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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Dissecao da aorta Introducédo: A Dissecgdo da Aorta tipo A de Stanford é um fenémeno raro, com alta mortalidade
ascendente; a curto prazo e com manifestacdes clinicas que por vezes tornam o diagnéstico diferencial
Sindrome de Marfan; um processo moroso pela necessidade de realizacdo de varias modalidades de exames
Cirurgia de Bentall complementares no Servico de Urgéncia.

Objectivos: Através da alusdo a um caso clinico, pretende-se realcar a importancia do exame
objectivo na abordagem inicial destes doentes e da rapidez do acesso a um centro cirdrgico. E
feita uma breve revisdo acerca do diagndéstico e tratamento da Dissecgdo da Aorta Ascendente,
e das particularidades desta na Sindrome de Marfan.

Caso clinico: Homem de 33 anos, admitido no Servico de Urgéncia de um Hospital Distrital
com quadro de dor dorsal e pré-cordial associada a vémitos, com 20 horas de evolucdo. O
exame objectivo inicial mostrou a presenca de sopro sistélico no foco adrtico e anomalias
morfolégicas musculo-esqueléticas compativeis com Sindrome de Marfan. Com a suspeita
de Disseccgdo da Aorta, realiza-se imediatamente ecocardiograma transtoracico que mostrou
exuberante flap intimal com origem na junc&o sino-tubular. E transferido para o Servigo de
Cirurgia Cardio-Torécica do hospital de referéncia onde foi tratado com cirurgia tipo Bentall.
Conclusdo: No caso apresentado, uma primeira abordagem na qual se realizou um exame
objectivo atento levantou a hipotese de o doente pertencer a um grupo de alto risco para
Dissecc¢do da Aorta, evitando exames complementares desnecessarios e morosos. Este
diagnostico exige tratamento cirlrgico emergente, de modo que se torna imperiosa a existéncia
de um contacto directo, em tempo real, entre quem faz o diagnéstico e o cirurgido, bem como
protocolos de acesso imediato a um centro cirdrgico.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos os direitos
reservados.
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Caso clinico

Introduction: Stanford type A aortic dissection is a rare phenomenon with high short-term
mortality and clinical manifestations that can make differential diagnosis a lengthy process
requiring several diagnostic examinations.

Objectives: Based on a case report, the aim is to highlight the importance of physical
examination in the initial management of these patients and of rapid access to a surgical center.
A brief review follows on the diagnosis and treatment of ascending aortic dissection, and its
specific nature in Marfan syndrome.

Case report: A 33-year-old man was admitted to the emergency department of a district hospital
with chest and back pain associated with vomiting, 20 hours after symptom onset. Initial
physical examination revealed an aortic systolic murmur and musculoskeletal morphological
abnormalities compatible with Marfan syndrome. Given suspected aortic dissection, a
transthoracic echocardiogram was immediately performed, which showed an extensive intimal
flap originating at the sinotubular junction. He was transferred to the cardiothoracic surgery
department of a referral hospital where he was treated by a Bentall procedure.

Conclusion: In this case, careful physical examination during initial assessment raised the
suspicion that this patient was in a high-risk group for aortic dissection, thus avoiding
unnecessary and lengthy exams. This diagnosis requires emergent surgical treatment, and so
direct contact in real time between those making in the diagnosis and the surgeon is essential,
as well as protocols governing immediate access to a surgical center.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

com analgésico e antibidtico. Perante a manutencao
das queixas, dirige-se ao Servico de Urgéncia do Hospital

E relatado o caso clinico de um doente de 33 anos, que
inicia quadro de dor pré-cordial intensa, restrita a essa
regido durante alguns minutos, mas que depois veio a
referir irradiar posteriormente e minutos mais tarde, ainda,
exclusivamente localizada ao dorso. Esta sintomatologia é
acompanhada de acessos violentos de vomitos de contetdo
alimentar e posteriormente aquoso.

Procura a unidade de satde do local onde se encontrava
na altura (uma vez que estava em viagem), onde é medicado

\\
A Deformidade do esterno
AN

Figural Radiografia de térax. Perfil. Pormenor da morfologia
do esterno.

