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Sling da Artéria Pulmonar: Caso Clinico e
Breve Revisiao Teorica
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Resumo

O Sling da Artéria Pulmonar ¢ uma anomalia congénita na qual
a artéria pulmonar esquerda emerge da face posterior da artéria pul-
monar direita, passando anterior ao es6fago e posterior a traqueia,
formando um anel que pode causar compressio traqueal.

A incidéncia nfio é tio rara como inicialmente se julgava e deve
ser pensado como uma causa de dificuldade respiratdria no recém-
-nascido e pequeno lactente. A mortalidade pode ser de 90% na
auséncia de correcgdo cirurgica.

Os autores apresentam um caso clinico de um pequeno lactente
com Sling da Artéria Pulmonar. Faz-se uma pequena revisdo tedrica.

Palavras-Chave: Sling da Artéria Pulmonar — Estenose
Traqueal — Anel Vascular

Summary

Pulmonary Artery Sling: a Clinical Report and Short
Literature Review

The pulmonary artery sling is a congenital anomaly in which the
left pulmonary artery arises from the right pulmonary artery. It cros-
ses the oesophagus anteriorly and the trachea posteriorly forming a
sling around the trachea which may lead to its compression.

Its incidence is not as uncommon as initially reported. This
pathology must be considered a cause of respiratory distress in new-
borns and toddlers. The mortality rate is about 90% in patients not
submitted to surgical treatment.

The authors present a case of a child with this condition as well
as literature review of the pulmonary vascular sling.
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Introducio

O sling da pulmonar foi descrito, pela primeira vez, em
1897 por Glaevecke e Doehle, sendo a relagdo sexo mas-
culino/feminino de 1,5/1 2.

O sling da pulmonar constitui uma das formas de anel
vascular que pode causar compressdo da traqueia e/ou
esofago. Os anéis vasculares consistem em anomalias con-
génitas do arco adrtico, nas quais o esofago e/ou a tra-
queia estdo envolvidas pelas estruturas vasculares com
graus variaveis de compressio. Estas nfo necessitam de
estar patentes, por exemplo, o ligamentum arteriosus pode
completar o anel ®. O sling da pulmonar é o menos
comum. Consiste na origem da artéria pulmonar esquerda
(APE) do ramo direito da artéria pulmonar (AP) que cursa
entre o esofago e a traqueia para o hilo esquerdo. O liga-
mentum arteriosus insere-se no tronco da AP e forma
assim um anel com compress@o da traqueia ou dos bron-
quios. 24

Foram descritos dois grupos de pacientes com esta
patologia. Um grupo com estenose traqueal pontual no local
de contacto da traqueia com a APE e outro grupo com uma
zona extensa de estenose traqueal, que se estende para além
da zona de contacto, por anéis traqueais cartilagineos com-
pletos em forma de O, em vez da habitual forma de U ©.

Embriologicamente o sistema adrtico-pulmonar desen-
volve-se precocemente na vida embriondria a partir dos
3°,4° e 6° pares de arcos adrticos. O 6° arco adrtico (arco
pulmonar) da origem a um ramo que se desenvolve em
direcgdo ao pulmdo. Do lado direito a parte proximal
torna-se o segmento proximal da AP direita. A parte distal
deste arco perde a conexdo com a aorta dorsal e desa-
parece. Do lado esquerdo a parte distal persiste como o
ductus arteriosus ©.

O sling da pulmonar surge por faléncia de crescimen-
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to ou reabsor¢@o do prolongamento ventral da AP. O pul-
méio esquerdo para o seu suprimento sanguineo faz
conexdes com derivagbes do 6° arco adrtico. Se se conec-
tar com o 6° arco aortico esquerdo o desenvolvimento dos
vasos pulmonares ¢ semelhante ao normal; a conexio ao 6°
arco adrtico direito pode estabelecer-se cefalicamente com
um percurso anterior da APE, com origem do canal arteri-
al do tronco da AP; ou caudalmente resultando no percur-
so posterior da AP (sling) ©.

Caso Clinico

FCM, sexo masculino, natural de Coimbra, raga cau-
casiana, primeiro filho de pais jovens ndo consanguineos.
Gravidez de 39 semanas, vigiada, parto eutécico. Indice de
Apgar 9/10 e peso 2260 gr.

