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MENSAGEM

DO PRESIDENTE

As politicas da Saude e as Sociedades Cientificas
Health politics and the Scientific Societies

As Sociedades Cientificas em geral, tal como a Socie-
dade Portuguesa de Cirurgia Cardio-Toracica e Vascular em
particular, ttm como objectivo estatutario cultivar, promo-
ver e desenvolver o ambito de actividades das respectivas
areas do conhecimento, ao servico da satde e do bem estar
da populacao portuguesa. Elas congregam um conjunto de
profissionais de diferentes grupos etdrios, mas geralmente
altamente qualificados, ndo sé no plano técnico-cientifico,
mas também nos campos da organizacdo, planificacdo e
estruturacdo dos cuidados assistenciais, pois muitos dos
seus membros sao responsaveis pela sua direccdo e admi-
nistracdo, ou percorreram longas carreiras na hospitalizacéo
publica ou privada. Reunem, por conseguinte, um capital
de conhecimentos, experiéncias e vivéncias Unicas, dificeis
de igualar, que o poder politico lamentavelmente ignora ou
despreza e que certamente muito Util se poderia vir a reve-
lar na tomada de algumas decisdes, como exemplarmente
se demonstra com a recente reorganizacdo das Urgéncias
da Area Metropolitana de Lisboa, a que alude, em Edito-
rial, o Dr. José Fernando Teixeira, Secretario-Geral e Editor da
Revista da Sociedade.

A S.PC.CTV, pela voz dos seus corpos gerentes,
permite-se chamar a atencao para esse sentimento de indi-
ferenca manifesto por quem dirige os destinos da Saude em
Portugal e cré sinceramente que as decisdes organizativas
e planificadoras da é&rea cardiovascular s6 ganhariam em
credibilidade e eficacia se fossem tomadas em franca coo-
peracdo com os profissionais ligados a essas importantes

areas da medicina hospitalar contemporanea. Até porque,
em Ultima instancia, sdo eles que irdo viabilizar e concreti-
zar o alcance das decisdes politicas, que devem por isso ser
claras, pertinentes e bem fundamentadas, credoras do aval
daqueles que estao na “frente de combate”, conhecedores
como ninguém da natureza, esséncia e pormenores desse
“combate”, em que se empenham em prol da satde e bem
estar da comunidade portuguesa.

Muitos dos avancos e recuos que se tém verificado
na concretizacdo das decisdes do poder politico na area da
Saude, de conotacdo negativa perante a opinido publica e
geradoras de inquietacdo e inseguranca por parte da popu-
lagdo, poderiam ser evitadas se os decisores se “lembrassem”
de que existe um capital de conhecimentos e de experiéncia
Unicos ao seu dispdr, pronto a colaborar de forma livre e
expontanea, unicamente com o objectivo de melhorar um
Servico Publico que diz respeito ao interesse, beneficio e
qualidade de vida dos portugueses.

O Presidente |.R"Roncon de Albuquerque
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EDITORIAL

Urgéncias Vasculares, reflexoes da actualidade
Vascular Emergencies, contemporary reflections

Em editorial prévio considerei imperativo “racionali-
zar para nao ter de racionar”, designio que pressuporia a
priori a reforma dos cuidados primérios e da organizacdo
interna dos hospitais, uma politica do medicamento ajus-
tada, taxas moderadoras, compras e aprovisionamento cen-
tralizados, prescricao electrénica hospitalar, reorganizacéo e
racionalizacdo da rede Hospitalar.

Gerir em Saude é tomar opgdes, se 0 recurso nao
é ilimitado ou tem de ser racionalizado: nao sé dirigir o
recurso ao doente que mais necessita e ao doente que mais
pode beneficiar desse tratamento, mas também considerar
a probabilidade de o cidadao estar doente e necessitar do
prestador, bem como a capacidade do prestador em atender
a simultaneidade de situagdes que podem, de modo mais ou
menos previsivel, ocorrer.

A reorganizacdo das Urgéncias na Area Metropoli-
tana de Lisboa no periodo noturno (20 horas - 08 horas),
decorre, segundo os responsaveis da Administragdo Regio-
nal de Saude - Lisboa e Vale do Tejo (ARSLVT) da:

1. Necessidade de melhoria da qualidade da
assisténcia clinica e manutencdo da multi-
disciplinaridade;

2. De um esfor¢o de racionalizagdo dos recur-
sos disponiveis face as necessidades identi-
ficadas nesse periodo do dia;

3. Da necessidade de melhorar o modelo de
governacdo clinica dos hospitais.

E realcado o facto de que o envelhecimento dos
profissionais da area (que se ira agravar pelas restricoes a
entrada de elementos mais novos), a coexistir com a indis-
ponibilidade legalmente permitida da prestacdo de servico
noturno de urgéncia nestes casos, podera criar dificuldades
assistenciais em algumas &reas geogréficas da Grande Lis-
boa.

O numero de procedimentos cirtrgicos efectuados
ronda, actualmente e segundo a ARSLVT um em cada trés

dias, na area geografica mencionada, para a Especialidade
de Cirurgia Vascular.

Recordo-me de escrever numa nota curricular pes-
soal e a proposito de uma anélise similar com mais de uma
década, efectuada no Centro Hospitalar de Sao Joao:

"0 argumento utilizado em Dezembro de 2002 num
pré-projecto de reestruturacdo do SU (desvalorizando o tra-
balho da especialidade) de que o n° de doentes operados
por dia é baixo (em 2001, 275/365=0,75 por dia) constitui
um redutor (pseudo) critério de gestdo, ndo contempla o
caracter aleatério da necessidade de intervir cirurgicamente,
nem sequer o elevado grau de diferenciacdo e responsabili-
dade médicas que algumas destas cirurgias exigem (segura-
mente das mais complexas no contexto geral do SU)".

Sucede que no contexto econémico do Pais em geral
e da Saude em particular, ocorreram mudancas considera-
veis ao longo da Ultima década; por outro lado o numero de
traumatizados por acidentes de viagdo sofreu uma reducéo
significativa (até 2006) e o tipo de abordagem da patologia
aneurismatica adrtica de urgéncia integrou novas solucoes,
nomeadamente do foro endovascular.

Curiosamente no periodo de 2007 a 2011 a sinistra-
lidade rodoviaria apresentou valores sem uma tendéncia sus-
tentadamente definida no que respeita ao total de acidentes,
constatando-se no detalhe, uma diminuicdo do numero
de acidentes com feridos em 2011, mas um aumento do
numero de acidentes fatais em 2010 e 2011 - a mesma ten-
déncia registada na area da Grande Lisboa .

Defende ainda a ARSLVT que “o modelo de concen-
tragdo de algumas especialidades tem funcionado na cidade
do Porto, hd mais de quatro anos, depois de um processo
faseado que teve sucesso assinaldvel e, portanto, podera ser
replicado noutras regides do Pais, com as devidas adapta-
¢des” e que “todos os Servicos de Urgéncia na regido de Lis-
boa continuardo a ter a mesma capacidade de atendimento
de doentes emergentes e urgentes para a generalidade das
situagdes clinicas”.

O colégio de Angiologia e Cirurgia Vascular conside-
rou que a criagdo de uma urgéncia metropolitana daquela
especialidade deveria ter sido precedida de um debate
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informado e acrescentou que “o modelo de alternancia
mensal de uma Unica Urgéncia é inadequado, pode pertur-
bar significativamente o funcionamento normal dos Servi-
¢os, convertendo-os em Unidades demasiado dependentes
da Urgéncia, nao beneficia os doentes nem a articulacdo dos
profissionais, ndo proporciona gestdo clinica eficaz e ndo
parece compativel com racionalizacdo de recursos e pou-
panca financeira”.

A Ordem dos Médicos reiterou ainda a informacdo
de que a ARS-LVT ndo divulgou as estatisticas que compro-
vem que ha falta de profissionais nem as das urgéncias para
comprovar as suas afirmacoes e considerou que “o grau de
“poupanca”, sera seguramente minimo, porque é necessario
manter urgéncias internas nos hospitais, equipas de preven-
¢80, manutencao de meios nas duas urgéncias saltitantes e
reforco de meios na urgéncia “concentrada”, compensacdo
das disfuncionalidades do sistema, das confusdes de refe-
renciacdo, dos custos dos transportes entre instituicoes e
considerar o prejuizo dos tempos de atendimento as vitimas,
gue sdo inevitaveis.

Colectadas as opinides e sensibilidades, algumas
reflexdes parecem oportunas e eventualmente a considerar
também no processo de decisdo:

1- A integracdo / concentracdo de Servicos de
Urgéncia da Especialidade podera ser um processo valido se
analisados os seus custos directos e indirectos, bem como
as mais valias assisténcias geradas; no entanto ha Servicos
de apoio (uns com maior ou menor transversalidade) que
ficardo suboptimizados num modelo rotativo (p.e. recursos
humanos e técnicos afectos a uma Unidade de Angiografia
Digital, ou outros meios complementares de diagnostico de
imagem).

2 - Essa integragdo (com ou sem modelo rotativo)
deve pressupor, num Hospital de referéncia, a existéncia de
Cuidados Intensivos diferenciados e disponiveis bem como a
existéncia de um Centro de Trauma com capacidade pluridis-
ciplinar.

3 - A relacdo médico doente ainda que nado sendo
um factor decisivo de escolha, por nao constituir um critério
de gestdo, deve ser mantida dentro dos principios soberanos
da deontologia e ética médicas.

4 - A estabilizacdo poés-operatédria do doente obri-
gard a um processo de transferéncia varidvel no tempo e
dependente do procedimento e evolucdo clinica; alguma
repercussdo nos indicadores e capacidade de resposta do
internamento (centralizador) terd de ser avaliada previa-
mente.

5- O regime de trabalho de quarenta horas sema-
nais recentemente legislado aumentaréd a carga horaria de
alguns profissionais; ficard, a manterem-se os efectivos exis-
tentes, carga horaria disponivel que podera ser distribuida
por outras actividades assistenciais que ndo o Servico de
Urgéncia (que subocupara os profissionais existentes).

6 - O modelo a adoptar deve prever formagao ade-
quada de todos os profissionais ainda nao especialistas, con-
forme as indicacoes do respectivo Colégio.

7 - A definicdo das patologias a merecerem a cha-
mada do cirurgido vascular no periodo nocturno deve estar
pré definida, incluindo apenas situacdes como isquemias
agudas, aneurismas sintomaticos ou rotos, traumatizados
ou condicoes clinicas com gravidade justificada.

Recordo, para terminar, que quando iniciei a minha
formacéao de Urgéncia, nos finais dos anos 80 do século pas-
sado, me terem dito que havia duas urgéncias “verdadeiras”:
o hematoma subdural e o aneurisma da aorta em rotura.

Nao sendo uma verdade absoluta, como a pratica
médica me veio a demonstrar, uma contastacdo de vida
posso agora efectuar: a de que a Angiologia e Cirurgia Vas-
cular tem de responder as situacdes mais urgentes que um
Servico de Urgéncia pode incluir.

O que obrigando a resposta pronta do Médico,
aumenta a responsabilidade do decisor.

) WW—

O Editor | José Fernando Teixeira

182 | Volume XIX - N.© 4

&

TV




REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR

CIRURGIA CARDIO-TORACICA

CONDICIONAMENTO
[SQUEMICO CARDIACO
REMOTO: MECANISMOS

DE CARDIOPROTECCAO E
APLICACOES CLINICAS

Anténio Gaspar, Adelino F. Leite-Moreira

Departamentos de Fisiologia e Cirurgia Cardio-Toracica, Unidade de Investigacao e Desenvolvimento
Cardiovascular da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto e Hospital de S. Jodo
e Departamento de Cardiologia do Hospital de Braga

Resumo

Apesar de uma melhoria significativa dos cuidados prestados no dmbito da doenga coronaria aguda, a mortalidade
e morbilidade associadas a esta Ultima continuam significativas. Uma das explicacbes para esta ainda elevada mortalidade
reside no facto de que a prépria reperfusao coronéria pode paradoxalmente provocar lesdo miocardica adicional, através da
denominada lesao de isquemia-reperfusao, comprometendo assim, pelo menos parcialmente, o efeito benéfico da reperfusao
miocardica.

Ao longo das Ultimas duas décadas, vérias intervencdes farmacoldgicas (como o uso de antioxidantes, anti-inflamato-
rios, magnésio, glicose/insulina/potassio ou a rapida normalizagdo do pH) foram estudadas com o intuito de prevenir a lesdo de
isquemia-reperfusdo. Apesar dos resultados promissores obtidos com a experimentacdo animal, as tentativas de transposicao
desses resultados para o ser humano e consequentemente para a pratica clinica tém sido desapontadoras.

Por outro lado, o condicionamento isquémico cardiaco é uma intervencdo que tem produzido resultados positivos. De
forma genérica, o conceito de “condicionamento isquémico” remete para a proteccdo induzida por curtos periodos de isque-
mia intercalados por periodos de reperfusdo, previamente a um evento isquémico major. Os estimulos isquémicos podem ser
aplicados antes (pré-condicionamento), durante (per-condicionamento) ou ap6s (pos-condicionamento) o evento isquémico.

Uma descoberta importante no &mbito da investigagdo sobre condicionamento isquémico cardiaco, foi a de que a
proteccdo podia ser induzida a distancia, introduzindo o conceito de condicionamento isquémico remoto.

No presente trabalho, propusemo-nos rever os mecanismos subjacentes ao condicionamento isquémico cardiaco
remoto e abordar as suas aplicagoes clinicas, considerando mais especificamente o pré- e o per-condicionamento.

Summary

Remote cardiac ischemic conditioning: Underlying mechanisms and clinical
applications

Despite a significant improvement in the care of acute coronary disease, mortality and morbidity remain important. One
explanation for this lies in the fact that the very coronary reperfusion may paradoxically result in additional myocardial injury,
through the so-called ischemia-reperfusion injury, partially mitigating the beneficial effects of myocardial reperfusion.
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Over the past two decades, numerous pharmacological interventions (such as the use of antioxidants, anti-inflammatory,
magnesium, glucose/insulin/potassium, rapid normalization of pH) were studied in order to prevent ischemia-reperfusion injury.
Despite the promising results obtained in animal experiments, attempts to transpose these results to humans, and consequently
to clinical practice, have been disappointing.

On the other hand, cardiac ischemic conditioning is an intervention that has produced positive results. Ischemic condi-
tioning refers to the protection induced by short periods of ischemia followed by reperfusion, prior to a major ischemic event.
Ischemic stimulus can be applied before (pre-conditioning), during (per-conditioning) or after (post-conditioning) the major

ischemic event.

An important finding regarding cardiac ischemic conditioning, was that protection could be induced remotely, introdu-

cing the concept of remote ischemic conditioning.

In this paper, we proposed to review the mechanisms underlying remote ischemic cardiac conditioning and the possible
clinical applications, considering more specifically pre and per-conditioning

INTRODUCTION

Coronary heart disease is one of the leading causes
of mortality worldwide, accounting for more than 7 million
deaths per year (about 12.8% of all deaths)'. It is estimated
that in Europe every sixth man and every seventh woman will
die of acute myocardial infarction (AMI)2.

However, recent studies and registries have showed
a reduction in AMI mortality following the increased use of
reperfusion therapy (mainly with percutaneous coronary
intervention), newer antithrombotic therapies, and adhe-
rence to secondary prevention measures (pharmacological
treatment and changes in lifestyle)*®. In the context of AMI
with ST segment elevation, rapid restoration of coronary
flow is actually the most effective strategy for reducing the
infarct size and thus improving prognosis associated with

Thus, despite a significant improvement in the care
of acute coronary disease, mortality and morbidity associa-
ted with the latter remain high.

One of the reasons for a mortality rate still so high
is that reperfusion itself can paradoxically cause additional
myocardial injury, through the so-called ischemia-reperfusion
injury (or reperfusion injury), reducing the beneficial effects of
myocardial reperfusion’?. Ischemia-reperfusion injury (IRl) has
classically been described as causing four main types of car-
diac dysfunction: myocardial stunning, the phenomenon of
“no-reflow”, reperfusion arrhythmia and myocardial necrosis
(called “lethal reperfusion injury”)®'2. IRl may account for up
to 40 - 50% of the final infarct size, thereby contributing to
an increased mortality and progression to heart failure (Fig.
1)°. Several factors have been suggested as contributing to IRI:
oxidative stress, changes in pH, calcium overload and acute

AMI. inflammatory response. These events favour the opening of

Infarct size

100%,

Reperfusion

a4

Myocardial necrosis caused by the
ischemia-reperfusion injury i

[l 7L L

PP

/ Myocardial necrosis caused
directly by the coronary oclusion

A

Time (minutes)

Figure 1 Schematic representation of the contribution of ischemia-reperfusion injury to the final size of myocardial infarction.
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the mitochondrial permeability transition pore (mPTP). The
mPTP is a non-specific channel located in the inner membrane
of the mitochondria whose opening leads ultimately to cell
lysis® ° 1316, The mPTP is thus a critical determinant of IRI.

Over the past three decades, several pharmacological
interventions (use of antioxidants, anti-inflammatory agents,
magnesium, glucose/insulin/potassium or rapid normalization
of pH) were studied in order to prevent IRI. Despite promi-
sing results in animal experiments, attempts to translate those
results into humans have been largely disappointing®'”'&.

On the opposite, cardiac ischemic conditioning is an
intervention that has produced positive results, both in ani-
mal experiments and in human clinical trials'”-%’.

The concept of “ischemic conditioning” refers to the
protection induced by short cycles of ischemia and reperfu-
sion prior to a major ischemic event. Various studies have
shown that ischemic conditioning is ubiquitous and can be
applied in all organs.

Murry et al. first described cardiac ischemic conditio-
ning in a canine model in 19862%2°. These authors observed
that the application of four 5-minutes cycles of myocardial
ischemia (by occlusion of a coronary artery) alternating with
5-minutes of reperfusion could protect the myocardium
against a longer period of ischemia. In subsequent years,
ischemic conditioning was the subject of intense inves-
tigation, both in the description of the underlying cellu-
lar mechanisms and the assessment of its effectiveness in
various clinical settings'’-%’.

Due to the extensive research conducted in the last
25 years, we now know that stimuli may be applied before
ischemia (preconditioning - as originally described by Murry
et al.), during (per-conditioning) or after (post-conditioning)
the major ischemic event, thereby allowing three windows
for the application of this therapeutic intervention.

An important discovery about cardiac conditioning
was the existence of two windows of cardioprotection. After
the initial ischemic stimulus, the protection induced imme-
diately, called “classic ischemic preconditioning”, extends
over a maximum period of about 1 to 2 hours. Notably, 12
to 24 hours after the initial ischemic stimulus, a second win-
dow appears, lasting for 48 to 72 hours, although resulting
in a lesser amount of protection®.

Another remarkable finding about cardiac ischemic
conditioning was that cardioprotection could be induced at
a distance, introducing the concept of remote cardiac ische-
mic conditioning.

DEFINITION

Remote cardiac ischemic conditioning (RCIC) descri-
bes the cardioprotection induced by short cycles of ischemia
and reperfusion applied to a distant organ before, during or
even after a prolonged period of myocardial ischemia.

Przyklenk et al. first described the concept of RCIC (as
preconditioning) in 19933". These authors demonstrated, in
a canine model, that the application of transient ischemia to
the circumflex coronary artery territory lessened the effects

of a potentially lethal ischemia subsequently applied to the
territory supplied by the anterior descending coronary artery.

Later, in 2002, Kharbanda et al. demonstrated that
RCIC could be reproduced non-invasively by applying short
periods of ischemia and reperfusion in the forearm, using a
blood pressure cuff®2, Since then, several studies have highli-
ghted the benefits of RCIC in different clinical circumstan-
CeSZS-Z7_

MECHANISMS

Although the mechanisms underlying the immediate
cardioprotection of RCIC are not fully understood, studies
have shown that some of the signalling pathways activated
in cardiomyocytes preconditioned at a distance appear to be
similar to the ones recruited in preconditioning and post-
-conditioning applied directly to the heart®33.

However, it is the mechanism linking the remote
organ to the heart that is less clear and which constitutes the
main difference between the direct and the remote ischemic
conditioning®.

1. Communication between the remote organ and
the heart

Three main hypotheses, each one favouring a diffe-
rent pathway, were proposed to explain the transmission of
a protective signal from the remote organ to the heart.

a. Humoral pathway

The observation that a period of reperfusion of the
organ submitted to briefs periods of ischemia was neces-
sary for remote cardioprotection to occur, soon raised the
suspicion that reperfusion was required to carry a substance
previously produced by ischemic preconditioning®=. Later,
several studies added arguments to this hypothesis. One
study revealed the occurrence of cardioprotection in a rab-
bit receiving blood from another rabbit previously submit-
ted to local and remote cardiac preconditioning®®. Another
study showed that a pig, receiving a denervated heart and
subsequently subjected to ischemia of a limb, continued to
benefit from cardioprotection, reinforcing the hypothesis of
a humoral factor mediating the cardioprotection.