Distrital da sua area de residéncia, onde é admitido
com 20 horas de evolucdo de sintomas. Ai, apresenta-se
extremamente queixoso, suado, e mantendo os acessos de
vomito. Estava com valores tensionais de 160/90 mmHg
e frequéncia cardiaca de 95 bpm. A auscultacéo cardiaca
apresentava um sopro holossistolico, grau I1/VI mais audivel
no foco aortico. A auscultacdo pulmonar era normal. Os
pulsos radiais e tibiais posteriores eram simétricos. Nao
apresentava sinais ou sintomas de insuficiéncia cardiaca
nem de instabilidade hemodinamica. A palpacao abdominal
era normal. Durante a realizacédo do exame fisico verifica-se
que o doente apresentava torax em quilha (Figura 1), e
numa observacdo mais subtil, também apresentava algumas
alteracdes faciais como retrognatia, enoftalmia a direita
e palato em ogiva. Os seus dedos eram longos, mas com
normal mobilidade articular.

Dada a presencga de um sopro sistélico no foco aoértico,
previamente desconhecido e a localizagdo da sintomatologia,
e valorizando as subtis alteracSes morfoléogicas detectadas,
realiza ecocardiograma transtoracico. Observou-se, desde
logo, uma dilatacdo aneurismatica da aorta ascendente
imediatamente distal a valvula aértica com visualizacao
de uma ecogenicidade linear de natureza membranar, de
movimento ondulante e com orientagdo transversal ao
maior eixo do vaso localizada na zona da jungéo sinotubular
(Figuras 2 e 3). A funcao sistdlica global era boa e néo
havia evidéncia de alterag6es segmentares. Observava-se
turbuléncia do fluxo sistélico ap6s a valvula aértica,
provocada pela perturbagdo mecénica introduzida pela
interposi¢cdo da membrana, e regurgitacao adrtica moderada.
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Aorta ascendente

Figura 2 Ecocardiograma transtoracico, a admiss@o. Plano
para-esternal longo-eixo, com identificacdo de dilatagéo
aneurismatica da aorta ascendente, e visualizagdo de flap de
disseccao.

Figura 3 Ecocardiograma transtoracico, a admissdo. Plano
para-esternal longo-eixo com medicdo da dilatacao
aneurismatica naquele nivel.

Inicia-se terapéutica anti-hipertensora e bloqueador-@, para
além de se reforcar a terapéutica analgésica entretanto em
curso. Faz de imediato angio-TC, que confirmou a presencga
de disseccdo da aorta, tipo A de Stanford, estendendo-se
desde a juncao sino-tubular até ambas as artérias iliacas
comuns (Figuras 4 a 7).

E transferido com caracter de emergéncia, de ambulancia,
para o Servico de Cirurgia Cardio-Toracica do hospital de
referéncia, onde chega em condi¢des hemodinamicas
estaveis. No intra-operatério confirma-se a presenca da
dissec¢c@do com porta de entrada atingindo quase todo o
perimetro da aorta ascendente 2 a 3 cm acima do plano
valvular (Figuras 8 e 9). Foi submetido a cirurgia tipo Bentall,
com substituicdo da valvula adrtica por prétese St. Jude Rg
n° 27, e do segmento ascendente da aorta por uma protese
tubular Vascutek 28 (Figura 10) com posterior reimplantagao
das artérias coronarias na protese tubular. A canulacao

Figura 4 Angio-TC com corte transversal a nivel da raiz da
aorta. Visualizagcdo de flap de disseccdo e dilatacéo
aneurismatica.

Aorta descendente
com flapping

Figura 5 Angio-TC com corte transversal a nivel da aorta
ascendente. Visualizacdo de flap de disseccédo e dilatacao
aneurismatica.

Figura 6 Angio-TC com corte transversal a nivel do arco
aortico. Visualizac&o de flap de dissecgéo.
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Figura 7 Angio-TC com corte transversal a nivel da origem das
artérias iliacas comuns. Visualiza-se a extenséo da dissecc¢édo
até este nivel.

‘ Hematoma‘

Aneurisma na
aorta ascendente

Figura 8 Periodo intra-operatério. Observa-se volumoso
aneurisma na porgao ascendente da artéria aorta.

