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O cor pulmonale (CP) tem sido relegado a plano secun-
dario, apesar de sua grande importéncia em clinica pedia-
trica. Algumas revisoes tém sido publicadas (3, 4, 7, 14, 15),
com farto material, ilustrando e mencionando as varias cau-
sas capazes de produzirem o CP na infancia, incluindo a
doenca cistica pulmonar como um dos agentes etiolégicos.
Ha, em todas estas revisoes como exemplo de CP na infancia
secundaria a pulmao policistico, a citacdo de caso observado
por Willius (17), no qual curiosamente se tratava de adulto
nao autopsiado, embora a sintomatologia tivesse aparecido aos
dez anos de idade.

Recentemente observamos dois casos de CP em criancas
com pulmao policistico, sendo um lactente falecido antes de
completar quatro meses de idade e o outro, um escolar com
oito anos, com sintomas e historia de descompensacao cardia-
ca desde os cinco anos de idade. Em virtude da raridade dos
casos, consideramos oportuno relata-los.

Caso 1: S.C., 8 anos, masculino, pardo, T. 108.033,
nascido a térmo de parto normal; teve desenvolvimento nor-
mal e boa saude até os cinco anos, quando surgiu dificuldade

(*) Trabalho do Instituto Fernandes Figueira — D.N.Cr. —
Ministéric da Saude.

Chefe da Cardiologia do I.F.F. — D.N.Cr. — M.S.
Chefe da Anatomia Patolégica do I.F.F. — D.N.Cr. —

Da 42 Enfermaria do I.F.F. — D.N.Cr. — M.S.
*) Chefe da 4.2 Enfermaria do I.F.F. — D.N.Cr. — M.S.
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respiratoria e fadiga. Ha um ano estéve internado em outro
servico, por apresentar dispnéia, edema das palpebras © mem-
bros inferiores, tendo tido alta ap6s um meés, em boas condi-
coes. Dois meses antes do internamento passou a rejeitar os
alimentos, apresentando abatimento, febre elevada, dispnéia,
edema palpebral e dos membros inferiores. Ao exame clinico:
19.400 g de péso, em mau estado geral, com dispnéia, cianose
das extremidades, edema generalizado, tosse improdutiva, apa-
tia, preferindo o decubito lateral direito. Acentuado edema
de face e palpebral. Ingurgitacdo jugular. Térax com pani-
culo adiposo reduzido (4 +), abaulamento esternal (+ + ),
impulsao sistélica na regido esternal inferior (---), respira-
¢cao de tipo toraco-abdominal, com freqiiéncia de 26 por mi-
nuto, diminuicdo da expansibilidade do hemitérax direito e
retracao dos ultimos espacos intercostais direitos, submacicez
com diminuicdo do murmurio vesicular em todo o hemitérax
direito, e base do hemitérax esquerdo. Ictus impalpavel. A
ausculta cardiaca, prejudicada pelos ruidos pulmonares, com
ritmo regular e freqiiéncia de 104 por minuto; 1.° ruido acen-
tuado no foco mitral, auséncia de sopros ou ruidos adventi-
cios. Abdomen distendido (-+), com figado palpavel a 5 cm
«do rebordo costal direito, com superficie lisa e dolorosa a
palpacéo, baco nao palpavel. Membros superiores e inferiores
com reducao do paniculo adiposo, hipocratismo digital
{~+-+-++), com cianose das unhas. Tensao arterial, no braco

