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RESUMO

As malformacbes arteriovenosas pulmonares (MAVP) cursam com vasos
pulmonares anormais, formando shunts arteriovenosos, comprometendo a
oxigenagcdo sanguinea e ocasionando hipoxemia, além de algumas manifestactes
clinicas, principalmente, predisposicdo a infeccbes e isquemia cerebral. A
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria é responsavel por 80-95% dos casos de
MAVP, e, quando ndo se tem a caracterizacdo clara da sindrome, as MAVP séo
classificadas como idiopaticas. V.S.B., 38 anos, masculino, apresentando quadro de
taquidispneia, cianose de extremidades e hipocratismo digital importante. Sem relato
de necessidade prévia de internacdes ou episodios de insuficiéncia respiratoria
aguda, negou ortopneia, trepopneia, platipneia e dispneia paroxistica noturna.
Referiu epilepsia estrutural poés-intervencdo neurocirdrgica devido a abscesso
cerebral, na infancia. A gasometria arterial admissional, sob méascara com
reservatorio 15L/min, constatou hipoxemia importante (PaO, = 46.2 mmHg / SaO, =
77% | PaO,/FiO, = 70 mmHg); e, na tomografia computadorizada de térax, foi visto:
MAVP no segmento superior dos lobos superior e inferior, com estruturas vasculares
ectasiadas e tortuosas, com trajeto intraparenquimatoso, mantendo relacdo com
artéria e veias pulmonares. O paciente apresentou piora do quadro respiratorio
inicial, sendo prosseguida a intubacdo orotraqueal. Apdés comprovacdo de MAVP,
percebeu-se que a resisténcia pulmonar elevada contribuia para a hipoxemia e
hipercapnia refratarias. Entdo, a reducdo gradual dos parametros ventilatérios,
sobretudo, pressdo controlada e PEEP, e, consequentemente, do shunt
arteriovenoso, resultou na melhora progressiva da oxigenacdo e mecanica
ventilatoria, culminando no sucesso da extubacao. A avaliacdo da equipe da cirurgia
vascular indicou tratamento via embolizacdo. As MAVP, em sua maioria, S&o
oligo/assintomaticas e, portanto, subdiagnosticada. E fundamental alertar a
comunidade médica sobre essa entidade, objetivando diagndstico precoce e

intervencao imediata.

Palavras-chave: Malformagbes arteriovenosas; Malformagbes arteriovenosas
pulmonares; Malformacgbes arteriovenosas/epidemiologia; Malformacgdes
arteriovenosas/manifestacdes clinicas; Malformacfes arteriovenosas/diagnoéstico;

Malformagdes arteriovenosas/tratamento.



ABSTRACT

Pulmonary arteriovenous malformations (PAVM) occur with abnormal pulmonary
vessels, forming arteriovenous shunts, compromising blood oxygenation and causing
hypoxemia, in addition to some clinical manifestations, mainly predisposition to
infections and cerebral ischemia. Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia is
responsible for 80-95% of PAVM cases, and, when there is no clear characterization
of the syndrome, PAVMs are classified as idiopathic. V.S.B., 38 years old, male,
presenting with tachydyspnea, cyanosis of the extremities and significant digital
clubbing. With no previous need for hospitalization or episodes of acute respiratory
failure, he denied orthopnea, trepopnea, platypnea and paroxysmal nocturnal
dyspnea. It reported structural epilepsy following neurosurgical intervention due to a
brain abscess in childhood. Admission arterial blood gas analysis, using a mask with
reservoir 15L/min, revealed significant hypoxemia (PaO, = 46.2 mmHg / SaO, = 77%
| PaO,/Fi0O, = 70 mmHg); and, on the chest computed tomography, it was seen:
PAVM in the upper segment of the upper and lower lobes, with ectatic and tortuous
vascular structures, with an intraparenchymal course, maintaining a relationship with
the pulmonary artery and veins. The patient's initial respiratory condition worsened,
and orotracheal intubation continued. After proving PAVM, it was realized that high
pulmonary resistance contributed to refractory hypoxemia and hypercapnia. Then,
the gradual reduction of ventilatory parameters, especially controlled pressure and
PEEP, and, consequently, the arteriovenous shunt, resulted in a progressive
improvement in oxygenation and ventilatory mechanics, culminating in successful
extubation. The assessment by the vascular surgery team indicated treatment via
embolization. Most PAVMs are oligo/asymptomatic and, therefore, underdiagnosed.
It is essential to alert the medical community about this entity, aiming for early

diagnosis and immediate intervention.

