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RESUMO

Descreve-se um caso de Sindroma de Swyer-James MacLeod, ap6s uma introdugéio em que se definem as
principais caracteristicas desta entidade, com particular relevo para os aspectos radiograficos, se expdem as
teorias etiopatogénicas ¢ o quadro clinico habitual. Na discuss@o do caso clinico realga-se o papel da infecgdo
pelo virus do sarampo e expdem-se as razdes da metodologia utilizada no diagnéstico.

SUMMARY

Clinical and radiographic findings in Swyer-James MacLeod Syndrome — A case report.

It is described a case of Swyer-James Macleod Syndrome, after an introduction where the main characteris-
tics of the said syndrome are defined, particularly in what concerns the radiographic aspects; the etiopatogenic
theories and the usual clinical switchboard are exposed. In the discussion of the clinical case, it is stressed the
role of the infection by measles virus and are exposed the reasons of the used methodology at the diagnosis.

INTRODUCAO

O Sindroma de Swyer-James Macleod foi originalmente
descrito, em 1953, por Swyer e James e posteriormente, em
1954, por Macleod.

Define-se por aumento da transparéncia de todo ou parte
de um pulmdo com ligeira redugio das suas dimensdes, asso-
ciadaa reducz’io do calibre da artéria pulmonar homolateral na
origem e do numero das ramifica¢des vasculares e, amda au-
séncia de obstrugido dos bronquios de maior calibre.”

F sempre um achado radiolégico, encontrado numa radio-
grafia do térax feita por rotina num doente assintomatico ou
no decurso da investigagdo de infecgdes respiratorias recorren-
tes."

Em relagfo 4 etiologia é defendida a agressdo virica em fase
de desenvolvimento pulmonar (virus do sarampo, adenovirus,
virus sincicial respiratério) que provoca uma lesdo do tipo da
bronquiolite obliterante ou mesmo da pneumonia. Esporadi-
camente, a aspiragéo de corpo estranho tem sido apontada
como causa do aparecnmento do sindroma.’

Quanto a etiopatogenia, opdem-se duas teorias fundamen-
tais: a teoria vascular, defendida por Elder e Belcher, considera
o defeito primdrio uma alteragdo vascular congénita que favo-
rece o atingimento brdnquico e bronquiolar unilateral com
limitagdo do desenvolvimento pulmonar. A teoria brénquica,
defendida por Reid, por Swyer, James e Macleod considera
primdria a lesdo brénquica, causando andxia e diminuigdo da
ventllaqao, ambas conduzindo & diminuigio do fluxo pulmo-
nar®. Actualmente parece ser esta a teoria mais aceite, por se
poder comprovar na maioria dos casos a inexisténcia de ano-
malias vasculares anteriores 4 agressio brénquica inicial.” .

Nem sempre é possivel conhecer o tempo que medeia entre
a agress3o inicial e o estabelecimento do sindroma, na medida
em que este ¢ muitas vezes um achado acidental; no entanto,
segundo a maioria dos estudos efectuados, parece oscilar entre
poucos meses ¢ trés. anos.’
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A clinica varia, desde os casos assintomaticos até dispneia
persistente ou de esforgo, tosse, espectoragio e infecgdes respi-
ratorias, baixas de repeti¢do. Nalguns casos podemos encon-
trar deformacgdo toracica, mais frequentemente esterno em
quilha e retracg¢do da parte infertor da grelha costal. Habitual-
mente hd uma hipomobilidade do lado afectado, com hiperso-
noridade a percussdo e dlmmuu;ao do murmdrio vesicular, por
vezes, fervores crepitantes.’
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Figura 1: RX térax PA: hipertranspardncia do campo pulmonar esquerdo.
Condensag8o de limites imprecisos da base direita.
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Figura 2: RX térax PA: hipertransparéncia  esquerda com hipoplasia do hilo e
diminui¢iio das arboriza¢des vasculares.

As manifestagSes radioldgicas sdo muito caracteristicas,
sendo evidente na telerradiografia do térax em PA, uma assi-
metria da permeabilidade dos campos pulmonares em inspira-
¢do forgada, devida nio a um aumento relativo do ar no
pulmdo afectado, mas sim a diminuigdo da sua perfusdo. A
trama pulmonar periférica esta diminuida e o hilo homolateral
também esta reduzido, embora se visualize. E importante a
radiografia em expiragio forgada, ji que torna evidente o
desvio do mediastino para o lado normal, com uma excursio
diafragmatica assimétrica e diminuida no lado afectado, carac-
teristica patognoménica do Sindroma." 2'?

Figura 3: Deformaclio tordcica — térax em quilha, retracgdo inframamilar
esquerda.
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Figura 4: 8, b, ¢ — Teleradiografia em apneia inspiratéria (a) ¢ expiratéria (b) e

poligrafia do térax (x). Diminuta excursdo do hemidiafragma esquerdo; Desvio

da sombra mediastinica para a direira em expiragfio; Assimetria da expans3o das
grelhas costais, quase inexistente A esquerda ¢ de cerca de 12 mm 2 direita.