S.C., 8 snos, ECG 2914 de 7/I11/1962
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FIGURA 1 — ECG evidenciando Hivertrofia Biventricular, com
qlqlIglIl e Rs com espessamento inicial de R de V1 a V4.
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direito, 105/?. Reflexos superficiais e aquileo normais, refle-
x0 patelar diminuido. Hemograma (31-1-1962) revelou leuco-
citose (10.200 m3) e neutrofilia (86% ), com acentuado des-
vio para a esquerda. Os exames de urina, fezes e dosagens
sanguineas nao foram valiosos para o diagnostico. O exame
bacteriolégico do material colhido da faringe, no internamen-
to, revelou bastonetes Gram-negativos e diplococos, sendo que,
duas semanas mais tarde, foram cultivados Staphylococcus
albus e Neisseria catarrhalis, resistentes a maioria dos anti-
biéticos de largo espectro e, trés semanas depois, foi negativo.
O eletrocardiograma (fig. 1) revelou tracado tipo qIqIIQIII,
com lesoes miocardicas auriculares e ventriculares, alteracoes
primarias da repolarizacao ventricular, hipertrofia biventri-
cular e biauricular. O exame radiolégico do térax, na época
do internamento (fig. 2A), revelou aumento da area cardia-
ca, diminuicdo da transparéncia em todo o hemitérax direito
e na base esquerda; raros cistos aéreos no apice direito. Apos
tratamento, o R.X. em PA (fig. 2B) mostrou diminuicdao da
area cardiaca e presenca de multiplos cistos aéreos em todo
o hemitérax direito. Em perfil direito (fig. 2C), nitido abau-
lamento esternal, dando a medida do crescimento ventricular
direito. Com o uso de digitalicos e antibiéticos de largo espec-
tro, além das outras medidas para o tratamento da insufi-
ciéncia cardiaca (I.C.) e respiratoéria, teve acentuada melho-
ra do estado geral, desaparecimento da cianose das extremi-
des, do edema e da dispnéia, situacdo que se manteve até
cérca de més e meio mais tarde, quando reapareceram os
sinais de I.C. congestiva, vindo a falecer em trés dias, sem
responder a medicacao.

Autopsia do Caso 1. Resumo da Macroscopia: cadaver de
crianca parda, de oito anos, do sexo masculino, medindo
1,17m de comprimento total, em regular estado de nutrigcao.
A pele é palida, apresentando petéquias nas maos e pés; unhas
das maos e dos pés “‘em vidro de rel6gio”. Abdome volumoso,
palpando-se o figado a nove cm do rebordo costal (A.X.);
sinal do piparote, positivo. EXAME INTERNO: cavidades pleu-
rais livres de liquido ou aderéncias; pulmoes bem expandidos,
area cardiaca aumentada. Presenca de regular quantidade de
liquido citrino na cavidade peritoneal; figado de coloracao
vermelho-escura, excedendo o rebordo costal 3,5 cm (L.M.D.)
e 5 cm (A.X.); peritonio parietal liso e brilhante; retrope-
ritébnic livre. CORACAO E VASOS DA BASE — 195 g (N-110).
Saco pericardico contendo liquido citrino em quantidade ha-
bitual. Vasos da base sem anormalidades, envolvidos por gan-
glios de coloracao vermelho-violacea, conglomerados. O cora-
cao exibe volume aumentado, em virtude de hipertrofia da
metade direita. Epicardio de aspecto habitual; miocardio fir-
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me, de cOr vermelho-violacea; coronarias sem anormalidades.
As cavidades direitas apresentam-se dilatadas e ha hipertro-
fia do miocardio do V.D. Valvulas sem anormalidades; septos
integros. Aorta — 5 cm; T. — 8 em; M. — 7,5 cm; MVD —
5 mm; MVE — 6 mm. TRAQUEIA E GRANDES BRONQUIOS
— mucosa vermelho-cereja, contendo material réseo-esbran-
quicado, espumoso; os bronquios tém calibre dilatado e estao
envolvidos por ganglios de aspecto semelhante aos citados an-
teriormente. PULMAO E.: pleura fina e transparente; pa-
rénquima de coloracao vermelho-escura, com areas de colora-
cao roseo-clara. Crepitacdo quase ausente em toda a area,
palpando-se, em todos os lobos, pequenas zonas endurecidas.
Aos cortes, as ramificacoes bronquicas tém calibre dilatado; a
pressao, flui material alaranjado, espumoso. PULMAO D.:
pleura lisa, brilhante e transparente; aderéncias entre o L. M.
e o0 L.I. O parénquima tem coér vermelho-escura, com areas
esbranquicadas; crepitacdo quase ausente. Aos cortes (fig.
3A), observam-se ramificacoes bronquicas dilatadas unifor-
memente e inumeras cavidades, contendo material purulento,
cremoso, de paredes lisas, delimitadas por orla de parénquima
pulmonar de aspecto fibroso e coloracao réseo-clara. FIGADO:
1090 g (N. — 736 g); capsula lisa e brilhante, superficie fina-
mente granulosa, ccloracdo vermelho-pardacenta, com areas
amareladas; consisténcia discretamente aumentada. Aos cor-
tes, o parénquima exibe aspecto ‘“‘em noz moscada”. BACO:
145 g (N. — 69 g); capsula esbranquicada, rugosa, espessada.
Aos cortes, a polpa é difluente e visivel a estrutura linfoéide.
RINS: E. 120 g (N. — 75 g); D. 115 g (N. — 74 g); capsula
lisa e brilhante, descapsulizacao facil; camadas bem delimi-
tadas. INTESTINOS: géanglios mesentéricos aumentados de
volume, hemorragicos. I.G.: mucosa congesta; I.D.: areas
de congestao da mucosa.