Keywords: Arteriovenous malformations; Pulmonary arteriovenous malformations;
Arteriovenous malformations/epidemiology; Arteriovenous malformations/clinical
manifestations; Arteriovenous malformations/diagnosis; Arteriovenous

malformations/treatment.
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1 INTRODUCAO

As malformacbes arteriovenosas (MAV) pulmonares (MAVP) cursam com
vasos pulmonares anormais e ocorrem quando uma artéria se conecta diretamente a
uma veia, formando um shunt arteriovenoso, onde ha passagem direta do sangue do
lado direito do coragdo para 0 esquerdo, sem a comunicagdo pelo capilar,
comprometendo a oxigenacdo sanguinea, podendo ocasionar hipoxemia e uma
série de diferentes manifestacdes clinicas, dentre essas: predisposicdo a infec¢des,
(abscesso cerebral, hepatico e/ou esplénico) e acidente vascular cerebral isquémico,
ja que a perda do filtro capilar permite a passagem de bactérias e trombos
diretamente do sistema venoso para o arterial (SALIBE-FILHO et al., 2019).

O relato de caso descrevera as manifestacdes clinico-radiolégicas e
evolutivas de um paciente com MAVP idiopéatica (MAVPI), que esteve internado no
Hospital Universitario Lauro Wanderley (HULW), na cidade de Jodo Pessoa (PB),
Brasil, salientando as alteracfes semioldgicas sugestivas de hipoxemia crénica que
favoreceram o diagnastico clinico; e discutindo as opc¢des de tratamento, enfatizando
o inicio imediato das medidas terapéuticas como fator importante no prognaostico,
além de chamar atencdo da comunidade médica para a potencial gravidade da
etiologia em questéao.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do HULW,
da Universidade Federal da Paraiba (UFPB), mediante aceitacdo do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), tendo o Certificado de Apresentacao
para Apreciacdo Etica (CAAE) de numero: 63397522.4.0000.5188, e o seguinte

numero do Parecer Consubstanciado: 5.808.822.
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2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo Geral

Construir, a partir de um relato de caso com breve revisdo da literatura, o
entendimento sobre MAVPI, a fim de se possibilitar o reconhecimento precoce de

casos posteriores.

2.2 Objetivos Especificos

e Relatar um caso de MAVPI, com revisdo da literatura, através da analise
de prontudrio e captura de exames de imagens, como também a busca
ativa em bancos de dados atualizados, abordando desde os sintomas
iniciais, a propedéutica utilizada na investigacao, o tratamento instituido e
a evolucao da doenga;

e Enfatizar a importancia do diagnostico precoce dessa patologia, de
maneira que possibilite, assim, o inicio do tratamento direcionado e a
melhora da sobrevida dos acometidos;

e Verificar a forma como o tema vem sendo abordado nas producdes
cientificas e suas implicacfes para a instituicdo de medidas precoces

diagnésticas e terapéuticas.
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3 JUSTIFICATIVA

Considerando o crescente numero diagnosticado de casos de MAVPI, devido
a maior prevaléncia de métodos de imagem disponiveis (tomografia
computadorizada de tdrax, angiotomografia de torax, arteriografia pulmonar) e
possibilidade de maior tempo de sobrevida dos pacientes, faz-se necessério abordar
esse assunto com o intuito de aprofundar os conhecimentos relacionados a essa
patologia.

Assim sendo, pode auxiliar em um diagndstico precoce e instituicdo de
conduta terapéutica direcionada, para clinicos e demais especialidades, através da
exemplificacdo das manifestacdes clinicas (sintomas e sinais) e exames

complementares.
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4 RELEVANCIA SOCIAL

Este relato de caso tem importante relevancia social, principalmente, para a
populacdo atingida com essa enfermidade, a partr do momento no qual se
consegue estabelecer o diagndstico e tratamento precoces, na tentativa de obtencéo
de um desfecho positivo, com reduc¢do da morbimortalidade geral, além de provocar
reflexdo e discussdo no meio cientifico, facilitando o reconhecimento de casos

posteriores.
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5 MATERIAIS E METODOS

5.1 Método Utilizado

Consiste em um estudo observacional descritivo retrospectivo de anélise do
prontudrio de paciente que esteve internado no HULW, na cidade de Jo&o Pessoa-
PB. Ademais, foi feita a captura de exames complementares de imagem e

laboratoriais diversos, mantendo sempre o sigilo do paciente.