SINDROMA DE SWYER-JAMES MACLEOD — ASPECTOS CLINICO-RADIOLOGICOS A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

A angiografia pulmonar evidencia a redugéio do calibre dos
vasos hilares e periféricos do pulmio hiperclaro. Este exame
ndo ¢ considerado indispensdvel para o diagnéstico, dada a
possibilidade de erros de interpretagio e o valor indiscutivel do
aspecto radiografico nas radiografias standard."

A Broncografia revela uma drvore brénquica normal até 3
5.-6." subdivisdes, nivel em que se observa dilatagdo dos
brénquios segmentares terminando bruscamente de forma afi-
lada ou quadrada. Podem também observar-se bronquiecta-
_sias saculares ou cilindricas.

As provas de fungio pulmonar revelam uma alteragio
ventilatéria de tipo obstructivo ou misto® mais ou menos mar-
cada que, nalguns casos, melhora com a administragfio de
broncodilatadores. A broncoespirometria diferencial com-
prova a redug@io da ventilagdo do lado afectado com uma
captagdo de oxigénio muito diminuida.’

A gasometria arterial é habitualmente normal em repouso,
podendo a Po’ diminuir ligeiramente durante o exercicio.

O diagnéstico diferencial deve fazer-se fundamentalmente
com a agenésica ou oclusdo da artéria pulmonar, o enfisema
lobal congénito, a aspiragio de corpo estranho e mais rara-
mente com o pneumotorax, quistos brénquicos e pneumatoce-
los. Os dados obtidos pela histéria clinica, a visualizagiio da
artéria pulmonar e da trama vascular periférica, a auséncia de
retengdo aérea durante a expiragéo, a inexisténcia de cardiopa-
tia € a auséncia de limites da hipertransparéncia, permitem, na
maior parte dos casos, excluir facilmente aqueles diagndsti-
cos."*

O pulmdo hipertransparente ¢ geralmente uma situagio
benigna, com tendéncia & estabilizagdo da puncgdio cardio-
-pulmonar, sem evolucio para cor pulmonar™®, A terapéutica
devera, por isso, ser essencialmente conservadora. Ha quem
preconize a pneumectomia quando ha hemoptizes ou infecgdes
recorrentes graves. No entanto, poucos casos foram até agora
submetidos a este procedimento para que dai se possam tirar
conclusdes validas e seguras.

HISTORIA CLINICA

J.A.E.M. 10 anos. Raga caucasiana.

Sem antecedentes familiares relevantes. Nascido de PET,
com P. N. = 3 kg, apos gravidez vigiada ¢ normal. Sem
problemas perinatais, nomeadamente SDR.

Aos 8 meses de idade, em periodo de regressdo do exan-
tema do sarampo, surge com prostragdo, hipertermia, tosse
produtiva e dificuldade respiratéria acentuada. £ internado na
UCl do H. D. Estefdnia apresentando-se, na altura, em insufi-
ciéncia cardio-respiratdria. A auscultagdo pulmonar revelava
fervores subcrepitantes bilaterais e a radiografia do térax apre-
sentava imagens de condensag@o heterogéneas bilaterais. F
instituida antibioterapia multipla além da terap&utica de
suporte. A evolugdo clinica foi arrastada, tendo alta ao 25.°
dia, ainda sem normaliza¢do dos sinais clinicos e radiolégicos.

Duas semanas depois é reinternado por agudizagio da
sintomatologia, com quadro clinico sobreponivel ao anterior.
A auscultacdo pulmonar revelava além dos fervores, sibilos em
ambos os hemitdraxes. A radiografia do térax mostra hiper-
transparéncia do campo pulmonar esquerdo com hipoplasia
do hilo e imagens micronodulares de pneumopatia da base
direita (Fig. 1). Teve alta ao 14.° dia sem completa remissio
clinica.

Aos 13 meses € novamente reinternado por exacerbagio da
sintomatologia. Desde essa altura apresenta dispneia de
esforgo e tosse persistente, com periodos de exacerbagfo fre-
quentes ¢ mais ou menos longos, tratados no ambulatério, até
que a0s 3 anos é de novo reinternado em periodo de agudiza-
¢do mais marcada da sua sintomatologia. Na radiografia de

Figura 5: a ¢ b — Xerotomografia: diminuigdo da vascularizagiio A esquerda.
Visualizagdo da artéria pulmonar esquerda de calibre reduzido na sua origem;
Bronquiectasias cilindricas.

torax feita na altura ¢ evidente a assimetria da permeabilidade
dos campos pulmonares com acentuada hipertransparéncia e
redugéo do hilo a esquerda e retorno venoso muito aumentado
a direita, sobretudo na base (Fig. 2).

Entre os trés e os dez anos mantém dispneia de esforgo e
agudizac¢Ges frequentes, embora de menor gravidade, debela-
das sempre em ambulatério.

