RELATO DE CASO

Sindrome de Swyer-James-Macleod

NELSON PERELMAN ROSENBERG', DANIEL AUGUSTO PAVANZ,
LEANDRO ALMEIDA STREHER?, ALESSANDRO COMARU PASQUALOTTO3

A sindrome do pulmio hiperluzente unilateral, descrita inicialmente por Swyer e James em 1953, é tida
como complicagdo poés-infecciosa de bronquiolites ocorridas na infancia. Relatamos um caso de sindrome de
Swyer-James-MaclLeod diagnosticada em um adulto jovem, com breve revisdo da literatura pertinente.
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Swyer-James-MaclLeod’s syndrome

The hyperlucent lung syndrome, first described by Swyer and James, is considered a post-infectious
complication related to bronchiolitis in infancy. The authors report a case of Swyer-James-MacLeod
syndrome which was diagnosed in an adult male, and make a brief review of pertinent literature.
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INTRODUCAO

A sindrome do pulmio hiperluzente unilateral foi primei-
ramente descrita por Swyer e James) em um menino de 6
anos de idade em 1953. Desde entdo, tem sido mais ampla-
mente conhecida como sindrome de MacLeod®, apés este
autor ter documentado as caracteristicas radiograficas de hi-
perluzéncia unilateral em 9 pacientes, um ano apds o relato
de caso original. Embora de patogénese ndo inteiramente
compreendida, acredita-se que a condicdo tipicamente siga a
uma infeccdo respiratoria ocorrida na infancia ou adolescén-
cia®. Repetidas infeccOes poderiam resultar em bronquiolite
obliterante, o que resultaria gradualmente em alcaponamen-
to de ar distal, distensdo da via aérea e, eventualmente, enfi-
sema pan-acinar. As areas afetadas se tornariam hipoventi-
ladas, com vasoconstricdo hipdxica. A classica hiperluzéncia
seria, dessa forma, secundaria a diminuicdo do suprimento
sanguineo nas areas pulmonares afetadas®. Os autores apre-
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sentam um caso de sindrome de Swyer-James-MacLeod,
acompanhado de breve revisdo da literatura pertinente.

RELATO DO CASO

ASP, 18 anos, masculino, branco, estudante, veio enca-
minhado ao Hospital Nossa Senhora da Conceicdo com his-
toria de dispnéia progressiva. O paciente referiu dispnéia
aos grandes esfor¢os com inicio aos 14 anos de idade, com
progressdo para dispnéia aos médios esforcos. Com 16 anos,
diz que apresentou 5 episddios de desmaios, quando resol-
veu buscar auxilio médico. Em consulta em sua cidade, evi-
denciou-se, ao radiograma de toérax, “bolha no pulmio es-
querdo”, com diminuicdo do volume pulmonar no mesmo
lado. Com posse deste exame, foi entdo encaminhado ao
nosso hospital, para investigacio. A admissio, referiu disp-
néia aos médios esforcos e episddios esporadicos de sibilan-
cia, desencadeada por fumacga de cigarro e por infeccdes de
vias aéreas superiores. Negava febre ou dor toracica; quei-
Xou-se de tosse cronica com escarro escasso e mucoide, sem
puruléncia. Na historia patoldgica pregressa, referiu episd-
dio grave de pneumonia ocorrido aos 2 anos de idade, asma
com crises até os 10 anos e “gripes freqiientes” (episddios
febris repetidos com escarro amarelado). Paciente tabagista
ativo, com consumo médio de 6-10 cigarros/dia. Sua histd-
ria familiar era nula, exceto por avd materna hipertensa.

Os exames laboratoriais foram normais. O radiograma de
térax (figura 1) mostrou hiperluzéncia pulmonar a esquerda,
com diminuicdo da vasculatura no mesmo lado e hiperinsu-
flacdo a direita. A espirometria mostrou uma insuficiéncia
ventilatoria de grau moderado com capacidade vital reduzi-
da, sem resposta ao broncodilatador (CFv 62% do previsto,
com 3,0 litros; VEF, 54%, 2,31 litros; VEF,/CVF 8800).