RESUMO DA MICROSCOPIA — PULMAO D.: os diver-
sos cortes, provenientes de todos os lobos, mostram aspectos
semelhantes. Pleura espessada, exibindo infiltrado difuso, de
células redondas. Nota-se desestruturacéo completa da histo-
logia propria. Em pequeno aumento (fig. 3B), véem-se for-
macoes bronquicas, de luz extremamente dilatada e ora vazia,
ora ocupada por exsudato fibrino-leucocitario (polimorfos e
restos nucleares). As paredes bronquicas sao espessadas, ri-
cas de vasos de neoformacao, infiltradas difusamente por lin-
focitos e plasmocitos; a disposicéo da cartilagem, das glandu-
las mucosas e das fibras musculares € anarquica, sendo 0s
acinos glandulares muito dilatados e cheios de muco. Com-
primidas pelas cavidades bréonquicas dilatadas, véem-se es-
truturas tubulares (fig. 3D), delimitadas por epitélio alto, ao

AR |2 110 2



236 “O HOSPITAL” — Fevereiro de 1964 — Vol. 65 — N.© 2

FIGURA 3 — Em A, corte do pulmdo direito, com aspecto solido e
presenca de cavidades irregularmente disseminadas, algumas com
material purulento;, em B, a parede de um cisto revestido por epitélio
bronquico e constituida por massas de tecido fibroso em arranjo andr-
quico; infiltrado de células redondas; em C, o epitélio cilindrico do
revestimento cavitdrio e o infiltrado de células redondas; finalmente
em D, estruturas tubulares revestidas por epitélio ciibica comprimidas
pela proliferacdo fibrosa.
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lado de cutras, de forma alongada ou circular, revestidas por
epitélio cubico, em cuja luz se encontram macrofagos pig-
mentados e material amorfo. Tais formacoes sao envolvidas
por tecido fibroso denso, infiltrado de células redondas, em
cujo seio se visualizam vasos de paredes bem constituidas,
com a luz parcialmente obstruida por hiperplasia da intima
e vasos de neoformacao. — Noutros pontos se encontram
areas de colapso alveolar, que tém calibre alongado. PULMAO
E.: pleura normal. Os brénquics tém a luz normal, contendo
macréfagos, material amorfo ou sangue. Tecido intersticial
exibindo areas de edema e infiltrados focais de células redon-
das. Os septos interalveolares sao espessados, com infiltrados
focais de células redondas; dilatacdo e congestao da rede ca-
pilar alveolar. Na luz alveolar ha macréfagos vacuolados,
carregados, ou nao, de pigmento pardo, ao lado de liquido de
edema. Areas de hemorragia alveolar. FIGADO: o arranjo
lobular é conservado, observando-se que os sinuso6ides da zona
centrolobular sao dilatados e congestos, com areas fccais de
hemorragia. As células hepaticas, nesta zona, exibem lesoes
degenerativas. RINS: glomérulos preservados; raros apresen-
tam esclerose parcial ou total do tufo glomerular, com ou
sem esclerose capsular. Os tubulos contornados exibem de-
generacao hidrépica do epitélio. Nos coletores da medular,
além da nefrose vacuclar, observa-se epitélio tortuoso, com
nucleos volumosos e hipercroméaticos. No cértex e na medular
ha areas de calcificacdo do epitélio tubular e cilindros céalci-
cos. No intersticio ha focos de células redondas. BACO:
capsula e traves espessadas; sinuso6ides dilatados e conges-
tos. PANCREAS: desestruturacdo acinosa; infiltrado inters-
ticial difuso, de células redondas. MIOCARDIO: hipertrofia
das fibras; vacuolizacdo e hialinizacao fibrilar. ESOFAGO:
infiltrado focal de células redondas na lamina prépria da mu-
cosa; glandulas da submucosa dilatadas cisticamente. LIN-
GUA: area de necrose focal com infiltrado leucocitario (poli-
morfos); glandula sublingual com canal excretor dilatado,
cheio de material amorfo; infiltrado focal de células redondas.

