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Associacao de Bronquite Plastica com Enteropatia Perdedora de

Proteinas apos Operacao de Fontan

Association of Plastic Bronchitis to Protein-Losing Enteropathy after Fontan Operation
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Relatamos um caso incomum de associagao de bronquite
plastica (BP) com enteropatia perdedora de proteinas (EPP) em
menina de 4 anos e 9 meses de idade. com dupla via de entrada
de ventriculo Gnico tipo esquerdo e concordancia ventriculo-
arterial submetida a cirurgia cavopulmonar total. com ttnel
lateral intracardiaco aos trés anos. Tornaram-se chamativas a
eliminagao de molde brénquico de fibrina de 10 cm (BP) e a
elevagdo de alfa-1-antitripsina de 52 mg/g de fezes. Em uso
de sildenafila. programou-se. em caso de continuidade do
processo. a ligadura do ducto torécico e transplante cardiaco.

We report an unusual case of association of plastic
bronchitis (PB) to protein-losing enteropathy (PLE) in a girl
of 4 years and 9 months of age with double inlet single left
ventricle and ventriculoarterial concordance. submitted to
total cavopulmonary surgery. with an intracardiac lateral
tunnel at the age of three. The elimination of the 10 cm fibrin
bronchial mold (PB) and the alpha-1-antitrypsin elevation of 52
mg/g in feces had both become outstanding. Using sildenafil.
the thoracic duct ligature and the cardiac transplant were
programmed in case of continuity of the process.

Introducao

A operacao de Fontan. embora seja a melhor paliagao
para coragdes univentriculares. acompanha-se na evolugao
de graves complicagdes. como a bronquite pldstica (BP)
e a enteropatia perdedora de proteinas (EPP). além de
outras comorbidades'. Estima-se que a EPP incida em uma
percentagem variavel de cerca de 1%-13.4%%3. A ocorréncia
de BP é relatada*® muito raramente. assim como a associacao
dessas duas entidades®. Por isso. é nosso propdsito relatar essa
rara associagao.

Relato do caso

Uma paciente do sexo feminino. com 4 anos e 9 meses de
idade. natural e procedente de Sao Paulo-SP. nascida de parto
normal. a termo. sendo filha de mae diabética. apresentou
desconforto respiratério precoce e sopro cardiaco auscultado
na primeira semana de vida. Na época. estabeleceu-se o
diagnéstico de dupla via de entrada de ventriculo Gnico tipo
esquerdo com concordancia ventriculo-arterial. comunicagao
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interatrial (CIA). comunicagao interventricular e persisténcia de
canal arterial (CA). com hipertensao pulmonar importante. Com
um més de vida. foi submetida. em nosso servico e com sucesso.
a ampliagao da CIA pelo método de Rashkind e. apés 4 dias. a
bandagem do tronco pulmonar e fechamento do CA. Aos trés
anos e 4 meses. houve acentuagao da cianose e da dispneia.

O estudo hemodinamico demonstrou pressao média de
13 mmHg na artéria pulmonar. pressio média de 10 mmHg
no capilar pulmonar. com Qp/Qs = 0.9 e resisténcia vascular
pulmonar de 1.7 UW. A seguir. foi submetida a operacao
cavopulmonar total com tinel lateral intracardiaco. Apés trés
meses da intervengdo. apresentou-se com anasarca. ascite
e derrame pleural. A albumina sérica era de 1.7 mg/dl. Por
estudo hemodinamico. descartou-se obstrucao ao fluxo venoso
sanguineo. A pressao média da artéria pulmonar. da veia cava
superior e da veia cava inferior era de 15 mmHg. a pressao
capilar pulmonar era de 7 mmHg e o Qp/Qs era de 0.8.

O resultado da pesquisa de alfa-1-antitripsina nas fezes
foi de 52 mg/g. confirmando o diagnéstico de EPP. Com as
medidas usuais. dieta hiperproteica. hipogordurosa e com
triglicérides de cadeia média ao lado de anticongestivos.
como furosemida. espironolactona e captopril. houve
melhora do quadro. conseguindo-se até a normalidade de
alfa-1-antitripsina (menor do que 3 mg/g). Apds 14 meses da
operagao. houve nova piora do quadro de anasarca. além
de tosse incessante. aparecimento de cianose e pico febril.
A albumina sérica era de 2.1 mg/dl e a alfa-T-antitripsina
de 13.2 mg/g. O quadro clinico melhorou com medidas
anticongestivas usuais em poucos dias.

Incidentalmente. durante os exercicios de fisioterapia
respiratéria. a paciente expeliu molde brénquico de
fibrina. com cerca de 10 cm de comprimento (Figura 1).
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Na radiografia de térax. havia infiltrado peri-hilar. e na
tomografia computadorizada de térax de alta resolugdo.
imagem hipoatenuante na luz brénquica (Figura 1). O laudo
anatomopatoldgico do material bronquico era compativel
com o diagnéstico de BP ja que se constituia de fibrina
compactada e entremeada por numerosas células linfoides.
com areas ainda de tecido mucoide escasso e permeado por
macréfagos xantomatosos. além de area focal com actimulo
de eosindfilos (Figura 2).

Microscopia e imuno-histoquimica excluiram causas
infecciosas (bactérias. bacilos alcool-acido resistentes. virus e
fungos). A partir do diagnéstico estabelecido da associagao da
BP a EPP. foram instituidas medidas clinicas de fluidificacao
de vias aéreas com inalacdes e broncodilatadores. além da
furosemida. do captopril. da espironolactona e do sildenafil.
Programou-se. em caso de continuidade do processo. a
ligadura do ducto toracico. culminando até com possivel
transplante cardiaco.

