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CONTRIBUICAO AO CONHECIMENTO DA ESQUISTOSSOMOSE
PULMONAR CRONICA COM CIANOSE UNIVERSAL (FiSTULAS
PULMONARES ARTERIO-VENOSAS)

José Moreira SANTIAGO (1), Alberto Nicolau Raick (1) e Carlos Alberto MALETTA (1)

RESUMO

Os AA. estudaram, do ponto de vista clinico, hemodinimico e anitomo-pato-

légico, caso de esquistossomose pulmonar crénica e cianose universal.

Foram en-

conirados, na biopsia pulmonar, além de granulomas esqu1stossomotlcos anastomo-

ses artério e arteriolo-venosas.

INTRODUCAO

A forma pulmonar da esquistossomose
constitui entidade anatomo-clinica bem defi-
nida, caracterizada por um grupo de lesGes
anatdémicas e de sintomas clinicos que lhe
sdo peculiares, conferindo-lhe fisionomia
propria. BoeLioLo?!, em 159 esquistossomé-
ticos tomados ao acaso, enconirou-a 5 vézes,
isto é, em 2,5% ; Faria ?, em 180 esquistos-
sométicos necropsiados encentrou-a em 5,5%.

Faria & col?, baseados em trés observa-
¢Oes, descreveram forma de esquistossomose
pulmonar que se caracterizava por cianose
generalizada e auséncia de hipertensio pul-
monar. A cianose seria provocada pela pre-
senca de microfistulas pulmonares artério-ve-
nosas miultiplas, decorrenies de fendmenos
necr_c")_tico-exsudativos das paredes vasculares
- causados pelo 6vo. Por outro lado, tais fis-
tulas funcionariam como vilvulas de escape
a hipertensdo pulmonar, explicando a nfo
ccorréncia de Cor pulmonale.

A presente nota se refere a um caso com-
provado de esquistossomose pulmonar cré-
nica, com cianose e sobrecarga ventricular
esquerda. '

OBSERVACAO

I) Identificacdo: E.G.A., 19 anos, solteira, pre-
ta, doméstica, natural de Almenara (Minas Ge-
rais); admitida em 24-2-1961 na Enfermaria da
21 Cadeira de Clinica Médica da Faculdade de
Medicina da Universidade de Minas Gerais (Ser-
vico do Prof. O. Mello Campos).

II) Aumento progressivoe de volume do abdo-
men desde crianca, edema dos membros inferiores
e hematémese; aos 10 anos notou o aparecimen-
to de tumor no hipocéndrio esquerdo. Em fins
de 1957 submeteu-se & esplenectomia, em sua
cidade natal. Pouco tempo apés a cirurgia sur-
giu cianose, que se acentuou rapidamente, disp-
néia aos pequenos esforcos, palpitacdes, tonteiras,
tosse séca aos esforcos e sudorese noturna. Ob-
servac¢do: O cirurgido que a operou (Dr. Jairo
C. Camara) informou-nos que, quando da inter-
venclo cirurgica, a pacienté nfdo apresentava
cianose; internou-se no HoSpital “Deraldo Gui-
mardes” (Almenara) com ascite e esplenomega-
lia; anteriormente submetera-se a tratamento de
esquistossomose.

III) EXAME OBJETIVO — Estatura, 1,51 m;
péso, 42 kg; temperatura, 36°C. Cianose univer-
sal, com dedos em baqueta de tambor.

EXAME DOS APARELHOS

Aparelho respiratorio — Normal, ao exame
objetivo.
Aparelho circulatorio — Ictus cordis _visivél e

palpavel no 5¢ EIE, sObre a linha média clavi-
cular, coberto por duas polpas digitais, ritmico.

