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ABSTRACT
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IŶtƌaloďaƌàďƌoŶĐhopulŵoŶaƌǇàseƋuestƌaioŶàisàŶotàusuallǇàassoĐiatedàǁithàotheƌàĐoŶgeŶitalàaŶoŵalies.àWeàƌepoƌtàtheàĐaseàofà
aàŶeǁďoƌŶàdiagŶosedàiŶàtheàpƌeŶatalàpeƌiodàǁithàaàpulŵoŶaƌǇàŵalfoƌŵaioŶàǁithàŵediasiŶalàdeǀiaioŶ,àiŶàǁhoŵàĐoaƌĐtaioŶà
ofàaoƌtaàǁasàdiagŶosedàoŶàtheàithàdaǇàofàlife.àTheàthoƌaĐiĐàĐoŵputedàtoŵogƌaphǇàsĐaŶàƌeǀealedàaàsolidàŵassàiŶàtheàposteƌioƌà
ďasalàsegŵeŶtàofàtheàiŶfeƌioƌàletàpulŵoŶaƌǇàloďe,àĐoŵpaiďleàǁithàiŶtƌaloďaƌàďƌoŶĐhopulŵoŶaƌǇàseƋuestƌaioŶ.àBothàĐoƌƌeĐ-

ioŶàofàtheàĐoaƌĐtaioŶàofàtheàaoƌtaàaŶdàĐoŵpleteàƌeŵoǀalàofàtheàďƌoŶĐhopulŵoŶaƌǇàseƋuestƌaioŶàǁeƌeàpeƌfoƌŵedàsuƌgiĐallǇ.à
HistopathologiĐalàeǆaŵiŶaioŶàĐoŶiƌŵedàtheàdiagŶosis.àTheàĐhildàisàĐuƌƌeŶtlǇàfouƌàǇeaƌsàoldàaŶdàǁell.àTheàĐaseàillustƌatesàaŶà
uŶĐoŵŵoŶàassoĐiaioŶàofàďƌoŶĐhopulŵoŶaƌǇàseƋuestƌaioŶàǁithàaàĐaƌdiaĐàŵalfoƌŵaioŶ.

Keyǁords:àCoŶgeŶitalàŵalfoƌŵaioŶ;àBƌoŶĐhopulŵoŶaƌǇàseƋuestƌaioŶ;àPƌeŶatalàdiagŶosis.

RESUMO

Oà seƋuestƌoà pulŵoŶaƌà iŶtƌaloďaƌà geƌalŵeŶteà ŶĆoà estĄà
assoĐiadoàaàoutƌasàaŶoŵaliasàĐoŶgĠŶitas.àápƌeseŶta-seà
oà Đasoà ĐlíŶiĐoà deà uŵà ƌeĐĠŵ-ŶasĐidoà Đoŵà diagŶſsiĐoà
pƌĠ-ŶatalàdeàaŶoŵaliaàpulŵoŶaƌàĐoŵàdesǀioàdoàŵedias-
iŶo,àaàƋueŵàfoiàdiagŶosiĐadaàuŵaàĐoaƌtaçĆoàdaàaoƌtaà
aoàƋuiŶtoàdiaàdeàǀida.àáàtoŵogƌaiaàĐoŵputoƌizadaàtoƌĄ-

ĐiĐaàƌeǀelouàuŵaàŵassaàsſlidaàŶaàƌegiĆoàďasalàposteƌioƌà
doà loďoà iŶfeƌioƌàesƋueƌdo,àsugeƌiŶdoàpodeƌàĐoƌƌespoŶ-

deƌàaàuŵàseƋuestƌoàpulŵoŶaƌàiŶtƌaloďaƌ.àFoiàsuďŵeidoà
aàĐiƌuƌgiaàdeàĐoƌƌeçĆoàdaàĐoaƌtaçĆoàdaàaoƌtaàeàdeàƌesseĐ-