Some of the substances identified as possible humo-
ral factor are opioids, endocannabinoids and adenosine®'4,

b. Neuronal pathway

When considering the neuronal pathway hypothe-
sis, it was proposed that afferent nerve fibres of the remote
organ were activated by endogenous substances produced
by the ischemic stimulus, with subsequent activation of effe-
rent nerve fibres in the heart. The substances most often
involved in the activation of afferent nerve fibres are adeno-
sine, bradykinin and the neurotransmitter CGRP (“calcitonin
gene-related peptide”)*>“8,

Several studies have pointed the existence of a neu-
ronal pathway for the transmission of the cardioprotective
signal and assessed possible candidates for the initial acti-
vation of the afferent nerve fibres. In general, the various
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studies followed a similar methodology: the role of the ner-
vous system in the signal transmission of cardioprotection
was shown by demonstrating its inhibition following the
destruction of afferent nerve fibres in the remote organ sub-
mitted to the initial ischemic stimulus*>.

c. Systemic pathway

RCIC has been shown to suppress the inflammatory
response and induce a favourable profile of gene transcrip-
tion in the myocardium, promoting anti-inflammatory and
anti-apoptotic responses*>*°. The understanding of the exact

Remote organ

contribution of such responses in the cardioprotection indu-
ced by RCIC requires further investigation.

It should be noted that the pathways described
above are likely not mutually exclusive but rather interact
with each other.

2. Mechanisms involved in myocardial cardioprotec-
tion elicited by remote conditioning

After the cardioprotective signal has been trans-
mitted from the remote organ to the heart, intracellular
mechanisms of signal transduction are recruited to mediate

Ischemic conditioning
Short cycles of ischemia-reperfusion

Neuronal pathway
Activation of afferents nerve

bradykinin, CGRP, NO, ...}

fibres by autacoids (adenosine,

Humoral pathway
Autacoids such as adenosine,
bradykinin, opicids, CGRP,
endocannabinoids, angiotensin .

Systemic pathway
Induction of anti-inflamatory and
antiapoptotic gene expression
(MAPKs p38, Erk % e JNK)

Myocardium

Circulating factor?
Adenosine, bradykinin, opioids,
angiotensin |, endocannabinoids, ...

+

G protein coupled
receptors

+

Activation of several

intracelular signaling pathways

= Kinases of the RISK pathway;
= Kinases of the SAFE pathway;
= Protein kinases G and C;

Intracelular signaling molecules such

as NO, reactive oxygen species.

Mitochondria
= Activation of K;p channels
= Closing of mPTP

Mechanisms underlying cardiac remote ischemic conditioning.
CGRP: calcitonin gene-related peptide, Erk 1/2: extracellular signal-requlated kinases, JNK: Jun N-terminal kinase; KATP channel: ATP-

dependent mitochondrial potassium channel; MAPK: mitogen-activated protein kinases, mPTP: mitochondrial permeability transition pore;

NO: nitric oxide, RISK: reperfusion injury salvage kinase, SAFE: survivor activating factor enhancement; “+": stimulation / activation.
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cardioprotection. At this point, the mechanisms are similar
to the ones underlying ischemic pre and post-conditioning
applied directly to the heart3436.51-2,

The first step is the activation of G protein coupled
receptors by ligands as adenosine, bradykinin, angiotensin
|, opioids and endocannabinoids*' 444553 The activation of
these receptors will in turn lead to the activation of intra-
cellular protein kinases such as protein kinase G, protein
kinase C (especially its isoform €), protein kinases Akt and
Erk 1/2 (kinases of the protective RISK pathway - “reperfu-
sion injury salvage kinase”) or generation of intracellular sig-
nalling molecules such as nitric oxide (NO) or reactive oxygen
species*>4+57 . Another pathway that may also mediate car-
dioprotection in RCIC, as in classical pre-conditioning, is the
SAFE pathway (“survivor activating factor enhancement”)
that involves the activation of STAT1/3 (“signal transducer
and activator of transcription”) by TNFe, conferring cardio-
protection through induction of anti-apoptotic genes and
inhibition of pro-apoptotic ones®®.

The final target of the various intracellular mecha-
nisms seems to be the mitochondria via the activation of
the mitochondrial ATP-dependent potassium channel (Karp
channel) and, ultimately, the inhibition of the opening of the
mitochondrial permeability transition pore (mPTP)>">962 As
mentioned above, the mPTP is a non-specific channel loca-
ted in the inner membrane of the mitochondria. Its opening
leads to an equilibrium of H* ions on each side of the mem-
brane with the consequent loss of the membrane potential
necessary for ATP production. The mPTP also allows the
entry of water into the mitochondria, causing its dilation
and ultimately cell lysis. The opening of the mPTP is favoured
by increased intracellular concentration of Ca2*, inorganic
phosphate and reactive oxygen species, which occurs after
reperfusion®. The various intracellular signalling pathways
mentioned previously inhibit mPTP opening, preventing the
cascade of events leading to the death of the myocyte>':>*-¢1,

3. DELAYED CARDIOPROTECTION OR SECOND WIN-
DOW OF PROTECTION

As in cardiac conditioning induced locally, RCIC
seems to induce two windows of protection, one immediate
and one delayed?62,

The mechanisms underlying the delayed response are
very similar to those described for the immediate response:
communication between the remote organ and the heart,
triggers recruiting mediators which in turn lead to the acti-
vation of the effector of cardioprotection (most probably the
mPTP)%2.

The main difference between the delayed and imme-
diate responses lies in the recruitment of early mediators
(protein kinase C, protein tyrosine kinase, MEK 1/2-Erk
1/2,...), which activate transcription factors (STAT 1/3, NFxB
("nuclear factor kappa-light-chain enhancer of activated
B-cells”), AP-1 (“activator-protein-1"), Nrf2 (“nuclear factor-
-like 2 "),...). These transcription factors induce the synthesis
of distal mediators 12 to 24 hours later (inducible NO syn-
thase, heat shock proteins, cyclooxygenase 2). These media-
tors finally recruit the final effectors of cardioprotection

(mitochondrial Kare channel and mPTP)®2.

The intermediate steps described above explain the
observed delay of 12 to 24 hours until the beginning of the
second window of protection.

The proposed mechanisms underlying RCIC are sum-
marized in Fig. 2.

CLINICAL APPLICATIONS

When we considered the ischemic preconditioning,
the need to apply the stimulus prior to the ischemic heart
injury limits its application to situations in which myocardial
injury is predictable. Thus, the ideal context for the applica-
tion of ischemic preconditioning of the heart is elective inter-
ventions associated with myocardial injury such as cardiac
surgery and percutaneous coronary angioplasty.

On the other hand, ischemic per-conditioning begun
to be studied in the last 5 years, as an adjunct to angioplasty
in the context of AMI with ST segment elevation.

1. Cardiac surgery

Perioperative myocardial injury after cardiac surgery
(evidenced by the elevation of biomarkers of myocardial
necrosis such as troponin | or T) is associated with worse
prognosis. As a result, the prevention of the former is of
great importance®3-6,

Cardiac surgery for the correction of congenital
defects in children was the first clinical setting in which
remote cardiac ischemic pre-conditioning (RCIPreC) has been
studied?. In the study by Cheung and co-workers, a protocol
of remote ischemic preconditioning (four 5-minute cycles of
inflation and deflation of a blood pressure cuff applied to
the thigh) allowed the reduction of perioperative myocardial
injury (demonstrated by the lower elevation of troponin ),
need for inotropic support and airway resistance?’.

In the context of coronary artery bypass surgery
(CABG) in adults, Hausenloy et al. were the first to demons-
trate that RCIPreC (induced by three 5-minute cycles of infla-
tion and deflation of a blood pressure cuff applied to the
arm) could lead to a reduction of perioperative myocardial
injury?*. Subsequently, several studies have confirmed the
cardioprotective effect of RCIPreC in CABG surgery®’-8,

However, one of the biggest studies performed after-
ward in the setting of CABG showed negative results, failing
to demonstrate beneficial effects of a remote ischemic pre-
conditioning protocol (three 5-minute cycles of inflation and
deflation of a blood pressure cuff applied to the arm). Some
hypotheses have been evoked to explain the negative results
of this study: the inclusion of patients with recurrent angina
(unintentionally preconditioned), nitrate use, the anesthetic
protocol and inefficiency of remote ischemic preconditio-
ning protocol®.

Two large trials (ERICCA and RIPHeart), with samples
large enough to demonstrate possible benefits of RCIPreC
in regard to hard clinical events, are currently under recruit-
ment. These studies will bring more definitive answers regar-
ding the clinical utility of RCIPreC in the setting of CABG.
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2. Elective percutaneous coronary angioplasty

As shown for cardiac surgery, the occurrence of myo-
cardial injury in the setting of elective percutaneous coro-
nary intervention (PCl) is associated with worse prognosis,
making necessary the utilization of effective strategies for its
prevention’%73,

The first clinical study evaluating RCIPreC for elective
PCl did not show any benefit, possibly due to an inadequate
remote ischemic conditioning protocol’*. However, in a sub-
sequent study conducted by Hoole et al. (CRISP trial), a pro-
tocol of remote ischemic preconditioning (three 5-minute
cycles of inflation and deflation of a blood pressure cuff
applied to the arm) resulted in a lower troponin T elevation
after the procedure?”. Interestingly, the same authors did not
demonstrate benefits of RCIPreC in reducing myocardial dys-
function in patients with coronary heart disease submitted
to dobutamine stress echocardiography’®.

We are currently missing large-scale trials to evaluate
a possible impact on the prevention of adverse clinical events.

3. Acute myocardial infarction with ST-segment ele-
vation

Despite intense investigation on cardiac ischemic
conditioning for over two decades, only recently protocols
of remote ischemic conditioning have been tested in the set-
ting of AMI with ST segment elevation?®%’.

In 2010, Rentoukas et al. were the first to present the
results of a randomized trial testing the effect of a protocol
of remote cardiac ischemic per-conditioning (RCIPerC), with
or without morphine, in the setting of AMI with ST-segment
elevation. In this study, 96 patients were randomized into
3 groups: RCIPerC (three cycles of 4-minute inflations and
deflations of a blood pressure cuff placed on the upper arm;
inflation to 20 mmHg above systolic pressure and deflation
to 0 mmHg), RCIPer with morphine (administered prior
to per-conditioning) or control treatment (three cycles of
4-minute inflation to 20 mmHg below diastolic blood pres-
sure of a blood pressure cuff placed on the upper arm and
deflation to 0 mmHg). Overall, a complete resolution of ST
elevation was achieved more often in patients receiving any
form of RCIPerC. The group that received RCIPerC with mor-
phine had a greater reduction in ST elevation and lowest
elevation of troponin | in relation to the control group while
the patients undergoing RCIPerC alone had a non significant
trend for greater reduction of ST elevation and lower eleva-
tion of troponin 126

In 2010, Botker et al. published the results of the
largest randomized study conducted so far to evaluate the
effects of RCIPerC in the setting of AMI with ST-segment
elevation. In this study, 333 patients were randomized to
RCIPerC (four 5-minute cycles of inflation to 200 mmHg and
deflation to 0 mmHg of a blood pressure cuff applied to
the arm) or control treatment (deflated cuff placed on the
arm). Although only 142 of the 333 patients initially rando-
mized were analysed, a higher rate of myocardial salvage
was observed among patients undergoing RCIPerC (0.75 vs.
0.55, p = 0.0333). The authors also showed that the bene-
ficial effects of RCIPerC were more pronounced in patients

presenting with more extensive EAM, particularly those rela-
ted to the occlusion of the left anterior descending.

Studies of larger scale are needed for assessing the
effect of RCIPerC on the incidence of more relevant clinical
adverse events.

CONCLUSION

The mortality associated with coronary heart disease
has been declining in recent years as a result of the greater
use of revascularization (both percutaneous and surgical)
and the improvement of antithrombotic treatment. Howe-
ver, the in-hospital mortality recorded in European countries
remains high, ranging between 6 and 14%?2. One factor that
may contribute to this still significant mortality is the IRI. The
IRI may contribute to up to 40 to 50% of the final infarct
size, thereby facilitating the development of heart failure
with the significant mortality and morbidity associated to it°.

Remote ischemic conditioning is a safe, non-invasive
and very low cost intervention with the potential to reduce
the morbidity and mortality associated with coronary heart
disease. Until now, extensive investigation has been conduc-
ted with positive results. In the past 5 years, several studies
have evaluated the potential beneficial effects of RCIC in
human, once again with encouraging results. However, we
are lacking large-scale studies to verify the clinical impact of
RCIC, namely for the reduction of clinically relevant adverse
events. These studies may confirm RCIC as a clinically useful
tool or confine it to laboratory studies.
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Resumo

Introdugdo: A transplantacao cardiaca é a terapéutica de eleicdo para a insuficiéncia cardiaca grave, apesar da terapéu-
tica médica maxima, que ndo tenha outra alternativa cirdrgica e que ndo apresente contra-indicacoes.

O objetivo deste trabalho foi a anélise da prevaléncia das complicacdes tardias e a sobrevivéncia dos doentes submeti-
dos a transplante cardiaco no nosso Centro Hospitalar.

Métodos: Foram avaliados 78 doentes (idade média de 43 = 15 anos) transplantados no nosso Centro Hospitalar entre
fevereiro de 1987 e dezembro de 2011, num seguimento médio de 6 anos.

Resultados: Das complicaces tardias apds o transplante cardiaco, a doenca vascular do aloenxerto, presente em 10
doentes (12,8%), foi a que teve maior impacto na mortalidade, sendo responsavel por quatro mortes. A complicagdo mais
frequente foi a hipertenséo arterial em 54,6%, seguida da dislipidemia (47,4%), da insuficiéncia renal (47,4%), da diabetes
mellitus (21,8%) e das neoplasias (11,5%). As taquiarritmias auriculares foram observadas em 10 doentes (12,8%). As compli-
cacbes neuroldgicas afetaram cinco doentes (6,4%), e a osteopenia ocorreu em oito doentes (10,3%).

A sobrevivéncia global da nossa populagdo ao primeiro e ao décimo ano apéds o transplante cardiaco foi de 81% e 69%,
respetivamente. A sobrevivéncia média dos doentes foi de 15,6 anos (IC a 95%: [12,6-18,7]).. No total, ocorreram 23 mortes
(29,5%), nove (11,5%) das quais ocorreram nos primeiros 30 dias ap6s a transplantagao.

Concluséo: O transplante cardiaco continua a ser uma escolha terapéutica valida para os doentes com doenca cardiaca
em fase terminal. O nosso centro de transplantagdo cardiaca apresentou uma taxa de sobrevivéncia e uma incidéncia de com-
plicacdes tardias semelhantes as observadas nos registos internacionais.

Summary

Prevalence of late complications and survival of patients undergoing cardiac trans-
plantation: A single-center experience

Tintroduction: Heart transplantation is the treatment of choice in severe heart failure despite maximal medical therapy,
which has no other surgical alternatives and exhibiting no contraindications.

The aim of this study was to analyze the prevalence of late complications and survival of patients undergoing cardiac
transplantation at our Hospital Center.

Methods.: We evaluated 78 patients (mean age 43 = 15 years) transplanted at our center between February 1987 and
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December 2011, with a mean follow-up of 6 years.

Results: Of late complications after heart transplantation, allograft vascular disease was detected in 10 patients (12.8%),
was the one with impact on mortality, being responsible for four deaths. The most frequent complication was hypertension in
54.6% of cases, followed by dyslipidemia (47.4%), renal failure (47.4%), diabetes mellitus (21.8%) and neoplasms (11,,5%).
Atrial tachyarrhythmias were observed in 10 patients (12.8%). Neurological complications affected five patients (6.4%) and

osteopenia was observed in eight patients (10.3%).

The overall survival of our population at first and tenth year after heart transplantation was 81% and 69%, respectively.
The mean survival of patients was 15.6 years (CI 95%: [12,6-18,7]).. There were 23 deaths (29.5%), nine (11.5%) of which

occurred within the first 30 days after transplantation.

Conclusion: Cardiac transplantation remains a valid therapeutic option for patients with end-stage heart disease. Our
center had a heart transplant survival rate and incidence of late complications similar to those seen in international registries.

INTRODUCAO

A Transplantacdo Cardiaca (TC) é atualmente reco-
nhecida como a opcdo terapéutica de eleicdo para os
doentes com insuficiéncia cardiaca avancada refratéria a
terapéutica médica maxima.

Desde o primeiro transplante cardiaco, realizado
hé cerca de 45 anos, varios avancos realizados a nivel da
terapéutica imunossupressora, a nivel da técnica cirtrgica
e também do seguimento poés-transplante, nomeadamente
no diagndstico e tratamento das complicacdes tardias pos-
-transplante, contribuiram para uma melhoria da sobrevida’,
sendo hoje esperado uma taxa de sobrevivéncia aos 10 anos
de 63%, para os doentes que sobrevivem no primeiro ano
apos o transplante?.

Este aumento de sobrevivéncia teve como contrapar-
tida um aumento da idade dos doentes transplantados bem
como da duragdo da exposicdo aos agentes imunossupres-
sores, 0 que resultou num aumento significativo das compli-
cacoes observadas nestes doentes?.

Entre estas complicagbes, a doenca vascular do
aloenxerto (DVA) e as neoplasias sdo as que tém maior
impacto tem no prognéstico dos doentes transplantados,
sendo uma das principais causas de mortalidade apds o 3°
ano poés-transplante, e estando presente em pelo menos
metade dos doentes aos 10 anos apds TC.

O surgimento de neoplasias é também um dos prin-
cipais contribuintes para a mortalidade tardia, sendo res-
ponsavel pelo maior nimero mortes a partir dos 3 anos apos
o transplante cardiaco (cerca de 20% das mortes)2.

Ainsuficiéncia renal é uma importante causa de mor-
bilidade apés o transplante, estando na maioria das vezes
associada a nefrotoxicidade dos inibidores da calcineurina,
utilizados na manutencdo da imunossupressdo dos doentes
transplantados®. A incidéncia cumulativa da disfuncéo renal
é de 65,4% dos doentes aos 10 anos pos-transplante?.

A hipertensdo arterial (HTA) é uma complicacdo
muito prevalente entre os doentes transplantados, presente
em até 95% dos doentes aos 5 anos pos-TCE. Outra com-
plicacdo frequente do TC é a diabetes mellitus (DM), que
apresenta uma incidéncia cumulativa que pode chegar aos
32% aos 5 anos’. A dislipidemia é também bastante inci-
dente, surgindo em 88% dos doentes aos 5 anos?. Estas

complicagdes sdo importantes fatores de risco para o desen-
volvimento da DVA, pelo que a sua vigilancia e controlo séo
essenciais no seguimento dos doentes transplantados®.

Com este trabalho, pretendeu-se avaliar a prevalén-
cia das complicacbes tardias, como causas de morbilidade
e mortalidade dos doentes transplantados, bem como a
sobrevivéncia esperada nestes doentes.

MATERIAL E METODOS

Foram estudados os doentes submetidos a TC no
nosso Centro Hospitalar, desde fevereiro de 1987 até dezem-
bro de 2011, sendo o periodo de seguimento médio de 6
anos.

Os dados foram recolhidos, no ano de 2012, atra-
vés da consulta dos processos dos doentes, que incluem
os registos clinicos do periodo perioperatério, as consultas
de seguimento poés-transplante e os resultados dos exames
laboratoriais e de outros meios auxiliares de diagndstico,
nomeadamente o ECG, ecocardiograma transtoracico, bidp-
sia endomiocérdica, cateterismo cardiaco, cintigrafia de per-
fusdo miocardica e densitometria 6ssea.

A andlise estatistica foi realizada através da utiliza-
¢do do software estatistico SPSS® versdo 20.0 (SPSS Inc.,
Chicago, lllinois, EUA). As varidveis continuas foram apre-
sentadas como média = desvio-padrdo e as variaveis categoé-
ricas foram expressas em frequéncias e em percentagens. A
sobrevivéncia foi determinada através do método de Kaplan-
-Meier e foram efectuadas comparagdes com o teste de log-
-rank. O nivel de significancia foi definido como p<0,05.

Este estudo obteve a aprovacio da Comissao de Etica
para a Saude do nosso centro hospitalar.

RESULTADOS

Caracteristicas da populacao

Entre fevereiro de 1987 e dezembro de 2011, 78
doentes, 55 (70,5%) do sexo masculino, foram submetidos a
TC neste Centro. A idade média de transplante foi de 43,4 =
14,8 anos, variando entre os 9 e os 66 anos, 46,2% dos doen-
tes tinham idade superior a 50 anos e sete doentes (9,0%)
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Caracteristicas demograficas dos

Tabela 1 doentes

Caracteristicas clinicas pré-

e 2 -transplante

IMC (kg/m2) + DP
Fatores de Risco

Diabetes 8(10,3%)
Dislipidemia 25 (32,1%)
Hipertensao Arterial 21(26,9%)
Insuficiéncia Renal 14 (17,9%)
Sem fatores de risco 25(32,1%)
Desconhecido 9 (11,5%)
Grupo Sanguineo

A 38 (48,7%)
B 5 (6,4%)

AB 6 (7,7%)

(o] 22 (28,2%)

DP-desvio-padrao; IMC- indice massa corporal

estavam em idade pediétrica. Na Tabela 1 encontram-se des-
critos os principais dados demograficos desta populacao.

As principais etiologias da insuficiéncia cardiaca dos
nossos doentes foram a miocardiopatia dilatada (MCD) idio-
patica, presente em 24 casos (30,8%) e a MCD isquémica
também presente em 24 doentes (30,8%). As restantes etio-
logias encontram-se descritas na Tabela 2.