Apresentava desde o nascimento estridor, com dificul-
dade respiratéria ligeira mas evolugdo estatoponderal
razodvel.

Ao 1,5 més em contexto de infec¢o respiratoria, bron-
quiolite, recorre ao Servigo de Urgéncia onde apresentava
periodos alternados de estridor ¢ dificuldade respiratoéria
com acalmia. Realizou Radiografia do térax que mostrou
assimetria dos campos pulmonares, com sinais de hiperin-
suflagiio a esquerda, com desvio do mediastino para a direi-
ta (Figura 1).

Fig. 1 — Radiografia do Térax

Na ecocardiografia apenas foi descrito — foramen ovale
patente, embora tenha sido de dificil realizago por inter-
posigio gasosa. Fica internado para vigildncia, tendo-se
verificado um agravamento progressivo da dificuldade res-
piratoria, com necessidade de entubagdo. Esta mostrou-se
dificil por desvio da traqueia para a direita, parecendo
fhaver obstiuglio subglatica, impedindo a progressao do
tubo endotraqueal (TET) 3,0 ficando com TET 2,5 com

pouca fuga. Colocada a hipdtese de diagndstico de enfise-
ma lobar congénito e compressdo in- ou extrinseca das vias
aéreas realiza TAC pulmonar e mediastino que revela mal-
formagdo vascular: ramo esquerdo da AP retrotraqueal e
com origem no ramo direito da AP. Arvore traqueal
aparentemente normal. Excluidas massas mediastinicas
(Figura 2).

. Tronco da AP

Traqueia .

<. Ramo esquerdo
da AP

Fig. 2 — TAC pulmonar e mediastino

Perante a hipdtese de sling da AP e estado clinico (grandes
dificuldades em ventilar, ventilado com pressdes elevadas,
Presséo inspiratdria positiva PIP=60mmHg) ¢ apresentado
a cirurgia cardiotoracica. Fez translocag@o e reimplantagao
da artéria pulmonar esquerda e insergdo no tronco da AP.
Cirurgia sem complicagdes. A ecocardiografia pos cirurgi-
ca mostrava boa func@o ventricular esquerda e fluxo do
tronco da AP para a artéria pulmonar esquerda. O pos-
-operatorio complicou-se por episddios de obstrugdo fre-
quentes com redu¢do do limen traqueal e do volume cor-
rente, exigindo aspiragdo e reposi¢do da ventilacdo man-
tendo as pressdes muito elevadas. Faléncia em insuficién-
cia respiratoria, inventilavel, na sequéncia de pneumotoérax
e enfisema subcutineo.

Discussao

A maioria dos casos de sling AP apresenta-se com sin-
tomas de obstrugdo respiratoria como estridor expiratdrio
e/ou inspiratdrio e taquipneia, por vezes com necessidade
de entubagdo de emergéncia . Outros sintomas como
infec¢des respiratorias de repeticdo, vomitos com aspi-
ragdo podem estar presentes. Pode haver periodos de
agravamento da obstrugao respiratoria intercalados com
periodos de acalmia . S3o raros os casos assintomaticos.
50% dos sintomas estdo presentes a nascenca e em 65%

antes do 1° més de idade. Embora os sintomas estejam pre-
sentes, 0 diagnostico sO em 147 A0S casos ¢ [ciw nos
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primeiros meses, sendo na maioria um diagndstico de
exame necropsico. O diagnostico precoce é mandatorio
nos quadros obstrutivos com dificuldade respiratéria.
Sintomas idénticos podem estar presentes nos anéis vascu-
lares mais comuns — duplo arco adrtico, arco adrtico direito
com subclavia esquerda lusoéria — e nas massas mediastini-
cas com compressdo .

