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B¥ Relato de caso

Dificuldades respiratorias causadas por
compressao traqueal por tronco
braquiocefalico arterial de origem andmala

Respiratory difficulties caused by tracheal compression by arterial
brachiocephalic trunk of anomalous origin

Alan Tonassi Paschoal’, Heloisa Feijé de Carvalho?, Carlos Luiz Filgueiras®,
Ciro Denevitz de Castro Herdy*, Cldudio Pitanga Marques®

RESUMO

Os anéis vasculares, condigao em que uma configuracao anémala do arco aértico ou dos vasos associados circundam a traquéia, o
esofago ou ambos, sao anomalias raras. Os sintomas se relacionam, portanto, a compressao de uma destas estruturas, ou & compressao de
ambas, podendo ocorrer dispnéia ou disfagia. Os autores relatam um caso de anomalia do tronco braquiocefélico arterial com compressao
traqueal levando a dificuldades respiratérias. O diagnéstico foi feito através de angiografia do arco aértico e dos seus ramos. O tratamento
cirtirgico realizado foi a desinsercao do tronco braquiocefélico de sua origem na artéria carétida comum esquerda, e re-implantacao do
mesmo na aorta ascendente, retirando a compressao traqueal. Outros casos semelhantes relatados na literatura sao discutidos.

Descritores: artéria subclavia, tronco braquiocefélico, respiragao, dispnéia, traqueomalacia.

ABSTRACT

The vascular rings, a condition in which the anomalous configuration of the aortic arch or of the associated vessels embrace the
trachea, the esophagus or both, are rare anomalies. The symptoms, therefore, are related to the compression of one of these structures,
or to the compression of both, and may lead to dyspnea or disphagia. The authors report one case of anomaly of the brachiocephalic
arterial trunk with tracheal compression, leading to respiratory difficulties. The diagnosis was made through angiography of the aortic arch
and their branches. The surgical treatment was the desinsertion of the brachiocephalic trunk from his origin at the left common carotid
artery, and reimplantation at the ascending aorta, taking off the tracheal compression. Other similar cases reported in the literature are
discussed.
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Introducao

Os anéis vasculares sdo anomalias congénitas raras
que ocorrem precocemente no desenvolvimento do
arco adrtico e dos grandes vasos e acometem 3% dos
humanos. Estas anomalias vasculares resultam da
persisténcia de estruturas embriondrias que deveriam
se atrofiar ou sofrer regressao completa durante o
desenvolvimento normal’. Os sintomas associados se
relacionam as estruturas que o anel envolve: a traquéia
e 0 esOfago.

Alguns grupos de pacientes estao mais sujeitos
a apresentarem anomalias congénitas, como é o caso
daqueles com sindrome de Turner. A sindrome de
Turner estd associada com a coarctacdo e com a
disseccao aguda da aorta, razdo que justifica a
recomendagao atual de avaliar todos os casos por
exame ecocardiogréfico. Estudo clinico prospectivo?
realizado com 85 portadores da sindrome de Turner
submetidos ao exame de angiografia por ressonancia
magnética com gadolinium revelou uma prevaléncia
de 49% de alongamento do arco aértico, de 12% de
coarctagao da aorta e de 8% da artéria subclavia
direita aberrante. Em relacao as anomalias venosas,
encontraram a prevaléncia de 13% de persisténcia
de veia cava superior esquerda e de 13% de
drenagem anomala parcial das veias pulmonares.
Neste estudo, o pescoco curto e o didmetro tora-
cico antero-posterior aumentado foram fatores
preditores fortes para a existéncia de anomalias
arteriais e venosas.

O diagnéstico e o tratamento cirdirgico precoce,
em geral, proporcionam bons resultados**. Os sintomas
relacionados a compressao traqueal e dispnéia, em
geral ocorrem na infancia', enquanto que aqueles
associados a compressao esofageana ocorrem nos
pacientes mais velhos®.

Em 1932, Maude Abbott descreveu cinco casos
de duplo arco aértico e, em 1945, Gross usou o termo
anel vascular pela primeira vez e relatou o primeiro
caso tratado com sucesso por cirurgia®. Tratava-se de
um duplo arco aértico que teve sua parte anterior
ligada e dividida. Desde entdo o nimero de casos
se avolumou.

O anel vascular é uma condigdo em que a
configuragdo andmala do arco aértico ou dos vasos
associados circundam a traquéia e o esofago,
formando um anel completo em torno destas
estruturas. Diversas outras anomalias nao formam um
anel completo, mas sao descritas em conjunto pelos
sintomas de compressdo traqueal e esofageana que
provocam e pelo desenvolvimento embrionario
semelhante?®” 8.
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Estas anomalias sao raras, perfazendo menos de
1% das anomalias vasculares congénitas. Os dois tipos
mais comuns (85-95% do total) sdo o duplo arco aértico
e o arco aértico direito. Outras anomalias que
produzem sintomas, mas nao formam um anel vascular
anatémico completo fazem parte do grupo e incluem
a origem andmala da artéria inominada e a origem
retroesofageana da artéria subclavia direita. A
prevaléncia real desta anomalia ainda ndo é conhecida
porque 90% dos casos em que ocorre compressao
traqueal, a artéria inominada tem sua origem normal
na aorta. Quando uma anormalidade anatomica é
notada, origina-se mais distalmente no arco aértico. A
medida que cruza a traquéia, promove compressao
desta estrutura.

