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PAGINA

DO DIRECTOR

Avaliacao do desempenho médico em meio hospitalar

Evaluation of medical performance in the hospital activity

A passagem das unidades hospitalares nacionais do
modelo SPA para o modelo EPE teve repercussdes importantes
na forma de contratagdo dos médicos e suscitou o problema
das remuneracoes e incentivos, considerados por muitos a
"questao-chave” dos modelos de remuneragdo actuais. Neste
contexto, o médico aufere um salario base para um minimo de
actividades, recebendo um adicional (incentivo) para além
desse limite minimo,de acordo com a sua producao.

Essa actividade adicional tem e deve ser avaliada de
forma objectiva e justa e as questdes que desde logo se
levantam é em primeiro lugar saber como é que ela é apreciada
e em segundo lugar quem é que tem capacidade ou legiti-
midade para o fazer, em circunstancias de ambiente hospitalar,
que sdo essencialmente diferentes daquelas que decorrem em
outros locais, como sejam, por exemplo, os Centros de Saude.

Alguns parametros, susceptiveis de serem contabili-
zados, tém sido utilizados como meio de apreciacdo do
desempenho médico, servindo os propositos do modelo de
“remuneracdo/incentivos”, como sejam o nimero de consultas
efectuadas, as operagoes realizadas (no caso das especiali-
dades cirlirgicas), o nimero de doentes tratados ou de exames
(meios auxiliares de diagnéstico ou de estudo) efectuados,
todos eles enfermando de defeitos ou limitagdes que, como
iremos ver, comprometem a justeza da sua utilizagao.

Com efeito, uma das caracteristicas mais marcantes do
trabalho médico hospitalar é o facto de ele se organizar e desen-
volver em grupos ou equipas, seccdes ou unidades, que por sua
vez se integram a niveis mais elevados em Servicos e Departa-
mentos. Raras sdo as circunstancias, particularmente em ambito
cirirgico, em que o trabalho é individual e contabilizavel,
resultando antes de um esforco colectivo, feito de alternancias e
entreajudas, tornando impossivel estabelecer uma delimitacdo
entre as contribuicdes individuais e o resultado global.

Por outro lado, e ainda a nivel hospitalar, ha que tomar
em consideracdo que a producdo individual ndo depende
exclusivamente da iniciativa e vontade dos médicos: por mais
que o desejem, ndo poderdo, por razdes institucionais, incre-
mentar o nimero de consultas (disponibilidade de instalagoes,
horérios e pessoal administrativo) nem o nimero de interven-
¢Oes cirlirgicas (dependente de blocos operatérios disponiveis,
anestesistas, enfermeiros, camas para internamento e recobro,

etc.) e muito menos de intervengdes cirlirgicas urgentes, que
ocorrem de forma imprevisivel, irregular e aleatéria, totalmente
alheias a vontade dos médicos.

Poder-se-ia sugerir, em alternativa, que o nimero de
“doentes tratados” viesse a exprimir, de uma forma mais
completa, o produto do trabalho de um médico, mas ele é
falacioso, visto ser a expressao, como ja assinalamos, do labor
de uma equipa, de um colectivo, seja em especialidades
médicas, seja em cirurgia.

Mas as especialidades cirlrgicas tém, a este respeito,
uma particularidade, que merece ser destacada. Habituados
gue estdo a ser avaliados pela producéo de actos operatorios,
omite-se a percentagem, variavel em funcao da especialidade,
mas consideravel, de doentes tratados conservadoramente,
sem necessidade de recorrer a métodos cirlrgicos, visto a
esmagadora maioria das especialidades ndo ser exclusivamente
cirirgica, mas sim médico-cirlrgica. Como contabilizar esse
trabalho dedicado aos doentes que nao sdo passiveis de
tratamento cirlrgico, é questdo que por ora fica em aberto,
porgue para ela se ndo encontra ainda resposta.

Em sintese, a producdo médica em meio hospitalar,
avaliada quantitativamente por actos produzidos ndo exprime,
unicamente, a vontade ou a iniciativa dos préprios, mas
depende muito de circunstancias institucionais e organizativas,
a que os médicos sdo geralmente alheios — e ndo podem, nem
devem, por isso, vir a ser remunerados justamente em funcao
daquelesindicadores.

Mas para além disso, a apreciacdo exclusivamente
quantitativa, voltada para o “quanto se faz”, ignora um do
aspectos fundamentais do acto médico, que ¢ a sua qualidade,
ou seja o “como se faz".

Efectivamente, os médicos em ambiente hospitalar
devem ser remunerados pela sua producdo, mas também e
sobretudo pela sua postura e atitude, ou seja pelo mérito, em
que avultam os seguintes atributos, que devem ser demons-
trados, cultivados e reconhecidos:

* Assiduidade, pontualidade, disponibilidade;

e Espirito de iniciativa, sentido de responsabilidade e

capacidade de decisao;

¢ Conhecimentos técnico-cientificos actualizados (ha-

bitos de estudo);

N
=
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¢ Relacionamento e respeito para com os doentes,

colegas, enfermeiros, pessoal administrativo e auxiliar;

e Espirito de equipa, respeito institucional e hierdrquico;

e Cumprimento das obrigacdes assistenciais e normas

de procedimento (qualidade das histérias e didrios cli-
nicos, notas de alta);

e Capacidades de comunicacdo e relacionamento inter-

disciplinar.

Para além destes atributos, outros hd que devem ser
tomados em consideracdo em todas as circunstancias, mas
sobretudo em ambiente académico e universitario, e que sao:

e Capacidades de investigacdo clinica;

e Comunicagdes cientificas e trabalhos publicados na

imprensa médica;

e Participacdo e envolvimento no ensino médico pré e

pos graduado.

Ao contrario do que sucede para com a producao
quantitativa, que pode ser apreciada pelos administradores
hospitalares, s6 um médico, colocado em categoria hierarquica
superior, estd em condigdes de valorizar e classificar aqueles
atributos qualitativos e esse &, serd e ndo pode deixar de ser a
figura do Director do Servico.

Qual o valor relativo que esta avaliagdo qualitativa deve
ocupar na apreciacdo do desempenho médico é questdo que

ndo se encontra esclarecida e carece de discussao e aprofun-
damento. Sou da opinido porém que os valores qualitativos
devem prevalecer sobre os quantitativos, pelas razdes aduzidas
e pelas limitacdes que se reconhecem a avaliacdo quantitativa,
muitas vezes da responsabilidade e dependencia institucional.

A avaliagdo exclusivamente quantitativa, vigente nos
actuais modelos de contratacdo dos profissionais médicos é
por mor destas razdes insuficiente, incompleta e mitigada. Ela
omite e ignora a carga enorme de valores espirituais que
gravitam em torno da actividade médica e que séo inalienaveis,
onde quer que se exerca a medicina e enquanto ela simbolizar
o ponto de encontro entre duas individualidades, uma que
carece de ajuda e que procura a outra, vocacionada para aju-
dar, depositando nela um valor inestimével que é a confianca.

Todas as doencas que afectam o corpo atingem
igualmente o espirito e vice-versa. Os doentes nao sdo
exclusivamente nimeros e a assisténcia decorrendo em regime
hospitalar ndo deve ser dedicada unicamente ao tratamento
do corpo, negligenciando o valor inestimével da “doenca de
espirito”, para a qual s6 o médico se encontra habilitado e em
condicdes de compreender e ajudar.

Por isso, diz a voz do povo e com inteira razdo que isso
corresponde, frequentemente a “meia cura”...

O Director | A. Dinis da Gama
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EDITORIAL

O nosso iceberg esta a derreter - Parte 2
Our iceberg is melting - Part 2

No editorial anterior discuti, com base no livro de John
Kotter “Our Iceberg Is Melting”, o momento que a Cirurgia
Cardiotorécica atravessa.

Em resumo, os cirurgides cardiacos vivem sobre um
iceberg que estad a derreter. A maior parte de nds ndo tem
clara consciéncia desse facto, subavalia a sua dimensao e
portanto ndo tem um plano claro de resolugao do problema.

Quais sao as evidéncias da crise: nimero de casos em
queda, perda de areas estratégicas de trabalho, menor
investimento no desenvolvimento de novas tecnologias,
auséncia de perspectiva de progresso, menor atractividade
para as novas geracdes, menor visibilidade social, menor
retorno econdmico relativo, etc.

No processo de identificacdo da razao da crise escolhi
a desadequacdo entre as “necessidades do mercado” e a
“producao”.

O sucesso historico da cirurgia coronaria foi interpre-
tado por muitos como imutavel. As estratégias competidoras
no tratamento da doenca corondria foram menorizadas,
eventualmente tratadas com desprezo. O volume de trabalho
e a compensacao econémica resultante da era de ouro da
cirurgia coronéria afunilou a actividade da cirurgia cardiaca.
Seguramente fizemos muitos e importantes progressos.
Fazemos hoje muito melhor do que faziamos antes.
Infelizmente, sobretudo, nao fizemos diferente. Mantivemo-
-nos no nosso lugar, o da cirurgia convencional, da “grande”
cirurgia, onde seguramente somos importantes, mas
enquanto isso o interesse do mercado deslocou-se para
outras areas onde a partida nos colocdvamos numa posicado
favoravel para lutar pela detencdo dessas competéncias. Até

aqui, de certa forma, fomos reduzindo a nossa actividade a
sectores cada vez mais estreitos. Desenvolvimentos como a
cirurgia coronaria “off-pump”, apesar de importantes e
provavelmente o maior “break through” dos tltimos 20 anos,
dificilmente se podem considerar como fora do “main
stream” e constituiram mais uma ligeira inflexdo, que um
alargar da actividade.

Na minha opinido, a continuarmos nesta trajectéria
vamos perder cada vez mais terreno. O nosso Unico produto é
a cirurgia convencional, razoavelmente segura e eficaz, mas
terrivelmente invasiva, complexa em recursos humanos,
demorada e cara. Com este produto temos com toda a
certeza um lugar que serd cada vez mais pegueno. Impor-
tante, relevante, mas pequeno, um detalhe epidemiolégico
na medicina cardiovascular. A continuada reducdo da nossa
dimensao resultara na falta de capacidade de gestdo e
captacdo de recursos. Seremos cada vez menores e menos
dotados de financiamento. Portanto menos capazes de
evoluir e em perigo de faléncia técnica.

Fomos perdendo oportunidades de alargamento da
nossa actividade a outras estratégias de tratamento das
doencas cardiovasculares. Reduzimos a nossa producdo a
cirurgia convencional e esquecemos completamente as ten-
déncias do mercado. Provavelmente veremos cada vez mais
reduzida a nossa possibilidade de intervencao terapéutica.
N&o crescer significa perder capacidade de competir.

Reconhecido o problema precisamos de uma visao e
um plano implementavel.

Na terceira parte deste editorial discutirei as possiveis
solucoes.

O Editor | Jodo Carlos Mota
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CIRURGIA CARDIO-TORACICA

SUBSTITUICAO DA VALVULA

MITRAL EM DOENTE

COM PNEUMECTOMIA

DIREITA PREVIA

Miguel Guerra, Manuela Vieira, Joao Carlos Mota

Servico de Cirurgia Cardiotoracica, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, Espinho

Resumo

Em doentes com antecedentes de pneumectomia direita submetidos a esternotomia mediana para cirurgia da valvula

mitral, o cirurgido cardiaco encara dois desafios: a dificuldade de exposicdo do aparelho mitral dada a alteracdo da anatomia
intratoracica e o risco de faléncia respiratéria no pds-operatério, dada a baixa reserva pulmonar. Os autores descrevem a sua
experiéncia em dois casos, destacando as suas dificuldades, complicacoes e solucdes e aspectos mais importantes no

planeamento e abordagem destes doentes.

Summary

Mitral valve replacement in patients with previous right pneumonectomy

Adequate exposure of the mitral valve is essential to the safe and effective performance of valve replacement. After a right
pneumonectomy, shift of the mediastinum and reduction in respiratory function makes cardiac surgery challenging not only for
the surgeon but also for the anaesthetist. \We report our experience on performing mitral valve replacement in two patients with
previous right pneumonectomy to highlight certain important features while managing these patients.

INTRODUCAO

Na abordagem de doentes pneumectomizados, o cirur-
gido cardiaco encara duas dificuldades acrescidas: 1) a alteracdo
anatdémica da cavidade toracica; e 2) a diminuicdo acentuada da
reserva respiratéria. De facto, a pneumectomia condiciona um
desvio do mediastino com rotacdo para o lado da loca, uma
elevacdo do diafragma e uma reducao dos espacos intercostais
do mesmo lado, dificultando o acesso cirlrgico ao coracdo
através de uma esternotomia mediana.' Além disso, apesar da
hipertrofia compensatéria que se desenvolve no pulméo contra-
lateral, a funcdo respiratéria fica francamente comprometida
apds uma pneumectomia.” Acresce ainda o facto de que apds
uma esternotomia para cirurgia cardiaca com circulacdo
extracorporal, a capacidade vital forcada pode diminuir até cerca
de 70% relativamente ao pré-operatério.’

A experiéncia publicada relativamente a estes doentes é
escassa, a sua mortalidade é elevada (16%) e cada caso constitui

um desafio médico-cirdrgico diferente que obriga a abordagens
multidisciplinares e a recorrer a uma pandplia de técnicas
cirtrgicas.”® Os autores descrevem a sua experiéncia limitada a
dois casos na abordagem da valvula mitral em doentes com uma
pneumectomia direita.

CASO CLINICO 1

O nosso primeiro caso foi um homem de 65 anos que
tinha sido submetido a uma pneumectomia direita com toraco-
plastia ha 45 anos por tuberculose pulmonar activa. Foi enviado
pelo cardiologista ao nosso centro cirdrgico com o diagndstico
de insuficiéncia mitral severa por prolapso do folheto posterior.
Estava hipocoagulado por fibrilagdo auricular cronica e no tinha
doenca corondria. Apresentava uma grande deformidade
toracica (Fig.1) e alteracbes importantes da funcdo pulmonar
(Tabela 1). Foi submetido a uma esternotomia mediana, circu-

cccccc
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Imagens e construgao tridimensional obtidas por angio-tomografia computadorizada (Siemens Somaton Sensation Cardiac 64) do térax do
doente 1. Nota-se a assimetria toracica devida a toracoplastia, a hipertrofia do pulmao Unico e o rearranjo anatémico intratoracico.

Tabela 1 Provas funcionais respiratorias
Qe pré-operatorias (Espirometria)
FEV1 (L/s)

Doente 1
Doente 2

1,69 (48%)
1,19 (34,5%)

1,05 (38%)
0,80 (29,3%)

FVC, Capacidade vital forcada; FEV1, Volume expiratério forcado no 1° segundo.

lacdo extra-corporal pela aorta e cavas e atriotomia esquerda
apo6s clampagem da aorta e cardioplegia anterégrada.

Durante a exposicdo da valvula mitral e dada a rotacdo
do coracdo e rigidez do mediastino ocorreu avulsdo da veia
azigos da sua insercdo na veia cava superior. Tal obrigou a
arrefecimento para 19°C, paragem circulatéria, lagueagdo da
veia &zigos e rafia da veia cava superior. A vélvula mitral foi
substituida por uma prétese mecanica de 29mm, com preser-
vacdo de todo o aparelho subvalvular, durante o aquecimento
em circulagdo extracorporal. O pds-operatédrio decorreu sem
complicagoes, foi extubado ao fim de 24h e teve alta ao 9° dia.
Foi observado em consulta externa ao fim de um més, e
contactado por telefone ao fim de 1 ano, apresentando-se
assintomatico e sem registo de complicagoes.

CASO CLIiNICO 2

O segundo doente foi um homem de 62 anos com uma
pneumectomia direita realizada ha 27 anos por fibrose sequelar
na sequéncia de um traumatismo em crianca. H& 6 anos
desenvolveu uma insuficiéncia mitral severa, fibrilacao auricular e
insuficiéncia cardiaca apds uma endocardite da valvula mitral por
Staphylococcus viridans. Recorreu ao nosso centro cirdrgico
recomendado por um familiar por nés operado, apos ter sido
contra-indicada a cirurgia em outros 3 centros cirdrgicos
nacionais, dado o elevado risco cirtrgico preditivo com base nos
resultados pobres das suas provas funcionais respiratorias (Tabela
1). O doente realizou uma angio-tomografia computadorizada
do térax para definir a anatomia intratoracica (Fig.2) e foi
submetido a um plano de sessdes de cinesioterapia respiratoria
intensiva e broncodilatadores. Dada a insuficiéncia cardiaca com
sucessivas recorréncias ao servico de urgéncia, proporcionando
uma qualidade de vida paupérrima e ap6s explicados todos os
riscos, decidimos por operar o doente. Durante a operacao foi
realizada uma esternotomia mediana. A pleura e o pulméo
esquerdos, que atravessavam a linha mediana, foram cuida-
dosamente dissecados do pericardio. Apds pericardiotomia o
esterno foi afastado como de rotina provocando uma laceracdo

na confluéncia da veia subcldvia direita, tronco venoso e veia
cava superior. A sutura da laceracdo s6 foi possivel apos
laqueacdo e seccdo do tronco venoso de forma a anular a
distencdo do sistema venoso observada, dada a rotagcdo do
mediastino e rigidez do hemitérax direito. A valvula mitral foi
substituida por uma prétese mecanica de 27mm por uma
abordagem transeptal apds atriotomia direita e septotomia com
extensdo a parede livre da auricula esquerda. O doente foi
extubado ao fim de 12h e re-entubado no 6° dia pds-operatdrio
por insuficiéncia respiratéria na sequéncia de uma pneumonia
por Klebsiella pneumoniae. Realizou ecocardiograma transe-
sofagico que ndo mostrou alteragoes, foi extubado ao fim de
72h, completou o antibiético e teve alta ao fim de 3 semanas.

DISCUSSAO

Apb6s pneumectomia direita e sem o suporte das veias
pulmonares desse lado, o coragao sofre um desvio para a direita
e posterior por rotagdo do mediastino, assumindo o arco aortico
um plano frontal.”® Esta reestruturacio anatémica claramente
complica o acesso cirlrgico e a visualizaggo completa do
aparelho mitral, pré-requisito essencial para a reparacdo e/ou
substituicio da valvula mitral.”"® A angio-tomografia computa-
dorizada e a reconstrucao tridimensional sdo armas poderosis-
simas na definicdo da distorcdo da anatomia intratorécica e no
planeamento cirlrgico destes doentes. Apesar da maior partes
das vezes se conseguir uma exposicao satisfatéria usando uma
abordagem cldssica que envolve uma atriotomia esquerda
posterior e paralela ao sulco inter-auricular, estdo descritos casos
em que tal s6 foi conseguido através do apéndice auricular
esquerdo'’ ou apds uma ventriculotomia esquerda.”

Para além de dificultar a exposicao cirGrgica da valvula
mitral, obrigando no segundo doente a uma abordagem
transeptal com alargamento para o septo superior e tecto
auricular, a rotacdo do coracdo associada a rigidez do mediastino
superior direito causa uma distensdo do sistema de drenagem
venosa da cabeca e dos membros superiores. O simples
afastamento do esterno ou da parede auricular provoca uma
grande tensdo nesse sistema podendo causar laceracdes ao nivel
dos seus pontos mais fracos, a insercao da veia dzigos, do tronco
venoso ou da veia subcldvia direita. Para evitar tal complicacdo
gue poderd ter uma resolugdo complexa, os autores sugerem a
laqueacdo e seccdo do tronco venoso por rotina e apos
esternotomia, de forma a libertar a tensdo no sistema venoso. A
disseccdo das veias cavas e a abordagem transapical também
poderao ajudar nalguns casos.
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Radiografia e angio-tomografia computadorizada do térax do doente 2. Nota-se a rotacdo do mediastino e do coracéo para a direita ao
londo de um eixo transversal e no sentido inverso ao dos ponteiros do relégio ao longo de um eixo longitudinal. Tal dificulta a exposicao

da vélvula mitral por uma atriotomia esquerda classica.

A cinesioterapia respiratéria intensiva € outro aspecto
essencial no pré-operatério. Mesmo que ndo melhorem as
provas funcionais respiratérias e a reserva pulmonar, traduz-se
por um beneficio relevante no treino dos musculos inspiratérios
diminuindo a incidéncia de complicagdes pulmonares no pds-
-operatério.”" Deve ser re-iniciada assim que possivel apds a
cirurgia de forma a facilitar a tosse e a expectoracdo de secre-
¢Oes, e a evitar atelectasias do pulmao Unico.

Existem ainda consideragdes importantes para os anes-
tesiologistas: a canulacdo da veia jugular interna pode estar
dificultada dado o desvio do mediastino; a veia jugular e/ou
subclavia esquerdas ndo deverdo ser canuladas dado a possibi-
lidade de ser necessario laquear e seccionar o tronco venoso; ter
especial cuidado com sobrecargas de volume subitas pelo risco
de edema pulmonar; preparar uma extubacao precoce de forma

a evitar uma ventilacdo prolongada e os riscos associados; e
finalmente, proporcionar uma boa analgesia de forma a contro-
lar a dor e facilitar a expectoracdo e a cinesioterapia respiratoria
no pbs-operatorio.