IEL S EWAN Etiologia da Insuficiéncia Cardiaca

Isquémica 24 (30,8%)
Idiopatica 24 (30,8%)
Valvular 9 (11,5%)
Familiar 8(10,3%)
Hipertrofica 3(3,8%)
Pés-infeciosa 3(3,8%)
Arritmias 2 (2,6%)
Congénita 2 (2,6%)
Pés-parto 1(1,3%)
Alcodlica 1(1,3%)
Citopatia mitocondrial (S.MELAS) 1(1,3%)

Como fatores de risco cardiovascular pré-transplante,
registou-se dislipidemia em 25 doentes (32,1%), hipertensao
arterial em 21 (26,9%), diabetes mellitus em oito (10,3%) e
insuficiéncia renal em 14 doentes (17,9%).

Antes do transplante, a maioria dos doentes (59%)
encontrava-se em classe funcional IV de NYHA. A fragdo
de ejecdo do ventriculo esquerdo era de 19,3 = 9,1%. A
pressao sistolica da artéria pulmonar era de 48,5 + 13,5
mmHg e a resisténcia vascular pulmonar média era de 3,4
+ 1,7 unidades Wood. (Tabela 3). Cerca de 82% dos doen-
tes estavam medicados com diuréticos, 62,8% com IECA,

Idade (anos) + DP 43,4+14,8 Classe de NYHA
0-17 anos 7 (9,0%) I 28 (35,9%)
18-34 anos 14 (17,9%) IV 46 (59,0%)
35-49 anos 20 (25,6%)
50-64 anos 34 (43,6%) = .. B
=65 anos 2 (2,6%) Fracao de Ejecao do VE (%) 19,3%£9,1)
Sexo .
Viesaulfine 55 (70,5%) RVP (Unidades Wood) 3,4+1,7
Feminino 23 (29,5 %)
PSAP (mmHg) 48,5+13,5

Grau de Urgéncia

Urgente 51 (65,4%)
Emergente 14 (17,9%)
Eletivo |

13 (16,7%)

Via de admissao

Ambulatério 13 (16,7%)
Internamento 12 (15,4%)
UCI Cardiologia 20 (25,6%)
UCI Polivalente 10 (12,8%)

NYHA- New York Heart Association; VE- ventriculo esquerdo; RVP- resisténcia
vascular pulmonar; PSAP- presséo sistélica artéria pulmonar

42,3% com bloqueadores-p e 52,6% com espironolactona.
(Tabela 4).

A maioria dos transplantes (65,4%) realizados no
nosso centro hospitalar foi de caracter urgente, estando
muitos doentes em estado critico. Trinta e sete doentes
(47,4%) encontravam-se sob suporte inotrépico, 11 (14,1%)
sob ventilacdo mecanica, 10 (12,8%) doentes com suporte

IEIJSER Terapéutica pré-transplante

Terapéutica Farmacoldgica

Diurético 64 (82,1%)
IECA 49 (62,8%)
Bloqueadores-f8 33 (42,3%)
Espironolactona 41 (52,6%)
Digitalico 35 (44,9%)
Amiodarona 11 (14,1%)
ARA- I 5 (6,4%)
Nitrato 6 (7,7%)
Dispositivos implantados
CDI 11 (14,1%)
RCT-D 2 (2,6%)
Cirurgias prévias
Revascularizacdo Miocardica 6 (7,7%)

Substituicao valvular 10 (12,8%)

Ventilacdo Mecanica 11 (14,1%)

Medidas de suporte circulatério

Inotrépicos 37 (47,4%)
Baldo Intra-adrtico 10 (12,8%)
ECMO 4 (5,1%)
LVAD 2 (2,6%)

IECA-inibidor da enzima conversora da angiotensina; ARA-antagonista dos
recetores da angiotensina; CDI- cardiodesfibrilhador implantado; RCT-D- dispositivo
de ressincronizacao cardiaca (pacemaker); ECMO- oxigenacdo por membrana
extracorpérea; LVAD- assisténcia ventricular esquerda

Volume XIX-N.24 | 193



REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR
1 ———

com baldo intra-adrtico, quatro (5,1%) doentes sob ECMO
(Extra Corporeal Membrane Oxygenation) e em dois doentes
(2,6%) houve necessidade de assisténcia ventricular esquerda
(LVAD) como “ponte” para o transplante (Tabela 4).

A técnica operatoria utilizada foi a técnica biauricu-
lar, excepto num caso em que foi utilizado a técnica bicava.
O tempo de isquemia foi de 127,4 + 48 minutos. O tempo
de internamento pds-operatério foi de 35,4 + 29,6 dias
(mediana: 27 dias).

Um ano apds o transplante, a maioria dos doentes
(57,7%) encontrava-se em classe | de NYHA, estando os res-
tantes doentes em classe Il (17,9%) e em classe Il (5,1%) da
NYHA.

O esquema de imunossupressdo era, a data da
Gltima consulta: ciclosporina + azatioprina em 50 doen-
tes (64,1%); ciclosporina + micofenolato de mofetil em 2
doentes (2,6%); tacrolimus + azatioprina em dois doentes
(2,6%); tacrolimus + micofenolato de mofetil em dois doen-
tes (2,6%); e everolimus + azatioprina num doente (1,3%).
Em 18 doentes (23,1%), a corticoterapia foi suspensa antes
do 2° ano apds o transplante. Contudo, 40 doentes (51,3%)
encontravam-se medicados com corticosterdides na uUltima
consulta.

Complicacoes Tardias

Na Tabela 5 encontram-se descritas a prevaléncia das
varias complicagbes tardias pds-transplante observadas nos
doentes transplantados no nosso Centro.

Apesar do seu reconhecido impacto no progndstico
dos doentes transplantados, a doenca vascular do aloenxerto
(DVA) esteve presente em apenas 10 (12,8%) dos doentes
transplantados no nosso centro, tendo sido, contudo, res-
ponsavel por dois episdédios de enfarte agudo do miocardio
e a causa de morte em outros quatro doentes.

A prevaléncia da hipertensdo arterial nos nossos
doentes foi de 54,6%. Dezassete doentes (21,8%) apresen-
taram diabetes mellitus. A dislipidemia foi diagnosticada em
37 doentes (47,4%), dos quais 26 apresentavam hipercoles-
terolemia e 27 tinham hipertrigliceridemia.

A insuficiéncia renal (definida por valores de creati-
nina sérica superiores a 1,2 mg/dl) surgiu em 37 doentes
(47,4%), contudo, apenas quatro apresentaram valores de
creatinina acima dos 2,5 mg/d e apenas um doente teve
necessidade de hemodialise.

Uma complicacdo importante em qualquer doente
transplantado e sob terapéutica imunossupressora sao as
infecoes, que foram detetadas em 23 (29,5%) dos doentes
transplantados no nosso centro. (Tabela 5).

Nove doentes (11,5%) apresentaram doenca neopla-
sica, sendo 0s tumores cutdneos os mais comuns, presentes
em quatro doentes (5,1%) (Tabela 5).

A complicagdo que surgiu com maior frequéncia foi
a rejeicao, presente em 55 doentes (70,5%), 30 dos quais
(38,5%) tiveram pelo menos um episddio de rejeicao no 1°
ano (de grau > 2R) apds o transplante. Em oito destes doen-
tes (10,3%), foi necessério o tratamento com corticosterdi-
des endovenosos (Tabela 5).

Em 10 doentes

(12,8%), observou-se o

IELEERI Complicacoes tardias pos-transplante

10 (12,8%)

Doenca Vascular do Aloenxerto

Hipertensao Arterial 44 (56,4%)

Diabetes Mellitus 17 (21,8%)

37 (47,4%)
26 (33,3%)
27 (34,6%)

Dislipidemia
Hipercolesterolemia
Hipertrigliceridemia

Insuficiéncia Renal 37 (47,4%)

Creatinina = 2,5mg/dL 4 (5,1%)
Hemodialise 1(1,3%)
Infecao 23 (29,5%)
Pulmonar 17 (21,8%)
Pele 1(1,3%)
Urinaria 3 (3,8%)
Outra 2 (2,6%)

Rejeicdo = 2R 55 (70,5%)

no 1°ano 30 (38,5%)
doentes com >1 episédio 20 (25,6%)
Grau 2R 46 (58,9%)

Grau 3R 7 (9%)
uso de CCT EV 8(10,3%)

Neoplasias 9 (11,5%)
Pele 4 (5,1%)
Hematologica 1(1,3%)
Outra 4 (5,1%)

Taquiarritmias auriculares 10 (12,8%)

Alteragées neurolégicas 5 (6,4%)
Epilepsia 3(3,8%)
Tremor 1(1,3%)
Neuropatia 1(1,3%)

Osteopenia 8 (10,3%)

Hiperplasia Gengival 3 (3,8%)

CCT EV-corticoesteroéides endovenosos

desenvolvimento de taquiarritmias auriculares, sendo predo-
minante o flutter auricular.

Em relagdo as complicagdes neuroldgicas, trés doen-
tes (3,8%) apresentaram epilepsia, um doente (1,3%) apre-
sentou queixas de tremor incapacitante e noutro (1,3%) foi
documentada neuropatia periférica.

Apbs a realizacdo de densitometria éssea, observou-
-se evidéncia de osteopenia em oito doentes (10,3%). A
hiperplasia gengival, um efeito adverso conhecido da ciclos-
porina 5, surgiu em trés doentes (3,8%).

Trinta e dois doentes (41%) apresentaram insuficién-
cia tricispide no coragdo enxertado, sendo de grau ligeiro
na maioria dos casos (62,5%). Em dois casos houve neces-
sidade de plastia da valvula tricispide por insuficiéncia tri-
cUpide importante, associada rutura de corda tendinosa do
folheto septal (pds biopsia endomiocardica). Ja a insuficién-
cia da valvula mitral esteve presente em 22 doentes (28,2%),
18 dos quais apresentaram uma insuficiéncia de grau ligeiro
(81,8% dos casos).

Sobrevivéncia e Mortalidade
A taxa de sobrevivéncia global foi de 81% ao
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Fiqura 1 Curva de sobrevivéncia (Kaplan-Meier) apos transplantagao Figura 2 Curva de sobrevivéncia (Kaplan-Meier) comparativa por
9 cardiaca. gura sexo. (feminino-vermelho,; masculino-azul) (p=0,55).

No total, 23 doentes (29,5%) faleceram. Nove doen-
tes (11,5%) faleceram nos primeiros trinta dias apds o trans-
plante, por faléncia do enxerto em trés casos, rejeicdo em
dois casos, disfuncao ventricular direita em dois casos, morte
087 sUbita em um caso e problema técnico noutro caso. As causas
de mortalidade tardia (ap6s o primeiro més) foram: doenca
vascular do aloenxerto em quatro casos; infecdo em trés casos;
0571 rejeicdo, morte subita, faléncia hemodinamica, arritmia, neo-
plasia, acidente vascular cerebral isquémico, problema técnico
e deslocacdo de sonda pacemaker num caso cada.

Sobrevivéncia Cumulativa

DISCUSSAO

O programa de transplantacdo cardiaca portugués
comecou em 1986. Apds alguma estagnacdo na década de
0.0 1990, com apenas 1,2 transplantes por milhao de habitan-
tes realizados em 1999, um ndmero muito inferior a média
europeia da altura®, este programa recuperou nos Ultimos
anos (Fig. 4). Segundo a Autoridade para os Servicos de San-

Curva de sobrevivéncia (Kaplan-Meier) comparativa gue e da Transplantacdo, em 2011 realizaram-se no nosso
por periodo de transplante. ([1987-2000]-vermelho, . . S .
12001-201 1)-amarelo) (p—0,02). pais 4,4 transplantes cardiacos por milhdo de habitantes,
um numero superior a média europeia, que ronda 3,6 trans-
plantes por milhdo de habitantes (dados de 2010). Entre
1986 € 2011, foram realizados em Portugal um total de 604
transplantes cardiacos'®.
primeiro ano pés-transplante, 73% ao quinto ano e 69% ao O nosso Centro de Transplantacdo Cardiaca é um dos
décimo ano (Fig. 1). Em média, os doentes transplantados quatro centros de transplante cardiaco existentes no nosso
Nno nosso centro sobrevivem cerca de 15,6 anos (IC a 95%: pais. No total, desde 1987 até 2011, realizaram-se 78 trans-
[12,6-18,7]). A sobrevivéncia aos 10 anos foi de 62% nos plantes cardiacos. Na consulta de seguimento pods-trans-
homens e de 78% nas mulheres (p=NS; Fig. 2). Observou-se plante sdo vigiados os doentes transplantados no préprio
uma melhoria da taxa de sobrevivéncia dos doentes trans- centro, bem como outros doentes transplantados noutros
plantados entre 2001 e 2011 (86% ao 1°ano e 81% aos 10 centros de transplantacdo nacionais e internacionais. Neste
anos) relativamente aos doentes transplantados entre 1987 trabalho foram apenas avaliados os doentes transplantados
e 2000 (69% ao 1°ano e 54% aos 10 anos) (p=0,02; Fig. 3). no nosso centro hospitalar.

anos
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doentes transplantados entre 1987 e 2002 (n=32 doentes),
tendo-se observado, na altura, uma sobrevivéncia de 68%
ao primeiro ano e de 59% aos 10 anos. A prevaléncia obser-
vada das principais complica¢oes tardias foi: vasculopatia do
aloenxerto em 19% dos doentes, neoplasias em apenas 2
doentes (<1%), disfuncdo renal em 16%, hipertensao arte-
rial em 44%, diabetes em 6% e dislipidemia em 19% dos
doentes'’. No presente estudo, analisando-se os doentes
transplantados entre 1987 e 2011, observaram-se preva-
|éncias superiores das principais complicacdes tardias pds-
-transplante, o que se deve provavelmente ao maior tempo
de seguimento e ao envelhecimento da populagdo. Em con-
trapartida, os nossos dados de sobrevivéncia séao melhores
aos observados no estudo anterior, principalmente a taxa de
sobrevivéncia ao 1° ano (81% vs. 68%), o que reflete uma
melhoria na abordagem e tratamento das complicagdes
perioperatérias.

Comparadas com os registos internacionais da Inter-
national Society for Heart and Lung Transplantation (ISHLT),
observamos que as carateristicas demograficas dos nossos
doentes sdo praticamente sobreponiveis?. Nestes registos,
o TC predominou na faixa etéria dos 50-59 anos (cerca de
28%), embora cerca de 24% estivessem na faixa etéria dos
60-69 anos. No nosso centro, o TC foi também mais fre-
guente entre os 50-59 anos (39%). Contudo, a idade média
de transplante no nosso centro (43 anos) foi inferior a idade
média internacional (54 anos). Quer no nosso centro quer
nos registos da ISHLT?, os homens sao mais frequentemente
transplantados do que as mulheres.

As principais indicagdes para o transplante cardiaco
no nosso centro foram a etiologia isquémica e a idiopatica,
apresentando uma prevaléncia semelhante (cerca de 31%).
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Transplantagdo Cardiaca em Portugal. 604 doentes foram transplantados desde 1968 até 2011. (dados retirados do Relatério Preliminar de
2011 - Colheita e Transplantacao da Autoridade para os Servigos de Sangue e da Transplantacao).
Num estudo prévio realizado, foram avaliados os Nos dados da ISHLT (1/1982-6/2011), estas duas etiologias

apresentam também prevaléncias aproximadas (44% para
a etiologia isquémica e 48% para a etiologia idiopatica).
Contudo, o que se tem verificado é que nos Ultimos 5 anos
(2006-2011), a miocardiopatia dilatada idiopatica tem sido
a etiologia mais frequente nos doentes submetidos a trans-
plante (54% vs. 37% para a etiologia isquémica)?. A mesma
tendéncia ndo se verifica nos doentes transplantados no
nosso centro.

Relativamente as complicacoes tardias, a doencga vas-
cular do aloenxerto (DVA) esta intimamente ligada a mortali-
dade pos-transplante, sendo a terceira causa de mortalidade
aos 10 anos ap6s TC (13% das causas de morte)?. A doenca
vascular do enxerto ou rejeicdo cronica caracteriza-se por
um crescimento da camada intima com oclusdo gradual
do lumen, que afecta tanto os vasos epicardicos como os
vasos intramurais e inclusivé as veias. Parece ser um processo
de lesdo vascular induzido por diversos factores, de que se
salientam: resposta imune, dano de isquemia-reperfusao,
infecoes viricas, medicagdo imunossupressora, os factores de
risco cardiovascular classicos ou relacionada com niveis ele-
vados de marcadores inflamatdrios. A ultrassonografia coro-
naria intravascular permite o diagnéstico precoce. No nosso
centro, a DVA foi responsavel por 17% das causas de morte,
sendo a principal causa de mortalidade tardia. Contudo, a
sua prevaléncia nos nossos doentes (cerca de 13%) é inferior
aos numeros da ISHLT que apontam para cerca de 30% dos
doentes aos 5 anos e cerca de 50% aos 10 anos apos TC2.
Em termos de rastreio da DVA, as guidelines da ISHLT reco-
mendam como método de eleicdo a angiografia coronéria
por cateterismo realizada de forma anual ou bianual (classe
[)'2. Contudo, a cintigrafia de perfusdo miocardica (classe
lla)'?, por se tratar de um teste nao-invasivo, tem sido o
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método de rastreio mais frequentemente utilizado no nosso
centro, particularmente nos doentes com insuficiéncia renal
cronica. Além disso, dados de um estudo prospetivo onde se
avaliaram 110 doentes, permitiram concluir que uma cinti-
grafia de perfusdo do miocardio normal estaria associada a
um baixo risco de eventos cardiovasculares, o que nos leva
a considerar o papel deste exame no diagnéstico da DVA
como método nao-invasivo, diminuindo assim as necessida-
des de realizacdo de angiografia coronaria’.

De acordo com os registos da ISHLT, a hipertensao
arterial é uma das complicacdes tardias mais prevalentes
nos doentes transplantados, estando presente em 88% dos
doentes aos 5 anos?. Embora, também seja uma das compli-
cacoes mais frequentes nos doentes transplantados no nosso
centro, a sua prevaléncia foi inferior aos dados internacio-
nais, rondando os 56%. Também, a frequéncia da diabetes
mellitus é inferior nos nossos doentes (22%) quando com-
parada aos dados da ISHLT (41% aos 5 anos ap6s TC)2. O
mesmo acontece com a dislipidemia, presente em 47% dos
nossos doentes e em cerca de 90% dos doentes registados
na base de dados da ISHLT?. Este fato pode atribuido ao uso
de terapéutica precoce com estatinas no nosso centro, logo
apds a alta hospitalar. Estas diferencas na nossa populagao
podem ser também ser justificadas pelo tamanho reduzido
da nossa amostra, pela menor incidéncia de fatores de risco
cardiovasculares pré-transplante e pela menor percentagem
de doentes com miocardiopatia de etiologia isquémica.

A prevaléncia da insuficiéncia renal no nosso centro
(cerca de 47%) é muito semelhante a prevaléncia registada
nos dados internacionais (49% aos 5 anos). No entanto, nos
registos da ISHLT, hd mais doentes com um nivel de creati-
nina sérica superior a 2,5mg/dL (14% vs. 5% aos 5 anos).
Contudo, as necessidades de técnicas de substituicdo da fun-
¢do renal foram semelhantes nas duas populagdes (~1%)?.

As neoplasias sdo, sequndo a ISHLT, a principal causa
de morte aos 5 e aos 10 anos nos doentes submetidos a
transplante cardiaco, sendo uma complicagdo presente em
14% dos doentes aos 5 anos?. A sua prevaléncia nos nossos
doentes é semelhante (cerca de 12%), tendo contudo sido
responsavel apenas por uma morte. Nos registos interna-
cionais, 67% das neoplasias diagnosticadas aos 5 anos sdo
neoplasias cutaneas, 29% sao neoplasias sélidas ndo-cuta-
neas e 8% sdo linfomas?. No nosso centro, a percentagem
de neoplasias cutaneas foi semelhante a percentagem das
restantes neoplasias sélidas (cerca de 44%), tendo-se feito
o diagndstico de neoplasia hematoldégica em apenas um
caso.

A sobrevivéncia mediana dos 96273 doentes inscri-
tos na base de dados da ISHLT que sobreviveram ao 1° ano
apés TC é de 10 anos, sendo que estes doentes tém uma
sobrevida esperada de 63% aos 10 anos?. No nosso centro
de transplantagdo, a sobrevivéncia foi superior ao registo
internacional (mediana de 16 anos), sendo que a taxa de
sobrevivéncia aos 10 anos foi de 69%. Nos doentes trans-
plantados entre 2001 € 2011, a taxa de sobrevivéncia aos 10
anos (81%) foi estatisticamente superior aos doentes trans-
plantados no nosso centro até 2000 (54%) (p=0,02). Esta
melhoria na sobrevivéncia global é também observada nos

registos da ISHLT e esta relacionada com a diminuicdo da
mortalidade no 1° ano apos transplante?.