A artéria subclavia direita retroesofageana é a
anormalidade congénita do arco aértico mais comum,
mas é uma causa rara de disfagia nos adultos. A
anormalidade embriolégica do arco aértico é a
involugao do quarto arco aértico, juntamente com a
aorta dorsal direita, deixando a sétima artéria
intersegmentar ligada a aorta descendente. A artéria
intersegmentar persistente assume uma posicao
retroesofageana a medida que deixa o térax em
direcdo ao brago. Uma vez que a compressao do
esOfago pela artéria subclavia direita pode produzir
disfagia, o termo “disfagia lusoria” (disfagia por loucura
da natureza), tem sido usado para descrever este
complexo sintomatico’.

Apesar da grande variabilidade anatémica, todas
produzem algum grau de compressao das vias aéreas
e/ou do esofago. Pode se desenvolver traqueo ou
brénquiomaldcia, constriccao traqueal e como
conseqiiéncia a dispnéia, cianose e episédios repetidos
de infecgao respiratéria.

O diagnostico é feito por: raio X de térax (hiperinsu-
flagdo pulmonar), raio X com esdfago contrastado
(dilatagao esofageana pré-compressao), broncoscopia
(revela compressoes extrinsecas), eco-Doppler (estruturas
atrésicas, sem fluxo sanguineo, como o ligamento
arterioso, sao dificeis de identificar), tomografia
computadorizada, angiografia por ressonancia
magnética’®. Apesar de todas estas alternativas, o
diagndstico preciso continua a ser feito por angiografia,
seja convencional, seja por subtracdo digital.

O tratamento cirtrgico estd indicado em todos os
casos sintomaticos e é o Gnico tratamento adequado.
A cirurgia ndo oferece dificuldades técnicas e a
evolucdo pés-operatéria é, em geral, satisfatoria®'" 2.
Os assintomaticos nao necessitam de procedimento
cirdrgico, a despeito da existéncia da anomalia™. A
cirurgia deve ser realizada prontamente apés o
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diagnoéstico, especialmente nos doentes com estridor
ou outros sintomas de desconforto respiratorio®’:2.

O prognéstico cirtirgico é bom. No entanto, até
50% dos pacientes podem apresentar algum grau de
obstrucao das vias aéreas até oito anos apds a corregao
cirtirgica. O alivio total dos sintomas respiratérios pode
levar vérios meses e esta relacionado a presenca de
traqueomaldcia*®.

Relato do caso

Um adolescente de 11 anos de idade que foi
internado com sintomas de dispnéia e episédios
repetidos de infeccdo respiratéria. A suspeita clinica
foi baseada na broncoscopia que mostrou
compressao extrinseca da traquéia e confirmada pelo
cateterismo cardiaco que mostrou uma origem
anomala do tronco braquiocefalico arterial, a partir
da artéria carétida comum esquerda, cruzando a
traquéia pela frente e comprimindo-a em seu
percurso (Figura 1).

Figura 1 — Angiografia do arco aértico e dos vasos da base.
Observa-se a origem do tronco brdquiocefdlico a partir da
artéria carétida comum esquerda.

O paciente foi operado por esternotomia mediana,
realizando-se desinsercdo do tronco braquiocefalico
da artéria carétida que teve sua parede lateral suturada
com fio de polipropileno 6-0 (Figura 2A). O tronco
braquiocefélico foi entao anastomosado em sua posicao
normal por pincamento parcial do arco aértico (Figura
2B). A evolugao pds-operatdria foi boa e o paciente
recebeu alta em boas condigoes gerais.

Figura 2 — Em A, a linha tracejada mostra o ponto de secgao
do tronco braquiocefdlico arterial em sua origem, onde foi
realizada sutura continua do coto proximal. Em B, o tronco
brdquiocefdlico arterial foi implantado no inicio do arco adrtico.

?