Trabalho da Cadeira de Anatomia e Fisiologia Patolégicas (Prof. L. Bogliolo) e da 2* Cadeira
de Clinica Médica (Prof. O. de Mello Campos) da Faculdade de Medicina da Universidade de Minas

Gerais, Belo Horizonte, Brasil.
(1) Assistentes

103




EANTIAGO, J. M. RAICK, A. K. & MALETTA. C. A, — Contribuicho o conhecimento da  esQuis-

tossomose pulmonar erdnica com  cianose  universal

Tuxt. Med. frop, Sdo Pawlo 77103-108, 10965,

Eopro prolossistalicn suave, localizole nos 3y ¢
v EIE, n 2 vm para Tora da bordos esternal, semm
ireadiacin; P, normeflondética; taguicardia. Pulso
raddial, 110 batimentos por minulo, fino e ritmico.
Pressao arlerial. 130« 80 mm Hg. Preasho veno-
si, 148 em de dgua.

Aporelho  digestive Lingus eianosada. Fl-
gindo: limile superior, G6v EID; palpivel no epi-
wisiric o sob a reborda costal, de consisténcla
dura, indulor,

Higtemn wervosn — Insonia e nervosiamo.
IV RESUMO DOS PRINCIPAIS #EXAMES
COMPLEMENTARES — Hemoglobina, 20 g%

hemécias, 2000.000/mm?; hemalderilo, 685%; eo-
sindfilos, T4, Mielograma, hiperplasia de Ubdas
ax wgéries. Heacho de Machado Guerreiro, negs-
tiva. Exame de fezes, ovos oe Bcleisd oo aehi-
ROIRT,

Aspecios  radioldgicoe —  Telerradiografia - do
tdrax (Fig. 1): Diserelo aumenio da drea car-
diaca; arco médio retifleado; espessamento hilar
e refdren da trama broncovasculir;  micromnod -
lacin mals evidente nas bases. Em OAD, com
bério, nide ha aumento da auricula esquenda; em
DAE o wventriculo esguerdo  parcee-nos  digcrela-
mente aumentado,

-
Fig. 1 — Telerradlografia. Ver descricio
nn Lexto,

Estudo  radioldgico do esdfago:  esolfagoe  leve-

mente calibroso, trinsito livee, mucosa da me-
tade Inferlor mamelonada, sinuosa, caracterizan-
o warizes.
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Electrocardiograma: Taguicardia sinasal, com
Iregliénein médin de 1, provavel sobrecargs
ventricular esquerda, traduzida pela presenca de
ondas 5 de amplilude aumentada em Ve V.

Niio hia hipertensio pulmonar. 3 tracado con-

tinue de eapilar pulmonar & ventricuale direito
muostrou as seguintes cifras: capilar pulmonar —

5 mm Hg (pressio médiad; artérin  pulmonar,
ramg direilo — 15 mm Hg*&6 mm Hg; tromeo
pulmonar — 25 mm Hg*6 mm Hg: ventriculo

direito — 28 mm Hg*2 mm Hg

Catelerismo  intracardiaco:  pressdes  normals:
oximetrin: Insaturacio artecial (625 ) que me-
lhorou apos n innlacio de oxigénio (H209 ).

A paciente apresenlava cianose universal
com dedoz em haqueta de tambor,  Os exa.
mes complementares excluiram a possibili-
dade de Cor pulmonale, A histdria da pa-
cienle (eianose tardia). os achados radiolo-
givos, clectrocardiograficos ¢ hemodinimicos
relegaram a um segundo plano a  hipotese
de cardiopatia congénila ciandtica.  Tam-
bém a suspeita formulada  de  policitemia
vera parecen-nos ponee proviavel, desde gque
a alla insaturagio arterial verilicada & pou
eo comum emo lal entidade, () aspecto ra-
dioligico pulmonar ¢ o fato de a paciente
ser porladorn de esquistossomose conduzin-
oz 4 hipitese clinica de tratarse de um
caso de esquistossomose pulmonar com [fis
lulas pulmonares artério-venosas: déste modo
explicariamos a clanose, a avsencia de  hi-
[]1""'1"“‘."'5.{‘ I“l]m“l]l‘lr © o -.-'d:|'ur1'l'4!ri.{,:t 'ﬁ'i‘”[]'i-
cular esquerda. O aumento de =aturagio
arterial apos a inalagio de oxigénio. na pre.
senga de fiztulas pulmonares artério-venosas,
também ocorren em um dos casos relatados
por Faria & col”. Nio encontramoes expli-
cagio muilo satislatoria para tal fato,  Re-
corremos, entio, & biopsia pulmonar (reali-
zada pelo Dr. André Esteves Lima). como
unico meio que nosg parecen capaz de escla
recer definitivamente o diagnostica.