1

Camada externa
da parede adrtica

ol
p: N\

X j ‘:iﬂ*_—'f—— Flap de disseccao

Figura 9 Periodo intra-operatério. Pormenor da parede
adrtica, observando-se o flap de dissecgdo, o falso limen e as
camadas externa da parede adrtica.

Figura 10 Periodo intra-operatoério. Substituicdo do segmento
ascendente da artéria aorta por prétese tubular.

6
HR

Figura 11 Ecocardiograma transtoracico, cinco dias apds a
cirurgia. Plano para-esternal longo-eixo, visualizando-se a
protese tubular e a protese valvular adrtica.

arterial foi feita na artéria axilar direita. A Figura 11 mostra
o resultado ecocardiografico no pds-operatorio.

O poés-operatorio imediato decorreu sem intercorréncias,
com perdas hematicas em quantidade reduzida, bom débito
urinario, e mantendo sempre estabilidade hemodinamica,
com tensdes sistolicas mantidas na ordem dos 90 mmHg
e diastolicas em torno de 60 mmHg. Gradualmente foi-se
reduzindo o suporte ventilatério, tendo condi¢des para
ser extubado as 20 horas de pés-operatorio. Teve alta da
Unidade de Cuidados Intensivos ao 3.° dia e alta do Servico
ao 11.° dia de pds-operatoério, medicado com bloqueador-B
e [ECA.

Discussao

Adisseccdo da aorta € um evento raro, cercade 2,6 a 3,5 casos
por 100 000 habitantes por ano, na Europa Ocidental'. Em
individuos mais idosos, a hipertensao, aterosclerose, cirurgia
cardiaca prévia e alguns procedimentos percutaneos em que
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a aorta é uma das vias utilizadas, constituem os principais
factores de risco. Em individuos mais jovens, o principal
factor de risco é a presenca de uma doenga do colagénio,
sendo a mais frequente a Sindrome de Marfan.

A Sindrome de Marfan é a doenga do colagénio com
transmissdo genética mais prevalente. Tem hereditariedade
autossomica dominante com penetrancia variavel. As
mutacdes do gene da fibrilina-1 (FBN-1), uma proteina
da matriz extracelular, e possivelmente do gene MFS2?,
sdo responsaveis pela doenga. Estdo descritas quase duas
centenas de mutag@es diferentes no gene FBN-1, facto
que justifica, em grande parte, a heterogeneidade das
expressoes fenotipicas em diferentes érgaos e a variabilidade
da penetrancia.

Nos doentes com Sindrome de Marfan, sob o ponto
de vista fisiopatolégico, varios fendmenos estédo
implicados na génese das alteragdes a nivel aodrtico,
destacando-se:

— anao diferenciacdo das células que formam o musculo
liso vascular e o aumento da sua apoptose, facto que
parece estar mais relacionado com a dilatacéo do vaso?®

— 0 aumento da expressdo de metaloproteinases neste
tecido, com consequente aumento da elastolise,
provocando degeneracéo e enfraquecimento do tecido
eléstico®®

— aumento da expressdo de receptores PPAR (peroxisome
proliferator activated receptor), que esta relacionado
com a ocorréncia de degeneracao cistica da média
parietal®

Os critérios de Ghent estabelecem o diagndstico de
Sindrome de Marfan (Tabela)’.

A disseccdo da aorta resulta da separacdo e perda
de aposicdo entre as camadas componentes da sua
parede, criando assim dois lumens, perfundidos ou ndo. A
propagacao da dissec¢é@o pode envolver os ramos da artéria

Tabela Critérios de Ghent para diagnéstico de Sindrome de Marfan

Sistema de 6rgaos

Critérios major

Critérios minor

Cardiovascular
de Valsalva
— Disseccdo da aorta
— Prolapso da valvula mitral
— Calcificacao do anel mitral
em doentes < 40 anos
SNC Ectasia dural lombo-sagrada
Musculo-esquelético 4 dos seguintes:
— Pectus carinatum

— Pectus escavatum com critérios cirtrgicos
— Relagéo envergadura/altura > 1.05

ou segmento superior/segmento inferior > 0.86
— Hipermobilidade do pulso e polegar