DIAGNOSTICOS ANATOMO-PATOLOGICOS:

Pulmao direito cistico: Tipo sélido ou hamartomatoso,
com processo inflamatoério agudo.

Edema pulmonar. C.P. Estase hepatica e esplénica. Le-
soes renais e miocardicas atribuiveis a disturbio hidro-eletro-
litico. Nefrocalcinose: esclerose glomerular.

Caso 2: A.A.M., dois meses, masculino, branco, T.
104.778, prematuro, tendo nascido com 1,450 kg e 41 cm.
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FIGURA 4 — Em A, exame radioldgico feito antes do internamento,
evidenciando imagens cisticas em ambos os hemiloraces; em B, su-
gestdo de crescimento auricular e ventricular direitos.

Apresentou ictericia, cianose e dispnéia de esférco desde o
nascimento e, por éste motivo, foi mantido em incubadora
nos dez primeiros dias de vida. Aos vinte dias apresentou
sinais de infeccao respiratéria, com febre, tosse produtiva e
vomitos. Tratado com antibiéticos, melhorcu, persistindo, no
entretanto, cornagem, que se manteve até a época do interna-
mento. Aos dois meses e quatro.dias, por motivo da cianose
e dispnéia de esforco, foi feito exame radiclogico do toérax
(fig. 4A), que revelou a presenca de imagens cisticas em
ambos os hemitérax, além de sinais de crescimento da auricula
e ventriculo direitos, tendo sido feito o diagnoéstico de cistos
secundarios a abscessos estafilococicos e, por éste motivo, in-
ternado no I.F.F. aos dois meses 7/30, pesando 3,120 g, em
mau estado geral, dispnéia, tiragem supraesternal e intercos-
tal, batimentos das asas do nariz, cianose das extremidades
(+-+) e peribucal (-} ), estertores subcrepitantes inspira-
térios em toda a area pulmonar, desidratacao leve, ténus
aumentado, ruidos cardiacos sem alteragoes, com freqiiéncia
cardiaca de 150 x’, grande hérnia inguino-escrotal, figado a
7 cm do rebdérdo na linha hemiclavicular direita e baco a 1,5
cm do rebordo costal. O eletrocardiograma (fig. 5) com hi-
pertrofia biventricular. Novo exame radiologico do torax (fig.
4B), além de confirmar a existéncia de cistos aéreos, mostrou
um aumento da area cardiaca as custas de VD e AD. Reacao
de Mantoux positiva a 1:10.000. Foi tratado com antibioti-
cos, oxigénio, corticoides e digitalicos e, depois de discreto
periodo de melhoria, tendo diminuido a dispnéia e cianose
quando era colocado na tenda de oxigénio, comecou a apre-
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FIGURA 5 — ECG com Hipertrofia Biventricular.

sentar cianose e dispnéia permanentes e, a partir do 21.2 dia
de internamento, comecou com crises de apnéia, algumas com
duracao de mais de 15 minutos, vindo a falecer no 23.9 dia
em crise de apnéia.

