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MENSAGEM

DO PRESIDENTE

A Sociedade Civil, o Servico Nacional de Saude
e as Sociedades Cientificas

The Civilian Society, the National Health
Service and the Scientific Societies

Para noés, cidaddos médicos, estas trés entidades
aparentemente distintas e desligadas, como é evidente ndo
0 sdo e devem fazer parte do nosso genoma pessoal assim
como devem estar inscritas No Nosso patriménio cromosso-
mico de maneiraindelével e constante.

cccccc

A Sociedade Civil, magma da nossa existéncia,
onde nos alimentamos e bebemos a seiva da
nossa sobrevivéncia, tem sido sacudida nos
Ultimos 40 anos, de maneira viva e febril, por
sucessivas vagas de acontecimentos que lhe tém
imprimido movimentos de enorme repercussao
nas nossas vidas. A liberdade de pensar e agir
ocorrida ap6s o 25 de Abril de 1974 foi sequra-
mente a maior garantia para a instauracdo da
democracia como a vivemos nesta primeira déca-
da do século XXI. Foi a possibilidade da alter-
nancia governativa dos homens e das ideias
mandatadas pelos cidadaos, de maneira livre e
assumida. Foi a elaboracdo de uma constituicdo
que nos rege com os principios bésicos da
cidadania bem expressos. Foi a enorme vaga de
entusiasmo de proveitos econdémicos e regras
disciplinares mais rigidas decorrentes da nossa
entrada, em 1986, para a Unido Europeia. Foi o
colapso dos mercados monetédrios mundiais
ocorrido em 2007/2008 e que ainda agora se
manifesta com grande amplitude, com enormes
repercussdes nas sociedades e a todos os seus
niveis. ..

Em todas as circunstancias da vida da Socie-
dade Civil e na nossa, portuguesa em particular, é
preciso intervir, regulamentar, regular, proibir os
excessos, fazer prevalecer os valores da honesti-
dade, responsabilidade, vinculacdo, transparén-
cia, acessibilidade, igualdade e tolerancia.

Oscidaddos médicos devem estar na primeira
linha dos intervenientes para se atingir parame-
tros destes na Sociedade Civil portuguesa.

O Servico Nacional de Salde é, a par da liber-
dade de pensar e agir, a maior conquistado 25 de
Abrilde 1974.

A assisténcia social e sanitaria organizada
iniciou-se no final dos anos sessenta - todavia foi
com determinacao e audacia, que apds a Revo-
lucdo de Abril, o Servico Nacional de Saude foi
instaurado, regulamentado e sustentado econo-
mica e financeiramente, permitindo-nos chegar
hoje, no final da primeira década do século XXI, a
uma parceria de igualdade com os melhores
sistemas de salde do mundo civilizado. Con-
tudo, neste momento, deve ser acerrimamente
controlado, monitorizado, expurgado de despe-
sismo ineficiente e de desperdicios de toda a
ordem.

Os cidadaos médicos devem estar na primeira
linha dos intervenientes para a defesa do Servico
Nacional de Saude.

As Sociedades Cientificas Médicas sao o audi-
torio privilegiado para a divulgacdo do conheci
mento cientifico, para o confronto de ideias e
praticas, sdo locais e momentos Unicos do labor
de anos seguidos de actividade desenvolvida nos
servicos de medicina (no nosso pafs maioritaria-
mente sob a clpula do Servico Nacional de
Saude) e devem ser abertas, tolerantes, interven-
tivas, com capacidade de fazer ouvir a sua voz na
sociedade civil e nos centros de decisao; também
devem ser despojados de interesses mesquinhos,
concorrenciais, corporativistas.

Volume XVII-N.21 | 7
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Os cidadaos médicos devem saber estar na
primeira linha dos defensores destes propdsitos
elevados e nobres.

Como o afirmei no inicio destas reflexdes,
estas trés entidades estdo aglutinadas entre si,
pertencem ao mesmo Corpo Societario e por isso
devem ser o patriménio social da nossa Empresa
deVida.

E a propdsito, preparem-se para o congresso da
nossa sociedade - vai ser um grande congresso tendo como
tema comum a “Disseccao Adrtica”.

Espero por vés, em Aveiro, nos finais de Novembro

de2010.

O Presidente | Luis Mota Capitao
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PAGINA

DO DIRECTOR

Uma reflexao sobre o progresso
e desenvolvimento da cirurgia

A reflection on the progress
and development of surgery

O progresso e desenvolvimento da cirurgia tem sido
essencialmente concretizado mercé da criacdo de técnicas
operatérias, fruto do engenho criativo dos proprios
profissionais envolvidos na sua pratica, buscando mais e
melhores solucdes para o combate a doenca, sempre de
caracter mecanicista e levadas a efeito com recurso ao
trabalho manual.

Ahistéria da descoberta das técnicas e das incidénci-
as que as rodearam ¢ porventura um dos capitulos mais
interessantes da histéria da medicina, mercé da carga
enorme de valores espirituais que geralmente gravitam em
torno da sua criacdo, efectivacdo e aceitacao por parte da
comunidade médica, em que se revela indispensavel
demonstrar e por a prova os atributos a que Hans Sellie se
referiu um dia, ou seja 0 sonho e a capacidade de sonhar, a
persisténcia e a fé por parte dos seus autores.

Emergem, frequentemente, neste contexto, os mais
nobres sentimentos de devogdo e entrega, por vezes uma
capacidade herculea para ultrapassar obstaculos, naturais
ou artificialmente criados, uma obstinacdo na sua reiterada
concretizagdo, uma forga fisica e mental apta a enfrentar
todas as adversidades e uma independéncia de espirito
capaz de resistir a critica, por vezes impenitente, dos seus
pares. E tudo isto decorrendo néo raras vezes em condicoes
fisicas precarias, improvisadas, quando ndo indspitas e
agrestes, outras vezes caricatas e insélitas. Egas Moniz, na
sua fascinante obra intitulada “Confidéncias de um
investigador cientifico”, confessa que transportou muitas
vezes na mala de bagagem do seu automdvel cabecas de
caddveres provenientes do Instituto de Medicina Legal para
o Departamento de Radiologia, onde prosseguia obsessiva-
mente os estudos que levaram ao desenvolvimento da
arteriografia cerebral.

Jodo Cid dos Santos, descreve na sua Memorial
Lecture realizada em Edimburgo, em 1975, poucos meses

antes da sua morte, os trabalhos de cirurgia experimental
que conduziram a descoberta da endarteriectomia, num
notavel texto intitulado “From embolectomy to endarterec-
tomy or the fall of a myth”. Com o seu irreverente e acutilan-
te sentido de humor, retrata o ambiente de trabalho em que
se movia: “...We then carried the dogs into a recovery room
which was some sort of a dark room opening onto an open
air courtyard. For some unknown reason, a goat lived there,
among some straw. The dogs died systematically, but the
goat still survived. Thus, there was no way of verifying late
results. Nevertheless, this was my introduction to vascular
surgery and there l acquired technical skill”.

Foi em relagdo a este contexto que mais tarde
formula, no seu memoravel trabalho “Adaptacdo do espirito
a investigacdo clinica”, uma sentenca que ndo mais foi
esquecida: “...E provavel que, por isso, repeti, a propésito
de tudo e nada, que a investigagao clinica terd muitas vezes
deserconduzida com garfos, facase colheres...”

Michael DeBakey, criador da substituicdo vascular
protésica, confeccionou as primeiras préteses com tecidos
de Dacron utilizando a maquina de costura da sua mae: “...
So I had this sense of what you could do with a sewing
machine. | took this yard of Dacron cloth, | cut two sheets in
the width I wanted, sewed the edges on each side and made
atubeoutofit.”

Meio século decorrido sobre estes acontecimentos,
simultaneamente épicos e fascinantes, que estdo na génese
do reconhecimento da Cirurgia Vascular como especialida-
deauténoma, o panorama é substancialmente diferente, no
que concerne ao progresso e desenvolvimento da
Especialidade. Os atributos pessoais de que deram mostras
0s nossos predecessores, podem identificar-se, salvaguar-

cccccc
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dadas as devidas distancias, aqueles que animaram os
navegadores do séc. XVI que...”deram novos mundos ao
mundo”. A criatividade, tenacidade e persisténcia que
revelaram, tal como os graus de liberdade de que usufrui-
ram, seriam de todo invidveis e impensaveis nos dias de hoje.
A investigacdo ascendeu a um nivel de complexidade
tecnoldgica enorme e muitas das novas técnicas introduzi-
das na cirurgia sao criadas e promovidas pela industria de
vocagao sanitéria, em que prepondera naturalmente a sua
validade cientifica, mas também e sobretudo a sua rentabili-
dade econdmica-financeira. Vivemos, desta forma, um
novo paradigma, em que a sombra tutelar de uma medicina
hipocratica, herdica e romantica, cedeu lugar aos modelos
de actuacdo da sociedade contemporanea, voltados
essencialmente para as regras, os ditames e as exigéncias da
economia edo mercado.

O curso da histéria, tal como o da ciéncia, é aleatoério
e feito de um conjunto de circunstancias Unicas que nao
mais se repetirdo. Mas qualquer que seja o modo de
desenvolvimento e progresso da cirurgia, ele assentara
sempre nos atributos do espirito humano, no seu génio e
criatividade — e convém evocar e enaltecer este facto,
sobretudo face as geracdes mais novas, como fonte de
inspiracdo e motivacdo transformadora, visto que o futuro a
elas pertence.

e 15y sof

O Director | A. Dinis da Gama
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EDITORIAL

O préximo Congresso da SPCCTV
The next Congress of the SPCCTV

Neste editorial gostaria de lembrar que se aproxima
rapidamente o Congresso da Sociedade Portuguesa de
Cirurgia Cardio-Torécica e Vascular que este anos se realiza
em Aveiro, no Hotel & SPA Melid Ria, entre 25 e 27 de
Novembro de 2010.

As reunides anuais organizadas pela SPCCTV
constituem desde ha 25 anos um férum impar na troca de
conhecimentos no dominio da cirurgia vascular, cardiaca e
toracica. Sdo também um ponto de encontro de profissionais
de saude de diferentes instituicbes e um momento raro de
partilha multidisciplinar e de experiéncias. As possibilidades
de enriquecimento profissional sdo muito maiores que as
listadas em cada programa e passam também pelo encontro
de amigos e discussdo informal de temas de interesse
comum.

Este ano, a Direccdo da SPCCT organiza o congresso
com um programa eclético que inclui as questdes mais
actuais e pertinentes no diagndstico e tratamento cirdrgico
da patologia cardiaca isquémica, valvular e doencas da aorta.
Como é também habitual, existe um amplo espaco de
discussao reservado a outros profissionais de salde nao

médicos. Este ano, pela primeira vez, haverd também uma
sessdo plenaria em conjunto com a Sociedade Portuguesa de
Cardiologia, que inicia uma colaboracdo determinada pelas
direcgbes de ambas a s Sociedades e que se prevé proficua.

As apresentacdes publicas de trabalhos originais em
Cirurgia Vascular, Cardiaca e Tordcica constituem uma
oportunidade para a divulgacdo do que mais interessante se
faz em Portugal na nossa é&rea, contando ainda com o
aliciante da existéncia dos prémios pecunidrios Machado
Macedo e Cid dos Santos, que sdo atribuidos as melhores
comunicacdes em Cirurgia Cardio-Toracica e Vascular,
respectivamente. O programa definitivo estard em breve
disponivel no site da SPCCTV, www.spcctv.pt.

Tudo razbes para que a SPCCTV possa contar com a
presenca de todos os seus associados na cidade de Aveiro, em
Novembro deste ano. E tempo de comecarem a planear a
vossa participagao.

O Editor | Jo&do Carlos Mota
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CIRURGIA TORACICA
MINIMAMENTE INVASIVA:
EXPERIENCIA DE 15 ANOS

E. Fragoso, . C. Cruz, J. Caldeira, R. Ferreira, . Roque, . Gallego, N. C. Guerra, |. V. Cravino

Servicos de Pneumologia | e de Cirurgia Cardiotoracica do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte

Resumo

Aevolugao das técnicas cirdrgicas tem permitido que a cirurgia toracica, nos dias de hoje, possa ser realizada com eficacia
e seguranca recorrendo a abordagens menos agressivas para o doente. A cirurgia minimamente invasiva permite uma
recuperacdo mais rapida no pés-operatoério, minorando as complicacoes e reduzindo os dias de internamento e a morbilidade.

Consideramos abordagens minimamente invasivas a cirurgia tordcica video-assistida, a minitoracotomia e a
miniesternotomia. No presente trabalho, foi realizada uma revisdo das cirurgias toracicas efectuadas ao longo de um periodo de
15 anos num servico de Cirurgia Cardiotoracica, utilizando uma abordagem minimamente invasiva.

Summary

Minimally invasive thoracic surgery: A fifteen-years experience

The evolution of surgical techniques has rendering possible for thoracic surgery to be performed efficiently and safely, with
less aggressive approaches. Being less traumatic, minimally invasive surgery allows a faster post-operative recovery, less

complications and reduces inpatient days and morbidity.

The authors consider as minimally invasive approaches the video-assisted thoracic surgery, as well as the minithoracotomy
and the ministernotomy. The present paper reviews thoracic surgeries performed for the last 15 years in a cardiothoracic surgery

unit using a minimally invasive surgical approach.

INTRODUCAO

Jacobaeus'” realizou a primeira toracoscopia em
1910 com objectivos diagnésticos e, em 1925, descreveu a
cirurgia que ficou conhecida como a operacdo de
Jacobaeus, que consistia na libertacdo de aderéncias pleura-
is para provocar um pneumotdrax que permitisse o colapso
de cavidades tuberculosas. A toracoscopia foi sendo realiza-
da por pneumologistas, nomeadamente Brandt’, Lodden-
kemper® e Boutin’, com objectivos diagndsticos. Alguns
cirurgiées, nas décadas de 40 e 50 do século XX*"*, descre-
vem a realizacdo de toracoscopias, nomeadamente Kux’®
que, em 1954, relata a realizacdo de mais de 1000 simpati-
cectomias e vagotomias por toracoscopia. No entanto, foi
s6 a partir do final da década de 80 e inicio da década de 90
que os cirurgides toracicos, perante a evolucdo da cirurgia
video-assistida, se interessaram verdadeiramente por esta
nova via de abordagem cirrgica do térax'®". Assim, assisti-

mos a uma rapida evolucdo da técnica, nomeadamente ao
nivel do tratamento das patologias pleural, pulmonar e
mediastinica. Posteriormente, também a patologia do
pericardio e do sistema nervoso autdbnomo conheceram
grande evolucéo.

Actualmente, podemos afirmar que a cirurgia toracica
video-assistida é uma técnica fidvel e segura. E importante
realcar que, no caso da cirurgia do térax, a abordagem video-
assistida tem vantagens tdo ou mais evidentes que a laparos-
copia, devido a “rigidez” do térax e, para além de ser dispen-
savel o uso de dioxido de carbono, basta o pulmao estar bem
colapsado por intubacéo selectiva para se ter uma excelente
visdo de todo o térax (Fig.1).

Esta abordagem tem grandes vantagens em relacdo a
toracotomia cléssica (postero-lateral), nomeadamente pela
reducdo da dor pods-operatdria, pela diminuicdo das compli-
cacoes pds-operatorias (atelectasias e infeccoes) e também

pela reducdo dos tempos de internamento hospitalar'®"'.
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Volume XVII-N.21 | 13



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

Visualizagdo do hemitérax direito através
de toracoscopia.

Figura 1

Consideramos “procedimentos minimamente invasi-
vos” a cirurgia torécica video-assistida, a minitoracotomia
anterior e a miniesternotomia (Fig.2).

Naturalmente, a opcdo pela cirurgia minimamente
invasiva tem que ser ajustada a indicacdo pré-operatéria — "A
finalidade é alterar o tipo de abordagem, nao o objectivo da
cirurgia”.

As indicacdes para a cirurgia minimamente invasiva
sdo, actualmente, muito vastas, sobretudo no ambito das
doencas benignas'™®?’. Continua, no entanto, a existir alguma
reserva em relacdo a cirurgia da neoplasia do pulméo devido a
dificuldade de um esvaziamento mediastinico completo por
esta abordagem. No entanto, a melhoria dos equipamentos e
um maior treino na area vao permitir desenvolver competén-
cias que a permitam realizar com eficiéncia.

A cirurgia pleuro-pulmonar é a indicagdo mais fre-
quente e inclui a abordagem diagnéstica dos nédulos do
pulmao, a investigagdo das doencas do intersticio pulmonar,
o pneumotdrax, o enfisema bolhoso, o empiema pleural e o
hemotdrax, entre outras.

A abordagem das lesdes do mediastino, incluindo o
estadiamento ganglionar invasivo das neoplasias do pulmao,
tém tido uma importancia crescente, a par da bidpsia ou
resseccdo de massas mediastinicas.

A simpaticectomia torécica video-assistida™" é uma
técnica em franco crescimento e estd indicada, ndo s6 na
hiperhidrose primaria, como também na isquémia periférica
dos membros superiores e na distrofia reflexa simpética.
Indicacdes recentes sdo o sindrome de QT prolongado, as
taquidisritmias e a doenca coronaria inoperdvel em doentes

30-34

com angor resistente a terapéutica™ .

25-29

Figura 2

MATERIAL E METODOS

Foram revistas todas as cirurgias toracicas nos registos
operatérios de 1 de Janeiro de 1995 a 31 de Dezembro de
2009. Foram incluidas na presente revisdo as seguintes abor-
dagens: toracoscopia ou cirurgia toracica video-assistida,
minitoracotomia ou toracotomia anterior e miniesternoto-
mia. Foram analisados a idade, o sexo, o diagndstico pré-
operatério e o tipo de cirurgia realizada.

RESULTADOS

No periodo analisado, foram realizadas 1199 cirurgi-
as toracicas minimamente invasivas. Os doentes submetidos
a cirurgia tinham uma idade média de 37,9+17,9 anos.
Houve uma ligeira predominancia do sexo feminino, com
54,5% dos casos.

BTOTAL u Minkoracotomia

® Toraccecopis

H Miniestermotomia

10

140

~
[}
(e}

2000
2001
2002
2003
2004
2005
2006
2007
2008
2009

Distribuicdo da cirurgia tordcica minimamente invasiva
por ano e por abordagem.

Figura 3

Do total de cirurgias realizadas, a maioria correspon-
deu a abordagem toracoscdpica, com uma percentagem
média de 79,2% ao longo dos 15 anos. As minitoracotomias
corresponderam a 18,8% de todas as cirurgias realizadas e as
miniesternotomias, abordagem especifica de um conjunto
restrito de diagndsticos, registaram cerca de 2,0%. Verificou-
se uma tendéncia crescente do nimero de cirurgias minima-
mente invasivas realizadas, desde 1995 até a actualidade
(Fig.3).

Cirurgia torécica minimamente invasiva. a) toracoscopia, b) minitoracotomia, c) miniesternotomia.
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A cirurgia pleuro-pulmonar e pericardica dominou os
diagnosticos pré-operatérios, correspondendo a 51,9% de
todas as intervencdes realizadas, seguida das indicacdes para
simpaticectomia toracica video-assistida, com 39,6%. A
cirurgia do mediastino correspondeu a apenas 7,1%, sendo
os restantes 1,4% outras indicacbes, menos frequentes
(Quadrol).

Quadro | Grupos de indicagoes pré-operatorias

Grupos de Indicacoes Pré-Operatoérias % (N=1199)
Cirurgia Pleuro-Pulmonar e Pericardica
Simpaticectomia Toracica Video-assistida

Cirurgia do Mediastino

Outras Indicacoes

No que respeita a cirurgia pleuro-pulmonar e pericar-
dica, o pneumotérax constituiu a indicacdo cirdrgica em
30,8% dos casos, seguido das doencas do intersticio pulmo-
nar e sarcoidose (19,8%) e, em terceiro lugar, dos nédulos
pulmonares, priméarios ou metastaticos (18,2%) (Quadro I1).

Quadro Il Cirurgia pleuro-pulmonar e pericardica

Cirurgia Pleuro-Pulmonar e Pericardica % (n=622)

Pneumotoérax 30,8
Empiema pleural 8,4
Hemotdrax 7.9
Derrame pleural 3,7
Nédulos pleurais 1,6
Pulméo encarcerado 0,6
Doenca do intersticio pulmonar e sarcoidose 19,8
Nédulos do pulmao 18,2
Enfisema bolhoso 4,2
Outras patologias pulmonares 1,4
Derrame pericardico BAl
Quistos pericardicos 1,0

No grupo das patologias submetidas a simpaticecto-
mia tordcica video-assistida, a hiperhidrose priméria corres-
pondeu a vasta maioria dos casos (97,5%), sequida da distro-
fia reflexa simpatica e da isquémia periférica dos membros
superiores (Quadro Il1).

As massas e tumores do mediastino constituiram a
indicacdo mais frequente da cirurgia do mediastino (47,3%),
seguidos das adenopatias mediastinicas e da timectomia em
doentes com miastenia gravis (Quadro IV).

