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RESUMO

A Sindrome de Swyer-James é uma afeccao relativamente rara,
sendo que a maioria dos casos relatados na literatura foi descrita
em pacientes adultos. Com o aprimoramento dos métodos diag-
nosticos, sobretudo dos de imagem, o diagnodstico na infancia
vem-se tornando mais freqiiente. Como a abordagem dessa sin-
drome em livros-texto especializados é feita de maneira sucinta e
os artigos publicados em periddicos sdo escassos, sobretudo na
faixa etaria pediatrica, muitas vezes o pediatra e o pneumologis-
ta infantil encontram dificuldades no tratamento desses pacien-
tes. Este artigo tem como objetivo fazer uma revisdo dessa sin-
drome, com énfase especial nos métodos diagndsticos e aspec-
tos terapéuticos.
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CONCEITO

A sindrome de Swyer-James é uma doenga relativa-
mente rara, caracterizada por pulmio, ou lobo, hiper-
transparente ao exame radioldgico, usualmente de tama-
nho normal ou diminuido, associado a aprisionamento
aéreo, diminuigdo da vascularizagio pulmonar e, em
alguns casos, a bronquiectasias.

E uma condi¢ao pulmonar adquirida, secunddria a
uma bronquiolite obliterante, usualmente de etiologia
viral, ocorrida geralmente na primeira infincia. E caracte-
rizada, clinicamente, por episédios repetidos de infec¢io
pulmonar'2 A evolug¢io da doenca varia conforme a exten-
sao do comprometimento pulmonar. A maioria dos casos
descritos na literatura ocorreram em pacientes adultos.

HISTORICO

O primeiro caso desta sindrome foi descrito em 1953
por Swyer-James. Tratava-se de uma crianga de seis anos de
idade, do sexo masculino, que apresentou episddios de
pneumonia com 5 semanas de vida, aos 2 e aos 3 anos.
Posteriormente, evoluiu com episédios recorrentes de bron-
quite, afetando principalmente o pulmio direito. A radio-
grafia de térax mostrou hiper-transparéncia do pulmao
direito, com vascularizacio diminuida e desvio homolateral
do mediastino. Esse paciente foi posteriormente submetido
a pneumectomia, que mostrou espagos cisticos de didmetros
varidveis, alvéolos colapsados, outros enfisematosos, proces-
so inflamatério crénico em linfonodos peribronquicos e, o
que chamava mais a atengdo, obliteragdo difusa dos capila-
res pulmonares periféricos na parede dos alvéolos enfisema-
tosos, apesar do calibre normal da artéria pulmonar. O
autor se interrogou a respeito da etiologia dessas alteracoes,
concluindo ser o mais provdvel tratar-se de anomalia congg-
nita da artéria pulmonar, sendo a lesao pulmonar secund-
ria & diminuicdo do fluxo sangiiineo’.

Em 1954, Macleod relatou nove casos de pacientes
adultos, com idade entre 18 ¢ 41 anos, com pulmao hiper-
transparente unilateral ao estudo radiolégico. Embora os
pacientes tenham sido submetidos a broncografia para afas-
tar a possibilidade de lesdes bronquicas, ndo foi feito estudo
anatomopatoldgico do parénquima pulmonar. Nestes casos,
ele considerou a vascularizagiao pulmonar diminuida como
conseqiiéncia das alteragdes pulmonares'.

Apés essas descrigdes iniciais, vdrios outros casos que
apresentavam caracteristicas semelhantes foram relatados.

ETIOLOGIA

Ao contrdrio da hipétese inicial de uma doencga con-
A , ) .
génita, atualmente, a Sindrome de Swyer-James é consi-
derada como uma forma pés-infecciosa de bronquiolite
obliterante (BO), ocorrida em idade precoce do paciente.

Os principais agentes implicados na etiologia dessa
bronquiolite obliterante sdo: adenovirus**’, virus do

sarampo®, B. pertussis’, M. tuberculosis"® ¢ M. pneumo-

niae*™"'. A bronquiolite pode relacionar-se, também, 2
aspiragdo de corpo estranho, de conteddo géstrico (reflu-
xo gastroesofdgico), inalacio de dcido nitrico ou cloridri-
co, inala¢do de hidrocarbonos e radioterapia'”’.

FISIOPATOLOGIA

As alteracoes decorrentes da BO sao mais acentuadas
nos pequenos bronquios e bronquiolos, que mostram des-
trui¢do da mucosa e preenchimento do limen por tecido
fibroso. Os bronquiolos terminais sao ocluidos e os bron-
quiolos respiratérios distais apresentam-se dilatados. Ocorre
“air-trapping” distal, distensdao das vias aéreas, atelectasias,
fibrose e, finalmente, enfisema pan-acinar. Associada & obs-
trugdo dos bronquiolos terminais e conseqiiente dilatagio
dos bronquiolos distais, ocorre também obliteragio do leito
vascular pulmonar, com redugio do fluxo sangiiineo e,
sobretudo, do calibre da artéria pulmonar"'*"*. A hipoventi-
lagio causa entdo uma hipoperfusio compensatéria. A
diminuicio do fluxo sangiiineo pulmonar ¢ primariamente
responsdvel pela aparéncia hiperlucente do pulmio acome-
tido, a0 estudo radiolégico®!'.

