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INTRODUÇÃO

A alça da artéria pulmonar (“pulmona-
ry artery sling”), também chamada de ar-
téria pulmonar esquerda anômala, é uma
anormalidade congênita, primeiramente
descrita em 1897(1). Esta anomalia é um
dos tipos menos comuns, porém o mais
letal dentre os anéis vasculares. Desde a
sua primeira descrição, pouco mais de 150
casos foram relatados na literatura. Porém,
num relato recente de uma série de casos,
Döhlemann et al.(2) referem que 10 dos 13
pacientes com esta anomalia haviam sido
diagnosticados nos últimos anos do estu-
do, sugerindo que ela possa ser não tão rara
quanto se pensava.

A alça da artéria pulmonar é formada
por uma artéria pulmonar esquerda aber-
rante que, em vez de originar-se do tronco
pulmonar, emerge da parede posterior da
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artéria pulmonar direita de trajeto normal.
Nesta condição, a artéria pulmonar esquer-
da aberrante tem sua emergência mais à
direita no mediastino, fazendo uma alça
para retornar ao hemitórax esquerdo, atra-
vessando o mediastino entre a traquéia e o
esôfago. Esta alça, ou pinça vascular, de-
termina compressão da parede anterior do
esôfago e da parede direita e dorsal da tra-
quéia, geralmente determinando importan-
te obstrução da via aérea. Embora a maio-
ria dos pacientes apresente quadro de obs-
trução respiratória grave, casos assintomá-
ticos ou oligossintomáticos têm sido des-
critos(3). Alça da artéria pulmonar está co-
mumente associada a anomalias cardiovas-
culares e da árvore traqueobrônquica(4,5).

Neste trabalho são descritos os casos de
dois pacientes com a referida anomalia, em
que o diagnóstico pôde ser estabelecido
por métodos de imagem não invasivos:
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num dos casos por tomografia computado-
rizada (TC), sem reforço de meio de con-
traste, porém com reconstruções tridimen-
sionais da via aérea (TC3D), e no outro por
exame de imagem por ressonância magné-
tica (RM), também com técnica de recons-
trução tridimensional (RM3D). Os dois
casos ilustram os extremos da apresenta-
ção clínica e da associação com outras
anomalias.

RELATO DOS CASOS

Caso 1

Lactente do sexo feminino, com dois
meses de idade, foi transferida à unidade
de terapia intensiva pediátrica devido a
distrição respiratória grave e broncoespas-
mo, sendo tratada com corticóides e bron-
codilatadores, sem alívio dos sintomas.
Apresentava ainda estridor inspiratório e
relato de episódios recorrentes de aspira-
ção. O radiograma convencional do tórax
mostrava importante componente atelectá-
sico do pulmão direito. A paciente neces-
sitou intubação e ventilação mecânica por
dez dias. Durante este período, fez uso de
antibióticos, aminas vasoativas e transfusão
sanguínea. Broncoscopia demonstrou es-
tenose traqueal 3 cm abaixo das cordas
vocais, impedindo a progressão do tubo.
Dada a gravidade do quadro clínico, op-
tou-se por realizar a TC sem indução anes-
tésica e sem o uso de meio de contraste
endovenoso. Para viabilizar a realização do

exame sem anestesia, foi prescrito jejum de
quatro horas, seguido de aleitamento na
ante-sala do equipamento de TC, onde se
aguardou que a lactente dormisse induzi-
da pela alimentação. Alguns cortes de TC
de alta resolução (TCAR) precederam uma
varredura por TC helicoidal, realizada com
a paciente dormindo, porém respirando
normalmente, o que não impediu o diag-
nóstico. Esse exame mostrou redução de
mais de 50% da luz traqueal, em toda a sua
extensão intratorácica. Reconstruções tri-
dimensionais foram realizadas pela técni-
ca de reconstrução de superfície (“surface
rendering”), com seleção de limiares cor-
respondentes às densidades da interface ar-
partes moles (–750 UH a –250 UH), de-
monstrando a superfície interna da árvore
traqueobrônquica e as porções do esôfago
quando com conteúdo gasoso. A ausência
de reforço de meio de contraste impediu
uma boa demonstração das artérias pulmo-
nares (Figura 1A) no mediastino, porém, as
reconstruções tridimensionais permitiram
identificar a compressão nas paredes direita
e posterior da traquéia, bem como da pa-
rede anterior do esôfago (Figura 1B). Adi-
cionalmente, estas reconstruções também
forneceram dados para definir com mais
segurança a presença de pseudo-isomeris-
mo brônquico (Figuras 1C e 1D), no qual
os brônquios direito e esquerdo originam-
se da carina num ângulo de 90° (em rela-
ção ao plano axial). Também demonstra-
ram com maior clareza alterações compa-

tíveis com colapsabilidade traqueal ou tra-
queomalácia. Adicionalmente, a paciente
tinha uma artéria subclávia direita aberran-
te, que também foi demonstrada nas ima-
gens 3D, pela compressão da parede pos-
terior do esôfago. A correção cirúrgica não
foi possível e a paciente foi a óbito preco-
cemente após o diagnóstico.