Indicacoes para Simpaticectomia

Quadro IlI Toracica Video-Assistida

Simpaticectomia Toracica Video-Assistida % (n=475)

Hiperhidrose primaria 97,5
Distrofia reflexa simpatica 1.5
Isquémia periférica dos membros superiores 1.1

O tipo de cirurgias realizadas esteve em estreita relacdo
com os diagnosticos pré-operatérios. A simpaticectomia
dominou a cirurgia minimamente invasiva (39,6%), seguida da
resseccdo de bolhas, associada quer a pleurectomia parcial,
quer a abrasdo mecanica da pleura, quer a descorticacdo
(11,7%), da resseccéo atipica de nédulos pulmonares (7,3%) e
da biépsia de massas mediastinicas (2,9%). Os restantes proce-
dimentos cirtrgicos foram menos frequentes (Quadro V).

Quadro IV Cirurgia do Mediastino

Cirurgia do Mediastino % (n=85)

Massas mediastinicas 47,3
Adenopatias mediastinicas 19,8
Miastenia gravis 13,2
B6cio mergulhante 6,6
Timomas 3,3
Quistos do timo 1.1
Outros quistos mediastinicos 2.2
DISCUSSAO

A cirurgia tordcica minimamente invasiva tem vindo a
ganhar terreno na pratica do cirurgido cardiotoracico, facto
que fica demonstrado na nossa série. Dentro das abordagens
consideradas, a cirurgia toracica video-assistida continua a
ser a técnica mais frequente.

As técnicas de abordagem da pleura corresponderam
a uma percentagem elevada de cirurgias, reflectindo a expe-
riéncia de muitos anos na utilizacdo da toracoscopia no
tratamento do pneumotdrax, derrames pleurais complexos,
empiema e hemotdrax. No que respeita a cirurgia pulmonar, a
bidpsia pulmonar e a resseccdo atipica de nédulos pulmona-
res foram intervencoes frequentes. A miniesternotomia tem,
ainda, uma utilizacdo reduzida no nosso Servico, embora seja
de indiscutivel vantagem na abordagem de grupos seleccio-
nados de patologias.

“O grande cirurgido ja& nao se define, actualmente,
pela grandeincisao”.

N
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Quad

roV

Tipo de cirurgia realizada (por abordagem e total).
VATS - cirurgia toracica video-assistida, MT — minitoracotomia, ME — miniesternotomia.

Tipo de cirurgia realizada VATS (n=950) IRGEPYE)) ME (n=24) % total (h=1199)
Simpaticectomia (bilateral em 97,5%) 475 0 0 39,6
Resseccao de bolhas + pleurectomia/descorticacdo/abrasao 128 12 0 11,7
Pleurectomia / abrasao / descorticacdo 53 30 0 6,9
Limpeza cirdrgica associada a descorticacao 50 33 0 6,9
Janela pericardica 10 6 0 1.3
Bidpsia de nédulos pleurais 8 2 0 0,8
Biopsia pulmonar 108 18 0 10,5
Resseccao atipica 31 57 0 7,3
Resseccao de bolhas de enfisema 23 5 0 2,3
Bidpsia de nédulos pulmonares 15 1 0 2,2
Lobectomia 0 5 0 0,4
Cirurgia de reducao de volume pulmonar 4 1 0 0,4
Biopsia de massas mediastinicas 20 15 0 2,9
Bidpsia / resseccdo de adenopatias mediastinicas 1" 8 1 1,7
Timectomia 0 3 14 1,4
Resseccao de massas mediastinicas 4 4 4 1,0
Resseccao de bécio 0 0 5 0,4
Outras 10 15 0 2,1
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Resumo

A angiografia pulmonar por tomografia computorizada (TC) tornou-se o principal método diagndstico imagioldgico para
a avaliacdo dos doentes com suspeita de tromboembolismo pulmonar (TEP), devido a sua alta sensibilidade e especificidade e
potencial relacdo custo-eficacia. Os avangos dos aparelhos de TC multidetectores e a optimizacdo dos protocolos de aquisicao,
através de colimacdes finas e tempos de aquisicdo de imagens mais rapidos, tém melhorado muito a capacidade de deteccéo de
TEP. O diagnéstico é efectuado pela visualizacdo directa de um defeito de preenchimento com baixa atenuacdo (trombo
intraluminal) que oclui de forma parcial ou completa uma artéria preenchida por contraste. E frequentemente possivel diferenciar
TEP agudo de crénico através da identificacao de achados caracteristicos, tais como o didmetro da artéria envolvida, a localizagdo
do trombo e a sua relacdo com as paredes dos vasos. Uma consciéncia dos principais factores de erro no diagnéstico de TEP na
angiografia por TC pode ajudar ainda mais a aumentar a sensibilidade e especificidade deste método de imagem.

Summary

Computed tomographic angiography in the evaluation of acute pulmonary
thromboembolism

Computed tomographic angiography has becoming the main diagnostic imaging method for the evaluation of patients
with suspected pulmonary embolism (PE), due to its high sensitivity and specificity and potential cost-effectiveness. The advances
in multidetector computed tomography (MDCT) scanners and optimization of scanning protocols via thinner collimation and
faster scanning times have greatly improved the ability to detect PE. The diagnosis is made by direct visualization of a low
attenuation filling defect (intraluminal thrombus) that partially or completely occludes a contrast filled artery. Differentiate
between acute and chronic PE is often possible through the identification of characteristic findings, such as the diameter of the
affected artery and the location and relationship of the thrombus to the vessel walls. Awareness of the major error factors in the CT
diagnosis of PE can help further increase the sensitivity and specificity of this imaging method.
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INTRODUCAO

O tromboembolismo pulmonar (TEP) é a terceira causa
de morte por doenca cardiovascular aguda, apés o enfarte
agudo do miocérdio e o acidente vascular cerebral'”. Est4
associado a uma elevada mortalidade, calculada em cerca de
30%, na auséncia de tratamento. Um diagndstico correcto e
precoce é de vital importancia porque, se seguido do tratamen-
to adequado, reduz os valores da mortalidade para 2 a 8%. A
imagem desempenha um papel fundamental no diagnéstico do
embolismo pulmonar e da trombose venosa profunda, um
espectro da mesma doenca. Estima-se que cerca de 90% dos
émbolos pulmonares sejam uma extensdo de trombos das veias
da coxa ou pélvicas mas, com o aumento do uso de sistemas de
suporte endovenosos inseridos nas veias subclavia ou jugular, as
veias do membro superior e veia cava superior sdo também cada
vez mais fontes de émbolos. Os avan¢os que decorreram ao
longo da Ultima década tornaram a angiografia por TC no
principal exame imagiolégico para a avaliacdo de doentes com
suspeita de TEP, de acordo com os investigadores do Prospective
Investi-gation of Pulmonary Embolism Diagnosis (PIOPED) IF.
Este grande estudo demonstrou que a angiografia por TC tem
uma sensibilidade de 83% e uma especificidade de 96% para a
deteccdo de embolismo pulmonar e que, quando combinada
com a venografia por TC, aumenta os valores de sensibilidade na
deteccdo de doenca venosa tromboembdlica para 90% .

Neste artigo os autores fazem uma breve revisdo do
papel da angiografia por TC no diagnostico do tromboembo-
lismo pulmonar agudo. Sdo descritos os principais achados
tomodensitométricos no TEP agudo, a sua diferenciacdo de
TEP crénico e também alguns dos factores de erro mais fre-
quentes no diagnodstico tomodensitométrico desta patologia.

ANGIOGRAFIAPORTC

A angiografia por TC é um método de imagem de
primeira linha na avaliagdo do doente com suspeita de trom-
boembolismo pulmonar, sendo parte integrante de varios
esquemas de actuacdo’. Permite uma boa avaliacio das
artérias pulmonares, com alta sensibilidade e especificidade
no diagnostico de TEP, relacionada em grande parte com a
utilizagdo de TC multicorte, com o qual 94% das artérias
subsegmentares sao bem opacificadas. Desde 2007, substi-
tuiu a angiografia pulmonar convencional como método de
imagem de referéncia para o diagndstico de TEP agudo®.

Entre as varias vantagens deste método imagioldgico
estdo a sua acessibilidade, a rapidez de execucdo e a relacdo
custo-eficcia. Pode ainda estabelecer diagndsticos alternati-
vos (disseccdo adrtica, derrame pericardico, mediastinite
fibrosante, malformagbes arterio-venosas, pneumonia,
fractura de costelas, etc.) ou concomitantes (carcinoma
broncogénico de que nao se suspeitava, linfoma, metastases
pulmonares ou ésseas, sequestro, etc.). A TC possibilita a
visualizacdo das estruturas venosas pélvicas e dos membros
inferiores no mesmo estudo (venografia por TC).

Nos doentes com histéria de alergia ao contraste
endovenoso, a Angiografia por TC tem um papel mais limita-
do. Quando a reacgdo é apenas ligeira, a instituicdo de um
esquema profilatico apropriado pode possibilitar a realizagcdo
do exame. No caso de reacgbes mais graves, deve-se optar
pela realizacdo de testes alternativos como a cintigrafia
pulmonar de ventilacdo/perfusao e o estudo doppler venoso

dos membros inferiores, de acordo com a suspeita clinica®.

Os doentes com insuficiéncia renal ndo devem fazer
angiografia por TC pelo risco de agravamento da funcao
renal. Se a creatinina estiver apenas ligeiramente aumentada,
a decisdo de realizar este exame é ponderada individualmen-
te, deacordo com o julgamento clinico. Nestes doentes, pode
ser instituido um esquema profilatico de hidratacdo com
solucao isotonica de bicarbonato de sédio 3mL/Kg/h, 1 hora
antes e TmL/Kg/h, 6 horas ap6s a administracado de contraste
endovenoso’. Esta medicacdo reduz o risco de nefropatia por
contraste em doentes com insuficiéncia renal. Alguns farma-
cos devem ser suspensos pelo risco de agravamento da fun-
¢do renal, nomeadamente AINE s e dipiridamole. A metfor-
mina, apesar de ndo causar disfuncdo renal, também deve ser
suspensa pelo risco de acumulagdo no organismo com conse-
guente acidose lactica, caso ocorra disfuncéo renal. O trata-
mento com metformina pode ser retomado quando se
demonstrar que os valores da fungao renal sdo normais.

A prevaléncia do TEP agudo é cinco vezes superior
durante a gravidez, sendo a causa mais importante de morte
materna®’. Existe, no entanto, alguma controvérsia relativa-
mente ao exame de primeira linha a efectuar na suspeita de
TEP na mulher gravida, devido aos resultados distintos de
varios estudos no que se refere a dose efectiva de radiacdo
para o feto com a angiografia por TC e a cintigrafia pulmonar.
Outro factor adicional de preocupacéo é o iodo administrado
no contraste endovenoso aguando da realizacdo da angio-
grafia pulmonar por TC, que tem o potencial de deprimir a
funcao tiroideia do feto e recém-nascido®. As recomendacées
actuais do estudo PIOPED Il sdo a realizacdo de estudo eco-
gréfico doppler venoso dos membros inferiores e, se necessa-
rio, cintigrafia pulmonar de ventilacao/perfusao na mulher
gravida com suspeita de TEP’. As orientacbes da Sociedade
Fleischner recomendam a TC como exame imagioldgico de
primeira linha na gravidez, ap6s estudo ecogréfico doppler
venoso dos membros inferiores'.

TECNICA

Existem vérios protocolos descritos na literatura sobre
a técnica de aquisicdo de imagens na angiografia por TC. A
escolha do protocolo mais adequado depende, entre outros
factores, do tipo de equipamento de TC utilizado. O exame do
térax deve ser efectuado com um aparelho de TC helicoidal
multicorte, utilizando uma colimagdo fina. Os aparelhos de
16 a 64 detectores permitem uma aquisicdo de térax em
menos de 5 segundos, com uma colimacdo de Tmm ou
menos’. Estas colimacdes finas permitem um bom detalhe
anatémico até ao nivel arterial subsegmentar.

A aquisicdo no sentido caudo-cranial permite diminu-
ir os artefactos da respiracao (menor incursao inspiratéria dos
lobos superiores) e evita os artefactos de endurecimento do
feixe causados pela alta concentracdo de contraste na veia
cava superior*’. Estes aspectos assumem particular relevo
qguando o tempo de exame é mais prolongado.

Ainjeccdo de contraste deve permitir um grau elevado
e constante de opacificacao arterial pulmonar durante toda a
aquisicdo de imagens. A administracdo do mesmo com
velocidades rapidas (4-6ml/seqg) e alta concentragdo de iodo
(350-400mg de iodo/mL) resulta numa grande distribuicao
de iodo por segundo, permitindo uma boa opacificacdo de
todas as estruturas arteriais pulmonares, incluindo as artérias
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periféricas mais pequenas, o que aumenta a sensibilidade do
exame™’,

O exame pode ser iniciado apds um tempo empirico
pré-determinado ou de forma automatica (“bolus trigge-
ring”), quando é atingido um determinado valor de atenua-
¢do numa zona (geralmente o ventriculo direito ou o tronco
da artéria pulmonar). A utilizagdo da aquisicao automatica
permite optimizar o exame para tempos de circulacdo mais
lentos (devido por exemplo a insuficiéncia cardiaca direita,
hipertensdo pulmonar, etc.) ou mais rapidos (por exemplo em
doentes jovens, gravidas, etc.).

A avaliacdo das veias dos membros inferiores (veno-
grafia por TC) efectua-se com o mesmo contraste administra-
do para a avaliagdo tordcica, requerendo no entanto maior
quantidade total (120-150mL). S&o adquiridas imagens das
veias iliacas, femorais e popliteas, de forma descontinua
(cortes a cada 2-5cm) ou de forma continua, 3 a 4 minutos
apds a injeccdo inicial*®. A dose adicional de radiacdo é a
principal preocupacéo, variando entre 2.3-8.3 mSy, depen-
dendo do protocolo aplicado. Actualmente, na maioria dos
hospitais da Europa e de acordo com as orientacdes da
Sociedade Fleischner, a avaliagdo do sistema venoso profun-
do ndo é incluida por rotina na angiografia por TC torécica,
sendo utilizada de forma selectiva com base na relacdo risco-
beneficio™.

As reformatacdes multiplanares ou curvas, ao longo
do eixo longo do vaso a estudar, podem ser Uteis para ultra-
passar algumas dificuldades diagndsticas, nomeadamente na
avaliacdo de vasos com orientacdo obliqua e na diferenciagdo
entre TEP e alguns factores anatémicos ou técnicos que o
podem mimetizar. Os achados nas reformatacdes devem ser
correlacionados com as imagens axiais’. Actualmente, exis-
tem duas grandes areas de investigacdo no campo do pos-
processamento de imagens em contexto de TEP agudo. Uma,
relacionada com a deteccdo de defeitos de perfusdo paren-
quimatosos, como um complemento as imagens axiais na
deteccdo de trombos periféricos e outra, relacionada com a
deteccio automética de trombos endoluminais®.

Alinterpretacdo dasimagens deve ser optimizada para
melhor avaliacdo das estruturas pretendidas, dependendo do
grau de opacificacdo com contraste endovenoso. Geralmente
utilizam-se as janelas de tecidos moles ou mediastino (Fig. 1)
e de parénquima pulmonar’. Alguns autores descrevem ainda

Tromboembolismo pulmonar agudo bilateral.
Imagem axial de TC visualizada em janela do mediastino.

uma janela especifica para TEP®. E essencial adaptar individu-
almente os parametros de visualizacdo de forma a permitir
uma boa visualizagdo de todas as estruturas arteriais, que
devem ser seguidas desde a periferia para a regido central e
vice-versa.

ACHADOS NO TROMBOEMBOLISMO PULMONAR
AGUDO

Na suspeita clinica de tromboembolismo, a avaliacdo
das artérias pulmonares deve abranger o tronco pulmonar (1@
ordem), as artérias pulmonares principais (22 ordem), artérias
lobares (32 ordem), artérias segmentares (42 ordem) e artérias
sub-segmentares (52 ordem). A extensao da embolizagdo e o
tipo de obstrugdo (completa ou parcial), tém impacto na
escolha do tratamento mais adequado.

O diagnéstico tomodensitométrico de TEP efectua-se
através da visualizacdo directa dos émbolos, como defeitos
intraluminais arteriais. Estes podem ocluir completamente o
vaso ou obstrui-lo apenas parcialmente’.

Na presenca oclusdo arterial pulmonar completa
observamos uma auséncia de opacificacdo por contraste de
todo o limen devido a um defeito de preenchimento causado
por trombo (Fig.2). A artéria pode ter um volume aumentado,
em comparacio com os vasos patentes adjacentes™.

Oclusdo aguda da artéria pulmonar interlobar direita.
O volume desta artéria (seta) esta aumentado
comparativamente ao dos vasos adjacentes da mesma
ordem. Existe derrame pleural associado.

Os defeitos parciais de preenchimento (correspon-
dendo ao trombo) podem ter uma localizacdo central, rodea-
dos por contraste. Neste caso, quando as artérias sdo obser-
vadas perpendicularmente ao seu longo eixo, estes defeitos
de preenchimento adquirem um aspecto descrito como “sinal
do donut” (Fig.3). Quando as imagens sdo obtidas ao longo
do maior eixo do vaso, o aspecto é descrito como “sinal do
carril"® (Fig.4). Por vezes, os defeitos parciais de preenchimen-
to arterial sdo periféricos, formando neste caso angulos
agudos com a parede arterial* (Fig.5). Este aspecto é muito
importante na diferenciacdo entre TEP agudo e crénico.

Ocasionalmente, nas TC sem contraste obtidas por
outras razdes que ndo a avaliacdo de um doente com suspeita
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Tromboembolismo pulmonar agudo. Imagem axial de TC
demonstrando um defeito de preenchimento parcial
central, correspondendo ao trombo, rodeado por
contraste (seta). As artérias sao visualizadas
perpendicularmente ao maior eixo, apresentando um
aspecto descrito como “sinal do donut”.

Tromboembolismo pulmonar agudo. Imagem axial de TC
demonstrando um defeito de preenchimento parcial
central, correspondendo ao trombo, rodeado por
contraste (seta). As artérias séo visualizadas ao longo do
seu maior eixo, apresentando um aspecto descrito como
“sinal do carril”.

de TEP, observa-se uma imagem endoluminal central espon-
taneamente hiperdensa nas artérias pulmonares, indicativa
de TEP agudo central. Este achado é muito importante por-
que o TEP agudo pode ser identificado mesmo quando nao é
suspeitado clinicamente. Esta deteccdo pode ajudar a deter-
minar métodos de imagem adicionais necessarios e permitir
um inicio atempado da terapéutica.

Existem ainda outros achados tomodensitométricos
que, apesar de ndo serem especificos para tromboembolismo
pulmonar, estdo estatisticamente associados a este diagndsti-
co, sendo também denominados sinais indirectos de TEP.
Neste contexto, a identificacdo de &reas de hiperatenuacao
periférica no parénquima pulmonar, em forma de cunha,
podem representar zonas de enfarte®®'. Estas areas de
consolidacdo apresentam tipicamente base pleural e o vértice
dirigido para o hilo (Fig.6). Podem demonstrar captagao

Tromboembolismo pulmonar agudo. Imagem axial de TC
demonstrando um defeito de preenchimento parcial,
que corresponde ao trombo, localizado perifericamente.
Os trombos formam angulos agudos com a parede das
artérias (setas), sendo compativeis com TEP agudo.

Figura 5

Enfarte do parénquima pulmonar em doentes com TEP
agudo. Imagem axial de TC visualizada em janela de
parénquima, que mostra consolidacbes parenquimatosas
em forma de cunha, com base pleural, traduzindo éreas
de enfarte do parénquima pulmonar.

periférica de contraste por fluxo colateral através das artérias
bronquicas. Existe uma preponderancia destas areas nos
lobos inferiores, de acordo com a maior frequéncia de TEP
nesta topografia'®. Apesar de apenas estarem presentes
apenas em cerca de 25% dos doentes'', sdo um achado
parenquimatoso muito sugestivo de tromboembolismo
pulmonar. A evidencia do “sinal vascular”, correspondente a
presenca de uma vaso trombosado e com didmetro aumenta-
do que se dirige para o apice da consolidagcdo, aumenta a
especificidade para o diagnéstico de TEP'.

Outros sinais indirectos de TEP incluem bandas linea-
res parenquimatosas, atelectasias e derrame pleural de
pequeno volume.

No contexto de tromboembolismo pulmonaragudo é
importante diagnosticar precocemente a presenca de falén-
cia ventricular aguda direita de forma a implementar as
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estratégias terapéuticas mais apropriadas. Apesar das altera-
¢oes da funcéo cardiaca direita serem optimamente avaliadas
por ecocardiografia®, existem algumas alteracdes morfoldgi-
cas sugestivas de sobrecarga ventricular direita que podem
ser observadas na Angiografia por TC. A presenca de dilata-
¢do do ventriculo direito (Fig.7), considerada quando o
maximo diametro do eixo curto do ventriculo direito é maior
que o maximo diametro do eixo curto do ventriculo esquerdo
nos cortes axiais’ tem uma sensibilidade de 78% a 92% e uma
especificidade de 100%, quando comparado com os achados
em ecocardiografia’.

