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Resumo Os autores apresentam um caso clinico de um doente de 35 anos a quem foi efetuado
o diagnostico de fistula arterio-arterial sistémico-pulmonar e fazem uma revisao da literatura
sobre fistulas arterio-arteriais sistémico-pulmonares baseado nos achados radioldgicos de um
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Arterio-arterial fistula between pulmonary and intercostal arteries - Case report of
*‘unilateral rib notching’’

Abstract The authors present a clinical case of a 35-year-old patient who was diagnosed
with intercostal artery-to-pulmonary artery fistula and review the literature of systemic-to-

pulmonary fistulae based on radiological findings of an exceptional case report.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Pneumologia. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights

reserved.

Introducao

As fistulas arteriais sistémico-pulmonares no adulto sao
comunicagdes anormais entre artérias sistémicas aberrantes
ou hipertrofiadas e artéria pulmonar’.

Este tipo de malfomacdes arteriais ocorrem entre a arté-
ria pulmonar e as artérias intercostais, mamarias internas,
brénquicas, pericardicas, esofagicas, entre outras>>.

* Autor para correspondéncia.
Correio eletrénico: fatimasmorais@gmail.com (F. Morais).

As fistulas arterio-arteriais (FAA) sistémico-pulmonares
podem ser de causa adquirida, secundarias a eventos
inflamatorios/infeciosos (por exemplo actinomicose, tuber-
culose), cirurgicos (pos-cirurgia cardiotoracica ou colocacao
de drenos toracicos) ou neoplasicos. Contudo, a idade jovem
de alguns doentes em que foram detetadas estas fistulas
sugere que algumas possam ser anomalias congénitas raras,
com apenas cerca de 20 casos descritos de provavel etiologia
congénita?~®.

Relativamente a sintomatologia deste tipo de fistu-
las, elas podem manifestar-se por quadro de dispneia,
hemoptises e/ou sinais de insuficiéncia cardiaca congestiva
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ou ser assintomaticas e, no caso de auséncia de sintomas, €
habitualmente a presenca de um sopro na auscultacao car-
diopulmonar ou frémito que desencadeia a investigacao por
alteracoes na radiografia de torax (tais como «rib notching»
ou infiltrado do parénquima pulmonar) ou com base em
outros exames complementares de diagndstico>7:8.

As potenciais complicacées das fistulas arteriais
sistémico-pulmonares incluem sobrecarga de volume,
hipertensao pulmonar, complicacées infeciosas e/ou
hemorragia grave por rotura’.

Os autores apresentam um caso clinico de um doente
jovem do sexo masculino a quem foi efetuado o diagndstico
de fistula entre as artérias intercostais e a artéria pulmonar
com base nos dados de exames imagioldgicos.

Descricdo do caso clinico

Doente do sexo masculino, 35 anos, caucasiano, constru-
tor civil, recorreu ao Servico de Urgéncia do Hospital de
Santa Maria por dispneia subita, negando outros sinto-
mas do foro respiratorio (como hemoptises) ou cardiaco
(palpitacdes). Referia que estes episddios de dispneia subita
eram esporadicos, negando toma de medicacdo dirigida.
Nao apresentava outros antecedentes pessoais ou familiares
relevantes. Negava habitos tabagicos, alcodlicos ou medica-
mentosos, bem como internamentos prévios.

O exame objetivo demonstrou apenas discreto broncos-
pasmo a auscultacdo pulmonar. Foi efetuada radiografia de
torax (figs. 1 e 2) que revelou «ratamento»/irregularidade
do bordo inferior da 42 a 72 costelas esquerdas («unilateral
rib notching»), assim como proeminéncia da vascularizacao
pulmonar e hipotransparéncia do terco inferior do pulmao

Figura1 Radiografia de torax incidéncia postero-anterior (PA)
demonstra irregularidade do bordo inferior da 42 a 72 cos-
telas esquerdas («unilateral rib notching»), proeminéncia da
vascularizagao pulmonar e hipotransparéncia do terco inferior
do pulmao esquerdo.

Figura 2 Radiografia de torax perfil revela hipotransparéncia
do lobo inferior desse lado como confirmado pela radiografia de
perfil.

esquerdo, envolvendo o lobo inferior desse lado como con-
firmado pela radiografia de perfil (fig. 2).

Face o achado radiografico de «unilateral rib notching»
foi realizada angio-TC toracica (tomografia computorizada
com protocolo dedicado para estudo vascular), que revelou
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Figura 3 Angio-TC de torax (pos-injecdo endovenosa de
contraste) no plano axial demonstra diminuicao de realce do
ramo esquerdo da artéria pulmonar em relacdo ao ramo direito
da artéria homonima.
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Figura 4 Angio-TC de toérax (pos-injecdo endovenosa de
contraste) no plano axial demonstra dilatacdo e tortuosidade
das artérias intercostais associado a aumento de calibre do ramo
segmentar esquerdo da artéria pulmonar.

