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RESUMO

Os autores descrevem um caso raro de atrésia da veia pulmonar comum, em que todas as veias
pulmonares se reúnem num tronco venoso colector desprovido de via de drenagem. Discute-se o diag
nóstico diferencial com formas mais frequentes de obstrução grave ao retorno venoso pulmonar e
doenças pulmonares de manifestação neonatal.

SUMMARY

Atresia of the common pulmonary veia — a case report
A case of common pulmonary vem atresia is presented, in which ali pulmonary veins drain into a

venous confluence without outlet. The criteria helpful in differentiating this condition from other forms
of anomalous pulmonary disease in the neonatal period are discussed.

INTRODUÇÃO

A atrésia da veia pulmonar comum é uma doença rara, em
que todas as veias pulmonares se reúnem num tronco colec
tor desprovido de qualquer via de drenagem. A apresentação
deste caso clínico deve-se não só à raridade da situação
como também ao facto desta doença apresentar formas
potencialmente curáveis, à semelhança de outras situações de
obstrução grave ao retorno venoso pulmonar. Para tal é
necessário um diagnóstico correcto e precoce, baseado num
alto índice de suspeita e na distinção entre estas e outras
doenças cardíacas ou extracardíacas de manifestações
semelhantes.

CASO CLÍNICO

O presente caso ocorreu num recém nascido do sexo mas~
culino, filho de uma primigesta de 26 anos. O parto foi eutó
cico, após uma gestação de termo, não complicada. O índice
de Apgar foi de 9 ao 1.0 e lO ao 5.° minuto e o peso ao
nascer 2750 gramas. Aos 30 minutos de vida foi detectada
cianose acentuada e taquipneia, com tiragem intercostal. Os
pulsos periféricos eram palpáveis mas pouco amplos. A aus
cultação cardíaca revelou um l.° ruído normal, um 2.° ruído
batido e um curto sopro sistólico de grau 2 6 nos 2.° e 3.°
espaços intercostais esquerdos, junto ao esterno. A ausculta
ção pulmonar mostrou fervores crepitantes bilaterais. O
fígado não estava aumentado de volume. Os gases no sangue
revelaram hipoxémia acentuada (P0 2= 19 mmHg, saturação

de 20%). Iniciou-se ventilação mecânica, verificando-se no
entanto persistência de hipoxémia com FiO2 de 100% e o
desenvolvimento de acidose metabólica progressiva. A radio
grafia torácica (Fig. 1) revelou uma silhueta cardíaca de
dimensões normais e um padrão micronodular e reticular

Fig. 1 Radiografia torácica mostrando o padiio reticulo-granular
grosseiro difuso, característico de obstrução grave ao retorno venoso
pulmonar.
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grosseiro difuso em ambos os campos pulmonares, sem evi
dência de broncograma aéreo. O electrocardiograma
encontrava-se dentro dos limites normais, com ritmo sinusal
e um eixo eléctrico do QRS de + 135°. O ecocardigrama
mostrou um foramen ovale patente e persistência do canal
arterial. Não se observou a abertura de qualquer das veias
pulmonares no coração, nem se demonstrou a existência de
qualquer colector venoso retrocardíaco. Com a hipótese de
diagnóstico de obstrução grave ao retorno venoso pulmonar
o recém nascido foi submetido a cateterismo cardíaco.
Abordaram-se todas as cavidades cardíacas, sendo as câma
ras esquerdas alcançadas através do foramen ovale e a aorta
descendente pelo canal arterial. Não foi possível entrar em
nenhuma das veias pulmonares. As saturações de oxigénio
foram muito semelhantes em todas as cavidades cardíacas e
grandes vasos. A pressão na artéria pulmonar era elevada e
superior à da aorta descendente (Quadro 1). A angiografia

QUADRO 1 —Dados do cateterismo cardíaco

Sat 02 Pressões
Local (%) (mmHg)

VCS 37
VCI 34
AD 46 5
VD 45 64,5
AP 44 6l35~
AE 41 5
VE 41 52 4
AoD 43 563O~

no tronco pulmonar revelou artérias pulmonares de morfolo
gia normal e preenchimento da aorta através do canal arte

Fig. 2 Angiografia no tronco da artéria pulmonar, verificando-se
opacificação da aorta por shunt direito-esquerdo através do canal
arterial. Os ramos da artéria pulmonar são finos, diminuindo rapi
damente de calibre para a periferia, mas este achado é normal no
recém-nascido antes da queda da resistência vascular pulmonar.

rial (Fig. 2). Para ultrapassar a fuga de contraste pelo canal
arterial realizaram-se arteriografias selectivas nas artérias
pulmonares, que demonstraram fases arterial e capilar demo
radas e uma fase venosa muito tardia, com veias pulmonares
mal delineadas. Não se observou a passagem de contraste
para a aurícula esquerda ou qualquer tronco venoso colector

Fig. 3 Fase tardia de angiografia na artéria pulmonar direita.
Registam-se fases capilar e venosa demoradas, não se visualizando
qualquer tronco venoso colector acessível a uma correcção cirúrgica.
A imagem foi centrada de modo a não deixar por demonstrar um
possível retorno venoso pulmonar anómalo total infracardíaco com
obstrução.