Tromboembolismo pulmonar crénico. Imagem axial
demonstrando trombo com localizacdo periférica, que
forma dngulos obtusos com a parede arterial (seta).

Figura 8

De forma distinta, quando se observa oclusao com-
pleta de uma artéria, esta é permanentemente mais pequena
que as artérias patentes adjacentes, da mesma ordem”. Esta
reducdo permanente do didmetro do vaso deve-se a contrac-
cao do trombo no TEP crénico’. Quando os defeitos intralu-
minais sao parciais, a sua posicao é periférica, em forma de
crescente, formando angulos obtusos com a parede das

Doente com sobrecarga ventricular direita no contexto artérias (Fig.8). Os trombos podem identificar-se como um
de TEP agudo. O eixo curto do ventriculo direito (VD) espessamento parietal, em artérias que tiveram uma recanali-
é superior a0 do ventriculo esquerdo (VE), zacio central. Estes espessamentos s&0 geralmente excéntri-
aspectos que em TC sdo suspeitos de traduzir faléncia . _ .

ventricular direita. cos e podem conter focos de calcificagdes. Ocasionalmente,

observam-se imagens lineares hipodensas (bandas ou teias)
no lumen de artérias preenchidas por contraste’ (Fig.9).

A rectilinizagdo ou abaulamento do septo interventri-
cular para a esquerda e a dilatacdo aguda das artérias pulmo-
nares centrais tém sido associados a obstrucdo grave da
artéria pulmonar"'®. A presenca de refluxo de contraste para a
veia cava inferior e veias hepaticas é um sinal indirecto de
insuficiéncia valvular trictspide, frequentemente observada
na disfuncdo cardiaca direita. Estes achados, embora ndo
sejam especificos para TEP, devem ser identificados e comuni-
cados para que os cuidados apropriados possam ser imple-
mentados, evitando o colapso circulatério.

Existem varios sistemas propostos para quantificacdo
da carga trombodtica e do grau de obstrucdo arterial em
doentes com TEP agudo, baseados quer na angiografia
convencional, como o definido por Miller” e Wals', ou basea-
dos na TC como proposto por Mastora'® e Qanadli’®. O seu
uso na pratica clinica, nomeadamente como factor prognés-

517

tico, é controverso, raramente sendo utilizados™"".

DIFERENCIAGAO ENTRE ACHADOS AGUDOS E CRONI-
Ccos

Os critérios tomodensitométricos para o diagnostico
de tromboembolismo pulmonar crénico incluem, tal como /migem //r}eatrﬁupodznsa no /L)metn debarféng )
H s = = . pulmonar (seta), em loente com tromboembolismo
em ;ontexto_a_gudo, a |den_t|f|cagao de ocIIL_Jsao arterial e/ou puimonar cronico,
defeitos parciais de preenchimento nas artérias pulmonares.

&
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De forma similar ao que acontece na fase aguda, no
tromboembolismo pulmonar crénico podem identificar-se
sinais indirectos desta patologia. Estes sinais tém varios
diagnésticos diferenciais e a sua presenca apenas alerta para
o local de possivel presenca de defeitos intraluminais de
preenchimento arterial’. Neste contexto é possivel observar-
se dilatagdo de artérias brénquicas, dilatacdo pds-estendtica
das artérias pulmonares envolvidas, um padrao de perfusdo
parengquimatoso em mosaico ou alteragdes causadas por
hipertensao arterial pulmonar*®. Esta Gltima pode ser suspe-
itada pela presenca de um diametro da artéria pulmonar
superior a 29mm (Fig.10), correspondente a uma pressao
arterial superior a 20mmHg. O derrame pericardico também
est4 associado a presenca de hipertenséo arterial pulmonar®.

Hipertensao arterial pulmonar em doente com TEP
crénico. Observa-se aumento do didmetro do tronco
arterial pulmonar. Note-se também a presenca de
derrame pericardico.

FACTORES DE ERRO NO DIAGNOSTICO

Uma pequena minoria dos exames é tecnicamente
sub-6ptima ou inadequada. Adicionalmente, existem facto-
res anatomicos, patolégicos ou relacionados com o doente
gue podem prejudicar a avaliacdo da angiografia por TC. A
identificacdo das artérias pulmonares cuja avaliacdo é inde-
terminada e conhecimento dos principais factores de erro é
de suma importancia, diminuindo os diagnésticos falso
positivos no doente com suspeita de TEP.

Nos doentes com insuficiéncia cardiaca congestiva ou
obstrucao da veia cava superior, o tempo de circulacdo mais
lento pode condicionar deficiente opacificacdo das artérias
pulmonares com diminuicdo da capacidade diagndstica do
exame, quando se utilizam tempos pré-definidos de aquisi-
¢do. Estes aspectos podem ser ultrapassados, como ja foi
referido anteriormente, utilizando uma aquisicdo automati-
ca. A opacificacdo arterial pulmonar pode também ser global-
mente deficiente se o acesso venoso periférico ndo permitir
velocidades de injeccao suficientemente rapidas, por exemplo
em doentes obesos ou utilizadores de drogas intravenosas.

Em doentes com atelectasia parenquimatosa ou derrame
pleural, a diminuigao focal de fluxo sanguineo pode limitar a
opacificacdo local dos ramos arteriais pulmonares, impedin-
do uma avaliacdo arterial 6ptima destas areas. O ndo conheci-
mento destas alteragdes hemodinamicas locais pode originar
falsos diagnosticos de TEP nestas topografias.

Alguns artefactos na aquisicao das imagens prejudi-
cam a avaliagdo das artérias pulmonares, sendo factores de
erro no diagndstico de tromboembolismo pulmonar. Séo
exemplos os artefactos de respiragdo em doentes muito
dispneicos, artefactos de “ruido” em doentes muito obesos e
artefactos causados por valvulas mecanicas e pace-makers.
Existem ainda artefactos causados por endurecimento do
feixe de radiagdo, causados por exemplo pela presenca de
grande quantidade de contraste na veia cava superior.

O efeito de volume parcial, a pulsatilidade dos vasos e
artefactos condicionados pelo fluxo sanguineo podem causar
diagnosticos falsos positivos de TEP. Uma forma de contornar
estes factores de erro é ndo efectuar um diagnéstico de
tromboembolismo pulmonar se a ndo-opacificagdo da artéria
apenas for visualizada num Unico corte axial. A identificagdo
incorrecta de veias pulmonares, de adenopatias hilares
(Fig.11) ou de as impactagdes mucdides nos brénquios sao
outros factores de erro diagnéstico®.

Formacées ganglionares no hilo direito. A identificacdo
incorrecta destas formacées ganglionares (seta) como
defeitos de preenchimento arteriais é uma causa de
diagnésticos falsos positivos de TEP

CONCLUSAO

A angiografia por TC tem um papel primordial na
avaliacdo do doente com suspeita de TEP agudo, apresentan-
do taxas de sensibilidade e especificidade elevadas. Uma
maior familiaridade com os achados tomodensitométricos
caracteristicos de TEP agudo, a sua diferenciacdo de TEP
crénico e alerta para os principais factores de erro no diagnds-
tico imagiolégico facilitam um diagnoéstico precoce e correcto
desta patologia, permitindo um tratamento atempado com
consequente diminuicdo da mortalidade.
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CIRURGIA CARDIO-TORACICA

BOCIO MERGULHANTE:
ANALISE DA CASUISTICA
DO SERVICO

N. C. Guerra, J. C. Cruz, ). Caldeira, R. Ferreira, |. Roque, ]. Gallego, J. V. Cravino

Servico de Cirurgia Cardiotoracica do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte

Resumo

Neste trabalho é feita uma revisao de todos os casos clinicos com o diagnéstico pré-operatério de bdcio mergulhante,
operados no Servico no periodo de tempo de 2001 a 2009. Foram identificados 30 doentes, 66% dos quais eram do sexo
feminino, 63% eram assintomaticos mas com progressao da doenca, 47% tinham alteracdes clinicas ou radiolégicas resultantes
da compressao de estruturas mediastinicas e dois doentes estavam ventilados por compressao e desvio da traqueia. Em relacdo a
cirurgia, 50% dos doentes foram operados por cervicotomia inferior transversa e os restantes foram abordados por esternotomia
ou miniesternotomia, com incisao cervical. Em 6,6% dos doentes (n=2) foi diagnosticado, intra-operatoriamente, um timoma
invasivo, 3,3 % (n=1) apresentavam um tumor mediastinico muito invasivo e 3,3 % (n=1) tinham uma tiréide ectopica. A
duracdo média das cirurgias foi de 83 minutos. 10% dos doentes (n=3) necessitaram de ventilagdo invasiva apds a cirurgia. No
seguimento a longo prazo foi possivel contactar 18 doentes. O seguimento médio foi de 53 meses. Um doente faleceu ao 15° dia
do poés-operatdrio por pneumonia, um ao 30° dia por progressao de carcinoma anaplasico tiroideu e um aos 18 meses por
progressao da doenca neoplasica.

Um doente revelava recidiva local da doenca, trés encontravam-se medicados com levotiroxina e 1 com propiltiouracilo.
Houve apenas uma situacdo de morbilidade cirdrgica, ou seja uma paralisia da corda vocal direita p6s cirurgia.

A mortalidade hospitalar foide 6,6 % (n=2).

A histologia das pecas operatorias revelou 66% de casos de bdcio multinodular e 13% de etiologia neoplasica. Os
restantes achados foram de patologia timica— 13,2 % (n=4), de quisto paratiroideu - 3,3 % (n=1) e de tiréide ectdpica - 3,3%

(n=1).

Summary
Intra-thoracic goiter: Analysis of the Department's experience

A review of all clinical files with pre-operative diagnosis of intra-thoracic goiter operated in our Department from 2001-
2009 was made.

We identified 30 patients, of which 66% were females. 63% of the patients were assymptomatic, 46% had clinical or
radiological findings of mediastinal structures compression and 2 patients were ventilated prior to surgery. 50% of the patients
were operated on through an inferior transverse cervicotomy, the remaining were operated on through partial or complete
sternotomy, with cervical approach. 6,6% of patients (n=2) had an intra-operative diagnosis of invasive thymoma, 3,3% (n=1)
had a very invasive mediastinal tumor and 3,3 % (n=1) had an ectopic thyroid. Average surgical length of time was of 83 minutes.
In 10% of patients (n=3) post-operative invasive ventilation was required, one of which for unilateral permanent lesion of the
recurrent laryngeal nerve.

In the long term follow-up we assessed 18 patients. The median follow-up was 53 months. One patient died at the 15th
post-operatory day of pneumonia, one expired at the 30th day for anaplasic thyroid carcinoma progression and one died at the
18th month from invasive thymoma progression. One patient currently reveals evidence of local recurrence. 3 patients are
currently taking levothyroxine and one is taking propiltiouracil.

Pathological studies revealed that 66% of cases were multinodular goiter and neoplasia was present in 13% of the
patients. Other results were thymic pathology in 13% of cases (n=4), parathyroid cyst in 3,3% (n=1), and ectopic thyroid in 3,3%
(n=1).
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INTRODUCAO

O bdcio mergulhante é uma doenca relativamente
rara dentro da patologia tiroideia, definindo-se como a
presenca de tecido tiroideu caudal relativamente ao opérculo
toracico. Na maioria dos casos tem origem na tirdide cervical.
Em regra, todos os casos diagnosticados de bécio mergu-
Ihante tém indicacdo cirdrgica, sendo a maior parte operavel
através de cervicotomia inferior transversa. Em casos de maior
volume do bécio intratorédcico é necessaria a realizagdo de
uma esternotomia parcial ou total'.

As diferentes séries estudadas estimam a percenta-
gem de boécios mergulhantes entre 1% a 8% de todos os
bécios™.

Relativamente ao tecido tiroideu intratoracico, este
pode ter origem intra-toracica, ndo possuindo pediculo
vascular com ligacdo a glandula tiroideia cervical, (cerca de
3% dos bécios mergulhantes — bocios mergulhantes priméri-
os ou tiréides ectdpicas) — ou ter origem na glandula tiroideia
cervical, com ligagdo através de pediculo vascular em mais de
90 % dos bécios mergulhantes®.

Os bécios mergulhantes foram também classificados
em funcdo do volume de tecido tiroideu intra-toracico.
Quando apenas uma pequena parte do tecido tiroideu é
intra-toracico considera-se um bécio com pequena extensao
retro-esternal, constituindo até cerca de 80% dos bdcios
mergulhantes; os bécios cuja maioria de tecido se encontra
retroesternal mas com uma ligacdo a tirdide cervical sdo
bécios mergulhantes parciais (cerca de 15% dos bocios
mergulhantes). Os bocios que sdo completamente retro-
esternais, representam 3 % dos bdcios mergulhantes e séo
por definicdo primarios ou ectopicos™®.

Em termos de sintomatologia, o bécio mergulhante
pode ser assintomatico em cerca de 30% dos casos. A maioria
dos doentes sintomaticos refere queixas semelhantes as do
bodcio cervical, nomeadamente a existéncia de uma tumefa-
cao cervical anterior, presente em 70 a 90% dos doentes™".
Muitos dos doentes com bdécio mergulhante apresentam
sintomatologia relativa a compressao de estruturas torécicas
superiores anteriores ou cervicais, sendo a mais comum a
dispneia de esforco, que esta presente até 60% dos casos e
que surge quando o didmetro interno da traqueia é inferior a
8 mm, ou seja, 70 % do didmetro habitual™"®. Dentro desta
sintomatologia, a que representa maior perigo é a sintomato-
logia obstrutiva paroxistica da via aérea, frequente quando os
doentes se colocam em decubito dorsal (agravando a com-
pressdo traqueal) e mais raramente em situacdes de hemorra-
gia intra-quistica (espontanea ou traumatica), com aumento
stbito do volume do bécio ou em infecches respiratérias'”.
Alguns doentes referem também tosse seca®, disfonia (por
compressao laringea e dos nervos recorrentes laringeos) e em
casos de bécios mergulhantes macicos, disfagia por compres-
sdo esofagica'®. Raramente os doentes referem distensdo
venosa cervical e cefélica ou apresentam mesmo um sindro-
ma da veia cava superior'”.

A terapéutica médica do bdcio mergulhante, embora
rara, é semelhante a do bécio cervical e compreende a supres-
sao com levotiroxina e o tratamento com Radioiodo I-131. A
maioria dos bécios mergulhantes sintomaticos ndo responde
satisfatoriamente a terapéutica com estes dois agentes, uma
vez que eles ndo causam uma diminuicao da massa tiroideia
suficiente para o alivio dos sintomas compressivos, ou irritati-

13,21

vos locais ™.

A terapéutica cirirgica é portanto a terapéutica de
eleicdo do bécio mergulhante. Esta indicada na presenca de
sintomas compressivos, em bécios intra-toracicos com cresci-
mento progressivo documentado, citologia aspirativa nor-
mal, tirotoxicose, suspeita de malignidade em lesGes nao
biopsaveis que em estudos prévios representam até 22% de
todos os bécios mergulhantes™'*** e bécios mergulhantes
associados ao sindroma da veia cava superior ou com exten-
sao significativa intratoracica. De notar que existem descritas
situagdes de bdcio associadas a patologia primaria do medi-
astino (por exemplo timomas invasivos) que simulam na
avaliacdo pré-operatéria bocio mergulhante e que s6 a histo-
logia vem clarificar, sendo também de considerar indicacdo
cirlrgica as situacoes clinicamente duvidosas.

A grande maioria dos bécios mergulhantes é resseca-
vel através de cervicotomia inferior transversa, sendo a abor-
dagem torécica utilizada em 30% dos doentes nos estudos
consultados®**. A abordagem cirdrgica pode ainda ser ser
realizada por miniesternotomia, esternotomia total, simples
ou em T invertido, consoante a apresentacdo e extensdo do
bécio.

A complicacdo cirdrgica cldssica associada a toda a
cirurgia tiroideia e especialmente aos bécios mergulhantes é a
lesdo do nervo recorrente laringeo. Esta lesdo é quase sempre
tempordaria e provoca paralisia da corda vocal homolateral.
Segundo séries prévias, ocorre em 2 a 9% de todos os doentes
submetidos a cirurgia de bécios mergulhantes®®®'%#2426323,
A lesdo permanente do mesmo nervo parece ser mais rara e
surge em cerca de 5% dos doentes operados, nos estudos
consultados. A lesao bilateral do nervo recorrente laringeo
provoca uma paralisia bilateral das cordas vocais e compro-
mente seriamente a via aérea, pelo que os doentes com esta
complicacdo necessitam de traqueostomia para sobreviver,

apds extubagdo'®”’.

MATERIAL E METODOS

Reviram-se todos os casos de doentes com o diagnos-
tico pré-operatério de boécio mergulhante, operados no
Servico de Cirurgia Cardiotoracica do Hospital de Santa Maria
no periodo de 2001 a 2009. Nao se excluiram os casos em
que o diagndstico histolégico ndo foi concordante com o
diagnostico pré-operatoério.

Procedeu-se a analise dos factores demogréficos dos
doentes — sexo e idade, estudou-se a distribuicdo temporal
das cirurgias ao longo do periodo supracitado, o estado pré-
operatério do doente consoante a terapéutica com levotiroxi-
na ou propiltiouracilo e a existéncia ou ndo de compressao/
desvio de estruturas mediastinicas bem como a necessidade
de ventilacdo invasiva, a cirurgia realizada nomeadamente
hemitiroidectomias, tiroidectomias sub-totais ou totais e
bidpsias simples por doenca irresecével. Avaliou-se a frequén-
cia de cada abordagem cirlirgica, a duracdo média das cirur-
gias, a necessidade de ventilagdo invasiva no pés-operatério,
a duragdo média dos internamentos e a mortalidade intra-
hospitalar, a morbilidade a 30 dias e na consulta pos-
operatéria e a necessidade de terapéutica de reposicdo com
levotiroxina ou supressiva com propiltiouracilo. Reviram-se os
resultados anatomopatoldgicos das pecas operatorias colhi-
das, atendendo ao peso das mesmas e ao diagndstico histolo-
gico. Por fim, contactaram-se telefonicamente os doentes,
sendo estes questionados sobre recidiva local, recidiva de
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sintomas obstrutivos, acompanhamento actual por endocri-
nologista, necessidade de tratamento com hormonas tiroide-
ias ou fdrmacos supressores e surgimento de novas co-
morbilidades.

RESULTADOS

Foram identificados 30 doentes com o diagnéstico
pré-operatério de bocio mergulhante, submetidos a cirurgia
no Servico no periodo de tempo entre 2001 e 2009. 20 doen-
tes eram do sexo feminino e 10 do sexo masculino. As idades
adata dacirurgia variaram entre 34 e 84 anos, sendo a média
de 60,5 anos.

No que diz respeito a distribuicdo das cirurgias no
periodo estudado, esta foi relativamente homogénea nestes
nove anos, a excepcao do arco de 2005, em que nenhum
doente foi operado (Fig. 1).

7
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Distribuicdo temporal das cirurgias por bécio
mergulhante no periodo estudado.

O diagndstico pré-operatério de 53% dos doentes
(n=16) era de bdcio mergulhante, sem compressao e/ou
desvio de estruturas cervicais ou mediastinicas documentada
por TAC. 47 % (n=12) tinham alteracdes imagioldgicas
compativeis com desvio ou compressao de estruturas, neces-
sitando dois doentes de ventilacao invasiva prolongada (> 30
dias) pré-operatéria.

161

14+
121
101
8
61

C C+ME C+ME C+ET ET

em T invertido

NoB

o
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Abordagem cirargica utilizada. C — cervicotomia,
ME — miniesternotomia, ET — esternotomia total.

Relativamente as abordagens cirlrgicas, em 50%
(n=15) a cirurgia foi levada a efeito por cervicotomia transversa
inferior, 19,8% (n=6) foram efectuados por cervicotomia com
mini-esternotomia simples, 13,3% (n=4) foram abordados por
cervicotomia com mini-esternotomia em T invertido, 9,9%
(n=3) por cervicotomia com esternotomia total e 6,6% (n=2)
doentes por esternotomia total. (Figs. 2,3 e 4).

De entre os doentes operados exclusivamente por
esternotomia total, um deles apresentava uma tirdide ectépi-
ca paratraqueal direita, ao nivel da entrada da veia cava
superior no pericardio e noutro caso, o boécio era extrema-
mente volumoso e o objectivo cirlrgico visava principalmente
aliviar a compressao da traqueia mediastinica, além de obter
material que permitisse um diagnéstico histolégico.

Bocio mergulhante removido por cervicotomia
e mini-esternotomia.