Autopsia do Caso 2. Resumo da Macroscopia: cadaver de
crianca branca, do sexo masculino, pesando 2,700 g, e medin-
do 52 cm de comprimento total, em mau estado de nutricdo.
A pele pregueia-se com facilidade na face interna dos bracos
e nas coxas; unhas das maos “em vidro de relogio”; leitos
ungueais ciandticos. Bolsa escrotal esquerda, volumosa. Exa-
me interno: a abertura da caixa craniana, escoa-se regular
quantidade de liquido amarelo, limpido; a leptomeninge tem
as caracteristicas habituais; o encéfalo conserva as impres-
soes digitais, apresentando circunvolucoes achatadas e sul-
cos pouco nitidcs. Na parte média da foice do cérebro, ha um
orificio de trés cm de didmetro. O encéfalo pesa 715 ¢ (N. —
540) . CAVIDADE TORACO-ABDOMINAL: auséncia de ma-
terial estranho nas cavidades pleurais. Pulmoes policisticos
(tig. 6A), bilaterais. Area cardiaca aumentada (6,5 cm X 4,5
cm) . Cupula diafragmatica ao nivel do 8.° intercosto D e da
8.2 costela E.; o diafragma é membranoso na sua porcao
central e na metade direita. Figado excedendo o rebdrdo trés
cm (A.X. e L.M.D.); a superficie do L.D. se encaixa na
porcao membranosa do diafragma. Alcas intestinais distendi-
das; no saco escrotal E. se aloja a porcao ileo-cecal, havendo
rotacdo anomala do intestino. CORACAO E VASOS: péso 32 g
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FIGURA 6 — Em A, corte pulmonar, mostrando transformacdo do

parénquima em inumeras e pequenas cavidades cisticas; em B, pa-

rénquima constituido por cavidades alveolares dilatadas, simulando
enfisema cistico.
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(N. 27 g); a pulmonar é discretamente mais volumosa do
que a aorta (P — 1,2 cm), (A — 1 cm), tendo aspecto am-
puliforme na regido do cone; canal arterial reduzido a cor-
dao fibroso. Auricula direita dilatada; trictispide N., medin-
do 6 cm; ventriculo D. dilatado, paredes espessadas (M.V.D.
— 5 mm); valvula pulmonar de aspecto habitual, medindo
2,5 cm. As cavidades E. exibem aspecto habitual; a valvula
mitral apresenta pequenos noédulos puntiformes, de aspecto
hemorragico, medindo 5 cm; aorta — 2,7 cm; sigmoides mais
rasas do que habitualmente; M.V.E. — 5 mm. Septos inte-
gros, veias pulmonares e cavas drenando normalmente. PUL-
MOES — D. 26 g (N. 37 g); (E. injetado). Tém aparéncia
semelhante; o parénquima é de coér roseo; através da pleura,
percebem-se diminutas cavidades de tipo ‘“‘casa de abelha”
(fig. 6A), uniformemente distribuidas; a crepitacado é au-
mentada. H& pequenas areas de coloracao escura, consistén-
cia aumentada, crepitacao ausente, irregularmente dissemina-
das. Aos cortes, os bronquios sdo calibrosos e vazios, exibin-
do mucosa normal; nota-se que é maior do que habitualmente
o numero de ramificacoes bronquicas e vasculares em relacao
ao parénquima existente. Os demais 6rgaos nada apresentam
digno de nota.

Microscopia dos Pulmoes — Lobo Superior Esquerdo:
pleura sem anormalidades; o parénquima é constituido por
espacos alveolares muito dilatados (fig. 6B); de modo geral,.
vazios, com aparéncia cistica; os septos alveolares sao bem
constituidos. Os bronquios tém luz dilatada e contém mate-
rial amorfo, eosinéfilo, sob a forma de glébulos, de permeio a
macrofagos vacuolados e massas de germes. As arteriolas
tém paredes espessadas. Lobo Inferior Esquerdo: — pleura
normal; o parénquima é formado por alvéolos dilatados, em
grande parte ocupados por sangue, que também é encontra-
do na luz bronquica. As arteriolas e as artérias de médio cali-
bre tém as paredes espessadas, a luz diminuida. Lobo Superior
Direito: a dilatacdo alveolar é mais discreta e os alvéolos,
de modo geral, vazios. Bronquios discretamente dilatados.
Lobo Médio Direito: a estrutura idéntica a dos demais lobos,
encontrando-se, no interior dos alvéolos, material amorfo, eosi-
nofilo, macréfagos vacuolados, raramente sangue; arteriolas
de paredes espessadas. Lobo Inferior Direito: pleura normal;
areas de atelectasia subpleural. Observa-se o mesmo aspecto
cistico do parénquima, sendo frequiente a rotura das paredes
alveolares. Em alguns brénquios e alvéolos circunjacentes en-
contram-se macréfagos e material amorfo, eosinoéfilo.