5.2 Local de Realizagdo da Pesquisa

A pesquisa foi realizada no Servico de Arquivo Médico e Estatistica do HULW,
no municipio de Jodo Pessoa-PB. A escolha do local deu-se ao fato de os
prontuarios dessa instituicdo hospitalar se encontrarem no referido local,

possibilitando, com isso, a coleta de dados, aberta apenas a pesquisadora.

5.3 Populacéao Estudada

Paciente, 38 anos, sexo masculino, que ficou internado no HULW, recebendo
o diagnadstico, pelos médicos responsaveis pela Unidade de Terapia Intensiva (UTI),
de MAVPI, obtendo alta desse setor ap6s compensacéao clinica.

5.4 Garantias Eticas ao Paciente da Pesquisa

O paciente tem sua identidade mantida em sigilo, respeitando sua privacidade

de acordo com a Resoluc&o n° 466/12 do Cddigo de Etica em Pesquisa. O relato de

caso esta a disposicéo de seus familiares, integralmente.
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6 RELATO DE CASO

V. S. B., 38 anos, sexo masculino, com historia de crises convulsivas de dificil
controle, desde a infancia, chega a UTI contactuante, com quadro de taquidispneia,

cianose de extremidades; além de hipocratismo digital importante (Imagem 1).

Imagem 1 — Hipocratismo digital.

Respirando espontaneamente sob mascara com reservatorio 15 litros por
minuto (L/min) e oximetria de pulso marcando 80% de saturacdo periférica de
oxigénio (SpO,). Sem relato de necessidade de internagfes prévias ou episodios de
insuficiéncia respiratéria aguda, negou ortopneia, trepopneia, platipneia e dispneia
paroxistica noturna. Realizada gasometria arterial da admissdo, que constatou
hipoxemia importante (PaO, = 46.2 mmHg / SaO, = 77% / PaO,/FiO, = 70 mmHg). A
investigacdo do caso foi iniciada com a realizacdo da tomografia computadorizada
de cranio sem contraste (Imagem 2), a qual evidenciou: hipoatenuacao
corticossubcortical frontal direita e temporal esquerda, associada a ectasia de sulcos
corticais e ventriculos laterais adjacentes, sugestivas de encefalomalacia/gliose —
sendo tal achado compativel com o relato de abordagem neurocirirgica de abscesso
cerebral, aos nove anos de idade, relatada pela familia, e que justifica o quadro
neurolégico admissional do paciente, caracteristico de epilepsia de causa estrutural

apos manipulacao cirurgica.
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Imagem 2 - Tomografia computadorizada de cranio sem contraste com hipoatenuagdo corticossubcortical frontal direita e temporal
esquerda, associada a ectasia de sulcos corticais e ventriculos laterais adjacentes, sugestivas de encefalomaldcia/gliose.

Na TC de térax sem contraste, foi visto: formacdes nodulares ovaladas de
aspecto serpiginoso com estruturas vasculares calibrosas de permeio confluindo ao
hilo pulmonar destacando-se no segmento apical do lobo pulmonar superior direito
(LSD), medindo 7,0 x 6,1cm, e no segmento apical do lobo pulmonar inferior direito
(LID), medindo 9,7 x 4,7cm, associadas a opacidades fibrorreticulares,
micronodulares e com atenuacdo em vidro fosco de permeio, podendo significar
malformacao arteriovenosa (MAV) pulmonar, sequestro pulmonar intralobar ou
associacdo com pneumopatia inflamatéria/infecciosa, indistinguiveis ao método. O
paciente apresentou piora do quadro inicial, evoluindo com SpO, = 57%, cianose
central e rebaixamento do nivel de consciéncia, sendo prosseguida a intubacao
orotraqueal (I0T). A gasometria pds-procedimento revelou pH = 7.45 / PaO, = 49.3 /
PaCO, = 48.6 / Sa0, = 79% / HCO3 = 34.1 / PaO,/FiO, = 141. ApGs estabilizacédo
clinica, o mesmo foi submetido as TC de térax com contraste (Imagem 3) e abdome
com contraste, onde foi visualizado, respectivamente: malformacéo vascular
pulmonar a direita, com estruturas vasculares ectasiadas e tortuosas, com trajeto
intraparenquimatoso, no segmento superior do LID e LSD, mantendo relagdo com a
artéria e veias pulmonares a direita, sugerindo MAV; e figado com morfologia e
contornos preservados, exibindo aumento difuso de suas dimensdes e areas

heterogéneas em sua periferia, possivelmente decorrentes de shunts
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arteriovenosos, devendo-se considerar a possibilidade de Telangiectasia
Hemorragica Hereditaria (THH).