Tanto a abordagem cirlirgica como a estratégia de
remocdo do bdcio foram condicionadas pelo diagndstico
intra-operatério da situacdo clinica. Durante as cirurgias
houve dois doentes em quem se constatou estar na presenca
ndo de tecido tiroideu intra-toracico com origem na tiréide

m Bécio mergulhante removido por cervicotomia.

cervical, mas sim de timomas invasivos das estruturas do
mediastino anterior e da tiroideia cervical, pelo que se efectu-
ou resseccao do tumor associada a tiroidectomia parcial ou
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total. Um dos doentes ventilado invasivamente no pré-
operatério apresentava uma massa mediastinica e cervical,
com marcada invasdo das estruturas circundantes, tendo sido
impossivel desenvolver um plano de clivagem com a traqueia
que permitisse a remoc¢do adequada da massa tumoral e
subsequente extubacdo. Num doente realizou-se cervicoto-
mia e esternotomia total, devido a existéncia de um nédulo
no lobo superior do pulmé&o direito.

Aduragao média das cirurgias foi de 83 minutos, com
uma variacao entre 30 e 196 minutos.

Dois doentes foram operados em ventilacdo invasiva
pré-operatéria superior a 30 dias. Destes dois doentes, um foi
extubado no pds-operatério, tendo no entanto falecido ao
15°dia por pneumonia a Acinetobacter baumanni.

Um outro doente foi ventilado no pés-operatério por
paralisia da corda vocal direita, tendo sido extubado ao fim de
24 horas.

N&o se verificou hipocalcemia sintomatica nos doen-
tes com capacidade de comunicar sintomas (27 doentes).

A duracdo média dos internamentos foi de 5 dias,
sendo o mais curto de 3 dias e o mais prolongado de 15 dias.

Ocorreu apenas uma situacdo de morbilidade cirtrgi-
ca significativa, que consistiu numa paralisia da corda vocal
direita, previamente mencionada.

Relativamente aos resultados do exame anatomopa-
tolégico, o peso médio das pecas foi de 143 gramas.
Histologicamente, a maior parte das pecas operatérias cor-
respondiam a bocio multinodular macro e microfolicular
(n=14) ou a multinodular macrofolicular (n=7). As restantes
eram de tipos variados (Tabela 1). No doente com bécio
associado a nddulo do pulmao, o resultado histolégico foi o
de bocio macrofolicular e carcinoma bronquiolo-alveolar.

Resultados histologicos das pecas

Tabela 1 operatorias

Multinodular microfolicular 1
Multinodular misto 14
Multinodular macrofolicular 7
Carcinoma papilar e bécio macrofolicular 1
Carcinoma anaplasico e carcinoma papilar 1
Hiperplasia timica e bécio multinodular macrofolicular 1
Timoma misto 1
Timoma invasivo 2
Tiréide ectépica 1

Quisto paratiroideu 1

Relativamente ao seguimento a longo prazo, o doen-
te com o diagndstico de carcinoma anaplésico da tirdide
faleceu 1 més apds a cirurgia (noutro hospital) e um dos
doentes com o diagndstico de timoma invasivo para o medi-
astino e estruturas cervicais, faleceu aos 18 meses apds a
cirurgia por progressao local e metastatica da doenca. A
mortalidade conhecida é portanto de 3 doentes.

Foi possivel contactar 18 doentes de um total de 27
sobreviventes. O seguimento médio nos doentes contactaveis
foi de 53,2 meses (4,43 anos, sendo o mais longo de 104
meses e 0 mais curto de 11 meses).

Na altura do contacto, apenas um doente ndo era
seguido por médico assistente relativamente a patologia da
tirdide. Um doente (5% dos contactdveis) manifestava sinto-
mas de recidiva, com disfagia e disfonia ocasionais; trata-se
de um individuo operado em 2003, tendo 87 meses de segui-
mento. Um doente mantinha sintomatologia de lesdo do
nervo recorrente laringeo, com rouquiddo e dispneia em
decubito (5% dos doentes contactaveis).

N&o se verificaram complicagdes como a hipocalce-
mia que é a mais frequente nas tiroidectomias subtotais,
surgindo em cerca de 20% dos casos, mas quase sempre
transitoria™*'®'®***¥*% Também nio se verificou o apareci-
mento de traqueomalécia pos-operatdria em nenhum dos
doentes com bdécios muito volumosos e com compressao
traqueal prolongada®.

Um doente com diagndstico histolégico de timoma
invasivo apresentava uma miastenia gravis sob terapéutica
com azatioprina e prednisolona. Nove doentes sem evidéncia
de recidiva ndo estavam a fazer medicagdo especifica para a
tirdide (levotiroxina ou propiltiouracilo); destes, 5 foram
submetidos a cirurgia alargada e 4 a cirurgia conservadora.
Trés doentes encontravam-se medicados com levotiroxina
(destes, um fez cirurgia alargada e os outros 2 conservadora)
e um doente medicado com propiltiouracilo (doente subme-
tido a hemitiroidectomia esquerda).

DISCUSSAO

Dos 30 doentes operados, em 47% dos casos (n=14)
verificou-se compressao ou desvio da traqueia sintomatica.
Os doentes operados com obstrucdo da via aérea foram
menos numerosos, Mas largamente acima do esperado,
comparativamente aos outros estudos.

Relativamente a abordagem cirurgica, a cervicotomia
transversa inferior foi efectuada em 50% dos casos, sendo as
restantes quase todas associadas a abordagem toracica. Este
numero elevado de abordagens toracicas podera ser explica-
do pelo facto de os casos propostos ao Servico serem normal-
mente de bdcios mergulhantes volumosos (Figs. 3 e 4).

A morbilidade hospitalar foi baixa (3,3%, n=1),
expressa por paralisia da corda vocal direita, tendo este doen-
te sido re-entubado no pés-operatoério imediato e extubado
ao fimdeumdia.

As mortes intra-hospitalares registadas surgiram num
doente ja ventilado invasivamente no pré-operatério (causa-
da por pneumonia associada a doentes ventilados prolonga-
damente) e num doente com carcinoma anaplasico tiroideu
em fase de desenvolvimento muito avancada.

Os resultados dos exames histoldgicos realizados
mostraram que 2 casos em 30 (6,6 %) eram de neoplasias
tiroideias e outros 2 de timomas invasivos a glandula tiroide-
ia, 0s quais no pré-operatorio se apresentavam radioldgica-
mente como bdcios mergulhantes, o que eleva a proporgao
de doenca maligna nesta amostra para cerca de 13%. A
presenca de um caso de quisto paratiroideu e de patologia
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timica mimetizando no pré-operatério o bocio mergulhante,
vem reforcar a ideia de que o diagnéstico clinico eimagiolégi-
co pré-operatorio sao por vezes faliveis e que sé a terapéutica
cirrgica permite obter um diagnéstico definitivo.

Apds contacto telefénico com os doentes, notou-se
gue apenas um individuo apresentava recidiva local da doen-
ca (5% dos doentes contactaveis). O facto de existir apenas
uma recidiva, apesar de as resseccdes realizadas serem con-
servadoras, ndo exclui a afirmagao de que a cirurgia conserva-
dora decorre com uma maior taxa de recidivas.

CONCLUSOES

O diagnéstico de bécio mergulhante representa um
conjunto de situagdes clinicas diversas, em que a terapéutica
cirirgica é sempre a terapéutica de eleicdo. O estudo pré-
operatério nem sempre consegue fornecer um diagnostico
definitivo. Em casos mais complexos, a terapéutica cirlrgica
do boécio mergulhante pode necessitar de outras abordagens

adicionais, principalmente a esternotomia, a associar a habi-
tual cervicotomia inferior transversa, as quais o cirurgido
envolvido nesta patologia deve dominar.

Os resultados da observacdo dos casos tratados no
Servico sdo sobreponiveis em alguns aspectos aos da literatu-
ra consultada, embora haja de facto uma percentagem maior
de abordagens toracicas. Relativamente a taxa de recidivas
locais, esta mantém-se baixa, apesar de terem sido realizadas
mais cirurgias conservadoras do que o citado na literatura.
Existe um doente com lesdo permanente do nervo laringeo
recorrente (3,3% dos doentes contactaveis), valor mais eleva-
do do que o encontrado na literatura, fazendo-se a ressalva
de se tratar de um Servico de referéncia nacional para casos
mais complexos. A mortalidade é baixa e encontra-se dentro
dos valores mencionados na literatura.

Em termos demogréficos, a amostra constante neste
estudo esteve de acordo com o citado na literatura: maior
incidéncia em mulheres e em idades avancadas.

O movimento cirdrgico tem sido constante nos Ulti-
MOoSs Nove anos.
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CIRURGIA VASCULAR

SINDROME DE
EHLERS-DANLOS VASCULAR
COM EXTENSO
ENVOLVIMENTO DAAORTA
TORACICA EABDOMINAL
EM TRES MULHERES JOVENS
DA MESMA FAMILIA

A. Dinis da Gama, Rosa Matias

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

Resumo

A sindrome de Ehlers-Danlos vascular é uma entidade rara, genética e hereditaria, que afecta e fragiliza a estrutura e a
sustentabilidade das artérias de médio e grande calibre, podendo causar quadros clinicos graves, por vezes fatais, como sejam
roturas espontaneas, dissecgdes arteriais ou aneurismas.

Concomitantemente, podem ocorrer complicacdes intestinais (perfuracdes) ou roturas uterinas, particularmente em
consequéncia de uma gravidez e no periodo peri-parto.

Os autores descrevem trés casos clinicos de mulheres jovens, da mesma familia, a quem foi diagnosticado uma sindrome
de Ehlers-Danlos vascular, com grave envolvimento da aorta (aneurisma da aorta ascendente e do arco adrtico, disseccdo da aorta
toracoabdominal) que foram objecto, com sucesso, de tratamentos cirlrgicos diversos e avaliadas entre 6 e 18 anos apos as
operacoes.

A proposito destes casos clinicos, os autores fazem uma revisdo actualizada da literatura sobre os aspectos essenciais
desta sindrome, nomeadamente a sua origem genética, as alteragdes morfo-estruturais das artérias, a sua expressao clinica, o
diagnostico e os desafios que a terapéutica enfrenta, quer assuma a forma da cirurgia arterial convencional, quer da mais
recentemente introduzida intervencdo endovascular.

Summary

Vascular Ehlers-Danlos syndrome with extensive involvement of thoracic
and abdominal aorta in three young women of the same family

Vascular Ehlers-Danlos syndrome is a rare genetic and hereditary disorder that affects and weakens the structure and
sustentability of medium and large size arteries, causing severe clinical complications, often fatal, such as is the case of
spontaneous ruptures, aneurysms or arterial dissections.

Concomitantly, spontaneous intestinal perforations may occur, as well as uterine ruptures, following a pregnancy and
during the peripartum period.

The authors report the clinical cases of three young females of the same family, with the diagnosis of vascular Ehlers-Danlos
syndrome, coursing with severe involvement of the aorta (ascending aortic aneurysm, dissection of the thoracoabdominal aorta),
who underwent successful surgical management and were evaluated from 6 to 18 years after the operations.
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To complete the clinical presentation of the cases, the authors review the most recent literature and discuss the main
features of this entity, namely its genetic origin, the arterial morphology and structural alterations, its clinical expression, the
diagnosis and the challenges faced by the therapeutical approach, wether it would be the conventional arterial reconstructive

surgery or the most recently introduced endovascular intervention.

INTRODUCAO

A sindrome de Ehlers-Danlos'? é um conjunto hetero-
géneo de afeccdes hereditérias raras que atingem o tecido
conjuntivo da pele e articulacdes conferindo-lhe, generica-
mente, caracteristicas de laxiddo, maior extensibilidade e
consequentemente aumento da fragilidade.

Na sua heterogeneidade, distingue-se um subtipo
vascular, a sindrome de Ehlers-Danlos vascular’, como uma
afeccdo hereditaria autossémica dominante, resultante de
mutagdes heterozigdticas do gene COL3A1, que codifica o
procolagénio Ill, causando défices quantitativos ou qualitati-
vos de colagénio do tipo III*, constituinte essencial da parede
arterial, do tubo digestivo e do Utero™. Destaca-se dos outros
tipos da sindrome de Ehlers-Danlos pelo fenétipo vascular
particular e pelo aparecimento de complicacdes arteriais
espontaneas que condicionam a esperanca e a qualidade de
vida®. Nas mulheres, acrescem as complicacbes obstétricas,
relacionadas com o risco de rotura espontanea do Utero no
periodo peri-parto, pelo que alguns autores defendem o
internamento com repouso absoluto a partir das 32 semanas
earealizacdo de cesariana electiva®'”.

A abordagem terapéutica centra-se essencialmente na
reparacdo ou reconstrucdo cirdrgica das complicagdes, reco-
mendando-se geralmente uma atitude conservadora, excepto
em situacées “life-saving”'". Apés o diagndstico, é aconselhado
um rastreio genético familiar e, eventualmente, um diagnésti-
co pré-natal, caso o doente seja um dos progenitores”.

A propésito desta sindrome rara, sdo descritos trés
casos clinicos familiares ilustrando o desenvolvimento e
evolucdo desta entidade nosoldgica, com identidade clinica,
bioldgica e molecular reconhecida.

CASO CLINICO N° 1

LMSFC, do sexo feminino, de 52 anos de idade, escri-
turdria, reformada por motivo de doenca.

Nasceu em 1958, de gravidez gemelar e parto normal.
Os pais, ainda vivos, com 77 e 78 anos de idade, foram sem-
pre saudaveis e ndo evidenciaram, ao longo da vida, manifes-
tacoes de qualquer doenca significativa.

O seu desenvolvimento psico-fisico processou-se
normalmente, considerando-se uma pessoa saudavel, sem
doencas ou estigmas de enfermidades constitucionais.

Em 1975, aos 17 anos de idade, teve uma gravidez
que chegou ao seu termo sem quaisquer complicacdes. O
parto, eutécico, foi sequido por uma hemorragia incontrola-
vel, que culminou numa histerectomia de emergéncia.
Nasceu uma crianga do sexo feminino (CMSC) com aparéncia
normal e igualmente sem qualquer evidéncia de doenca
constitucional.

Em 1982, aos 24 anos de idade, comecou a queixar-se
de astenia, dispneia de esforco e taquicardia persistente.
Iniciou uma investigacdo em cardiologia que culminou no

diagnostico de insuficiéncia valvular adrtica, para a qual foi
recomendado tratamento conservador e vigilancia periddica.
Os sintomas de que se queixava foram-se acentuando gradu-
almente e dez anos depois, aos 34 anos de idade, foi-lhe
diagnosticado um aneurisma da aorta ascendente, com 72
mms. de maior didmetro, uma insuficiéncia valvular adrtica
“major” e uma disseccao extensa da aorta, com inicio no arco
aodrtico e envolvimento da aorta toracoabdominal até a
artéria iliaca primitiva direita, que decorrera de forma assinto-
matica (Figs.1a) eb)).

Em Novembro de 1992 foi submetida, numa outra
instituicdo (Hospital de Sta Cruz, Lisboa), a resseccdo do
aneurisma e substituicdo da aorta ascendente por um condu-
to valvulado, associada a substituicdo do arco adrtico pela
técnica de Borst (“elephant trunk”), com reimplantagdo dos
troncos supradrticos. Esta operacdo, efectuada sob hipoter-
mia profunda e paragem circulatéria total, decorreu normal-
mente, sem complicacoes significativas.

Tem passado razoavelmente bem no decurso destes
18 anos que se seguiram a operacdo, sem queixas ou limita-
¢oes significativas e com uma boa qualidade de vida. Uma
angio-TC recentemente efectuada (Fig. 1c) permitiu revelar
uma integridade anatémica e funcional do procedimento
cirtrgico e uma degradacgdo aneurismatica da aorta toracica
descendente, com extensas calcificaces parietais, que se
estendem a aorta abdominal, sem configurarem porém
indicacdo para tratamento cirdrgico.

a) Aneurisma da aorta ascendente e insuficiéncia
valvular adrtica; b) Disseccédo da aorta toracoabdominal;
¢) Aspecto actual da aorta toracoabdominal.

Encontra-se medicada com farmacos betabloquean-
tes e anticoagulacdo oral. Um estudo genético efectuado no
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Departamento de Genética do Hospital de Santa Maria con-
firmou tratar-se de uma sindrome de Ehlers-Danlos, na altura
designada por tipo IV.

CASO CLINICON® 2

CMSCC, do sexo feminino, filha da doente precedente
(Esquema 1), de 35 anos de idade, professora priméria no
activo.

Nasceu em 1975, de uma gravidez de termo, a que se
seguiu uma histerectomia de emergéncia, por hemorragia
uterinaincontrolavel da mae, conforme j4 foi assinalado.

O seu desenvolvimento psico-fisico foi normal. Prati-
cava regularmente exercicio fisico e fazia ginastica aerdbica.

Em 1998, aos 22 anos de idade, desenvolveu uma
gravidez gemelar, que foi objecto de uma cesariana, ao 8°
més. Este final de gravidez, tal como a da sua méae, compli-
cou-se com uma hemorragia incontroldvel que requereu,
igualmente, uma histerectomia de urgéncia. As criancas, do
sexo feminino, tinham uma aparéncia e um exame clinico
completamente normal e tém tido um desenvolvimento fisico
e psiquico normal. Todavia, aos 2 anos de idade tiveram que
ser submetidas a encerramento percutaneo de canal arterial
persistente.

Seis meses apds 0 parto, comegou a queixar-se de
cansaco facil, dispneia de esforco e taquicardia persistente.
Foi por esse motivo observada e estudada em consulta de
cardiologia (ecocardiograma transesofdgico e RMN), que
revelaram a existéncia de um aneurisma da aorta ascendente
com discreta/moderada insuficiéncia valvular adrtica e dissec-
¢do da aorta toracoabdominal, com degenerescéncia aneu-
rismatica do falso lume (Figs.2 a), b) e ¢)).

Observada regularmente nos meses seguintes, cons-
tatou-se uma acentuada progressao da dilatacao aértica e da
insuficiéncia valvular, razdo pela qual foi operada, igualmente
no Hospital de Sta. Cruz em Lisboa, em Fevereiro de 2001,
operacdo que consistiu na substituicdo protésica da valvula
adrtica e da aorta ascendente (operacao de Bentall). O pos-
operatério decorreu normalmente, sem complicacdes, man-

Figura 2

¢) Disseccao da aorta abdominal.

tendo-se sob vigilancia estreita no que diz respeito a aorta
toracoabdominal. Nos meses subsequentes, tornou-se per-
ceptivel a progressiva dilatagdo do aneurisma toracoabdomi-
nal, razdo pela qual se decidiu promover o seu tratamento
cirdrgico. Em 8 de Julho de 2002, foi submetida, no
Methodist Hospital de Houston, USA, & resseccao do aneuris-
ma dissecante toracoabdominal e sua substituicdo por uma
protese vascular, com reimplantacdo de artérias intercostais e
do tronco celiaco, mesentérica superior e ambas as artérias
renais. O pds-operatoério decorreu normalmente sem compli-
cacoes e tem tido uma vida normal desde essa altura até a
presente data, sem queixas, limitagdes ou constrangimentos
asuavida pessoal, social e profissional.

Encontra-se medicada com farmacos betabloquean-
tes eanticoagulacdo oral.

CASO CLINICON® 3

SHSC, do sexo feminino, de 33 anos de idade, técnica
deinformatica.

Nasceuem 1977, de gravidez de termo e parto eutéci-
co, sem complicacdes. E filha de uma irma do caso clinico n°1
eprimade 1°grau do caso clinico n®2 (Esquema ).

O seu desenvolvimento fisico e psicolégico processou-
se normalmente, sem nunca ter manifestado quaisquer
sintomas ou sinais de doenca constitucional. Praticava regu-
larmente exercicio fisico e desportos ditos “radicais”.

Em 2002, em més que ndo consegue precisar, referiu
a ocorréncia de uma dor subita, de localizacdo interescapular
e irradiada a regido lombar esquerda, intensa e persistente,
ndo acompanhada de quaisquer outros sintomas. Recorreu
por varias vezes a servicos de urgéncia hospitalar, dada a
persisténcia das dores, mas o diagnostico foi inconclusivo.
Com o decorrer do tempo, a sintomatologia foi-se desvane-
cendo progressivamente.

Em Maio de 2003, face a deteccdo de casos de patolo-
gia adrtica grave em familiares préximos (tia e prima) decidiu
submeter-se a um exame cardioldgico de rastreio. Um ecocar-
diograma mostrou a existéncia de uma raiz da aorta dilatada,

a) Aneurisma da aorta ascendente e insuficiéncia valvular adrtica; b) Degenerescéncia aneurismatica da aorta toracica,
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nos limites superiores do normal e uma TC-torécica revelou a
existéncia de uma disseccdo da aorta toracica descendente,
desde a sua origem até a um plano localizado imediatamente
abaixo das artérias renais, (Figs. 3 a) e b)) cuja ocorréncia tera
correspondido, muito provavelmente, ao quadro clinico
doloroso ocorrido meses antes.

a) Disseccao da aorta toracica descendente, proximal,
b) Idem, distal, até ao limite das artérias renais.

