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Estenose Pulmonar Adquirida em Adolescente com Linfoma

Acquired Pulmonary Stenosis in an Adolescent with Lymphoma
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Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 14 anos, previamente higido,
procurou pronto atendimento com queixa de dispneia
classe funcional Il da New York Heart Association (NYHA),
ortopneia e sudorese noturna ha 1 més. Ausculta era abolida
em hemitérax esquerdo, e a radiografia de térax mostrou
extensa opacidade na regido. A tomografia de térax evidenciou
massa mediastinal volumosa com acometimento concomitante
da pleura esquerda e linfonodos retroperitoneais. Nao
apresentava outros linfonodos palpéveis ao exame fisico.

Foi submetido a biépsia de pleura via pleuroscopia com
identificacdo de proliferagao de células linfoides em padrao
de “céu estrelado” compativel com linfoma, com padrao
histoquimico compativel com linfoma nao Hodgkin (LNH)
linfoblastico de células precursos T (marcadores pan-T e TdT,
coexpressao de CD4 e CD4 e alto indice de proliferagao
células com Ki67 positivo em 90%). As pesquisas de blastos
na medula e no liquor foram negativas.

Como parte da propedéutica de avaliagdo de dispneia
e para protocolo de pré-quimioterapia potencialmente
cardiotéxica, foi realizado ecocardiograma transtoracico. Ao
exame, visualizou-se massa mediastinal aferida em 12x5,5cm,
com padrao isoecoico e heterogéneo, adjacente aos grandes
vasos e causando compressao extrinseca com redugdo do
didmetro do tronco da artéria pulmonar (Figura 1). O fluxo na
artéria pulmonar mostrava-se turbulento, com gradiente de
pico elevado, aferido em 44mmHg. O aspecto das valvulas
da valva pulmonar era normal (Figura 2 e Video 1).

Apresentava também derrame pericardico discreto, aferido em
10mm, anecoico, sem repercussao hemodindmica. A avaliacao
da fungao longitudinal era preservada com excursao sistélica do
plano do anel mitral (MAPSE) 12mm e onda S’ mitral 9,9cm/s.
N&o apresentava mais alteragdes, com coragdo anatomicamente
normal e valvopatia adquirida extrinseca relacionada ao
volume e a localizagdo da massa mediastinal. Assim, foi
proposto prontamente o inicio de quimioterapia com esquema
ciclofosfamida, vincristina e prednisona (COP) e daunorrubicina.

Os exames de imagem (tomografia de térax e
ecocardiograma transtoracico) foram repetidos ap6s inicio
do tratamento, ja com paciente com melhora completa dos
sintomas. A tomografia de térax mostrava remissao total da
massa mediastinal e do comprometimento pulmonar, além de
reducdo do niimero e do volume dos linfonodos mesentéricos
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e retroperitoniais (Figura 1). Ao ecocardiograma transtoracico,
notavam-se manutengao de fungao longitudinal preservada
do ventriculo esquerdo (stain longitudional global — SLG —
21%) e normalizagdo do fluxo na artéria pulmonar, sem
turbuléncia ou gradientes sist6licos. Paciente recebeu alta em
uso de Bactrim® profilatico, com retorno programado para
manutencao da quimioterapia.

Discussao

Do ponto de vista oncolégico, o LNH é a quarta
neoplasia mais comum em criangas e adolescentes. As taxas
de sobrevida com o tratamento atual ultrapassam 80%;
linfomas de células T ou foliculares representam menos de
5% dos casos nessa populagao. A classificacao de Ann Arbor
amplamente utilizada na populacao adulta nao foi adaptada
para populacao pediatrica, com preferéncia pela utilizagdo do
estadiamento pela classificagao de St. Jude modificada, que
considera o sitio de acometimento primario, sitios extranodais
e comprometimento de cadeias linfonodais acima ou abaixo
do diafragma. Linfomas linfoblésticos sdao mais comumente
de linhagem T (90%) e diagnosticados em estadios mais
avancados (estadio Il a IV: >90%) com comprometimento
da medula éssea (30%) e do sistema nervoso central (5%).
Os protocolos de tratamento incluem diversas drogas
potencialmente cardiotéxicas, como antraciclicos e vincristina,
além de corticoide e protocolos especificos para prevengao
de acometimento do sistema nervoso central (considerado
um “santuario” do linfoma).

E relativamente incomum que linfomas mediastinais
causem comprometimento dos grandes vasos com obstrucoes
hemodinamicamente significativas capazes de gerar sopro
ou sintomas, ja que a tendéncia é crescimento lateral e nao
anteroposterior. No caso de comprometimento cardiaco, os sintomas
mais comuns sdo dor toracica e dispneia, com sopro audivel em 81%
dos pacientes. Nao se sabe se hd implicagao progndstica da presenga
de estenose pulmonar adquirida nos casos de LNH.

A estenose pulmonar adquirida é rara, sendo mais comum a
forma congénita que, em diversos graus de importancia, pode
atingir até 10% da populagao pedidtrica. Casos de compressao
extrinseca com estenose supravalvar pulmonar ou obstrugao
de via de saida do ventriculo direito sdo ainda mais incomuns,
sendo reportados em relatos ou séries de casos. A obstrugao
costuma ser decorrente de tumores mediastinais, e o mais
frequente é o linfoma. Outras causas possiveis sdo aneurisma
de aorta, cistos mediastinais, tumores extramediastinais e
mediastinite fibrosante. A obstrugao fixa na artéria pulmonar
pode contribuir para os sintomas de dispneia de esforgo e
ortopneia apresentados pelo paciente.

A perpetuagao de obstrugao por tempo prolongado pode
elevar a pressao em camaras direitas, originando insuficiéncia
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Figura 1 - Comparagéo entre a tomografia de térax do diagnéstico (A e C) e pés-quimioterapia (B e D) mostrando completa regress&o da massa mediastinal. C e D
mostram a compresséo extrinseca da artéria pulmonar e o posterior alivio do trajeto no controle pés-tratamento.
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Figura 2 - Ecocardiograma transtoracico em janela paraesternal eixo curto com Doppler continuo da artéria pulmonar mostrando velocidade maxima 3,3m/s e gradiente

de pico 44mmHg por compressédo extrinseca pela massa mediastinal.

tricGspide e, na presenga de forame oval pérvio, pode ocorrer
shunt direita-esquerda com cianose e aumento do risco de
embolia paradoxal. O ecocardiograma transtoracico é de
suma importancia para a definicao da etiologia da estenose
pulmonar — no caso relatado, a massa mediastinal e seu efeito
compressivo sao claramente visiveis na janela paraesternal eixo
curto, bem como sao visiveis as valvulas da valva pulmonar
com morfologia normal, sugerindo causa externa para a
turbuléncia de fluxo.

O envolvimento dos vasos da base é mais frequente no LNH
(42%) comparado ao linfoma de Hodgkin (23%)." O tratamento
é da causa base, seja com quimioterapia, radioterapia ou
cirurgia, a depender do tipo de massa identificado. Caso haja
sucesso na reducao do volume da massa, restaura-se o fluxo no
normal na circulagao pulmonar, com expectativa de resolugao
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dos sintomas. Com tratamento intensivo, doenca refrataria ou
recorrente ocorre em 10% a 20% dos pacientes, principalmente
com recorréncia local, no caso de linfoma linfoblastico T. Nesses
casos, a taxa de cura cai vertiginosamente para 30%, de modo
que os pacientes devem manter acompanhamento regular e
vigilancia rigorosa de sintomas.
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