çĆoàdoàsegŵeŶtoàĐoƌƌespoŶdeŶteàdeàseƋuestƌoàpulŵo-

Ŷaƌ.àOàeǆaŵeàaŶatoŵopatolſgiĐoàĐoŶiƌŵouàoàdiagŶſs-
iĐoàdeàseƋuestƌoàpulŵoŶaƌàiŶtƌaloďaƌ.àâàdataàdaàƌedaçĆoà
desteàtƌaďalho,àaàĐƌiaŶçaàiŶhaàƋuatƌoàaŶosàdeà idadeàeà
estaǀaàĐliŶiĐaŵeŶteàďeŵ.àOàĐasoàilustƌaàaàassoĐiaçĆoàdeà
seƋuestƌoàpulŵoŶaƌàiŶtƌaloďaƌàaàuŵaàŵalfoƌŵaçĆoàĐaƌ-
díaĐa.à

Palaǀras-Đhaǀe:àMalfoƌŵaçĆoàĐoŶgĠŶita;à“eƋuestƌoàpul-
ŵoŶaƌ;àDiagŶſsiĐoàpƌĠ-Ŷatal.

INTRODUÇÃO

Oà seƋuestƌoà pulŵoŶaƌà ;“PͿà Ġà uŵaà ŵalfoƌŵaçĆoà ĐoŶ-

gĠŶitaà ƌaƌa,à Ƌueà seà deiŶeà Đoŵoà uŵaàŵassaà ŶĆoà fuŶ-

ĐioŶaŶteà deà teĐidoà pulŵoŶaƌà seŵà ĐoŵuŶiĐaçĆoà Đoŵà
aà Ąƌǀoƌeà tƌaƋueoďƌƀŶƋuiĐaà eà Đujaà ǀasĐulaƌizaçĆoà aŶſ-

ŵalaà Ġà pƌoǀeŶieŶteà daà ĐiƌĐulaçĆoà sistĠŵiĐa.1 Anatomi-

ĐaŵeŶte,à podeà ĐlassiiĐaƌ-seà eŵà“Pà iŶtƌaloďaƌà ;“PIͿ,à seà

loĐalizadoàdeŶtƌoàdeàuŵàloďoàpulŵoŶaƌ,àeàeŵà“Pàeǆtƌalo-

ďaƌà;“PEͿ,àseàaàloĐalizaçĆoàfoƌàeŶtƌeàoàpulŵĆoàeàaàpleuƌaà
ǀisĐeƌalàfoƌaàdoàpulŵĆo.àOà“PIàĠàaàfoƌŵaàŵaisàĐoŵuŵ,à
ĐoƌƌespoŶdeŶdoàaàϳϱà-àϵϬ%àdoàtotal.2 Oà“PEàassoĐia-seà
fƌeƋueŶteŵeŶteàaàoutƌasàaŶoŵaliasàĐoŶgĠŶitas,àŵasàtalà
ŶĆoàsuĐedeàŶaàfoƌŵaàiŶtƌaloďaƌ.3

 CASO CLÍNICO  

ReĐĠŵ-ŶasĐidoà doà seǆoà ŵasĐuliŶo,à ŶasĐidoà deà paƌtoà
eutſĐiĐoà ăsà ϯϴà seŵaŶas.à MĆeà deà ϯϬà aŶosà deà idade,à
saudĄǀel,à Đoŵàgƌaǀidezàǀigiada.àNaàeĐogƌaiaàoďstĠtƌiĐaà
ƌealizadaàăsàϮϯàseŵaŶasàfoiàdetetadaàaŶoŵaliaàpulŵoŶaƌà
ĐoŵàdesǀioàdoàŵediasiŶoàeàfeitoàoàdiagŶſsiĐoàdeàpƌoǀĄ-

ǀelà“PàǀoluŵosoàăàesƋueƌda,àseŵàsiŶaisàdeàdesĐoŵpeŶ-

saçĆoà heŵodiŶąŵiĐa.àOà ƌeĐĠŵ-ŶasĐidoà teǀeà uŵà íŶdiĐeà
deàápgaƌàdeàϵàeàϭϬàaoàpƌiŵeiƌoàeàƋuiŶtoàŵiŶutosàdeàǀida,à
ƌespeiǀaŵeŶte,àeàuŵàpesoàaoàŶasĐeƌàdeàϯϲϳϬàg.àDeǀidoà
aoàdiagŶſsiĐoàpƌĠ-Ŷatalàdeà“PàfoiàiŶteƌŶadoàŶaàuŶidadeà
deàĐuidadosàiŶteƌŵĠdiosàŶeoŶataisàpaƌaàǀigiląŶĐia.à
áà ƌadiogƌaiaà doà tſƌaǆà ƌeǀelouà uŵaà silhuetaà ĐaƌdíaĐaà
Đoŵàuŵà ligeiƌoà desǀioà paƌaà aà diƌeita,à seŵàoutƌasà alte-