Foi medicada com farmacos betabloqueantes e
submetida a um programa de rigorosa vigilancia clinica e
imagioldgica. Em Fevereiro de 2004, face a revelacdo de uma
expansao progressiva da aorta toracica descendente ao nivel
da porta de entrada, foi submetida a uma intervencao cirrgi-
ca que consistiu na resseccdo segmentar da aorta torécica
descendente e interposicdo de um conduto protésico (Hospi-
tal de Sta. Cruz, Lisboa). O pds-operatério decorreu normal-
mente, sem complicacgdes.

Desde essa altura até ao momento presente encontra-
se bem, livre de sintomas e desenvolve uma vida profissional,
social e familiar completamente normal. Tem sido objecto de
avaliacdes imagioldgicas periddicas que mostram estabilida-
de das restantes segmentos adrticos ndo intervencionados e
encontra-se medicada unicamente com farmacos betablo-
gueantes. Faz uma prevencdo cuidadosa e persistente de
gravidez, por meio de anticoncepcional de implantagao
subcutanea.

COMENTARIOS AOS CASOS CLINICOS

Da anadlise desta familia e do modo de transmissao
hereditaria da doenca, é de notar a existéncia de uma mulher
gue aparentemente é saudavel (irma gémea monozigética do
caso clinico 1) (Esquema ), mas que transmitiu o trago autos-
sémico dominante a sua descendéncia.

¢ 78 anos e ¢ 77 anos
Aparentemente saudaveis

¢ 52 anos
Aparentemente saudavel

¢ 28 anos
?

Nado morto

¢ 33 anos
Caso clinico 3

Gémeas
monozigdticas

¢ 52 anos
Caso clinico 1

¢ 35 anos
Caso clinico 2

Gémeas
monozigdticas

2 12 anos 2 12 anos
? ?

m Diagrama da familia portadora da sindrome de Ehlers-Danlos vascular.
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Tal situagdo pode ser explicada pelo menos por duas
hipoéteses: individuo mosaico ou portador de doenca subclini-
ca. No caso de estarmos perante um mosaicismo, descrito na
literatura™", é de realcar que a mutacéo tem de estar presen-
te nas células da linha germinativa, no entanto, a sua expres-
sdo a nivel somatico terd sido minima ou nula. Do mesmo
modo, a mulher descrita no caso clinico 1 serd um mosaico,
visto serem gémeas monozigdticas, no entanto adivinha-se
pela sua expresséo fenotipica que serd igualmente portadora
de mosaicismo somatico.

Os individuos que apresentam um ponto de interro-
gacdo também sdo, até a data, aparentemente normais,
contudo, dada a sua juventude, poderdo ainda ndo ter desen-
volvido manifestacdes clinicas que conduzam ao diagndstico.
O estudo destes familiares é controverso e nao existe evidén-
cia definitiva que a deteccdo precoce de lesdes aumente a
sobrevivéncia, pois a rotura arterial é muitas vezes imprevisi-
vel e as intervengbdes cirtirgicas complicam-se devido a fragili-
dade tissular. Ainda assim, alguns autores recomendam a
realizacdo de ecocardiograma, eco-doppler carotideo e
estudo imagioldgico ndo-invasivo da aorta'.

Por vérias razbes, esta familia ainda ndo foi submetida
a estudo genético, na sua globalidade, o que permitiria
esclarecer a eventual situacdo de mosaicismo e realizar o
rastreio genético dos individuos em risco de serem portadores
da malformacéao.

E de referir que o diagnéstico da sindrome de Ehlers-
Danlos vascular nos dois primeiros casos apresentados assen-
tou em dois critérios major: hemorragia uterina com necessi-
dade de histerectomia no periodo peri-parto (provavelmente
causada por rotura uterina e/ou rotura de vasos) e fragilidade
arterial, com desenvolvimento de disseccao da aorta toraco-
abdominal e aneurisma da aorta ascendente (Tabela I).

A gravidez, como estado de elevado débito circulato-
rio, parece ndo sé ter contribuido para as complicacoes
obstétricas descritas, como também para o desenvolvimento
e/ou agravamento de lesdes arteriais caracteristicas da sindro-
me. A sobrecarga cardiovascular durante a gravidez pode ter

condicionado o desenvolvimento de aneurismas na aorta
ascendente, presente ndo s6 na mae mas também na filha.

Analisando a idade do diagnéstico das complicagdes
vasculares, verifica-se que nas trés mulheres, os sintomas
relacionados com as complicacdes vasculares iniciaram-se na
32 década de vida, por volta dos 24 anos, em duas ap6s um
estado de gravidez, na terceira mulher aparentemente de
forma espontanea. De realcar que o padrao de expressao da
doenca vascular foi semelhante nos trés casos, o que corrobo-
ra aideia de variagao familiar minima descrita por Barabas’.

DISCUSSAO

Historicamente, a sindrome de Ehlers-Danlos foi
descrita no infcio do século XX por Edvard Ehlers em 1901' e
Henri-Alexandre Danlos” em 1908, enaltecendo ambos uma
caracteristica dermatoldgica Unica e particular, que é o
aumento da elasticidade da pele, designada por cutis laxa, e
sua consequente fragilidade, associadas a hipermobilidade
articular e vulnerabilidade para equimoses e hemorragias
espontaneas. O diagnostico tinha, entdo, por base o apareci-
mento de tais sinais clinicos, cuja expressdo era inconstante
entre individuos de familias diferentes.

Mais tarde, o estudo histolégico dos tecidos afecta-
dos permitiu relacionar o desenvolvimento da sindrome com
uma alteracao do colagénio (McKusikk 1966)°.

Em 1967, através da observacdo de 27 individuos com
o diagndstico clinico de sindrome de Ehlers-Danlos, perten-
centes a 15 familias, Barabas’ descreveu o caracter heterogé-
neo desta sindrome, sugerindo a sua diferenciacdo em trés
tipos: classico, varicoso e arterial, dependendo da sua apre-
sentacdo clinica. Tendo por base apenas dois casos clinicos
particulares, este autor individualizou e descreveu o tipo
arterial, caracterizado por roturas arteriais graves recorrentes,
aparecimento de equimoses espontaneas e episddios de dor
abdominal intensa. Contudo, comparativamente com os
outros grupos, denotava-se uma hiperextensibilidade cuta-

Tabela |

Sintese dos casos clinicos da sindrome de Ehlers-Danlos vascular

Caso clinico

12 Complicacdo

Patologia

Cirurgia

Evolucao

Terapéutica

Identificacdo idade tipo cardiovascular actual
Insuficiéncia valvular Nov. 1992
Caso 1 Hemorragia uterina aortica 23%“;22?%2;6 o 1% emes) Betabloqueante
17 a [PoS-fpEIe Aneurisma da aorta valvula adrtica Degenerescéncia Anticoagulante
LMSFC, 52 a isiareeienin o uiskies) ascendente da aorta toraco- orgl
9 Dissecgao da aorta Substituicdo do arco abdominal
toraco-abdominal aodrtico (op. de Borst)
o Fev. 2001
Insuficiéncia valvular Substituicio da
. . SO aorta ascendente e
Hemorragia uterina . P (8 anos) Betablogueante
Caso 2 . ; valvula aértica
22 a pos-parto Aneurisma da aorta (op. de Bental)
ascendente em nticoagulante
CMSCC, 35 a dent > oiho 2002 > Anticoagtiiant
‘ (Histerectomia de urgéncia) Aneurisma Substituicso da intercorréncias oral
dissecante da aorta S
: aorta toraco-
toraco-abdominal :
abdominal
Fev. 2004
- (6 anos)
Caso 3 . - . . L Resseccao e Betabloqueante
26a Dissecgao da aorta torac]o_—abdom_lnal, da origem até as st
SHSC, 33 a SIS (@l segmentar da aorta . Senl . Anticonceptivo
. intercorréncias
toracica descendente
@)
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nea minima e limitagdo da hiperflexibilidade as pequenas
articulagdes periféricas, nomeadamente das maos.

Apesar da associacdo da sindrome a complicagdes
arteriais espontaneas ja ser conhecida desde 1960 através de
Mories e, particularmente, a afeccdo de grandes artérias ter
sido descrita em 1964 por Mc Farland e Fuller, foi o trabalho
de Barabas® que individualizou este subgrupo particular de
individuos portadores da sindrome de Ehlers-Danlos com
complicagdes vasculares potencialmente fatais, contribuindo
para o seu reconhecimento como entidade auténoma.

Este subgrupo foi designado inicialmente por “sindro-
me de Sack-Barabas” ou “sindrome de Ehlers-Danlos do tipo
arterial-equimético”. Ainda que represente apenas cerca de
4% de todos os casos, mereceu destaque pelo seu prognosti-
coreservado’.

A partir da década de 70 foi possivel conhecer progres-
sivamente a etiologia e aprofundar a fisiopatologia da doenca,
baseados no aprofundamento dos estudos bioquimicos e
genéticos, o que permitiu organizar uma classificacdo em 11
tipos genéticos, passando a “sindrome de Sack-Barabas” a ser
designada por “sindrome de Ehlers-Danlos do tipo IV"“.

Em 1997, numa Conferéncia de Consenso realizada
em Villefranche-sur-Mer, foi proposta uma reorganizacéo e
uniformizacao da classificacdo até entdo utilizada, publicada
posteriormente por Beighton em 1998°. Os onze tipos genéti-
cos previamente descritos, foram reagrupados em seis tipos
clinicos, cuja designacdo passou a ser determinada pela
manifestacdo clinica dominante. Deste modo, o tipo IV,
associado a complicagdes vasculares, passou a designar-se
por “sindrome de Ehlers-Danlos vascular”, como sendo uma
entidade de caracteristicas nosoldgicas, clinicas e biomolecu-
lares distintas.

Asindrome de Ehlers-Danlos vascular €, neste contex-
to, uma doenca hereditéria transmitida de forma autossémi-
ca dominante e resultante de mutacdo do gene COL 3A1,
localizado no brago longo do cromossoma 2, que codifica o
procolagénio lll, o componente do homotrimero colagénio
tipo 1lI°. Apenas um oitavo do total de moléculas de procola-
génio produzidas serdo normais, podendo as alteradas ficar
retidas ou ser degradadas no interior dos fibroblastos (“suici-
dio proteico”)’".

As mutacdes sao heterozigdticas e caracteristicamen-
te cada familia possui a sua, pelo que é referido por alguns
autores como sendo uma “mutacdo privada”'®, podendo
originar défices quantitativos ou qualitativos de colagénio do
tipo Ill, um elemento essencial da constituicdo da parede dos
vasos, da pele, das capsulas articulares, do Utero e do tracto
gastro-intestinal’.

A prevaléncia da sindrome do tipo vascular ¢ incerta,
sendo os valores publicados na literatura variaveis, estiman-
do-se em cerca de 1 caso em cada 150 000 nascimentos’, sem
predominancia étnica. Cré-se que 50% das mutag¢des ocor-
rem de novo e um progenitor afectado tem 50% de probabili-
dades de transmitir o gene mutado ao descendente. Na
analise de uma série de 135 doentes, nao foi encontrada
nenhuma correlacio entre o gendtipo e o fenétipo® (tipo ou
frequéncia de complicagcdes major).

A apresentacdo clinica mais comum desta sindrome,
serve de fundamentagdo aos critérios de diagnéstico defini-
dos como major na Conferéncia de Villefranche® (Tabela 1),
citados seguidamente: pele fina e translicida (as veias sao
visiveis, principalmente na face anterior do térax, no abdo-
men e na raiz dos membros inferiores); rotura ou fragilidade
arterial (susceptibilidade aumentada para a formacdo de
aneurismas ou dissec¢des e rotura de vasos ndo aneurismati-
cos); rotura ou fragilidade digestiva (o tracto digestivo é rico
em colagénio tipo Ill, o que explica as perfuracdes intestinais
espontaneas, nomeadamente ao nivel do célon sigmoide);
rotura ou fragilidade uterina (elevada taxa de mortalidade
peri-parto, proxima dos 12%8, sendo que a gravidez deva ser
encarada como situacdo “life-threatening”); equimoses
extensas, por vezes espontaneas; e dismorfia facial acrogérica
(inconstante).

A primeira complicagcdo ocorre em média aos 24 anos
de idade’, sendo a do tipo arterial a mais frequente (46%),
seguida da perfuracdo intestinal (19%) e estimando-se que
12% morrem apos o primeiro episédio de complicacdo8.

As complicagdes vasculares constituem também a
principal causa de morte e quando presentes, cursam com
uma taxa de mortalidade da ordem dos 50%’.

As lesdes arteriais sdo, geralmente, espontaneas mas
também podem ser precedidas de um pequeno trauma ou
uma puncao arterial®. As mais frequentemente descritas sao
as disseccoes e os aneurismas dissecantes (66%), roturas
arteriais (64%), fistulas arterio-venosas (15%) e aneurismas
fusiformes (14%) (Tabela I11)'*".

As lesbes vasculares distribuem-se no sistema arterial
com especial envolvimento dos ramos proximais do arco
adrtico, da aorta toracica descendente e da aorta abdominal,
nomeadamente dos seus ramos distais, como é o caso das
artérias renais, mesentéricas, iliacas' e femorais'®".

Os individuos que sobrevivem a primeira complicacao
podem ter episddios subsequentes de rotura arterial ou
visceral, no entanto, ndo é possivel prever um novo evento a
partir do primeiro epis6dio™.

Tabela Il Critérios de Villefranche-sur-Mer (1997)°

Critérios de diagndstico major

Pele fina, transltcida;

Fragilidade ou rotura arterial/ intestinal/ uterina;
Equimoses extensas;

Aparéncia facial caracteristica.

Critérios de diagndstico minor

Acrogeria;

Hipermobilidade das pequenas articulacoes;

Rotura muscular e tendinosa;

Pé-boto (Talipes equinovarus);

Aparecimento precoce de veias varicosas;

Fistula arteriovenosa, carétida-seio cavernoso;
Pneumo/hemotérax;

Retraccao gengival;

Histéria familiar positiva, morte stbita num parente préximo

Adapatdo de Beighton P et al. Am J Med Genet. 1998; 77:33
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Complicagoes vasculares da sindrome

Tabela Ili de Ehlers-Danlos vascular (112 doentes)

Complicacdo vascular Doentes, n (%)

Aneurismas arteriais (12 adrticos) 54 (48)
Roturas arteriais sem aneurisma 42 (38)
Fistulas carétido-cavernosas 27 (24)
Hematomas 21 (19)
Hemorragias pré-operatérias 18 (17)
Disseccoes arteriais (12 adrticas) 14 (13)
Roturas aneurismaticas 10 (9)
Falsos aneurismas 6 (6)

Fistulas arteriovenosas 3(3)

Aneurismas coronarios 2(2)

Adaptado de Bergqvist D. Eur J Surg. 1996; 162:163-70

Estima-se que aos 20 anos de idade, 25% dos indivi-
duos ja tenham tido pelo menos uma complicacdo, valor esse
gue aumenta consideravelmente até aos 40 anos, quando as
complicacées podem atingir cerca de 80% dos individuos®. A
sobrevivéncia média é de cerca de 48 a 54 anos*”".

A Unica alternativa susceptivel de modificar esta
historia natural € a cirurgia arterial reconstrutiva, tal como os
trés casos descritos neste trabalho se permitem documentar
exemplarmente. Todavia, desde os primordios da actuacdo
cirdrgica nesta entidade até a actualidade, que inimeros
autores chamam a atencdo para um constrangimento enor-
me que gravita em torno da intervencéo cirlrgica e que diz
respeito a fragilidade da parede arterial, tornando dificil e até
impossivel a realizacdo de suturas ou anastomoses vascula-
res. Por esta razdo principal, as taxas de complica¢des graves

gue acompanham esta sindrome registam valores elevados,
por vezes proibitivos, de morbimortalidade, da ordem dos
20_650/0.12,15,16,21,22,23

Efectivamente, o teor de colagénio identificado na
parede arterial destes doentes chega a atingir valores tao
baixos como sejam 10 a 15% do normal, o que restringe ou
inviabiliza ndo so6 a realizagdo de reconstrucoes arteriais mas
também a simples realizagdo de arteriografias, que se acom-
panham de indices elevados de complicacées hemorragicas e
até de mortalidade.””

Algumas precaucoes de indole técnica sdo recomen-
dadas, em caso de cirurgia imperativa, que incluem o recurso
a hipotensdo controlada no decurso das anastomoses, o
evitar clampagens arteriais repetidas, bem como manobras
de traccao das suturas e anastomoses, o reforco destas com
tiras de Teflon ou a utilizacio de suturas com “pledgets”.”'

A intervencdo endovascular teria, hipoteticamente,
vantagens potenciais neste contexto, dado o seu caracter
minimamente invasivo e o facto de dispensar arteriorrafias ou
anastomoses vasculares. Todavia, para além de escassos casos
publicados na literatura,”* ndo existem experiéncias consis-
tentes a demonstrar a sua eficacia e durabilidade, temendo-
se porém que a fragilidade da parede arterial possa igualmen-
te representar uma limitacdo significativa ao mecanismo de
fixacdo das endoproéteses, nomeadamente no tratamento de
aneurismas ou disseccées arteriais.*"*?*%

Pelo conjunto destas razdes, a maioria dos autores
recomenda o tratamento cirdrgico convencional unicamente
para complicagdes vasculares com implicacdo vital, néo
descurando nunca a possibilidade de se recorrerem a medi-
das conservadoras para o seu controlo."

No caso de a indicacdo cirlrgica se tornar imperativa,
0 recurso a cirurgia arterial convencional continua a consa-
grar-se como o método de escolha, utilizando as precaucoes
e as manobras especiais de execucdo técnica que foram
assinaladas e que tdo bons resultados proporcionaram aos
trés casos clinicos que neste trabalho foram apresentados.
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Resumo

Ao contrério da doenca aterosclerética da bifurcagao carotidea, a doenca oclusiva dos troncos supra-adrticos é rara e a sua
revascularizacdo pouco comum. O seu tratamento pode ter abordagens distintas: transtoracica, cervical extra-anatémica e
endovascular. A cirurgia endovascular tem-se afirmado como a opcdo de primeira linha em lesbes com anatomia favoravel. O
bypass extra-anatémico é uma reconstrucdo segura e durdvel e deve ser especialmente considerada em doentes com risco
cardiopulmonar elevado e esperanca de vida limitada. Se existir necessidade de cirurgia cardiaca, a reconstrucdo central
transtoracica é preferivel, sendo que ambos os procedimentos devem ser realizados no mesmo tempo cirdrgico. A
permeabilidade a longo prazo dos bypasses com origem adrtica, especialmente quando mdultiplos vasos estdo envolvidos, é
superior as outras técnicas de reparacdo com menor morbilidade. Pretende ilustrar-se cada uma destas estratégias terapéuticas
através da apresentacao de trés casos clinicos: revascularizacdo braquiocefélica central e cirurgia cardiaca sincronas num doente
com aterosclerose multifocal e doenga complexa supra-adrtica; transposicao subclavio-carotidea por claudicagao disfuncional do
membro superior; e angioplastia com stent na artéria subclavia esquerda por sindrome de roubo subclavio. E importante basear
individualmente o tipo de estratégia cirtrgica, tendo em conta a anatomia das lesdes e o risco operatério.

Summary
Supra-aortic trunks occlusive disease: Three different treatment approaches

Unlike carotid bifurcation atherosclerotic stenosis, supra-aortic trunks (SAT) occlusive disease is rare and its
revascularization uncommon, accounting for less than 10% of the operations performed on the extracranial brain-irrigating
arteries. There are three different treatment approaches: transthoracic, extra-anatomic cervical and endovascular. Endovascular
repair is gaining popularity as first-line therapy for proximal lesions with favorable anatomy because of its low morbidity and rare
mortality. Extra-anatomic bypass is a safe and durable reconstruction and should be considered in patients with single vessel
disease, with cardiopulmonary high-risk or with limited life expectancy. If cardiac surgery is needed, central transthoracic
reconstruction is preferable, and the two procedures should be combined. The long-term patency of bypasses with aortic origin,
specially when multiple vessels are involved, is superior to other repair techniques. We present three clinical cases that illustrate
each of these therapeutic strategies: central brachiocephalic revascularization and synchronous cardiac surgery in a patient with
complex SAT atherosclerosis disease, subclavian-carotid transposition for disabling upper limb claudication, and subclavian artery
stenting for subclavian-steal syndrome. Surgical approach selection should be based on the individual patient's anatomy and
operative risk.
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INTRODUCAO

Ao contrério da doenca aterosclerdtica da bifurcacdo
carotidea, a doenca oclusiva dos troncos supra-aorticos é rara
e a sua revascularizagdo pouco comum, correspondendo a
menos de 10% das cirurgias realizadas por doenca cerebro-
vascular extracraniana.'’ As lesdes que afectam estas artérias
sdo maioritariamente ateroscleréticas e provocam sintomas
resultantes de hipoperfusdo ou embolizacdo distal: défices
neuroldgicos transitérios ou permanentes, isquemia dos
membros superiores ou insuficiéncia vertebrobasilar por
sindrome de roubo subclavio.® Estes sintomas acarretam
morbilidade e mortalidade significativas, sendo o seu trata-
mento crucial. Actualmente, este pode ter trés abordagens
distintas: transtoracica (bypass com origem na aorta ascen-
dente, endarteriectomia); cervical (bypass extra-anatéomico,
transposicdo, endarteriectomia) e endovascular. Este artigo
pretende analisar estas opcdes de revascularizagdo, descre-
vendo trés casos clinicos ilustrativos de cada uma delas.