CONCLUSAO

Concluimos este trabalho chamando a atencdo para
alguns aspectos especificos do pré, intra e pds-operatédrio que
permitem viabilizar, nestes doentes, e com sucesso, cirurgias de
coracdo aberto. Nem todos os procedimentos sdo rotina e ndo
raramente o cirurgido deve adaptar a sua estratégia as condicdes
especificas de cada caso, tendo em vista a obtencao de um resul-
tado satisfatério.

N
=
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Resumo

No periodo que decorreu entre Abril de 1993 e Dezembro de 2007 foram submetidos a cirurgia de resseccdo de
metastases pulmonares 92 doentes (47 homens (51,1%) e 45 mulheres (49,9%), com uma média de idades de 49,7 anos (=
18,2). 26 doentes (27,2%) tinham um nédulo pulmonar Unico, 25 (26,1%) nédulos pulmonares multiplos e 41 doentes (44,5%)
apresentavam ndédulos pulmonares bilaterais. Ndo houve mortalidade operatéria. Verificaram-se primeiras recidivas de
metastases pulmonares em 42 doentes (45.6%), segundas recidivas em 14 (15.2%) e terceiras recidivas em 6 doentes (6.5%). 49
doentes (53.2%) foram reoperados. Nestes doentes a sobrevida média foi de 78,4 meses (= 52,5 meses), sendo a maior
sobrevida de 18 anos num caso de carcinoma ductal invasivo da mama. Conclusdes: Os resultados deste trabalho demonstram
que devem ser operados todos os doentes com metéstases pulmonares ressecaveis. As resseccoes completas das metéstases
pulmonares, mesmo nas recidivas, sdo compativeis com uma maior sobrevida dos doentes.

Summary
Surgery of pulmonary metastasis

Between April 1993 and December 2007, 92 patients underwent the complete resection of pulmonary metastasis, 47
men (51.1%) and 45 women (49.9%). 26 patients (27.2%) had solitary pulmonary metastasis, 25 (26.1%) multiple pulmonary
metastasis and 41 (44.5%) patients presented bilateral pulmonary metastasis. 42 patients (45.6%) presented pulmonary
metastasis recurrence, 14 patients (15.2%) a second recurrence and 6 patients (6.5%) a third pulmonary metastasis recurrence. 49
patients (53.2%) were reoperated. The mean cumulative survival after complete resection was 78.4 months (+/- 52.5 months).
There was no operative mortality. Conclusion: Thys work demonstrated that every attempt should be made to completely ressect
all clinically detected metastasis. Complete resection of pulmonary metastasis, even in recurrent disease, is compatible with long-

term survival.

INTRODUCAO

O pulméo é um 6rgao frequentemente atingido por
lesdes secundarias de varias neoplasias. Na nossa casuistica os
tumores primarios que metastizam com maior frequéncia
para o pulmao sdo os do tubo digestivo, principalmente os
colo-rectais, os sarcomas e as neoplasias da mama e do rim.

A resseccao de metastases pulmonares foi descrita
pela primeira vez em 1882 por Weinlechner', que removeu
duas lesbes pulmonares metéstaticas durante a cirurgia de
resseccdo da parede toracica por sarcoma 6sseo. Em 1947,
Alexander e Haight” definiram um conjunto de critérios, ainda
validos actualmente, para a cirurgia de resseccdo de metés-
tases pulmonares. Os principais critérios sdo a capacidade do
doente tolerar o procedimento, o tumor primério estar con-
trolado e ser possivel uma resseccdo completa das metas-
tases.

Tanto na nossa casuistica, como na de outros autores,
a cirurgia de resseccado de metastases pulmonares teve um
grande incremento nos Ultimos anos o que, em principio,
indicia uma maior capacidade de controlo da doenca
priméria, principalmente no que concerne aos tumores
colorectais. Também deve ser referida a maior capacidade de
intervencdo ao nivel da cirurgia pulmonar, verificando-se
frequentemente vérias reoperacdes na cirurgia de resseccao
de metéstases **.

Esta nova atitude nas indicagdes para cirurgia de
resseccao de metdstases pulmonares, independentemente da
histologia do tumor primario, do nimero ou da localizacdo
das metastases (uni ou bilaterais), adoptando como princi-
pios Unicos o doente tolerar a cirurgia e a resseccdo ser
completa e ainda o desenvolvimento das terapias adjuvantes,
quimio e radioterapia, tem permitido longas sobrevidas dos
doentes com metéstases pulmonares operadas **.
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Actualmente decorrem investigagdes na procura de
marcadores bioldgicos que permitam identificar doentes com
maior potencial de recidiva e de metastizacdo pulmonar,
nomeadamente o CEA, podendo assim contribuir para uma
significativa melhoria dos resultados num futuro proximo®.

MATERIAL E METODOS

Realizou-se um estudo retrospectivo dos doentes com
metastases pulmonares submetidos a cirurgia de resseccao
no Servico de Cirurgia Cardio-Toracica do Hospital de Santa
Maria entre 1993 e 2007. Nos doentes com confirmacao
histolégica de metastizacdo pulmonar foi feita a caracteri-
zacdo por sexo, idade, tumor primério, forma de apresen-
tacdo (nddulos pulmonares Unicos/multiplos e unilaterais/
bilaterais), tipo de intervencdo cirdrgica, tempo médio de
progressao da doenca, recidivas, sobrevida e mortalidade.

RESULTADOS

Foram estudados 92 doentes (72,4%) submetidos a
cirurgia de resseccao de metdstases pulmonares, 47 homens
(51,1%) e 45 mulheres (49,9%), com uma média de idades de
49,7 anos (*+ 18,2).

Em relacdo ao numero de doentes operados, nos 5
primeiros anos do estudo foram submetidos a cirurgia 9
doentes (9,8%), entre 1998 e 2002 foram operados 34
doentes (37%), e nos Ultimos 5 anos operaram-se 49 doentes
(53,2%). (Fig. 1)

1993-1997 1998-2002 2003-2007

m Doentes operados por periodo de tempo.

Relativamente as formas de apresentacdo, 41 doentes
(44,5%) apresentavam noédulos pulmonares bilaterais, 24
(26,1%) apresentavam ndédulos pulmonares multiplos (em
lobos diferentes do mesmo pulméo) e 25 doentes (27,2%)
tinham um Unico nédulo pulmonar. Desconhece-se a forma
deapresentacdo em 2 doentes.

Em relacdo ao tumor primério, em 33 doentes
(35,9%) eram tumores do tubo digestivo, em 27 (29,3%)
sarcomas e em 13 (14,1%) cancro da mama. Os restantes
tumores que metastizaram para o pulmao foram tumores da
parétida (n = 4—4,3%), do rim (n = 4 —4,3%), das génadas

(n=3-3,3%), linfoma (n=3-3,3%),e1(1,1%) timoma, 1
hemangioma, 1 carcinoma folicular da tiréide, 1 melanoma e
1 hepato-carcinoma (Tabela 1).

Tumores primarios metastizados

Tabela 1 para o pulmao

TUMORES PRIMARIOS 73
Tubo digestivo 32,6
Célon 21,7
Recto 7.6
Estdmago 2,2
Es6fago 1.1
Sarcoma 29,3
Mama 13 14,1
Parétida 4 4,3
Rim 4 4,3
Pulmao 3 3,3
Goénadas 3 3,3
Ovério 2 2,2
Testiculo 1 11
Linfoma 3 3,3
Tiréide 1 11
Figado 1 11
Timo 1 11
Vascular 1 11
Pele 1 11
Total 92 100

No que concerne as abordagens cirdrgicas (Tabela 2),
a mais utilizada foi a resseccao atipica por toracotomia (n =
65 — 70,4%). Nos ultimos 2 anos a lobectomia tem sido
realizada em casos de de metastase pulmonar Unica de
tumores colorectais (n = 8 — 8,8%). Abordagens menos
frequentes foram a resseccdo de metdstases bilaterais por
esternotomia (n = 6 — 6,6%), resseccdo atipica por mini-
toracotomia (n = 4 —4,3%), 1 caso de pneumectomia (1,1%)
e 2 casos de resseccao atipica por toracoscopia (2,2%).

Abordagem cirurgica das metastases

Tabela 2 pulmonares

ABORDAGEM CIRURGICA

16 | Volume XV -N.1

Ressecgao atipica por toracotomia 65
Noédulos pulmonares bilaterais 30 32,5
Noédulos pulmonares multiplos 20 21,6
Nédulo pulmonar Gnico 15 16,3
Lobectomia 8 8.8
Nédulo pulmonar Gnico 6 6,6
Nédulos pul. multiplos no mesmo lobo 2 2,2
Ressecgao atipica por esternotomia 6 6,6
Nédulos pulmonares bilaterais 5 5,5
Nédulo pulmonar Gnico 1 11
Resseccao atipica por mini-toracotomia 4 4,3
Nédulos pulmonares bilaterais 4 4,3
Resseccao atipica por toracoscopia 2 2,2
Noédulos pulmonares bilaterais 1 11
Nédulos pulmonares multiplos 1 11
Pneumectomia 1 1.1
Noédulos pulmonares bilaterais 1 11
Desconhecido 6 6,6
92 100
@
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O tempo médio até a progressao da doenca foi de
35,6 meses (= 6,3 meses). Verificaram-se primeiras recidivas
de metéstases pulmonares em 42 doentes (45.6%), segundas
recidivas em 14 (15.2%) e terceiras recidivas em 6 doentes
(6.5%). 49 doentes (53.2%) foram reoperados. Numa doente
cujo tumor primdrio é um sarcoma do couro cabeludo,
verificaram-se 11 recidivas de metéstases pulmonares que
foram operadas, o que corresponde a 11 toracotomias. Ao
fim de 14 anos a doente continua viva.

A sobrevida média foi de 78,4 meses (= 52,5 meses),
sendo a maior sobrevida de 18 anos num caso de carcinoma
ductal invasivo da mama. Nao houve mortalidade operatéria.
Por insuficiéncia de dados nao foi possivel determinar ainda a
mortalidade aos 5 anos.

DISCUSSAO

Na nossa casuistica os tumores primarios que mais
frequentemente metastizam para o pulmao sao os do tubo
digestivo, principalmente os colorectais, seguidos dos
sarcomas e da mama. Continuamos a verificar que os tumores
do rim metastizam para o pulmdo mais tardiamente. Neste
estudo retrospectivo de doentes submetidos a cirurgia de
metastases pumonares verificdmos uma boa sobrevida geral
(78.4 meses/6.5 anos). Temos um caso de uma jovem de
dezoito anos com um sarcoma do couro cabeludo e metas-
tase pulmonares recidivantes que foi submetida num periodo
de 13 anos a 11 toracotomias, tendo sido realizada na Gltima
cirurgia uma pneumectomia a direita e & esquerda resta o
lobo inferior e parte do lobo superior. Estamos convencidos
gue esta opgdo muito intervencionista no tratamento cirlr-
gico destes doentes e a evolugdo dos protocolos de quimiote-
rapia e a radioterapia, tem contribuido decisivamente para o
aumento da sobrevida destes doentes *"*°,

Os bons resultados obtidos com a resseccdo de
metastases pulmonares independentemente do tipo de
tumor primario, a existéncia prévia de metastases noutros

6rgaos, nomeadamente hepaticas, implicaram o repensar de
alguns aspectos na abordagem cirdrgica nestes doentes.
Actualmente, nos casos de metéstase pulmonar Unica de
tumores colorectais, com CEA baixo, propomos o tratamento
como se tratasse de um tumor primdrio, isto é a lobectomia
com esvaziamento ganglionar mediastinico”*".

Embora actualmente alguns autores continuem a
usar a via videoassistida na resseccado de metéstases, desde de
1994 que nao realizamos este procedimento devido a
possibilidade de existirem pequenas metastases pulmonares
nao identificadas pelaimagiologia''.

CONCLUSOES

Em concluséo, na avaliagdo dos resultados da cirurgia
das metastases pulmonares verificados neste trabalho,
confirmédmos a validade da opcéo de operar todos os casos de
metastases pulmonares independentemente do tipo de
tumor primério, desde que o procedimento seja tolerado pelo
doente e seja possivel realizar uma resseccdo completa de
todas as lesdes. No caso de metastase pulmonar Unica,
principalmente nos tumores colorectais com um CEA baixo,
tratamos o doente como fosse um tumor primitivo do
pulméo, procedendo a realizacdo de uma lobectomia com
esvaziamento ganglionar mediastinico. A resseccdo completa
das metastases pulmonares mesmo nas recidivas podem
contribuir para o aumento da sobrevida destes doentes. A
sobrevida média foi de 78,4 meses (= 52,5 meses), sendo a
maior sobrevida um caso de uma doente com carcinoma
ductal invasivo da mama, que continua viva ao fim de 18
anos. Ndo houve mortalidade operatoéria.

O desenvolvimento das técnicas de biologia
molecular, permitira identificar os doentes com maior poten-
cial de recidiva e metastizagdo pulmonar, permitindo o
diagndstico e a cirurgia precoce das metastases pulmonares,
que de acordo com o “State of the Art” actual é a Unica
terapéutica curativa para a doenca oncoldgica avancada.
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“SLEEVE" LOBECTOMIA PARA
TUMOR CARCINOIDE

BRONQUICO: A PROPOSI”

O

DE DOIS CASOS CLINICOS

Ricardo Lima, José Miranda, Francisco Leal, Miguel Guerra, José Almeida, Ana Oliveira, Jodo Moura e Sa

Servigos de Pneumologia, Unidade de Broncologia e de Cirurgia Cardiotoracica

do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, Espinho

Resumo

Os autores apresentam dois casos clinicos de doentes com carcinéide tipico que efectuaram broncoscopia rigida e
fotocoagulacdo com laser Nd:YAG com posterior resseccao cirlrgica da lesdo (Sleeve lobectomia). Descreve-se a apresentacao

clinica, ainvestigacado e a terapéutica deste tipo de tumores.

Summary

Sleeve lobectomy for bronchial carcinoid tumour: Two cases report

The authors report two cases of patients with typical carcinoid-tumour who underwent rigid bronchoscopy and Nd: YAD
laser photocoagulation with posterior surgical resection (sleeve lobectomy). Clinical presentation, investigation and treatment of

this kind of tumours are described.

INTRODUCAO

Os tumores carcindides sdo incluidos num grupo
maior de neoplasias, os carcinomas neuroenddécrinos. Estes
tumores apresentam, em comum, a capacidade de captacéo,
metabolismo e producao de aminas e polipeptideos biologi-
camente activos responsaveis por um conjunto de sintomas
gue constituem a sindrome carcinoide.

Os tumores carcindides do pulmdo sdo raros,
representando cerca de 1 a 2% das neoplasias primitivas do
pulmao. Desenvolvem-se principalmente nas regides centrais
do pulmao. Os carcindides tipicos raramente metastizam e
tem um prognostico excelente enquanto aqueles com dife-
renciacdo atipica apresentam elevada capacidade de metas-
tizacdo e pior prognostico.

CASO CLINICO 1
Doente do sexo masculino, de 29 anos de idade, raca

caucasiana, fumador, com histéria de infecgdes respiratorias
de repeticdo nos ultimos 3 meses. Internado por pneumonia

de evolugdo arrastada com insuficiéncia respiratéria hipoxé-
mica. O exame objectivo a nivel do térax revelava diminuicdo
do murmurio vesicular e crepitagdes inspiratérias no terco
inferior do hemitérax esquerdo. Na telerradiografia postero-
anterior de toréx observava-se hipotransparéncia heterogénia
na metade inferior do mesmo hemitérax com indefinicdo do
angulo costo-frénico e repuxamento homolateral do medias-
tino (Fig 1).

Realizou TAC toracica que mostrou atelectasia com-
pleta do lobo inferior esquerdo. No brénquio lobar inferior foi
identificada uma imagem nodular, captando produto de
contraste, com 1,5 cm de didmetro minimo e configuragdo
alongada que faz procidéncia para o brénquio principal e
para a emergéncia do brénquio lobar superior. No mediastino
definem-se vérias adenomegalias, a maior na janela aorto-
pulmonar com 13 mm de diametro (Fig 2).

Prosseguiu-se o estudo com Broncoscopia Rigida (BR)
tendo-se observado volumosa massa tumoral que obstruia
mais de 90% do lumen da parte terminal do brénquio
principal esquerdo (BPE), com origem no B6. O lobo superior
esquerdo encontrava-se permeavel. (Fig 3)

Foi realizada desobstrucdo bronquica com o broncos-
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Hipotransparéncia heterogenia na metade inferior do
hemitérax esquerdo com indefinicdo do angulo
costo-frénico e repuxamento homolateral do mediastino.

Atelectasia completa do lobo inferior esquerdo.

Volumosa massa tumoral que condiciona obstrucdo
de mais de 90% do limen da parte terminal BPE,
com origem no B6.

cédpio rigido e Laser Nd:YAG com o intuito de melhorar a
sintomatologia do doente, obtencdo do diagnéstico histo-
|6gico e correcta avaliacdo do local de implante do tumor (Fig
4). O resultado anatomopatoldgico confirmou tumor carci-
noéide de padréo tipico.

O estadiamento realizado nao revelou doenga metas-
tatica. Foi apresentado em reunido de grupo de Pneumologia
Oncolégica tendo sido aceite para cirurgia. O doente foi
submetido a Sleeve lobectomia inferior esquerda com
anastomose topo a topo do bréonquio lobar superior esquer-
do ao BPE (Fig 5) e esvaziamento ganglionar mediastinico das
estacoes L7 e L5. O estudo anatomopatoldgico da peca
cirtrgica identificou um carcindide tipico do pulmao sem
metdstases ganglionares-T1NoMo.
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Observa-se a entrada do B6 e tronco intermédio.

Imagem esquerda: desobstru¢do brénquica com laser. Imagem direita: aspecto endobrénquico pés-desobstrucao.

Aspecto endoscopico 2,5 meses pos-cirurgia.
Observa-se implantagdo do LSE no BPE.

CASO CLINICO 2

Doente do sexo feminino, de 30 anos de idade, ndo
fumadora com histéria de tosse seca persistente e pieira com
2 anos de evolugdo. Por surgimento de expectoragdo
hemoptodica e emagrecimento nos Ultimos 2 meses foi obser-
vada pelo médico assistente tendo realizado TAC toracica que
mostrou lesdo nodular com 2 cm de maior didmetro na
dependéncia do brénquio principal direito (BPD) ocupando a
quase totalidade do seu limen (Fig 6).

Foi encaminhada para a consulta de Pneumologia
Oncoldgica. Efectuou Broncofibroscopia e BR que revelou
massa tumoral vascularizada obstruindo a parte terminal do
BPD e obstruindo quase totalmente a entrada do lobar

Leséo nodular com 2 cm de maior diédmetro na
dependéncia do BPD ocupando a quase totalidade
do seu limen.

superior direito (LSD) (Fig 7). Foi realizada desobstrucdo bron-
quica com o broncoscépio rigido e LASER ND:YAG (Fig 8). O
estudo anatomopatolégico da bidpsia bronquica foi de
tumor carcindide de padrao tipico.

O estadiamento realizado nao revelou doenca metas-
tatica. Foi submetida a cirurgia — Sleeve lobectomia superior
direita com reimplantacdo do bronquio intermédio no BPD.

DISCUSSAO

Os tumores carcindides sao raros, com uma incidéncia
global de 0,2-2/100000 habitantes por ano. Correspondem a
1 a 2% das neoplasias primitivas do pulmdo em adultos e
aproximadamente 20 % de todos os tumores carcinéides.

Histologicamente, os carcindides brénquicos fazem
parte de um espectro de tumores neuroenddécrinos do pul-
mao que sdo caracterizados por um diferente comporta-
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Figura 7

Massa tumoral vascularizada obstruindo a parte terminal do BPD e obstruindo quase totalmente a entrada do LSD.

Figura 8

Aspecto endoscépico 2,5 meses pés cirurgia. Observa-se anastomose do tronco intermédio ao BPD, a cerca de 5 mm da carina.

mento biolégico. Num extremo estdo os carcindides tipicos
que sdo de baixo grau, crescem lentamente e raramente
metastizam para estruturas extratoracicas. No outro extremo
sao tumores neuroenddcrinos de alto grau representados
pelo carcinoma pulmonar de pequenas células que se com-
portam agressivamente, com rapido crescimento tumoral e
metastizacdo precoce. O comportamento biolégico dos car-
cindides atipicos é intermédio entre os carcindides tipicos e
carcinoma de pequenas células.

Os carcindides tipicos sdo os mais frequentes repres-
entando cerca de 72% dos carcindides. Em varias séries, a

idade média do diagndstico em adultos é de 45 anos para os
carcindides tipicos e 10 anos mais tarde para os atipicos.

A maioria dos tumores originam-se nas vias aéreas
proximais e sao geralmente sintomaticos, quer por obstrucdo
pela massa tumoral ou por sangramento devido a sua hiper-
vascularizacdo. A apresentacdo clinica pode incluir tosse,
hemoptises, sibilos, toracalgia ou infec¢des recorrentes com a
mesma localizacdo pulmonar devido a obstru¢do brénquica.
Os doentes podem receber varios ciclos de antibioterapia
para tratamento de pneumonias recorrentes antes do
diagnostico ser efectuado. Cerca de 10% emergem das
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regides periféricas do pulmao, sendo geralmente assinto-
maticos e sao frequentemente descobertos na telerra-
diografia de térax de rotina. Os tumores carcindides podem
sintetizar e armazenar neuroaminas e neuropéptidos biolo-
gicamente activos, acompanhando-se de diversos sindromes
paraneoplasicos (sindrome de Cushing, acromegalia,
sindrome de secrecdo inapropriada de hormona antidiurética
esindrome carcindide).