Imagem 3 — Exames radiologicos pulmonares: em A, radiografia de torax mostrando malformacdo arteriovenosa (MAV) em segmento apical do lobo
pulmonar superior direito (LSD) — seta branca — e no segmento apical do lobo pulmonar inferior direito (LID) — seta preta; em B e C. tomografia
computadorizada (TC) de térax com contraste evidenciando MAV em LSD; e em D, E e F, TC de térax com contraste evidenciando MAV em LID.

As alteracBes hepaticas também foram percebidas na ultrassonografia
abdominal superior (Imagem 4).

Imagem 4 — MalformagSes arteriovenosas hepaticas
visualizadas em ultrassonografia de abdome superior.
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Ao ecocardiograma transtoracico (Imagem 5), realizado por trés especialistas
em momentos distintos, ndo foram encontrados sinais indiretos de hipertensao
arterial pulmonar (HAP), tais como: aumento de camaras cardiacas direitas,
movimento paradoxal do septo interventricular, refluxo valvar tricispide, alteracdo na
medida da excursao sistélica do plano do anel tricispide (TAPSE) e elevacdo da
pressao sistolica da artéria pulmonar, apesar da dificuldade técnica para realizagédo
do exame a beira leito devido ao posicionamento do enfermo, ndo sendo possivel a
medicdo da deformacdo do tecido miocardico e da variacdo fracional da area do
ventriculo direito (FAC).

Imagem 5 —Ecocardiografia transtoracica sem sinais
indiretos de hipertensdo arterial pulmonar.

O paciente desenvolveu choque séptico refratario em decorréncia a
pneumonia associada a ventilacdo mecéanica, sendo necessario uso de
antibioticoterapia de largo espectro, guiado por cultura de secrecdo traqueal, além
de infusd@o de droga vasoativa e corticoterapia. Apos a suspeita diagndstica de MAV,
aventou-se a possibilidade de a resisténcia pulmonar elevada contribuir para a
hipoxemia e hipercapnia refratarias. Entdo, a reducdo gradual dos parametros
ventilatorios, sobretudo, pressdo controlada e pressdo expiratoria final positiva
alveolar (PEEP), e, consequentemente, reducéo do shunt arteriovenoso, resultou na
melhora progressiva da oxigenacao e mecanica ventilatéria, culminando no sucesso
do teste de respiracdo espontanea e posterior extubacdo. Apds avaliacdo pela
equipe da cirurgia vascular, foi indicada a embolizacdo como forma de tratamento

para MAV pulmonar.
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7 DISCUSSAO

Uma das principais etiologias para MAVP é a THH, também conhecida como
sindrome de Rendu-Osler-Weber (SHOVLIN, 2014), uma doenca genética de
malformac&o vascular transmitida como uma caracteristica autossémica dominante
gue afeta homens e mulheres (KRITHARIS et al., 2018).

As lesBes mais caracteristicas da THH sdo pequenas telangiectasias de
coloracdo que varia entre vermelha e violeta, preferencialmente, na face, labios,
mucosas nasal e oral e pontas dos dedos das maos e dos pés (KRITHARIS et al.,
2018). Lesdes similares também podem se apresentar em toda a mucosa do trato
gastrintestinal, resultando em sangramento recorrente (KRITHARIS et al., 2018). Em
virtude disso, podem ocorrer sangramentos nasais profusos e de repeticéo.

Para o diagndstico de THH é utilizado, principalmente, o Critério Internacional
Clinico de Diagnostico (Critério de Curacao), que utiliza variaveis clinicas e
radiolégicas: 1) epistaxe recorrente espontanea; 2) mdltiplas telangiectasias em
locais tipicos, principalmente em labios, lingua e dedos; 3) MAV viscerais
documentadas — por exemplo: pulmonar, hepética, encefalica e na coluna vertebral;
e 4) historia familiar positiva em parente de primeiro grau (SALIBE-FILHO et al.,
2019). O diagnostico é considerado como definitivo de THH com o encontro de trés
ou mais desses critérios (SALIBE-FILHO et al., 2019). Aqueles que nao
preencheram pelo menos duas dessas condi¢cdes séo classificados como portadores
MAVPI (SALIBE-FILHO et al., 2019).