CASO CLINICO 1: REVASCULARIZACAO CENTRAL
TRANSTORACICA

Doente com 58 anos, do género masculino, admitido
por dispneia aguda. Tratava-se de um doente com histéria de
hipertensao arterial, tabagismo e claudicacdo gemelar bilate-
ral, sem antecedentes de enfarte agudo do miocardio. Apos
exclusdo de tromboembolismo pulmonar por tomografia
computorizada (TC), efectuou ecocardiograma transesofagi-
co que revelou insuficiéncia mitral severa com rotura de corda
tendinosa e prolapso dos folhetos mitrais. Foi submetido a
cateterismo cardiaco que demonstrou estenose ostial de 30%
no tronco comum, artéria descendente anterior comirregula-
ridades e artéria coronaria direita dominante com estenose de
60%. Nesse cateterismo, com acesso braquial, ndo foi possi-
vel a progressao do fio-guia na artéria subclavia, pelo que o
doente foi posteriormente submetido a arteriografia dos
troncos supra-adrticos. Esta evidenciou doenca complexa
com oclusdo bilateral das artérias subclavias, estenose alta-
mente calcificada e pré-oclusiva do tronco braquiocefalico,
estenose significativa da artéria carétida interna direita e
oclusdo da artéria carotida interna esquerda (Figs. 1 e 2). O
run-off para os membros inferiores confirmou doenca arterial
periférica com oclusao da artéria femoral superficial e reper-
meabilizacdo poplitea, bilateralmente. Clinicamente néao
tinha sintomas cerebrovasculares ou sindrome de roubo da
subclavia. A tensdo arterial ndo era mensuravel a direita e era
de 72/48 mm Hg a esquerda. Os membros superiores nao
exibiam sintomas de isquemia critica ou resultantes de embo-
lizagdo distal. Neste contexto de aterosclerose multi-focal, o
doente foi submetido a cirurgia cardiaca e revascularizagdo
braquiocefélica sincronas. Efectuou bypass da aorta ascen-
dente para a bifurcacdo carotidea e carétida interna direita
(com endarteriectomia e necessidade de utilizacdo de shunt
de Javid) e para a subclavia direita com prétese bifurcada de
Dacron 12x7 mm (Fig. 3). O miocérdio foi revascularizado
com bypass aorta-descendente anterior com artéria mamaria
interna implantada em grande veia safena (GVS) e aorta-
descendente posterior com GVS. A valvula mitral foi reparada
com ressuspensao de P3 com corda de PTFE e anuloplastia

~

Angiograma do arco adrtico e dos troncos supra-adrticos
evidenciando estenose calcificada do tronco
braquiocefélico (seta azul) e oclusdo da artéria cardtida
interna esquerda (seta amarela).

Pormenor do tronco braquiocefélico com estenose
pré-oclusiva.

Figura 2

com anel rigido CE Physio n®°30. No pds-operatoério permane-
ceu sem défices neurolégicos, tendo recuperado pulso bra-
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Aspectos cirdrgicos: a) exposicao da aorta ascendente,
bifurcagéo carotidea e subclavia esquerdas;

b) anastomose proximal na aorta ascendente;

¢) confeccao da anastomose carotidea com shunt

de Javid; d) aspecto geral do bypass aorto-carotideo

e subclavio com prétese bifurcada de Dacron.

quial e cubital direitos. Teve alta, assintomético, ao 142 dia do
pbs-operatorio. Por inicio de parestesias intermitentes em
repouso dos pés e aparecimento de lesdes digitais foi reinter-
nado apds dois meses, tendo efectuado bypass femoro-
popliteo bilateral. Sem complicacdes perioperatérias, teve
melhoria hemodinamica significativa, auséncia de sintomas
em repouso e cicatrizacdo ulterior total. Ao 6° més de segui-
mento mantém-se assintomatico.

CASO CLINICO 2: REVASCULARIZACAO CERVICAL
EXTRA-ANATOMICA

Homem de 43 anos de idade, com hipertenséo arteri-
al, dislipidemia, tabagismo e queixas de claudicacdo intermi-
tente do membro superior direito. A claudicagao era limitante
para a sua actividade profissional de electricista, tendo sofri-
do agravamento progressivo em 6 meses. Ndo tinha outros
sintomas, designadamente de hipoperfuséo vertebrobasilar.
Ao exame fisico a pressao arterial sistélica braquial era de 190
mm Hg a esquerda e de 100 mm Hg a direita. O pulso radial e
cubital ndo eram palpéveis desse lado. A frequéncia cardiaca
era de 82 bpm, ritmica e regular. O ecoDoppler dos troncos
supra-adrticos demonstrou fluxo atenuado e espectro mono-
fasico na artéria subclavia direita. As artérias vertebrais manti-
nham fluxo anterégrado. Efectuou arteriografia que revelou
lesdo aterosclerética ulcerada na origem da artéria subclavia e
oclusdo da artéria cubital (Fig. 4). Perante a evidéncia de
ateroembolismo sintomatico e a inexisténcia de co-
morbilidades, o doente foi submetido a transposicao subcla-
vio-carotidea. As artérias cardtida comum e subclavia foram
expostas através de abordagem supraclavicular transversa,
com secgao do platisma, dainsercdo clavicular do esternocle-
idomastoideu e do omo-hioideu. Apés disseccdo da gordura
pré-escalénica, o nervo frénico foi referenciado e o escaleno
anterior seccionado. A artéria subclavia foi dissecada, sendo
necessaria a laqueacado dos troncos costo e tireocervical e da
artéria toracica interna para uma mobilizacdo mais medial. A
carétida comum foi exposta com retraccdo medial da veia
jugular interna e preservacdo do nervo vago. Apés laqueacdo
proximal, a artéria subclavia foi anastomosada a carétida com
sutura termino-lateral (Fig. 5). Apds a cirurgia recuperou
pulso radial e registou um aumento da pressdo sistdlica
braquial para valores similares ao do membro contralateral
(180 mm Hg). Nao ocorreram complicagoes pos-operatorias,
tendotido alta ao quarto dia.

CASO CLINICO 3: CIRURGIA ENDOVASCULAR

Homem de 72 anos, com histéria de hipertenséo
arterial, dislipidemia e insuficiéncia renal crénica, seguido na
consulta de Medicina por sincopes de repeticdo. Negava
sintomas neuroldgicos hemisféricos, amaurose, diplopia,
vertigens ou ataxia. Tinha queixas de claudicacao limitante do
membro superior esquerdo, mas nao relacionava os episodios
de sincope com o exercicio fisico desse membro. Ao exame
fisico a pressao arterial braquial direita era de 142/80 mm Hg
e a esquerda era de 75/52 mm Hg. A frequéncia cardiaca era
de 66 bpm, regular e nenhum sopro era detectado. Os pulsos
no membro superior esquerdo ndo eram palpaveis enquanto
os pulsos braquial e radial eram facilmente palpaveis a direita.
Efectuou angio-TC que revelou estenose superior a 90% da
artéria subcldvia esquerda (Fig. 6). Ao ecoDoppler exibia
inversao de fluxo na artéria vertebral esquerda, sem sinais
hemodinamicos sugestivos de doenca carotidea. Com o
diagnostico de sindrome de roubo subclavio foi submetido a
arteriografia que confirmou estenose da artéria subclavia
esquerda (Fig. 7a). Efectuou simultaneamente angioplastia
com insercao de stent de nitinol auto-expansivel 8 mm x 24
mm (Figs. 7b e 7¢), com bom resultado angiogréafico e hemo-

N

Volume XVII-N.21 | 45



REVISTA PORTUGUESA DE CIRURGIA CARDIO-TORACICA E VASCULAR

Figura 5 Aspecto cirtirgico da transposicao subclavio-carotidea.

dindmico. Recuperou pulsos no membro superior esquerdo,
tendo tido alta no dia seguinte a intervencéo, sem registo de
qualquer complicacdo. Aos 6 meses de seguimento ndo relata
nenhum episédio de sincope pds-intervencao.

DISCUSSAO

E consensual que as lesdes oclusivas sintomaticas dos
troncos supra-adrticos tém indicacdo para reconstrucdo.”
Nestes sintomas, incluem-se o acidente isquémico transitério
(AIT) ou o acidente vascular cerebral (AVC) , hemisférico ou
ocular, estados de hipoperfusdo (caso 3) ou isquemia dos
membros superiores (caso 2). Ja o algoritmo de decisao para
doenca assintomatica ndo estd assim claramente estabeleci-
do, dado que o conhecimento da histéria natural destas
lesbes é limitado. Todavia, e apesar da escassez de dados,
alguns autores sugerem que os doentes assintomaticos com
estenoses superiores a 75% das artérias braquiocefdlica e
carétidas comuns devem ser submetidos a revascularizacao,
desde que o risco cirlrgico seja aceitavel.” A reconstrucao
arterial de estenoses assintomaticas severas (>75%) da
artéria subclavia estara indicada em doentes que necessitem
de revascularizagdo miocardica com artéria mamaéria interna
e na presenca de doenca bilateral, de modo a permitir a
medicdo e controlo da pressao arterial em ambulatério (como
ilustrado no caso 1).** Os doentes com estenose proximal da
subclavia e fluxo invertido da artéria vertebral, mas sem
sintomas de insuficiéncia vertebrobasilar, podem ser apenas
vigiados até ao aparecimento desses sintomas (ilustrados no
caso 3).

Independentemente das diferentes condi¢des que
podem levar a revascularizagdo dos troncos supra-adrticos,
existem actualmente trés opgdes distintas para essa revascu-
larizagdo. A mais recente, a cirurgia endovascular, tem-se
afirmado como terapéutica de 12 linha em lesdes com anato-
mia favoravel. Desde 1980, ano em que Bachman e Kim
efectuaram a primeira angioplastia subclavia, que a angio-
plastia transluminal percutdnea (ATP) e o stenting sao cada
vez mais populares e generalizados. Isto deve-se a uma baixa
morbilidade e uma mortalidade muito rara, aliada a possibili-
dade de sucessos técnicos cada vez mais abrangentes. Apesar
disso, deve ter-se presente que a maioria dos dados disponi-
veis se baseiam em séries individuais, pouco padronizadas e
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a) estenose ostial da artéria subclavia direita;
b) ocluséo da artéria cubital direita; c) artéria radial
como Unico eixo permedvel do antebrago.

Figura 4
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Imagens de angio-TC demostrando estenose subclavia,
a) corte coronal, b) corte transversal, ¢) corte sagital

que a permeabilidade a longo prazo, apesar de ja muito
estudada, é menor e permanece menos esclarecida do que as

restantes técnicas de reconstrugdo supra-adrtica. Mas, a) angiograma demonstrando estenose subclavia
mesmo com permeabilidades menores, um risco muito baixo esquerda; b) pés-libertagdo de stent auto-expansivel
na altura da intervencdo, uma recuperacao rapida que nado 8 mm x 24 mm, ¢ angiograma de controlo

. . . . pos-dilatagdo sem evidéncia de estenose residual
exige mais que um ou dois dias de internamento e uma reto-
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ma precoce das actividades normais por parte dos doentes,
tornam a cirurgia endovascular extremamente aliciante.

A reconstrucao cervical extra-anatémica, exemplifica-
da no caso 2 com uma cirurgia de transposicdo subclavio-
carotidea, tem resistido ao teste do tempo desde a sua descri-
cado em 1964, por Parrot.” Este tipo de reconstrucées - que
podem incluir, além da transposicdo arterial, os bypasses
carotideo-subclavio (1956, Lyons e Galbraith), carotideo-
carotideo, axilo-axilar ou subclavio-subcldvio - sdo procedi-
mentos seguros e durdveis para lesdes proximais isoladas e
devem ser especialmente considerados em doentes com risco
cardiopulmonar elevado e esperanca de vida limitada. Dada a
sua baixa morbilidade neurolégica (1 a 3,8%) e uma taxa de
mortalidade de 0,5%, as reconstrugdes cervicais tornaram-se
a abordagem cirdrgica de escolha na presenca de anatomia
favoravel.*"® Relativamente ao caso 2, a transposicao arterial é
conseguida com uma curta incisdo transversa supraclavicular
e apresenta uma taxa de permeabilidade virtualmente de
100%. E, portanto, uma excelente opcdo no tratamento da
doenca aterosclerotica subclavia, especialmente em esteno-

ses muito calcificadas, oclusdes e lesdes emboligenas, onde
as técnicas endoluminais demonstram piores resultados.*"'

A reconstrucdo anatdmica transtoracica, sendo mais
antiga, tem permanecido o gold standard na doenca que
afecta mdultiplos vasos, especialmente em doentes de baixo
risco. E a que apresenta maiores taxas de morbi-mortalidade:
Crawford, 1983: mortalidade 4,7%, AVC 6,9%; Kieffer, 1995:
mortalidade 5,2%, AVC 2,9%; Berguer, 1998: mortalidade
8%, AVC 8%."*'" Todavia, apesar de maior morbi-
mortalidade, os bypasses com origem adrtica sdo aqueles que
exibem melhor permeabilidade a longo prazo. Além disso, a
semelhanca do caso 1, existindo necessidade de cirurgia
cardiaca, esta abordagem central é preferivel, sendo que
ambos os procedimentos devem ser realizados no mesmo
tempo cirdrgico."*

llustradas as varias opcdes de revascularizacdo da
doenca dos troncos supra-adrticos, é importante concluir que
a estratégia cirurgica deve ser decidida caso-a-caso, tendo em
conta aanatomia das lesbes e o risco operatorio.
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CIRURGIA VASCULAR

TRATAMENTO DA
REESTENOSE CAROTIDEA:
UMA EXPERIENCIA COM A

CIRURGIA CONVENCIONAL

Carlos Martins, Paulo Almeida, Orlanda Castelbranco, Madalena Romero, Gongalo Cabral, A. Dinis da Gama

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

Resumo

Os autores apresentam uma série consecutiva de 26 doentes, 20 homens e 6 mulheres, com idades compreendidas entre
0s47 e 80 anos (media 66 anos), que foram objecto de cirurgia convencional para o tratamento da reestenose carotidea.

A intervencdo cirlirgica consistiu na resseccdo da carétida primitiva e interna e interposicdo de protese com laqueacéo da
cardtida externa em 3 casos e em 23 casos na construcdo de um bypass entre a carétida primitiva e a carétida interna distal,
preservando a carétida externa e excluindo a carétida interna justa-anastomose distal. O substituto utilizado nestes casos foi a
veia safena interna autdloga.

N&o houve mortalidade operatéria e a morbilidade peri-operatéria significativa consistiu num hematoma cervical, disfonia
transitoria em dois casos e disfagia em um, igualmente transitoria.

O tempo médio de seguimento foi de 43 meses, tendo-se verificado duas complicagbes, uma reestenose num enxerto
venoso e uma degenerescéncia aneurismatica também de um enxerto venoso, requerendo ambas correccdo cirlirgica.

Os autores, baseados nos resultados imediatos e tardios desta experiencia, elegem a cirurgia convencional aberta como o
método de eleicdo no tratamento da reestenose carotidea.

Summary

The management of carotid reestenosis —
An experience with the conventional surgery

The authors report a series of 26 consecutive patients, 20 men and 6 women, age range 47-80 years, average age of 66
years, who underwent conventional surgery for the treatment of carotid reestenosis.

The surgical management consisted in the resection of a segment of the common carotid-internal carotid arteries and
interposition of a prosthetic graft, followed by ligation of the external carotid, in 3 patients, in the remainder 23 cases a venous
bypass graft was interposed from the common carotid to the internal carotid artery, above the lesion, with preservation of the
external carotid artery flow and ligation of the internal carotid, just below the anastomosis.

There was no operative mortality and the significant morbility consisted in a cervical hematoma in one patient, transient
disphonia in two cases and transient disphagia in one patient.

During the mean follow up time of 43 months, one patient developed a significative reestenosis of the venous graft and
another patient developed an aneurysm of the venous graft, both conditions requiring surgical repair.

Based on the early and late results of this experience, the authors elect the open conventional surgery as the method of
choice for the treatment of carotid reestenosis.
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INTRODUCAO

A endarteriectomia carotidea é ainda hoje considera-
da a técnica de eleicdo no tratamento da doenca obstrutiva
da bifurcacdo da cardtida, ndo obstante a concorréncia da
intervencdo endovascular (angioplastia e stenting), tendo
ambas o objectivo de prevenir o acidente vascular cerebral.

A endarteriectomia carotidea é ainda acompanhada,
mesmo nas experiéncias mais consistentes, por complicacoes
imediatas, entre as quais hd a salientar as que atingem o
sistema nervoso central (acidentes isquémicos transitérios ou
definitivos, hemorragia cerebral) e aquelas que atingem o
sistema nervoso periférico (lesdes dos nervos recorrente larin-
geo, vago, hipoglosso, glassofaringeo), regra geral com remis-
sao espontanea no espaco de curtas semanas. Entre as compli-
cacbes tardias mais comuns encontra-se a reestenose caroti-
dea, de patogenia complexa e que se estima ocorrer em cerca
de 10-15% dos casos ao cabo de dois anos apds a operacao'.

O tratamento da reestenose carotidea tem sido objec-
to de acesa controvérsia, ndo s6 no que respeita as indicagoes
e "timing” 6ptimo para a reintervencdo, mas também sobre
0s métodos ou técnicas mais adequadas ao seu controlo.
Também neste capitulo particular se tém confrontado as
vantagens e inconvenientes da cirurgia convencional e da
intervencdo endovascular. Reconhece-se a cirurgia convenci-
onal como um método mais laborioso e delicado, por se
tratar de uma reintervencao, cursando com taxas elevadas de
lesdes nervosas periféricas, mas de resultados tardios eficazes
e duradouros.

A intervencao endovascular na reestenose carotidea
(angioplastia/stenting) cursa pelo seu lado com morbilidade
nervosa central no periodo peri-operatério, ndo se lhe reco-
nhecem lesdes nervosas periféricas, mas os seus resultados a
médio e longo prazo nao sdo bem conhecidos. Todavia, é de
esperar que, pelo seu mecanismo de acgdo e pelo contexto
bioldgico em que decorre, as taxas de recorréncia da estenose
sejam elevadas, razdo pela qual muitos autores continuam a
advogar também a cirurgia convencional como método de
escolha no tratamento da reestenose carotidea, credora de
excelentes resultados, como a nossa experiéncia, que vai ser
descrita, se permite comprovar.

MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo observacional, retrospectivo,
que integra 26 doentes operados consecutivamente de 2002
a 2010, portadores de reestenose carotidea e submetidos a
tratamento cirdrgico convencional, que consistiu na substitu-
icdo da artéria cardtida interna por um conduto biolégico
(veia safena), ou protésico. A série inclui 20 homens e 6
mulheres, com idades compreendidas entre 47 e 80 anos
(média de 66 anos).

Dezanove doentes haviam sido submetidos a endarte-
riectomia carotidea e encerramento com patch de dacron,
cinco a endarteriectomia por eversdo e nos restantes dois
casos o encerramento da arteriotomia foi primario.

Os factores de risco cardiovasculares mais comuns
foram por ordem decrescente a hipertensao arterial, o taba-
gismo, a dislipidémia e a diabetes mellitus.

O diagnostico e o estudo da lesédo foram feitos por
ecodoppler codificado a cores e os achados foram parte
significativa do processo de decisdo cirdrgica.

Foram consideradas lesoes estenosantes superiores a
80%, aquelas que apresentavam velocidades sistélicas iguais
ou superiores a 250 cm/segundo, velocidades diastélicas
superiores a 100 cm/segundo e uma razao entre a velocidade
na carétida interna sobre a carétida primitiva superior a 3.7.
(Fig. 1). Quatro doentes tinham oclusdo da carétida interna
contralateral.

Lesdes estenosantes sintomaticas superiores a 70% e
assintomaticas superiores a 80% foram consideradas indica-
¢oes formais para tratamento cirurgico.

Nenhum doente foi excluido da cirurgia pela existén-
cia de co-morbilidades significativas.

Todos os doentes foram operados pelo mesmo cirur-
gido (C. Martins).

As operacdes foram efectuadas sob anestesia geral e
entubacao oro-traqueal. Procedeu-se a uma incisao ao longo
do musculo esterno-cleido-mastoideu, sobre a incisdo anteri-
or, seguindo-se a disseccdo, identificacdo e isolamento das
carotidas primitiva, interna e externa, tendo o cuidado de ndo
lesar os nervos periféricos, nomeadamente o vago, recorrente
laringeo e hipoglosso.