Aproximadamente 75% dos carcindides brénquicos
tem alteracoes na telerradiografia de térax. A TAC toracica
proporciona uma melhor resolucdo da extensdo e localizacdo
da massa tumoral, bem como a avaliacgdo de adenopatias
mediastinicas. Em alguns doentes a ressondncia magnética
nuclear pode ser Util no estudo de adenopatias mediastinicas e
na caracterizagdo do envolvimento vascular de uma lesao de
localizagdo central. Na avaliacao diagndstica destes tumores o
estudo broncoscépico é fundamental. Cerca de 3 dos
carcinoides bronquicos tem localizagdo central e sdo acessiveis
a bidpsia na altura da broncoscopia. A aparéncia broncos-
cépica é uma massa vascular avermelhada com epitélio
brénquico intacto. A maioria dos carcindides tem uma base
alargada, no entanto podem ser polipdides e provocar efeito
valvular. O aspecto broncoscépico pode ser suficientemente
caracteristico para um broncoscopista experiente efectuar um
diagndstico de presungdo, no entanto deve-se realizar
colheitas de produto para obten¢do do diagndstico histold-
gico. Os carcindides brénquicos sdo tumores muito
vascularizados existindo o risco de sangramento durante a
bidpsia embora a sua incidéncia seja muito baixa.

Assim como outros tumores neuroenddcrinos os
carcindides bronquicos expressam receptores da somatos-
tatina e podem ser identificados pela cintigrafia com
octredtido. No entanto, a sua especificidade é limitada pois é
positiva em muitos outros tumores, granulomas e doencas
autoimunes. Uma das suas vantagens ¢ a identificacdo de
doenca metastatica particularmente fora do pulméo.

Existem resultados controversos na utilizacdo da
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CIRURGIA VASCULAR

A HISTORIA IGNORADA DA
DESCOBERTA DA HEPARINA

A. Dinis da Gama

Clinica Universitaria de Cirurgia Vascular do Hospital de Santa Maria, Lisboa

Resumo

Aheparina foi descoberta acidentalmente em 1916 por Jay McLean, entdo estudante de Medicina do 2° ano, trabalhando
no Laboratorio de Fisiologia da Faculdade de Medicina de Johns Hopkins, em Baltimore, sob a direccdo do eminente cientista que
foi William Howell. A descoberta da heparina nao teve aplicagao prética imediata e s6 veio a reconhecer utilidade clinica cerca de
vinte anos depois, através dos contributos dos canadianos Charles Best e Gordon Murray, que a utilizaram pela primeira vez na
trombose venosa profunda dos membros, de etiologia pds-traumatica.

O seu descobridor faleceu em 1957, triste e amargurado com a indiferenca com que a comunidade cientifica devotara a
sua descoberta e sé alguns anos apds a sua morte foi reconhecido, de forma singela, o valor desse cometimento, que esta afinal
na base do progresso e desenvolvimento das cirurgias vascular e cardiaca, da circulacdo extracorporal, da hemodidlise, do
transplante de orgdos e do tratamento e prevencdo do tromboembolismo arterial e venoso.

Summary
The unknown history of heparin's discovery

Heparin was accidentally discovered in 1916 by Jay McLean, a second-year medical student working at the Department of
Physiology of the Johns Hopkins Medical School in Baltimore, under the direction of the eminent scientist William Howell. The
discovery of heparin was not followed by immediate practical use and only twenty years later was recognized its clinical utility in
the treatment of post traumatic venous thrombosis of the lower extremities, by the canadians Charles Best and Gordon Murray.

Jay Mclean expired in 1957, dismayed and depressed with the indiference devoted by the scientifc community to its
discovery and only several years later the fact was recognized in a simple ceremony to testify its participation in the discovery of a
drug that promoted the progress and development of vascular and cardiac surgery, the extracorporeal circulation, the
haemodialysis, the organ transplantation and the treatment and prevention of arterial and venous thromboembolism.

INTRODUCAO utilizagdo clinica e por isso ocupam um lugar destacado na
histéria, que merece ser divulgado.

A histéria da descoberta da heparina, inquestionavel-
mente um dos farmacos mais importantes que surgiram no
século XX, estd repleta de incidéncias e particularidades que

revelam como é aleatdrio e imprevisivel o curso dos aconte-

William Howell

cimentos de qualquer processo histérico, seja na ciéncia
como na arte, na historia, na politica, em suma nas activida-
deshumanasem geral.

A heparina, farmaco indispensavel e insubstituivel ao
exercicio da pratica médica e cirdrgica contemporaneas , teve
um percurso atribulado desde que foi descrita pela primeira
vezem 1916 até ao momento em que comegou a ser utilizada
na pratica clinica, cerca de 20 anos depois e conheceu quatro
personalidades ou protagonistas que desempenharam
papéis relevantes, embora muito diferentes, no seu reconhe-
cimento, isolamento, purificacdo, producdo comercial e

A primeira personalidade digna de ser evocada é
William Howell (1860-1945) (Fig.1) professor de Fisiologia da
Escola Médica de Johns Hopkins, em Baltimore, EUA,
unanimemente reconhecido como eminente fisiologista e
também como homem de estado.

Howell nasceu em Baltimore e licenciou-se na
Faculdade de Medicina de Johns Hopkins. Aos 33 anos de
idade foi nomeado Chairman do Departamento de Fisiologia
da sua escola médica e aos 36 anos editou pela primeira vez a
notavel obra “An American Textbook of Physiology”, da qual
se fizeram, no decurso da sua carreira profissional, 14
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gacoes conduzidas para esse objectivo que ocorreu, por
acidente, a descoberta da heparina, por um até ai ignorado
estudante de Medicina, chamado Jay Mclean, a segunda
personalidade relevante da histéria da heparina.

Jay McLean

Jay McLean (1890-1957) (Fig.2), nasceu e cresceu em
S. Francisco da Califérnia, filho de um médico que faleceu
cedo, quando Jay tinha apenas 4 anos de idade. Mclean
pretendia seguir a carreira profissional do pai e iniciou os seus
estudos na Universidade da Califérnia, em S. Francisco. A
meio do curso, por dificuldades econdémicas, teve que
abandonar os estudos. Tinha 25 anos e ofereceu-se para
trabalhar, a titulo gratuito, no laboratério de Fisiologia do
prof. Howell e por isso rumou a Baltimore. Ficou estabelecido
que trabalharia durante um ano, no final do qual publicaria
naimprensa médica os resultados da sua investigacéo.

Tal como prometido, McLean realizou a investigacdo
durante um ano, findo o qual submeteu um trabalho para
publicacdo no American Journal of Physiology, em 15 de
Junho de 1916, intitulado “The thromboplastic action of
cephalin” (Fig. 3). Por estranho que possa parecer, o trabalho
de investigacado, realizado no laboratério de Howell, Chair-
man do Departamento de Fisiologia de Johns Hopkins, foi
subscrito por um Unico autor: Jay McLean.

m —

edi¢oes. Aos 39 anos foi nomeado director da Faculdade de
Medicina de Johns Hopkins, funcdes que desempenhou
durante 12 anos consecutivos. Aos 45 anos foi eleito
presidente da Associacdo Americana de Fisiologia, cargo que
ocupou durante seis mandatos sequidos. Reformou-se aos 70
anos de idade e faleceu em 1945, vitima de infarto do
miocardio, com 85 anos de idade.

Dedicou praticamente toda a sua obra cientifica ao
estudo da coagulacdo sanguinea. A sua tese de
doutoramento, datada de 1884, intitulava-se “The origin of
fibrin formed in the coagulation of blood”. Howell estava
convencido que os mamiferos produziam os seus proprios
“anticoagulantes naturais” destinados a manter o sangue
fluido dentro dos vasos sanguineos, mas nao tinha qualquer
ideia das suas propriedades quimicas ou da forma como essas
substancias poderiam ser isoladas. Outro aspecto a que dedi-
cava particular atencdo relacionava-se com certos elementos
que, na sua optica, podiam induzir a rapida coagulagdo
sanguinea, a que chamava substancias “tromboplasticas”,
sendo uma das mais conhecidas e potentes a cefalina, obtida
de tecido cerebral. A cefalina era constituida por matérias
gordas, ricas em fésforo e por isso designadas por “fosfa-
tideos”; hoje em dia recebem a designacao de “fosfolipidos”.
Segundo Howell, a cefalina era a substancia activa que
iniciava o processo de coagulacdo sanguinea dos mamiferos e
a sua atencao voltou-se para a possibilidade de descoberta de
substancias idénticas a cefalina em outros orgaos, tais como o m Jay McLean

figado, o coracdo ou o pulmao. Foi no decurso das investi-
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Trabalho original de Jay McLean publicado no
American Journal of Physiology 1916, 41: 250-7.

Nele, McLean revela que os extractos de figado e
coracao do cdo, ao invés de possuirem substancias que indu-
ziam rapidamente a coagulagdo sanguinea, como a cefalina,
tinham um efeito oposto, ou seja impediam a coagulacdo
sanguinea.

As inquestionaveis propriedades anticoagulantes dos
extractos de figado e coragdo apenas sdo mencionadas em
cinco curtas frases no texto do artigo e ndo mereceram
qualquer referencia especial no seu titulo, na introdugao, na
discussdo ou nas conclusoes.

Segundo Mclean mais tarde escreveu, Howell consi-
derava que tais constatacdes eram merecedoras de um
estudo mais profundo, o qual deveria ser objecto de
publicacdo em separado.

De acordo com o estipulado previamente, terminado
o perfodo de um ano e publicado o artigo, Jay MclLean
terminou o seu curto relacionamento com Howell, deixou
Baltimore e rumou a Philadelphia, tendo em vista prosseguir
os seus estudos médicos. MacLean estava longe, muito longe,
de se aperceber do significado e importancia da sua
descoberta.

Coube a Howell o mérito de compreender as enormes
possibilidades que o desenvolvimento da descoberta de
Maclean poderia proporcionar e decidiu dedicar-se, nos anos
seguintes, a essa tarefa (Quadro I), ou seja ao estudo das
propriedades anticoagulantes dos extractos de coracdo e
figado do céo.

Quadro | William Howell - Obra Cientifica

“The coagulation of blood”, Harvey Lecture, 1917

“Two new factors in blood coagulation - heparin and
pro-antithrombin”, em col. com E. Holt, 1918

“Heparin, an anticoagulant”, 1923
“The purification of heparin and its presence in blood”, 1925

“The purification of heparin and its chemical and
physiological reactions”, 1928

Em Abril de 1917, proferiu a prestigiosa Harvey Lecture
em Nova York, subordinada ao tema “The coagulation of
blood”. Nesta conferéncia, refere as notaveis propriedades
anticoagulantes da nova substancia e sugere que actuaria
como um antagonista da protrombina. Em 1918 publica no
American Journal of Physiology, um artigo, que se tornaria um
classico, intitulado “Two new factors in blood coagulation —
heparin and pro-antithrombin”, em colaboracdo com Emmett
Holt. Howell designou-a por heparina por ser proveniente do
figado e constatou que a acgdo inibitéria da coagulacao era
directamente proporcional a sua concentracéo.

Os anos que seguiram foram dedicados, de forma
absorvente, a purificacdo da heparina, extraida do figado de
cao, uma tarefa em que Howell se empenhou até ao final da
sua vida académica, quando se reformou, em 1930, aos 70
anos de idade. Trabalhou sempre sozinho e, significati-
vamente, ndo mais aludiu, nas suas publicacdes, a descoberta
deJay Mclean.

Os seus Ultimos trabalhos, intitulavam-se “Heparin,
an anticoagulant”, publicado em 1923, “The purifcation of
heparin and its presence in blood” em 1925 e “The purifica-
tion of heparin and its chemical and physiological reactions”,
oseu ultimo trabalho, publicado em 1928.

A histéria da descoberta da heparina sofre aqui um
curto interregno. De facto, ela ndo fora suscitada por uma
necessidade clinica e por isso ndo se reconhecia utilidade na
pratica médica da época. Poder-se-4 dizer que nasceu fora do
seu tempo. Curiosamente, ela vem a ser ressuscitada através
de um terceiro protagonista, Charles Best, que ficou ligado
aos anais da medicina por ser co-autor de outro grande
cometimento da farmacologia do século XX: a descoberta da
insulina.

Charles Best

Charles Herbert Best (1899-1978) (Fig.4), foi licen-
ciado em Medicina pela Universidade de Toronto, Canada e
tornou-se professor de Fisiologia da sua Escola Médica. Em
1921, no final do curso, foi convidado a trabalhar com um
jovem e activo cirurgido, chamado Frederik Banting, que se
encontrava envolvido com estudos da patogenia diabetes e
da sua presumivel relagdo com o pancreas. Em 1923, o
trabalho de ambos foi extremamente bem sucedido, com a
descoberta da insulina, a qual teve um impacto e uma
ressonancia extraordinaria para a época, por corresponder a
uma necessidade clinica preemente, facto que levou a atri-
buicdo do Prémio Nobel da Medicina e Fisiologia em 1923.

No prosseguimento das suas investigacdes, Best
confrontava-se com problemas frequentes de coagulagao
sanguinea induzidas por canulas de vidro que introduzia nas
artérias e veias dos animais de experiéncia e inspirado nos
trabalhos de Howell decidiu usar a heparina, para obviar a
esse inconveniente. Utilizou extractos de figado de cdo, tal
como Howell preconizava, mas a sua forma impura, tornava-
a inoperante e por isso inutil para aqueles propdsitos. Best
sentiu-se motivado e decidido a ultrapassar o problema:
abandonou a investigacdo que consagrava a insulina e
dedicou-se a tempo inteiro a extraccdo e purificacdo da
heparina (Quadro Il).

Em vez de figado de cdo, optou por utilizar figado de
boi, no que foi extremamente bem sucedido. Mais tarde,
recorreu ao pulmao de boi, que se revelou muito mais eficaz,
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Gordon Murray

Gordon Murray (1894-1976) (Fig.5), nasceu em
Ontario, Canada, e formou-se em Medicina em 1921, na
Universidade de Toronto, a que se seguiram multiplos estagios
em Cirurgia, em Londres e Nova York, por um periodo de seis
anos. Murray dedicou-se particularmente a Cirurgia Geral,
Ortopedia, e Cirurgia Vascular. Em 1934, publicou uma série de
17 casos de embolectomia, a maior série da literatura mundial,
com resultados considerados excepcionais.

Conhecedor do interesse que devotava a Cirurgia
Vascular e a exceléncia dos resultados que obtinha, decidiu o
seu compatriota Charles Best convida-lo a experimentar a
eficicia e a utilidade da heparina na sua pratica cirdrgica, o
que de imediato aceitou.

Esse trabalho da investigacdo clinica prolongou-se
por varios anos, em que Gordon Murray foi o pioneiro
solitdrio a escala mundial da utilizacdo clinica da heparina
(Quadro I1l), em que pbde enaltecer, entre outros, o seu valor
inestimavel no tratamento e prevencdo das tromboses
venosas e das embolias pulmonares, bem como a determi-
nacdo das doses terapéuticas éptimas e a duracdo da
administracdo da heparina. O seu primeiro trabalho, em
colaboracdo com Charles Best, intitulava-se “Heparin and the
thrombosis of veins following injury” e surge publicado na
revista Surgery, em 1937.

Trabalhos clinicos de indole idéntica foram apresen-
tados a distintas Sociedades Cientificas, que incluiam a
American Surgical Association em 1938, o Royal College of

de extraccado mais facil e menos onerosa. Em 1936, Best e
colaboradores obtiveram uma solucdo sddica de heparina
cristalizada, ndo toxica e de elevada capacidade anticoa-
gulante, cerca de cem vezes mais potente da que havia obtido
Howell e com a enorme vantagem de se encontrar comercial-
mente disponivel. Faltava-lhe, apenas, a utilizagdo clinica,
gue surgiu pouco tempo depois, com a participacdo do
Ultimo protagonista desta histéria, o igualmente canadiano
Gordon Murray.

Quadro Il Charles Best - Obra Cientifica

Descoberta da insulina, com F. Banting

Prémio Nobel da Medicina e Fisiologia, 1923

Purificacao da heparina, extraida do figado e
posteriormente do pulméao de boi

Solucéo sddica de heparina cristalizada, nao toxica
e de elevada capacidade anticoagulante

Comercialmente disponivel m Gordon Murray

- o SPCCTV
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Quadro Il Gordon Murray - Obra Cientifica

Utilizacao clinica da heparina

“Heparin and the thrombosis of veins following injury”, 1937
“The use of heparin in thrombosis”, 1938
“Heparin in thrombosis and embolism”, 1940

“Heparin in surgical treatment of blood vessesls”, 1940

Surgeons of England em 1939 e o American College of
Surgeons em 1940 e publicados nas revistas mais prestigiadas
da época:
e "The use of heparin in thrombosis”, Ann Surg,
1938
e "Heparin in thrombosis and embolism”, BrJ Surg,
1940
*  "Heparin in surgical treatment of blood vessels”,
Arch Surg, 1940
Lenta e paulatinamente foi-se abrindo a heparina um
vasto campo de aplicacdo clinica, que esteve posteriormente
na base do desenvolvimento da cirurgia arterial directa, da
cirurgia do coragdo e da circulagdo extracorporal, da
hemodidlise e da cirurgia de transplante de orgéos, que s&o
paradigmas da qualificacdo e diferenciacdo da medicina
contemporanea.

EPILOGO

Mas afinal, o que sucedeu a Jay McLean?

Retomemos o seu percurso de vida (Fig.6). Deixou
Baltimore em 1916, rumou a Philadelphia para prosseguir os
estudos médicos, foi mobilizado para participar na | Guerra
Mundial, esteve em Franca, regressou aos EUA e concluiu a
sua licenciatura em Medicina, em 1919. Trabalhou posterior-
mente com Halsted como cirurgido-residente e obteve uma
bolsa de estudos que lhe permitiu estagiar em Leipzig e Paris.
Volta aos EUA , fixa-se em Nova York e dedica-se a clinica
privada. Entre 1928 e 1931 tenta realizar investigacoes,
nunca completadas, sobre o efeito da heparina na prevencéo
da hepatizacdo pulmonar e de bridas cirtrgicas. Em 1932 -33
adoece gravemente e é hospitalizado, recupera e comeca a
dedicar-se a radioterapia do cancro no Memorial Hospital for
Cancer de Nova York. Em 1940 muda-se para a Universidade
de Ohio e enceta uma verdadeira luta para o reconhecimento
da sua participacdo na descoberta da heparina, o que teve
muito pouca receptividade na comunidade cientifica da
época. Tentou publicar uma monografia sobre a heparina,
mas a falta de colaboragdo dos seus pares e convidados
refreou o0 seu entusiasmo. Em 1947, muda-se uma vez mais,
desta vez para Columbus, onde assumiu as funcbes de
director do Departamento de Controlo do Cancro do Distrito
de Columbia. Comeca entdo a organizar o seu espdlio
bibliografico, com a intencéo de o doar a uma Universidade,
provavelmente a Johns Hopkins, constituido por cerca de
1300 separatas, revistas, resumos e referéncias transcritas na
literatura e dedicadas a heparina. Este espélio acabou por ser
enviado para Toronto e integrado na biblioteca de Charles
Best. Em 1949, muda-se finalmente para Savannah, Georgia,

Quadro IV

m Jay McLean, aos 60 anos de idade

assumiu o cargo de Director de um Servico de Radioterapia,
onde permaneceu durante sete anos, até a sua morte, em 14
de Novembro de 1957, os 67 anos de idade.

A campanha que moveu para o reconhecimento do
seu envolvimento na descoberta da heparina ndo teve
qualquer resultado. Apds a sua morte, a sua vidva tentou
organizar um movimento com vista a congregar influéncias e
personalidades médica da época, com o objectivo da atribui-
¢do do Prémio Nobel a descoberta do seu marido, que nao
foi, igualmente, bem sucedida.

