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Atresia unilateral das veias pulmonares: avaliação
por tomografia computadorizada*

Unilateral pulmonary veins atresia: evaluation by computed tomography

Diego André Eifer1, Felipe Veras Arsego1, Felipe Soares Torres2

A atresia unilateral das veias pulmonares é uma condição congênita rara. Os pacientes podem apresentar infecções

recorrentes ou hemoptise na infância ou adolescência, além de malformações cardíacas ou hipertensão pulmonar.

Relatamos caso em que os achados característicos dessa alteração foram demonstrados pela tomografia computado-

rizada em um paciente adulto.

Unitermos: Veias pulmonares; Atresia unilateral de veias pulmonares; Tomografia computadorizada.

Unilateral pulmonary vein atresia is a rare congenital condition. In addition to cardiac malformations or pulmonary hyper-

tension, patients may present with recurrent pulmonary infections or hemoptysis in childhood or adolescence. The authors

report a case where the typical findings of such condition were observed at computed tomography in an adult patient.
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a direita (Figura 1). A paciente apresentava
história de dispneia aos grandes esforços,
sem infecções de repetição. O estudo por
tomografia computadorizada, realizado
com tomógrafo de múltiplos detectores
(Philips Brilliance 16), colimação 2,0 mm,

reduzidos na base pulmonar direita, sem
anormalidades nos exames laboratoriais. A
radiografia de tórax não mostrou sinais de
infecção pulmonar, porém evidenciou pul-
mão e artéria pulmonar direitos de dimen-
sões reduzidas e desvio do mediastino para

INTRODUÇÃO

As anormalidades venosas do tórax po-
dem envolver veias sistêmicas ou pulmo-
nares, abrangendo casos incidentais até
componentes de anormalidades mais com-
plexas, mais comumente doença cardíaca
congênita(1). A ausência completa da dre-
nagem venosa pulmonar para o átrio es-
querdo, entretanto, é uma condição rara e
pode afetar todo um pulmão, sem drena-
gem anômala associada(2). A atresia pode
ser dividida em comum, individual ou uni-
lateral(3), sendo esta última uma condição
rara envolvendo a ausência das veias pul-
monares em um dos pulmões.

Neste artigo relatamos o caso de um
adulto com atresia unilateral das veias pul-
monares do pulmão direito, com ênfase nos
achados de tomografia computadorizada.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 18 anos de
idade, procurou o serviço de emergência
com história de hemoptise. À ausculta pul-
monar apresentava murmúrios vesiculares
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Figura 1. Radiografia de tórax
demonstrando pulmão direito
de dimensões reduzidas e des-
vio ipsilateral do mediastino.
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espaçamento 1,0 mm, com uso de meio de
contraste iodado intravenoso não iônico
(80 ml infundidos a 4,5 ml/s), demonstrou
ausência das veias pulmonares direitas (Fi-
gura 2), hipoplasia da artéria pulmonar di-
reita com proeminência das artérias brôn-
quicas deste lado (Figura 3), além de redu-
ção do volume pulmonar à direita, permi-
tindo o diagnóstico. O exame do parên-
quima pulmonar evidenciou opacidades
em vidro fosco e espessamento peribronco-
vascular e de septos interlobulares à direita

(Figura 4). Não foi identificada outra alte-
ração pleuropulmonar ou mediastinal no
estudo tomográfico. Foi realizada fibro-
broncoscopia, que identificou hipervascu-
larização difusa da árvore respiratória di-
reita e edema de mucosa, com pontos de
sangramento. Nesse momento, também foi
realizada cintilografia, que demonstrou
captação de 99mTc-MAA ausente no pulmão
direito. Embolização superseletiva dos va-
sos hemorrágicos foi realizada com suces-
so. Atualmente, a paciente segue em acom-
panhamento ambulatorial, sem novos epi-
sódios de hemoptise.

DISCUSSÃO

A atresia unilateral de veias pulmonares
é uma condição rara, com menos de 40 ca-
sos descritos na literatura até 2010(4), carac-
terizada pela ausência das veias pulmona-
res no lado acometido e que apresenta alta
morbimortalidade(2). Sua etiologia é desco-
nhecida, suspeitando-se de falha congênita
na incorporação da veia comum pulmonar
no átrio esquerdo, tendo igual acometi-
mento à esquerda ou à direita(5). A apresen-
tação clínica pode ocorrer na infância ou na
adolescência, com dispneia progressiva,
devido ao menos em parte por hipertensão
de artéria pulmonar, episódios recorrentes
de pneumonia e/ou de hemoptise no pul-
mão afetado. A cianose não é comum nesta

doença, devendo-se pensar em defeito car-
díaco congênito concomitante, o qual
ocorre em 32% a 50% dos pacientes(2,5,6).

As mudanças patofisiológicas que ocor-
rem no pulmão afetado envolvem hipertro-
fia e fibrose das veias remanescentes, com
fibrose da íntima e redução do lúmen vas-
cular(2). Consequentemente, desenvolvem-
se colaterais extrapulmonares para drena-
gem parcial do pulmão acometido. Há fi-
brose intersticial descontínua (ou focal) e
espessamento de septos interlobulares se-
cundariamente a infecções repetitivas ou
infarto. Em razão das trocas gasosas inade-
quadas, pela alteração entre ventilação e
perfusão, há redução progressiva do calibre
da artéria pulmonar do pulmão afetado, a
qual, com o tempo, tem seu fluxo revertido
para a artéria contralateral.

