recur-
so a “coils”, baldes e mais recentemente
a “plugs” vasculares, este tornou-se o
método de eleigao para o tratamento das
FAVP pulmonares??. As indicagbes para
embolizagcdo s&o o aumento progressivo
das lesdes, embolizagdo paradoxal, hi-
poxemia sintomatica e FAVP com vasos
nutritivos de dimensdes = 3mm. A cirur-
gia é recomendada nos casos em que a
FAVP afecta apenas um lobo pulmonar
e ha uma boa delineagao dos lobos néao
afectados, pois os vasos podem dilatar
novamente ou NOVOS vasos serem recru-
tados e assim levar a recorréncia da mal-
formacgao vascular®. Outras indicagdes
possiveis para a ressecgao cirurgica séo
0s casos em que a embolizagao falha, os
que apresentam complicagbes hemorra-
gicas importantes apesar da embolizagéo
ou rotura intra-brénquica da FAVP, aler-
gia ao contraste ou lesées ndo passiveis
de serem embolizadas.

A embolizagao percutanea apresen-
ta varias vantagens sobre a ressecgéo ci-
rurgica, uma vez que € um procedimento
muito menos invasivo, evitando a morbili-
dade de uma cirurgia major, é facilmente
repetivel e poupa o parénquima pulmonar
ndo lesado, facto da maior importancia
na doenga multipla ou bilateral, tal como
no caso clinico apresentado.

Séries publicadas demonstram que
a eficacia da embolizagéo percutanea em
criangas é semelhante a dos adultos, ve-
rificando-se uma melhoria significativa na
oxigenacéao apos a intervencéo. No que diz
respeito & seguranga, esta também esta
estudada em criangas, com taxas de com-
plicagdes semelhantes as dos adultos.

As complicagbes possiveis durante
0 procedimento passam pela rotura do
vaso, taqui e bradiarritmias e oclusdo
vascular. A complicagdo mais frequente é
a dor pleuritica que geralmente cede bem
aos analgésicos. Embora seja menos co-
mum, também pode ocorrer embolia ga-
sosa, enfarte pulmonar ou hipertensdo
pulmonar, havendo um maior risco para
esta Ultima quando o vaso nutritivo mede
mais de 8mm.

Um motivo de preocupagéo neste
caso, que possivelmente ira necessitar
de novas intervengbes a curto/médio
prazo, € a dose de radiagdo. Devido a
elevada taxa de regeneragéo celular que
ocorre antes dos trés anos e durante o
surto de crescimento pubertario, estes
grupos etérios apresentam um risco mais
elevado de desenvolver cancro induzido
pela radiacdo ao longo da vida, pelo que
€ importante manter a dose de radiagao
0 mais baixa possivel.

Apos a embolizagao, estes doentes
necessitam de antibioticoterapia profi-
lactica antes de qualquer procedimento
dentario ou em tecidos potencialmente
infectados para prevenir a embolizagao
séptica e o risco de abcesso cerebral,
uma vez que ha sempre algum grau de
shunt direito-esquerdo residual através
das FAVP nao ocluidas.

Para além disso, é importante man-
ter um seguimento regular, quer através
de oximetria de pulso, pesquisa de or-
todeoxia, avaliagdo de shunt intrapul-
monar por inalagédo de oxigénio a 100%
ou de exames de imagem, dado que as
FAVPs aumentam de tamanho ao longo
do tempo?).

CONCLUSAO

Neste caso, o fendtipo caracterizado
por pectus excavatum exuberante, dedos
frios com unhas em vidro de relégio e cia-
nose ungueal, conduziu a investigacao
diagndstica de doenca cardiaca congé-
nita ciandtica e patologia arterio-venosa.
A associagdo FAVP ao fenétipo descrito
€ pouco habitual, no entanto, a presenga
de multiplas FAVPs bilaterais confere um
mau prognéstico a médio prazo, pelo po-
tencial de evolugédo com a idade.

A embolizagao percutanea constitui
uma forma de tratamento menos agres-
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siva e facilmente repetivel, que permite
a estes doentes alcangar uma melhoria
significativa da qualidade de vida.

PULMONARY ARTERIOVENOUS
FISTULA: A RARE CAUSE OF
CYANOSIS

ABSTRACT

A 11-year-old boy was referred for
recurrent episodes of effort dyspnoea and
thoracic pain associated with a marfanoid
habitus.

Physical examination showed an
exuberant pectus excavatum, superficial
venous collateral circulation, permanent
ungueal cyanosis, digital clubbing and
hypoxaemia.

Cardiac evaluation revealed mitral
valve prolapse without insufficiency, and
a non dilated aortic root. Magnetic resso-
nance imaging of the pulmonary vessels
showed a large aneurismatic pulmonary
arteriovenous fistula (PAVF) on the right.

The patient was treated percutane-
ously through embolization; other AVFs
were found bilaterally and 3 of the
largest were also embolized. Transcuta-
neous oxygen saturation improved from
80 to 95% after catheterization.

This unusual presentation with mul-
tiple bilateral pulmonary AFVs confers
this case an unfavourable medium term
prognosis. Embolotherapy, being less in-
vasive and easy to repeat, is nowadays
the treatment of choice.

Keywords: pulmonary arteriovenous
fistula, cyanosis.
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