Um ponto fundamental na transplantacéo é a tera-
péutica imunossupressora. Esta tem como objetivo a preven-
¢do ou o tratamento da rejeicdo, devendo esta ser equilibrada
com o risco de infecoes e neoplasias'. Praticamente todas as
complicagdes tardias que surgem nos doentes transplanta-
dos tém na sua patogenia algum papel atribuido a terapéu-
tica imunossupressora de manutencdo. Os corticosterdides
estdo associados a intolerancia a glicose, dislipidemia, hiper-
tensdo arterial, osteoporose e infecdo. Por esses motivos, as
recomendacdes internacionais recomendam a suspensao
da corticoterapia 3 a 6 meses ap6s o TC em doentes com
baixo risco de rejeicdo’?. No nosso centro, apenas 23% dos
doentes suspenderam a terapéutica com corticosterdides
antes dos 2 anos apds TC. Aos inibidores da calcineurina,
além de contribuir para o aparecimento de fatores de risco
cardiovascular, encontra-se também associado a nefrotoxi-
cidade, havendo algumas diferencas entre a ciclosporina e
o tacrolimus. A primeira estd associada ao maior risco de
hipertensao e dislipidemia e o tacrolimus estd associado ao
maior risco de diabetes mellitus'. Relativamente aos agen-
tes antiproliferativos, o micofenolato de mofetil (MMF) (em
comparacdo com a azatioprina) estd associado a menor
taxas de rejeicdo e permite utilizar menores doses de inibi-
dores da calcineurina, com consequente melhoria da funcéo
renal. Além disso, estd demonstrado que o MMF diminui
a progressdo do espessamento da intima arterial, logo no
1° ano apds transplante™. Nos dados da ISHLT, observa-se
o uso preferencial do MMF (75% aos 5 anos) em relagdo a
azatioprina (<10%)?. No nosso centro, ainda continuamos
a utilizar preferencialmente a azatioprina, sendo o esquema
de imunossupressdo mais utilizado a combinacéo da ciclos-
porina com a azatioprina. J& nos registos internacionais, o
regime mais utilizado é o tacrolimus + MMF?. Contudo, esta
escolha de imunossupressdo no nosso centro nao se refletiu
numa maior incidéncia de complicacdes tardias apds o trans-
plante. Outro grupo de imunossupressores que ganharam
um lugar na transplantacdo cardiaca sdo os inibidores do
mTOR — sirolimus'> e everolimus'®, principalmente pelo seu
papel preventivo na doenca vascular do aloenxerto. Cerca
de 20% dos doentes registados na base de dados da ISHLT
estdo medicados com um inibidor do mTOR aos 5 anos apds
transplante?. No nosso centro, a data deste estudo, apenas
um doente estava medicado com everolimus.

CONCLUSAO

Apesar das complica¢des inerentes a transplantacdo
cardiaca, esta continua a ser a melhor alternativa de trata-
mento para os doentes com insuficiéncia cardiaca avancada,
na perspetiva de prolongar e melhorar a qualidade de vida
destes doentes.

O nosso centro de transplantacdo cardiaca apresen-
tou uma taxa de sobrevivéncia e uma prevaléncia de compli-
cagodes tardias muito semelhante as observadas nos registos
internacionais.
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AVALIACAO DA QUALIDADE
DE VIDA DOS DOENTES E
PAIS APOS TRATAMENTO DO
PECTUS EXCAVATUM COM A
TECNICA DE NUSS
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da Saude da Universidade do Minho e Laboratério Associado 3Bs da ICVS e Servicos de
Cirurgia Pediétrica dos Hospitais de Braga e de S. Joao, Porto

Resumo

O Pectus Excavatum é a deformacado congénita mais comum do térax. Apesar do Pectus Excavatum poder estar asso-
ciado a problemas de foro cardiaco ou pulmonar, a principal indicacdo para a correcgdo cirdrgica desta anomalia congénita é a
insatisfacdo com a imagem corporal. A técnica de Nuss é um procedimento minimamente invasivo que permite a colocagdo de
uma barra protésica convexa intratoracica, previamente dobrada, que desloca o esterno anteriormente apds a sua colocagao.

O objectivo deste trabalho foi avaliar o grau de satisfacdo dos pacientes e pais ap6s a aplicacdo da técnica de Nuss,
utilizando o Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire.

Todos os parametros de caracter psicossocial - auto-imagem, dificuldades em mostrar o torax, frustragdo, tristeza,
isolamento e ridicularizagdo social - verificaram melhorias estatisticamente significativas ap6s a correcgao cirdrgica do Pectus
Excavatum, sob a perspectiva dos pacientes e seus pais. No entanto, nao se verificou uma melhoria notéria e consensual em
relagcdo a capacidade fisica global dos pacientes. Tal compreende-se, uma vez que a partida a deformidade também nao é res-
ponsavel por significativas limitagdes a pratica de exercicio fisico.

A correcgdo cirdrgica actual do Pectus Excavatum pela técnica de Nuss permite a obtencdo de bons resultados estéticos,
com a resolucdo dos principais problemas relacionados com a imagem corporal. Uma maior sensibilizacdo dos profissionais
de saude para os problemas psicossociais e possivelmente fisicos que podem estar envolvidos neste tipo de deformidades é
importante, principalmente quando existe solucdo correctiva.

Summary

Quality of life evaluation of the patients and parents satisfaction after Nuss proce-
dure in the management of Pectus Excavatum
Pectus Excavatum is the most common congenital deformity of the chest. Although Pectus Excavatum can be associated

with heart or lung problems, the main indication for surgical correction of this congenital anomaly is the body image dissatis-
faction. The Nuss technique is a minimally invasive procedure that allows the placement of an intrathoracic prosthetic convex
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bar, previously bended, which mobilize the sternum anteriorly.

The aim of this study was to evaluate the degree of satisfaction of the patients and parents after the application of the
Nuss technique using the Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire.

All parameters of psychosocial character - self-image, difficulties in exposing the chest, frustration, sadness, social
isolation and ridicule - found a statistically significant improvement after surgical correction of Pectus Excavatum from the
perspective of patients and their parents. There was not a marked improvement and consensus regarding the overall physical
performance of patients. Which is understandable, since, theoretically, the physical deformity is not responsible for significant

limitations on exertion.

The current surgical correction of Pectus Excavatum by the Nuss technique allows obtaining aesthetic results of the chest
with the resolution of the main problems with body image. Increase awareness of health issues for psychosocial and physical
factors which might be involved in this kind of deformities is important, especially when there is a satisfactory solution.

INTRODUCAO

O Pectus Excavatum é a deformacdo congénita mais
comum do toérax (90%), cuja incidéncia varia entre 1/400
e 1/1500 nascimentos' sendo esta mais comum no género
masculino (5:1)'2. Esta deformidade parece resultar de uma
anomalia no crescimento da grade costal e suas cartilagens?,
afectando normalmente as Ultimas 4-5 costelas?. Apesar do
Pectus Excavatum poder estar associado a problemas de foro
cardiaco ou pulmonar®, a principal indicagdo para a correc-
cdo cirlrgica desta anomalia congénita é a insatisfagdo com
a imagem corporal, que pode estar severamente afectada
nestes pacientes, comprometendo muitas vezes o seu quo-
tidiano e acarretando problemas psicossociais importantes,
como isolamento e depressao*>.

A técnica de Nuss é um procedimento minimamente
invasivo desenvolvido pelo cirurgido pediatrico norte-ameri-
cano Donald Nuss®. Esta técnica permite a colocacdo de uma
barra protésica convexa intratoracica, previamente dobrada,
que desloca o esterno anteriormente apds o seu posiciona-
mento®. Ao contrario da técnica classica (técnica de Ravitch),
as cicatrizes sao de reduzidas dimensoes e ficam posiciona-
das na regido lateral da parede toracica e portanto, pouco
visiveis. Este procedimento cirdrgico tem experimentado
uma crescente aplicacdo nos diferentes centros de referéncia
internacionais, considerado j& por muitos como a técnica de
primeira linha”®.

Desde ha cerca de 10 anos que 0 nosso grupo trata
os doentes com Pectus Excavatum pela técnica de Nuss. A
moldagem da prétese é realizada de forma automaética por
um sistema desenvolvido pelo grupo — 0 i3D Excavatum Sys-
tem (i3DES). Este sistema, baseado na informagdo da tomo-
grafia computadorizada do térax do paciente, elabora uma
imagem tridimensional que permite seleccionar o tamanho
da prétese, definir a correcta configuracao da barra e, final-
mente, a dobragem automatica e personalizada da mesma.

Uma vez que os doentes com Pectus Excavatum
apresentam uma insatisfacdo com a sua imagem corporal, o
objectivo deste trabalho foi avaliar o seu grau de satisfagdo e
dos pais relativamente aos resultados da correc¢do cirlirgica
do Pectus Excavatum no nosso centro. Como ferramenta de
avaliacdo utilizdmos o Pectus Excavatum Evaluation Ques-
tionnaire (PEEQ), previamente validado por outros grupos®.

MATERIAL E METODOS

DOENTES

Entre 2007 e 2010, 41 doentes foram sujeitos a téc-
nica de Nuss com aplicacdo de uma barra moldada automa-
ticamente pelo i3DES no Servico de Cirurgia Pedidtrica do
Hospital de Sao Joao, Porto. O questionario foi realizado em
2009 e 2010, tendo sido possivel contactar telefonicamente
25 pacientes e 26 dos seus representantes legais. Oito dos
questionados j& haviam removido a barra protésica.

PEEQ - Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire

O Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire (PEEQ)
é um questionario desenvolvido por Lawson e colaboradores*
com o objectivo de medir comparativamente a qualidade de
vida fisica e psicossocial ap6s a correccao cirlrgica do Pectus
Excavatum®. O PEEQ foi traduzido para portugués de forma a
permitir a sua aplicacdo na populacdo portuguesa.

O PEEQ consiste em 25 perguntas, 12 dirigidas aos
doentes e 13 aos seus representantes legais, geralmente os
pais. Cada pergunta podia ser respondida segundo uma
escala de 1 a 4 valores (sendo:1 - muito contente; 2 - quase
sempre contente; 3 - quase sempre infeliz; 4 - muito infeliz
ou 1 -sempre; 2 - frequentemente; 3 - as vezes e 4 — nunca,
dependendo das perguntas em questdo) (Tabela 1).

Todas as questdes foram direccionadas para dois
tempos: antes e depois da cirurgia. O questionario foi apli-
cado apds a correccdo cirdrgica, sendo as perguntas referen-
tes ao estado pré-cirlrgico realizadas de forma retrospectiva.

Trabalho estatistico

Todos os resultados obtidos neste estudo foram
armazenados e trabalhados estatisticamente pelo software
SPSS (versao 15.0, SPSS Inc., Chicago, IL, USA) com a reali-
zacdo do Wilcoxon Signed Ranks Test.

RESULTADOS

Dados Clinicos

Vinte e cinco doentes e 26 pais foram entrevistados,
sendo 24 destes casos emparelhados entre si (ou seja, o
doente e seu respectivo progenitor). Oito dos questionados
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ja haviam removido a barra protésica aquando da realizacdo
do questionario. As entrevistas foram realizadas, em média,
dois anos apos a cirurgia. A idade média dos doentes foi de
17 anos e a razdo entre o género masculino e o feminino
foi de 7:1.

PEEQ - Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire

Os resultados obtidos com a implementacao do PEEQ
encontram-se sumariados na Tabela 1.Todos os parametros
de caracter psicossocial, tal como a auto-imagem, dificul-
dades em mostrar o torax, frustracdo, tristeza, isolamento e
ridicularizacdo social verificaram melhorias estatisticamente
significativas apds a correcgao cirdrgica do Pectus Excava-
tum, sob a perspectiva dos pacientes e seus pais.

N&o se verificaram melhorias significativas na tole-
rancia ao exercicio fisico, dificuldade respiratéria e fadiga
na perspectiva dos pacientes. Os pais também ndo reporta-
ram alteragOes positivas na tolerancia ao exercicio fisico, dor
toracica e aumento de peso. Foi, contudo, observada uma
melhoria significativa, ainda que pequena, na dificuldade
respiratéria e na sensagao de fadiga, na perspectiva dos pais.

Os pais também manifestaram que apds a correccao
cirtrgica do Pectus Excavatum as suas preocupacoes relati-
vamente aos filhos diminuiram consideravelmente.

DISCUSSAO

A técnica de Nuss é actualmente a técnica cirdrgica
de eleicdo para a correccdo do Pectus Excavatum em varios
centros’®. Tal como referido anteriormente, esta anomalia
nao esta frequentemente associada com problemas de foro
pulmonar ou cardiaco significativos, sendo a principal indi-
€acao para a sua correccao cirlrgica os efeitos a nivel psicos-
social que o Pectus Excavatum acarreta. A técnica de Ravitch
foi o primeiro procedimento desenvolvido para correccdo do
Pectus Excavatum, em que se realiza uma exposicdo ante-
rior do térax, com uma extensa resseccao das cartilagens e
osteotomia esternal®. Sendo o resultado estético uma das
principais preocupacdes na correccdo do Pectus Excavatum,
a técnica classica tem vindo a perder adeptos dado o seu
caracter invasivo, principalmente quando existe uma opgao
minimamente invasiva, com menor tempo de internamento
e gue ndo afecta o crescimento e estabilidade do esqueleto
toracico'®'". Qutra vantagem da técnica de Nuss em relacdo
a técnica de Ravitch é o facto do sindrome de Jeune (sin-
drome caracterizado pela constricdo do térax) ndo parecer
ocorrer como técnica minimamente invasiva''.

Neste estudo apresentdmos os resultados pos-ope-
ratérios em relacdo aos efeitos psicoldgicos, sociais e de

Tabela 1

Resultados obtidos com aplicacao do Pectus Excavatum Evaluation Questionnaire nos
pacientes e seus encarregados de educacao pré e pos-cirurgicamente

Pontuacao média pré-

Pontuagao média pos-

Componente Paciente (n=25) ) " ) "
cirurgicamente cirurgicamente

Aspecto em geral* 2.44 1.32%
Aspecto sem camisola* 2.92 1.36*
Continuar com o térax como o tem* 3.16 1.48*
Os meus colegas trocam por causa do térax® 3.76 4.00*

Psicossocial Evito algumas situagoes® 2.72 3.83*
Escondo térax® 2.72 3.83*
Incomoda-me o aspecto do torax® 2.28 3.80*
Sinto vergonha® 2.60 3.88*
Sinto-me mal comigo mesmo® 3.21 4.00*
Tenho limitagdes na pratica de exercicio fisico 3.40 3.81

Fisica® Tenho dificuldade respiratéria 3.56 3.67
Canso-me facilmente 3.12 3.48

Pais (n=26)

educacao’

Irritabilidade 2.85 3.83*
Frustragao 2.64 3.87*
Psicossocials Triste / Deprimido 2.63 3.86*
Inquieto 2.75 3.83*
Isolado 3.20 3.96*
Ridicularizado pelos colegas 3.41 3.95*
Limitagao na pratica de exercicio fisico 3.62 3.58
Dor no peito 3.77 3.58
Fisica® Dificuldade respiratéria 3.48 3.74*
Cansaco facil 3.40 3.83*
Problemas em ganhar peso 3.29 3.36
Auto-consciéncia® Relutante em usar fato de banho 2.23 3.96*
Preocupacao do Com que frequéncia os pais sentem-se preocupados
Encarregado de com os possiveis efeitos do Pectus Excavatum 1.85 3.20*

na vida do filho/filha?

fEscala: 1 = muito contente; 2 = quase sempre contente; 3 = quase sempre infeliz; 4 =muito infeliz.
§Escala: 1 = sempre; 2 = frequentemente; 3 = &s vezes; 4 = nunca.
*Melhora significativa de pré- para pds-cirurgia com P< 0.05 com o teste estatistico Wilcoxon Signed Rank Test.
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auto-imagem da técnica de Nuss. Os nossos resultados estéo
de acordo com outros estudos*'2.

Demonstramos que os pais sugerem uma melhoria
significativa na sensacdo de cansaco e falta de ar dos seus
filhos, sintomas notoriamente desvalorizados pelos pacien-
tes. Nao se verificou, portanto, uma melhoria notéria em
relagdo a capacidade fisica global dos doentes, ao contrario
de outros estudos que revelam uma significativa melhoria
segundo a perspectiva dos pais e dos doentes*'2. Uma das
possiveis explicacdes para esta diferenca poderd residir nos
critérios de inclusdo pré-estabelecidos nos diferentes estu-
dos. Por exemplo, no estudo multicentro de Kelly e colabora-
dores'?, s¢ incluiram pacientes com um indice de Haller=3,2.
Sabemos que quanto maior é o valor do indice de Haller'
- razao entre o didmetro latero-lateral e pdstero-anterior do
térax -maior serd a depressao do esterno relativamente ao
didmetro do térax e, portanto, maior a compressao exercida
sobre os pulmdes e o coracdo. No nosso centro, no entanto,
a indicacdo para cirurgia baseia-se nos efeitos psicossociais
do doente e ndo exclusivamente em indices antropométri-
cos, como o indice de Haller. O nosso protocolo de seriacdo
para a correccdo cirdrgica do Pectus Excavatum baseia-se em
estudos que indicam que a simples presenca desta anomalia,
independentemente da sua severidade, tem implicagdes de
auto-imagem e psicossociais significativas'. Por outro lado,
alguns estudos sugerem ndo haver associacdo entre medi-
¢bes objectivas do corpo e escalas psicossociais'!>. Todas
estas conclusdes destacam a importancia de se identificar
o impacto psicolégico e social que o Pectus Excavatum tem
no doente antes de se decidir relativamente a sua orientacdo
médica: ser ou ndo ser sujeito a correcao cirdrgica.

Uma das limitagdes deste estudo é a aplicacdo
retrospectiva do questiondrio ap6s a cirurgia correctiva. No
entanto, consideramos de maior relevancia tentar perceber a
evolugdo que se verificou com esta correccao cirdrgica mini-
mamente invasiva na populacdo portuguesa, mesmo sem
aplicacdo do questionario antes da cirurgia.

CONCLUSAO

A correccdo cirlrgica actual do Pectus Excavatum
pela técnica de Nuss permite a obtencdo de um resultado
estético do térax muito satisfatério, em simultdneo com a
resolucdo completa dos principais problemas relacionados
com a imagem corporal. E importante uma maior sensibili-
zacdo para os problemas psicossociais e possivelmente fisi-
cos que podem estar envolvidos neste tipo de deformidade
e da possibilidade da correccao do mesmo por meio de uma

técnica minimamente invasiva tornando a infancia, a ado-
lescéncia e até mesmo a vida adulta mais faceis de encarar
para estes doentes.

Significativo no diagnéstico do mixoma cardiaco, o
qual é frequentemente realizado perante complicacoes clini-
cas potencialmente graves, como o caso clinico presente tdo
bem se permite exemplificar.
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Resumo

A patologia adrtica toracoabdominal (aneurisma ou dissecao) tem tido uma incidéncia crescente nas Ultimas décadas. A
cirurgia é o tratamento curativo, associando-se, porém, a uma elevada morbimortalidade perioperatéria. A paraplegia é uma das
mais severas complicacdes, cuja incidéncia tem diminuido significativamente com a implementacao de estratégias de protecao
medular. Nenhum método isolado ou combinagdo de métodos provou ser inteiramente eficaz na prevencdo da paraplegia.

Constituem objectivos desta revisdo, uma analise da evidéncia cientifica sobre o papel da neuromonitorizagdo intraopera-
tdéria com potenciais evocados motores no prognéstico neurolégico de doentes submetidos a cirurgia adrtica toracoabdominal.

Procedeu-se a uma pesquisa bibliografica online (PubMed). As referéncias consideradas relevantes foram seleccionadas
e revistas.

A neuromonitorizagdo intraoperatéria com potenciais evocados motores (PEM) permite a deteccdo atempada de eventos
isquémicos espinhais e uma intervencao dirigida que impeca o desenvolvimento da lesdo medular, reduzindo significativamente
a incidéncia de paraplegia pds-operatéria.

A monitorizacdo com PEM pode sofrer varias interferéncias intraoperatérias, com eventual compromisso da sua inter-
pretacio. O bloqueio neuromuscular é o principal factor limitante de origem anestésica. E essencial atingir um equilibrio entre
as condigbes de monitorizacdo e as necessidades anestésico-cirlrgicas, bem como avaliar o risco e o beneficio da técnica para
cada doente.

A neuromonitorizacdo com PEM melhora o progndstico neuroldgico, desde que integrada numa estratégia de actuagao
multidisciplinar, que envolva multiplos mecanismos protectores e que se adeque a realidade hospitalar.

Summary

Motor evoked potentials in thoracoabdominal aortic surgery

Thoracoabdominal aortic disease (aneurysm or dissection) has increased in recent decades. Surgery is the curative treat-
ment but is associated to high perioperative morbidity and mortality risks. Paraplegia is one of the most severe complications,
whose incidence has decreased significantly with the implementation of spinal cord protection strategies. No single method or
combination of methods has proven to be fully effective in preventing paraplegia.

This review is intended to analyse the scientific evidence available on the role of intraoperative monitoring with motor
evoked potentials in the neurological outcome of patients undergoing thoracoabdominal aortic surgery.

An online search (PubMed) was conducted. Relevant references were selected and reviewed.

Intraoperative monitoring with motor evoked potentials (MEP) allows early detection of ischemic events and a targeted
intervention to prevent the development of spinal cord injury, significantly reducing the incidence of postoperative paraplegia.
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MEP monitoring may undergo several intraoperative interferences which may compromise their interpretation. Neuro-
muscular blockade is the main limiting factor of anesthetic origin. It is essential to strike a balance between monitoring conditions
and surgical and anesthetic needs as well as to evaluate the risks and benefits of the technique for each patient.