A tomografia computadorizada de torax (figura 2) contras-
tada mostrou que o pulméo esquerdo era menor que o direi-
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to, apresentando menor atenuagdo e vasculatura de menor
calibre. O ramo esquerdo da artéria pulmonar era de menor
calibre que a direita; alguns bronquios de paredes dilatadas
compativeis com bronquiectasias eram evidenciaveis no lobo
inferior esquerdo. Demais aspectos toracicos e mediastinais
sem alteragOes significativas. A hipotese diagndstica foi de
sindrome de Swyer-James-MaclLeod, com diagndstico dife-
rencial com hipoplasia da artéria pulmonar esquerda e trom-
boembolismo em artéria pulmonar esquerda. Sugeriu-se cor-
relacdo com cintilografia e arteriografia pulmonar.

A cintilografia perfusional evidenciou hipoperfusido grave
no pulmio esquerdo, principalmente em seu lobo inferior.
Percentuais perfusionais no pulméo direito: 17% no terco
superior, 41% no terco médio e 29% no terco inferior. No
pulmio esquerdo, 4% no terco superior, 6% no médio e 1%
no inferior.

A arteriografia pulmonar (figura 3), as artérias pulmonares
esquerdas eram finas, longas e possuiam apenas ramos de
primeira e segunda ordens, ndo se estendendo até a perife-
ria, portanto com reduzidissima perfusio (capilarizagdo). Foi
realizada broncografia pulmonar a esquerda, mostrando bron-
quite crénica com bronquiectasias cilindricas. Ndo havia al-
veolizacdo do contraste. O paciente recebeu o diagnostico
de sindrome de Swyer-James-Macleod; tendo apresentado
boa evolugido hospitalar, recebeu alta com controle ambula-
torial.

——

Figura 1

DiscussAo

Swyer e James inicialmente relataram esta entidade em
1953 em um menino de 6 anos de idade com infecgdes pul-
monares recorrentes!). Achados pertinentes incluiam pulmao
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Figura 3

hiperluzente unilateral, um pequeno hemitdrax ipsilateral,
demonstragdes angiograficas de uma pequena artéria pul-
monar ipsilateral e bronquiectasias no pulmao envolvido. O
paciente foi tratado com uma pneumonectomia. Espécimes
histoldgicos revelaram bronquiolite obliterante no pulmao
envolvido, com Swyer e James postulando que o achado
deveria ser adquirido, ao invés de congénito. No ano seguin-
te, MacLeod®? relatou achados similares em nove adultos.
Desde entdo, tém havido mais de 100 casos relatados a res-
peito de achados similares que parecem ser o resultado de
bronquiolite obliterante unilateral seguindo um processo in-
feccioso geralmente adquirido precocemente na infancia®.
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Sindrome de Swyer-James-MacLeod

Wohl e Chernick® e Macpherson et a.”) indicam que a
maioria dos casos de bronquiolite obliterante encontrados
nestes pacientes seriam conseqiiéncia de uma pneumonite
por adenovirus cedo na vida. Entretanto, esta ndo é a Unica
causa; bronquiolite obliterante tem sido reportada seguindo
aspiragdo de corpos estranhos, inalacdo de acido hidrocléri-
co ou nitrico, ingestdo de hidrocarbonos, radioterapia, tu-
berculose e outros agentes infecciosos®.

Conforme postulado, infeccdes precoces na vida podem
danificar os pequenos bronquios e bronquiolos, com destrui-
cdo da camada mucosa e obstrucdo luminal com tecido fibro-
so. Isso pode afetar parte de um lobo ou todo o lobo, dife-
rentemente do enfisema lobar congénito, que é quase sem-
pre unilateral e afeta todo o lobo. Por outro lado, na sindro-
me de Swyer-James-MacLeod o dano ao pulmao contralate-
ral pode ser demonstrado em aproximadamente um terco
dos casos. Se o dano ocorre antes da idade de 8 anos, quan-
do o desenvolvimento pulmonar ainda esta em progresso,
entdo a divisdo dos alvéolos pode ser afetada®.

A apresentagdo clinica é varidvel. Embora alguns pacien-
tes sejam assintomaticos, a maioria deles possui uma histo-
ria de episddios recorrentes de infecgdo pulmonar, usualmente
com inicio precoce na vidal®. Em alguns casos, o inicio dos
sintomas pode ocorrer mais tarde, na vida adulta. Os pacien-
tes podem ter dispnéia aos esforcos, hemoptise e tosse cro-
nica produtiva. O exame fisico pode revelar uma diminuicio
no murmurio vesicular, estertores e roncos em todo o pul-
mao envolvido, hiperressondncia e um hemitérax normal a
pequeno no lado afetado. Testes de fungdo pulmonar carac-
terizam uma doenca obstrutiva da via aérea devido a um en-
fisema adquirido; concomitante fibrose pode também redu-
zir a capacidade pulmonar total®.