Fig. 1 - Tomografia computadorizada de térax de alta resolugdo (a) demonstrando imagem hipoatenuante na luz brénquica (seta) correspondente ao molde eliminado
da arvore respiratéria (b). O detalhe. no canto inferior direito. mostra tecido compacto e brilhante. diferente do padréo translicido e gelatinoso das ‘rolhas” de muco

ordinariamente observadas em vias aéreas.

Fig. 2 - Analise microscdpica do molde brénquico composto principalmente por fibrina compactada. representada pelo tecido réseo em (a) e (b). entremeada por
numerosas células linféides T e B. observadas em (b). (d) e (e). sugerindo composigéo de linfa. Ha ainda areas com tecido mucdide escasso (c) e permeado por
macrofagos xantomatosos. mostrados em (c) e (f). [a-c: coloragao de Hematoxilina & Eosina; d-f: reagdes imunohistoquimicas com anticorpos anti-CD20 para linfocito
B. anti-CD3 para linfécito T e anti-CD68 para macréfagos. respectivamente. nas quais a tonalidade marrom representa a reagéo positiva; objetivas de 5. 20. 10. 10. 10

e 10. respectivamente.].
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Discussao

Atualmente. os fatores envolvidos no progndstico
evolutivo ap6s a operagao de Fontan consistem na feitura de
comunicagao adequada entre as veias sistémicas e a artéria
pulmonar. sem obstrugbes e com minima perda de energia.
além da coexisténcia de baixa resisténcia vascular pulmonar.
bom desempenho ventricular. funcionamento normal das
valvas atrioventriculares e tamanho normal da arvore arterial
pulmonar. A operacao tem sofrido grandes modificacoes
técnicas e. nos dias atuais. consiste predominantemente
na conexao venosa sistémico-pulmonar realizada por tubo
extracardiaco. mais do que por tinel lateral intracardiaco.
com ou sem fenestragao. O resultado final deixa o paciente
com duas circulagdes em série. sendo que o retorno venoso
sistémico é orientado diretamente para a artéria pulmonar
sem a presenca da bomba pulsatil ventricular. Essa “fisiologia
Fontan” submete os pacientes a um fluxo venoso mais lento.
suscetivel assim ao desenvolvimento de efusdo pleural cronica.
quilotérax. arritmias atriais. EPP e BP*.

Quanto a BP. constitui-se em rara entidade. E caracterizada
por expectoragao recorrente de peculiares moldes da
prépria arvore traqueobronquica. Embora sua etiopatogenia
permaneca desconhecida. a elevacdo da pressao venosa
central e desordens do sistema linfatico pulmonar e sistémico
sao provaveis mecanismos patogénicos’. Esses mesmos
elementos correlacionam-se com a EPP. acrescido ao fato
de que. cronicamente. o baixo débito cardiaco contribuiria
para o aumento da resisténcia vascular mesentérica. Assim.
a associagdo de hipoperfusao mesentérica com congestao
venosa afetaria a integridade da mucosa intestinal. No caso
apresentado. a paciente se mostrava com pressao pulmonar
normal. excluindo assim parte desse mecanismo patogénico.

Usualmente. pacientes com BP apresentam dispneia
com aumento do trabalho ventilatério. episédios de tosse
repetitivos e eliminagdo dos moldes. com predisposicao
a fendbmenos respiratérios. como infecgao e atelectasias.
Radiografias de térax geralmente revelam um infiltrado
peribronquico. além das atelectasias. Os moldes de secrecao
bronquica podem causar asfixia. parada cardiaca e morte.
que tem sido relatada em até 29% dos pacientes com essa
condicao latente®.

Na EPP. em decorréncia da perda entérica de proteinas
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séricas. ha edema e md absor¢ao na parede intestinal.
ocasionando diarreia. Em alguns pacientes. esse processo
é mais insidioso e a hipoproteinemia pode ocorrer na
auséncia de sintomas diarreicos. A doenga tipicamente se
inicia com edema corporal. evoluindo com ascite. efusao
pleural e pericérdica. Os testes de laboratério revelam baixos
niveis de proteina sérica total e albumina. O gold standart
para o diagnéstico é um clearance intestinal aumentado de
alfa-T-antitripsina. proteina produzida exclusivamente no
figado e excretada em pequenas quantidades pelo intestino.
A diminuicao dos niveis séricos de albumina reduz o
transporte de célcio. acarretando tetania e osteopenia. Outro
distdrbio possivel é a hipogamaglobulinemia. acarretando
imunodeficiéncia. O inicio dessa enteropatia pode ter sérias
consequéncias. resultando no aumento de morbimortalidade.
Dois estudos descrevem sobrevida em 5 anos. apés o
diagnéstico de somente 50% dos pacientes’.

Muitas vezes. o tratamento de ambas as condicoes é
somente sintomatico. Na BP. pode ser de dois tipos: o tipo
inflamatério. secunddrio a processos alérgicos expressivos.
que pode ser manuseado com medicages inalatérias
(corticosteroides. azitromicina. uroquinase); e o tipo acelular.
prevalente apds a operacao de Fontan. que tem se beneficiado
da fenestracao do circuito. do uso de medicagdes hipotensoras
pulmonares. da ligadura do ducto tordcico ou entao do
transplante cardiaco*”'°. No tratamento da EPP. existe ainda
o recurso de exclusao cirirgica das veias supra-hepaticas. O
uso de heparina de baixo peso molecular tem sido descrito
como curativo de ambas as entidades. sugerindo tratar-se da
mesma fisiopatologia®.
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