MEP monitoring improves neurological outcome when integrated in a multidisciplinary strategy which must include mul-
tiple protective mechanisms that should be tailored to each hospital reality.

INTRODUCAO

Ao longo das Ultimas décadas, a incidéncia de pato-
logia da aorta toracoabdominal (aneurisma ou dissecdo)
tem vindo a aumentar’, em boa parte devido a uma maior
acuidade diagnostica?, afectando até 16,3 por cada 100 000
individuos/ano'2. A histéria natural das doencas é sombria,
com taxas de sobrevivéncia aos 5 anos de 54%?3, ndo obs-
tante terapéutica médica antihipertensora. O crescimento
médio dos aneurismas da aorta toracica descendente pode
atingir 0.3cm por ano* e é mais elevado nas situagdes em
que ocorre dissecdo arterial concomitante e em doentes com
patologia genética do colagénio®. A dimensdo do aneurisma
relaciona-se com o risco de rotura, dissecdo e morte, sendo
gue nos aneurismas com didmetro superior a 6 cm essa pro-
babilidade aumenta 16% em cada ano®.

A cirurgia é o tratamento curativo, estando indicada
nos doentes sintomaticos ou em casos de aneurismas de
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didmetro superior a 6 cm*® ou com crescimento superior a
1 cm por ano* (na proximidade dos limites para intervencao
cirdrgica). A cirurgia aberta convencional tem uma mortali-
dade perioperatéria elevada, entre os 5% e 12%°5, podendo
ser maior quando realizada fora dos centros de referéncia®.
A sobrevida aos 5 anos é de 72.5%*. A indicagdo cirlrgica
deve ser ponderada, avaliando a relagcdo entre o beneficio
que o procedimento pode trazer ao doente e o risco de
mortalidade perioperatéria, particularmente nos casos com
comorbilidades importantes.

A paraplegia é uma das mais graves complicacoes
da cirurgia adrtica toracoabdominal®?>7, acarretando um
elevado risco de morbimortalidade*®. Os dados epidemio-
l6gicos mais recentes mostram uma incidéncia de défices
neurolégicos inferior a 20%?%>#, varidvel com a extensdo do
aneurisma e que tem vindo a diminuir ao longo dos anos,
fruto de uma protecdo medular mais eficaz. Nos centros de
referéncia, mediante aplicacdo de protocolos de protecdo
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medular, a incidéncia de paraplegia é limitada a 3%’%. A
monitorizacdo intraoperatoria com potenciais evocados
motores é um dos factores que tem contribuido para a redu-
¢ao do risco de isquemia medular perioperatéria?>.

Constituem objectivos desta revisdo, uma analise da
evidéncia cientifica sobre o papel da neuromonitorizagdo
intraoperatéria com potenciais evocados motores no prog-
noéstico neuroldgico de doentes submetidos a cirurgia aoér-
tica toracoabdominal.

Procedeu-se a uma pesquisa bibliografica online
(PubMed), com as palavras-chave motor evoked potencials
e thoracoabdominal aortic surgery, motor evoked potencials
e vascular anestesia ou thoracoabdominal aortic surgery e
vascular anestesia restringindo os resultados a revisoes,
meta-analises e editoriais publicados nos ultimos 10 anos,
que incluissem uma das combinagdes de palavras-chave no
corpo do texto. Obtiveram-se 76 trabalhos com as palavras-
-chave motor evoked potencials e thoracoabdominal aortic
surgery, 18 com motor evoked potencials e vascular anes-
tesia, 24 com thoracoabdominal aortic surgery e vascular
anestesia. Seleccionaram-se os artigos cujo resumo mostrava
um contelido concordante com os objectivos deste trabalho.
A bibliografia dos artigos considerados relevantes foi veri-
ficada, selecionando-se adicionalmente as referéncia cujo
conteldo se adequava aos objectivos descritos.

ANATOMIA VASCULAR MEDULAR

A perfusdo medular é assegurada por uma artéria
espinhal anterior e duas artérias espinhais posteriores>’#
(Figs. 1-3). A artéria espinhal anterior é responsavel pela
vascularizagdo dos dois ter¢os anteriores da medula (regido
motora) e as artérias espinhais posteriores irrigam o terco
posterior medular (regido sensitiva)®. A artéria espinhal
anterior tem origem a nivel cervical nas artérias vertebrais,
recebendo, nas suas porcdes toracica e lombar, ramos radi-
culomedulares provenientes das artérias intercostais e lom-
bares, ramos colaterais da aorta. A artéria de Adamkiewicz
ou radicular magna é o principal vaso radiculomedular e
origina-se diretamente da aorta, entre T8 e L2 em 72% dos
doentes’®. A juncéo a artéria espinhal anterior ocorre a nivel
deT9aT112

MECANISMOS DE LESAO MEDULAR

A lesdo medular na cirurgia adrtica toracoab-
dominal traduz-se em défices neuroldgicos imediatos
ou tardios?7®. Resulta da reducdo da pressdo de perfu-
sdo medular e consequente isquemia e/ou da reperfu-
sdo pos-isquémica. Os principais factores de risco estdo

Volume XIX - N.24 205



REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR
I ——

Tabela 1

MECANISMO DE LESAO MEDULAR

Mecanismos e factores de risco para lesao medular em cirurgia adrtica toracoabdominal.

FACTOR DE RISCO

Défice de perfusao medular

Hipotensao perioperatéria?3’

Cirurgia urgente (dissecao ou rotura)*®

Tempo de clampagem prolongado (> 30 min)®®

Défice de circulacao colateral

Aneurismas tipo |2 e 11># (Crawford)

Laqueacéo de artérias intercostais’"®

Doencga aterosclerética®

Diabetes®®

Idade avancada®

Cirurgia aortica prévia®?

Lesao de reperfusao poés-isquémica

Tempo de clampagem prolongado (> 30 min)?

sumarizados na Tabela 1 e traduzem os varios mecanis-
mos com potencial de lesdo medular.

ESTRATEGIAS DE PROTECAO MEDULAR

As estratégias de minimizacdo do risco de lesao
medular e consequente paraplegia tém como objetivo a
manutengao ou a restauracdo da pressao de perfusdo e/ou
a diminuigcdo do metabolismo medular. A Tabela 2 enumera
os varios métodos, em fungdo do seu mecanismo. Nenhum
método ou combinacdo de métodos provou ser inteira-
mente eficaz na prevencdo da paraplegia.

Durante o periodo intraoperatério, a clampagem
adrtica e a laqueacdo de artérias intercostais comprometem
a perfusao medular, que se torna dependente da circulagao
colateral supra-clampagem (via artérias vertebrais e intercos-
tais altas). A avaliacdo imagiolégica pré-operatéria da cir-
culagdo medular possibilita a definicdo de uma estratégia

protetora individualizada®>”#, j& que nos informa sobre a
permeabilidade e fluxo dos vasos colaterais e sobre o cali-
bre e percurso da artéria de Adamkiewicz. A integridade da
circulacdo colateral, nomeadamente das artérias lombares
baixas e pélvicas, que representam 16% e 8%’# da circula-
¢do medular, respetivamente, favorece a aplicacdo de uma
técnica de bypass com perfusao adrtica distal, que contribui-
ria decisivamente para a manutengao da pressao de perfu-
sdo medular. A origem anatémica da artéria de Adamkiewicz
pode determinar a necessidade de implantacdo de artérias
intercostais enquanto estratégia protetora. O maior calibre
da artéria espinhal anterior inferiormente a entrada da arté-
ria de Adamkiewicz, com consequente maior débito sangui-
neo®, torna relevante o conhecimento sobre a localizacao
dessa anastomose para a programacdo de uma estratégia
de revascularizacao radicular versus perfusdo aédrtica distal
durante a clampagem adrtica intraoperatéria.

N&o obstante as multiplas estratégias perioperato-
rias, a grande limitacdo ao sucesso das mesmas tem sido

Tabela 2

N P PERFUSAO MEDULAR

A P AORTICA DISTAL

(]
=
2
=2
<
9]
wm
=

Perfusdo adrtica distal>>78
(bypass coragao esquerdo, CEC)

N PAM perioperatoria®

Tempo de clampagem adrtica < 30 min3#

.

METODOS

Reimplantacédo artérias intercostais?®

Oclusdo temporaria artérias intercostais e/ou lombares’

Mecanismos e métodos de proteccao medular em cirurgia adrtica toracoabdominal.

¥ P METABOLISMO MEDULAR

Hipotermia local?37
(arrefecimento epidural)

Hipotermia sistémica?37#

Drenagem
LCR2,3,7,8
Farmacos neuroprotectores®#
(barbituricos, papaverina, corticéides,
antagonistas opidides)

(LCR - liquido cefalorraquidiano; CEC - circulagao extracorporal; PAM — pressao arterial média)
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a auséncia de monitorizacdo intraoperatéria da funcdo
medular®”8, que possibilite uma intervencdo terapéutica
atempada eficaz. Até ao final da década de 90 do século
passado, a lesdo medular so6 podia ser detetada apés o final
da intervencdo cirdrgica e quando o doente recuperasse a
consciéncia®. Neste contexto, foi introduzida a neuromonito-
rizacdo medular com potenciais evocados somatossensitivos
(PESS), para avaliacdo da fungdo dos corddes sensitivos pos-
teriores, em cirdrgica da aorta toracoabdominal. A técnica,
porém, detectava tardiamente os fendmenos isquémicos,
com sensibilidade e especificidade reduzidas’®. A utilizacdo
de potenciais evocados motores (PEM) veio ultrapassar estas
limitacdes, constituindo um instrumento de elevada sen-
sibilidade para a avaliacdo, em tempo real, da integridade
medular, particularmente dos corddes anteriores, responsa-
veis pela funcdo motora. Tal facto permite uma adequacéo
da técnica cirtrgica a funcdo medular; na presenca de isqué-
mia, pode optar-se por manobras de aumento da pressdo de
perfusao ou de reducdo do metabolismo medular (Tabela 2),
em funcao do doente e das praticas institucionais®.

NEUROMONITORIZAGAO MEDULAR COM POTENCIAIS
EVOCADOS MOTORES

A técnica consiste na aplicacdo de uma corrente
eléctrica transcraniana’®, com estimulacdo do cortex motor,
que desencadeia a geracdo de um conjunto de potenciais
de acdo, transmitidos ao longo do feixe piramidal até aos
motoneurénios «, no corno anterior da medula®’#. Daqui
resulta a ativacdo do nervo periférico correspondente e uma
contracdo muscular. Essa resposta muscular é registada
e analisada e a amplitude da mesma reflete 0 nimero de
motoneurénios o funcionantes®.

O registo é feito habitualmente no musculo tibial
anterior®>”# (MTA). A medigcdo no musculo curto abdutor do
polegar (MCAP) permite a obtencdo de valores de referén-
cia®>’ e a exclusao de fatores externos que afetam os resulta-
dos dos PEM8, mas que nao interferem na funcdo medular. A
calibracdo dos PEM no MTA é fundamental para a obtencéo
de um valor inicial para comparagdo com os PEM registados
apds o inicio da manipulacdo cirlrgica. Para determinar este
valor sdo efetuadas medicoes de PEM de 5 em 5 minutos
antes da clampagem da aorta. Apds a primeira manobra de
interrupcao total ou parcial do fluxo adrtico, o registo de
PEM far-se-4 a cada minuto até ao término do procedimento.

A sua aplicacdo permite uma detecdo precoce de
isquémia, j& que os motoneurdnios « s&o as células medu-
lares mais sensiveis ao défice de perfusdo’. A duracdo do
periodo de auséncia de sinal de PEM correlaciona-se direta-
mente com o risco de paraplegia®.

ESTRATEGIAS INTRAOPERATORIAS

Koeppel’, contabilizando mais de 400 procedimen-
tos com monitorizacdo de PEM, salienta da sua experién-
cia uma incidéncia nula de resultados falsos-negativos ou

falsos-positivos. Significa isto que a presenca de PEM no
musculo tibial anterior (MTA) no final de um procedimento
tem um elevado valor preditivo.

A reducdo da amplitude do PEM do MTA indica uma
alteracdo da perfusdao medular e devera suscitar a atengao
da equipa médica. Uma reducdo prolongada, superior a
5 minutos, do ratio de PEM MTA/MCAP superior a 50% é
indicadora de perigo de lesdo medular irreversivel e obriga
a adocado de medidas de otimizacdo da perfusdo medular'
(Tabela 2). Dependendo da duracdo da alteracdo do PEM, a
sua recuperacdo pode ser imediata ou tardia.

A monitorizacdo de PEM possibilita a localizacdo
intraoperatdria de artérias segmentares relevantes para a
perfusdo medular através do registo da amplitude dos PEM
em resposta a clampagem sequencial e a exclusdo segmen-
tar da aorta toracoabdominal’, orientando a atitude cirtr-
gica. A detecdo da artéria de Adamkiewicz por este método
é fundamental em cerca de 1/3 dos doentes, portadores de
um sistema circulatério colateral pouco desenvolvido'®.

A reducdo consistente ou a abolicdo de PEM do MTA
apos a clampagem de um segmento adrtico devera suscitar a
revascularizacdo das artérias lombares ou intercostais corres-
pondentes. Por outro lado, um fendémeno de roubo de fluxo
atribuido a hemorragia retrégrada das artérias lombares ou
intercostais apds a abertura do saco aneurismatico pode jus-
tificar uma diminuicdo equivalente da amplitude dos PEM.
Nestes casos, uma recuperacdo dos PEM para niveis basais
apds oclusao temporéaria destas artérias confirma a hipétese
diagnostica e dispensa a revascularizagdo destes vasos.

Se estas intervencoes forem eficazes, observa-se uma
restauracdo parcial ou mesmo completa dos PEM para niveis
basais, refletindo um aumento efetivo do fluxo vascular
medular colateral.

Potenciais evocados motores demasiado labeis
durante o procedimento cirdrgico sdo sugestivos de um
equilibrio instavel entre a pressdo de perfusdo medular e a
pressao intracanalar vertebral. O edema medular secundério
a alteracbes da perfusdo medular durante e apds a excisao
do aneurisma deve ser considerado e previsto. A drenagem
do LCR pré-operatéria para manutencdo de uma pressao
intracanalar inferior a 10 mmHg é uma manobra com efica-
cia documentada'? e que deve ser adotada na prevencao de
défice neurolégico pds-operatorio.

LIMITAGOES ANESTESICAS DA MONITORIZAGAO COM
PEM

Dada a interferéncia que pode ter na fiabilidade da
monitorizacdo dos PEM, a técnica anestésica deve ser cui-
dadosamente ponderada de forma a optimizar esta moni-
torizacgao.

Bloqueio neuromuscular

O bloqueio neuromuscular afecta os resultados dos
PEM, sem influenciar a funcdo medular, limitando a fiabili-
dade dos resultados obtidos durante a monitorizacdo dos
PEM.
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E geralmente aceite a administracdo Unica de um
bloqueador neuromuscular de curta duracdo na inducao
anestésica. Alternativamente, pode recorrer-se a um blo-
gueio incompleto.

Em qualquer circunstancia, é mandatéria uma
monitorizacdo apertada, continua e quantitativa da fun-
¢80 neuromuscular, com alvos terapéuticos bem definidos e
integrada na interpretacdo dos resultados dos PEM>78, tor-
nando esta técnica mais complexa e com maior dificuldade
de interpretacao.

Os agentes farmacoldgicos que potenciam o blo-
queio neuromuscular podem induzir depressdo da ampli-
tude dos PEM'.

Outros agentes anestésicos

Os halogenados e o protéxido de azoto (N,0) con-
duzem a reducdo dos sinais dos PEM por interferéncia com
a excitabilidade dos neurénios motores «, limitando a capa-
cidade de detecdo de isquémia, mesmo com MAC 0,2-0,3'.

O equilibrio entre a necessidade de manter a pro-
fundidade anestésica e uma monitorizacdo medular fidvel,
torna-se um importante desafio' ', havendo um risco acres-
cido de awareness.

O propofol comparativamente aos agentes voléteis
mostrou menor interferéncia na monitorizacdo de PEM',
para profundidades anestésicas equivalentes'. Os opidides
tém um impacto minimo na monitorizacdo com PEM'®,
provando ser seguros, eficazes e bem tolerados, quando
administrados simultaneamente com propofol. Qutras
combinagbes farmacoldgicas com resultados satisfatérios
incluem: (1) ketamina e sufentanil'®, (2) diazepam, propofol,
fentanil e N20%, (3) benzodiazepinas e fentanil?'.

A utilizacdo de agentes anestésicos intravenosos
implica a sua infusdo continua, uma vez que a administra-
¢do em bolus pode interferir com o sinal emitido e confundir
a leitura dos PEM.

LIMITAGOES NA INTERPRETAGAO DOS PEM

Sensibilidade e especificidade

Por ser uma técnica com elevada sensibilidade e
baixa especificidade, pode resultar num grande nimero de
falsos positivos, implicando interrupcoes desnecessarias do
procedimento cirtrgico™.

Hipotermia

A hipotermia constitui um mecanismo de protecdo
medular, com utilizagdo potencial em cirurgia adrtica tora-
coabdominal. Podem adotar-se estratégias distintas de hipo-
termia, desde a ligeira e passiva até a hipotermia profunda.

Existem poucos dados relativamente ao efeito da
hipotermia na monitorizacdo com PEM, mas assume-se que
pode ter uma influéncia deletéria. A baixa temperatura torna
lenta a taxa de conducéo eléctrica e diminui a amplitude do
sinal, alterando o limiar de estimulagdo, o que torna a moni-
torizacdo pouco fidvel. Existem também fatores de confusao
como alteragdes neurofisioldgicas que afetam o potencial de

repouso, a duracdo do potencial de acdo e a depressao da
transmissao sinaptica.

Estudos em animais concluiram que, com tempe-
raturas de LCR abaixo de 25°C, a monitorizacdo com PEM
pode ser pouco fiavel, dado que a diminuicdo da resposta
(falsos positivos) pode ser dificil de distinguir de uma ver-
dadeira isquémia medular??. Num estudo em doentes sub-
metidos a arrefecimento lombar??, concluiu-se que o valor
preditivo negativo dos PEM era alto (84 a 100%), mas o
valor preditivo positivo era baixo (25 a 35%). Assim, ape-
sar da probabilidade de desenvolver paraplegia, quando o
sinal de PEM é muito baixo, a especificidade global é tam-
bém baixa.

Isquémia periférica

Dada a elevada prevaléncia de doenca arterial peri-
férica nestes doentes, é possivel que a hipoperfusdo crénica
do territério muscular dos membros inferiores interfira com
os resultados dos PEM, comprometendo a sua correta inter-
pretacdo. A canulacdo da artéria femoral pode condicionar
a perfusao muscular e afetar, assim, a funcdo motora e a
monitorizacdo dos PEM no membro homolateral?*.

Paraplegia tardia

A auséncia de alteracdes intraoperatérias dos PEM
ndo exclui a paraplegia tardia. Permancem por esclarecer
totalmente quais os mecanismos envolvidos no seu desen-
volvimento, mas a hipotensao pos-operatéria podera ser um
deles.

E dificil manter a monitorizacdo dos PEM no pds-
-operatorio, além de ser demasiado dolorosa a estimula-
¢do no doente acordado. A monitorizacdo dos potenciais
evocados somatossensoriais pds-operatoéria é ineficaz, uma
vez que mesmo sedados, os doentes mantém movimentos
espontaneos que interferem com a monitorizagao.

RISCOS ASSOCIADOS A MONITORIZACAO COM PEM
(TABELA 3)

Riscos associados a monitorizacao

Tabela 3 com PEM

Lesao térmica

Lesao electroquimica

Lesao excitotoxica cerebral

Actividade convulsiva

Interferéncia cardiovascular

Lesoes induzidas pelo movimento

Lesao Térmica
Podem surgir queimaduras cutaneas intra-operaté-
rias nos locais de insercdo dos eléctrodos®, ndo obstante
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o cumprimento dos limites de seguranca bem definidos
para esta técnica (50J através de resisténcias maximas de
1000Q)%.

Lesao eletroquimica

As lesdes eletroquimicas associam-se a uma estimu-
lagdo cortical directa, pelo que se tornam irrelevantes na
estimulacdo transcraniana.

Lesao excitotoxica cerebral

O desenvolvimento de lesdes excitotoxicas cerebrais
durante a monitorizacdo de PEM é altamente improvavel e
até agora nao foi descrito. Em estudos animais verificou-se
evidéncia de lesdo histolégica apds estimulacdo sob condi-
¢oes extremas?®, mas num estudo humano ndo foi encon-
trada evidéncia de lesao tecidular apds estimulos bifasicos
intermitentes de 50 Hz de 5 segundos?’. Desde que os valo-
res da carga e da densidade da carga se mantenham abaixo
dos limites de lesao estudados, o risco de lesdo excitotdxica
deve manter-se minimo. A utilizagdo de eléctrodos mais lar-
gos permite uma menor densidade de carga.

Actividade convulsiva

A experiéncia clinica mostra que a actividade convul-
siva secundaria a monitorizacdo com PEM é extremamente
rara, em doentes ndo suscetiveis.

Sabe-se que a estimulacdo cortical direta, com pulsos
de 50-60 Hz durante 1 a 5 segundos, induz atividade con-
vulsiva em 5 a 20% dos doentes?®. Em cirurgia adrtica, o uso
de estimulacdo transcraniana reduz substancialmente este
risco potencial. Nao existem referéncias a convulsdes intra-
-operatorias durante a estimulacdo transcraniana de pulso
dnico.