Seis anos apds o seu falecimento, a firma Upjohn
decidiu atribuir um prémio pecuniario de 6.000 dollares a sua
viliva, que se encontrava em dificuldades financeiras e por
iniciativa da New York Academy of Sciences foi descerrada
uma lapide de bronze na Faculdade de Medicina de Johns
Hopkins, a entrada do Departamento de Fisiologia, com os
seguintes dizeres (Quadro IV):
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"Jay MclLean, M.D., 1890-1957

In recognition of his major contribution to the discovery of
heparin in 1916, as a second- year medical student in
collaboration with Professor William H. Howell. This plaque is
presented to Johns Hopkins Medlical School at the conference
on Bleeding in the Surgical patient, held by the New York
Academy of Sciences

May 3, 1963"
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CIRURGIA VASCULAR

DOENCA DE BUERGER;
CONCEITOS ACTUAIS

Anita Quintas, R. Roncon de Albuquerque

Servico de Angiologia e Cirurgia Vascular do Hospital de S. Jodo, Porto

Resumo

A doenca de Buerger (Trombangeite obliterante) é uma vasculite inflamatéria segmentar, oclusiva, nao-aterosclerética
que atinge os vasos de pequeno e médio calibre dos membros. Afecta predominantemente adultos jovens do sexo masculino
com isquemia distal das extremidades, manifestada clinicamente por claudicacdo, dor em repouso, Ulceras e/ou gangrena. Cem
anos depois da original descricdo por Leo Buerger, a etiologia da doenca permace por esclarecer, reconhecendo-se a importancia
do papel do tabaco para a iniciacdo, progressdo e progndstico. A sua incidéncia tem decrescido globalmente, apesar de se
verificar um incremento relativo de casos no sexo feminino atribuivel ao nimero crescente de mulheres fumadoras. O tratamento
tem sofrido uma evolucdo considerdvel, manifestado pelo nUmero decrescente de amputagdes realizadas, devendo ser sempre
acompanhado da interrupcdo completa dos hdbitos tabagicos - atitude central para o sucesso da terapéutica. A introdugdo de
antagonistas dos centros canabindides como o rimonabant®, revelou-se promissora no auxilio dos doentes para deixarem de
fumar. Os prostandides constituem hoje uma atitude terapéutica importante. A simpaticectomia e a epiplooplastia enquadram-se
como opcoes terapéuticas cirtrgicas. A recente evolucdo na descoberta de recursos terapéuticos no ambito da angiogénese,
despoletou o desenvolvimento de novas possibilidades de tratamento da doenca de Buerger, considerada uma das vasculites
menos trataveis.

Summary
Buerger's Disease: current concepts

Buerger's disease or thromboangiitis obliterans is a non atherosclerotic, sesgmentar inflammatory vasculitis that reaches small
and medium size vessels of the limbs' extremities. It affects predominantly young male smokers that present distal ischemia, clinically
manifested through claudication, rest pain, ulcers and gangrene. A hundred years after its original description by Leo Buerger, the
disease's etiology remains unclear, but it is acknowledged the importance of tobacco's role for the initiation, progression and
prognosis of the pathology. Its incidence has globally declined, despite the relative increment of female cases owing to the crescent
number of smoking women. The treatment has suffered a considerable evolution, manifested by the decreasing number of
performed amputations, but it should always be followed by complete interruption of the smoking habits — the central attitude of the
therapeutics. The introduction of the antagonists of cannabinoid like rimonabant®, revealed promising in helping pacients stop
smoking. Prostanoids are nowadays an important therapeutic attitude. Sympathectomy and omental transfer are included as surgical
therapeutic options. The recent evolution in the discovery of new therapeutic resources in the angiogenesis scope, have opened up
new possibilities for the treatment of Buerger's disease, considered one of the least treatable vasculitis.

INTRODUCAO

Actualmente aceite como uma entidade nosoldgica
prépria, a doenca de Buerger ou trombangeite obliterante
(TAO) é uma vasculite inflamatéria segmentar, oclusiva, ndo-
-aterosclerética que atinge os vasos de pequeno e médio
calibre dos membros em jovens fumadores predominan-
temente do sexo masculino.

Deve ser incluida no diagnostico diferencial de
qualquer doente jovem que se apresenta com isquemia
distal das extremidades, manifestada por dor em repouso,

Ulcerasou gangrena.

Um século depois da sua nomenclatura no classico
trabalho de Leo Buerger em 1908', continua a ser uma
doenca enigmatica cuja etiologia permanece desconhecida,
mantendo-se contudo inquestionavel a sua forte associacdo
com o tabagismo.

A interrupcdo radical dos habitos tabagicos é a
atitude central da terapéutica, mas a recente evolucdo na
descoberta de novos recursos terapéuticos, quer médicos
quer cirdrgicos veio melhorar o espectro do progndstico
guanto a amputacdo de membros.
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EPIDEMIOLOGIA

Apesar de distribuida globalmente por todo o mundo
a doenca de Buerger tem maior prevaléncia no Médio e
Extremo Oriente, Asia e Europa Oriental do que na Europa
Ocidental ou América do Norte, sendo particularmente
caracteristica de paises como Israel, india e Japao *°.

ATAO afecta todos os tipos de ragas e grupo étnicos,
contudo existe uma incidéncia mais elevada em judeus
Ashkenazi em lIsrael, indicando potencial predisposicao
genética neste grupo. No entanto nao se verificou qualquer
associacdo HLA particular®.

A doenca de Buerger contabiliza 0,5-5% dos doentes
hospitalizados por doenca oclusiva arterial na Europa’. Em
Portugal, na casuistica do Hospital de S. Jodo, entre 1982 e
1986, a percentagem anual de casos com TAO variou entre
2,0% e 4,5% de todos os pacientes internados com doenca
vascular oclusiva periférica’.

A sua incidéncia no mundo tem decrescido global-
mente, contudo verifica-se um incremento relativo no sexo
feminino, atribuivel ao numero crescente de mulheres
fumadoras’. Inicialmente a incidéncia nas mulheres era muito
baixa, com uma prevaléncia na ordem dos 1- 2%, enquanto
gue actualmente se situa entre os 11 a 23%, estando as
diferencas encontradas entre varias séries na dependéncia
dos critérios usados para o diagndstico®.

A TAO ocorre preferencialmente em adultos jovens,
com a mediana da idade de inicio dos sintomas situada nos
34 anos e um ratio sexo masculino: sexo feminino de 7,5:1°,

DIAGNOSTICO

Classificada patologicamente como uma vasculite, a
doenca de Buerger difere destas por possuir trombo
altamente celular com muito menor actividade celular na
parede do vaso, além de lamina eléstica interna preservada.
Distingue-se também pela normalidade dos marcadores
imunoldgicos usuais nomeadamente reagentes da fase
aguda como a proteina C reactiva e a velocidade de
sedimentacdo, complexos imunes, niveis do complemento e
autoanticorpos como os anticorpos antinucleares ou o factor
reumatoide, que em geral sdo negativos “.

Diversos critérios de diagnéstico foram propostos
para a doenca de Buerger, a maioria dos quais tem em linha
de conta critérios de exclusdo para além dos aspectos
caracteristicos da patologia que, em conjunto, corroboram
com um diagnéstico consistente’.

Shionoya sugeriu 5 critérios clinicos para o diagnds-
tico de TAO, que sao utilizados universalmente®;

e Inicio dadoencaantesdos 50 anos;

e Histéria de habitos tabagicos;

e LesOesarteriais oclusivas infrapopliteas;

e Envolvimento dos membros superiores com ou

sem tromboflebite migratdria;

* Auséncia de factores de risco para aterosclerose a

excepcdo do tabagismo.

Baseados na analise de um conjunto de doentes com
TAO, Mills e Porter desenvolveram critérios de diagnostico
mais rigidos, designados como critérios major, essenciais para
o diagndstico e critérios minor que suportam o mesmo’. Os
critérios majorincluem:

e Inicio daslesdesisquémicas antes dos 45 anos;

e Abuso detabaco;

e Artérias proximalmente a poplitea ou a branquial
nado atingidas pela doenca;

e Documentacdo objectiva de doenca oclusiva arte-
rial através de plestimografia dos quatro membros;
Exclusédo de:

a) Fonte emboligena proximal, traumatismo e
lesdes locais;

b) Doengas auto-imunes, estados de hipercoagu-
labilidade e aterosclerose (diabetes, dislipide-
mia, hipertensao arterial, insuficiéncia renal).

Como critérios minor:

*  Flebite migratdria superficial;

* SindromedeRaynaud;

e Envolvimento dos membros superiores;

e (Claudicacao do pé™.

E de referir que estes critérios podem revelar-se
particularmente rigidos e excluir alguns pacientes com
possivel doenca de Buerger, mas em contrapartida a sua
aplicacio permite um diagndstico preciso e irrefutavel’.

Papa e Adar, por sua vez, desenvolveram um sistema
de pontuacdo numérica mais flexivel que contabiliza um score
de probabilidade para o diagnéstico de TAO®.

Mais recentemente, Jeffrey W. Olin'™® prop6s um
conjunto de critérios semelhantes aos de Shionoya, incluindo
um maior nimero de conceitos clinicos a seguir citados:

e |dadeinferiora45anos;

e Histériarecente de consumo de tabaco;

e Presenca de isquemia distal dos membros indica-
da por claudicacdo, dor em repouso, Ulceras is-
guémicas ou gangrena e documentada por meios
complementares ndo-invasivos;

e Exclusdo de doencas auto-imunes, estados de hi-
percoagulabilidade e diabetes mellitus;

¢ Exclusdo de fontes emboligenas proximais, confir-
mada através de ecocardiograma e arteriografia;

e Achados arteriograficos consistentes nos membros
clinicamente envolvidos e nos ndo atingidos '

Esta multiplicidade de critérios propostos para o
diagnostico de TAO reflecte alguma falta de consenso e é
susceptivel de causar alguma confuséo. Neste sentido seria
importante o desenvolvimento de um método de diagnéstico
Unico e completo que fosse universalmente aceite'.

CONCEITOS CLINICOS, ANGIOGRAFICOS E ANATOMO-
PATOLOGICOS

Clinicamente a dor é o sintoma dominante e, por or-
dem decrescente de frequéncia, o doente pode experimentar
claudicacdo da regido posterior da perna ou pé, dor em
repouso, gangrena digital dolorosa (Fig. 1) e isquemia aguda
fulminante do pé com manutencdo dos pulsos arteriais
distais®. A ocorréncia de alteraces da cor da pele, extre-
midades frias e lesdes cutaneas pode preceder os episddios
dolorosos®. Um terco a metade dos doentes tem envolvi-
mento da extremidade superior, o qual pode surgir como
primeira apresentacdo em 10-20% dos casos'* . A isquemia
dos membros superiores é assim clinicamente evidente em
40-50% dos doentes, mas pode ser detectada em 63% pelo
Teste de Allen e em 91% com a arteriografia da méo e
antebraco’. Fenémeno de Raynaud, parestesias e trombo-
flebite superficial estdo presentes em cerca de um terco dos
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Doente do sexo masculino de 33 anos com gangrena
dos membros inferiores (Adaptado de: Roncon de
Albuguerque R., Endarterite Obliterante do Jovem
(Estudo Clinico e Histopatoldgico), Tese de
Doutoramento, 1982 — casuistica pessoal)

doentes. A tromboflebite superficial, observada em 40-60%
dos casos, é migratéria e recorrente, afectando tanto as
pernas como os bracos’. O curso clinico da doenca é caracte-
rizado por remissdes e exacerbagdes, intimamente relacio-
nadas com a actividade tabagica .

Na casuistica do Servico de Angiologia e Cirurgia Vas-
cular do Hospital de S. Jodo (HSJ) de um total de 192 doentes
entre 1997 e 2000, o sintoma inicial mais frequente era a
claudicacédo (52%). A dor em repouso (19%), Ulceras (22%) e
gangrena (17%) (Fig. 1) perfaziam as queixas mais frequentes
na primeira consulta’.

Sendo uma das patologias vasculares com aspectos
arteriograficos mais sugestivos, a TAO apresenta diversas
imagens angiogréficas tipicas que corroboram o seu diagnos-
tico'”®. A artéria mais comummente atingida ¢ a tibial anterior
(41,4%) seguida da tibial posterior (40,4%) nos membros
inferiores e a cubital (11,5%) nos membros superiores”. E
caracteristico de TAO uma angiografia (Fig. 2) com:

e Auséncia de lesdes caracteristicas de ateroscle-
rose, aneurismas ou outra fonte proximal de
embolismo;

* Ocluséo arterial em cone, com artérias tronculares
deltmen afunilado *'*;

e (Colaterais em forma de “saca-rolhas” (Fig. 2) (em
100% dos doentes), de “raizes de arvore” (40%) e
de “pontes vasculares” (80%) *'"*'¢;

e Multiplas lesdes segmentares oclusivas intercala-
das com zonas vasculares normais - skip lesions
(100%) (Fig. 2), *""%;

¢ O ponto de oclusdo é bem definido e abrupto (42-
100%), sem irregularidade proximal®'®; sendo factor
de exclusdo do diagnostico de TAO a presenca de
irregularidades e calcificaces da parede vascular **.

Muito raramente a TAO pode ocorrer noutros territd-
rios vasculares, nomeadamente a nivel intestinal, onde atinge
preferencialmente ramificagdes mais do que os troncos
principais'’. A TAO mesentérica pode ocorrer em qualquer
altura durante o curso da doenca e ser a sua manifestacdo
dominante’. O diagndstico precoce destes casos é dificil e a
sua apresentacdo agrava substancialmente o prognéstico "%,

Aspecto angiografico com skip lesions e colaterais em
forma de “saca-rolhas”.
(Cedida por Prof. R. Roncon de Albuquerque)

Histopatologicamente, a lesdo mais tipica de TAO é a
presenca de granuloma de células gigantes na periferia do
trombo (Fig. 3)°. A auséncia de necrose fibrindide na parede
arterial e a preservacdo da arquitectura geral dos vasos
permitem distinguir a TAO das outras vasculites e da ateros-
clerose’.

Aspecto histopatolégico Doencga de Buerger:
presenca tipica de células gigantes multinucleadas no
interior do trombo, fase sub-aguda.

(Cedida por Prof. Doutor R. Roncon de Albuquerque)

Através do exame anatomopatoldgico é possivel reali-
zar o estadiamento da doenca. Na fase aguda caracteriza-se
por associagdo de trombose e inflamacdo, com o limen
arterial ocluido por trombo fresco de varidvel grau de
aderéncia ao endotélio e na fase sub-aguda contendo
microabcessos de células gigantes multinucleadas de tipo
Langhans, células epitelidides e leucécitos (Fig. 3). A infiltra-
¢do da artéria por leucocitos polimorfonucleares e células
mononucleares é mais evidente na intima e no trombo.
Macréfagos exprimindo HLA-DR e células dendriticas estao
localizados preferencialmente na intima e possivelmente
apresentam antigénios circulantes aos linfocitos T CD4+ que
predominam no infiltrado 2 Macroscopicamente verifica-se
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um aumento da tensdo, entumescimento e edema dos
tecidos na periferia das artérias ocluidas®”. O estadio
intermédio consiste na progressiva organizacdo do trombo
oclusivo, formacdo de novos vasos e pela concomitante
redugao do fenémeno inflamatério da parede do vaso com
escassez de microabcessos*”'®. A fase crénica é marcada pela
recanalizacdo do trombo celular e pela intensa fibrose da
adventicia e periarterial, acompanhada de aderéncia as
estruturas adjacentes’. Macroscopicamente os vasos atin-
gidos encontram-se contraidos e duros e a arquitectura geral
da parede continua a manter-se, podendo ocorrer fragmen-
tacdo da intima’". A tromboflebite superficial na doenca de
Buerger é histologicamente semelhante a trombose venosa
idiopatica'.

Todos estes achados histopatoldgicos sdo mais
passiveis de serem diagndsticos se obtidos na fase aguda ou
sub-aguda da doenca’.

ETIOLOGIA

Apesar de a causa da doenca de Buerger permanecer
por esclarecer, é inegavel que o factor central é o tabaco e a
sua associacdo muito significativa com a doenca reflecte-se
tanto na iniciagdo como na progressao e continuagao dos
sintomas. Menos de 5% dos doentes sdo nao-fumadores’, e
mesmo nestes é questiondvel se ndo terdo fumado no
passado ou se sdo fumadores passivos’. Através da
quantificacdo na urina do principal metabolito da nicotina, a
cotinina, é possivel determinar quais os fumadores activos,
mas desconhece-se qual o seu papel etiopatolégico na
doenca®. Sabe-se contudo que em doentes com niveis
persistentemente baixos de cotinina na urina, praticamente
ndo ha recorréncia de isquemia sintomatica’. E possivel que
haja uma sensibilidade anormal ou alergia a algum
componente do tabaco capaz de desencadear reactividade
vascular, mas nao se encontraram diferencas nas respostas
celular e humoral a “purified tobacco glycoprotein (TGP)"
entre fumadores saudaveis e fumadores com TAO*". Tam-
bém foram apontadas como potenciais accoes prejudiciais do
tabaco na fisiopatologia da doenca, o seu efeito vasocons-
tritor na circulagdo periférica e accdo pré-trombodtica ao
diminuir a sintese de prostaciclina®. Contudo, como apenas
um numero muito reduzido de fumadores vird eventual-
mente a desenvolver a doenca, é necesséria e evidente a
presenca de outros factores etiolégicos em individuos
susceptiveis, tendo o tabaco um papel sinérgico neste
processo. Assim podera existir uma susceptibilidade genética
para o desenvolvimento de TAO. Nenhum gene foi ainda
identificado e, apesar de alguns estudos indicarem uma
incidéncia aumentada de HLA-A9 e HLA-B5", assim como
HLA A1, B8 e DR4® ndo existe um padrao distinto de haplétipo
HLA consistente entre os doentes de todo o mundo®. Também
foi sugerido que o HLA-B12 poderia estar associado a
resisténcia a doenga uma vez que quase néo foi detectado em
doentes com TAO. Contudo, estes aspectos genéticos perma-
necem inconclusivos’.

Em relagdo a mecanismos imunoldgicos intervenien-
tes, existe uma hipersensibilidade ao colagéneo tipo | e tipo
Ill, constituintes normais das artérias humanas®. E também
evidente a presenca de anticorpos anti-elastina, anti-colagé-
neo”” e anti-células endoteliais (AECA) nestes doentes’. Os
AECA estdo particularmente elevados nos individuos com

doenca activa e diminuidos na doenca em remissao, podendo
os seus titulos revelar-se Uteis no follow-up da doenca de
Buerger**®. A existéncia de depdsitos de IgG, C3 e C4 nas
lesbes vasculares (zonas de fractura da intima) e de complexos
imunes circulantes enfatiza a presenca de uma perturbacéo
da resposta imune nos doentes com TAO™. Em contrapartida
¢ de referir que estes achados sdo pouco especificos e
poderdo ocorrer secundariamente as alteracoes inflama-
térias, mais do que constitufrem causa das lesdes vasculares’.

Apesar de a doenca de Buerger ser caracterizada pela
oclusdo trombdtica segmentar de artérias e veias, a evidéncia
de associacdo a um estado de hipercoagulabilidade ainda ndo
foi confirmada. Foram descritos alguns estados trombofilicos
associados a TAO nomeadamente aumento dos titulos de
anticorpos antifosfolipideos, hiperhomocisteinemia e defi-
ciéncia de proteina S, mas a incerteza de se sdo distlrbios
priméarios ou secundarios levanta a divida da sua inclusdo ou
exclusdo nos critérios de diagndstico da doenca de Buerger”.
Na casuistica de 192 doentes do HSJ foi estatisticamente
significativa a presenca de anticorpos anti-cardiolipina 1gG
em 46% dos doentes. A demonstracao de um nivel duas vezes
superior de activador do plasminogénio tipo urocinase e de
um nivel 40% inferior de inibidor tipo | do activador do
plasminogénio livre em doentes com TAO®, bem como uma
maior excitabilidade das plaquetas com hiperagregabilidade
a serotonina*'® sd0 exemplos de diversos outros parametros
estudados sugestivos de anormalidades pré-tromboticas na
doenca de Buerger.

A hipotese de microorganismos infecciosos poderem
contribuir para a fisiopatologia da doenca de Buerger
também foi colocada, uma vez que o seu papel ja foi sugerido
em outras doencas vasculares. Neste sentido, ja foi reconhe-
cido em doentes com TAO, uma prevaléncia aumentada de
HBsAg e anti-HBs, levantando a suposicdo do envolvimento
do virus da Hepatite B na patogénese da doenca’’. Num
estudo recente” explorou-se a possivel ligacdo entre a
infeccdo oral e a doenga de Buerger, analisando a presenga de
7 espécies de bactérias periodontais em 14 doentes e nas suas
artérias. Todas as amostras, a excepcao de uma, foram
positivas para pelo menos uma espécie de bactéria oral e a
bactéria mais frequente foi Treponema denticola detectada
em 12 artérias. A mesma espécie de bactéria foi encontrada
nas amostras oral e arterial. Todos os doentes tinham
periodontite a qual estd proximamente relacionada com o
hébito de fumar. O tabaco exacerba assim a doenca
periodontal e estimula a invasdo extensiva de bactérias para
0s vasos sanguineos que, transportadas por mondcitos,
podem vir a alojar-se nos vasos mais periféricos. Pela sua
capacidade trombogénica, estes microorganismos poderiam
induzir trombose ocluindo o limen dos vasos os quais, na
doenca de Buerger, também apresentam sinais infecciosos
(microabcessos e células gigantes multinucleadas™.

No ambito da evidéncia de disfuncdo endotelial na
doenca de Buerger, foi demonstrado que existe um prejuizo
na vasodilatacdo dependente do endotélio nos vasos
periféricos destes doentes. Num estudo levado a cabo por
Makita e col, foi comparado o fluxo sanguineo do antebraco
através da plestimografia, apds infusao de acetilcolina
(vasodilatador dependente do endotélio) e infusao de nitro-
prussiato de sédio (vasodilatador independente do endotélio)
em membros aparentemente ndo-afectados. Os resultados
demonstraram uma reposta menor na subida do fluxo
sanguineo com a acetilcolina intra-arterial, confirmando que
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existe uma deficiente vasodilatagdo dependente do endotélio
na doenca de Buerger, mesmo em membros clinicamente nao
atingidos**.