A B |

Discussao

Em geral as anomalias do arco aértico nao causam
sintomas, respiratorios ou outros. No entanto, em
alguns individuos a posicao incomum dos vasos
remanescentes podem causar compressao das vias
aéreas e limitacdo do fluxo aéreo. Os sintomas sao
aparentes na maioria das vezes na infancia. Contudo,
erros diagnosticos podem postergar o tratamento’ .
Sladek e cols.! relataram o caso de um adulto em
quem o diagnéstico de asma bronquica feito na
infancia, levou ao tratamento ineficaz durante anos.
J& adulto e com os sintomas refratarios a terapéutica
para asma, prosseguindo na investigacao, evidenciou-
se a auséncia de hiperatividade bronquica pelos testes
objetivos. Um exame posterior de ressonancia
magnética confirmou a compressdo traqueal por um
arco aortico direito aberrante. Este caso ilustra a
necessidade de confirmar o diagnéstico de asma com
medidas objetivas de fluxo e frente a um tratamento
pouco eficaz dos doentes com suspeicao de asma
bronquica deve estimular a continuagao da investigagao
diagnéstica. Parker e cols.’, encontraram quatro casos
de anomalias do arco aértico em pacientes adultos
tratados com pouco sucesso como asmaticos. Galvin
e cols.™ descreveram outro caso de duplo arco aértico
num paciente de 45 anos de idade também tratado
como asma e com grande retardo do tratamento
cirdrgico. Bose e cols." apresentaram o caso de uma
mulher de 29 anos cujo episédio inicial ocorreu durante
intervencao cirdrgica com limitagdes do fluxo aéreo
na ventilagdo e sibilos refratarios que se resolveram
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espontaneamente. Stoica e cols.'® também descreveram
um caso de duplo arco aértico comprimindo a traquéia
numa mulher de 30 anos de idade tratada para asma
bronquica. Avaliacao posterior revelou a presenca de
traqueomaldcia, complicagao devida a prolongada
compressao traqueal, reduzindo os beneficios do
tratamento cirdrgico. Bevelaqua e cols."” mencionaram
caso de uma mulher de 29 anos de idade completa-
mente assintomadtica até que passou a seguir um forte
programa de exercicios fisicos. Nesta situagdo passou
a apresentar dispnéia sugestiva de broncospasmo
induzido pelos exercicios. A imagem por ressondncia
magnética revelou uma estenose grave de traquéia por
compressao de um arco aértico direito.

Em vista de que o alivio dos sintomas respiratérios
podem levar meses ou anos para ocorrer?,
principalmente em decorréncia de traqueomalécia*®,
é importante que o diagndstico seja feito
precocemente, antes que a compressao extrinseca
resulte nesta anomalia traqueal. Neste caso em especial,
embora a cirurgia tenha bons resultados, a recuperagao
normal da ventilagao pode sofrer retardo.

Ao contrario da dispnéia, a disfagia causada pelas
anomalias do arco adrtico geralmente se desenvolvem
nos individuos mais idosos devido ao aumento da
rigidez do esdfago ou da parede do vaso, ou ainda ao
alongamento da aorta. Mesmo nestes casos, no entanto,
os sintomas podem se revelar em idade mais precoce.
Ha de se notar que ocorre maior prevaléncia de
alongamento da aorta na sindrome de Turner, razao
pela qual a disfagia luséria pode ocorrer com maior
freqliéncia nesta sindrome?.

A artéria subclavia direita aberrante é também
chamada de artéria lusoria. Quando ocorre disfagia
por compressao esofageana por esta artéria, o sintoma
é chamado de disfagia lusoria. A disfagia lusoria é uma
condigdo rara, podendo ocorrer isoladamente ou
combinada a dispnéia, causadas pela artéria subclavia
direita aberrante'®. Ulger e cols.” relatam o caso de um
menino de 10 anos de idade que se queixava de
dificuldade de degluticdo desde a lactagdo. O exame
do es6fago com contraste baritado revelou uma
compressao extrinseca de sua parede e a angiografia
por ressonancia magnética revelou uma artéria
subcldvia direita aberrante como a causa da
compressao. A correcdo cirtrgica aliviou os sintomas.

Carrizo e cols.” narraram o caso de uma mulher
de 36 anos de idade com histéria clinica de disfagia
progressiva de seis anos de evolugao, ao final dos quais,
depois de realizar esofagografia baritada evidenciou-
se uma falha de enchimento obliqua de cima para baixo
da esquerda para a direita, consistente com a presenca
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de uma artéria subcldvia direita aberrante. Uma
aortografia confirmou o diagndstico e a operagao foi
realizada por via supraclavicular direita, com bons
resultados, caso em que foi possivel evitar a via
esternal. Aubertin e cols.” referem um caso de disfagia
lusoria num paciente com artéria subclavia direita
anomala. O diagnéstico foi confirmado por angiografia
do arco aértico e cine-esofagografia. O estudo de
manometria esofageana revelou hipoperistalse
segmentar e a disfagia desaparecia com cisaprida,
observagdes que sugerem que a disfagia lusoria é
causada mais por desordens da motilidade esofageana
do que por compressao vascular.

Em geral, as anomalias do arco aértico ou de
seus ramos ocasionam sintomas relacionados a
compressao traqueal ou esofageana. No entanto, seja
qual for a estrutura a sofrer compressao, esta
patologia deve ser pensada no diagnéstico diferencial
da dispnéia ou disfagia.
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