Biopsia x.0 21,6352 Poucos granulomas
caquistossomioticos em fase produtiva. infil-
trado inflamatorio linfo-histiocitirio em  fo-
s, nas Ilﬂn‘!{i".‘" ©rm Iﬁrnn |::|I".|..q Il‘.‘llll.["l'ﬂl!'

artérias ¢ das arteriolas, estendendo-se  aos
seplos interalveolares,  Emo algumas  zonas
evidencia-=e a ruptura dos septos alveolares.
vom a flormagio de pequenos saco2 aéreos,
Chama particularmente a atenciio as lesdes
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(fistulas pulmonares artério-venosas). Rewv.

das artérias, arteriolas e veias, por suas par-
ticularidades anatémicas e intensidade do
processo.

Bronquiolos: nfo se evidenciam alteragGes
histolégicas na mucosa, na muscular e ad-
venticia, exceto naqueles vizinhos aos focos
de arterite e arteriolite e aos granulomas
esquistossométicos, os quais apresentam in-
filtrado inflamatério constituido por neutré-
filos, poucos eosinéfilos e histiécitos que in-
filtram principalmente a adventicia.

Alvéolos: evidenciam-se poucas édreas de
enfisema alveolar crénico. Os capilares nes-
tas zonas mostram hialinizacdo de suas pa-
redes e oclusio total de seu limen. Na es-
pessura do granuloma hi feixes de fibrose
densa. As artérias de pequeno calibre que
passam na periferia do granuloma mostram-
se comprimidas, seu limen é em forma de
fenda e suas tdnicas sfo dissociadas pelo in-
filtrado inflamatério, evidenciando-se ja pro-
liferacio das células endoteliais e fibrose co-
lagena abaixo da intima,
granulomas h& capilares e vasos venosos
grandemente dilatados e congestos. Os sep-
tos interlobulares mostram-se alargados, com
discreto aumento do conjuntivo.

Artérias eldstico-musculares: acentuado es-
pessamento da Intima, por fibrose, que em
algumas zonas é mais intensa, formando co-
xins que se projetam para o limen vascular,
diminuindo seu didmetro, dando-lhe forma
irregular. Discreto espessamento da lidmina
elastica interna, n3o se observando alteragbes
da lamina elastica externa. A camada mé-
dia musculo-elastica é de espessura nfo uni-
forme, apresentando em alguns pontos adel-
gacamentos em correspondéncia com as areas
mais espéssas da intima; em outras Aareas
mostra-se espessada e as fibrocélulas mus-
culares discretamente hipertrofiadas. A ad-
venticia é discretamente espessada.

Arteriolas: a intima mostra-se moderada-
mente espessada pela proliferagio de células
intimais de disposicio concéntrica, determi-
nando reducio do limen arteriolar. A Ia-
mina elastica é espéssa e festonada. Nio
se evidencia camada média ou limina elas-
tica externa. Em muitas arteriolas ha infil-

Em térno dos

trado inflamatério constituido principalmente
por granulécitos neutréfilos e eosindfilos que
infiltram a média, a adventicia e os tecidos
periarteriolares, comprometendo os septos in-
teralveolares vizinhos. Em alguns pentos o
infiltrado inflamatério é intenso e compro-
mete tddas as tidnicas arteriolares, eviden-
ciando-se nestes vasos necrose de suas pare-
des e trombose oclusiva de seu limen. Os
capilares vizinhos a estas arteriolas sio di-
latados e cheios de sangue.

Veias: via de regra sfo dilatadas e cheias
de sangue; suas paredes mostram espessa-
mento focal da intima, semelhante ao das
artérias.