A par do deficiente vasorelaxamento dependente do
endotélio, sabe-se que existe uma diminuicdo do outflow
simpatico periférico, indiciando uma disfungao neurohumo-
ral da circulacao periférica na TAQO. Esta hipdtese é também
apoiada pela associagdo da doenca com o tabaco e pela
efectividade questionavel da simpaticectomia como meio
terapéutico.

Adicionalmente foi sugerido recentemente que o uso
recreativo de cocaina, um potente agente simpaticomi-
mético, poderia predispor ao desenvolvimento de doenca
oclusiva vascular semelhante a TAO. Esta associacao patolo-
gica veio acentuar ainda mais o envolvimento do sistema
adrenérgico periférico™.

No estudo® da anélise de 13 doentes de Buerger e 13
doentes simpaticectomizados comparados com 16 volun-
tarios saudaveis, constatou-se que os doentes com TAO
tinham niveis basais mais baixos de catecolaminas. Apos o
fumo de um cigarro, verificou-se que, nos saudaveis, a
nicotina induzia um decréscimo na noradrenalina (pNA),
enquanto que nos doentes de Buerger isso ndo ocorria.
Adicionalmente nos simpaticectomizados o efeito terapéu-
tico de aumento da adrenalina (pAD) era atenuado depois de
fumar®*. Assim conclui-se que na doenca de Buerger existe
um prejuizo da funcdo simpaticoadrenérgica com baixos
niveis sanguineos de catecolaminas associados a uma altera-
cao daresposta adrenérgica periférica ao fumo do tabaco™.

Por Ultimo é de referir que, com base em alguns casos
de arterite juvenil com lesbes aterosclerdticas atribuidos ao
abuso de Cannabis saliva e Cannabis indica, foi considerada
recentemente uma arterite especifica da cannabis. No entan-
to existem algumas duvidas acerca da sua individualidade,
uma vez que é clinicamente muito semelhante a doenca de
Buerger e as diferencas nas lesdes anatomopatoldgicas entre
ambas sdo pouco convincentes. Neste sentido, apesar do
papel da cannabis permanecer controverso, pode-se consi-
dera-la como um factor contribuinte para o desenvolvimento
de TAO a par do tabaco’.

TRATAMENTO

Em virtude do néo esclarecimento da etiologia, o tra-
tamento da doenca de Buerger é essencialmente sintomatico.
Contudo, constituindo o tabaco uma das Unicas certezas de
iniciacdo e progressdo da doenca, é imprescindivel a sua
descontinuacao completa, no sentido de travar a evolucao da
doenca eimpedir futuras amputagdes—o fumo de um ou dois
cigarros por dia é suficiente para manter a doenca activa. A
eficacia da abstencdo tabagica pode ser documentada pela
medicao dos niveis de cotinina na urina, perante um doente
em que a doenca permanece activa’. A educacio e aconselha-
mento médico sao essenciais na persuasao para cessacao do
tabagismo, contudo apenas 43-70% dos casos o fazem com
sucesso.” Recentemente foram introduzidos os antagonistas
selectivos dos receptores cannabindides de que é exemplo o
rimonabant®, que demonstrou resultados promissores para
ajudar os doentes a deixar de fumar’.

A par da medida terapéutica central que é a inter-
rupcao de habitos tabagicos, existem outras terapéuticas que
visam o alivio da sintomatologia e que podem passar por uma

atitude conservadora com terapéutica médica ou pelo
recurso a intervengao cirdrgica.

TERAPEUTICA MEDICA

Cuidados locais de suporte devem ser direccionados no
sentido de maximizar o fluxo sanguineo para os membros
afectados'’. Localmente, em lesdes ulceradas periféricas, é
necessario uma atitude expectante e conservadora, com
preferéncia pela aplicacdo de soro fisiolégico na limpeza de
feridas infectadas e recurso a antibioterapia sistémica aquando
de infeccdo concomitante’. No caso de dor isquémica muito
intensa estd indicada a analgesia potente ou mesmo anestesia
epidural. Neste parametro Shionoya propds um conjunto de
atitudes denominadas bridging treatment para o alivio da dor
intratavel que consistem na triade: anestesia epidural, perfusdo
de prostagladinas e tromboliticos, com o objectivo de reducao
da estase e aumento do fluxo capilar e oxigenacao dos tecidos’.
Na fase aguda esta também indicada a heparina endovenosa
para profilaxia de trombose proximal’.

A terapéutica médica com resultados clinicos positi-
vos demonstrados, é o uso dos prostandides.

A administracdo intra-arterial de prostaglandina E1
tem efeito vasodilatador e antiagregante plaquetéario maxi-
mos, quando em baixa concentracdo. A infusdo continua
com baixa dose (0,1ng/kg/min) foi efectiva em 75% dos
doentes com Ulceras ditas como intrataveis’. Também a
referéncia a prostaciclina (PGI2) como inibidor potente da
agregacao plaquetéria e eficaz vasodilatador, veio enriquecer
o conceito da hemostase na doenca de Buerger, principal-
mente pelos bons resultados com terapéutica com iloprost,
um analogo estavel da PGI2, capaz de melhorar a isquemia
critica quando administrado no momento da cessacdo
tabagica™’.

Fiessinger e Shafer no seu estudo de 1990, conduzi-
ram a comparagao entre o iloprost em infuséo didriade 6hea
aspirina®, em doentes com isquemia critica dos membros por
doenca de Buerger, durante um periodo de 28 dias.
Concluiram que a cicatrizacao das lesdes isquémicas e o alivio
da dor foram consideravelmente superiores para o grupo de
iloprost (aos 6 meses: 88% de resposta para o iloprost e 21%
para a aspirina®). De igual modo a necessidade de amputacdo
futura foi significativamente reduzida com o uso do iloprost,
verificando-se a realizagdo desta intervencdo em 6% compa-
rados com 18% no grupo da aspirina®™.

Mais recentemente o estudo levado a cabo pelo
“European TAO Study Group” permitiu enfatizar o efeito mais
consistente do iloprost quando administrado em baixa dose,
concluindo que a dose mais baixa (100ug, 2x/dia, durante 8
semanas) desencadeava um alivio mais significativo da dor
em repouso sem recurso a analgésicos, em comparacdo a
dose mais elevada deiloprost (200 ug, 2x/dia) ou ao placebo’.

Do mesmo modo, também o uso de vasoprost”
(PGET) permitiu a cicatrizagdo de lesdes isquémicas com
resolucdo da dor e sem o aparecimento de qualquer efeito
secundario em 10 doentes de TAO, revelando-se uma opc¢ao
terapéutica igualmente eficaz em doentes com lesdes
periféricas crénicas que nao respondem a outros meios de
tratamento’.

O uso de inibidores dos canais de célcio, tais como a
nifedipina e a amlodipina, é frequentemente recomendado
apesar de ndo existir prova da sua real efectividade’, mas na
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presenca de um vasoespasmo significativo podem ser admi-
nistrados *.

Perante a fase aguda da doenca, a terapéutica
antiagregante e heparinizagdo pode ter beneficio tedrico na
prevencao de trombose progressiva, mas a sua eficacia
permanece incerta, verificando-se 0 mesmo no respeitante a
terap@utica trombolitica®. Os anti-inflamatdrios ndo-esterdides
s&o o tratamento de eleicdo para a tromboflebite superficial’ e
Nnos casos mais severos, pode-se recorrer aos corticoesterdides
sistémicos ou tépico .

A implantagdo de estimulador da espinal medula foi
realizada recentemente em doentes com lesdes tréficas e dor
em repouso que ndo responde a qualquer outro tipo de
analgesia’, tendo-se alcancado, em alguns casos reportados,
um alivio consideravel da dor”. Contudo esta terapéutica é
dispendiosa e a evidéncia de qualquer melhoria na cicatri-
zacdo das lesdes isquémicas é questiondvel, sendo assim
reservada para casos extremos nos quais todas as outras
medidas conservadoras foram inefectivas’.

A demonstracdo num pequeno estudo que os doen-
tes com exacerbacdo clinica de TAO possuiam niveis mais
elevados de endotelina-1 (um potente vasoconstritor), levou
a experimentacdo do potencial efeito benéfico de tezo-
sentan” ou bosentan®, antagonistas dos receptores da endo-
telina. Contudo a infusdo aguda de tezosentan® nao teve
qualquer efeito hemodinamico superior ao do placebo’.

TERAPEUTICA CIRURGICA

A cirurgia de bypass é uma opgao pouco praticavel,
face a natureza periférica da doenca e ao envolvimento
segmentar difuso®. De facto, os doentes com doenca de
Buerger ndo sdo candidatos ideais para a cirurgia arterial
directa, pois é frequente a presenca de um baixo run-off e
escassez de local para efectuar a anastomose distal’. No
entanto, a cirurgia de revascularizacdo, quando concreti-
zavel, pode permitir uma taxa de permeabilidade superior a
50%, mesmo num longo periodo de tempo, o que é
satisfatoriamente aceitdvel tendo em conta a natureza distal
do bypass, em que o pequeno calibre das artérias e o baixo
fluxo tornam o procedimento tecnicamente dificil. A
administracdo conjunta de prostaglandinas pode aumentar
ainda mais a taxa de permeabilidade do bypass®. No caso de
faléncia da reconstrucédo vascular, as repercussoes e evolucdo
patolégica dos membros é satisfatéria, nao sendo recomen-
dadas interven¢des prematuras nomeadamente amputacao
ou nova reconstrucdo arterial a curto prazo®’.

Com o objectivo de abolir a actividade vasoconstritora
permanente nos tecidos superficiais da parte distal dos
membros e assim melhorar a vascularizacdo da pele®, a
simpaticectomia, lombar ou cervico-toracica, pode potencial-
mente ajudar na cicatrizacdo das lesdes isquémicas da
doenca de Buerger. Verificou-se que os doentes simpati-
cectomizados apresentavam niveis de noradrenalina (pNA)
diminuidos proporcionalmente ao tempo de follow-up®, e
niveis mais elevados de adrenalina (pAD) e L-DOPA compara-
tivamente a doentes ndo-simpaticectomizados™. Estas dife-
rencas poderdo corresponder a um aumento da vasodilata-
cdo (por aumento da relacdo pAD/pNA) e a uma diminuicdo
da resposta pressora a nicotina, com perda da libertagdo
neural de catecolominas - induzida pela nicotina®™* . A Sim-
paticectomia tem também valor na prevencao da amputacéo’

e parece ser mais eficaz quando é acompanhada de cessagao
tabagica, uma vez que nestes doentes fumar diminui a pAD*.

Na série de 207 doentes de TAO do Hospital de S.
Jodo, 67% dos doentes foram submetidos a simpaticectomia
lombar, dos quais 74% permaneceram livres de amputacao
major, enquanto que 11% realizaram cirurgia de bypass,
tendo evitado amputacao 7 1% destes’.

QOutra abordagem cirlrgica ja experimentada em
doentes com TAO é a epiplooplastia, cujos resultados revela-
ram aumento significativo da temperatura da pele e alguma
melhoria na dor em repouso, da claudicacdo e da cicatrizacdo
das lesdes isquémicas’. Estes dados foram justificados pela
constatacdo das propriedades angiogénicas préprias do
epiplon, considerando-se mesmo a existéncia de um factor de
crescimento derivado do epiplon”.

Depois de esgotadas todas as outras alternativas, a
amputacdo é sem dulvida a Ultima opgdo, sendo utilizada
principalmente naqueles que, ignorando todas as recomen-
dacdes, continuam a fumar. Pode ser major ou minor ®, sendo
a opcéo derradeira na presenca de Ulceras ndo-cicatrizantes,
gangrena ou dor intratavel”. A amputacdo minor é a mais
frequentemente realizada (16,7- 39,5%) mas o risco de
amputagao major (acima do joelho ou da méo) ainda perma-
nece elevado mantendo-seentre 4,4%e 11,8%°.

Por Ultimo é importante ressaltar que recentemente se
tem verificado uma mudanca marcada na escolha da opcéo
terapéutica para a doenca de Buerger. E um facto que as
modalidades terapéuticas cirdrgicas tém sofrido um declinio
abrupto em detrimento da terapéutica farmacolégica. O
maior contribuinte para esta mudanca foi a introdugao das
prostaglandinas e a possibilidade de bloqueio farmacolégico
dos ganglios simpaticos também pode contribuir para a
diminuicdo efectiva da realizacio de simpaticectomia.

TERAPEUTICA ANGIOGENICA EXPERIMENTAL

A angiogénese pode ser alcancada pela introducédo de
factores de crescimento, implantacdo de genes angiogénicos
ou através de células stem contendo células precursoras
endoteliais e mesenquimatosas. Constituindo o factor de
crescimento endotelial vascular (VEGF) um elemento fulcral
para o processo de angiogénese, estudos preliminares
realizaram a injeccdo intramuscular de VEGF em doentes com
TAO, com resultados encorajadores’. Do mesmo modo a
transferéncia por via intramuscular do gene do VEGF usando
um naked plasmid DNA realizada em 7 doentes, demonstrou
incremento de vasos colaterais a volta dos locais de injeccdo em
5 dos 7 doentes e melhoria das lesoes isquémicas em 4 de 6
doentes’.

Ainda em relacdo ao uso de factores de crescimento,
também se verificou um beneficio terapéutico com a admi-
nistragdo de factor de crescimento de fibroblasto recombi-
nante-2, em individuos com doenca arterial periférica e
claudicacao”.

No respeitante a terapéutica angiogénica celular, a
maioria dos estudos recentemente publicados centraram-se
no transplante de células mononucleares da medula 6ssea,
com resultados satisfatérios na melhoria da isquemia® mas o
processo inerente ao isolamento das células é altamente
complexo, caro e com potencial risco de contaminacdo. No
sentido de ultrapassar estas desvantagens Kim D.I., KM. e
col.” procederam ao transplante autélogo de células stem da
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medula 6ssea através da fenestracdo dssea da tibia. Para tal,
em 27 doentes com TAO, realizaram fenestracdo da face
posterior da tibia em 6 locais com o objectivo de promover a
libertacdo de células stem e factores de crescimento
directamente na regido do musculo em isquemia. Adicio-
nalmente, tendo em conta que a eficicia da angiogénese esta
dependente do nimero de células imaturas existentes, foi
realizada a injeccdo pré-operatéria de factor estimulador de
coldnias de granulécitos recombinante humano (r-HuG-CSF),
capaz de mobilizar da medula 6ssea as células precursoras
endoteliais (EPCs). Este parametro foi documentado pelo
incremento de fendtipo CD34 e CD133 (marcadores das
EPCs) no sangue periférico e na propria medula éssea. Os
resultados revelaram melhoria dos sintomas isquémicos
marcadamente em 1 membro e moderadamente em 26
membros. De 17 membros com Ulceras ndo-cicatrizantes, 13
sofreram processo completo de cicatrizacdo. A avaliagdo
arteriografica também demonstrou formacdo de vasos
colaterais, mas com diferentes graus de intensidade. Assim o
transplante autélogo de células stem por fenestragao da tibia
e com efeito sinérgico da injeccdo pré-operatéria de r-HuG-
CSF, abriu novas portas ao tratamento da doenca de Buerger,
demonstrando ser um meio efectivo e seguro de induzir a
angiogénese ™.

Num outro estudo preliminar, foi realizada em 4
doentes terapéutica de células stem usando células pluri-
potenciais derivadas de sangue do corddo umbilical,
demonstrando-se melhoria no alivio da dor e na cicatrizacdo
delesdes necréticas da pele’.

PROGNOSTICO

O prognostico da TAO estd directamente relacionado
com a perpetuagao do tabagismo — o factor de risco major
para a recorréncia da doenca e necessidade futura de
amputacdo. Aproximadamente 40% dos doentes que conti-
nuam a fumar terdo necessidade de amputar um dedo ou
extremidade em contraste com 5% daqueles que interrom-
peram os habitos tabagicos™. O risco de amputacéo é assim
2,73 vezes superior nos fumadores continuados’.

A sobrevida a longo-prazo ndo é habitualmente
afectada pela doenca de Buerger, presumivelmente devido ao
facto de o envolvimento da circulacdo visceral, corondria ou
cerebral ser muito raro’. A esperanca média de vida de
doentes com TAO aproxima-se da populacdo normal da
mesma idade e sexo e é estimadamente 98% aos 5 anos e
94% aos 10 anos, sendo claramente superior a da ateros-

clerose que determina uma sobrevida de 76% e 59% aos 5
anos e 10 anos, respectivamente’.

Do mesmo modo, a taxa de mortalidade dos doentes
com TAO nédo é necessariamente superior a da populacdo
com idade e sexo correspondentes. Contudo, as multiplas
amputacdes provaveis e a progressiva incapacidade nao dei-
xam de causar um impacto dramdatico e declinio significativo
na qualidade de vida dos doentes'®.

CONCLUSOES

A doenca de Buerger continua, cem anos depois da
sua descricao original por Leo Buerger, sem etiologia esclare-
cida. A importancia do tabaco permanece consensual,
reconhecendo-se o seu papel no desencadeamento e pro-
gressao da doenca. Nos Ultimos tempos, a incidéncia da TAO
tem sofrido uma tendéncia decrescente, acompanhada,
contudo, de um aumento relativo de casos no sexo feminino,
justificado pelo nimero crescente de mulheres fumadoras. O
seu diagnoéstico deve ser considerado em fumadores com
menos de 45 anos, que se apresentam com isquemia distal
dos membros manifestada por claudicacdo, dor em repouso,
Ulceras isquémicas ou gangrena. Variados critérios de
diagnostico foram propostos ao longo do tempo, pelo que
seria importante um consenso global para a sua unificagdo
num método Unico e completo, no sentido de um diagnds-
tico mais uniforme e preciso em todo o mundo.

O curso clinico da doenca é caracterizado por
remissdes e exacerbacdes, intimamente relacionadas com a
actividade tabagica, pelo que a interrupcdo do tabagismo é a
atitude fulcral da terapéutica e deve acompanhar sempre
qualquer outra opcdo de tratamento. A introducao recente
do rimonabant®, antagonista selectivo dos receptores dos
centros cannabindides, veio auxiliar neste ponto, podendo
ser uma nova ajuda para os doentes deixarem de fumar.

O tratamento médico-cirtrgico evoluiu consideravel-
mente, resultando numa diminuicdo do nimero de ampu-
tacOes efectuadas em séries recentes. Nos Ultimos tempos,
tem-se verificado uma preferéncia pela terapéutica médica
conservadora, em que a introducdo das prostaglandinas e a
possibilidade de bloqueio farmacolégico dos ganglios
simpaticos contribuiram para a reducdo mesuravel do
ndmero de intervengdes cirdrgicas. A recente evolucao na
descoberta de novos recursos terapéuticos no ambito da
angiogénese, de que é exemplo o transplante autélogo de
células stem por fenestracdo da tibia e com efeito sinérgico da
injeccdo pré-operatéria de r-HuG-CSF, tem aberto novas
portas para o tratamento da doenca de Buerger, considerada
uma das vasculites menos trataveis.
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REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR

CIRURGIA VASCULAR

CIRURGIA RECONSTRUCTIVA
DE UMA COARTACAO DA
AORTA ABDOMINAL ALTA,

ASSOCIADA A ANEURISMA
DAARTERIA RENAL BILATERAL.
CASO CLINICO.

A. Dinis da Gama, Luis M. Pedro, José Luis Gimenez, Ruy F. e Fernandes

Clinica Universitéaria de Cirurgia Vascular do Hospital de Santa Maria, Lisboa

Resumo

Os autores descrevem o caso clinico de uma jovem de 13 anos de idade, sofrendo de hipertensdo arterial grave,
consequéncia de uma coartacdo da aorta abdominal alta, que envolvia a origem das artérias renais e da mesentérica superior. A
exploracéo cirlrgica revelou a coexisténcia de aneurismas displasicos da origem de ambas as artérias renais. A doente foi objecto
de um complexo procedimento de revascualrizacdo, que é descrito, e que decorreu sem complicagdes, assistindo-se a
normalizacdo imediata dos valores da tensdo arterial. Os aspectos essenciais da etiopatogenia, clinica, diagnéstico e tratamento
desta entidade s&do objecto de discussao, apoiada numa extensa revisao da bibliografia, dedicada ao tema.

Summary

Reconstructive surgery of an upper abdominal aortic coarctation, associated to
bilateral renal artery aneurysms. Case report.

The authors report the clinical case of a 13 year old girl with the diagnosis of arterial hypertension, consequence of an upper
abdominal aortic coarctation, involving the origin of both renal arteries and the superior mesenteric artery. Surgical exploration
disclosed the coexistence of displasic aneurysms at the origin of both renal arteries. She underwent a complex revascularization
procedure, which is described, and the post operative course was uneventfull, having normalised the values of the blood pressure.
The main features of etiopathogeny, clinical presentation, diagnosis and surgical management of this entity are discussed, based on
an extensive review of the literature.