Ecodoppler carotideo revelando morfologia e alteracoes do perfil de velocidade circulatéria compativeis com reestenose carotidea

hemodindmicamente significativa.
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A veia safena interna foi removida no seu terco proxi-
mal, através de uma incisdo efectuada na face antero interna
de uma das coxas, depois de apreciado o seu diametro e a sua
integridade. O didmetro minimo da veia, para ser utilizada,
foi de 3 mm, apreciada apds distensdo com solucdo salina
heparinizada. Abaixo desse valor, a veia foi considerada
inadequada e em alternativa recorreu-se a um substituto
protésico (PTFE de 6 ou 8 mms. de didmetro). Vinte e trés
doentes foram objecto de substituicdo por veia safena e nos
restantes trés utilizou-se uma protese.

A veia foi utilizada sob a forma de bypass entre a
carotida primitiva e a cardtida interna, ultrapassando a este-
nose, seguida de lagueagdo da carétida interna abaixo da
anastomose distal, com o duplo intuito de evitar fendmenos
tromboembdlicos cerebrais a partir da lesdo e preservar a
irrigacao da carétida externa (Fig. 2). Em trés casos procedeu-
se a resseccdo de um segmento compreendido pela carétida
primitiva/carétida interna contendo a lesdo e a continuidade
arterial for restabelecida pela interposicdo de um conduto
protésico. A carétida externa foi, neste contexto, laqueada.

Angio-TC de controlo demonstrando a
permeabilidade de um by pass venoso carétida primitiva
— cardtida interna.

RESULTADOS

Os doentes toleraram bem o procedimento, que
decorreu sem intercorréncias ou complicagbes significativas.
N&o houve mortalidade operatéria nem manifestacoes de
isquémia cerebral, transitoria ou definitiva. No que respeita a
deficits neurolégicos periféricos, registaram-se disfonias
transitorias em 2 casos e uma disfagia acentuada, por lesdo
do nervo glossofaringeo, que reverteu integralmente com
fisioterapia. Ocorreu igualmente um hematoma cervical que
requereu exploracdo cirtrgica, drenagem e hemostase.

Fora dos casos complicados, os doentes tiveram alta
entre 0 2°e 3°diaapdsacirurgia.

O tempo médio de seguimento foi de 43 meses,
durante o qual foi possivel identificarem-se duas complica-
¢oes relevantes: uma estenose significativa de um enxerto

venoso (Fig. 3) e uma degenerescéncia aneurismatica de
outro enxerto venoso que requereram, em ambos 0s casos,
cirurgias de resseccdo e revascularizacdo por interposicao
protésica (PTFE, 6 mms.).

Nao houve, durante o periodo de seguimento, mani-
festacdes de insuficiéncia vascular cerebral, quer do lado
operado, quer do contralateral; 4 doentes faleceram por
doenca oncoldgica, 2 por causa cardiaca e 2 doentes foram
perdidos para o “follow up”.

Reestenose de um bypass venoso, na origem,
43 meses ap0ds a implantacdo. Nota-se a permeabilidade
da cardtida externa e seus ramos.

DISCUSSAO

A ocorréncia de uma reestenose apds a endarteriecto-
mia carotidea é um fenémeno raro, cuja frequéncia, mecanis-
mos intimos e abordagem terapéutica ndo se encontram
ainda hoje suficientemente esclarecidos e sao, por isso, fonte
de controvérsia.

A sua real frequéncia depende de algumas variaveis,
entre elas o tempo decorrido apds a endarteriectomia e
também a natureza do procedimento de desobstrucao caroti-
dea, nomeadamente se foi utilizado ou ndo patch no encerra-
mento da arteriotomia, pormenor técnico adjuvante que tem
por objectivo prevenir a ocorréncia da reestenose. No que diz
respeito ao tempo decorrido, sabe-se hoje que a maior inci-
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déncia de reestenose se verifica nos dois primeiros anos apos
a operagdo, decrescendo a partir desse periodo de tempo.
Emerge, neste contexto temporal, um conceito de reestenose
“precoce” em oposicdo a uma reestenose "tardia”, que
reconhecem mecanismos patogénicos diferentes'. Efecti-
vamente, de um ponto de vista patoldgico, as reestenoses
precoces sao consequéncia de uma proliferacdo miointimal,
induzida provavelmente por forcas mecanicas e hemodinami-
cas, enquanto que as reestenoses tardias sao frequentemente
degenerativas e ateroscleréticas, dependentes dos mesmos
factores de risco que estiveram na origem da lesao inicial’.

A histéria natural da reestenose carotidea tem sido
objecto de multiplos estudos®®, que s&o unanimes em consi-
derar que o potencial tromboembdlico cerebral é inferior ao
das lesdes ateromatosas e por isso 0 nimero de reestenoses
sintomaéticas é francamente inferior ao das lesdes assintoma-
ticas'. Todavia, tal como sucede para com as leses ateroma-
tosas, a sua progressao pode culminar na oclusdo da caréti-
da, com todo o potencial critico e de implicacdo vital que
acarreta’, o que suscitou e legitimou, desde os primérdios da
sua descoberta, a intervencao cirlrgica, realizada pela primei-
ravez por Stoney e String® em 1976, com a intencio UGltima de
prevenir a oclusdo carotidea, o acidente vascular cerebral e,
eventualmente, a morte.

Se as lesdes de reestenose carotideas sintomaticas
tem hoje uma indicacdo operatéria formal e consensual, o
mesmo nao sucede para com as lesdes assintomaéticas, em
que a decisdo cirlrgica assenta fundamentalmente no grau
de estenose, apreciado genericamente por ultrasonografia
Doppler, que permite evidenciar a morfologia e estrutura da
lesdo e a sua repercussdo hemodindmica, expressa pelos
incrementos das velocidades sistélica e diastélica da onda do
pulso e pela razdo entre a velocidade na cardtida interna
sobre a cardtida primitiva, superior a 3.7. A maioria dos
autores considera porém que valores de estenose iguais ou
superiores a 80%'” devem ser objecto de tratamento cirtrgi-
co, critério que igualmente partilhamos.

As reoperacdes carotideas tém sido consideradas,
desde sempre, como técnicamente exigentes e delicadas e
cursando com valores mais elevados de morbi-mortalidade
do que aqueles que acompanham a endarteriectomia caroti-
dea convencional.

Entre essas complicacoes, reportadas e enaltecidas
por muitos autores, situam-se as lesdes dos nervos periféri-
cos, por vezes com implicagoes sérias e definitivas, como é o
caso dos nervos recorrente laringeo, vago, hipoglosso ou
glossofaringeo (Quadro ).

Quadro | Cirurgia Convencional Resultados

M.OP. 30 d. AIT/AVC

Rogg?: " 89 0 5.6% 7.9%
M.ZS(t)%r;erS 145 0 1.9% 1.3%
Sy | L ° o
Cc2>soc1aé‘° 119 0.8% 2.5% 4.2%
C.r;A(.)a{gns 26 0 0 10.7%

* Lesao de Nervos Periféricos

Esta é porventura uma das razbes que animou a
introducdo e expansdo do tratamento endovascular neste
tipo de lesbes, particularmente baseado na angioplas-
tia/stenting, devido ao caracter minimamente invasivo e,
também, poder dispensar uma segunda incisao e disseccdo
anatémica cervical. Efectivamente, mostram inimeras expe-
riéncias publicadas até a actualidade, que a angioplas-
tia/stenting da reestenose carotidea tem o mérito de evitar as
sequelas neuroldgicas periféricas que acompanham a cirurgia
convencional, mastem em contrapartida dois 6bices maiores,
susceptiveis de comprometer os seus resultados: a morbilida-
de neuroldgica central periprocedural por um lado e o magno
problema da reestenose induzido pela angioplastia e sobretu-
do pelo stentintraluminal (Quadro l).

Quadro Il Angioplastia/Stenting Resultados

RECORR.
(Meses)

M.OP. 30 d. AIT/AVC

gg‘gg 338 1.2% 3.7% 6% (14M.)
Bgv(\)/st;r” 50 2% 4% 16% (22M.)
Mc zDggzell” 25 3% 0 10% (20M.)
dezBOoor;t” 55 0 0 19% (36M.)
Abu;)kz)agma‘5 112 0.9% 0.9% 15% (25M.)

Com efeito, tal como tem sido apontado no tratamen-
to da ateromatose carotidea, a angioplastia/stenting revela,
em comparacdo com a endarteriectomia carotidea, valores
mais elevados de complica¢des neuroldgicas centrais, conse-
quéncia de um mecanismo de acgao grosseiro e incontrolado,
susceptivel de gerar particulas, coagulos e fragmentos de
materiais que irdo embolizar o encéfalo, mesmo muito para
além do periodo de actuacdo da intervencdo endoluminal,
constituindo este um problemaincontornavel e incontrolavel.

O outro problema maior relacionado com a angioplas-
tia/stenting diz respeito a reestenose induzida pelo stent a qual,
a semelhanca do que acontece com outras localizagdes na
arvore arterial (corondrias, renais, membros) progride a medida
que decorre o tempo de implantagdo, cursa com valores eleva-
dos logo a partir do 6° més apds o procedimento e ndo tem
encontrado, desde a introducdo do método, meios farmacolé-
gicos eficazes dedicados ao seu tratamento ou prevencéo.

E neste contexto de incerteza no que concerne aos
riscos, incontrolaveis, do procedimento e aos resultados
paradoxais que proporciona (estimular a ocorréncia de uma
lesdo idéntica a que intenta tratar) que a angioplas-
tia/stenting vé reduzido o seu campo de actuagdo no trata-
mento da reestenose carotidea e cede a primazia a cirurgia
convencional, credora de excelentes e douradores resultados,
como a nossa experiéncia pdde documentar. Reconhece-se-
Ihe todavia o 6nus das lesdes nervosas periféricas frequentes,
um facto que pode ser minorado com a experiéncia acumula-
da e com a antecipada conviccdo de que a maior parte delas é
reversivel a curto/médio prazo, conjunto de razbes pelas
quais adoptdmos a cirurgia convencional como o método de
escolha no tratamento da reestenose carotidea.
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CIRURGIA VASCULAR

ANEURISMAS
CONCOMITANTES DA AORTA
TORACICA E ABDOMINAL

DE ETIOLOGIA SIFILITICA.
CASO CLINICO.

Sérgio Silva, Vitor Bettencourt, Tiago Neves, Alexandre Aranha,

Daniela Gongalves, Orlanda Castelbranco, Duarte Medeiros

Servico de Angiologia e Cirurgia Vascular do Hospital Egas Moniz,
Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

Resumo

A patologia aneurismatica da aorta é uma das situacdes com que frequentemente se depara o cirurgido vascular. Pode ter
nasua origem a doenca aterosclerotica, vasculites, trauma, infecgao, entre outras.

O tratamento desta entidade clinica, mesmo quando realizado de forma electiva, pode acarretar elevadas taxas de morbi-
mortalidade, estando estas, por sua vez, na dependéncia directa da etiologia do aneurisma, da sua localizacdo e da abordagem
terapéutica escolhida.

Os autores descrevem o caso de um doente com aneurismas concomitantes da aorta toracica descendente, da aorta para-
renal e da bifurcacdo adrtica, de etiologia sifilitica. A presuncao diagnéstica foi corroborada por aspectos clinico-epidemiolégicos
sugestivos (o doente havia sido tratado igualmente por um aneurisma sacular sifilitico da aorta abdominal infra-renal, 5 anos
antes).

O diagndstico etioldgico foi confirmado pelo exame anatomopatoldgico da pega cirtrgica.

Summary
Concomitant syphilitic aneurysm of the thoracic and abdominal aorta. Case report.

The aneurismatic aortic disease is one of the most frequent conditions challenging the vascular surgeon. It can be caused
by atherosclerosis, vasculitis, trauma, infection or others.

The treatment, even when elective, can be associated to high rates of morbid-mortality, related to the etiology, anatomic
location and type of treatment.

The authors describe the case of a patient with concomitant syphilitic aneurysms of the descending thoracic aorta, para-
renal and aortic bifurcation.

The diagnostic presumption was supported by clinical and epidemiological data (the patient was treated for a syphilitic
saccular infrarenal aortic aneurysm 5 years before).

The etiology was confirmed by the pathological studies of the surgical specimen.

INTRODUCAO principal etiologia dos aneurismas da aorta toracica, contu-

do, tornou-se rara apds o advento da antibioterapia especifi-

Afase terciaria da sifilis, ja foi responséavel por 5 a 10% ca. O envolvimento cardiovascular ocorre em cerca de 10%

das causas de 6bito de origem cardiovascular e também a dos doentes com infeccdo nao tratada, podendo manifestar-
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se 5 a 40 anos apods o contagio inicial. A aorta ascendente é
comprometida em cerca de 50% dos casos, sendo a formagao
de aneurismas saculares e a estenose ostial coronéria, as
manifestacdes clinicas mais comuns da aortite sifilitica. O arco
aortico e o segmento descendente estdo comprometidos em
35% e 15% dos casos, respectivamente. A aorta abdominal é
envolvida muito raramente’.

A dor torécica é a manifestacdo clinica mais comum,
geralmente secundaria a rapida expansao do aneurisma
aortico sifilitico.

Sem a terapéutica cirlrgica adequada, a taxa de
mortalidade no primeiro ano apds o diagndstico pode chegar
aos 80%, devido essencialmente a elevada taxa de rotura
destes aneurismas™.

CASO CLIiNICO

Doente do sexo masculino, de 51 anos de idade, raca
caucasiana, com antecedentes de obesidade (IMC=32) e
hipercolesterolémia tratada com atorvastatina, admitido no
internamento do Servico de Angiologia e Cirurgia Vascular do
Hospital de Egas Moniz, onde era seguido na Consulta
Externa.

A histéria clinica actual do doente remonta a Marco
de 2005, altura em que foi tratado pelo primeiro autor, em
outra instituicdo de satide, a um aneurisma sacular da aorta
abdominal infra-renal (Fig.1). Foi submetido a aneurismecto-
mia e interposicao aorto-aértica de protese de dacron. O
diagnostico histoldgicos da peca operatéria revelou tratar-se
de um aneurisma sifilitico, tendo na altura os resultados
seroldgicos para a sfilis sido negativos.

Perante o diagnostico, foi submetido a terapéutica
antibidtica dirigida e manteve-se em vigilancia na Consulta
Externa.

Aneurisma sacular da aorta infra-renal (2005).

Em Margo de 2010 iniciou um quadro clinico de dor
toréacica e lombar, ndo acompanhada de outros sintomas ou
sinais clinicos.

Neste contexto, foi-lhe realizada uma angio-tomo-
grafia computorizada toraco-abdominal, que revelou a
existéncia de um aneurisma sacular da aorta toracica descen-
dente com cerca de 7 cm. de diametro, um aneurisma para-
renal e igualmente um aneurisma da bifurcacdo aodrtica,
ambos com 5 cm. de didmetro (Fig.2).

Aneurismas multiplos: sacular da aorta torécica
descendente, da aorta para-renal e da bifurcagdo
adrtica(2010).

Perante este diagndstico o doente foi proposto para
tratamento cirdrgico. No momento da admissdo encontrava-
se hemodinamicamente estavel, sem dores, consciente e
orientado no tempo e espaco. O exame vascular periférico
revelava a integridade de todos os pulsos periféricos e nao
eram perceptiveis, a palpacdo, tumefaccoes pulsateis no
abddémen. O Rx do térax e o ECG ndo mostravam alteracoes
significativas. A avaliagcao laboratorial revelou uma hemoglo-
bina de 16 g/dl, creatinina séricade 1,1 mg/dl, serologias para
infeccdo a VIH essifilis negativas.

As restantes anélises sanguineas encontravam-se
igualmente dentro dos limites da normalidade. Foram ainda
realizadas hemoculturas, que nao vieram a revelar qualquer
agente patogénico.

Foi entdo operado de forma electiva, optando-se, no
mesmo tempo operatorio, pela exclusdo do aneurisma toraci-
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co com colocacao de prétese endovascular, seguida da res-
seccdo dos aneurismas abdominais com interposicdo de
prétese de dacron bifurcada, em posicao aorto-biiliaca.

Para tal, foi realizada uma laparotomia mediana xifo-
pubica, seguida do isolamento transperitoneal cuidadoso da
aorta supra-renal, artérias renais e iliacas primitivas (Fig.3).
Posteriormente foi obtido o acesso endoluminal a aorta
toracica através da protese de dacron, implantada na opera-
¢do prévia (Fig.4). Procedeu-se assim a exclusao do aneurisma
da aorta toracica descendente com uma endoprotese Zenith
TX1 de 34 mm (Figs.5a)e b)).

Aneurisma sacular da aorta toracica.

Figura 3 Artéria renal direita, artéria e veia renal esquerda

Excluséo do aneurisma através da implantacdo
de endoprétese.

Acesso endovascular através da prétese de dacron
implantada na operacéo prévia.

De seguida e apds clampagem da aorta abdominal
supra-renal esquerda e infra-renal direita e das artérias iliacas,
fez-se a resseccdo dos respectivos aneurismas e da prétese de
dacron previamente colocada, seguida de interposicdo aorto-
biiliaca de protese de dacron de 18X9 mm. A artéria renal

esquerda foi implantada na anastomose proximal (Fig.6). A Interposicéo aorto-biiliaca de prétese de dacron,
clampagem supra-renal esquerda teve uma duracao de 26 com implantagao da artéria renal esquerda na
. anastomose proximal.
minutos.
@
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Alintervencao durou cerca de 160 minutos, ndo sendo
necessaria transfusdo de concentrado de eritrocitos. O doente
manteve uma diurese constante durante todo o procedimen-
to, tendo sido transferido para a UCI no final da intervencéo
em condigoes satisfatdrias.

Durante e sua estadia na UCI, desenvolveu um quadro
de infeccao respiratéria que foi tratada com antibioterapia
dirigida.

O doente teve alta domicilidria ao 17° dia, completa-
mente assintomatico e com funcdo renal preservada, tendo
sido orientado para a Consulta de Medicina Interna para
rastreio de neuro-sffilis.

DISCUSSAO

A sifilis terciaria pode-se manifestar até 40 anos apds a
infeccdo original. As manifestacbes neurolégicas sdo mais
comuns e as cardiovasculares muito mais raras.

O envolvimento cardiovascular é responsavel por 85%
das manifestagoes clinicas da doenca, apesar de se restringir a
cerca de 10% dos individuos na fase terciaria e sem antibiotera-
pia especifica, podendo manifestar-se de varias formas distin-
tas, sendo a formacao de aneurismas adrticos a mais comum.

Acredita-se que a aorta tordcica ascendente seja o
segmento mais frequentemente envolvido, pela presenca de
maior quantidade de vasos linfaticos nesse segmento, o que
intensificaria o grau da aortite secundéria a presenca do trepo-
nema. O substrato anatomopatolégico caracteriza-se pelo
enrugamento inflamatério da camada média (mesoaortite),
endarterite obliterante dos vasa-vasorum e pelo infiltrado de
células plasmocitarias’. A destruicdo da média leva a perda da
capacidade de contencao da aorta e sua consequente dilatagdo.

Os aneurismas sifiliticos caracterizam-se geralmente
pela forma sacular, muitas vezes multiloculados, resultantes de
uma necrose final, segmentar, da parede adrtica designada
por “goma sifilitica”.

Neste caso clinico, optou-se pela laparotomia mediana
xifo-pubica e abordagem transperitoneal da aorta, seguida do
tratamento endovascular do aneurisma da aorta toracica
descendente e de interposicdo aorto-biiliaca de prétese de
dacron, com implantacdo da artéria renal esquerda na anasto-
mose proximal.

Com este tipo de abordagem foi possivel reduzir o
risco de morbi-mortalidade associado ao tratamento cirdrgico
classico do aneurisma da aorta torécica, contornar as dificul-
dades inerentes ao tratamento endovascular do aneurisma da
aorta para-renal (implicaria protese com fenestracbes para
artérias renais de pequeno calibre) e ainda colher material para
exame histoldgico e cultural da parede do aneurisma.

A etiologia sifilitica somente foi confirmada ap6s a
correccao cirlrgica, através do exame anatomopatolégico que
revelou: “... substituicdo da camada média por fibrose, espes-
samento em torno dos vasa-vasorum, com areas de trombose
e focos de infiltracdo linfo-plasmocitaria” (Fig. 7), que sao
todos achados comuns & aortite crénica sifilitica*. As provas
seroldgicas, tal como neste doente, nem sempre se encontram
positivas na fase tercidria da doenca, especialmente o VDRL
(podem ser negativas em mais de 30% dos casos’).

Extensa infiltracdo linfo-plasmocitaria da parede adrtica,
caracteristica da sffilis.

Para se proceder ao tratamento antibidtico mais
adequado é sempre indicada a realizacdo de exame do LCR,
quando houver confirmagdo anatomopatolégica do compro-
metimento cardiovascular’.

A antibioterapia especifica ndo afasta totalmente a
possibilidade de futuras manifestaces da doenca, mesmo
apds a erradicacdo do treponema pallidum’, o que torna
obrigatério o acompanhamento clinico permanente destes
pacientes.