Anastomoses: a) arteriolo-venosas (Fig.
2A) — Localizam-se na espessura do I6bulo
pulmonar. No segmento arteriolar, o endo-
télio é constituido por células alongadas, del-
gadas, nicleos hipercromaticos, fazendo pro-
tusdo para o liimen vascular. ‘O tecido suben-
dotelial é espessado e constituido por célu-
las alongadas, com nficleos hipercrométicos,
dispondo-se em camadas concéntricas de per-
meio com fibras colagenas finas. Delimitan-
do a intima, ladmina eldstica espéssa e festo-
nada que se interrompe ao nivel da transigdo
para o segmento venoso. A adventicia é ex-
tremamente delgada, constituida por fibras
colagenas e raras fibras elasticas que se es-
tendem desde a lamina eldstica arteriolar até
os septos alveolares vizinhos. O segmento
venoso consiitui-se por endotélio e, externa-
mente ao mesmo, delgadas laminas de fibras
colagenas, delimitadas por fibras elésticas
espéssas, curtas e descontinuas. A adventi-
cia é delgada. FEstes segmentos vasculares
separam-se do ldmen alveolar somente por
sua parede ¢ pelos septos alveolares vizinhos
que mantém intima relagio com as mesmas.

b) Artério-venosas (Fig. 2B) — No seg-
mento arterial evidencia-se acentuado espes-
samento da intima, determinado por células
de niicleos alongados e hipercromiticos, dis-
postes principalmente na porgio proximal ao
segmento venoso. De permeio com estas cé-
lulas ha fibras colagenas delgadas. As la-
minas elasticas interna e externa sio bem
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Fig. 2
rielar;

Lid Wendisi:

._: g VNS

segmento arterinl;
vl gegminla comunieante, com cdlulas mloepitelinis

Contribulcdo ao eonhecimento da esquis-
tlistulns pulmonares artério-venosag), Her.

[ 2 - a

Al Anastomose arterlolo-venosa: i) segmento arte-
by seEpmento venoso tUnna-Taenzer-Livini, 100x%3, 133
Anastomose artério-venosn:  al

Ly =egmen-

em palicaddn (UTnna-Taenser-Livind, 100> 4,

evidentes, sendo o primeira  diseretamente
mis espissa que a sesunda, Az laminas
elistiras inlerrompem-=¢ a0 nivel da transi-
¢io do segmenlo arterial para o venoso. A
midia musenlar ¢ constituida de uma o
duas fibrocélulas muzeulares. A adventicia
& delgada, Tormada por lihras coligenas, A
parede do sepmento anastomitico mostra dis-
crelo espessamento subendotelial, delimitade
por liminas de fibras elisticas espéssas, eur-
tas ¢ descontinuas, A adventicin ¢ espéssa
e constituida por fibras coligenas ¢ poucas
liliras elasticas esparsas. Externamente a li-
ming clastica, ha eélulas slohosas com no-
clea volumoso, cromatinag densa ¢ citaplazma
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claro e abundante, dispostas em fileira Gni-
va. juslapostas umas a oulras ¢ mais eviden-
tes ao nivel do segmento anaslomilice pro-
ximal & artéria (Fig. 3). As anastomoses
arteriolo-venosas dispem-se na papessira dos
lobules pulmonares, enquanto as anastomo-
sesarlérinvenosas sio de distriboicio pre-
dominantemente peribrongquiolar ¢ subspleural,
Nio ha relagio das anastomoses (arteriolo-
venesas ¢ arlério-venosas) com a distribicio
dos granulomas  esquistossométicos on com
oz focos inflamatorios arleriais e arteriolares.