INTRODUCAO

A coartacdo da aorta abdominal é uma malformacio
congénita rara, que pode afectar todos os seus segmentos, de
que resulta um estreitamento mais ou menos longo, causando
perturbagdes hemodindmicas, diversas e significativas. Descrita
pela primeira vez por Quain', a malformacio predomina no sexo
feminino e manifesta-se na clinica geralmente entre a primeira e
a terceira década de vida, sendo a hipertenséo arterial o sinal

revelador, nos casos em que a lesdo atinge a aorta ao nivel ou
acima das artérias renais. Pode aparecer em associacdo com
outras anomalias vasculares, como aconteceu no caso presente e
abandonada a si propria encurta a esperanca de vida, m con-
sequéncia das alteragdes que a hipertensao arterial geralmente
causa no aparelho cardiovascular™. A cirurgia de reconstrucio
ou revascularizagdo constitui-se como o método terapéutico de
eleicao’, permitindo realizar a cura definitiva da afeccdo, como
se pode cocumentar no caso clinico que é apresentado.
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CASO CLiNICO

FS.P, de 13 anos de idade, do sexo feminino, foi-lhe
detectada hipertenséo arterial no decurso de uma inspeccéo
médica desportiva. Praticava natacdo e voleibol, com boa
tolerancia fisica e sem quaisquer queixas. Iniciou terapéutica
medicamentosa da hipertensdo arterial, que se revelou de
dificil controlo, até chegar a trés farmacos (Nifedipina,
Atenolol e Rimelnidina). Iniciou estudos multiplos com vista a
deteccdo da etiologia da hipertensdo arterial, que culmi-
naram na realizagdo de uma angioressonancia, a qual revelou
a existencia de uma coartacdo da aorta abdominal, tendo
sido, por isso, referida a este Servico, para adequado
tratamento cirdrgico.

A doente negava quaisquer sintomas especificos,
nomeadamente cefaleias, vertigens, nduseas, vomitos, dores
abdominais ou lombares ou claudicacdo intermitente dos
membros inferiores.

No que se refere aos antecedentes pessoais, nasceu de
uma gravidez gemelar, de termo e parto eutécico. Pesava
2,380 kgs e media 45 cms. Teve as doengas obrigatérias da
infancia e cumpriu o programa de vacinas obrigatorias.
Negava a ocorréncia de rubéola.

O desenvolvimento fisico e intelectual processou-se
normalmente, sem acontecimentos ou circunstancias dignas
deregisto.

O exame fisico mostrava uma jovem magra, longilinea
(1,67 m e 52 quilos de peso), bem orientada no espaco e
tempo, ltcida e colaborante.

O pulso radial era regular, ritmico e amplo, com 72
p.p.m. e a tenséo arterial era de 170/100 mm Hg em ambos
os membros speriores. O exame geral ndo revelava alteracoes
e 0 exame vascular ndo detectava frémitos ou sopros nas
areas cervicais, supraclaviculares, toracicas ou interescapu-
lares. Nao se palpava a aorta abdominal e auscultava-se um
sopro rude, de grau IV/VI, em todo o abdémen, mais intenso
na regiao epigastrica. Nao se palpavam os pulsos femorais
nem quaisquer pulsos periféricos, em ambos os membros
inferiores.

As analises convencionais foram consideradas nor-
mais, permitindo excluir a existéncia de processo inflamatorio
agudo ou cronico. O electrocardiograma, o ecocardiograma

Figuras
1e?2 e da mesentérica superior.

e as provas de fungdo respiratéria foram igualmente consi-
derados dentro dos limites da normalidade.

A doente foi submetida a estudo angiografico con-
vencional, por cateterismo retrégrado da artéria umeral
esquerda, que revelou os seguintes achados (Fig. 1e 2 ):

e Integridade da aorta ascendente, arco adrtico, aor-

ta toracica descendente e troncos supraadrticos;

e Estenose longa (coartacdo) ao nivel da aorta
abdominal alta, envolvendo a origem das arterias
mesentérica superior e renais;

* Integridade da origem do tronco celiaco;

¢ Integridade da aorta terminal e circulagdo iliaca;

e Desenvolvimento da arcada de Riolan.

O caracter regular e linear da lesdo adértica bem como
a auséncia de outras lesdes na arvore arterial, associada a
inexisténcia de marcadores laboratoriais inflamatérios de fase
aguda ou crénica, permitiram formular o diagndstico defini-
tivo de coartagdo subistmica ou hipoplasia da aorta abdo-
minal alta, envolvendo a artéria mesentérica superior e ambas
asrenais, excluindo a possibilidade de se tratar de uma aortite
inflamatéria e foi com aquele diagndstico que a doente foi
proposta e submetida a tratamento cirtrgico correctivo, em
30 de Abril de 2008.

PROTOCOLO E ACHADOS OPERATORIOS

A operacao processou-se através de uma laparotomia
mediana supra e infraumbilical, com descoberta e isolamento
da aorta abdominal em toda a sua extens&o. Era manifesta
uma hipoplasia da aorta, em forma de ampulheta longa, que
afectava os segmentos supra e infrarenal, atingindo o ostium
da artéria mesentérica superior. Nao havia qualquer evidencia
de inflamacao da parede adrtica. Identificaram-se e isolaram-
se dois aneurismas, de aparéncia displasica, na origem das
artérias renais. A artéria mesentérica superior encontrava-se
francamente dilatada (cerca de 8 mm de didmetro) com um
frémito a palpacao do seu trajecto (Fig. 3 e 4), consequéncia
de estenose ostial.

Procedeu-se a descoberta e isolamento da aorta supra-
celaca, através do pequeno epiploon, seccdo do ligamento
triangular do figado e dos pilares do diafragma. Efectuou-se a

Angiografia convencional mostrando coartacdo extensa da aorta abdominal alta, envolvendo a origem das artérias renais
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Figuras
3e4

Diagrama e imagens intra-operatorias.

implantacao proximal de uma protese bifurcada de Gore-Tex
Stretch de 16x8 mms de didmetro, sob a forma de anastomose
termino-lateral. A protese foi colocada em posicdo retropan-
credtica e deslocada para o compartimento infra-mesocdlico e
0s ramos protésicos anastomosados as artérias iliacas primitivas,
igualmente de forma término-lateral.

Efectuou-se, seguidamente, a revascularizacdo da
artéria mesntérica superior, através da interposicdo de uma
protese de 8 mms de didametro, de material idéntico,com
anastomoses termino-laterais. De seguida, o aneurisma da
artéria renal esquerda foi removido e a revascularizacdo foi
efectivada através da interposicao de uma prétese similar de 6
mms de didmetro, com anastomose termino-terminal no
topo distal. O aneurisma da artéria renal direita foi objecto de
laqueacao/excluséo, seguida da interposicdo de uma protese
idéntica de 6 mm de didmetro, com anastomose termino-
lateral no topo distal (Fig. 5 e 6).

A doente tolerou bem o procedimento, que decorreu
sem complicacdes. A operacdo demorou 5 horas e 15 minu-
tos, a clampagem da aorta supraceliaca durou 14 minutos, a
clampagem da artéria renal direita foi de 20 minutos e a da
renal esquerda durou 21 minutos. A estimativa de sangue
perdido foi de 1350 cc. Foram transfundidas 4 unidades de
concentrado de eritrocitos, duas unidades de plasma fresco
conservado e um “pool” de plaquetas. A diurese intra-
operatoria foide 1310 cc (Quadro ).

O pos-operatério decorreu normalmente, sem com-

Quadro | Parametros perioperatorios

Duracao da Cirurgia 5:15h
Duragao da clampagem da aorta supra-celiaca 14 minutos
Duracgao da clampagem da art. renal direita 20 minutos
Duragao da clampagem da art. renal esquerda 21 minutos
Perdas sanguineas 1350 cc
_ o 4U CE; 2U PFC;
Transfusdes intra-operatérias
1 “Pool” plaquetas

Diurese intra-operatéria 1310 cc

plicacdes significativas, assistindo-se ao aparecimento de
pulsos femorais e distais em ambos os membros inferiores e a
normalizacdo dos valores de tensao arterial.

Cerca de trés semanas apds a operacao, realizou uma
angio-TC (Fig. 7 e 8) que demonstrou o complexo proce-
dimento de revascularizacao a funcionar em excelente condi-
¢do, na sequéncia da qual teve alta hospitalar.

DISCUSSAO

A aorta pode ser sede de malformacdes congénitas
diversas, sendo a coartacdo istmica a mais comum e reconhe-
cida desde tempos remotos’. A hipoplasia da aorta torécica
ou abdominal, também, designada por “coartacdo sub-
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Figuras
5e6

Diagrama e imagem do procedimento de revascularizagéo.

-istmica”, é uma das mais raras malformagoes congénitas que
podem ocorrer e foi descrita pela primeira vez por Quain, em
1848'. Ela representa cerca de 2% de todas as coartacoes
aorticas e pode localizar-se na aorta toracica descendente, na
aorta abdominal acima das artérias renais, ou exclusivamente
abaixo das artérias renais e coexiste muitas vezes com lesdes
estenosantes das artérias digestivas e renais™’”.

Existem vérias classificacdes, de acordo com a topo-
grafia e também com o envolvimento das artérias viscerais do
abdomen. Robicsek™, em 1980, considerava trés tipos: o tipo
|, constituido pela lesdo exclusiva da aorta infrarenal; o tipo Il,
com lesdo Unica da aorta suprarenal; e o tipo Ill, em que
qualquer daquelas formas coexiste com lesdes da artérias
renais. Por sua vez, Hallett', nesse mesmo ano, ordenava as
coartagoes subistmicas em 4 grupos: o grupo |, que integrava
as lesdes da aorta suprarenal associadas a estenose das
artérias renais; o grupo Il, com coartacdo da aorta infrarenl e
estenose das artérias renais; o grupo Ill, com coartacdo da
aorta suprarenal e artérias renais normais; e, finalmente, o
grupo |V, com coartacdo da aorta infrarenal e artérias renais
normais.

A causa exacta da hipoplasia adrtica é desconhecida.
Durante o desenvolvimento fetal, o canal arterial termina no
saco aortico, que da origem a um par de aortas dorsais. As
aortas dorsais tendem a fundir-se numa sé, com inicio abaixo
da artéria subcldvia esquerda, durante o primeiro més do
desenvolvimento. Um atraso ou perturbacdo dessa fusdo
pode resultar na hipoplasia®, ou até mesmo na formacao de
duas aortas, tal como j4 foi, por vérias vezes, descrito™”. Tem
sido também sugerido que uma infeccdo “in utero” (rubéola)
possa ser causa da anomalia, pela interferéncia que pode
provocar no normal crescimento e diferenciacdo celular, ou
por exercer uma accao citopatogénica durante uma das fases
do seu processo de desenvolvimento'*".

O quadro clinico da hipoplasia da aorta depende
essencialmente da sua localizacdo, extensao e existéncia de
lesbes associadas. As coartacdes da aorta suprarenal e a
coexisténcia de estenoses das artérias renais manifestam-se
primeiramente por hipertensao arterial renovascular, enquan-
to que as coartacoes infrarenais se podem manifestar exclusi-
vamente por claudicacdo intermitente dos membros inferio-
res'®. Ocasionalmente, estes dois sintomas podem aparecer
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Figuras

Angio-TC realizada 3 semanas apos a operagdo, mostrando o procedimento de revascularizagao a funcionar em excelente condicéo.

7e8 Na imagem da esquerda é bem visivel a hipoplasia, filiforme, da aorta nativa.

associados, a que se podem acrescentar, muito raramente,
manifestacdes de angina abdominal'.

No exame fisico, para além da hipertenséao arterial, em
individuos jovens, sdo muito sugestivos alguns sinais, como
assimetria ou auséncia de pulsos periféricos palpaveis, e a
existéncia, a auscultacdo, de sopros abdominais, dorsais ou
lombares, tal como se registou nos nossos dois doentes.

O quadro clinico acima descrito confunde-se na
clinica com a coartacdo istmica da aorta e por isso torna-se
mandatério proceder a estudos angiograficos, para o
reconhecimento de ambas as situacoes.

A angiografia convencional, realizado pela técnica de
Seldinger, constitui 0 exame mais completo e esclarecedor, no
que refere ao diagnodstico e a existéncia de lesdes vasculares
associadas, mas os progressos crescentes da angio-TAC e
angio-RM poderdo vir a substitui-la integralmente, num
futuro j& ndo muito distante.

O diagnéstico diferencial morfolégico da hipoplasia
da aorta, toracica ou abdominal, deve ser feito com as
designadas “coartagdes adquiridas”, que incluem as vascu-
lites dos grandes vasos (doenca de Takayasu e arterite de
células gigantes)'”®, a aortite tuberculosa®, a neurofibroma-
tose®, a fibrodisplasia® ou a aortite induzida pelas radiacées”,
em que a histéria clinica, os exames laboratoriais e os estudos
patoldgicos podem desempenhar um papel relevante no seu
diagnostico. Todavia, é a inexisténcia de manifestacoes
inflamatorias, sistémicas ou histopatoldgicas das zonas de
constricao, que permite a documentacao real e efectiva do

caracter congénito da coartacéo.

A historia natural desta afeccao, descrita em algumas
séries de casos nao tratados™, antes da era cirlrgica, mostra
que muitos doentes vém a falecer entre os 30 e 0s 40 anos de
idade, em consequéncia das complicagdes cardiovasculares
resultantes da hipertenséo arterial, um facto que incentivou o
desenvolvimento do seu tratamento cirtrgico.

As primeiras tentativas de correccdo cirtrgica datam
do inicio dos anos 50 do século passado™”, e mercé dos
bons resultados obtidos, o seu campo de aplicacao foi-se alar-
gando, sobretudo apés a introducdo e desenvolvimento das
proteses vasculares, nos anos 60°, em que sobressai a série de
DeBakey e cols.”, publicada em 1966, que engloba 16 casos
de coartacdo da aorta abdominal associada a estenose das
artérias renais, com excelentes e prolongados resultados.

O método cirlrgico prevalecente até a actualidade
consiste na revascularizacdo por meio de bypass aorto-adr-
tico simples, ultrapassando a lesdo, como sucedeu com o
nosso segundo caso, ou pode ser complementado com
revascularizacdo renal ou mesentérica, quando existem lesdes
que o justifiquem, como se documentou exemplarmente com
0 nosso primeiro doente. Ocasionalmente e sobretudo em
criancas, ou individuos muitos jovens, torna-se preferivel
recorrer & angioplastia com patch®”, em vez de se utilizarem
condutos protésicos, por razdes que se prendem com o
ulterior crescimento e desenvolvimento fisico do doente.

O caracter jovem e a inexisténcia de doencas ou
situacoes co-moérbidas na maior parte dos casos permite a
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realizacdo da cirurgia com baixos indices de morbi-morta-
lidade e a obtengdo de excelentes resultados no tratamento
ou mesmo na cura definitiva da hipertensao arterial, como
varias séries e multiplos casos isolados publicados na
literatura o demonstram®'”**** e a nossa experiéncia também
pbdde comprovar, 11 e 20 anos respectivamente apds a cor-
reccdo cirlrgica daanomalia.

A cirurgia de revascularizacdo emerge assim como a

Unica alternativa capaz de proporcionar uma cura definitiva
das consequencias hemodinamicas da hipoplasia da aorta
toracica ou abdominal, de que sofrem individuos jovens,
credores de esperanca de vida prolongada e deve por isso ser
recomendada e realizada logo que o diagndstico seja
formulado e a condicdo geral do doente o permita, colo-
cando-o ao abrigo das consequéncias graves e fatais que o
curso natural da doenca pode causar.
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1. DENOMINAGAO DO MEDICAMENTO: Vasoprost* 2. COMPOSIGAO QUALITATIVA E QUANTITATIVA: Cada ampola contém: Substancia activa: Alprostadil
20 mg. (sob a forma de clatrato a-ciclodextrina). Excipientes: Alfadex 646,7 mg. Lactose anidra 47,5 mg. Peso total 48,2 mg. 3. FORMA FARMACEUTICA:
Liofilizado. 4. INFORMAGOES CLINICAS: 4.1. Indicagoes terapéuticas: Tratamento da doenca arterial oclusiva crénica nos estadios Il e IV (classificacéo de
Leriche-Fontaine). 4.2. Posologia e modo de administragao: Vasoprost € um injectavel para ser administrado por via Intra-arterial ou endovenosa. Administracao
Intra-arterial. Dissolver o conteldo de uma ampola de Vasoprost (equivalente a 20 mg de alprostadil) em 50 ml de soro fisioldgico. Salvo critério médico, recomenda-
s e
0 seguinte esquema posoldgico: Meia ampola de Vasoprost (10 mg de alprostadil) em perfuséo intra-arterial durante 1 a 2 horas, usando preferencialmente bomba
de perfusdo. Caso seja necessario, e em particular quando existem lesdes necréticas e a tolerancia é satisfatéria, a dose pode ser aumentada para uma ampola
(20 mg de alprostadil). A dose habitual é de urna perfuséo por dia. Se a perfusdo intra-arterial € realizada por meio de cateter permanente e conforme a toleran-
cia e a gravidade da patologia, recomenda-se uma dose de 0,1 a 0,6 hg/kg/min administrada utilizando uma bomba de perfusdo durante 12 horas (equivalente a
1/4 e a1 e 1/2 ampolas de Vasoprost). Administracéo intravenosa: Salvo critério médico, recomenda-se o seguinte esquema de administracéo: Dissolver o con-
tetdo de 2 ampolas de Vasoprost (equivalente a 40 mg de alprostadil) em 50-250 ml de soro fisiolégico e administrar a solucéo resultante por via intravenosa
durante 2 horas. A frequéncia de administracdo é de 2 vezes/dia. Em alternativa, dissolver o contetido de 3 ampolas de Vasoprost (60 mg de alprostadil) em 50 a
250 ml de soro fisiolégico e administrar por perfusdo IV durante 3 horas, uma vez ao dia. Em doentes com insuficiéncia renal (creatinina sérica > 1,5 mg/dl), o
tratamento devera iniciar-se com uma ampola de Vasoprost administrada durante um periodo de 2 horas, duas vezes ao dia (40 mg de alprostadil). Dependendo
do quadro clinico, a dose pode ser aumentada ao fim de 2 ou 3 dias, até alcancar as doses habituais anteriormente descritas. O volume liquido administrado aos
doentes corn insuficiéncia renal e aqueles gque pela sua condi¢éo cardiaca possam incorrer em risco de sobrecarga hidrica deve restringir-se a 50 a 100 mg/dia e
administrar-se utilizando uma bomba de perfusdo. Normas de administragéo: Apés 3 semanas de tratamento, deve decidir-se se a continuagéo do tratamento é
benéfica para o doente. Se néo se verificar resposta terapéutica, deve-se interromper o tratamento. O periodo de tratamento ndo deve exceder as 4 semanas. A
solugao deve preparar-se imediatamente antes da perfusao e deve ser usada apés a sua reconstituicao. A solugcdo remanescente deve ser descartada. 4.3. Contra-
indicagdes: Hipersensibilidade ao alprostadil (principio activo do Vasoprost). Vasoprost nao deve ser administrado durante a gravidez ou durante o aleitamento.
Vasoprost ndo deve ser administrado a doentes com doenga cardiaca preexistente como, por exemplo, doenga cardiaca ndo compensada, mal controlada ou inad-
equadamente tratada, nomeadamente: insuficiéncia cardiaca, arritmias, insuficiéncia coronaria, doentes que tiveram um enfarte do miocardio nos Ultimos 6 meses,
ou ainda doentes com edema ou infiltragdo pulmonar radiologicamente comprovados ou com doenca pulmonar obstrutiva cronica grave. Vasoprost ndo deve ser
administrado a doentes com sintomas de les@o hepatica activa (elevagdo das aminotransferases ou da g-GT) ou com histéria de doenca hepatica ou a doentes
em que o efeito de Vasoprost pode aumentar o risco hemorragico (por exemplo: doentes com Ulcera péptica). Devem ser tomadas precaugdes quando o produto
é administrado a doentes de risco (ver "Precaugdes”). 4.4. Adverténcias e precaugoes especiais de utilizagao: Precaucdes gerais: VVasoprost deve ser admin-
istrado apenas por prescri¢éo facultativa sob controlo médico rigoroso e especializado, em centros com equipamento adequado que permita a monitorizagao car-
diovascular do doente. No tratamento da Ulcera isquémica das extremidades, a eficacia do produto € ligeiramente inferior quando se administra por via endovenosa
do que quando se administra por via intra-arterial. Portanto recomenda-se a utiliza¢&o da via endovenosa nos doentes em que a perfuséo intra-arterial ndo seja
possivel (por exemplo, doentes com ocluséo arterial proximal) ou ainda, quando os possiveis riscos da administragdo intra-arterial superem o beneficio terapéuti-
co esperado. Administragdo com precauc@es: Os doentes que, devido a sua idade, sdo mais susceptiveis de sofrer de insuficiéncia cardiaca, edemas periféricos
ou insuficiéncia renal, bem como os doentes que sofram de doenca coronaria, devem permanecer internados sob vigilancia médica durante um dia apés o trata-
mento com Vasoprost. Afim de evitar os sintomas de hiper-hidrata¢&o nestes doentes, recomenda-se que o volume de liquido de perfuséo ndo exceda 50 a 100
ml por dia (hbomba de perfusédo) devendo as fung¢des cardiovasculares do doente ser frequentemente monitorizadas. (Ex: tensao arterial, ritmo cardiaco), incluin-
do, se necessario, balango hidrico, pressdo venosa central e electrocardiograma. Os doentes com edemas periféricos ou com insuficiéncia renal (creatinina séri-
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na bomba ou na seringa. 4.5. Interacg6es medicamentosas e outras formas de interacgao: O tratamento com Vasoprost pode potenciar o efeito dos farmacos
hipotensores (anti-hipertensores), vasodilatadores e farmacos utilizados no tratamento da doenca cardiaca coronéria. Os doentes que fagam este tratamento con-
comitantemente com Vasoprost requerem intensa monitorizacéo cardiovascular. A administracéo concomitante de Vasoprost com anti-coagulantes e inibidores da
agregacéo plaquetéria pode aumentar o risco de hemorragia. 4.6. Gravidez e aleitamento: Vasoprost ndo deve ser administrado a gravidas ou mulheres em fase
de aleitamento (vide contra-indicacdes). 4.7. Efeitos sobre a capacidade de conduzir e utilizar maquinas: Nao se encontram descritos. 4.8. Efeitos indese-
javeis: Durante a administracdo de Vasoprost, € frequente a ocorréncia de dor, eritema e edema no membro em que a perfuséo € realizada. Sintomas idénticos
ocorrem, por vezes, durante a administragdo intravenosa e pode também ocorrer flushing da veia utilizada. Estes efeitos secundarios, que estao relacionados com
0 produto ou sdo causados pelo procedimento da puncéo, desaparecem quando a dose é reduzida ou a perfuséo € interrompida. Os sintomas que passamos a
enumerar, ocorrem ocasional e independentemente da via de administracdo: cefaleias, reacc@es adversas gastrointestinais (ex. diarreia, nduseas, vomitos), rubor
e parestesias. Os sintomas seguintes foram relatados em raras ocasifes apés a administracdo IA ou IV: hipotenséo, taquicérdia, angor, elevagéo das aminotrans-
ferases, leucopénia ou leucocitose, artralgias, confusdo mental, convulsées, febre, diaforese, calafrios e reacc¢Ges alérgicas. Em raras ocasioes foram também reg-
istadas alteragdes da proteina C-reactiva. O quadro volta rapidamente ao normal ap6s a suspensao do tratamento. Num ndmero muito reduzido de doentes foi
ainda relatada uma hiperostose reversivel dos 0ssos longos, ap6s 4 semanas de tratamento. Um também muito reduzido nimero de doentes desenvolveu edema
pulmonar agudo ou insuficiéncia cardiaca global durante o tratamento com Vasoprost. 4.9. Sobredosagem: Dada a sua forma de administracéo é improvavel que
se verifique intoxicagdo. Em caso de sobredosagem, podera verificar-se uma queda de tenséo arterial. Recomenda-se monitorizagéo intensa e tratamento de
suporte hemodinamico. 5. PROPRIEDADES FARMACOLOGICAS: O principio activo de Vasoprost é a prostaglandina E-1 (alprostadil) cujas propriedades hemod-
inAmicas e ac¢éo anti-agregante plaquetéria justificam a sua indicagéo no tratamento da doenga vascular periférica grave. 5.1. Propriedades farmacodinamicas:
Efeito sobre a musculatura vascular lisa: Ap6s a administracéo de Vasoprost por via intra-arterial, na dose de 0,1 hg/kg/minuto, observou-se um aumento do fluxo
sanguineo no musculo tibial anterior, em doentes com doenca oclusiva arterial crénica. Em doentes com ocluséo arterial cronica e apés administragdo por per-
fusdo intravenosa de doses entre 5 e 8 hg/kg/minuto, produz um aumento do fluxo a nivel das artérias pediosa e tibial posterior. Efeito inibidor da agregacéo pla-
guetaria: A prostaglandina E-j inibe a agregagao plaquetaria induzida por diferentes substancias coagulantes. In vitro, a concentracdo inibitéria 50 de Vasoprost
sobre a agregacéo induzida pelo ADR trombina e colagéneo foi de 19,3 e 61 hg/ml, respectivamente. Em doentes corn ocluséo arterial periférica, a perfuséo intra-
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fusdo via endovenosa de Vasoprost na dose de 5-10 hg/kg/min inibe a agregacgao plaquetéaria. 5.2. Propriedades farmacocinéticas: O alprostadil € uma substan-
cia endégena corn uma semi-vida extremamente curta. Apos a administracéo via endovenosa de 60 mg de Vasoprost a 2 voluntarios sdos detectaram-se concen-
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inicio da perfuséo. Como resultado da sua biotransformagéo, foram detectados dois metabolitos: 13,14-di-hidro-alprostadil (PGE) e 15-Keto-PGEg. Ap6s a admin-
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CIRURGIA VASCULAR