Devido a raridade da etiologia sifilitica dos aneurismas
da aorta, tende-se a negligenciar a investigacdo seroldgica e/ou
anatomopatolégica complementar, o que tem grandes impli-
caches terapéuticas perioperatdrias e tardias, sendo importan-
te tomar-se em consideracdo esta etiologia em individuos
adultos jovens. Existem relatos epidemioldgicos de um aumen-
to mundial do nimero absoluto de casos de sifilis primaria e
secundaria na Ultima década, coincidentes ao agravamento da
epidemia de infecco a VIH®, pondo-se em discussao a necessi-
dade de investigacao seroldgica sistematica no futuro®.
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Resumo

As malformacbes vasculares congénitas fazem parte das entidades raras do ambito da cirurgia vascular e que
normalmente colocam ao cirurgido vascular que as observa duvidas quanto ao melhor procedimento a adoptar.

Trata-se também de uma é&rea de grande variabilidade anatémica e funcional onde a confusdo em relacdo a
nomenclaturas e classificacoes tem sido muito diversa, pelo que setorna dificil a adopgdo de medidas padronizadas.

Nos ultimos anos, contudo, tem havido varios avancos no sentido da obtencdo de consensos, pelo que baseado na sua
experiéncia pessoal e nos Ultimos trabalhos sobre estes assuntos, o autor faz uma revisao da epidemiologia, das classificagbes e
das bases terapéuticas destas patologias dando énfase a Ultima classificacdo adoptada pela Sociedade Internacional para o
Estudo das Anomalias Vasculares (ISSVA) e a terapéutica de embolizacdo percutdnea com espuma de polidocanol para o controlo
das malformacoes de etiologia venosa.

Summary

Congenital vascular malformations: Epidemiology, classification and
therapeutic basis.

Congenital vascular malformations are part of the rare diseases of angiology and vascular surgery and can present in a
variety of forms. They rise a lot of doubts and many diagnostic and therapeutic challenges. Treatment options are widely variable
and often debated, surgeons usually have doubts about the best procedure to adopt.

It is also an area of great anatomic and functional variability where the confusion regarding the nomenclature and
classifications has been frequent, rendering difficult to adopt standardized measures.

There have been significant advances in the recent years towards reaching a consensus. Based on his practical clinical
experience and past work on these issues, the author reviews the epidemiology, the classifications and the therapeutic basis of this
pathology. The author emphasizes the fact that the International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) classification
provides a useful framework for classifying vascular anomalies, as well as the therapeutic percutaneous embolization using
polidocanol foam to control venous malformations.

INTRODUQAO vascular pode e deve ser um elemento fundamental; contu-
do, na sua vida activa, muitos cirurgides vasculares orientam
As anomalias vasculares congénitas sao entidades ou tratam poucos casos o que evidéncia a escassa experiéncia
raras, com uma abordagem multidisciplinar, onde o cirurgido adquirida nesta area. Se, a este facto, aliarmos a complexida-
@
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de da matéria em questao, com mdltiplas variantes e termino-
logias muito dispares, na qual, mesmo os autores mais conce-
ituados e com mais experiencia, muitas vezes se contradizem,
compreendemos facilmente que muitos dos seus portadores
sao rotulados de nao trataveis ou, somente, com possibilida-
des de tratamento em situacoes extremas, ou seja, com
complicagbes que colocam em risco a vida ou a funcionalida-
de de um membro ou 6rgao vital.
O termo “anomalias vasculares congénitas” é o que
mais recentemente tem sido aceite para designar um conjun-
to de entidades que normalmente tém manifestacbes na
infancia e que vao desde os tumores 4s malformacdes congé-
nitas, existindo desde 1992 uma sociedade internacional
(International Society for the Study of Vascular Anomalies -
ISSVA) que congrega os varios especialistas que se dedicam a
esta area, o que muito tem contribuido para o seu desenvolvi-
mento.
Apesar de haver descricbes destes quadros desde a
Grécia antiga, s6 nos ultimos anos (Ultimos 40 anos) tém
havido alguns avancos nesta matéria, dado que apesar de
raras, este tipo de anomalias originam incapacidades marca-
das do ponto de vista estético e funcional, o que tem gerado
um movimento internacional para se proceder a uma homo-
geneizacao de classificagdes e critérios terapéuticos, pelo que
nos pareceu oportuno fazer uma revisdo, o mais ilustrativa
possivel, desta matéria.
Malan em 1974 foi o primeiro a tentar realizar uma
classificacdo destas lesdes considerando que elas seriam
arteriais, venosas, linfaticas, artério-venosas e de etiologia
mista e que simultaneamente poderiam ser localizadas ou
difusas.
So praticamente uma década depois é que em 1982
Julie Glowacki e J Mulliken apresentaram pela primeira vez
uma classificacdo “biolégica” das malformagbes vasculares,
baseada na clinica, na histologia e na histoquimica das lesoes.
Esta classificagdo, que mais tarde foi aceite pela sociedade
internacional (ISSVA) como uma das classificagcdes a adoptar,
divide estes quadros em dois grandes grupos:
1. Tumores, na qual a etiologia é a proliferacdo
endotelial, e

2. Malformacbes Vasculares, em que o erro de
desenvolvimento resulta de uma anomalia na
formacao dos vasos.

As malformacoes podem ser divididas em subtipos,
baseados no contelido do vaso afectado e nas caracteristicas
do fluxo originado. Assim, temos anomalias de baixo fluxo
gue podem ser capilares, venosas ou linfaticas e que podem
ou nao estar associadas a um aumento de volume do érgao
afectado e anomalias de alto fluxo, normalmente resultantes
da existéncia de malformacdes arteriais, de multiplas fistulas
arterio- venosas ou de malformacoes arteriais e venosas.

Avangando um pouco no tema das malformacoes
vasculares, poderemos dizer que o mecanismo subjacente as
mesmas nao estd ainda completamente desvendado. No
entanto, avancos genéticos recentes e uma melhor compre-
ensao da biologia vascular inerente a estes processos e sobre-
tudo a investigacdo de malformacdes vasculares familiares,
tem revelado a existéncia de defeitos genéticos que afectam
os estadios precoces da angiogénese e da vasculogénese.

Assim, por exemplo, foram descritas em formas
familiares de malformacdes venosas, multiplos defeitos nos
genes que controlam os receptores endoteliais especificos da
tirosina quinase (endothelial-cell specific receptor tyrosine

kinase- mutacao TIE-2) que origina defeitos de formacdo do
musculo liso e das camadas endoteliais da parede da veia. Nas
malformacdes arterio-venosas associadas a Telangiectasia
Hemorragica Hereditéria, tém sido descritas mutacdes que
envolvem a endoglina e a ALK-1, as proteinas de ligacdo para
a TGF-beta que seriam as responsaveis pelos defeitos no
desenvolvimento do musculo liso e nas camadas endoteliais.

Estas descobertas suportam as observacoes clinicas que
as malformagoes vasculares congénitas ndo representam
tumores ou simples coleccdes de canais anormais que podem
ser “removidas” mas em vez disso defeitos do desenvolvimento
gue geralmente atingem areas anatdmicas inteiras. Os vasos
anormais, provavelmente, ja apresentam as alteragdes a nas-
cenga, mas s6 manifestam os seus sintomas quando se tornam
maiores. Os factores biolégicos que influenciam a progressdo
da dilatacdo do vaso ndo séo ainda bem conhecidos.

Muitos doentes mostram progressdo do quadro
clinico em relacdo com alteracdes das hormonas sexuais (na
puberdade e na gravidez), e com factores associados nomea-
damente a cirurgia e ao trauma. A angiogénese pds-parto
ndo parece ser responsavel pela evolucdo destas lesdes, pelo
que o tratamento farmacolégico com inibidores da angioge-
nese éineficaz.

TUMORES

Os tumores, mais frequentes na idade infantil, e que
colocam alguns problemas de diagndstico, sdo os hemangio-
mas, que em cerca de 60% atingem a face e originam proble-
mas de ordem estética muito significativos.

Asuaincidéncia na populagdo recém-nascida é referi-
daentre 1,1 a2,6%, mas aumenta para valores da ordem dos
12% quando se atinge a idade de um ano. Cerca de 30% dos
hemangiomas sdo detectados a nascenca, mas 70 a 90%
aparecem durante as primeiras quatro semanas de vida.
Apesar de poderem ser esporadicos, existem descritos relatos
de casos familiares.

Num estudo prospectivo realizado por Drolet B. A. e
col. nos USA, verificou-se que este tipo de tumores é mais
frequente em criangas caucasianas e menos em africanos e
asio descendentes. Assim, em 1058 casos estudados - 68,9%
dos doentes eram caucasianos, 14,4% eram hispanicos e
2,8% afro-americanos.

Chiller, em 2002, descreveu uma distribuicdo deste
tipo de tumores, classificando-os em localizados (72%),
segmentares (18%), indeterminados (9%) e multifocais (3%),
sendo sem duvida os “ localizadas” os mais frequentes.

Cerca de 24% dos doentes experimentam complica-
¢oes relacionadas com os seus hemangiomas, sendo a ulcera-
¢do a mais frequente (16%) seguido do compromisso da visao
(5,6%), a obstrucao das vias areas (1,4%), obstrucdo do canal
auditivo (0,6%) e compromisso cardiaco em (0,4%).

O diagnostico deste tipo de tumores é baseado essen-
cialmente na histéria clinica. A presenca da lesdo a nascenca
suporta o diagnostico, mas poderd colocar a duvida em
relagdo a existéncia de uma malformacdo congénita: normal-
mente os hemangiomas sdo caracterizados por uma fase
inicial de proliferacdo rapida nos primeiros 6 a 9 meses de
vida, a que se segue uma fase de involugdo e em muitos casos
uma regressdo completa. (Fig. 1 e2)

O exame clinico complementado pelo estudo por
ecodoppler permite destrincar este tipo de lesées em superfi-
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Hemangioma aos 2 meses de idade e aos 3 anos.

Figura 2

Hemangioma da face.

ciais (as classicas “port-wine stain”), profundas, ou de tipo
misto. Contudo, se persistir a dlvida e nos casos de envolvi-
mento profundo, é necessario proceder 4 realizacdo de uma
RMN, exame que permite destrincar este tipo de tumor, de
outras patologias (Fig.3).

Hemangioma do membro superior direito aos
4 anos de idade.

Se as duvidas persistirem, a biopsia da lesdo permitira
um diagnostico definitivo, na medida em que os hemangio-
mas sdo positivos para o GLUT-1, um marcador endotelial ha

muito conhecido, enquanto todos os outros tumores que
poderdo aparecer e que sao mais raros, sao negativos para
este marcador. Dentro destes, é necessario ter em conta os
hemangiomas congénitos e os hemangioendoteliomas, que
colocam problemas mais complexos porque necessitam de
resseccado cirdrgica, dado que regridem mais dificilmente.

Em relagdo ao tratamento dos hemangiomas na
primeira fase e dado que eles tém grande potencial de regres-
sdo espontanea, deve assumir-se uma atitude expectante
podendo, nos casos mais avancados, ter de se recorrer a
terapéutica médica nomeadamente com propanolol associa-
doounao a corritcoides.

Contudo, deve proceder-se a terapéutica cirdrgica, se
houver compromisso de 6rgéos vitais, ou se o envolvimento de
estruturas da face, por exemplo for muito marcante. Se a
regressao for ocorrendo, é aconselhado esperar e tratar unica-
mente as complicagdes, cerca de 4 anos de idade, altura em
que as lesdes vao permanecer e ndo é expectavel que regridam.

MALFORMAGOES VASCULARES

Poucos tém sido os estudos epidemiolégicos dedica-
dos as malformacoes vasculares. Tasnadi G., num estudo em
3573 criancas de trés anos de idade, encontrou 43 casos
deste tipo de anomalia, o que permite afirmar que existe uma
incidéncia de cerca de 1,2 casos por 100 criancas. As formas
mais frequentes s&o, como se esperava as venosas e as arteri-
ovenosas, que em conjunto representam cerca de 37% dos
doentes estudados’.

Todavia, os aspectos mais importantes das malforma-
¢oes vasculares, dizem respeito a sua compreensdo e ao
esforco que tem sido feito, sobretudo a partir da década de
80, para se organizar uma classificacdo em que fosse percep-
tivel a fisiopatologia inerente a cada um dos processos envol-
vidos, pois poucas sdo as doencas que tém gerado tantas
confusdes em relacdo a nomes e sindromes.

J& enaltecemos o contributo que Mulliken e o seu
grupo deu para este desenvolvimento, mas o passo mais
importante dado para a compreensdo destas formas de
anomalias vasculares, foi dado durante o “7th Meeting on
Vascular Malformations” em Hamburgo em 1988, em que
Belov prop6s a abolicdo definitiva do termo “angioma”, para
a descricdo das malformacdes, na medida em que era um
termo que frequentemente levava a multiplas confusdes e
estabeleceu uma classificacdo com base no desenvolvimento
embrioldgico dos vasos.

Posteriormente, j& na década de 90, foi possivel uma
homogenizacdo desta classificacdo, que divide as malforma-
¢bes em categorias basicas, constituidas por um tipo de vaso
simples (capilar, venoso, arterial e linfatico) ou com formas
combinadas (arteriovenosas, linfaticovenosas, capilar-veno-
sas e capilar-linfaticovenosas) (Figs. 4,5).

Assim, actualmente, consideram-se duas classifica-
¢Oes das malformacodes vasculares: a da Internacional Society
for the Study of Vascular Anomalias (ISSVA) (Quadro 1) e a de
Mullikem e Glowacky (Quadro l).

A classificacdo de Mullikem tem como principal
vantagem o facto de englobar todos os tipos de anomalias, e
baseada num sistema simples de letras permite a sua classifi-
cagao.

Assim combinacdes de uma ou mais malformagoes
podem ser facilmente relatadas sendo o defeito principal que

N
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Malformacéo capilar.

se deve referir em primeiro lugar. A principal desvantagem
que se lhe reconhece reside no facto de ndo permitir a defini-
¢ao de subgrupos clinicos, que facilitariam o tratamento.

De acordo com uma outra classificacdo de Ham-
burgo, baseada como referimos, no desenvolvimento embri-
onério, as malformagdes vasculares congénitas tomam uma
forma especifica dependendo do estadio do desenvolvimento
embrionario'®.

Malformacéo artério venosa do territorio
da carétida externa.

Os efeitos patoldgicos na fase precoce do desenvolvi-
mento embriondrio, designada por retiforme, produz areas
de vasos displasicos em vez de tecidos e assim surgem as
malformacoes extratronculares e difusas. Um efeito tardio
durante a fase troncular pode resultar em anomalias dos

Classificacao da International Society for

Quadro | the Study of Vascular Anomalias (ISSVA)

FORMAS
Defeitos, tipos
Troncular Extratroncular
Predom. Arteriais Aplasia ou obstrucao Infiltrante
Dilatacao Limitado
Predom. Venosos Aplasia ou obstrugao Infiltrante
Dilatagéo Limitada
Predom. Linféticos Aplasia ou obstrugéo Infiltrante
Dilatacao Limitada
Predom. Capilares Aplasia ou obstrucao Infiltrante
Dilatacao Limitada
Predom. Art- Venosos | Profundos Infiltrantes
Superficiais Limitados
Combinados Arterial e Venoso Infiltrante
sem “shunt” Hemolinfatico
Hemolinfatico com Limitado
ou sem “shunt” Hemolinfatico
Quadro Il Classificacao adoptada por Mullikem

e Glowacky

A. Fluxo lento
- Capilar (CM)
- Linfatica (LM)
- Venosa (VM)

B. Fluxo rapido
- Arterial (AM) — exemplos: aneurismas, coarctacdo, ectasias
- Fistulas artério-venosas (AVF)
- Arteriovenosas (AVM)

C. Complexas (muitas vezes associadas a alteracdes esqueléticas e do
crescimento)
I. Sindromes regionais
Sturge Weber: Facial CM, CM intracraniano, VM, AVM
Klippel e Trenaunay — Membro e ou tronco com anomalia
capilar e linfatico-venosa (CLVM)
Parkes-Weber : Membro com CLVM e com AVF
IIl.  Sindromes difusos
Maffucci: LVM, encondromas
Solomon: CM, VM, macrodatctilia, hemihipertrofia, lipomas,
nevus pigmentados e escoliose

principais vasos, originando as formas tronculares tais como
aplasia, estenose ou aneurisma' (Figs. 7,8).

As lesdes extratronculares derivam pois das fases
precoces do desenvolvimento embrionério em que o cresci-
mento para antes dos principais vasos serem formados, pelo
gque mantém caracteristicas embrionarios das células mesen-
guimatosas e grande possibilidade de proliferar com o trau-
ma, a menarca, a gravidez, cirurgia ou outras alterages
hormonais, como ja referimos anteriormente. Tém pois um
alto risco de recorréncia, comparadas com as lesdes troncula-
res. S&o lesdes sem regressdo espontanea e quando originam
sintomatologia, os tratamentos por embolizacdo percutanea
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Malformacéo artério venosa pélvica.

tem sido hoje em dia extremamente Uteis no controlo do Figura 8 Brida congénita da veia cava inferior.
quadro sobretudo com a utilizacdo do etanol nas de etiologia
arterial ou arterio-venosa ou com o uso de espuma de polido-
canol nas lesdes de etiologia venosa.

cas devido a insuficiéncia valvular congénita, obstrugao
(atrésia, hipoplaisa) ou dilatacdo/aneurisma com risco de
tromboembolismo nas formas venosas.”

Ndo podemos terminar esta revisdo sem falar das
formas mais classicas desta patologia ou seja os classicos
sindromes de Klippel Trenaunay / Parkes Weber. Hoje em dia
como se compreende, estes quadros estdo englobados nas
formas vasculares combinadas. Ou seja, o classico sindrome
de Klippel Trenaunay com malformagdes capilares venosas e
linfaticas é designado por malformacdes hemolinfaticas
(HLM) enquanto que o sindrome de Parkes Weber sera uma
combinacao de capilar venoso linftico e artério-venoso'**"”
(Figs.9,10)

Figura 7 Hipoplasia da veia cava inferior.

As lesdes tronculares ndo tém as caracteristicas embri-
ondrias das anteriormente descritas e ndo possuem capacida-
de de proliferar, pelo que o risco de recorréncia apés o trata-

. o . ) ! Malformacéo venosa do joelho.
mento é minimo. Elas originam consequéncias hemodinami-

@
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m Malformacéo hemolinfatica CVLM.
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Nos Ultimos anos houve algum avanco no controlo da
doenca através do tratamento endovascular, com emboliza-
¢des directas ou por cateterismo endovascular que devem ser
iniciadas em fases precoces da vida, se as malformagoes
comprometerem érgaos vitais ou a funcionalidade de um
membro e que podem ou ndo terminar em resseccao cirlrgi-
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Volumoso aneurisma de fistula
arteriovenosa braquiocefalica

Large aneurysm of a brachiocephalic

arteriovenous fistula

Doente de 59 anos de idade, do sexo masculino, com
histéria prévia de diabetes tipo I, hipertensdo arterial,
cardiopatia isquémica e hepatite cronica por virus da hepatite
B. Tinha sido submetido a transplante renal cerca de 12 anos
antes por insuficiéncia renal crénica terminal, no contexto de
doenca renal policistica e era portador de fistula
arteriovenosa braquiocefalica, construida quinze anos antes.
Tolerou bem o transplante, sem sofrer qualquer episodio de

rejeicdo e a fistula manteve-se permeavel, nunca tendo sido
encerrada.

Apresentava tumefaccdo esférica na fossa cubital
direita com cerca de 8 cm de diametro, pulsatil, dura, com
sinais inflamatérios e pequena hemorragia cutanea (Fig. 1).
Os pulsos radial e cubital direitos ndo eram palpaveis e um
ecodoppler confirmou o diagndstico de aneurisma de fistula
arteriovenosa.
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O doente foi submetido a tratamento cirlrgico, que
consistiu na resseccdo do aneurisma, verdadeiro e sacular, e
no restabelecimento da continuidade arterial por anasto-
mose termino-terminal (Figs. 2 e 3). No final da intervencdo
recuperou pulsos radial e cubital.

Os resultados do exame anatomopatoldgico foram
compativeis com os achados cirlrgicos.

*

Os aneurismas verdadeiros de FAV s&o raros e podem
ser causados por estenose do acesso (quer por dilatacdo pré-
estendtica devido a aumento de pressao, quer por dilatagdo
pés-estendtica devido a aumento de turbuléncia) ou fluxos
excessivamente aumentados. Falsos aneurismas apresentam-

se como tumefacgdes expansiveis causados por hemorragia
persistente subcutanea e sdo, maioritariamente, consequén-
cia de mé técnica de puncéo.

Em doentes com transplante renal bem sucedido, a
manutencdo de uma FAV patente permanece controversa. Se,
por um lado, esta imediatamente disponivel um acesso vas-
cular em caso de faléncia do enxerto renal, por outro, existe o
risco das complicacdes j& mencionadas e a sobrecarga de
volume induzida pode provocar alteracoes funcionais e
estruturais cardiacas, que conduzem a uma remodelagem
ventricular esquerda. Desta forma, o encerramento siste-
mético de uma fistula AV deve ser considerado apds um
periodo de tempo razodvel em todos os doentes com
transplante renal funcionante. Se a fistula permanecer
permedvel, deve ser avaliada regularmente.
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