Conclusao: Faquistossomose pulmonar. Fu-
fisema alveolar erdanico.
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Fig. 3 Amplacic  folografien da  figura  anterior,
messtrande as edlulas minepitelinls nas paredes g0 seg-
menta anastomolicn (Unna-Taenzor-Livinl, 45009 ),

DISCIURESAOD

As alleraches vasculares di esquislossomos
seo pulmonar. graves, difusas ¢ sistemaliza-
das, compreendem doas ordens de lesbes: as
produzidas dirctumente pele dvo, de ordem
necealico-inflamatdria ¢ as morfoldgicamente
emenle muilo exiensas
ele intensidade varidvel s

inespecilicas, Tredgii

III]I‘{H 05 RS,

comumente identilicados com o Ermo pend-
rico e “endarterite™. Consistem na depo-
sicin, na inlima, de liguido com baixo teor
protéico  endarterite serosa) ou nwo apare-
cimento zonal de sabstinein  [hrindide ou
de zonas de neerose, ds véres, com inlillra-
do hemoredgico na parede vascular farterile
de tipo hemervigico, necrosante ou [iliringi-
ded o ontras viwes, nan neoproducio colagens
¢ eelular, predominantemente oo intima Cen-
darterite. produtiva oo Tihrosa) e elastics
felastose ), Além disso. em seamenios vas-

culares aparentemente =em relagio  topogri-
fica com os oves e seus granulomas, podem
aparecer Tendmenos propriamente inflamalo.
rios, isto & caracterizados lambém pela exis
Eneia de fendmenos exsudatives. Taiz ar-
lerites podem interessar grande parte da es-
pessura da parede arterial panarterite) ou
apenas a advenlicia ¢ o conjunlive perivis-
cular Aperiarterite ). Podem ser mais ou
menos difusas ou cireunseritas; porém, sem-
preosislematizadas. Fmo onessa caso, as le-
shes yosculares  =io predominantemente  do
lipon marloldgicamente inespecilics, ama en-
davterite fibrosa com grave reducio do L
I '-'!l:‘ﬂ'lll.'lr (M1 [H:lll('[l.“\- Hl"glll('ll“lﬁ 'IrH.“\l'”l..fl'
res, nas peguenas arlécias o arleriolas, evi-
denciando panarterite ¢ arteriolite necrdticas
com trambose oclusiva.  As veias apresentam
alteracies semelhantes s das artérias,

0} achade de comunicaches arério ¢ arte-
riolosvenozas em estudo de cortes serindos
de hiopsia pulmonar troonse valioso elemento
para a compreensio do quadre elinivo, he
madindmico ¢ anitomo-pateldgico da esquis
lessomaose pulmonar, Fakia & col®* des.
creveram fislulas artéric-venosas pulmonares,
determinadas pela acio necralica dos oves
i Sediistosome mansoni nas arlérias pulme-
nares ¢ veins adjacenles o, entdo, por um
segundo mecanismo: o organizacio de ora-
nulomas intrarleriais ou pararleriais sem nes
crose das velas adjacentes: capilares nealor-

||Iilll¢|.‘-‘- CTEsCem I‘hl III"I'il-l‘I'iH I:lIIJ :II'J'I!IIIllJHIEt.

comuieanm-=¢ com o men arlerial ¢ desem-

bocam nas veins  pulmonares.  Assion lois
comuengies arlerio-venosas exibem em o =ons
paredes  fendmenos  oecrdticosinflomalarios
ou seqiclas  désles, Ohn as comunicaches
artério-venosas ¢ arteriolovenosas por nos
evidenciadas nio exibem em suas  paredes
lai= fendmenos necroticos inflamalorios, nem
tampouco = dispdem em relagiio com gra-
nulomas inlra oo pararvieriais. mostrando so-
mente espes=amento da inlima que pode ser
relacionads com o hipertensio pulmonar iso-
ladamente ou assoriada i endarterite Tibirosa,
Fetes dados, o ausfneia de Tendmenos Togis
liees ou seiielas distes ¢ oa presenga de apa-
relho  mic-epitelial  externamente & lming
elistica, levam-nos a pensar que tais como-
nicaches artério-venosas correspondam a anas-
lomosez direlas ariério-vencsas entre arléria
pulmenar e wein pulmonar. existentes em
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pulm@es normais, as anastomoses artério-ve-
nosas apresentando caracteres morfologicos
semelhantes Aqueles descritos por VoON
HAYEK ® nas anastomoses artério-arterial en-
tre a artéria pulmonar e a artéria brénquica
que denominou “Sperrarterien” e as comu-
nicagbes arteriolo-venosas, encontradas na
“espessura do lébulo pulmonar, nfio apresen-
tando aparelho mio-epitelial em suas pare-
des, corresponderiam as descritas por
HirsH ©.