— Escoliose ou espondilolistese
— Extensao do cotovelo > 170°
— Pés planus

— Protusado acetabular

Ocular Ectopia do cristalino

Pulmonar

Pele

— Dilatacéo da aorta ascendente e seios

— Dilatacéo da artéria pulmonar
— Dilatacéo da aorta descendente
ou disseccdo deste segmento

em doentes < 50 anos

— Fécies tipico (dolicocefalia, hipoplasia
malar, enoftalmia, retrognatia,
fissuras palpebrais descendentes)

— Hipermobilidade articular

— Pectus escavatum sem critérios
cirdrgicos

— Palato arqueado

— Miopia
— Cornea aplanada
— Hipoplasia de musculos ciliares e iris
— Pneumotdrax
— Bolhas apicais
— Estrias cutaneas nao secundarias
a gravidez ou alteracgOes rapidas
de peso corporal
— Hérnias incisionais ou recorrentes

Requisitos para Sindrome de Marfan’:

< Se ndo existe histéria familiar, o diagnostico é feito através da verificagdo de critérios major em dois sistemas de 6rgaos

e envolvimento de um terceiro.

* Se uma mutagao causadora de sindrome de Marfan for identificada, séo necessarios a verificagcdo de um critério major num sistema

de 6rgaos e o envolvimento de um sistema diferente.

= Se ja houver histéria familiar de Sindrome de Marfan, séo necessarias a verificagdo de um critério major num sistema de 6rgéos

e o envolvimento de um segundo sistema.

= Os critérios minor servem apenas para estadiar a gravidade do envolvimento dos diferentes sistemas e ndo tém finalidades

diagnosticas.
A azul encontram-se os critérios cumpridos por este doente.

A reavaliacdo imagiolégica periddica de toda a extensdo da artéria aorta é recomendada, especialmente no primeiro ano, altura
em que se sugere um follow-up trimestral, sendo anual a partir de entao®.
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e causar complicagBes a nivel da perfusdo dos diversos
orgdos, perfundidos por esses ramos, nomeadamente o
coracdo, o sistema nervoso central, intestino e rins. A
disseccao proximal da parede aértica encerra um risco
muito elevado de ruptura, facto que, a ocorrer, é altamente
letal a muito breve prazo, devido a hemorragia massiva
ou a tamponamento pericardico (se a ruptura ocorrer
para o espago pericardico)!. O risco de ruptura em casos
de dissec¢do da aorta ascendente ndo tratada estima-se
em 90%, com 75% destas provocando hemorragia para o
pericéardio, espaco pleural ou mediastino®. A disseccéo aguda
da aorta proximal, exclusivamente sob tratamento médico
tem uma mortalidade estimada em 24% no primeiro dia, 29%
as 48 horas e 50% ao fim de duas semanas. Com correccao
cirlrgica, a mortalidade no primeiro dia estima-se em 10%,
as 48 horas em 12% e em 20% ao fim de duas semanas*?®.

Os casos de dissec¢do ndo tratada envolvendo
exclusivamente a aorta descendente tém melhor
prognoéstico, com mortalidade de 11% a um més, 16% a um
ano e 20% em 5 anos*. Neste contexto, perante o diagnéstico
de dissec¢do envolvendo a aorta proximal, o tratamento
cirdrgico com caracter de emergéncia é mandatorio. Este
estd sempre indicado, com a excepgdo dos casos em que
haja lesdo neurolégica grave com progndstico que parega ser
irreversivel°.

Optou-se pela realizac@o de uma reconstrucao tipo Bentall
porque os seios de Valsalva estavam comprometidos e dado
o facto de a doencga do colagéneo de base poder afectar
qualquer tecido remanescente. Além disso, as cuspides
valvulares apresentavam macroscopicamente alguns focos
de espessamento, que 0 exame anadtomo-patoldgico veio
a revelar tratar-se de espessamento fibroso com areas
amorfas e basofilas.

A cirurgia tipo Bentall em doentes com sindrome de
Marfan, evidencia resultados extremamente favoraveis
a nivel prognostico, com sobrevidas superiores a 90% aos
5 anos em casos de cirurgia ndo emergente, sendo um pouco
mais baixa nesse contexto't*2.