(Fig. 3). A injecção de contraste sob pressão na aurícula
esquerda não conduziu ao preenchimento retrógrado de
qualquer das veias pulmonares e demonstrou cavidades
esquerdas com características normais. Foi estabelecido o
diagnóstico de atrésia da veia pulmonar comum. Dado p
estado gravíssimo do recém-nascido e o facto de não se
haver definido a existência de um confluente venoso anasto
mosável à aurícula esquerda, este foi considerado inoperável
e veio a falecer na segundo dia de vida. A autópsia confir
mou o diagnóstico e mostrou que as veias pulmonares se
reuniam num curto tronco colector de paredes espessadas e
com cerca de 2 mm de diâmetro interno, sem qualquer cone
xão com as cavidades cardíacas ou o sistema venoso sisté
mico. Uma banda fibrótica e atrésica destacava-se do tronco
colector para se dirigir à parede do brônquio direito (Fig. 4).
A superfície pleural era muito irregular, com um padrão
grosseiramente reticular. Histológicamente os pulmões apre
sentavam congestão acentuada e dilatações linfáticas interlo
bulares e subpleurais.

DISCUSSÃO

A atrésia da veia pulmonar comum é uma malformação
rara, estando descritos até hoje na literatura menos de duas
dezenas de casos, após a primeira descrição feita por Lucas
em 1962 Nas fases mais precoces do desenvolvimento o sis
tema venoso pulmonar drena para veias sistémicas. Poste-

VCS — veia cava superior
VCI — veia cava inferior
AD — aurícula direita
VD ventrículo direito

AP —artéria pulmonar
AE —aurícula esquerda
VE —ventrículo esquerdo
AoD aorta descendente
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Colector venoso

Fig. 4 Vista posterior do bloco cardiopulmonar, mostrando o
tronco venoso colector. Um cordão fibrótico, não funcionante (9,
ligava o colector à parede brônquica direita, mas foi acidentalmente
seccionado na autópsia.

riormente nasce da parede da aurícula primitiva um tronco
colector, a veia pulmonar comum, que establece anastomo
ses com as veias pulmonares. Estas perdem então as relações
com o sistema venoso sistémico. A veia pulmonar comum é
mais tarde reabsorvida pela parede auricular, passando as
veias pulmonares a drenar individualmente para a aurícula
esquerda. Quando uma perturbação de desenvolvimento des
tas estruturas ocorre numa fase precoce, em que as anasto
moses venosas pulmonares-sistémicas estão ainda presentes,
estas permitem uma via de drenagem alternativa, surgindo a
situação de retorno venoso pulmonar anómalo total
(RVPAT) ou parcial. Se a alteração de desenvolvimento da
veia pulmonar comum se dá mais tardiamente, quando já
não existem anastomoses funcionantes entre os sistemas
venosos pulmonar e sistémico, origina-se a atrésia da veia
pulmonar comum (AVPC), em que não há alternativa ade
quada ao retorno venoso pulmonar I,2• Neste último caso o
colector venoso pode estar separado da aurícula apenas por
um diafragma imperfurado ou ligado através de cordões
fibróticos não funcionantes à parede auricular 1.4 ou a plexos
venosos sistémicos 5.6~ Estas bandas fibróticas atrésicas são os
resquícios embrionários das anastomoses venosas. No nosso
caso estava também presente um cordão fibrótico, que se
dirigia à parede brônquica. Embora não exista uma via apa
rente de drenagem para o sangue venoso pulmonar, os raros
casos de AVPC descritos na literatura têm tido uma sobrevi
vência variável, desde algumas horas a vários dias I,4-lO• Nes
tes doentes as hipóteses que têm sido propostas para o
sangue pulmonar arterializado alcançar a circulação sisté
mica são a existência de anastomoses bronco-pulmonares
venosas , arteriais 8 ou ainda através de vias linfáticas 1.7 Os
vasos linfáticos dilatados imprimem à superficie pleural um
aspecto grosseiramente reticulado e a presença de linfangiec
tasias pulmonares tem sido descrita como muita caracterís-.
tira de AVPC, mas alterações semelhantes podem surgir
também no RVPAT com obstrução ou na situação de lin
fangiectasia pulmonar primária I2~