Usualmente o diagnéstico da sindrome de Swyer-James-
MaclLeod ¢ realizado durante a infancia em pacientes sinto-
maticos; entretanto, alguns pacientes sdo relativamente as-
sintomaticos e o diagnostico pode ndo ser feito até mais
tarde na vida quando um radiograma de térax é obtido por
outras razdes8, Nestes casos, evidencia-se uma radioluzén-
cia pulmonar anormal unilateral, com diminuicdo no padrao
vascular, um tamanho normal ou diminuido do pulmio afe-
tado (hiperluzente), pequenas sombras hilares e esparsos si-
nais vasculares intrapulmonares no lado radioluzente. Isto
difere com o que ocorre em outras desordens vasculares pul-
monares (como estenose de artéria pulmonar e agenesia);
nestas situacdes, € o pulmio normal que é hiperluzente, de-
vido a hiperinsuflacdo compensatodria. Para diferenciar entre
estas duas entidades ¢, dessa forma, essencial determinar
em qual lado a anormalidade ocorre; para este propdsito, a
angiografia pulmonar surge como opgao®',

0 papel da cintilografia ventilatorio-perfusional fundamen-
ta-se em encontrar doenga nao diagnosticada no pulmao
contralateral®, bem como contribuir no diagndstico diferen-
cial de pulmdes hiperluzentes. O padrdo usual da sindrome é
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o de uma ventilagdo diminuida no lado afetado, secundario a
alteracdes enfisematosas, acompanhado de uma marcada
diminuicdo na perfusdo pulmonar, que parece ser conseqlién-
cia do diminuto tamanho da artéria pulmonar'). Entretanto,
a diferenciacdo cintilografica entre enfisema lobar congénito
e sindrome de Swyer-James-MaclLeod pode ser dificil. Em
ambas as condicOes, a perfusdo pode ser normal (ou com-
prometida, como na sindrome de Swyer-James-MaclLeod);
no enfisema lobar congénito, usualmente ha um marcado
alcaponamento de ar, visto como um reduzido c/earance do
gas radionuclideo ao exame ventilatorio('"'2),

A tomografia computadorizada é tida como mais sensivel
que a radiografia e cintilografia para a deteccdo de regides
pulmonares hiperluzentes e superior ao mostrar sua exten-
sio e distribuicdo. E util para a exclusio de outras causas de
hiperluzéncia e, possibilitando a exclusdao de obstrugcdo cen-
tral, pode evitar que alguns pacientes sejam submetidos a
broncoscopia. Pode também delinear condi¢des acompanhan-
tes como bronquiectasias?.

A terapia para a sindrome de Swyer-James-MaclLeod ¢
conservadora, baseada na sintomatologia do paciente®. Em-
bora baixas doses de manutencdo antibidtica tenha sido su-
gerido como util no manejo das bronquiectasias dos pacien-
tes como um adjunto a percussdo e drenagem postural, anti-
bioticoterapia € geralmente reservada para os episddios de
pneumonia bacteriana aguda'. A resseccdo cirurgica das
porcdes pulmonares envolvidas € agora reservada para pa-
cientes com bronquiectasias localizadas cujos sintomas de
hemoptise, dispnéia, tosse produtiva cronica ou pneumoni-
as de repeticdo comprometam suas atividades diarias!">'"1),
O papel da cirurgia torna-se ainda mais limitado ao se carac-
terizar a sindrome de Swyer-James-MacLeod como uma doen-
ca muitas vezes limitada a segmentos pulmonares e bilateral
em mais de um terco dos casos. Entretanto, por apresenta-
rem infec¢des pulmonares cronicas, os pacientes podem
necessitar corregdo cirurgica, inclusive pneumonectomia®'),
Bons resultados foram relatados através de técnicas mais
conservadoras!'®, com oclusdo do brénquio principal em
pacientes nos quais ndo haja fluxo sanguineo para o drgio
afetado, mantendo-se o pulmédo no local. O resultado seria
idéntico ao obtido por pneumonectomia, porém com técni-
ca menos traumatica, através de pequena toracotomia, sem
entrar no espago pleural.
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