Interferéncia cardiovascular

Durante a utilizagdo intraoperatéria de monitoriza-
¢do PEM com estimulos pulsados, existe o risco tedrico do
desenvolvimento de hipertensao arterial e de arritmias car-
diacas. Apesar da falta de evidéncia, foi colocada a hipdtese
de que a penetracdo da corrente profunda no hipotédlamo e
tronco cerebral possa ser a causa destas complicacdes. Para
evitar estas complicagdes, tem-se evitado o uso de sinais de
alta intensidade e o grande espacamento dos eléctrodos.

Devem seguir-se as recomendacdes internacionais
para a abordagem perioperatéria de doentes com dispositi-
vos elétricos implantados.

Lesoes induzidas pelo movimento

Na auséncia de relaxamento neuromuscular ou
perante relaxamento parcial, existe o perigo potencial de
lesdo intraoperatdria associada ao movimento. A maioria
das lesdes resulta da contracdo dos musculos da mandibula
durante a estimulagdo eléctrica. Quando utilizada estimula-
¢do transcraneana, as lesdbes de mordedura séo raras (0,2%),
mas podem ser graves e incluir lesdes do labio, da lingua ou
mesmo fractura mandibular®®. O uso de um bite block ou a
colocacdo de gazes entre os molares pode evitar este tipo
de complicagdes, mas a sua colocacdo incorreta pode ser

contraproducente. A mordedura pode provocar lesdes no
tubo orotraqueal, com eventual necessidade de reintubacéo.

CONTRA-INDICACOES

As contra-indicagdes séo relativas, tém uma base ted-
rica, ndo existindo evidéncia cientifica das mesmas®® e estao
diretamente relacionadas com os riscos da técnica (Tabela 4).

Contra-indica¢oes para

Bl s monitorizacao com PEM? 3°

Epilepsia

Lesoes corticais

Defeitos da convexidade craniana

Aumento da pressao intracraneana

Trauma/neurocirurgia prévia

Medicacao/anestésicos pro-convulsivantes

Eléctrodos intracraneanos

Clips ou shunts vasculares

Pacemakers / outros dispositivos biomédicos implantados

Presenca de corpos estranhos metalicos

CONCLUSAO

A utilizacdo dos PEM na avaliacdo da integridade
da medula espinhal em cirurgia da aorta toracoabdominal
representa um instrumento de monitorizacdo de alta fideli-
dade que permite a equipa médica detetar atempadamente,
intervir e impedir o desenvolvimento da lesdo medular, com
resultados significativos na reducdo da incidéncia de para-
plegia pés-operatdria.

No periodo intraoperatério, a monitorizacdo dos
PEM pode sofrer varias interferéncias, anestésicas e néo
anestésicas, com potencial compromisso da sua interpre-
tacdo. E essencial atingir um equilibrio entre as condicoes
de monitorizacdo dos PEM e as necessidades anestésico-
-cirdrgicas.

Este tipo de monitorizacdo ndo estd livre de com-
plicagdes, podendo acompanhar-se de alguns riscos que
deverao ser considerados, bem como contra-indicacbes que
devem ser conhecidas.

A neuromonitorizagdo com PEM melhora o prognos-
tico neuroldgico, desde que associada a outros mecanismos
protetores e a uma intervencgdo terapéutica nela fundamen-
tada. A aplicacdo da técnica constitui um valioso auxiliar
qguando aplicada de acordo com protocolos de actuagdo
multidisciplinar, adaptados a realidade hospitalar.
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TRATAMENTO CIRURGICO DE
UMA DISSECCAO EXPONTANEA DO
TRONCO CELIACO CAUSADA POR
DISPLASIA FIBROMUSCULAR.
PRIMEIRO CASO DA LITERATURA

A.Dinis da Gama, Augusto Ministro, Gongalo Cabral,

Cristina Pestana, Pedro Oliveira

Departamentos de Cirurgia Vascular, de Anestesiologia
e de Anatomia Patoldgica dos Hospital da Luz, Lisboa

Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de um individuo do sexo masculino, de 46 anos de idade, que referiu a ocorréncia
de uma dor epigastrica subita e forte, ndo acompanhada de outros sintomas ou sinais e que justificou o recurso aos servicos de
urgéncia de um hospital local. A investigacdo clinica e laboratorial entdo efectuadas permitiram excluir um quadro de abdémen
agudo convencional, razdo pela qual foi objecto de avaliacdo por TC e angio-TC, que demonstraram a existéncia de uma dissec-
cdo expontanea e dilatacdo aneurismatica do tronco celiaco, em toda a sua extensao.

O doente foi objecto de tratamento cirlrgico, que consitiu na resseccdo e substituicdo protésica do tronco celiaco e o
estudo histopatoldgico da peca de excisdo permitiu formular o diagnéstico de displasia fibromuscular, o que se configura como
uma situagdo excepcional, provavelmente Unica, de acordo com os dados da literatura, justificando-se por isso a sua publicacao
e divulgacéo.

Summary

Surgical management of a spontaneous dissection of the celiac axis caused by
fibromuscular dysplasia. First clinical report

The clinical case of a 46 years old male is reported, who complained of a sudden and sharp epigastric pain, with no other
accompanying symptoms or signs. The patient was evaluated in the emergency department of a local hospital and the clinical
and laboratory analysis excluded the occurrence of a common acute abdominal pathology. A CT and an angio CT studly disclosed
a spontaneous dissection and aneurismal dilatation of the celiac axis, along its extension. The patient underwent surgical mana-
gement, consisting in the resection and prosthetic replacement of the celiac axis and the pathological studies of the specimen
revealed a fibromuscular dysplasia, which seems to be, according to the literature, an exceptional situation, never reported
before, thus justifying its publication and dissemination.
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INTRODUCAO

A entidade patoldgica designada por “disseccao”
foi descrita por Morgagni em 1761'2, atingindo particu-
larmente a aorta em toda a sua extensdo e ao longo dos
tempos e até a actualidade muito se tem progredido no
conhecimento dos seus mecanismos intimos, circunstancias
predisponentes, histéria natural, meios auxiliares de estudo
e diagnostico e formas de tratamento médio, cirdrgico ou
endovascular'2.

A ocorréncia de um processo semelhante, auté-
nomo e estrictamente confinado as artérias colaterais da
aorta é muito mais rara e pode afirmar-se que sé nas
Ultimas décadas do século XX foi sendo identificada,
nomeadamente atingindo as artérias coronarias, caré-
tidas, vertebrais, renais e muito mais rara nas artérias
digestivas, ou seja o tronco celiaco e as artérias mesenté-
ricas, superior e inferior#>.

A disseccdo do tronco celiaco é efectivamente
uma entidade muito rara’ e pouco conhecida na sua
esséncia, circunstancias etioldgicas, manifestacoes clini-
cas e histéria natural, pois sdo escassas as informacoes,
crediveis e fundamentadas, que se podem extrair das
cerca de trés dezenas de casos publicados na literatura,
em que a maioria foi objecto de tratamento conservador
e por conseguinte sem possibilidades de se obterem ele-
mentos para estudos mais profundos, nomeadamente de
natureza histopatologica.

O presente caso clinico, amplamente documentado
e objecto de tratamento cirdrgico, permitiu um estudo deta-
Ihado do material recolhido no acto operatério, o qual veio a
revelar a existéncia de um processo de displasia fibromuscu-
lar subjacente a dissecgdo, o que se configura como uma cir-
cunstancia excepcional, provavelmente Unica, justificando-se
por isso a sua publicacdo, como mais um contributo para o
conhecimento de uma entidade obscura e ignorada, para a
qual se torna necessério chamar a atencao, visto serem gra-
ves e até fatais as suas potenciais consequéncias, imediatas,
a médio ou a longo prazo.

CASO CLINICO

PJ.L., de 46 anos de idade, do sexo masculino, fun-
cionario bancério, natural e residente em Lagos, Algarve,
referiu a stbita ocorréncia, um més antes da observacédo, de
uma dor abdominal forte, localizada inicialmente & regido
epigastrica e estendendo-se aos restantes quadrantes abdo-
minais, assumindo as caracteristicas de dor “em cinturdo”.

A dor foi caracterizada como “muito forte” desde o
inicio, embora evidenciasse curtos periodos de diminuicdo
de intensidade e era acompanhada por um “mal estar geral”
indefinido. Negava contudo a ocorréncia de nauseas, vomi-
tos ou diarreia. Notou porém que se agravava com a inges-
tdo de alimentos ou simplesmente de dgua.

Permaneceu acamado no domicilio e trés dias
depois, como néo registasse melhoria, recorreu aos Servicos
de Urgéncia de um hospital local, onde foi avaliado clinica-
mente e formulado o diagndéstico provisério de “pancreatite
aguda”, o que as analises subsequentes permitiram excluir,
tal como um quadro clinico de abdémen agudo infeccioso
ou ainda acidente coronario agudo. Para uma melhor carac-
terizacdo da situacdo clinica foi-lhe pedida uma TC abdo-
minal que revelou unicamente como suspeita uma imagem
grosseira de espessamento dos tecidos em torno do tronco
cellaco e para seu melhor esclarecimento realizou uma
angio TC que mostrou uma imagem inequivoca de dissec-
¢do circunscrita e dilatacdo aneurismatica (1.3 cm) do tronco
celiaco, desde a sua origem até a bifurcacdo, com uma clas-
sica imagem de dois lumens arteriais separados pela intima
dissecada (Figs.1 a,b,c).

As restantes artérias viscerais (mesentéricas superior e
inferior) bem como a aorta e as artérias renais eram normais.

O doente fora sempre saudavel, negava a existéncia
de doencas genéticas e tivera um desenvolvimento psico-fisico
normal, sem acontecimentos de salde dignos de registo.
Negava a existéncia de factores de risco para doenga cardio-
vascular, nomeadamente diabetes mellitus, hipertenséo arte-
rial, tabagismo ou hiperlipidemia. Tinha uma vida sedentdria e
nao praticava ginastica ou exercicio fisico regularmente.

Figura 1
a), b), c)

Angio-TC com imagens caracteristicas da dissec¢do do tronco celiaco, com a formacéo de dois lumes, separados pela intima dissecada.
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O exame fisico mostrava um individuo moderada-
mente obeso (109 kgs, 1.83 m), referindo apenas uma dis-
creta dor abdominal epigastrica. O pulso era regular, ritmico
e amplo, com 56 p.p.m. e a tensdo arterial era de 120/80
mm Hg em ambos os membros superiores. O restante exame
fisico, geral e vascular, foi considerado dentro dos limites
da normalidade, nomeadamente a palpacdo abdominal era
indolor e ndo se identificavam massas anormais, nomeada-
mente pulsateis, nem se auscultavam sopros abdominais. Os
pulsos arteriais eram palpaveis em ambos os membros infe-
riores, amplos e simétricos.

Com o diagnéstico de disseccdo expontanea do
tronco celiaco, sintomdtica, de etiologia ndo esclarecida,
foi-lhe proposto tratamento cirdrgico, com o triplo objec-
tivo de tratar os sintomas, prevenir potenciais complicacoes
(rotura arterial, oclusdo, progressdo da disseccao, formacdo
de aneurismas) e esclarecer a etiologia do processo, o que o
doente aceitou.

A operagao consistiu na resseccdo do tronco celiaco
em toda a sua extensdo, desde a origem até a bifurcagdo
hepato-esplénica e sua substituicdo por uma protese vas-
cular e foi efectivada através de uma laparotomia mediana
supra e infraumbilical, abertura do pequeno epiploon, sec-
¢do dos pilares do diafragma e descoberta e isolamento da
aorta supraceliaca. O objectivo seguinte consistiu no isola-
mento do tronco celiaco e das artérias hepética, esplénica
e coronaria estomaquica, tendo esta Ultima sido laqueada
por necessidade de acesso. O tronco celiaco encontrava-se
rodeado por um processo inflamatério denso, envolvendo a
parede arterial, que dificultou o seu completo isolamento.
A aorta foi clampada e o tronco celiaco seccionado na sua
emergéncia, a qual foi de imediato encerrada com sutura
continua, permitindo a libertacdo da clampagem adrtica,
gue durou poucos minutos. O topo distal do tronco celiaco
foi seccionado junto a bifurcacdo hepato-esplénica e remo-
vido na totalidade, permitindo visualizar-se perfeitamente os
dois lumens arteriais (Fig.2) A sua substituicao foi levada a
efeito através da implantacdo de uma protese de PTFE de
8 mm. de didmetro, proveniente da aorta supraceliaca até
a bifurcacdo, o que implicou uma clampagem aértica com
a duracdo de 16 minutos (Fig.3). O doente tolerou bem

Imagem intra-operatdria inequivoca da dissec¢ao do
tronco celiaco.

Substituicao protésica do tronco celiaco, utilizando um
conduto de PTFE de 8 mms de didmetro.

Figura 3

o procedimento, que decorreu porém com instabilidade
hemodinamica, resultante das clampagens e desclampagens
aorticas e foi transferido para a U.C.I. em condigdo satis-
fatéria. Cerca de trés horas ap6s a operacdo ocorreu uma
hemorragia intraperitoneal por deiscéncia parcial da anas-
tomose aorto-protésica, que obrigou a uma laparotomia de
urgéncia e reparacdo da deiscéncia.

O poés-operatoério decorreu normalmente, sem com-
plicagdes significativas, o doente abandonou a U.C.I. ao 3°
dia e teve alta domicilidria ao 13° dia, assintomatico, com
bom estado geral, a incisdo operatéria cicatrizada e os agra-
fes cutaneos removidos.

O estudo histopatoldgico da peca operatéria revelou
imagens sugestivas e inequivocas de fibrodisplasia arterial
(Fig.4), o que configura uma situacdo excepcionalmente
rara, provavelmente Unica, de acordo com os dados pesqui-
sados na literatura internacional.

Estudo histolégico do tronco celiaco removido: A) Falso
lume aneurismético adjacente ao tronco celiaco original,
onde se observa um foco protuberante de fibrose da
media (seta) H/Ex5, B) Fibrodisplasia da media H/Ex10;

C) Preservacdo das membranas elasticas interna e externa,
Orceinax10; D) Substituicdo das células musculares da
média por fibrose, Tricrémiox10 .

Volume XIX-N.°4 213



REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR
I ——

DISCUSSAO

A disseccdo aodrtica, descrita pela primeira vez por
Morgagni em 1761, é uma doenca comum na pratica clinica
cardiovascular contemporanea e existe uma vasta gama de
informacéo sobre a sua esséncia e natureza, mecanismos inti-
mos, manifestacdes clinicas, meios auxiliares de diagnostico e
modalidades terapéuticas, médicas ou cirdrgicas'. A doenca
é essencialmente uma enfermidade da aorta, que se pode
estender desde a origem, no seu segmento ascendente até
a aorta terminal, culminando ou podendo envolver, frequen-
temente, as artérias iliacas. A progressdo do “hematoma
dissecante” ao longo da aorta atinge e lesa com frequéncia
as colaterais que emergem da aorta, sejam as artérias coro-
narias ou os troncos supra-aorticos, as artérias digestivas e
renais, as intercostais e lombares, contribuindo para a com-
plexidade do quadro clinico e agravamento dos indices de
morbi-mortalidade que o acompanham’2.

A ocorréncia de um processo de disseccao idéntico
mas autbnomo, estrictamente confinado a artérias colaterais
da aorta, € bastante mais rara e tem sido identificada em
artérias diversas como a cardtida interna, a vertebral, coro-
narias, renais e artérias digestivas, ou seja o tronco celiaco, a
mesentérica superior ou a mesentérica inferior*>.

A disseccdo expontanea isolada do tronco celiaco,
tal como descrita no presente caso clinico, é uma entidade
muito rara e existem poucos casos reportados na literatura.
O primeiro caso foi descrito por Bauersfeld? em 1947, como
achado no decurso de uma autdpsia, a que se seguiram
outras referéncias igualmente feitas em autoépsias por Foord?
(1959), Boquist* (1970) e Guthrie®> (1972). O primeiro caso
clinico descrito “in vivo"” foi feito por Bartoli e cols. em 1990°
e desde essa data até ao presente momento encontram-se
transcritos na literatura cerca de trés dezenas de casos, a
maioria reportados sob a forma de caso clinico isolado. Ape-
nas Glehen e cols.?, D’Ambrosio e cols.'® e Takayama e cols."”
descrevem curtas séries, compostas respectivamente por 5,
6 e 4 doentes.

A idade média da generalidade dos doentes &, apro-
ximadamente, de 55 anos, com um predominio acentuado
do sexo masculino (5:1) sobre o feminino’#.

Muitos e diversificados tém sido os factores de risco
e as circunstancias etiolégicas subjacentes a patogénese da
doenca, entre os quais se encontra a hipertensdo arterial, a
necrose médio-quistica, o trauma, a iatrogenia, a gravidez
e as doencas do tecido conectivo, congénitas (S. Marfan e
Ehlers-Danlos, aorta bicuspida) ou adquiridas’'¢?* Todavia,
torna-se oportuno salientar que esta é uma area credora de
mais e melhor informagéo, mais objectiva e fundamentada,
visto que a grande maioria dos doentes foi objecto de tra-
tamento conservador e sb excepcionalmente aqueles que
foram objecto de cirurgia aberta puderam facultar material
para estudo histopatoldgico, tal como sucedeu com o pre-
sente caso clinico.

A dor abdominal subita, de predominio epigastrico e
de intensidade varidvel, constitui o sintoma cardinal na maioria
dos casos, podendo irradiar para os flancos e regido dorso-
-lombar, simulando a dor “em cinturdo” tao caracteristica da
pancreatite aguda, que pode de imediato ser excluida pelos
estudos analiticos laboratoriais especificos'®'?. Outros quadros
clinicos de abdémen agudo podem ser confundidos (colecistite
aguda, perfuracdo de Ulcera péptica) e ainda situacdes de car-
diopatia isquémica ou até de disseccdo da aorta abdominal®.

S&o raros os sintomas ou sinais acompanhantes refe-
ridos pelos doentes, que incluem nauseas ou vémitos, angor
abdominal ou répida perda de peso. Noutras circunstancias,
que cursam com situacdes de isquemia visceral (intestinal,
hepatica, esplénica), o quadro clinico pode assumir feicdes
mais graves e complexas. Num plano totalmente oposto, a
doenca pode ocorrer e decorrer de forma assintomatica e
vir a ser revelada posteriormente por um estudo imagiolo-
gico suscitado por razdo diversa, como ja foi acentuado por
alguns autores®'''321, Por via desse facto, é possivel conce-
ber-se que a incidéncia e frequéncia da doenca sejam maio-
res do que a reportada até a actualidade.

A tomografia computorizada e a angio-TC consti-
tuem-se consensualmente como os métodos auxiliares de
exceléncia para o seu estudo e diagndstico, mas a resso-
nancia magnética nuclear, a ultrassonografia e a angiogra-
fia convencional também tém sido utilizados, embora mais
raramente’®.

Os achados sugestivos na tomografia computorizada
e angio-TC incluem o mais frequente e patognomaonico que é
a revelagdo de dois lumens arteriais separados pela intima dis-
secada’®, mas existem outros elementos que sdo de alguma
forma sugestivos, como é o caso da dilatacdo aneurismatica
do tronco celiaco®'", a existéncia de um trombo mural excén-
trico e a presenca de uma reaccdo inflamatéria dos tecidos
em torno do tronco celiaco'??, cuja natureza é dificil de
explicar e que pode tornar o seu isolamento cirdrgico dificil
de realizar, como sucedeu com o presente caso clinico.

Incidentalmente, a tomografia computorizada e a
angio-TC podem revelar imagens de propagagdo do pro-
cesso de disseccdo as artérias hepatica ou esplénica, ou
oclusdo das mesmas, traduzidas por infartos esplénicos ou
hepaticos ou ainda e noutro plano, disseccdo concomitante
das artérias renais ou da mesentérica superior'”.

A historia natural da disseccdo espontanea do
tronco celiaco é mal conhecida, dada a raridade da situa-
¢do. Porém, da casuistica publicada, é possivel concluir-se
que o processo pode evoluir de forma diversa e benigna,
culminando na resolucdo expontanea nalguns casos, em
contraste com outros em que ocorreu a rotura da artéria e
a morte do doente'. Quadros de isquemia aguda hepato-
-biliar ou esplénica, ou ainda intestinal, podem resultar da
oclusdo do tronco celiaco e/ou dos seus ramos, de gravidade
e prognostico variaveis. A médio e a longo termo foram des-
critas degenerescéncias aneurismaticas do tronco celiaco ou
dos seus ramos hepato-esplénico.

Em virtude do desconhecimento da histéria natural
da doenca, torna-se dificil configurar a melhor ou a mais
adequada abordagem terapéutica, que varia do tratamento
conservador a intervencgdo cirdrgica correctiva e, ocasional-
mente, a intervencdo endovascular.