A apresentação clínica da AVPC levanta problemas de
diagnóstico diferencial com outras doenças de revelação no
periodo neonatal, do foro cardíaco ou pulmonar. Habitual
mente os recém nascidos são de termo, podendo ter bom
estado clínico ao nascer, mas que se detiora progressiva-
mente, com aparecimento de hipoxémia refractária à admi
nistração de oxigénio a 100%. A auscultação cardíaca não
revela em geral a presença de sopros significativos. O electro-

cardiograma mostra em regra hipertrofia ventricular direita,
mas pode excepcionalmente ser normal, como no nosso
doente e noutro caso descrito na literatura 6~ Os aspectos
radiológicos são de grande importância, evidenciando uma
silhueta cardíaca pequena com contornos discretamente apa
gados e um padrão reticular grosseiro ou micronodular
difuso devido à dilatação linfática, congestão venosa e
edema pulmonar. Estes achados não são patognomónicos,
podendo ser encontrados também no RVPAT com obstru
ção, pneumonia intersticial e na linfangiectasia pulmonar
primária 2,4.l2~ As imagens radiológicas podem ser confundi
das com a doença de membrana hialina grave mas nesta é
característica a existência de broncograma aéreo e apaga
mento dos contornos da silhueta cardíaca, sinais estes que
não estão presentes na obstrução ao retorno venoso pulmo
nar. Em presença de um retorno venoso pulmonar normal a
observação ecocardiográfica de pelo menos uma das veias
pulmonares drenando para a aurícula esquerda é possível em
mais de 90% dos casos ~ Quando há impossibilidade de o
demonstrar, tal como aconteceu com o nosso doente, deve-se
colocar a hipótese de RVPAT ou AVPC. Em grande número
de casos de RVPAT consegue-se visualizar um confluente
venoso, localizado atrás da aurícula, e muitas vezes determi
nar a sua conexão ao sistema venoso sistémico, sobretudo
com o auxilio do doppler ~ l5~ A identificação ecográfica do
colector venoso na AVPC foi descrita até hoje apenas num
caso, e surpreendentemente o diagnóstico foi prenatal lO~ No
nosso doente este confluente não foi observado, possivel
mente devido às suas dimensões diminutas.

A existência de hipertensão pulmonar grave e shunt
direito-esquerdo a nível auricular e do canal arterial são
achados constantes na AVPC l.5-9~ Nesta situação encontram-
-se caracteristicamente saturações de oxigénio muitas baixas
e semelhantes em todas as cavidades cardíacas e grandes
vasos, não se identificando qualquer local em que haja
entrada importante de sangue venoso pulmonar na circula
ção sistémica. Estes dados são comuns ao síndrome de per
sistência da circulação fetal, mas os achados radiológicos e
ecográficos permitem a distinção. Uma vez suspeitada a exis
tência de malformação cardíaca estrutural com obstrução ao
retorno venoso pulmonar o estudo angiográfico é impor
tante. No caso da AVPC a angiografia pulmonar demonstra
a persistência de contraste nas artérias e capilares pulmona
res durante longo tempo, com opacificação deficiente das
veias pulmonares 1.8 tal como no nosso doente (Fig. 3), ou
mesmo ausência de opacificação ~. O confluente venoso pul
monar pode ou não ser identificado mas em presença de
AVPC o contraste injectado na circulação pulmonar não
alcança as cavidades cardíacas nem a circulação sistémica,
ao contrário de outras formas de obstrução ao retorno
venoso pulmonar l.59• A impossibilidade de demonstrar a
existência de um confluente venoso de dimensões adequadas,
devido provávelmente a razões de ordem anatómica e fisio
patológica, e o estado terminal do recém-nascido levaram a
que este fosse considerado inoperável. A correcção cirúrgica
com sucusso da AVPC foi descrita até hoje em apenas um
caso ~. No entanto outras formas mais frequentes de obstru
ção grave ao retorno venoso pulmonar, tal como o RVPAT
infracardíaco, apresentam resultados cirúrgicos mais favorá
veis, em particular quando a situação préoperatória é está
vel. Um diagnóstico tardio condicionando hipoxémia,
acidose e hipoperfusão pulmonar prolongadas levam à
supressão de produção de surfactante e a alterações graves
da ventilação! perfusão, que podem comprometer os resulta
dos finais mesmo após uma correcção cirúrgica adequada8.
O reconhecimento precoce destas anomalias do retorno
venoso pulmonar com obstrução, das quais a atrésia da veia
pulmonar comum é a forma mais extrema, deve permitir a
obtenção de cada vez melhores resultados terapêuticos.
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