ƌaçƁesàƌeleǀaŶtes.àDuƌaŶteàaàpeƌŵaŶġŶĐiaàŶaàuŶidade,à
oàƌeĐĠŵ-ŶasĐidoàŵaŶteǀe-seàĐliŶiĐaŵeŶteàestĄǀel,àseŵà
ŶeĐessidadeàdeàoǆigĠŶioà supleŵeŶtaƌàeà ĐoŵàaliŵeŶta-

çĆoàeŶtĠƌiĐaàeǆĐlusiǀaàaàpaƌiƌàdoàteƌĐeiƌoàdiaàdeàǀida.à
áoà ƋuiŶtoà diaà deà ǀida,à poƌà peƌíodosà fƌeƋueŶtesà deà
polipŶeia,à foià aǀaliadoà pelaà Đaƌdiologiaà pediĄtƌiĐa,à Ƌueà
diagŶosiĐouà uŵaà ĐoaƌtaçĆoà daà aoƌtaà Đoŵà gƌadieŶteà
ŵĄǆiŵoàdeàϯϬàŵŵHgàeàĐaŶalàaƌteƌialàpateŶte,àseŵàŵal-
foƌŵaçƁesà iŶtƌaĐaƌdíaĐas.à Noà ϭϮºà diaà deà ǀidaà ƌealizouà
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uŵaàtoŵogƌaiaàĐoŵputoƌizadaàtoƌĄĐiĐaà;FiguƌaàϭͿ,àƋueà
ƌeǀelouàuŵaàŵassaàdeàdeŶsidadeàsſlidaàŶaàƌegiĆoàďasalà
posteƌioƌàdoà loďoà iŶfeƌioƌàesƋueƌdo,àdeàĐoŶtoƌŶoàaŶte-

ƌioƌàiƌƌegulaƌ,àseŵàĐoŵpoŶeŶteàƋuísiĐo.à

NĆoà foià possíǀelà deiŶiƌà iŶeƋuiǀoĐaŵeŶteà aà oƌigeŵà daà
ǀasĐulaƌizaçĆoà Ŷaà aoƌta,à ŵasà apƌeseŶtaǀaà dƌeŶageŵà
ǀeŶosaà paƌaà aà ǀeiaà pulŵoŶaƌà esƋueƌda,à sugeƌiŶdoà
podeƌà ĐoƌƌespoŶdeƌà aà uŵà “PI.à áoà ϭϵºà diaà deà ǀidaà foià
ƌealizadaà uŵaà Ŷoǀaà aǀaliaçĆoà pelaà Đaƌdiologiaà pediĄ-

tƌiĐa,à ideŶiiĐaŶdo-seà uŵà auŵeŶtoà doà gƌadieŶteà daà
ĐoaƌtaçĆoàdaàaoƌtaà;ŵĄǆiŵoàϱϬàŵŵHgͿ,àĐoŵàǀeŶtƌíĐuloà
esƋueƌdoàhipeƌdiŶąŵiĐo,àĐoŵàĐaŶalàaƌteƌialàeŶĐeƌƌado.à
Oà ƌeĐĠŵ-ŶasĐidoà foià tƌaŶsfeƌidoà paƌaà uŵà ĐeŶtƌoà Đoŵà
Điƌuƌgiaà ĐaƌdiotoƌĄĐiĐa,à teŶdoà sidoà suďŵeidoà aà iŶteƌ-

ǀeŶçĆoà ĐiƌúƌgiĐaà Đoŵà ϮϮà diasà deà ǀida.à Foià ƌealizadaà aà
ĐoƌƌeçĆoàdaà ĐoaƌtaçĆoà aſƌiĐaà ;ĐoŵàaŶastoŵoseà topo-