AFECCAO E DOENCA
VENOSA CRONICA.
CONCEITOS E AVALIACAO.

J. Pereira Albino

Servico de Cirurgia Vascular do Hospital Pulido Valente, Lisboa

Resumo

O campo das afecgdes venosas crénicas (Chronic Venous Disorders) sofreu, desde longa data, de falta de precisao quer no
diagnostico quer na classificacdo. Estas deficiéncias levaram a conflitos sobretudo quando se pretendia fazer a analise do
tratamento de problemas venosos especificos.

Para tentar resolver este problema foi criada em 1994 a classificacdo CEAP, das afeccdes venosas cronicas que foi
incorporada nos padrdes internacionais das afec¢des venosas, (Reporting Standard in Venous Disorders) em 1995. Actualmente
ela é aceite e usada indiscriminadamente. Em 2004 um comité “ad hoc do "American Venous Forum” trabalhando em conjunto
com um comité de ligacdo internacional, recomendou uma série de alteracdes praticas que incluiram uma especificagdo de varias
definicoes usadas para descrever estas afeccoes, além de uma alternativa mais simples de classificacdo, que designaram por
versdo basica.

O autor apresenta uma revisao deste documento e adapta a nomenclatura para a lingua portuguesa. Da atencao especial
ao facto de a classificagdo CEAP ser descritiva e ter a ela associada varios indices de gravidade clinica e de qualidade de vida que séo
instrumentos Uteis para pesquisas longitudinais e determinagdo de “outcomes”. Preconiza, a finalizar, o uso generalizado destes
indices especialmente quando é necessario avaliar os resultados do tratamento com farmacos veno activos.

Summary
Chronic venous disorders and chronic venous diseases: Concepts and evaluation.

The field of chronic venous disorders suffered, in the past, from a lack of precision in diagnosis and classification. These
limitations led to conflicting reports in studies of management of specific venous problems.

To solve these troubles, the CEAP classification for chronic venous disorders was created in 1994, and was incorporated into
the international Reporting Standard in Vienous Disorders, in 1995. Actually it is generally accepted and used.

In 2004 an “ad hoc” committee of the American Venous Forum working with an international liaison committee, has
recommended a number of practical changes, that include a refinement of several definitions used in describing these disorders and
a simpler alternative to the full (advanced) CEAP classification, the so called basic CEAP version.

The author presents a revision of this document and adapts the nomenclature used to the portuguese language.

He gives special attention to the fact that CEAP classification is a descriptive one which is associated to a venous severity and a
quality of life scores that are instruments for longitudinal research to assess outcomes.

Finally the author recommends the use of these scores specially when it is necessary to evaluate the outcomes of the
treatment with veno- active drugs.

A patologia venosa tem uma grande variabilidade
podendo apresentar diversos quadros, desde os que cursam
de forma assintomatica mas com doenca visivel, a outros com
sintomas mas sem doenca objectiva, ou a situacbes de
gravidade extrema que inclusive, (e apesar de pouco descri-
tos), podem ser responsaveis por amputacdo de membros.™

Trata-se pois de um conjunto de situacbes clinicas

muito heterogenias que tem levado a grandes confusdes em
termos de nomenclatura e de determinacao da fase de gravi-
dade em presenca, o que se repercute na importancia social
atribuida a esta doenca e também na forma como os diversos
tipos de tratamento podem ser objectivamente avaliados.

Em 1993 John Porter, consciente destas dificuldades
propds, no quinto “Meeting of the American Venous Féorum”
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0 uso de uma classificagdo semelhante a classificacdo TNM do
cancro (tumor/ganglio/metéstase) para a doenca venosa.
Apds um ano de intensos contactos surgiu, no sexto
"Meeting” da mesma organizacdo, um comité internacional
“ad hoc” presidido pelo Prof Andrew Nicolaides, que
elaborou a classificacdo CEAP (Fig. 1) que tinha como finali-
dade ser um documento de consenso em relacdo ao estudo
da doenca venosa. Ela era composta por duas partes: uma
onde se apresentava uma classificacdo propriamente dita e
outra onde se elaboravam vérios indices (“scores”) de
gravidade da doenca venosa com o objectivo de determinar
concretamente a sua importancia.’

A classificacdo baseava-se nas manifestagdes clinicas
(Q), nos factores etioldgicos (E), na distribuicdo anatémica da
doenca (A) e na consequente patofisiologia (P). Cada mem-
bro inferior deveria ser classificado segundo estes itens
podendo assim haver uma reprodutibilidade das manifes-
tacoes apresentadas.’

Os indices de gravidade baseavam-se sobretudo em
trés elementos: graduacao dos sinais e sintomas, nimero de
segmentos anatdmicos afectados, e incapacidade apresen-
tada.”®

A classificacado CEAP foi amplamente divulgada, de
forma internacional e vérias publicacdes a ela se referiram,
sendo hoje aceite como elemento Util de avaliacdo e compa-
racdo de um doente com patologia venosa.”"

Em Portugal, e logo em 1995, Pereira Alves foi o
primeiro que de forma objectiva traduziu o documento ame-
ricano dando um passo importante para a implementacéo
desta classificagdo entre a comunidade vascular portu-
guesa'. Nés proprios, em 2001, voltdmos a abordar este
assunto fazendo a destrinca entre o termo doenca venosa
crénica einsuficiéncia venosa crénica.'”

Contudo a complexidade da patologia em causa levou
a varias controvérsias a nivel internacional e a varias revisdes
desta classificagdo.

Assim em 1998 Perrin e colaboradores admitiram que
os quadros de varizes recidivadas deveriam ter uma aborda-
gem diferente e criaram uma classificacdo que foi designada
por REVAS (REcurrent Varices After Surgery).'* ™

Posteriormente varios autores debrugaram-se sobre a
classificacdo CEAP e as tabelas de gravidade inerentes, intro-
duzindo alteragbes da classificagdo, sobretudo fruto do
desenvolvimento tecnolégico no diagndstico, pelo que foi
criado um comité permanente que periodicamente procede a
sua revisao e ajuste.'**

Em 2004 procedeu-se a Ultima reformulacdo da
classificacdo tendo-se comecado por separar o conceito de
doenca do conceito de transtorno, afeccao, (disorder)) venosa.”

Na literatura portuguesa ndo houve ainda hoje um
consenso em relacdo a qual o termo que mais correctamente
traduz a palavra inglesa “disorder” pelo que neste trabalho, e
com a finalidade de darmos um parecer sobre esta tematica,
vamos sistematicamente utilizar o termo afeccao semelhante
ao usado nas linguas francéfonas (affection).”

O termo afeccdo venosa designa pois o “mundo” da
patologia venosa que nem sempre, leva como facilmente
compreende quem lida com este problema, ao aparecimento
de doenca venosa.

As afeccoes venosas que poderemos dizer de forma
simplista, ocorrem em cerca de 80% dos habitantes dos
paises ocidentais englobam “o mundo” das telangiectasias e
varizes reticulares, sintomaticas ou assintomaticas (c1S,A)

Classificacao CEAP
Classificacao Clinica (C)

CO- Semsinais visiveis ou palpaveis de doenga venosa

C1 - Telangiectasias ou veias reticulares

C2 - Veias varicosas, varizes. Diferenciam-se das veias reticulares por
terem um diametro igual ou maior que 3 mm.

C3- Edema

C4 - Alteracoes cutaneas ou do tecido celular sub-cuténeo ligadas a
uma doenga venosa crénica.
C4 a - Pigmentacao e/ou eczema venoso
C4 b - Hipodermite e/ou atrofia branca

C5- Ulceracicatrizada

C6- Ulcera nao cicatrizada

Cada classe deve ser completada por:
(A)- paraassintomatica
(S)- parasintomatica

Os sintomas sao a dor, o prurido, a sensacao de pernas pesadas, as caibras
etodos os sintomas que podem ser atribuidos a uma disfungéo venosa.

Em classificacao CEAP global, todos os sinais sdo reportados.
Em classificacdo CEAP bésica, somente o grau mais grave é utilizado.

Classificacao Etioldgica (E)

Ec- congénita

Ep- priméria

Es- secundaria (pds-trombotica)
En- sem etiologia venosa identificada

Classificacdo Anatémica (A)

As - Sistema venoso superficial
1. telangiectasias, veias reticulares.
2. grande veia safena abaixo do joelho
3. grande veia safena acima do joelho
4. pequena veia safena
5. ndo safena

Ad - Sistema venoso profundo
6. veia cava inferior
7. veiaillacacomum
8. veiailfacainterna
9. veiailfaca externa
10. veias pélvicas : genital, ligamento grande, etc
11. veia femural comum
12. veia femural profunda
13. veia femural (ex veia femural superficial)
14. veia popliteia
15. veias crurais: tibiais anteriores, posteriores e peroneais
16. veias musculares : gemelares

Ap- Veias perfurantes
17.nacoxa
18.naperna

An- Sem lesdo anatémicaidentificada

Os numeros atribuidos &s diferentes veias sao utilizados na classificacdo
CEAP elaborada.
Na classificacdo CEAP basica estd limitada s 4 letras: S,D. PeN.

Classificacao Fisiopatologica (P)

PR- refluxo
PO - obstrucdo
PR,O- refluxo e obstrucao
PN - sem fisiopatologia venosa identificada

Na classificagdo CEAP bésica apenas existe: R, O, R,Oe N
Na classificacdo CEAP elaborada os nimeros atribuidos &s respectivas
veias completam esta classificacdo.

Figura 1 Classificagdo CEAP
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que por si sé ndo evoluem para doenca ou seja n&o originam
alteragdes da pressdo venosa ambulatéria, além claro dos
quadros sintomaticos mas sem sinais visiveis (COS) cuja
interpretacao continua a nosso ver muito controversa.

Assim além do termo afeccdo venosa (“venous
disorder”) e de doenca venosa (“venous disease”) havera
ainda o termo insuficiéncia venosa crénica (“chronic venous
insufficiency”) que corresponderd as formas mais graves,
normalmente entre C3 e C6.

Como podem ver na Fig. 1 a classificacao actual é dife-
rente da proposta inicialmente sobretudo no que diz respeito
ao item C4 que foi dividido em dois: O C4a que corresponde a
situagdes de pigmentagdo e eczema e o C4b a quadros de
lipodermatoesclerose ou atrofia branca.

Todos os itens podem ser classificados em sintoma-
ticos (S) ou assintomaticos (A) incluindo-se nos sintomas
todos aqueles que sdo habitualmente atribuidos a patologia
venosa nomeadamente a dor a sensacao de peso, a tenséo na
perna, airritacdo da pele e as caibras musculares.

Também nesta Ultima revisdo procedeu-se a uma
cuidada reformulacdo das vérias definicées em causa.””’

Assim designa-se por telangiectasia, varicide, varico-
sidades, “derrames” na forma popular,( spider veins, hyphen
webs, thread veins) qualquer confluéncia de vénulas
intradérmicas dilatadas com menos de T mm de calibre.

As veias reticulares (blue veins, subdermal veins,
venulectasies) sao veias sub dérmicas, azuladas, geralmente
com dimensdes entre 1 e 3 mm, ndo devendo ultrapassar
estes valores. Sdo geralmente tortuosas e devem ser excluidas
deste termo as veias visiveis nao insuficientes que se
encontram muitas vezes nas pessoas magras de pele branca.

As varizes sdo veias dilatadas subcutaneas com 3 ou
mais mm de dimensdo quando determinado na posicdo em
pé. Podem pois envolver as veias safenas, as colaterais das
safenas e as veias superficiais ndo dependentes do sistema
das veias safenas.

O edema define-se por um aumento de volume da
pele e do tecido subcutaneo que atinge o tornozelo podendo
estender-se a perna e ao pé, caracteristicamente propor-
cionando o aparecimento de sinal de Godet.

A atrofia branca ndo é mais do que éreas de pele
atréfica e esbranquicada muitas vezes de tipo circular, locali-
zada no 1/3 inferior das pernas envolta em capilares e muitas
vezes em areas de hiperpigmentacao e que corresponde a um
sinal de gravidade da doenca venosa. Estas areas devem ser
distintas de areas de cicatrizacdo de Ulceras que também
ficam esbranquicadas, mas que em termos classificativos
correspondem a uma forma ainda mais avangada pois ja
existiu uma Ulcera venosa (C5).

“ Coroa flebostatica” corresponde a um padréo de
numerosos pequenos capilares intradermicos em forma de
leque, que atingem as faces internas e externas do tornozelo e
do pé e que corresponde a um sinal precoce de doenca
venosa crénica avancada.”

O eczema corresponde a um quadro de dermatite
eritematosa que pode progredir para o aparecimento de
vesiculas, exsudados ou escamas na pele das pernas normal-
mente localizada perto das varizes (mas pode localizar-se em
qualquer local da perna) e que geralmente corresponde a
uma doenca venosa crénica ndo controlada mas que também
pode estar associado a uma sensibilizacdo a terapéutica local.

A lipodermatoesclerose é um quadro inflamatério
cronico acompanhado de fibrose da pele e do tecido celular

subcutaneo normalmente do 1/3 inferior das pernas, que esté
muitas vezes associada a descamacdo e a contraccdo do
tenddo de Aquiles. Este quadro é muitas vezes precedido por
um edema inflamatdrio difuso que pode ser doloroso e que
muitas vezes é referido como hipodermite. Deve ser diferen-
ciado das linfangites, erisipelas ou celulites normalmente pela
sua repercussao sistémica.

A JUlcera venosa corresponde a forma mais grave
atingindo frequentemente o tornozelo (area da polaina) e
dificilmente cicatriza espontaneamente, pois mantém-se,
dada a existéncia de uma doenca venosa crénica.

Também nesta Ultima revisdo da classificacdo CEAP se
definiu um novo simbolo (n) além dos j& anteriormente refe-
ridos (A, S) para designar as situagdes onde nao se identifica
nenhuma anormalidade. Assim o n pode ser adicionado ao E
de etiologia sendo o En os casos em que ndo se encontrou
nenhuma causa venosa, adicionado ao A onde corresponde a
situacoes onde nédo foi identificada nenhuma localizacdo
venosa anormal e ao P onde ndo foi verificada nenhuma
alteracdo patofisiologica.

Por fim a comissao de revisdo desta classificagao
promoveu uma alteracdo que j& era muito consensual, em
quem a utilizava sistematicamente na pratica clinica, e que
consistiu em simplifica-la sobretudo no que diz respeito ao C,
passando este item a ser referido somente pelo critério de
maior gravidade apresentado. Assim por exemplo um mem-
bro que apresentava varizes com edema e dor, lipoder-
matoesclerose e que no ecodoppler tinha um refluxo na veia
safena interna e em veias perfurantes e que deveria ser
classificado como C2,3,4bS, Ep, Asp, Pr 2 3 18 passava a ser
classificado como C4bS, Ep, As p, Pr criando-se uma forma
basica da classificacdo de muito mais facil de utilizagao.

Também a variabilidade que a doenca crénica sofre
com o tempo e com as formas de tratamento fez com que
fosse aconselhado a que sempre que se utilizasse esta tabela
se colocasse no final a respectiva data. Assim um membro
como o anterior que fosse avaliasse hoje apresentaria uma
classificacdo final de C4bs,Ep,As p, Pr(23/04/08)

Para se obter ainda uma precisdo maior atribuiram-se
niveis de investigacao que também deveriam ser referidos na
classificacéo.

Foram definidos trés niveis de investigagao:

Nivel | corresponderia a visita da consulta médica com
a histdria clinica a observacao e a realizagdo (ou ndo) de uma
observacdo com doppler portatil

Nivel Il corresponderia a realizacdo de testes de
diagndstico ndo invasivo nomeadamente o ecodopler e
nalguns casos a pletismografia.

Nivel Ill que incluiria os métodos de diagnostico
invasivos nomeadamente a flebografia ascendente e descen-
dente a tomografia computorizada e a ressonancia
magnética nuclear.

Assim e a finalizar usando a classificagcdo simplificada
o membro analisado deveria ser classificado como C4bs,Ep,
Asp, Pr (23/04/07), mas se quiséssemos pormenorizar e
aplicar a classificagdo em toda a sua plenitude deveriamos
usar C2,3,4bS,Ep,Asp,Pr2,3,18 (23/04/07 LIl) se o doente
tivesse sido avaliado através de um ecodoppler.