Caso 2

Criança de cinco anos de idade, sexo
masculino, oligossintomática, que apre-
sentava estridor respiratório ao exame clí-
nico. Foi realizada broncoscopia que su-
geriu área focal de traqueomalácia no seg-
mento distal da traquéia. TC convencio-
nal do tórax, com reforço de meio de con-
traste, demonstrou área de estenose do
segmento distal da traquéia e imagem ad-
jacente com densidade de partes moles.
Suspeitou-se da presença de anel vascu-
lar. Realizou-se RM do tórax em aparelho
Elscint Prestige 2T com reconstrução 3D,
confirmando-se a presença de anomalia de
emergência e trajeto da artéria pulmonar
esquerda (Figuras 2A e 2B).

DISCUSSÃO

A alteração embriológica que resulta no
desenvolvimento da alça da artéria pulmo-
nar não é completamente entendida. Al-
guns autores acreditam que a formação da
artéria pulmonar esquerda anômala resul-
ta do atraso no desenvolvimento da arté-
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ria pulmonar esquerda e da árvore traqueo-
brônquica(6,7). Outros sugerem que a mal-
formação seja conseqüência de um defei-
to no desenvolvimento do sexto arco aór-
tico esquerdo, limitado à sua porção ven-
tral. Esta hipótese baseia-se no fato de que
o ducto arterioso, que se origina da porção
dorsal do sexto arco aórtico esquerdo, se
desenvolve normalmente na maioria dos
casos(5). Outra corrente considera que a
artéria pulmonar esquerda anômala seja
um ramo da artéria pulmonar direita, que
estabelece sua trajetória para o pulmão
esquerdo em decorrência da falta de supri-
mento arterial(8,9).

Clinicamente, a maioria dos pacientes
apresenta distrição respiratória progressi-

va, mas a gravidade do quadro depende da
extensão da estenose traqueobrônquica. A
média de idade dos pacientes quando os
sintomas têm início é de dois meses(10).
Entretanto, Döhlemann et al.(2) relatam
que cerca da metade dos casos apresentam-
se sintomáticos já ao nascimento. Outros
sintomas comuns são cianose e estridor
expiratório e/ou inspiratório, muitas vezes
sendo necessária intubação desses pacien-
tes. Podem existir períodos assintomáticos,
seguidos de dispnéia, cianose, vômitos e
aspiração.

Apesar do início precoce dos sintomas,
o diagnóstico pode não ser firmado até que
realizada necropsia. Alguns autores têm re-
latado casos de pacientes assintomáticos

ou com poucos sintomas, não surpreen-
dentemente com maior sobrevida. Muitos
destes pacientes tiveram diagnóstico esta-
belecido já na vida adulta, durante inves-
tigação diagnóstica para infecções respira-
tórias de repetição, estridor ou durante a
investigação de alterações radiográficas en-
contradas em exames de rotina(3).

Muitas anomalias traqueobrônquicas e
cardiovasculares podem estar associadas à
alça da artéria pulmonar. A coexistência de
uma estenose traqueal de grande extensão,
associada ao desaparecimento parcial ou
completo dos anéis traqueais é a mais fre-
qüente. Também são relatados casos com
estenose dos brônquios principais, a pre-
sença de brônquio traqueal, anormalidades
na ramificação brônquica e fístula traqueo-
esofágica(2). O pseudo-isomerismo, no
qual o crescimento e a divisão dos brôn-
quios principais estão alterados formando
brônquios principais de comprimento se-
melhante, foi primeiramente descrito em
1976(4) e confirmado como anormalidade
comumente associada à artéria pulmonar
esquerda anômala num estudo posterior,
que sugere o termo T invertido para des-
crever o trajeto horizontal dos brônquios
principais direito e esquerdo(11).

As anormalidades cardiovasculares são
freqüentemente encontradas e podem es-
tar presentes em cerca de 50% dos pacien-
tes com alça da artéria pulmonar. As mais
comumente encontradas são comunicação
interatrial e interventricular, ducto arterio-
so patente, veia cava superior esquerda
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persistente e anomalias do arco aórtico,
incluindo coarctação da aorta e artéria sub-
clávia direita anômala(5).