. Aos 10 anos é de novo internado para reavaliagio em
periodo de agudizagio moderada da sintomatologia habitual.
Referia tosse produtiva com dispneia para médios esforgos,
sem otopneia, hepatalgia de esforgo ou edemas. Apresentava
regular estado geral. Desenvolvimento estaturo-ponderal ade-
quado (Peso — 27 kgs, P 10 25; Altura — 1,34 m, P 25 50;
relagio peso/altura — P%), Desenvolvimento psicomotor ade-
quado cumprindo esquema de escolaridade com aproveita-
mento. F.R. — 32 ¢/m, F.C. — 90 ppm.
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Térax em quilha com retracgdo da regido inframamilar
esquerda (Fig. 3). Tiragem supra-esternal marcada. Hipomo-
bilidade do hemitérax esquerdo, com diminui¢do das vibra-
¢Oes vocais e do murmurio vesicular nos 2/3 inferiores deste
hemit6rax. Fervores crepitantes de finas bolhas nas bases. Aus-
cultagdo cardiaca normal. Restante exame objectivo normal.

EXAMES AUXILIARES DE DIAGNOSTICO

No decurso do internamento foram realizados os exames
que constam do quadro I e os seguintes exames radiolégicos:
— Radiografia do térax em apneia respiratéria e expirato-
ria profunda e poligrafia do térax (Fig. 4) permitem
concluir que é diminuta a excursdo do hemidiagrama
esquerdo, a expansdo das grelhas costais é assimétrica,
encontrando-se a esquerda praticamente fixada ¢, em
expiragdo, existe desvio da sombra mediastinica para a
direita.

Como nio dispomos no Servico de Radiologia do Hosp. D.
Estefania de instalagfio para arteriografia por subtrac¢fo digi-
tal, resolvemos estudar a vascularizagdo pulmonar e a arvore
bronquica por xeromanografia (Fig. 5). Esta permitiu-nos
demonstrar que a hipertransparéncia do campo pulmonar
esquerdo é uma consequéncia da diminui¢do da vasculariza-
¢do, quer quanto ao numero de ramificagdes vasculares, quer
quanto ao calibre das mesmas, especialmente a periferia do
-pulmio, onde estdo francamente diminuidas em relagdo ao
lado oposto. Ha uma redugdo da sombra hilar esquerda por
diminui¢io do calibre da artéria pulmonar correspondente.
Coexistem bronquiectasias cilindricas nas regies hilobasais,
ainda que mais abundantes a esquerda e no andar médio do
campo pulmonar deste lado. A traqueia e grandes bronquios
ndo tm alteragdes e a silhueta cardiovascular esta dentro do
normal.

DISCUSSAO DO CASO CLINICO

Estamos perante um caso de pulmdo hipertransparente
unilateral que, pelos resultados dos exames complementares
nos parece corresponder a um sindroma de Swyer-
-James Macleod."” *.

Esta crianga sofreu uma agressdo pulmonar grave pelo
virus do sarampo numa fase de provavel depressdo imunitaria
que habitualmente acompanha esta doenga e numa idade cru-
cial para o desenvolvimento pulmonar. Embora o diagnéstico
definitivo de bronquiolite obliterante seja anadtomopatolégico,
neste caso parece-nos evidente, quer pelo agente etiologico
responsave] pela infecgdo prévia quer pela evolugdo clinica
arrastada com perfodos de remissdo e exacerbagio, sem com-
pleta normahzacao da sintomatologia. Esta entidade nosolo-
gica é a mais responsabilizada pelo aparecimento do sindroma,
por explicar as alteragGes encontradas a nivel da drvore bron-
quica, atingido exclusivamente os bronquios ndo cartilagi-
neos’.

Saliente-se neste caso a persisténcia das queixas respirat6-
rias de desde o 1.° internamento com agudizagGes sucessivas,
até que aos 3 anos se torna claramente evidente o estabeleci-
mento do sindroma. Este intervalo é compativel com o descrito
na literatura.’ A partir desta idade, as infecgdes respiratérias
revestiram-se de menor gravidade, nunca obrigando a hospita-
lizagio ¢ nos ultimos anos tiveram uma frequéncia muito
menor, permmndo uma actividade fisica e intelectual normais,
o que estd de acordo com a evolugéo habltualmente descritaca
tendéncia para a estabilizagdo funcional.® Os exames radiol6-
gicos efectuados mostram as caracteristicas do sindroma, ini-
cialmente descritas.

130

Para confirmagio deste diagndstico fizemos xerotomogra-
fia que nos demonstrou claramente a morfologia da 4rvore
brénquica e da trama vascular arterial e venosa. Pensamos que
os ensinamentos colhidos por este tipo de exame, em que se
fizeram unicamente trés cortes, evitam de certa maneira a
efectivagio de angiografia selectiva da artéria pulmonar
esquerda e a broncografia, com os riscos inerentes a cada uma
destas técnicas invasivas.

As alteragdes ventilatdrias de tipo restrictivo e obstructivo,
bem como a inexisténcia de hipoxémia e hipercapnia, estd
também de acordo com o descrito nesta situagao.

QUADRO 1 — Exames efectuados durante o internamento
actual
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