-a-topoͿàeàaàƌeŵoçĆoàtotalàdoàseƋuestƌoàpulŵoŶaƌ,àĐoŵà
diŵeŶsƁesàdeàϯàǆàϮàǆàϮàĐŵ,àseŵàiŶteƌĐoƌƌġŶĐiasàŶoàpſs-
-opeƌatſƌio.àOàeǆaŵeàaŶatoŵopatolſgiĐoàdoàsegŵeŶtoà
eǆĐisadoà ;Figuƌaà ϮͿà ƌeǀelouà uŵà paƌġŶƋuiŵaà pulŵoŶaƌà
Đoŵà iďƌoseà dosà septosà alǀeolaƌes,à Đolapsoà alǀeolaƌ,à
espessaŵeŶtoà deà paƌedesà dosà ǀasos,à iŶlaŵaçĆoà Đƌſ-

ŶiĐaà eà ĐoŶteúdoà ŵuĐosoà Ŷosà ďƌƀŶƋuios.à Estasà alteƌa-

çƁesà Đoŵpaíǀeisà Đoŵà “PIà ĐoŶiƌŵaƌaŵà eŵà deiŶiiǀoà
oàdiagŶſsiĐo.àOàƌeĐĠŵ-ŶasĐidoàteǀeàaltaàaoàƋuaƌtoàdiaà
doàpſs-opeƌatſƌio.àUŵàeĐoĐaƌdiogƌaŵaàƌealizadoàŶestaà
altuƌaàŵostƌouà uŵaà ďoaà fuŶçĆoà ǀeŶtƌiĐulaƌà eà ǀalǀulaƌ,à
ĐoŵàĐoƌƌeçĆoàtotalàdaàĐoaƌtaçĆo.à

DISCUSSÃO

Oà“PàĐoƌƌespoŶdeàaàϬ,ϭϱàaàϲ,ϰ%àdeàtodasàasàŵalfoƌŵa-

çƁesàĐoŶgĠŶitasàpulŵoŶaƌes,à seŶdoàaà foƌŵaà iŶtƌaloďaƌà
aàŵaisà Đoŵuŵ.2àNoà“PEàeǆisteàuŵaàpƌedoŵiŶąŶĐiaàŶoà
seǆoàŵasĐuliŶo,àŶĆoàoďseƌǀadaàŶoà“PI.
RelaiǀaŵeŶteàăàloĐalizaçĆo,àosà“PàafetaŵàŵaisàfƌeƋueŶ-

teŵeŶteàoàheŵitſƌaǆàesƋueƌdo.3 Na maioria dos casos, 

osà“PIàafetaŵàosà segŵeŶtosàďasaisà iŶteƌŶoàeàposteƌioƌà
dosà loďosà iŶfeƌioƌes,3à Đoŵoà Ŷoà Đasoà ƌelatado,à seŶdoà
geƌalŵeŶteà ŵalfoƌŵaçƁesà isoladas,à aoà ĐoŶtƌĄƌioà dosà
“PE.àEstesàestĆo,àĐoŵàfƌeƋuġŶĐia,àassoĐiadosàaàsituaçƁesà
deà hĠƌŶiaà diafƌagŵĄiĐaà ĐoŶgĠŶita,à aŶoŵaliasà ǀeƌte-

ďƌais,àdoeŶçaàĐaƌdíaĐaàĐoŶgĠŶita,àhipoplasiaàpulŵoŶaƌàeà
ƋuistosàdeàdupliĐaçĆoàeŶtĠƌiĐos.3 Esiŵa-seàƋueàeŵàϭϭ%à
dosàĐasosàdeà“PIàeǆistaŵàoutƌasàŵalfoƌŵaçƁesàassoĐia-

das,3à seŶdoà esĐassosà osà Đasosà desĐƌitosà Ŷaà liteƌatuƌaà
Đoŵà assoĐiaçĆoà aà aŶoŵaliasà ĐaƌdíaĐasà ĐoŶgĠŶitas.4 Foià
jĄàideŶiiĐadaàuŵaàassoĐiaçĆoàeŶtƌeàoà“PIàeàaàĐoaƌtaçĆoà
daàaoƌta,àĐoŵoàŶoàĐasoàƌelatado.ϱ

Figura 1. Iŵageŵàdeà toŵogƌaiaà Đoŵputoƌizadaà toƌĄĐiĐaà ƌealizadaà
aoàϭϮºàdiaàdeà ǀida.à Eŵà loĐalizaçĆoàďasalàposteƌioƌàdoà loďoà iŶfeƌioƌà
esƋueƌdo,à ideŶiiĐa-seà uŵaà ͞ŵassa͟à deà deŶsidadeà sſlida,à deà ĐoŶ-

toƌŶoàaŶteƌioƌà iƌƌegulaƌ,àseŵàĐoŵpoŶeŶteàƋuísiĐo,àĐoŵpaíǀelàĐoŵà
seƋuestƌoàpulŵoŶaƌà;setaͿ.

