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Agenesis of Pulmonary Artery: Isolated Right Pulmonary Artery Agenesis
Agenesia de Artéria Pulmonar: Agenesia Isolada da Artéria Pulmonar 
Direita
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A agenesia isolada da artéria pulmonar direita é uma mal-
formação congénita rara (0,3% da população).1 A ausência 
de artéria pulmonar resulta de um defeito no desenvolvi-
mento do 6º arco aórtico.2-4 A agenesia da artéria pulmo-
nar direita surge isoladamente, sem associação a anomalías 
cardiovasculares, o que não se verifica se a agenesia for 
à esquerda.2 A clínica na infância, cursa com insuficiência 
cardíaca congestiva ou hipertensão pulmonar severa, por 
associação a outras malformações congénitas. Os adultos 
são maioritariamente assintomáticos, sendo esta entidade 
detetada imagiologicamente de forma acidental.3 No en-
tanto, outros podem apresentar, hemoptises; intolerância 
ao exercício físico e infeções respiratórias recorrentes.3,4 É 

necessário monitorizar estes indivíduos com ecocardiogra-
ma-TT devido ao alto risco de desenvolver hipertensão pul-
monar.4 Apresentamos o caso de uma mulher, de 54 anos 
de idade, com antecedentes de resseção de quisto pul-
monar direito; hipertensão arterial e arteriopatia periférica 
aterosclerótica. Recorreu ao serviço de urgência por insufi-
ciência respiratória e edemas periféricos. Só na angiografia 
por tomografia computorizada do tórax foram detetadas al-
terações que justificassem a clínica: a inexistência da artéria 
pulmonar direita (Fig. 1); aumento da razão artéria pulmonar 
e brônquio esquerdos, sugerindo hipertensão pulmonar; as-
simetria dos diâmetros das artérias intercostais e mamárias 
internas do lado direito, associado a uma hipoplasia do pul-
mão homolateral (Fig. 2). 
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Figura 1: Reconstrução axial em janela de partes moles no pla-
no da carina. Ausência de artéria pulmonar direita (seta). Artéria 
pulmonar esquerda emergindo normalmente do tronco comum 
(estrela).

 
Figura 2: Reconstrução coronal em janela de partes moles. 
Na imagem observa-se clara assimetria na vascularização 
pulmonar, não se demonstrando opacificação de estruturas 
vasculares pulmonares no pulmão direito (normal no pulmão 
esquerdo).
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