A grande maioria dos casos clinicos reportados na
literatura foi objecto de tratamento conservador, baseado
essencialmente no controlo farmacolégico da dor, da hiper-
tensdo arterial e na administracdo de anticoagulantes,
antiagregantes plaquetarios, anti-inflamatérios e até este-
roides' 161820 - A eficacia desta abordagem tem sido escru-
tinada apenas em alguns casos, com recurso as técnicas de
imagem e por periodos de tempo que raramente ultrapas-
sam os dois anos, razdo pela qual existe um desconheci-
mento quase absoluto sobre as consequencias a médio e
longo prazo da enfermidade, além de se desconhecerem as
suas reais causas.
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Os poucos casos que foram objecto de trata-
mento cirdrgico reparador dizem respeito as situacoes
complicadas e mais graves, com implicacao vital (rotura
da artéria ou expansdo aguda, isquemia visceral, pro-
gressao da disseccdo, persisténcia da sintomatologia
dolorosa) e consistiram essencialmente na resseccdo da
artéria dissecada e promovida a sua substituicdo, ou na
utilizacdo de procedimentos varios de revascularizacdo
hepato-esplénica, recorrendo a condutos protésicos ou
autoenxertos venosos®.

A intervencdo endovascular tem sido empregue
excepcionalmente, possivelmente devido as dificuldades
que experimenta no manejo da patologia do tronco celiaco
e apenas ha a referir um caso resolvido por fenestracdo de
uma disseccao iatrogénica, resultante de um cateterismo
arterial para quimioembolizacdo?>.

No presente caso clinico, a intervencao cirlrgica
configurou-se como a opgado de escolha com o triplo
objectivo de tratar os sintomas dolorosos e a dor anginosa
abdominal, prevenir as potenciais complicagcdes da doenca
ja descritas e obter dados e elementos que permitissem
formular um diagnéstico etioldgico subjacente a disseccdo
- objectivos que foram plenamente conseguidos, nomea-
damente no que concerne ao estudo histopatoldgico da

artéria excisada, que permitiu revelar uma insuspeitada
mas inequivoca situacdo de fibrodisplasia arterial, o que
se configura como uma situagdo excepcional, porventura
Unica, nunca antes demonstrada, justificando-se por isso a
sua publicacdo e divulgagéao.

Em 2011, Sugima e cols?® publicaram um caso cli-
nico de displasia fibromuscular complicada com disseccao
expontanea de quatro artérias periféricas (tronco celiaco,
mesentérica superior, renal esquerda e iliaca externa direita)
ocorrendo num homem de 30 anos de idade. O doente
foi objecto de tratamento conservador, o que ndo permi-
tiu efectuar qualquer estudo histolégico e o diagnostico
presuntivo de “fibrodisplasia da média” foi baseado em
dados de imagem da tomografia computorizada, que para
o efeito sdo grosseiros, equivocos e inespecificos, como o
proprio trabalho tdo claramente evidencia, ficando por isso
por demonstrar a credibilidade diagnostica de tdo singular
quanto insélito caso clinico.

E justo e oportuno salientar, a finalizar, que Diogo
C. e S& e cols.?® publicaram, em 2009, aquele que parece
ser o primeiro caso da literatura mundial de uma fibrodis-
plasia ndo complicada do tronco celiaco, expressa por um
quadro clinico de isquemia intestinal crénica, tratada efi-
cazmente por resseccdo arterial e substituicdo protésica.
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ANOMALIAS VASCULARES
AORTICAS E DIVERTICULO

DE KOMMERELL, UM
DIAGNOSTICO IMAGIOLOGICO

Vasco Mascarenhas, Hugo Marques, Hugo Valentim, Adalgisa Guerra,

P. Diana Afonso, Carlos Ventura, Augusto Gaspar

Centro de Imagiologia, Departamento de Medicina Geral
e Familiar do Hospital da Luz, Lisboa

Resumo

As anomalias vasculares adrticas sdo entidades complexas do ponto de vista anatomico e de abordagem clinica. Os auto-
res descrevem um caso clinico de arco adrtico direito e artéria subclavia esquerda aberrante associada a diverticulo (aneurisma)
de Kommerell, em doente assintomatico. O arco adrtico direito é uma anomalia congénita pouco requente da aorta, sendo rara
na auséncia de patologia cardiaca conhecida. Estdo descritas ha mais de dois séculos anomalias da aorta, e em particular arco
adrtico direito, e, desde entdo, foram propostas varias classificacdes com base na distribuicdo dos vasos supra-adrticos, relacoes
com o es6fago e concomitancia de anomalias cardiacas congénitas. Na populacdo adulta o arco adrtico direito constitui uma
entidade frequentemente assintomatica, exceptuando os casos em que se desenvolve patologia aneurismatica associada. Este
fendmeno pode ocorrer ao nivel da emergéncia de artéria subcldvia esquerda aberrante, sendo conhecido como diverticulo de
Kommerell. Apesar da sua raridade, trata-se de uma entidade clinicamente relevante, dada a mortalidade associada a rotura, a
morbilidade decorrente de compressdo de estruturas mediastinicas e a complexidade da abordagem cirlrgica.

Summary

Aortic vascular anomalies and Kommerell's diverticulum, an imagiologic diagnosis

Aortic vascular anomalies are complex anatomic entities requiring often complex and problematic surgical approaches.
The authors report the clinical case of a Kommerell’s diverticulum and right-sided aortic arch. Right-sided aortic arch is an
uncommon congenital defect of the aorta and it is rare in the setting of an otherwise normal heart. A right-sided aortic arch
was described more than two centuries ago. Several classifications of these anomalies have been proposed on the basis of the
arrangement of the arch vessels, relationships with the esophagus, or the presence of congenital heart anomalies. In the adult
population, a right-sided aortic arch is often asymptomatic, unless aneurismal disease develops. This usually occurs at the level of
the take-off of an aberrant left subclavian artery and is known as a Kommerell's diverticulum. In spite of its rarity, this condition
is clinically relevant due to the mortality associated with rupture, morbidity caused by compression of mediastinal structures, and
complexity of surgery.

INTRODUCAO uma entidade frequentemente assintomatica, exceptuando-
-se 0s casos em que se desenvolve patologia aneurismatica

As anomalias vasculares adrticas sdo entidades com- associada. Este fenémeno pode ocorrer ao nivel da emer-

plexas do ponto de vista anatémico e de abordagem clinica. géncia de uma artéria subclavia esquerda aberrante, sendo
Na populacdo adulta o arco adrtico direito (AAD) constitui conhecido como diverticulo de Kommerell. Trata-se de uma
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entidade clinicamente relevante, dada a mortalidade associada
a rotura, a morbilidade decorrente de compresséo de estrutu-
ras mediastinicas e a complexidade da abordagem cirurgica.

CASO CLINICO

Individuo do sexo masculino, de 54 anos de idade,
recorreu a consulta de Medicina Geral e Familiar do Hospital
da Luz para realizar avaliacdo médica de rotina.

Na histéria actual salientava-se apenas perda de
libido, sem outros sintomas ou sinais acompanhantes. A his-
toria pregressa relatava tuberculose pulmonar aos sete anos
de idade e nos antecedentes familiares era referida patologia
cardiaca paterna nao especificada e perturbacées do humor
maternas. A avaliacdo analitica de rotina revelou apenas
hipercolesterolemia (colesterol total: 194 mg/dL), sem outras
alteracoes a destacar.

Foi realizado eletrocardiograma (ECG) que documen-
tou a presenca de ritmo sinusal com atraso inespecifico de
conducéo intraventricular. A prova de esforco revelou ausén-
cia de resposta isquémica ou disritmica ao esforco, embora
com resposta hipertensiva sistélica ao esforco (boa toleran-
cia ao esforco). A avaliagdo imagiolégica ecogréfica abdo-
minal, renal e pélvica apenas documentou como achado
relevante presenca de hipertrofia prostatica de grau I. A ava-
liacdo radiografica do térax (Fig. 1) mostrou uma alteracdo
do trajecto da aorta toracica ascendente com acentuacdo do
calibre do arco adrtico, aspectos que motivaram a realizacdo
de estudo de tomografia computorizada (TC) torécica.

O estudo angiogréafico por TC do térax (Fig. 2
A,B,C,D,E) revelou a presenca de arco adrtico direito com
ordem de emergéncia dos troncos supra-adrticos da
esquerda para a direita, associado a aneurisma adrtico sacu-

®
¥

&;,\; y

Radliografia do térax (péstero-anterior). Acentuagao do
calibre da crossa da aorta com posicionamento do arco
aodrtico direito.

Figura 1

lar retroesofagico (diverticulo de Kommerell) no local da
emergéncia filiforme da artéria subclavia esquerda. Esta arté-
ria apresentava trajecto aberrante retroesofagico (ASCEA) e
condicionava moldagem esofagica.

O diagnéstico final foi o de arco adrtico direito tipo |l

Angio-TC torcica. Reconstrucao axial. Diverticulo de
Kommerell (setas) com arco adrtico direito.

Figura 2A

Angio-TC toracica. Reconstrugéo coronal. Arco adrtico
direito, paratraqueal direito (setas).

Angio-TC torcica. Reconstrucdo coronal. Artéria subclavia
esquerda aberrante trombosada com emergéncia a partir
de diverticulo aértico.

Figura 2C
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Angio-TC toracica. Reconstrucdo 3D (vista posterior).
Diverticulo de Kommerell (setas).

Figura 2D

Spin: -50
Tit 0

Angio-TC toracica. Reconstrucéo 3D (vista anterior).
Diverticulo de Kommerell e emergéncia trombosada da
artéria subclavia esquerda (setas).

associado a diverticulo de Kommerell, com estenose crénica
da artéria subclavia esquerda aberrante. Ap6s o diagnostico
imagioldgico, o doente foi encaminhado para consultas de
Cardiologia e de Cirurgia Vascular, no sentido de determinar
a terapéutica mais adequada.

DISCUSSAO

Define-se arco adrtico direito quando ocorre cruza-
mento da aorta sobre o brénquio principal direito. Trata-se
de uma anomalia congénita rara da aorta e esta presente em

cerca de 0,05% a 0,1% em séries radiolégicas', e em 0,04%
a 0,1% de séries de autdpsias?. Nas séries de autdpsias, em
cerca de 50% dos casos esta associado a artéria subclavia
esquerda aberrante?.

Kommerell, em 1936, descreveu uma artéria subclavia
direita aberrante com origem da aorta toracica descendente,
associada a persisténcia de remanescente da aorta dorsal
direita®. Esta alteracdo tinha a aparéncia de um diverticulo
do qual tinha origem a artéria subclavia direita aberrante e
foi designada diverticulo de Kommerell>. A artéria subclévia
direita aberrante com arco adrtico a esquerda é a anomalia
congénita mais comum envolvendo a artéria subclavia.

No embrido, desenvolvem-se seis pares de arcos aodr-
ticos em diferentes estadios da organogénese*. O quarto
arco aortico primitivo esquerdo forma o arco aértico adulto.
O quarto arco adrtico primitivo direito geralmente desapa-
rece produzindo o trajecto adrtico habitual. Nos casos em
que o arco adrtico esquerdo involui e o arco direito persiste,
entdo da origem ao arco adrtico direito. Se ambos os arcos
persistirem, forma-se um duplo arco ou anel vasculare redor
da traqueia e eséfago”.

Multiplas classificacdes destas anomalias vascula-
res foram desenvolvidas com base na disposicdo dos vasos
supra-adrticos, na relagao vascular com o eséfago e na pre-
senca de anomalias cardiacas congénitas>®. Estdo descritos
trés tipos de arco adrtico direito (Fig. 3)”:

- Tipo | - com emergéncia “em espelho” dos vasos supra-
-adrticos;

- Tipo Il - com artéria subclavia esquerda aberrante;

- Tipo Ill - artéria subclavia isolada (artéria subclavia ligada
a artéria pulmonar através do canal arterial (ductus arte-
riosus).

M- \JU \Ju

e
s %

r Tipo 1 Tipo 2

Tipo 3

Esquema ilustrativo dos trés tipos de arco adrtico sequndo
Edwards7 (adaptado).

O tipo | representa 59% de todos os arcos adrticos
direitos. O tipo Il representa 39,5% e o tipo Ill apenas 0,8%”.
Anomalias cardiacas congénitas estdo presentes em 75 a
85% do tipol e tipo lll e em 5 a 10% do tipo Il (nomeada-
mente tetralogia de Fallot,estenose pulmonar com defeitos
do septo ventricular, atresia tricUspide e truncus arteriosus)®.

A etiologia do arco adrtico direito é globalmente
desconhecida. Uma deleccdo no cromossoma 22q11 estd
associada a 24% de incidéncia de anomalias isoladas da
lateralidade da ramificacdo adrtica®.

O quadro clinico do arco aortico direito é, em geral,
assintomatico. Em criancas, os sintomas estao relacionados
com as anomalias cardiacas congénitas ou, mais raramente,
com a compressao de estruturas mediastinicas (traqueia e
es6fago). Em adultos, os sintomas resultam de alteracoes
ateroscleréticas dos vasos andmalos, disseccdo ou dilatacdo
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aneurismatica com compressao das estruturas adjacentes
causando disfagia, dispneia, estridor, tosse, pneumonia de
repeticdo, enfisema obstrutivo ou dor toracica®®.

Uma artéria subcldvia aberrante pode estar locali-
zada em topografia retroesofagica (80%), entre o eséfago
e a traqueia (15%), ou em localizacdo pré-traqueal (5%)',
podendo causar sintomas, mesmo sem existéncia de aneu-
risma associado.

Numa revisdo bibliografica sobre os aneurismas de
Kommerell associados a artérias subclavias aberrantes, docu-
mentou-se que em 19% dos doentes ocorreu rotura, com
100% de mortalidade'. O tamanho critico para rotura ndo é
conhecido, dada a raridade destes fenémenos. Ainda assim,
alguns autores recomendam a reparacdo das lesdes aneu-
rismaticas quando estas excedem os 3 ¢m (em doentes de
risco adequado)'®. Esta referida uma taxa de mortalidade no
tratamento electivo de diverticulo de Kommerell de 16,6%'?,
embora noutras séries varie entre 8,3% e 18%'3.

O diagnéstico de anel vascular é, em estudos
classicos, sugerido por esofagograma baritado (demonstra
compressao extrinseca), devendo porém ser realizada, em
qualquer circunstancia, angiotomografia computorizada ou
angioressonancia de térax, para que seja possivel uma defini-
¢do concreta da anatomia vascular. A broncoscopia e endos-
copia digestiva podem ser necessarias no pré-operatorio ou
no poés-operatério para confirmar o resultado cirdrgico™.

A terapéutica, nomeadamente no que se refere a
técnica cirlrgica para reparacdo destas lesdes, deverd ser
delineada em funcdo das anomalias anatomicas, da pre-
senca ou nao de aneurisma e do risco anestésico-cirlrgico

associado. Varias técnicas (seja cirurgia directa ou endo-

vascular) estdo disponiveis para a correccdo destas lesdes,

nomeadamente:

- Uma toracotomia péstero-lateral (esquerda ou direita),
procedendo-se a substituicdo de semento de aorta aneu-
rismatica ou reparacdo com patch, complementadas por
revascularizacdo da artéria subclavia, habitualmente por
abordagem cervical (com transposicdo subclavio-caroti-
dea ou bypass carétidosubclavio);

- Uma correccdo endovascular (hibrida),com revasculariza-
¢do da artéria subcldvia por abordagem cervical e
posterior exclusdo do aneurisma com colocagdo de
endoproétese aortica'® ™.

CONCLUSAO

O diverticulo de Kommerell associado a arco adrtico
direito é uma anomalia vascular rara, muitas vezes assin-
tomatica. A possibilidade da ocorréncia de complicagdes
potencialmente fatais impde uma avaliacdo clinica e ima-
giolégica minuciosa para determinar a melhor abordagem
médica ou cirlrgica.

A caracterizagcdo da variacdo anatémica individual
e sua avaliacdo imagioldgica detalhada sdo essenciais para
determinar e planificar os procedimentos cirlrgicos mais
adequados para a correccao destas anomalias e desta forma
atingir os melhores resultados cirdrgicos. Varias técnicas
terapéuticas sdo possiveis, podendo ser ponderada uma
abordagem cirtrrgica directa ou endovascular.

BIBLIOGRAFIA

1. Shuford WH, Sybers RG, Gordon 1, Baron MG, Carson GC.
Circumflex retroesophageal right aortic arch simulating
mediastinal tumor or dissecting aneurysm. Am J Roentgenol
1986;146:491-6.

2. Hastreiter AR, D'Cruz IA, Cantez T. Rightsided aorta. Part1:
Occurring of right aortic arch in various types of congenital
heart disease. Br Heart J 1966;28:722-5.

3. Kommerell B. Verlagerung des oesophagus durcheine abnorm
verlaufende arteria subclévia dextra (Arteria Lusoria). Fortschr
GebRoentgenstr 1936;54:590-5.

4. Kasai T. Tomographic changes of the surrounding structures of
the arch of the aorta in various anomalies of the aorta in man.
Acta Anat Nippon 1962;37:281.

5. Felson B, Palayew MJ. The two types of right aortic arch.
Radiology 1963;81:745.

6. Stewart JR, Kincaid OW, Edwards JE. An atlas of vascular rings
and related malformation of the aortic arch system. Springfi
eld, Ill: Charles C Thomas, 1964:129.

7. Edwards JE. Anomalies of the derivatives of the aortic arch
system. Med Clin N Am 1948;32:925-48.

8. McElhinney DB, Clark BJ Ill, Weinberg PM, et al. Associa-
tion of chromosome 22q11 deletion with isolated anoma-
lies of aortic arch laterality and branching. J Am Coll Cardiol
2001;37:2114-9.

9. Patiniotis TC, Mohajeri M, Hill DG. Right aortic arch with
aberrant left subclavian artery: aneurysmal dilatation causing
symptomatic compression of the right main bronchus in na
adult. Aust N Z J Surg 1995;65:690-2.

10. Drucker MH, Symbas PN. Right aortic arch with aberrant
left subclavian artery: symptomatic in adulthood. Am J Surg

1980;139:432-5.

11. Gomes MM, Bernatz PE, Forth RJ. Arteriosclerotic aneurysm of
an aberrant right subclavian artery. Dis Chest 1968;54:549-52.

12. Austin EH, Wolfe GW. Aneurysm of aberrant subclavian artery
with a review of the literature. J Vasc Surg 1985;2:571-7.

13. Cina CS, Althani H, Pasenau J, Abouzahr L. Kommerell’s diver-
ticulum and right-sided aortic arch: A cohort study and review
of the literature. J Vasc Surg 1985;2:571-7.

14. Komiyama M, Yasui T. Left subclavian artery originating from
Kommerell diverticulum in the left aortic arch. J Thorac Cardio-
vasc Surg. 2006;132(6):1477.

15. Backer CL, Mavroudis C, Rigsby CK, Holinger LD. Trends
in vascular ring surgery. J Thorac Cardiovasc Surg.
2005;129(6):1339-47.

16. Ota T, Okada K, Takanashi S, Yamamoto S, Okita Y. Surgical
treatment for Kommerell’s diverticulum. J Thorac Cardiovasc
Surg. 2006;131(3):574-8.

17. Backer CL, Hillman N, Mavroudis C, Holinger LD. Resection of
Kommerell’s diverticulum and left subclavian artery transfer for
recurrent symptoms after vascular ring division. Eur J Cardio-
thorac Surg. 2002;22(1):64-92.

18. Frigatti P, Grego F, Deriu G, Sandro L. Hybrid endovascular
treatment of aneurysm degeneration in a rare right-aortic
arch anomaly with Kommerell diverticulum. J Vasc Surg 2009;
50:903-6.

19. Riesenman P, Campbell C, Farber M. Endovascular repair of a
Kommerell’s diverticulum in a patient with a left-sided aortic
arch and right-sided descending thoracic aorta J Vasc Surg
2009;49:1577-9.

220| Volume XIX-N.°4




REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR

CIRURGIA VASCULAR
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Resumo

Um individuo do sexo masculino, de 22 anos de idade, com antecedentes de HTA, foi observado no Servico de Urgéncia
por dor abdominal intensa de inicio agudo, interpretada como apendicite aguda. Durante a cirurgia, constatou-se a presenca
de extenso hemoperitoneu, tendo-se convertido para laparotomia exploradora sem identificacdo de foco hemorragico, confir-
mando-se por arteriografia per-operatéria uma irregularidade parietal da artéria rectal superior, sem hemorragia activa. O doente
manteve-se estavel até ao 15° dia do pds-operatdrio, em que se registou agravamento clinico e queda da hemoglobina. Uma
Angio-TC revelou um pseudoaneurisma da artéria rectal superior com extenso hematoma retroperitoneal organizado. O doente
foi proposto para correcgdo cirlrgica que ndo realizou por alteragdes inflamatérias e fibréticas extensas, sendo sido referenciado
para exclusdo endovascular que realizou com embolizacdo por coils apds cateterizacdo selectiva.

O procedimento decorreu sem complicacdes. Realizou-se cateterizacdo a montante e a jusante do pseudoaneurisma,
com microcateter, e embolizacao por coils. A arteriografia de controlo evidenciou auséncia de preenchimento do aneurisma. O
doente manteve-se assintomatico no poés-procedimento, com estabilidade clinica e analitica.

Os pseudoaneurismas da artéria mesentérica inferior sdo condicbes raras mas potencialmente fatais, com indicagao for-
mal para tratamento, dado o risco de rotura livre. O recurso a técnicas endovasculares permite, de forma minimamente invasiva,
a sua exclusdo, com taxas de sucesso elevadas. Duvidas se mantém no que respeita a funcionalidade do érgédo envolvido e a taxa
de recorréncia a longo prazo, sendo por isso imperativo um correcto follow-up destes doentes.