DIAGNOSTICOS ANATOMICOS: Pulmoes cisticos, dila-
tacdo cistica dos alvéolos. Aspiracdo de material alimentar.
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Hemorragia pulmonar. C.P. Endocardite anoxica. Lesoes re-
nais e miocardicas, atribuiveis a disturbio hidrc-eletrolitico.
Malformacao do diafragma. Hérnia inguino-escrotal esquer-
da. Rotacao andémala do intestino. Malformacao da foice do
cérebro.

COMENTARIOS

Para o clinico, CP seria toéda e qualquer cardiopatia con-
secutiva a alteracOes pulmonares, quer vasculares, ou paren-
quimatosas. Quando a repercussao destas alteracoes sobre o
coracao é de tal magnitude, que leva o coracdo direito a insu-
ficiéncia, temos o CP descompensado, com tédas as suas con-
seqliéncias (elevacao da pressdo venosa, hepatomegalia, es-
plenomegalia, edema, congestdo de varios 6rgaos, etc.) . Por-
tanto, a insuficiéncia cardiaca é complicacdo do CP; mas,
sua presenca nem sempre é necessaria (15). Para o patologis-
ta, o CP se caracteriza por dilatacdo do ventriculo e auricula
direitos e sinais de congestdo visceral passiva, nos casos de
CP agudo e, mesmo, subagudo; hipertrofia do ventriculo di-
reito nos casos de CP cronico. A avaliacao da hipertrofia e da
dilatacao dos ventriculos é, por vézes, tarefa dificil e alguns
autores preferem, ao invés da simples medida da espessura
da parede, uma relacao entre a espessura dos dois ventriculos
(12, 15). Ha, ainda, os que acreditam ser de maior impor-
tancia a relacao do péso dos dois ventriculos (11).

Para o fisiologista, dever-se-ia considerar como de CP 0s
casos em que a pressao média de artéria pulmonar ultrapas-
sa 25 mm Hg (5), apesar de que estudos recentes (11) pude-
ram demonstrar que, em casos de enfisema, a pressao pul-
monar em repouso pode ser normal. Apesar disso, sabe-se
que a hipoxia é um dos maiores vaso-constritores da réde
arterial pulmonar, produzindo redistribuicao sanguinea nos
pulmoes, tendendo a aumentar o fluxo para as zonas nao
atingidas do parénquima. Assim, nos casos de CP nao des-
compensado, o fluxo pulmonar pode estar de tal maneira
aumentado, que chega a sobrecarregar as cavidades esquer-
das, como observamos nos nossos casos, pelo menos de forma
indiscutivel no eletrocardiograma.

A etiologia do CP na infancia quase nao difere da do in-
dividuo adulto. No entanto, a freqiiéncia com que ocorre
cada uma das causas € bem diferente. Assim, os casos de
CP agudo, com tromboses, embolias, etc. sio raramente vis-
tos em Pediatria (7). No CP subagudo, em especial no pe-
riodo do recém-nascido, as pneumonias, a nao aeracao pulmo-
nar ¢ a membrana hialina sdo as causas mais frequientes, di-
ficultando muitas vézes o diagnéstico diferencial com um
grupo de cardicpatias que apresentam cianose discreta, insu-
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ficiéncia cardiaca precoce e, quase sempre desacompanhadas
de sopro (atresia da aorta, ventriculo unico, tronco-arterial
comum, CIV amplo ou Eisenmenger e coarctacao da aorta
tipo infantil) . Fora do pericdo de recém-nascido, também ha
alguns casos em que pode haver dificuldade no diagnostico
diferencial entre cardiopatia congénita e CP (9, 10). Na pri-
meira infancia ainda se devem mencionar os casos conseqiien-
tes a bronquiolites. Nos casos de CP cronico, a causa mais
comum € a bronquiectasia encontrada na mucoviscidose (8,
12, 15). Em 17% dos casos de mucoviscidose, ha alteracoes
cardiacas (12). Bronquiectasias de outras causas, bronqui-
tes, cifoescoliose, tuberculose sao também causas de CP cro-
nico na crianca.

