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Adolescente do sexo masculino de
13 anos de idade, com diagnéstico de
Sindrome de Marfan. Como atingimento
cardiaco apresentava prolapso valvula
mitral e dilatag&o ligeira a moderada da
raiz da aorta estando medicado desde
ha 2 anos com atenolol 50mg/dia.

Semoutros antecedentes derelevo.

Em Janeiro de 2004 iniciou dor
toracica intensa de aparecimento subito
no hemitérax esquerdo e de agravamento
progressivo pelo que recorreuaconsulta
de Cardiologia Pediatrica deste hospital.
A toracalgia era continua, ndo apresen-
tava caracteristicas pleuriticas nem
agravavacom o decubito, intensificando-
se com a elevagao dos membros supe-
riores. Referia ainda palpitacfes e nega-
vadispneia, tosse ou hipersudorese. Nao
havia historia de traumatismo toracico.

Ao exame objectivo apresentava-
-se muito ansioso e queixoso. Estava
apirético, TA: 103/63mmHg, SO2: 100%
emarambiente, sem sinais de dificuldade
respiratéria. A auscultacdo cardiaca
apresentavasopro sistolico, curtono BEE
de baixo grau Il/VI e & auscultagédo
pulmonar crepitagfes nabase hemitérax
esquerdo. Abdémen indolor e sem
organomegalias.

Para orientagdo diagnostica
realizou electrocardiograma e ecocar-
diograma que apresentavam achados
sobreponiveis as observagdes anterio-
res, e radiografia de torax (fig 1).

Figura 1 - Radiografia de térax
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O Sindrome de Marfan é uma
doenca do tecido conjuntivo, multis-
sistémica, com uma expressao clinica
variavel.t:23 As manifestagées clinicas
principais envolvem o sistema musculo-
esquelético, ocular, cardiovascular e a
pele. A principal causa de morbilidade e
mortalidade precoce séo as altera¢gfes
cardiovasculares nomeadamente o
prolapso da valvula mitral com insufi-
ciéncia mitral grave, a dilatagdo aortica,
com ou sem insuficiéncia adrtica e a
disseccao da aorta; esta Ultima, embora
menos frequente nacrianga, € a principal
causa de morte nestes doentes??® .,
Atendendo a estas consideracdes e a
histéria clinica deste doente seria de
esperar uma causa cardiovascular para
0 presente quadro contudo a auséncia
de alteragdo dos achados cardiacos
prévios e a manutencdo do equilibrio
hemodinamico impés a investigagdo de
outras causas de dor toracica aguda
associadas a este Sindrome.

Aradiografiade térax €, neste caso,
fundamental para o diagndstico pois
revela uma imagem de hipertrans-
paréncia sem trama vascular no apice
do hemitérax esquerdo compativel com
pneumotorax.

Esta, € uma situacdo que pode
surgirespontaneamente nestes doentes,
jaque as anomalias do tecido conjuntivo
que constitui o parénquima pulmonar
vao torna-lo menos elastico condi-
cionando a perda de parede alveolar e
consequente formacéo de bolhas sub-
pleurais. O rebentamento destas bolhas
enfisematosas levam a acumulacao de
ar no espago pleural e consequente
colapso pulmonar (pneumotérax espon-
taneo). 459

Feito o diagndstico, o doenteiniciou
tratamento com ibuprofeno oral e oxi-
génio por bigode nasal a 2I/min.

Por manutencao das queixas e da
imagem pulmonar, é introduzido dreno
toracico ficando inicialmente com pres-
sdo negativacom consequente expansao
pulmonar; alguns dias depois observa-
se recidiva do pneumotorax ( fig 2).

Embora o doente se mantivesse
hemodinamicamente estavel e sem
dificuldade respiratéria, dadarecorréncia
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Figura 2 - Recidiva do pneumotérax

do pneumotdrax foi efectuada pleurodese
guimica com talco com melhoria parcial
inicial, mas com reaparecimento do
pneumotoérax 3 dias depois.

Finalmente, foi sujeito atoracotomia
esquerda, pleurotomia e pleurodese
mecanica assim como exérese de
algumas bolhas no vértice pulmonar
esquerdo. Foi deixado dreno toracico
com pressao negativa com consequente
expansdo pulmonar que manteve,
mesmo apos este ser retirado.

Teve alta assintomatico, clinica-
mente bem e apresentando radiologica-
mente, pequena imagem de hipertrans-
parénciano vértice esquerdo compativel
com pneumotorax residual.

Foi reavaliado em Marco de 2004
permanecendo assintomatico e com
radiografia de térax sobreponivel a da
alta.

A abordagem terapéutica inicial
neste contexto clinico é semelhante a
dos pneumotdrax por outra etiologia.
Assim, quando se trata de um pneumo-
térax acompanhado por dificuldade

respiratoria ou quando € hipertensivo
procede-se adescompressao por drena-
gem toracica de urgéncia. Nos restantes
casos a atitude é a administracdo de
oxigénio em concentracdes de 100% e
vigilancia.*% Contudo os casos de
pneumotérax associados ao Sindrome
de Marfan tém habitualmente resolugcao
dificil. Na maioria das vezes apenas
solucionados por toracotomia com
abrasdo da pleura e destruicdo das
bolhas pulmonares ©7#8

Em concluséo, adortoracicaaguda
€ uma entidade cuja etiologia é muito
variada, podendo ir desde causas
psicogénicas até patologia cardiaca tdo
grave como uma dissecgdo da aorta,
pelo que é necessario em cada contexto
terumaabordagem estruturada e precisa
de modo a excluir as causas mais
frequentes e as potencialmente fatais,
sem esquecer outras menos frequentes
mas ndo menos importantes ou de facil
resolucao.

Nascer e Crescer 2004; 13 (1): 61-63




BIBLIOGRAFIA

1 - Behrman, Kliegman, Jenson, Ne/son
7extbook of Pediatrics, 17th edition,
Saunders editors, 2003.

2 - Correia P, Teixeira AM, Gaspar |,
Anjos R. Sindrome de Marian- Critérios
Revisitados. Acta Pediatrica Portuguesa
2003; n°6; vol.34:411-4109.

3-Gene Tests, http:/www.genetests.org/
servlet/access.

4 - Taussing, Landau, Pediatric Respira-
tory Medicine, Mosby,1999.
5-Kendig's, Disorders of the respiratory
fract in children, 6" edition, W.B. Saun-
ders Company, 1998.

6 - National Marfan Foundation (NMF),
http:/www.marfan.org.

NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2004, vol. Xlll, n.° 1

7-Rigante D, Segni G, Bush A. Persistent
spontaneous pneumothorax in an
adolescent with Marfan's syndrome and
pulmonary bullous adysplasia. Respira-
tion. 2001;68(6):621-4.

8 - Hall JR, Pyeritz RE, Dudgeon DL,
Haller JA Jr. Pneumothoraxin the Marfan
syndrome: prevalence and therapy. Ann
Thorac Surg. 1984 Jun;37(6):500-4.

qgual o seu diagnéstico | 63