Orient: -10°-1°,-2°

Figura6 Reconstrucao coronal 3D demonstra dilatacao e tor-
tuosidade das artérias intercostais.
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Figura5 Reconstrucdo sagital em janela de parénquima pul-

monar revela alteracao do parénquima pulmonar subpleural do Figura7 Reconstrucao coronal 3D demonstra dilatacao e tor-

lobo inferior esquerdo traduzida por bronquiectasias e bronqui- tuosidade das artérias intercostais e ramo segmentar da artéria

oloectasias de tracao. pulmonar associado a novelo vascular periférico no lobo inferior
esquerdo.
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Figura 8 Reconstrucdo coronal obliqua 3D demonstra
«novelo» arterial (parcialmente extrapleural, transpleural e
intraparenquimatoso) drenado via transparenquima para o ramo
da artéria pulmonar homolateral.

diminuicdo relativa de densidade do ramo esquerdo da arté-
ria pulmonar (pos-injecao endovenosa contraste iodado)
(fig. 3), dilatacdo e tortuosidade das artérias intercostais
homolaterais (figuras 4, 6 e 7), reconhecendo-se «novelo»
arterial (fig. 8) (parcialmente extrapleural, transpleural e
intraparenquimatoso) drenado via transparénquima para
o ramo da artéria pulmonar homolateral, associado a
alteracoes do parénquima pulmonar adjacente traduzidas
por bronquiectasias e bronquioloectasias de tracao (fig. 5).
Nao foram identificados por TC critérios dimensionais
compativeis com hipertensao arterial pulmonar. As artérias
bronquicas nao apresentavam calibre aumentado.

Para confirmar que a malformacao vascular detetada era
exclusivamente de natureza arterial foi efetuada angiogra-
fia seletiva da 42 a 72 artérias intercostais esquerdas que,
além de revelar aumento do calibre das artérias intercostais
(figs. 9 e 10), demonstrou fistula exclusivamente arterial
entre os ramos da circulagao sistémica acima referidos e o
ramo esquerdo da artéria pulmonar através de novelo arte-
rial (figs. 10 e 11). As artérias bronquicas, nomeadamente
as do mesmo lado da malformacao descrita, nao foram ava-
liadas angiograficamente.

Até a data da realizacao da angiografia o doente perma-
neceu assintomatico, nao tendo sido ainda definida qual a
abordagem terapéutica.

Discussao

As manifestacoes clinicas deste tipo de fistulas podem
ser mal interpretadas como paténcia do ducto arterial
ou presenca de malformacao arteriovenosa e os sintomas
dependem, parcialmente, da sua repercussao funcional que

P

A:8.5mm

Figura 9 Angiografia seletiva da 42 artéria intercostal
esquerda revela aumento do calibre e tortuosidade da artéria
intercostal.

€ proporcional ao tamanho dos vasos implicados na anasto-
mose e a sua localizacido em relacdo ao coracao®®.

A radiografia de térax deste tipo de malformacoes tipi-
camente revela, na area de conexado vascular anomala,
irregularidade do bordo inferior das costelas e hipotrans-
paréncia pulmonar, sugerindo envolvimento das artérias
intercostais e/ou acentuacao da vascularizacao e/ou infil-
trado pulmonar (como representado no nosso caso clinico)?.

Nos casos descritos na literatura de FAA sistémico-
pulmonares, as anastomoses sdao mdultiplas e as
malformacdes arteriovenosas podem estar presentes
com concomitante repercussao cardiovascular?.

Figura 10 Angiografia seletiva da 72 artéria intercostal
esquerda demonstra, além de dilatacdo da artéria sistémica
referida, fistula exclusivamente arterial entre os ramos da
circulacao sistémica e o ramo esquerdo da artéria pulmonar
através de novelo arterial.
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Figura 11 Angiografia seletiva da 72 artéria intercostal
esquerda revela anastomose exclusivamente arterial com arté-
ria pulmonar homolateral.

No nosso caso clinico, imagiologicamente nao parece
existir repercussao cardiovascular uma vez que ICT (indice
cardiotoracico) e o calibre do tronco comum da artéria pul-
monar estavam mantidos e a fistula era exclusivamente
arterial, achado posteriormente confirmado angiografica-
mente que demonstrou anastomose exclusivamente arterial
entre as artérias intercostais e a artéria pulmonar esquer-
das.

Assim, o presente caso constitui um caso excecional dos
descritos na literatura nomeadamente no que toca a exu-
berancia do shunt, padrdao de drenagem (exclusivamente
arterial) e sem repercussao funcional.

No que toca a terapéutica destas malformacdes, a
embolizacdo transcateter arterial ou a ressecdo cirur-
gica podem ser consideradas como opcoes de tratamento,
contudo, existem casos descritos de recorréncia pos-
embolizacao’*°.

Conclusao

As FAA sistémico-pulmonares podem apresentar-se com ou
sem sintomas e a sua etiologia pode ser secundaria ou con-
génita.

Os autores apresentam caso excecional, especialmente
pela sua exuberancia radiologica, de fistula exclusivamente

arterial entre as artérias intercostais e a artéria pulmonar,
sem comunicagdes arteriovenosas. No nosso caso clinico,
a presenca de alteracdes parenquimatosas, como bronqui-
ectasias e bronquiolectasias adjacentes ao novelo arterial,
sugerem que pode ter existido historia prévia de etiologia
inflamatoria/infeciosa.
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