De acordo com essa classificagdo, o paciente estudado pontua apenas um
ponto (malformacBes arteriovenosas viscerais), enquadrando-se naqueles com
diagnoéstico possivel, mas improvavel (SALIBE-FILHO et al.,, 2019). A THH é
responsavel por 80-95% dos casos de MAVP, e, quando ndo se tem a
caracterizacdo clara da sindrome, as MAVP sao classificadas como idiopaticas
(SHOVLIN et al.,, 2017). Por esta ser uma entidade subdiagnosticada, varios
pacientes permanecem por décadas sem saber a etiologia da doenca, como foi
exemplificado nesse relato. Apesar do importante baqueteamento digital e dos sinais
de hipoxemia crbnica, mesmo que sem queixa subjetiva de qualquer forma de
dispneia, e, ainda, a despeito da abordagem cirtrgica devido a abscesso cerebral,
na infancia, que culminou com crises convulsivas de dificil controle, nao foi feita uma

investigagdo anterior.
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Observa-se uma predominancia no sexo feminino e de fistulas localizadas
nos lobos pulmonares inferiores (SALIBE-FILHO et al., 2019). Mdltiplas MAV
pulmonares sdo mais comuns nas THH, tornando os individuos mais sintomaticos
(SALIBE-FILHO et al., 2019). Por outro lado, a maior parte das MAVPi apresenta
fistulas Unicas de maior calibre e hipoxemia sem dispneia (SALIBE-FILHO et al.,
2019), o que diverge do caso exposto nesse relato. Um fato interessante é que
pacientes com SpO, reduzida sdo pouco sintomaticos e referem apenas dispneia
aos grandes esforcos, relacionando-se ao periodo de adaptacdo a hipoxemia
(SALIBE-FILHO et al., 2019), bem como ocorreu com o0 paciente relatado, que
apresentava poliglobulia, como forma de adaptacdo e compensacao a cronicidade
hipoxémica.

A presenca de HAP é rara e, quando presente, pode ser secundaria ao
aumento do fluxo pelos vasos pulmonares em decorréncia de MAV hepética ou por
anemia (SHOVLIN et al., 2017). No caso em questdo, o paciente possui MAV no
figado e, apesar disso, ndo desenvolveu HAP.

No passado, as MAVP eram tratadas cirurgicamente, com uma taxa
expressiva de complicacbes (HSU, KWAN, EVANS-BARNS, VAN DRIEL, 2018).
Hoje em dia, opta-se pela embolizagcdo pulmonar por cateter por via percutanea,
procedimento bem menos invasivo (HSU, KWAN, EVANS-BARNS, VAN DRIEL,
2018). As fistulas devem ser embolizadas, mesmo em pacientes assintomaticos,
desde que tenham um diametro da artéria nutridora maior que trés milimetros, a fim
de se evitar complicacdes infecciosas e vasculares (HSU, KWAN, EVANS-BARNS,
VAN DRIEL, 2018). Atualmente, a intervencédo cirargica fica restrita a casos de
insucesso com o tratamento percutaneo, quando as artérias nutridoras apresentam
calibres muito grandes ou quando a anatomia vascular ndo favorece o tratamento
por embolizacao; o transplante de pulmao constitui-se em um recurso terapéutico de
excecdo (HSU, KWAN, EVANS-BARNS, VAN DRIEL, 2018).
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8 CONSIDERACOES FINAIS

Diante do exposto, torna-se evidente que o diagndstico clinico € um grande
desafio na pratica médica, uma vez que a necessidade de exames de imagem de
alta complexidade faz-se essencial no processo de investigacao etiologica, podendo
ser um obstaculo devido a dificuldade de acesso. Além disso, existe a possibilidade
do paciente adaptar-se a hipoxemia cronica, sendo, muitas vezes, oligo ou
assintomatico, assim como ocorreu nesse caso. Apesar da abordagem
neurocirargica para drenagem de abscesso cerebral, na infancia, e do importante
hipocratismo digital, sem relato de dispneia prévia, o paciente nao foi submetido a
investigacao diagndstica, fazendo com que houvesse um retardo no diagnostico, em
razdo da baixa suspeicao clinica. Logo, é fundamental alertar a comunidade médica
a cerca dessa situacdo para que se possa estabelecer tal condicdo como
diagnostico diferencial de hipoxemia cronica, a fim de que se institua diagndstico
precoce e tratamento imediato, reduzindo danos cronicos e melhorando a qualidade

de vida dos pacientes.
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