O diagnóstico geralmente é realizado
nos primeiros anos de vida(5), sendo os sin-
tomas extremamente variáveis, abrangendo
desde pacientes assintomáticos(7,8) ou com
infecções pulmonares recorrentes(5,9), he-
moptise(9), e até morte(2,4). Óbito foi desfe-
cho de 10 dos 25 casos pediátricos relata-
dos até 2003(2) e também de relato recente
em que o paciente apresentava defeitos
cardíacos associados(10). Desde 2011, nove
casos foram relatados(4,7–12), dos quais qua-
tro eram assintomáticos e os demais apre-
sentavam cianose(10,12), dispneia(10–12), he-
moptise(9) ou infecções recorrentes(9).

Figura 3. Reconstrução axial da tomografia computadorizada do tórax após
contraste intravenoso com projeção de intensidade máxima (MIP) demonstrando
redução do calibre da artéria pulmonar direita (seta preta) e proeminência das
artérias brônquicas (seta branca).

Figura 4. Tomografia computadorizada do tórax em corte axial demonstrando
espessamento dos septos interlobulares e opacidades em vidro fosco no lobo
inferior direito.

Figura 2. Visão posterior de reconstrução volumé-
trica tridimensional da tomografia computadorizada
do tórax após contraste intravenoso, com remoção
da aorta descendente, demonstrando ausência da
drenagem venosa pulmonar direita (setas) para o
átrio esquerdo (asterisco).
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Neste relato, a paciente permaneceu as-
sintomática por longo período. Da mesma
forma, Kim et al. relataram dois pacientes
adultos (23 e 37 anos) assintomáticos ao
diagnóstico(4). O tempo para desenvolvi-
mento de sintomas ou hipertensão arterial
pulmonar parece ser dependente do balanço
entre os vasos sistêmicos que irrigam e
aqueles que drenam o pulmão afetado(2,4),
em conjunto com a capacidade de drena-
gem do sistema linfático. No presente caso,
a cintilografia pulmonar não demonstrou
captação no pulmão afetado, indicando
importante redução da perfusão do órgão
sem detecção de retorno venoso anômalo.
Embora a avaliação da participação das
veias brônquicas na drenagem pulmonar
por meio da TC seja limitada, o espessa-
mento liso de septos interlobulares e o es-
pessamento de aspecto nodular das fissu-
ras e pleura sugerem importante ingurgita-
mento linfático.

Uma série de trabalhos recentes publi-
cados no Brasil tem ressaltado a importân-
cia dos métodos de imagem na avaliação do
tórax(13–17). Os achados na radiografia de
tórax podem revelar um hemitórax reduzido,
com desvio do mediastino ipsilateral e opa-
cidades parenquimatosas. A TC demonstra
artéria pulmonar reduzida de calibre e au-
sência de drenagem venosa pulmonar para
átrio esquerdo no pulmão afetado, além de
alterações pulmonares, como espessamento
de septos interlobulares, espessamento pe-
ribroncovascular, fibrose intersticial e opa-
cidades em vidro fosco(5,9,18). A cintilogra-
fia de ventilação-perfusão demonstra cap-
tação ausente no pulmão acometido, ape-
sar de ventilação normal para o volume pul-
monar reduzido(6).

As opções terapêuticas compreendem
seguimento em casos com pouco ou nenhum
sintoma(4,11), embolização seletiva de cola-
terais sistêmicas em clínica de hemoptise(5),
e pneumonectomia nas apresentações de
dispneia progressiva, infecções de repetição
e para prevenção de hipertensão pulmonar
sem shunt esquerda-direita significativo(2,4).

Embora Pourmoghadam et al. indiquem
cirurgia como primeira alternativa terapêu-
tica(2), Kim et al. entendem que ela possa
ser retardada em pacientes adultos assinto-
máticos desde que acompanhados para o
desenvolvimento de hipertensão arterial
pulmonar(4). Esta foi a conduta terapêutica
optada no presente relato, uma vez que a
embolização superseletiva dos vasos he-
morrágicos foi suficiente no controle dos
sintomas. Nesse sentido, quatro pacientes
de publicações recentes foram acompanha-
dos clinicamente, sem complicações(4,7,8,11),
com dois seguimentos de até cinco anos(4,8).

A cirurgia corretiva do retorno venoso
pode ser realizada em casos em que não há
shunt esquerda-direita significativo, mas,
considerando que o diagnóstico é muitas
vezes posterior ao desenvolvimento de tal
complicação, a pneumonectomia do lado
afetado poderia diminuir os efeitos hemodi-
nâmicos do shunt e reduzir o espaço-morto,
com reflexo na tolerância ao exercício e na
ocorrência de infecções de repetição(2,11).

No presente relato demonstramos a ca-
pacidade de a TC revelar os achados carac-
terísticos da atresia unilateral das veias
pulmonares, reforçando os dados recentes
da literatura que apontam a TC com uso de
contraste intravenoso como método diag-
nóstico definitivo desta e também de outras
anormalidade venosas torácicas(4,9,10,19), di-
minuindo a necessidade de procedimentos
diagnósticos invasivos e facilitando o pla-
nejamento cirúrgico(9,18).
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