Embora os bronquios maiores sejam menos acometi-
dos, eles freqiientemente apresentam hipertrofia de muco-
sa e infiltragdo celular, destruindo e desorganizando o teci-
do muscular ¢ eldstico da parede bronquica. A fibrose que
ocorre nas paredes vai resultar em bronquiectasias.

Como a BO ¢ usualmente adquirida na primeira infan-
cla, antes do completo desenvolvimento dos pulmaes,
usualmente o pulmio, ou lobo, afetado permanece menor,
com ndmero de alvéolos reduzido e subseqiiente hipodesen-
volvimento das artérias pulmonares®. Quando a BO ocorre
mais tardiamente, o pulmio pode permanecer de tamanho
normal com hipoplasia leve da artéria pulmonar.

De maneira geral, ocorre um acometimento predomi-
nante no pulmio esquerdo™. Embora a Sindrome de
Swyer-James seja classicamente descrita como uma doenga
unilateral, 8 medida que métodos propedéuticos mais acu-
rados vém sendo desenvolvidos, (tomografia computado-
rizada de tdrax, cintilografia para estudo da ventilagao-per-
fusdo pulmonar) estd cada vez mais evidente que a doenga
pode ter distribui¢io mais heterogénea e lesdes no parén-
quima contra-lateral podem ocorrer'®.

Quadro clinico:

O diagnéstico da Sindrome de Swyer-James pode ser
realizado na infincia, coincidindo com o inicio dos sinto-
mas, na vida adulta do paciente sintomdtico, ou mesmo
a0 acaso, no momento da realizagio de uma radiografia
de tdrax. A apresentagio clinica é varidvel e alguns pacien-
tes sdo assintomdticos. A maioria, porém, evolui com
infec¢bes pulmonares recorrentes, que podem ocorrer
precocemente na infincia, durante toda a vida, ou somen-
te na vida adulta. Ocorrem também tosse cronica produ-
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tiva, hemoptise, dispnéia aos esforcos, decorrentes das
bronquiectasias. Quando a doenga ocorre na infincia,
pode cursar com déficit de crescimento™**¢'"'". No
exame fisico, pode haver diminui¢ao dos sons respiraté-
rios, crepitagdes, finas ou grosseiras, roncos e sibilos. Pode
ocorrer, também, baqueteamento digital’.

O curso clinico do paciente ¢ diretamente relacionado
4 presenga ou nio de bronquiectasias e a extensio das
mesmas. As bronquiectasias cilindricas estdo relacionadas
a um melhor progndstico. J4 os pacientes que evoluem
com bronquiectasias extensas, cisticas ou saculares, em
geral, acabam por necessitar de remogio cirtirgica do seg-
mento acometido, em alguma fase da vida>"".

DIAGNOSTICO

O diagndstico ¢é baseado, principalmente, em métodos
de imagem, cada vez menos invasivos e mais elucidativos.

A radiografia de térax evidencia hipertransparéncia de
parte ou de todo o pulmao, que pode ter o tamanho nor-
mal ou reduzido. A vasculariza¢io encontra-se diminuida
e a sombra hilar diminuida. Pode haver, ainda, hiperinsu-
flagdo, com desvio do mediastino para o lado nio acome-
tido, durante a expiragao"**!*'2,

A arteriografia pulmonar permite observar a vasculari-
zagdo periférica diminuida e a hipoplasia da artéria pul-
monar do lado acometido'*'.

A cintilografia ventilatério-perfusional ¢ dtil na avalia-
¢do do grau de comprometimento das dreas hipertranspa-
rentes. O estudo de ventilagao-perfusio permite delimitar
dreas pouco perfundidas e hiperinsufladas, sendo muito ttil
para detectar pequenas dreas afetadas, ndo percebidas na
radiografia nem na tomografia computadorizada (TC)"“.

A broncoscopia é muito util para se afastar processo obs-
trutivo do bronquio principal. Na broncografia, observa-se
a cldssica imagem de drvore podada, que resulta da obstru-
¢do dos bronquios terminais, com dilatagio proximal'*“.

A angiografia, convencional e digital, mostra uma arté-
ria pulmonar muito reduzida em tamanho, com diminui-
¢do também do niimero e tamanho de seus ramos, ressal-
tando a pobreza da vascularizagao periférica®".

Atualmente, o método de elei¢io para a avaliagio da
drvore traqueobronquica, das artérias pulmonares ¢ do
parénquima pulmonar, de forma nio-invasiva, ¢ a tomo-
grafia de térax de alta resolugao.