Figura 2. áspetoàŵiĐƌosĐſpiĐoàdoàsegŵeŶtoàeǆĐisadoàŶaàĐiƌuƌgiaà;ĐoloƌaçĆoàĐoŵàheŵatoǆiliŶa-eosiŶaàeàaŵpliaçƁesàdeàϮϬǆàeàϰϬǆͿ:àpaƌġŶƋuiŵaà
pulŵoŶaƌàĐoŵàiďƌoseàdosàseptosàalǀeolaƌesàƋueàĐoŶdiĐioŶaàĐolapsoàalǀeolaƌà;setasͿ,àespessaŵeŶtoàdaàpaƌedeàdosàǀasosà;EͿ.
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ásàŵaŶifestaçƁesàĐlíŶiĐasàsĆoàŵaisàpƌeĐoĐesàŶosà“PE,àaoà
ĐoŶtƌĄƌioà dosà iŶtƌaloďaƌesà Ƌue,à ipiĐaŵeŶte,à seà ŵaŶi-
festaŵàŶuŵaà faseàŵaisà taƌdiaàdaà iŶfąŶĐiaà /àadolesĐġŶ-

Đia,à Đoŵoà iŶfeçƁesà ƌeĐoƌƌeŶtes.3 Noà peƌíodoà pƌĠ-Ŷatalà
podeƌĄà estaƌà pƌeseŶteà hidƌſpsia,à ĐoloĐaŶdo-se,à Ŷosà
Đasosàŵaisàgƌaǀes,àaàpossiďilidadeàdeàiŶteƌǀeŶçĆoàfetal.3

Osà aǀaŶçosà Ŷaà eĐogƌaiaà oďstĠtƌiĐaà peƌŵiiƌaŵàoà diag-

ŶſsiĐoà deà “Pà aà paƌiƌà dasà ϭϲà seŵaŶas.ϲàOà diagŶſsiĐoà
difeƌeŶĐialà iŶĐluià outƌasà lesƁesà ƋuísiĐasà pulŵoŶaƌes,à
ĐoŵoàaàŵalfoƌŵaçĆoàadeŶoŵatosaàƋuísiĐaà;MáQͿ.àáoà
ĐoŶtƌĄƌioàdoà“P,àasàMáQàestĆoàligadasàăàĄƌǀoƌeàtƌaƋue-

oďƌƀŶƋuiĐaà eà aà ǀasĐulaƌizaçĆoà Ġà pƌoǀeŶieŶteà daà ĐiƌĐu-

laçĆoàpulŵoŶaƌ.àPaƌaàalĠŵàdaàMáQ,àoutƌasàlesƁesàoĐu-

paŶdoà espaço,à Đoŵoà aà hĠƌŶiaà diafƌagŵĄiĐaà ĐoŶgĠŶitaà
;HDCͿ,àƋuistoàďƌoŶĐogĠŶiĐoàeàeŶiseŵaàloďaƌàĐoŶgĠŶito,à
sĆoàdiagŶſsiĐosàdifeƌeŶĐiaisàĐoŵàoà“P.
Noà Đasoà desĐƌito,à ŶĆoà foià ƌealizadaà aà eĐogƌaiaà Đoŵà
Doppler,à Ƌueà peƌŵiiƌiaà ideŶiiĐaƌà aà oƌigeŵà sistĠŵiĐaà
daàǀasĐulaƌizaçĆoàdoà“P.àáà ƌessoŶąŶĐiaàŵagŶĠiĐaà fetalà
podeƌiaàajudaƌàaàdifeƌeŶĐiaƌàoà“PàdeàuŵaàMáQ,àHDCàouà
outƌasàlesƁesàŵeŶosàĐoŵuŶs.3 JĄàŶoàpeƌíodoàpſs-Ŷatal,àaà
ƌealizaçĆoàdeàtoŵogƌaiaàĐoŵputoƌizadaàĐoŵàĐoŶtƌaste,à
Đoŵoà Ŷoà Đasoà apƌeseŶtado,à peƌŵiteà aà ĐoŶiƌŵaçĆoà
diagŶſsiĐa.
áàĐoŵpliĐaçĆoàĐlĄssiĐaàdeàuŵà“PIàsĆoàasàiŶfeçƁesàƌeĐoƌ-
ƌeŶtes.à Nosà doeŶtesà assiŶtoŵĄiĐosà oà tƌataŵeŶtoà Ġà
ĐoŶtƌoǀeƌso.ϯ,ϳàNaàdeĐisĆoàdeàĐoŵoàaďoƌdaƌàuŵaà lesĆoà
assiŶtoŵĄiĐa,à deǀeƌĄà seƌà ĐoŶsideƌadaà aà ŵoƌďilidadeà
ĐiƌúƌgiĐaà eà osà ƌisĐosà deà ĐoŵpliĐaçĆoà doà pƌſpƌioà “P.3 A 