A respeito das unibes intravasais no pul-
mao humano ha, anatémicamente provadas,
as seguintes anastomoses: anastomose arté-
rio-arterial, entre a artéria pulmonar e a
artéria brénquica; anastomose artério-veno-
sa, entre a artéria brdnquica e a veia brén-
quica e anastomose venovenosa entre as veias
bronquica e pulmonar. Quanto as anasto-
moses artério-venosas enire a artéria pulmo-
nar e a veia pulmonar, SEMISCH ® ° conse-
guiu demonstré-las ao nivel do lébulo pul-
monar, com angiogramas pulmonares termi-
nais. Porém, os aumentos conseguidos em
suas radiografias, sdo muito pequenos, nio
podendo as anastomoses artério-venosas se-
rem evidenciadas de maneira clara e indis-
cutivel. '

‘RINK 7 analisou a disposi¢do vascular no
16bulo pulmonar, admitindo unido direta en-
tre a artéria lobular e a veia interlobular.

Souza 1 demonstrou, no cdo, através de
micro-angiografia, a.presenca de anastomose
artério-venosa entre a artéria e a veia pul-
monar, ao nivel do 16bulo pulmonar e sub-
pleuralmente. Empregou filmes de grios ul-
irafinos que lhe possibilitaram™ obter gran-
des. ampliacdes.

Os mecanismos reguladores do funciona-
mento das anastomoses artério-venosas nao
sdo ainda conhecidos. Sua evidenciacdo his-
tologica tornar-se-ia mais facil. As diferen-
¢as funcionais encontradas nos casos de es-
quistossomose pulmonar, com lesdes sistema-
tizadas e graves da réde arterial, bem como
nas ouiras pneumopatias cronicas que se
acompanham de hipertensdo pulmonar, ca-
recem ainda de estudo mais sistematico e de
andlise mais cuidadosa.

Nio encontramos, no caso por nés relata-
do, as chamadas “fistulas artério-venosas es-
quistossométicas”. Acreditamos que o qua-
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dro clinico, a cianose e os achados hemodi-
ndmicos possam ser explicados pela presenga
de anastomoses artério-venosas cuja etiopato-
genia discutimos. Havia condicdes, em par-
te, para a ocorréncia de hipertensdo pulmo-
nar e Cor pulmonale (arteriolite sistemati-
zada); as anastomoses artério-venosas fun-
cionariam como auténticas valvulas de esca-
pe, explicando a cianose, a sobrecarga ven-
tricular esquerda pelo aumento do retérno
venoso e os achados hemodindmicos (pres-
sbes normaijs em capilar pulmonar, artéria
pulmonar e ventriculo direito). Nosso caso
se assemelha dqueles descritos por Faria &
col.?, nos quais se evidenciou esquistossomo-
se pulmonar, cianose universal, auséncia de
hipertenso pulmonar e fistulas pulmonares
artério-venosas, pelo que o incluimos na sin-
drome por €les primeiramente descrita. Cha-
mamos a atenglo para o papel que possam
representar as anastomoses artério-venosas
normalmente encontradas no pulméo.

SUMMARY

Contribution to the knowledge of chronic
pulmonary  schistosomiasts with universal
cyanosis (arterio-venous pulmonary fistulas)

The Authors report a case of chronic pul-
monary Manson’s schistosomiasis with mark-
ed universal cyanosis and clubbing of the
fingers. The clinical, hemodynamic and his-
lopathological findings are discussed. The
lung biopsy showed arteriolo-venous and ar-
terio-venous anastomosis.
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