Na sindrome de Swyer-James, devem-se observar, com
maiores cuidados, os seguintes aspectos:
 diferencas de atenuagio e volume entre os pulmées
* perviedade de vias aéreas principais, lobares e segmen-

tares
* alteragbes no parénquima pulmonar
* presenqa e extensio de bronquiectasias
* variagdo no tamanho da artéria pulmonar central e

periférica do pulmao afetado.

Figura 1 - Presenca de dreas hiperlucentes, com diminui¢ao do calibre

dos vasos. Alguns bronquios dilatados com paredes espessadas nas
regioes centrais de ambos os pulmées. Redu¢ao do volume do pulmao
D, com aumento compensatério do pulmao E.

A angiografia digital, associada & TC de tdrax, permi-
te uma avaliagio completa da doenca, tornando atual-
mente desnecessdrio o uso de outros métodos propedéu-
ticos, sobretudo dos invasivos.

As alteragoes funcionais decorrentes da sindrome de
Swyer-James sio pouco relatadas na literatura. Em um
relato de caso, Avital encontrou alteragdes obstrutivas
importantes em curva funcional obtida em uma crian¢a
de 3 anos’.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O pulmio hipertransparente unilateral é um sinal
radiolégico bastante sugestivo da sindrome de Swyer-
James. O principal diagndstico diferencial deve ser feito
com afec¢bes que causam obstrugdo endobronquica: aspi-
racio de corpo estranho, tampao mucoso, obstrugio de
brénquios secunddria a granulomas, tumores benignos ou
neoplasias, atresia bronquica, enfisema lobar congénito.
Também ¢ importante excluir estenose de artéria pulmo-
nar e embolia pulmonar.

TRATAMENTO

O tratamento ¢, fundamentalmente, conservador,
baseado na sintomatologia do paciente. Consiste no
acompanhamento clinico do paciente, com controle das
infec¢bes recorrentes. Muitos pacientes sem bronquiecta-
sias, ou com bronquiectasias cilindricas, tém sintomas
respiratérios leves e tendéncia espontinea a melhora do
quadro®. Fisioterapia respiratdria (percussao e drenagem
postural) estd indicada nos pacientes com bronquiecta-
sias. O uso profildtico de antibidticos, em baixa dose, é
controverso, mas ¢ claramente indicado, em doses usuais,
no tratamento das infecgdes respiratdrias'.
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Tabela 1 - Diagnéstico diferencial de pulmao hipertransparente unilateral.

Hipertransparéncia Volume pulmonar Perfuséo “Ar trapping” Bronquios
unilateral arterial

Sind. Swyer-James Moderada Pequeno ou normal Diminuida Moderado Bronquiectasia
Auséncia ou oclusao art. Pequena Pequeno Ausente Ausente Sem alteragdes
pulmonar
Obstrugéo parcial do bronguio Acentuada Aumentado Presente Acentuado Les&o do bronquio princi-
principal pal
Enfisema lobar congénito Acentuada Aumentado Presente Acentuado Bronquio desviado pelas

areas enfisematosas

Adaptado de Daniel and Woodring,1984!

O tratamento cirdrgico ¢ reservado aos pacientes com
infec¢des cronicas, associadas 3 hemoptise, dispnéia de
esforco, tosse cronica produtiva ou sintomatologia que
esteja levando ao comprometimento das atividades roti-
neiras do paciente'. A indicagdo de pneumectomia, histo-
ricamente mais utilizada, atualmente é controversa. A téc-
nica de oclusdo e ressecgao do brénquio principal, com
manutengdo do pulmio afetado em sua localizagio nor-
mal, tem sido realizada com bons resultados e alivio dos
sintomas, com a vantagem de obter resultados semelhan-
tes aos da pneumectomia e ser menos traumdtica. O pro-
cedimento cirdrgico ¢ realizado através de pequena inci-
sdo tordcica. A técnica de oclusio do bronquio principal
¢ indicada, sobretudo, em pacientes muito graves, prati-
camente sem fluxo sangiiineo no pulmio acometido.
Nesses casos, o pulmio remanescente atua como uma
prétese bioldgica, diminuindo o deslocamento das estru-
turas mediastinais e subseqiiente hiperexpansio do pul-
mio contralateral. O uso prévio de broncoscopia para
remogao da secregdo na drvore bronquica e o uso de anti-
bidticos em dose elevada, antes e apés a operagio, evitam
as complicagdes infecciosas. Na maioria dos casos, nos
dois primeiros anos apds a oclusio brénquica, ocorre
fibroatelectasia do parénquima pulmonar. Dessa maneira,
as alterages inflamatdrias dos bronquios ¢ parénquima
tendem a cessar'.

ABSTRACT

Swyer-James syndrome, in spite of being a quite rare
disease during childhood, is now being more easily diag-
nosed with the help the new image methods like compu-
terized tomography and scintilography. A revision of this
syndrome is made, with emphasis on diagnosis and treat-
ment besides a brief historical review since its first des-
cription in 1952.

Keywords: Hyperlucent Lung / Diagnosis; Bronchiolitis
Obliterans
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