Summary
Endovascular management of a ruptured pseudoaneurysm of a rectal artery

A 22-years old male patient, with a history of renovascular hypertension, was evaluated in the emergency department for
abdominal pain of acute onset, interpreted as acute appendicitis. During surgery, we identified an extensive haemoperitoneum
which required conversion to laparotomy without identifying focal hemorrhage. A peri-operative angiography disclosed a parietal
irregularity of the upper rectal artery, without active bleeding. The patient remained stable until the 15th postoperative day, when
there was clinical deterioration and hemoglobin decrease. Angio-CT revealed the presence of an upper rectal artery pseudoa-
neurysm with an extensive retroperitoneal and organized hematoma. The patient was proposed for surgical correction which
was not carried out due to extensive inflammatory and fibrotic changes, being referred for endovascular exclusion, performed by
selective catheterization and coil embolization.

The procedure went without complications. Catheterization was performed upstream and downstream of the
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pseudoaneurysm, with microcatheter, and embolization performed with coils. Control angiography showed no filling of the
aneurysm. The patient remained asymptomatic after the procedure, with clinical and analytical stability.

Inferior mesenteric artery primary pseudoaneurysms are rare but potentially fatal, with formal indication for treatment,
given the risks of free rupture. The use of endovascular techniques allows a minimally invasive approach, with exclusion of the
PA, with high rates of primary success. Doubts remain regarding the functionality of the involved organ and long-term recurrence
rates, therefore high importance is given to proper follow-up of these patients.

INTRODUCAO

Os aneurismas viscerais, tanto verdadeiros como fal-
sos, sdo condicdes raras na pratica clinica. A verdadeira inci-
déncia é desconhecida, variando actualmente entre 0.01%
e 2%?. A decisdo terapéutica varia actualmente entre a vigi-
lancia ou o tratamento, cirlrgico ou endovascular, sendo o
Ultimo alvo de crescendo interesse, dado tratar-se de uma
abordagem minimamente invasiva. Contudo, os resultados
a longo prazo séo ainda alvo de discussao.

Apresenta-se um caso clinico de pseudoaneurisma
da artéria rectal superior, com especial interesse na apresen-
tacdo e evolucéo clinica, diagndstico e tratamento.

CASO CLINICO

Doente caucasiano de 22 anos de idade, do sexo
masculino, com antecedentes de hipertensdo arterial de
causa secundaria, renovascular, por fibrodisplasia da arté-
ria renal direita. Observado no servico de urgéncia de um
hospital periférico, apresentava a entrada uma dor abdomi-
nal aguda, interpretada como apendicite aguda, tendo sido
proposto para apendicectomia.

No procedimento cirdrgico, constatou-se a presenca
de extenso hemoperitoneu, pelo que foi realizada uma lapa-
rotomia exploradora, sem identificacdo de foco hemorra-
gico. Nao foram identificados sinais sugestivos de trauma,
infeccdo ou lesdo iatrogénica. Dados os achados intra-ope-
ratérios, o doente foi transferido, com “packing abdomi-
nal”, para estudo imagiolégico.

O estudo por angio-TC e angiografia digital revelou
irregularidade da parede da artéria rectal superior, com lesdo
estendtica na porcdo média e dilatacdo pds-estenotica, sem
perda activa de sangue, com hematoma retroperitoneal de
85mm por 46mm de diametro. Dados os referidos acha-
dos, optou-se por vigilancia clinica e imagioldgica, sendo o
doente novamente re-transferido para o hospital de origem
15 dias depois, mantendo estabilidade durante o interna-
mento.

Um més apds o episddio inicial, registou-se novo
agravamento clinico, com queda do valor da hemoglobina e
dor abdominal, tendo realizado nova angio-TC que revelou
pseudoaneurisma da artéria rectal superior, com aumento
do hematoma retroperitoneal para 105mm por 55mm.
Dados os achados, foi novamente submetido a laparotomia
para tratamento, tendo sido suspenso pela presenca de plas-
tron inflamatorio e friabilidade das ansas, tendo-se optado
por tratamento endovascular.

Angiografia inicial e pré-embolizacao (1 més apos
evento inicial).

Figura 1

Procedeu-se a novo controlo angiografico com
visualizagcdo de pseudoaneurisma da artéria rectal superior
com 18.2mm de didmetro (Fig. 1). Optou-se pelo trata-
mento endovascular com oclusdo por coils. Promoveu-se
a cateterizacdo da artéria rectal média por via transaneu-
risma, com deposicdo de 2 microcoils Tornado® (Cook®) de
2mm, por microcateter, seguido do preenchimento do saco
aneurismatico com 3 microcoils de 4mm e do ramo proxi-
mal da artéria rectal superior com 3 microcoils de 5mm e 2
de 2mm (Fig. 2).

Embolizacdo com microcoils do ramo eferente, saco
aneurismético e ramo aferente. Controlo angiografico final
sem preenchimento retrégrado ou anterégrado..

Figura 2
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RESULTADO

O procedimento decorreu sem qualquer complica-
¢do. Na angiografia final ndo se evidenciou preenchimento
do saco aneurismatica, tanto por via anterégrada como
retrograda (Fig. 2). Foi efectuado um controlo imagiolé-
gico por Angio-TC (Fig. 3) ao 2° dia pds-procedimento que
ndo evidenciou retencdo do produto de contraste no pseu-
doaneurisma, nem evidéncia de extravasamento hematico.
O doente apresentou um quadro febril ao 3° dia, tendo
realizado novo controlo imagiolégico abdominal cuja ana-
lise do hematoma nao permitia excluir sobreinfeccao, pelo
que iniciou antibioticoterapia de largo espectro com imipe-
nem 500mg de 8/8h horas e foi proposto para drenagem
ecoguiada que realizou sem saida de contetido purulento
significativa. Ao 15° dia pds-embolizacdo, o doente teve
alta para o domicilio, apirético, assintomatico, sem perdas
hematicas visiveis, sem antibioticoterapia para ambulatério
e com marcadores inflamatérios normais, com toleréncia a
alimentacéo oral e transito intestinal normalizado.

Na consulta externa ao 2° més, o doente mantinha
evolucdo satisfatoria, sem queixas, com palpacao abdominal
indolor, a revelar apenas ligeiro empastamento nos andares
inferiores a palpagdo profunda.

Angio-TC pbs-embolizacdo de pseudoaneurisma a revelar
retencéo de contraste no seu interior, sem evidéncia de
extravasamento hematico.

Figura 3

DISCUSSAO E CONCLUSOES

Os pseudoaneurismas viscerais sdo doencas raras,
com taxas de incidéncia inferior a 1%?*. Dos aneurismas
esplancnicos, cerca de 2% atingem as artérias do segmento
entérico jejunal, ileal ou cdlico. Sdo frequentemente Uni-
cos. O mecanismo patogénico desses aneurismas é ainda
hoje desconhecido.

S&o varios os agentes etioldgicos conhecidos para
os pseudoaneurimas viscerais, entre os quais se destacam
a infeccdo/inflamacédo, traumatismo, degenerescéncia da
camada média arterial ou mesmo lesdo iatrogénica. No
caso descrito, apesar de nao ter sido identificado nenhum

gesto que justifique a lesdo iatrogénica, a mesma nao
poderd ser excluida, juntando-se assim a degenerescén-
cia da camada média, tendo em conta o antecedente de
displasia da artéria renal direita e a imagem de estenose
arterial circunflexa com irregularidade da parede da artéria,
com dilatacdo pds-estendtica.

No que respeita ao risco de rotura, a probabilidade
é especialmente alta na presenca de pseudoaneurimas em
comparagdo com aneurismas verdadeiros, uma vez que a
possibilidade de rotura ndo parece estar relacionada com
as dimensodes, havendo um risco elevado mesmo em aneu-
rismas de pequenas dimensdes, em especial nos casos de
artérias jejunais, ileais ou codlicas. Essa rotura pode ocorrer
tanto em peritoneu livre como para o retroperitoneu, ou
mesmo para o tracto gastrointestinal.

No que respeita ao tratamento, as indicagdes absolu-
tas actuais para tratamento incluem a presenca de pseudoa-
neurismas com sintomas associados. Contudo, mesmo nos
casos assintomaticos, dado o risco de rotura mesmo para
aneurismas inferiores a 1cm, a atitude terapéutica parece ter
indicacdo crescente. Esse tratamento pode passar desde a
cirurgia convencional até a exclusdo endovascular.

O tratamento convencional por abordagem cirdr-
gica, comporta, em comparagdo com tratamento endo-
vascular, um risco consideravel de morbimortalidade, em
especial no caso de mau estado clinico e abdémen hostil,
de que é exemplo o caso apresentado, associado ao facto
de que na grande maioria dos casos, a sua identificacdo
intra-operatéria é dificil*. Contudo, conforme considera
Marone et al?, essa abordagem ¢ ainda considerado o gold
standard em diversos centros.

A terapéutica endovascular, a imagem da crescente
indicacdo para tratamento de multiplas patologias do foro
vascular, permite uma diminuicdo marcada da morbilidade,
assim como da mortalidade relacionada com o aneurisma,
cuja taxa aos 30 dias se encontra actualmente cerca dos
3%'. Possibilita ainda encurtar o tempo de interno pds-
-procedimento, assim como uma rapida recuperacdo da
actividade didria normal. No que respeita a morbilidade
do procedimento, especial atencdo deve ser tomada no
que concerne ao vaso alvo do aneurisma, tanto na loca-
lizacdo como na etiologia, que pode dificultar ou mesmo
impossibilitar a exclusdo endovascular, aumentando o risco
de complicagbes associadas, como no préprio 6rgéo irri-
gado pelo vaso, dado haver situacbes em que é necessario
manter a permeabilidade do vaso, impedindo a isquemia
aguda. No caso clinico exposto, dada a permeabilidade da
artéria rectal média e inferior, concluiu-se ndo haver risco
consideravel de isquemia colo-rectal, tendo-se avancado
para a exclusdo aneurismatica e vigildncia de possiveis
sinais de isquemia.

Os resultados a longo prazo do tratamento endo-
vascular, pela exclusdo por coils, actualmente a opcdo mais
utilizada (77% a 96%'?), sao ainda indefinidos. As taxas de
sucesso pos-procedimento reportadas variam entre 98% e
100%, com taxas de reperfusdo do aneurisma aos 30 dias
entre 0s 3% e 5%'°. Dados os baixos tempos de follow-up
das recentes séries publicadas, baixo nimero de doentes
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SINDROME DE
BOCKENHEIMER.
CASO CLINICO

Sandrina Figueiredo Braga, José Ferreira Penéda

Servico de Angiologia e Cirurgia Vascular do Centro Hospitalar

de Vila Nova de Gaia/Espinho e Departamento de Anatomia da Faculdade de Medicina

da Universidade do Porto

Resumo

Os autores descrevem o caso clinico de um jovem de 12 anos de idade, com uma extensa rede venosa superficial em

quase toda a area corporal, presente desde o nascimento e com agravamento nos Ultimos meses e a ocorréncia de tromboses
venosas superficiais. Nao tinha outras alteracdes ao exame fisico, e ndo manifestava qualquer sintomatologia nem achados
analiticos ou imagioldgicos particulares. O exame histologico das lesoes revelou veias superficiais ectasiadas, sem qualquer pro-
liferacao de células endoteliais e quantidade de elastina nas paredes destas veias diminuida. Foi estabelecido o diagnéstico de
sindrome de Bockenheimer. As caracteristicas desta sindrome rara sao descritas e discutidas.

Summary
Bockenheimer'’s syndrome. A clinical report

The authors report the clinical case of a 12-year-old boy with an extensive superficial venous network in almost every area
of the body, present since birth and worsening in recent months, with the occurence of superficial venous thrombosis. No other
changes on physical examination were noted, no symptoms and no analytical or imaging findings were found. Histological exa-
mination of the lesions revealed ectatic superficial veins without any proliferation of endothelial cells and the amount of elastin
in the walls of these veins was decreased. The patient was diagnosed as a Bockenheimer’s syndrome. The main features of this

rare syndrome are described and discussed.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, de 12 anos de idade,
referenciado a consulta da Especialidade por dilatagdo da
rede venosa cutanea, com agravamento nos ultimos meses.
Nenhum familiar apresentava alteragbes semelhantes.
A observacdo demonstrou dilatagdo exuberante da rede
venosa superficial, compreendendo praticamente toda a
area corporal (Figs. 1-4). As pélpebras apresentavam rede
venosa visivel, sendo evidente cianose palpebral com a
pendéncia cefalica. Sem outras alteracoes ao exame fisico,

nomeadamente sem edemas, pulsos arteriais normais, sem
manchas “vinhosas”, sem tumefaccdes e sem assimetrias do
crescimento dos membros. Durante o seguimento, o doente
desenvolveu trombose venosa superficial de segmento de
uma veia do braco, tendo os pais relatado episédios pré-
vios semelhantes com origem e resolucdo aparentemente
espontaneas. Ndo manifestava outros sinais ou sintomas.
Sem antecedentes pessoais ou familiares relevantes. Reali-
zou ecodoppler arterial e venoso abdominal, dos membros
superiores e inferiores, que excluiu alteracdes do sistema
venoso profundo, nomeadamente insuficiéncia valvular ou
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Apresentacéo clinica: dilatacdo venosa palpebral e no
torax.

Apresentacéo clinica: dilatagdo venosa no membro
superior.

Figura 2

alteragoes sugestivas de fistulas arterio-venosas e alteracoes
a nivel arterial. O ecocardiograma, para despiste de hiperten-
sao venosa de origem central, foi normal. Os estudos anali-
tico sumario, imunolégico e protrombdtico foram negativos.
Foi submetido a bidpsia cutanea e o exame histolégico reve-
lou veias ectasicas, sem proliferagao de células endoteliais ou
hiperplasia e com diminuicdo da elastina da parede. Perante
o quadro clinico e excluidas outras patologias, foi estabele-
cido o diagndstico de Sindrome de Bockenheimer. Dada a
extensao das lesdes e a auséncia de sintomatologia, adop-
tou-se uma conduta expectante, mantendo vigildncia clinica
e a utilizacdo de contencéo eldstica dos membros inferiores.

Apresentaggo clinica: dilatacdo venosa nos membros
inferiores.

Figura 3

Apresentacdo clinica: dilatacdo venosa no pescoco, torax,
abdémen e membros superiores.

Figura 4

DISCUSSAO

A Sindrome de Bockenheimer ou flebectasia difusa
genuina foi primeiramente descrita por Philipp Bockenhei-
mer (1875-1933) em 1907, num doente com flebectasia
difusa do membro superior esquerdo’™. O doente de 52
anos de idade, notou que as veias do seu membro superior
esquerdo se tornaram progressivamente mais proeminentes,
com desenvolvimento de parestesias e dor incapacitantes,
limitacdo de movimentos e ulceracdo da pele’3. Foi subme-
tido a resseccdo venosa, com lesdo arterial e consequente
amputacdo do membro e um més depois o doente fale-
ceu por infeccdo e hemorragia'>. Bockenheimer dissecou
0 membro e observou ectasia de todas as veias superficiais
com normalidade das artérias'3. Bockenheimer acreditava
que a doenca era congénita e introduziu a denominacao de
“Flebectasia difusa genuina”, para distinguir esta condicdo
de hemangiomas venosos e varizes'3. O termo “genuino”,
de acordo com a literatura germéanica do século XIX, signifi-
cava congénito'?. Esta sindrome rara caracteriza-se por dila-
tacOes das veias da derme superficial e profunda, sobretudo
nos membros superiores e inferiores, mas também descritas
no tronco e orgaos genitais, congénitas e com agravamento
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progressivo ao longo da vida e sem assimetria do cresci-
mento ésseo’?4>. Os métodos imagioldgicos adequados ao
seu estudo sdo o ecodoppler, a RMN, a TC ou a flebogra-
fia'2. O ecodoppler revela veias superficiais e/ou profundas
ectasicas, com fluxo sanguineo lento, o que exclui a existén-
cia de fistulas arteriovenosas'. A RMN revela a extensdo das
leses e pode mostrar o envolvimento de musculos, 0ssos e
estruturas linfaticas pelas flebectasias?®. O exame histoldgico
revela veias dilatadas com diminuicdo da elastina da média
e do musculo liso e, por vezes, com trombo e flebdlitos no
seu lUmen'34,

Clinicamente a doenca pode cursar com dor, edema
e ulceracdo cutanea’. Os sinais clinicos variam de acordo
com o doente e a gravidade dos sintomas e pode ser condi-
cionada pela dimensao das flebectasias®.

O diagnéstico diferencial inclui os sindromes de
Klippel-Trenaunay e de Parkes-Weber'245. A sindrome de
Klippel-Trenaunay constitui a associacdo de manchas “vinho
do Porto”, varizes e assimetria de crescimento 6sseo de um
dos membros, consequencia de microfistulas artério-veno-
sas e pode ser progressiva até ao final da puberdade'?. A
sindrome Parkes-Weber consiste em manchas “vinhosas”,
fistula arterio-venosa Unica com fluxo sanguineo rapido e
crescimento exagerado do membro afectado'?2. A Sindrome
de Bockenheimer distingue-se pela auséncia de manchas
“vinhosas” e fistulas arterio-venosas’.

O tratamento inclui medidas varias como a interven-
¢do cirlrgica, escleroterapia, embolizacdo, utilizagdo de meia
elastica e farmacos venoactivos'245. E geralmente impossi-
vel remover todas as lesdes cirurgicamente, e a embolizacdo
pode resultar no aumento do risco de necrose cutanea'. A
compressdo elastica pode ser Util para a prevencdo de trom-
boses venosas e ulceracao e seu uso pode ser recomendado
desde a infancia’.
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IMAGENS EM MEDICINA

Departamento de Cirurgia Vascular do Hospital da Luz, Lisboa

Falsos aneurismas da artéria carétida interna

em rotura contida num caso de doenca de Behcet.
Contained rupture of pseudo-aneurysms of the
internal carotid artery in a case of Behcet's disease.

CM.M., de 34 anos de idade, do sexo masculino,
guarda policial, frequentava uma consulta de Dermatologia
devido a um quadro clinico pleiomérfico caracterizado por
estomatite aftosa, uveites de repeticdo, ulceragcdo escrotal
recorrente (Fig. 1), cefaleias, artralgias e eritema nodoso,
que sustentou o diagndstico de doenga de Behcet, tendo
sido medicado com corticosterdides e imunossupressores.

Cerca de dois anos ap6s o diagndstico, referiu a ocor-
réncia subita de confusdo mental, afasia e parésia da mao
direita, que se foram dissipando nos dias seguintes. Algumas
semanas apos esse acontecimento, notou o desenvolvimento
progressivo de uma tumefaccdo dolorosa ao nivel do dngulo
do maxilar esquerdo, sem sinais inflamatérios evidentes. O

Figura 1

exame fisico mostrava a existéncia de uma tumefaccao difusa
a esse nivel (Fig. 2), com cerca de 5 cms de didmetro, dolo-
rosa a palpagao, compativel com o diagnéstico de aneurisma
carotideo e por essa razao foi o doente submetido a arterio-
grafia global e selectiva da carétida primitiva esquerda, por
cateterismo retrogrado de uma artéria femoral.

O exame demonstrou a existéncia de dois falsos

Figura 2
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Figura 3

aneurismas da origem da artéria carétida interna esquerda
(Fig. 3), em possivel rotura contida, dado o volume e o
caracter doloroso da tumefaccdo. A artéria carétida externa
encontrava-se ocluida.

O doente foi de imediato submetido a tratamento
cirtrgico, tendo a exploracgdo cirlrgica confirmado o diag-
nostico de dois falsos aneurismas em rotura contida da
origem e terco proximal da artéria carétida interna (Fig. 4),
com extrema fragilidade da parede arterial, o que inviabili-
zou qualquer tentativa de reconstrugdo vascular. Procedeu-
-se unicamente a laqueacdo dos topos proximal e distal das
artérias caroétidas primitiva e interna, seguida de drenagem e
encerramento da incisdo operatéria.

O pods-operatério  decorreu  normalmente, sem
complicacées e o doente teve alta ao 8° dia. O estudo

Figura 4

histopatolégico do material removido revelou ..."infiltrado
inflamatdrio linfocitario e granulocitério da parede arterial,
com rarefaccao das fibras elasticas, das células musculares da
média e disrupcao tissular”.

Sete meses apds a operacdo teve um episoédio de
hemoptise macica, de que veio a falecer em poucos minutos.
A autodpsia revelou a ocorréncia de uma rotura para o brén-
quio de um falso aneurisma de uma artéria pulmonar.

A doenca de Behcet é uma vasculite sistémica
microangiopatica, muito provavelmente de natureza auto-
-imune, expressa na clinica por lesdes oculares (uveites de
repeticdo), ulceracdes orais e genitais recorrentes, poliartral-
gias e lesdes dérmicas (eritema nodoso)'. O envolvimento dos
grandes vasos da circulacdo arterial e venosa é raro, podendo
assumir a forma de tromboses venosas, superficiais e profun-
das, oclusdes arteriais e aneurismas, aorticos ou periféricos,
como sucedeu com o presente caso clinico?.
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G. Figures
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ELECTRONIC SUBMISSION
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