A angiocardiografia seletiva é o proce-
dimento mais comumente usado para con-
firmar o diagnóstico desta anomalia, mas
exames não-invasivos, como a angiocardio-
grafia de subtração digital, a TC, a ecocar-
diografia ou a RM, podem também confir-
mar o diagnóstico(3).

O radiograma convencional do tórax
pode demonstrar enfisema obstrutivo ou
atelectasia de um ou de ambos os pulmões,
rebaixamento do hilo esquerdo, estenose
das vias aéreas ou mesmo dilatação destas,
alteração da altura na qual se dá a bifur-
cação traqueal, além da modificação dos
ângulos traqueobrônquicos(2). A artéria
pulmonar esquerda anômala pode ser oca-
sionalmente descrita como uma massa
mediastinal(12).

O esofagograma contrastado com bário
pode produzir um achado específico carac-
terizado por uma compressão da parede
anterior do esôfago. Embora este achado
também possa ocorrer em outras condições
raras, como a alça do ducto arterioso e
artéria subclávia direita anômala(2), parece
improvável que estas situações produzam
sintomas com a mesma intensidade daque-
les produzidos pela artéria pulmonar es-
querda anômala(9). Chame-se a atenção,
também, para o fato de que a alça da arté-
ria pulmonar determina compressão da
porção justacarinal da traquéia, enquanto
no caso da artéria subclávia anômala esta
compressão dá-se, em geral, acima da al-
tura da croça da aorta.

A broncoscopia é um exame muito im-
portante para demonstrar ou afastar ano-
malias traqueobrônquicas associadas. Es-
tenose traqueal por massa posterior pulsá-
til é comumente visualizada logo acima da
carina(12). Porém, a broncoscopia é perigo-
sa naqueles pacientes em que o tubo força
a área estreitada da traquéia, causando
mais edema e complicando o problema
pré-existente(11).

Para confirmar o diagnóstico de artéria
pulmonar esquerda anômala, a angiocar-
diografia seletiva é o exame mais específi-
co. Porém, nos casos com anomalias com-
plexas, a alça da artéria pulmonar pode
não ser identificada mesmo com a angio-

cardiografia(2). Devido à possibilidade de
o diagnóstico ser estabelecido por meios
não-invasivos, a angiocardiografia não é
sempre necessária(5).

A ecocardiografia parece ser o método
diagnóstico mais simples e mais confortá-
vel para o paciente(3), mas tem baixa sen-
sibilidade. Na presença de cardiopatia con-
gênita e/ou hiperinsuflação de um ou am-
bos os pulmões, a anomalia se torna mais
difícil de ser identificada(2,3,13).

A TC provou ser um bom método para
identificar as anormalidades vasculares.
Pode ainda mostrar a trajetória horizontal
dos brônquios principais (sinal do T inver-
tido) e o tamanho da luz traqueal(11). Esta
técnica também permite a reconstrução 3D
das imagens da árvore traqueobrônquica e
do esôfago, tornando mais fácil o diagnós-
tico da alça da artéria pulmonar e evitan-
do o uso de exames invasivos como rela-
tado no caso 1.

A RM é considerada um excelente exa-
me para investigar a artéria pulmonar es-
querda anômala, porque permite a avalia-
ção completa da anatomia vascular e ain-
da possibilita a identificação das anoma-
lias traqueobrônquicas. A reconstrução
3D das imagens avalia de maneira mais
efetiva a extensão da estenose traqueal, fa-
cilitando o planejamento da abordagem ci-
rúrgica(14).

A primeira cirurgia bem sucedida des-
crita foi em 1954, na qual se seccionou a
artéria anômala e se realizou a anastomo-
se após a correção da sua localização(15).
Após este relato, a cirurgia tornou-se a
única possibilidade real de cura. Com isso
a técnica originalmente descrita por Potts
et al.(15) vem sendo modificada e outras
técnicas foram descritas(16–18). Três técni-
cas vêm sendo usadas: a divisão do vaso
anômalo, a divisão do ducto arterioso pa-
tente ou ligamento arterioso e a divisão do
brônquio principal direito com posterior
reanastomose(5). Apesar da viabilidade de
uma cirurgia para corrigir a anomalia, a
mortalidade permanece alta mesmo anos
após o procedimento(2). Porém, com a evo-
lução da técnica cirúrgica e utilização de
artifícios modernos como a circulação ex-
tracorpórea, esta mortalidade operatória
vem diminuindo e a sobrevida, melhoran-
do(17). O prognóstico dos pacientes sinto-

máticos, se não tratados, é invariavelmen-
te fatal, poucos meses após o nascimento.
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