Os indices de gravidade tiveram também de sofrer
alteragbes tendo em conta estas transformacbes da
classificacdo CEAP. Eles incluem um Indice de gravidade
clinica (“clinical severity score”) (Fig. 2), um indice de determi-
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Atributo

Varizes

Pigmentacao da pele

Ausente=0 Ligeiro=1

Nao presente -
P actividade

Algumas, Escassos

Nao Presente q
ramos varicosos

N&o Presente ou Envolvendo
focal o tornozelo

Difusa mas limitada

Ausente ou focal

Focal, circunscrita ao

INHETHETET) Ausente maleolo (menor de
5 cm)
Focal/em volta do

Grau de induracao Ausente maleolo (menos de
5cm)

Ulceras em actividade 0 1

Duragao da actividade

o 0 «3 meses
das ulceras
Tamanho da ulcera 0 «2 cm em didametro
. . Meias usadas de
Terapia de compressao 0

Figura 2

forma intermitente

Ocasional s/ restringir

Moderado=2

Diaria; Limitacdo
moderada da actividade, uso
ocasional de analgésicos

Multiplas; Safena Interna
confinada & perna ou coxa

Edema 4 tarde e acima do
maleolo

Difusa em toda a é4rea da

polaina ou hiperpigmentagao
recente

Interna e externa mas menor
que o 1/3 inf. das pernas

Interno ou externo mas nao
atinge o 1/3 inf. da perna

»3 e «l ano

2 a 6 cm em didmetro

Meias elasticas na maioria dos
dias

Grave=3
Diéria; Limitacdo importante das
actividades didrias, uso regular de

analgésicos

Extensas: Coxa e perna abrangidas pela
safena int. ou externa

Edema de manha acima do maleolo e
requerendo para melhorar elevacao

Distribuicdo ampla acima do maleolo e
pigmentacdo recente

1/3 inf. das pernas todo envolvido

Atinge o 1/3 inf. da perna na
totalidade ou mais segmentos

»2

Néo cicatrizada »1 ano

»6 ¢cm em didmetro

Meias elasticas todos os dias associada
a elevacao

indice de Gravidade Clinica (“Venous Severity Score”)

nacgdo venosa por segmento (“venous segmental score”) (Fig.
3) que ndo é mais que uma tabela baseada em estudos de
imagem tais como o ecodoppler e no grau de obstrugdo ou
de refluxo que cada segmento major apresenta, e finalmente
um indice de incapacidade global (“Venous Disability Score”)
(Fig. 4), que de forma geral avalia a incapacidade em pre-

8,29,30

senca.

Em relacdo a estes indices parece-nos importante
referir que:’

a)

O indice de gravidade clinica tem uma correlagéo
estreita com o item C da classificacdo CEAP e tem
uma boa reprodutibilidade intra e inter observa-
dor7,31

O indice de gravidade clinica ¢ um bom meio de
despiste de uma afeccdo venosa crénica e esta
bem relacionado com os achados encontrados no
ecodoppler.

O indice de gravidade clinica parece um meio mais
util, que a simples classificacdo CEAP, para avaliar
o resultado do tratamento cirlrgico realizado
num membro com patologia venosa. Ele utiliza
trés graus de gravidade (O=ausente, 1=ligeira,
2=moderada, 3=grave) e apresenta suficiente
detalhe para avaliar a curto prazo uma terapéutica
nomeadamente médica.

O indice de determinacdo venosa por segmento é
de dificil utilizagdo na pratica diaria, implica um
estudo detalhado do doente por ecodopler ou

Refluxo

Coeficiente| Localiz. Anatomica

Obstrucao/oclusao

Coeficiente| Localiz. Anatomica

1/2 Pequena v. safena
1 Grande v. safena
1/2 V. perfurant. coxa
1 V. perfurant. perna
2 V. gemelares

2 V. popliteia

1 V.femoral

1 V. femor prof.

1 V. femor comum
- V. iliacas

- V. cava inf

TOTAL

- Pequena v. safena -

Totalmente
trombosada na coxa

- V. perfurant. coxa -

1 V. perfurant. perna -

Vérias veias
prof.da perna

2 V. popliteia -

1 V. femor. (superf) -

1 V. femor prof. -
1 V. femor comum -
1 V. iliacas -
1 V. cava inf

TOTAL

Figura 3

indice Segmentar de Doenca Venosa
“Venous Segmental Disease Score”.
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0 ASINTOMATICO

SINTOMATICO MAS FAZENDO AS SUAS ACTIVIDADES
DIARIAS SEM T. COMPRESSIVA

REALIZANDO A SUA ACTIVIDADE DIARIA COM COMPRESSAO
OU COM ELEVAGAO DOS MEMBROS

INCAPACIDADE DE REALIZAR AS SUAS ACTIVIDADES DIARIAS

3 MESMO COM T.COMPRESSIVA OU ELEVACAO MEMBROS

m indice de Incapacidade ("The Veenous Disability Score")

flebografia e sé tem interesse para avaliagdo de
formas graves de doenca (C3-C6), sendo discutivel
asua aplicabilidade na pratica diaria

e) O indice de incapacidade global parece ser um
meio Util mas muito genérico para avaliacdo glo-
bal do doente venoso.

Apesar da existéncia de todos estes indices as afec¢des
venosas nao se encontram ainda perfeitamente caracte-
rizadas porque, como facilmente se percebe, tudo o que se
escreveu diz respeito praticamente a situagdes de doenca,
ndo havendo ainda meio de contabilizar o transtorno estético

e funcional que por exemplo os quadros de C1S (telangiecta-
sias) podem ocasionar.

Em conclusdo, e numa altura em que os Servicos de
Saude de muitos paises, inclusive o nosso, discutem as
possibilidades de financiamento desta &rea, fizemos uma
revisdo e actualizacdo dos métodos de determinacdo dos
“outcomes” da patologia venosa que devem ser capazes de
medir de forma objectiva, o estado encontrado apds um
tratamento.”

Qualquer tabela de avaliacdo deve permitir avaliar o
tratamento realizado ao longo dos anos de evolucdo da
doenca principalmente quando aplicada a grupos semelhan-
tes de individuos com doenca ou em instituicdes com
caracteristicas semelhantes.

Os componentes da classificacdo CEAP sdo relativa-
mente estaticos e ndo se alteram significativamente com a
resposta ao tratamento e alguns dos seus componentes sdo
alfabéticos (qualitativos e ndo quantitativos) tendo sido
factores determinantes para o desenvolvimento de indices de
gravidade.’

Destes, o indice de gravidade clinica tem uma
reprodutibilidade grande e uma boa correlacdo com o C da
classificacdo CEAP, pelo que deve ser utilizado na pratica de
forma generalizada sobretudo para a avaliacdo dos tipos de
tratamento utilizados nomeadamente com a terapéutica
médica e o uso de farmacos veno-activos™**
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EMBOLIA ESPLENICA CAUSADA
POR TROMBO MURAL
LOCALIZADO NA AORTA
SUPRACELIACA. A PROPOSITO
DE DOIS CASOS CLINICOS.

J. L. Gimenez, Ruy F. e Fernandes, Luis M. Pedro, A. Dinis da Gama

Clinica Universitéria de Cirurgia Vascular do Hospital de Santa Maria, Lisboa

Resumo

A formacao de trombos murais na aorta constitui-se como uma ocorréncia rara, de patogenia desconhecida na maior
parte dos casos e de expressao clinica pleiomoérfica, dado o caracter aleatério com que podem ocorrer embolias destacadas desses
trombos, tornando o diagndstico extremamente dificil de ser formulado.

Os autores apresentam dois casos clinicos de pacientes de sexo feminino, de 52 e 41 anos de idade, que foram admitidas
no Servico de Urgéncia, com quadros dolorosos abdominais e lombares, inespecificos, consequéncia de enfartes esplénicos de
natureza embdlica, de acordo com os dados da tomografia computorizada. Este mesmo exame permitiu identificar a existéncia
de trombos murais, um deles flutuante, localizados na aorta supraceliaca. As doentes foram objecto de tratamento cirdrgico
imediato, que consistiu na trombectomia da aorta e na esplenectomia. As operacdes decorreram sem complicacoes e revistas aos
9 anos e 10 meses apds a operacdo, encontravam-se bem e completamente assintométicas, sem evidéncia de recorréncia do
quadro patoldgico.

Summary
Splenic infarction caused by supra-celiac aortic thrombus. Two cases report.

Aortic mural thrombosis is a rare situation in clinical practice. Its pathogeny is ignored in the majority of cases and clinical
presentation is variable, according o the location of the thrombus and the multiple and diverse forms of embolism that can cause. For
these reasons, clinical diagnosis may be extremally difficult.

The authors report the cases of two women aged 52 and 41 years old respectivally admitted in the Emergency Deparment
with abdominal and lumbar pain, due splenic embolic infarctions, a diagnosis made by CTFscans. The computed tomography
disclosed also the presence of mural thrombus in the supraceliac aorta, one of them as a floating thrombus, wich were regarded as
the source of the embolism.

Supraceliac  aortic thrombectomy was performed, associated to splenectomy in both cases. Post operative course was
uneventfull and reviewed 10 moths and 9 years after the operation, they were found in pretty good condition, with no evidence of
recurrence of the disease.

INTRODUGCAO nomeadamente fibrilhagdo auricular. O desenvolvimento das
novas técnicas de imagem, nomeadamente a tomografia
Uma importante percentagem de fendmenos embali- axial computorizada (TAC) ou o ecocardiograma transeso-
cos sdo secundarios a patologia cardiaca, como arritmias, fagico (ETE), em relacdo aos métodos de diagndstico mais
@
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invasivos nomeadamente a angiografia, tem permitido um
maior identificacdo de patologias produtoras de embolias,
até ha pouco tempo consideradas como idiopaticas.

O conhecimento destas entidades clinicas, como a
referida neste trabalho, e as suas consequéncias isquémicas a
distancia, é relativamente recente na literatura cientifica e
ainda motivo de controvérsia, a atitude terapéutica face a este
tipo de entidade, que tem como objectivo a profilaxia do
aparecimento de embolias “de novo”, ou o crescimento do

trombo.
Caso clinico1

Doente de 52 anos de idade, do sexo feminino, que
recorreu ao Servico de Urgéncia Central do Hospital Santa
Maria em Setembro de 1999, por quadro de dor dorso-
lombar intensa, acompanhada de tonturas. Foi objecto de
avaliacdo analitica que mostrou marcada anemia, motivo
pelo qual foi internada num Servico de Medicina Interna.

Figuras
lae1b

A doente foi submetida a cirurgia por téraco-laparo-
tomia com isolamento da aorta supra celiaca, origem do tron-
co celiaco e mesentérica superior. Realizou-se trombectomia
da aorta com arteriorrafia primaria (Fig. 2) , tromboembo-
lectomia femoro-popliteia, associada a esplenectomia (Fig.
3) assim como histerectomia e anexectomia bilateral.

A doente teve alta medicada com dicumarinicos,
mantendo-se até agora assintomatica, e sem recidivas
tromboembodlicas.

Caso Clinico 2

Doente de 41 anos, do sexo feminino natural da
Roménia, que recorreu ao Servico de Urgéncia, transferida do
hospital de area de residéncia, porquadro clinico, com 4 dias
de evolugdo, de dor no epigastro e hipocondrio esquerdo
com irradiacdo para o dorso, acompanhado de nduseas,
vémitos e febre. Nunca tinha tido episédios prévios
semelhantes. Era fumadora (5 cig/dia) e estava medicada com
anticoncepcionais por via oral. Negava perda de peso,

Tomografia axial com visualizacdo do trombo mural da aorta e do enfarte esplénico.

O exame fisico realizado no ambito da urgéncia nao
revelou alteracdes a salientar para além de dor abdominal a
palpacao profunda, mantendo os pulsos amplos e simétricos,
sem sopros ou frémitos ao longo dos trajectos vasculares.

Nos antecedentes pessoais salienta-se fibroleiomioma
uterino com marcadas meno-metrorragias, encontrando-se a
doente sob terapéutica hormonal. Nao havia evidencia de
factores de risco conhecidos para doenca arterial oclusiva
crénica bem como factores analiticos compativeis com
trombofilia. Destacava-se apenas hemoglobina de 8.4 gr./dL,
velocidade de sedimentacdo 83 mms. e proteina C reactiva de
19.1.Aradiografia do téraxe Electrocardiograma nao revela-
ram alteragdes a salientar.

Durante o internamento iniciou um quadro de isqué-
mia aguda do membro inferior esquerdo que foi tratado
medicamente. No 4° dia de internamento realizou, para o
esclarecimento da dor dorso-lombar, uma Tomografia Axial
Computorizada (Figs.T1a e 1b), que revelou a existéncia de um
trombo flutuante na aorta téraco-abdominal, enfarte esplé-
nico e volumoso fibro-mioma uterino.

Imagem da arteriorrafia da aorta, com referenciagdo
do tronco celiaco e artéria mesentérica superior,
assim como da artéria renal esquerda.
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Figura 3

Baco com mdltiplos enfartes.

alteragdes dos habitos intestinais, disritmias conhecidas,
eventos tromboticos anteriores, antecedentes médicos ou
cirtrgicos relevantes ou histéria familiar de estados pro-
-trombéticos.

A observacdo apresentava TA-112/76mmHg., pulso
ritmico e apirexia. A avaliacdo objectiva do térax era normal e
a palpacdo abdominal, era indolor. Os pulsos arteriais dos
membros superiores esta-vam presentes e simétricos. Os
membros inferiores ndo apresentavam sinais de isquémia e os
pulsos femorais e distais eram amplos e simétricos. O exame
neuroldgico sumario era normal.

Analiticamente, destacava-se leucocitose discreta e
elevacdo da PCR, funcdo renal normal e elevagao discreta das
transaminases. O estudo de estados pro-trombdticos revelou
a presenca de anticoagulante lupico fracamente positivo,
assim como um factor VIII superior a 160. O Electrocar-
diograma era normal e o Ecocardiograma ndo apresentava
alteracoes sugestivas de fonte emboligena cardiogénica.

O estudo por TC toraco-abdomino-pélvica revelou
extenso enfarte esplénico e a presenca de trombo flutuante
na aorta supra celiaca com 38 mm de comprimento, que se
estendia desde o diafragma e que se insinuava no ostium do
tronco celiaco (Figs. 4a e 4b) . Os segmentos toracicos, supra
e infra-renal da aorta ndo apresentavam aspectos sugestivos
de doenca aterosclerotica, e observou-se a permeabilidade
dos restantes ramos viscerais da aorta.

A doente foi submetida a toraco-laparotomia e arte-
riotomia longitudinal da aorta supra celiaca, tendo-se verifi-

Figuras
4a e 4b

Trombo flutuante localizado na aorta supra-celiaca.

cado a presenca de trombo de consisténcia eléstica e friavel
que se estendia ao tronco celiaco. Procedeu-se a trombecto-
mia e arteriorrafia priméaria da aorta supraceliaca, e a esple-
nectomia (Fig. 5) .

O pés-operatoério decorreu sem intercorréncias, tendo
a doente alta hospitalar sob terapéutica anticoagulante com
dicumarinicos e INR em niveis terapéuticos.

Pegas operatorias com trombo extraido da aorta
e baco com multiplos enfartes.

DISCUSSAO

O trombo mural da aorta (TMA) costuma ser um
achado diagnéstico na sequencia de investigacdo realizada
apds uma embolia periférica ou visceral, antigamente consi-
derada como de causa criptogénica. Num estudo realizado
por Machleder' sobre 10671 autopsias, apenas em 48 casos
(0.45%), foi descoberto um TMA e apenas em 11 doentes
havia mencao de fendmenos tromboembdlicos e em 3 casos,
foram directamente relacionados com a causa da morte.

Em 2002 foi publicado um trabalho®, onde se realizou
uma revisdo da literatura sobre TMA publicados entre 1981 e
2001, referidos a 78 doentes, podendo-se constatar a baixa
incidéncia desta patologia na populacdo. 64% dos trombos
encontravam-se na aorta abdominal e 28% na aorta toracica,
sendo os restantes 8% na aorta ascendente ou na sua crossa.

Dos 78 pacientes referidos foram descritos 99 feno-
menos tromboembdlicos de diferentes localizagdes:

*  60% nos membros inferiores.

*  18%embolias mesentéricas e esplénicas.

* 6% nas artérias renais.

* 6% nos membros superiores.

¢ 2% manifestadas como acidente vasculoarcerebral.
e 1% cardiaco.

O TMA surge principalmente como resultado duma
patologia pre-existente da intima da aorta, como uma placa
ulcerada’. Também os estados de hipercoagulabiliade como
policitemia vera, sindrome de anticorpos antifosfolipidos,
deficit de proteina C, resisténcia proteina C activada,
existéncia de Factor V de Leiden, tabagismo, consumo de
anticoncetivos, ou patologia neoplasica, tém-se associado a
esta entidade. Todavia na maioria dos casos referidos, ndo

N
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tem sido encontrada uma causa identificavel *°.

Classicamente a utilizacdo da angiografia e da TAC, tém
ajudado a caracterizar esta patologia, sendo recentemente
ultrapassado pela ressonancia magnética nuclear (RMN), consi-
derada mais sensivel na deteccio desta patologia .

O ETE tem-se apontado como método de diagndstico
habitual na patologia da aorta toracica, considerado equipa-
ravel a angiografia, com a vantagem de ndo ser invasivo e poder
ser realizado ao pé do doente e ausente de radiacdes ionizantes.
O ETE tem utilidades diagndsticas e também terapéuticas’™” .

O tratamento do TMA mantém-se, neste momento
como motivo de controvérsia, sendo até agora desconhecida
a sua historia natural. No entanto as terapéuticas apontadas
visam evitar a progressdo do trombo assim como o apare-
cimento de novos fenémenos tromboembdlicos.

As opcbdes terapéuticas apontadas maioritariamente
consistem na trombectomia da aorta com arteriorrafia
primaria ou interposicdo de enxerto sintético. Esta opg¢do
apresenta alto indices de permeabilidade com baixa recidiva,
na formacao de novo trombo. Tagaki defende a utilizagdo de
monitorizacdo peri-operatéria da aorta com ecografia
intravascular (IVUS), para avaliar a eficécia do procedimento e
detectar provaveis placas ou flaps ndo removidos que possam
provocar a falénciadacirurgia'®.

No doente de alto risco cirtrgico a trombdlise tem-se
apontado como uma opcéo valida, embora com o risco de
fragmentacdo do trombo, nomeadamente os pedunculados,
podendo levar a embolias periféricas'’, sendo considerado
nos casos de trombos flutuantes uma contra-indicagdo para
trombolise.
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Num estudo efectuado por Bowdish em 5 doentes, 4
dos quais com factores para trombofilia e outro com patologia
neoplédsica conhecida, evidenciou que a utilizacdo de
anticoagulagdo, como terapéutica isolada, com um tempo
médio de resolucdo do trombo de 75 dias em 3 doentes, ou
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favorecendo a lise fisioldgica do trombo, sendo posteriormente
substituida por dicumarinicos. O papel dos antiagregantes
plaquetarios tem sido apontado por diferentes autores embora
nao tenha sido ainda determinado™".

Outra alternativa consiste na utilizacdo de um stent
Palmaz coberto, que terd como objectivo a exclusdo da
circulacdo do trombo na aorta toracica, assim como do
defeito da parede, que levou a sua formagao. Alguns casos de
tratamento minimamente invasivo tem sido apontado nesta
entidade”. O alto risco de poder provocar um descolamento
do TMA durante a colocacdo do stent tem favorecido a
utilizacdo do ETE para definir com precisao a localizacdo do
TMA facilitando a completa cobertura do mesmo.

CONCLUSAO

O trombo mural da aorta constitui uma patologia
pouco frequente, muitas vezes diagnosticada apds um episo-
dio embdlico. O tratamento cirdrgico ou médico consiste na
remocdo do trombo evitando o aparecimento de novas
manifestacdes embdlicas.
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Falso aneurisma pés-traumatico da
artéria popliteia, de revelacao clinica tardia

Post traumatic pseudo-aneurysm of the
popliteal artery with late clinical presentation

Doente de 56 anos de idade, do sexo masculino,
sempre saudavel até um ano antes da observacdo clinica,
quando se comecou a queixar de parestesias e edema
ortostatico da perna e pé direito. Nos antecedentes pessoais
referia a ocorréncia de um acidente com arma de fogo
(cagadeira), 17 anos antes, com porta de entrada de alguns
bagos de chumbo na coxa e perna, que nio foi valorizado
pelo doente, tendo feito tratamento domiciliario.

No exame fisico detectava-se um edema consideravel
da perna e pé e uma proeminéncia ao nivel da regido popliteia
direita (Fig.1), preenchida por uma massa pulsatil, com
expansdo, que ocupava toda a fossa popliteia. Uma arte-
riografia realizada por puncdo femoral revelou a existéncia de
um falso aneurisma sacular da popliteia média, sendo visivel,
adjacente, um bago chumbo, muito provavelmente causador
da lesdo (Fig.2). Era possivel identificar ainda uma exclusao de
vasos da circulacdo tibio-peroneal, consequéncia de
fendmenos tromboembdlicos partidos do aneurisma.
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O doente foi submetido a tratamento cirurgico, por
abordagem directa da fossa popliteia, em posicdo de
decubito ventral. Confirmou-se a presenca de um volumoso
falso aneurisma da artéria popliteia que exercia notavel
compressao sobre a veia popliteia (Fig.3) e o nervo ciatico
popliteu interno. Depois de isoladas estas estruturas, o falso
aneurisma foi ressecado, com remocdo de um volumoso
trombo organizado e a continuidade arterial foi restabelecida
com a interposicao de um segmento de veia safena autéloga,
a funcionar em excelente condicdo de acordo com a imagem
da arteriografia intra-operatéria (Fig.4).

O pos-operatédrio decorreu normalmente sem com-
plicacbes, com desaparecimento imediato da sintomato-
logia.

Esta é uma causa rara de aneurismas da artéria
popliteia, nomeadamente a sua apresentacdo cliica tardia,
muitos anos apods a ocorréncia do acidente que determinou a
lesao arterial original, o que justifica a sua apresentagao e
divulgacéo.
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