Tem sido igualmente mencionado o pulmao poclicistico
como causa de CP cronico na infancia. Curiosamente, todos
éstes trabalhos dao como referéncia bibliografica o artigo de
Willius (17), que relata um caso de adulto, com 25 anos, nao
autopsiado, cuja sintomatologia se iniciou aos 10 anos de
idade.

O tema pulmao policistico ainda nao estd inteiramente
esclarecido e, portanto, existe divergéncia quanto a conduta
meédico-cirurgica (1, 2).

Anatémicamente podem ser reconhecidos seis tipos de
pulmao policistico (16) : a) cistos microscépicos; b) bronquiec-
tasias cisticas congénitas; c¢) aumento cistico dos alvéolos;
d) hamartomatoso ou adenomatoso; e) linfangiectasias pul-
monares cisticas e f) mistas.

Nosso primeiro caso era da variedade hamartomatosa,
com comprometimento de um pulmao, que apresentava ca-
vidades cisticas delimitadas por epitélio bronquico, sendo as
paredes constituidas por tecido fibroso densc, onde se loca-
lizaram nédulos de cartilagem, fibras musculares e glandulas
mucosas com disposicao anarquica. Comecou a apresentar
sintomas respiratorios aos cinco e aos oito anos, depcis de
episédios de descompensacao cardiaca, mostrando ja os si-
nais mais evidentes de CP cronico, com vaqueteam:nto dos
dedos, crescimento ventricular direitc, tanto clinicamente
(abaulamento precordial), radiologicamente (VD empurrando
o esterno na radiografia de perfil), como eletrocardiografica-
mente (RS com espessamento inicial de R em V1 e V2). Ana-
tomopatologicamente havia irrecusavel hipertrofia de VD, AD,
artéria pulmonar de maior calibre do que a aorta e sinais de
congestao visceral passiva.

O segundo caso era do tipo de aumento cistico dos alvéo-
los e que apresentava, apesar da baixa idade, sinais de des-
compensacao direita (figado a 7 cm, que regrediu com digita-
licos), crescimento auricular e ventricular direito (radiologi-
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-camente) e scbrecarga direita; evidenciada pela positividade
das ondas T nas precordiais direitas e negatividade em DIII
encontradas em CP (3) no eletrocardiograma. Neste caso,
.além dos cistos pulmonares, o defeito do diafragma, dificul-
tando a ventilacao pulmonar, aumentando a hipcxia e, conse-
.qientemente, produzindo vaso-constricao pulmonar, tam-
bém contribuiram para sobrecarregar o ventriculo direito.

RESUMO

- Os autores relatam dois casos de “Cor Pulmonale” consegiientes
a pulmao policistico. O primeiro foi o de um menor de 8 anos, com
sintomas desde 5 anos de idade, e cuja autopsia revelou a existéncia
de pulmao policistico da variedade hamartcmatosa, além dos sinais
anatomicos de “Cor Pulmonale”. O segundc foi um Ilactente, que
faleceu antes dos quatro meses de idade, com sinais definitivos de
insuficiéncia cardiaca, e onde o exame post-mortem revelou a pre-
senca de cistos pulmonares, tipo dilatacac alveolar. Os autores fa-
zem comentarios sobre o problema de conceituacdo do “Cor Pulmo-
nale”, sobre os diversos fatores etiolégicos na infancia, mencionando
uma classificacao anatomica dos diverscs tipos de pulmao policis-
fico.

SUMMARY

The authors present two cases of Cor Pulmonale secondary to
cystic lung disease. The first one was a 8 years old boy, who have
had symptoms, since five years of age. Autopsis revealed hamarto-
matous type of cystic lung disease. The second one :Jdied before four
months of age with definitive signs of heart failure, and post-moriem
examination revealed cystic alveolar dilatation. Comments are made
by the authors about the problem of Cor Pulmonale definition, its
several causes in pediatrics age group and anatomical classification
of cystic lung disease.
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