aďoƌdageŵà ĐiƌúƌgiĐaà ĐoŶǀeŶĐioŶalà Ġà poƌà toƌaĐotoŵia,à
ŵasà aà ǀideotoƌaĐosĐopia,à uŵaà tĠĐŶiĐaà ŵiŶiŵaŵeŶteà
iŶǀasiǀa,àteŵàǀiŶdoàaàseƌàƌeĐoŶheĐidaàĐoŵoàuŵaàaďoƌ-
dageŵà igualŵeŶteà eiĐaz.ϵ,ϭϭàásà iŶĐisƁesà deà diŵeŶsĆoà
ƌeduzidaàdaàǀideotoƌaĐosĐopiaàpodeƌĆoàdiŵiŶuiƌàoàƌisĐoà
deà defoƌŵidadeà ŵúsĐulo-esƋuelĠiĐaà Ƌueà estĄà asso-

ĐiadoàăàtoƌaĐotoŵia.àNoàeŶtaŶto,àestaàtĠĐŶiĐaàeǆigeàuŵaà
eƋuipaà ĐiƌúƌgiĐaà altaŵeŶteà espeĐializada,à soďƌetudoà

peloà ƌisĐoà assoĐiadoà deà lesĆoà ǀasĐulaƌ.12à áà ƌealizaçĆoà
deàaŶgiogƌaiaàpƌĠ-opeƌatſƌiaàĠàpaƌiĐulaƌŵeŶteàiŵpoƌ-
taŶteà ƋuaŶdoà aà aďoƌdageŵà Ġà poƌà ǀideotoƌaĐosĐopia,à
deà foƌŵaà aà ideŶiiĐaƌà aà aŶatoŵiaà deà ǀasĐulaƌizaçĆoà
eà dƌeŶageŵà ǀeŶosaà doà “P.ϵàNoà Đasoà ƌelatado,à poƌà seà
tƌataƌàdeàpatologiaàpulŵoŶaƌàassoĐiadaàaàŵalfoƌŵaçĆoà
ĐiƌĐulatſƌiaà ;seƋuestƌoàpulŵoŶaƌàeàĐoaƌtaçĆoͿ,àeŵàƋueà
asà loĐalizaçƁesà topogƌĄiĐasà ĐoŶdiĐioŶaǀaŵà Ŷíǀeisà deà
eŶtƌadaàŶoàtſƌaǆàdifeƌeŶtes,àoptou-seàpelaàtoƌaĐotoŵia.à
NĆoàeǆisteŵàŵuitosàestudosàdeàfollow-upàaàloŶgoàpƌazoà
deà ĐƌiaŶçasà Đoŵà “Pà suďŵeidasà aà ƌesseĐçĆoà ĐiƌúƌgiĐa.à
Noà eŶtaŶto,à foƌaŵà ƌelatadasà situaçƁesà deà ƌeluǆoà gas-
tƌoesofĄgiĐo,à esteŶoseà doà piloƌo,à pectus excavatuŵ, 

pŶeuŵoŶiaàeàasŵa.3

Oà Đasoà apƌeseŶtadoà ilustƌaà aà assoĐiaçĆoà deà uŵà “Pà
iŶtƌaloďaƌà aà ĐoaƌtaçĆoà daà aoƌta,à ĐoŶdiçĆoà ĐoŵàpouĐasà
desĐƌiçƁesàŶaàliteƌatuƌa.
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