O diagnostico definitivo de sling AP ¢é feito por
angiografia selectiva da AP demonstrando a origem anor-
mal da AP esquerda a partir da AP direita e a sua passagem
para a esquerda. E possivel também o diagnéstico de mal-
formagles cardiacas associadas 7. Estudos recentes
mostram a ressonancia magnética como um exame com
boa eficicia de diagndstico e pouco invasivo. Permite
delinear a anatomia anormal das estruturas vasculares com
sucesso identificando o sling da AP e as estruturas envol-
ventes — arvore traqueal e estruturas avasculares. Oferece
assim a possibilidade de delinear a estratégia cirurgica e o
follow-up @,

A tomografia axial computorizada (TAC) pulmonar
permite também o diagndstico, mas o sling da AP esquerda,
pode passar despercebido porque pode surgir mais superior
ou inferior em relagdo a AP direita. A TAC ¢ ainda um
exame invasivo com uso de radia¢des e com recurso a con-
trastes endovenosos nos estudos vasculares 2.

Alguns autores acreditam que a angiografia ndo é mais
necessaria para o diagnostico do sling da AP, excepto se
estiverem presentes anomalias intracardiacas, dada a
grande precisdo da TAC e da ressonincia magnética na
defini¢do das varias estruturas ®.

Na ecocardiografia ndo ha bifurcagio da AP na sua
posi¢do normal e pode-se identificar anomalias cardiacas
associadas. No entanto, a hiperinsuflagdo pulmonar difi-
culta esta avaliagdo.

O sling da AP deve ser suspeitado no recém-nascido
com dificuldade respiratoéria e hiperinsuflagdo pulmonar a
direita no Rx do tordx. Neste exame observam-se alteragdes
como atelectasias ou enfisema obstrutivo com desvio do
mediastino.

O esofagograma ¢ um exame importante nos casos de
anel vascular. O exame em perfil ou obliqua anterior
esquerda pode mostrar uma identagdo anterior. Este sinal
ndo é patognomonico, podendo ocorrer noutras condigdes,
como sling do ductus arteriosus e subclavia direita aber-
rante .

A broncoscopia ¢ importante para avaliar a extensdo da
estenose traqueal e despiste das anomalias traqueobron-
quiais habitualmente associadas .

Em cerca de 50% dos casos de sling da AP existem
anomalias associadas. A mais frequente, em 60% dos
casos, ¢ a combinagdo de traqueomalacia com estenose

traqueal extensa por anéis cartilagineos completos sem

parede membranosa.

As anomalias cardiovasculares constituem 33% das
anomalias, sendo as mais frequentes a comunicagio inter-
ventricular, a comunicag@o interauricular, a persisténcia de
canal arterial e a persisténcia da veia cava superior esquer-
da. Anomalias mais complexas, como a Tetralogia de
Fallot, a atrésia da pulmonar, truncus arteriosus, dextrocar-
dia e sindrome cimitarra podem estar presentes 7.

O prognostico do sling da AP depende de dois factores,
da presenca de estenose traqueal extensa que impede o
crescimento da traqueia e a melhoria clinica no caso de cor-
rec¢do vascular isolada; e da presenca de outras malfor-
macdes associadas cardiovasculares ou gastrointestinais ©.

'O tratamento de escolha é a correcgdo cirirgica. Potts
em 1954 descreveu a primeira cirurgia com Sucesso, por
toracotomia esquerda, divisdo da AP esquerda, translo-
cacdo anterior a traqueia e reimplanta¢do no sitio original
da AP esquerda. Actualmente, com circulagdo extracorpo-
real faz-se esternotomia mediana, por mais facil mobiliza-
¢éo da AP esquerda e direita e acesso aos anéis traqueais se
necessario. Varias técnicas sdo usadas consoante a anato-
mia e malformag¢les associadas: reimplantagdo da AP
esquerda no tronco da AP e sec¢@o do ligamentum arterio-
sus. Se o sling da AP se acompanhar de estenose traqueal
localizada, deve ser feita resseccdo dos anéis cartilagineos
traqueais até se encontrar um limen traqueal satisfatorio,
com posterior anastomose topo a topo. Se zonas extensas
de estenose traqueal, pode ser usado uma incisdo anterior
ao longo da traqueia seguido de sutura de “patch” de peri-
cardio bovino .

As complica¢Bes sfo raras, consistem na trombose e
estenose do ramo esquerdo da AP e reestenose da traqueia .

A mortalidade pode ser de 90% na auséncia de cor-
reccdo cirurgica 19,
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