As principais complicacdes especificas deste tipo de
reconstrucao sdo a estenose dos éstios coronérios, as
perdas heméaticas durante a implantacédo desses 6stios na
protese tubular e os problemas de irrigacdo visceral pela
ndo trombose do falso Iimen distalmente a prétese da aorta
ascendente.

Neste contexto, as técnicas valve-sparing (cirurgias de
David ou de Yacoub) apresentam resultados mais incertos
em termos prognosticos?O.

No Centro CirGrgico em causa, até 2008, realizaram-se
42 cirurgias tipo Bentall, sendo a indicagdo aneurisma
degenerativo da Aorta ascendente em 76,3% dos casos,
disseccdo tipo a de Stanford em 14,3% e Sindrome de Marfan
sem dissecgdo aguda em 10%. 14,3% destes doentes foram
operados em contexto emergencial. A nivel prognéstico,
a sobrevida global aos 30 dias foi 92,8% (com 100% de
evolugdo em classe | da NYHA), ao fim de um ano de 90,4%,
e aos cinco anos de 85,7% (valor este que incluiu apenas 0s
doentes operados ha mais de cinco anos). Desde 2008 foram
realizadas mais 35 cirurgias deste tipo, muitas delas nos
ultimos meses, e em fase de avaliagdo de resultados a
médio/longo prazo.

Em face do exposto, os autores consideram ter importancia
vital a existéncia de protocolos de acesso imediato a um

centro cirurgico, sendo isso, a luz da realidade nacional,
ainda mais pertinente em hospitais periféricos onde se
coloca a necessidade de transporte inter-hospitalar. A falta
de um meio de transporte imediatamente disponivel e de
recursos humanos qualificados previamente designados,
coloca obstaculos logisticos e burocraticos que resultam em
desnecessarias e perigosas perdas de tempo.

O desfecho favoravel deste caso realgou ainda a
importancia que deve ter o contacto directo e em tempo
real, entre a equipa que diagnostica e o cirurgido, o que
permite a actualizacdo constante do estado clinico do
doente por parte dos diferentes prestadores de cuidados, a
optimizacéo pré-operatoria possivel da sua condicéo clinica,
e a preparacdo antecipada de toda a logistica considerada
necessaria para o tratamento cirdrgico de cada caso e suas
respectivas especificidades.

O tratamento médico de suporte nos casos de Disseccéo
da Aorta envolvendo a porgéo ascendente, enquanto nédo €
possivel iniciar tratamento cirtrgico, deve incluir alivio da
dor e controlo da tensao arterial sistélica para niveis abaixo
de 110 mmHg. No primeiro caso a morfina € o farmaco
preferido, enquanto o controlo tensional deve ser obtido
com B-bloqueantes endo-venosos: metoprolol, esmolol
(carga de 500 p.g/kg, seguido de perfusdo de 50 pwg/kg/min)
ou labetolol (carga de 20 mg, seguido de perfusdo de 2 mg/
min) isolados ou em combinag&o com vasodilatadores como
IECA’s ou nitroprussiato (velocidade inicial de perfusédo
0,3 ng/Kg/min)e.

No caso concreto deste doente, tendo por base o exame
objectivo feito, verifica-se que o doente tinha alguns
critérios para Sindrome de Marfan. Esta associacgéo,
juntamente com as queixas, foi essencial para aumentar
a suspeita de se poder tratar de um caso de Disseccdo da
Aorta num individuo constitucionalmente predisposto e
referencia-lo directamente para a realizacdo de exames
complementares de diagno6stico mais dirigidos.

Por sua vez, o diagnostico de Disseccdo da Aorta com
dilatacdo aneurismatica de varias porgoes da aorta, permite
a identificacdo do numero de critérios necessarios para
assumir o diagnoéstico de Sindrome de Marfan. Os critérios
cumpridos pelo doente encontram-se destacados a azul na
Tabela.

Em termos prognosticos, estima-se que cerca de um tergo
dos casos de Disseccdo da Aorta tratados cirurgicamente
com sucesso, hum prazo de cinco anos, sofre de extensdo
distal da disseccdo, ruptura do vaso ou nova intervengéo
devido ao desenvolvimento de aneurismas'®4.

O seguimento a longo prazo dos casos de Dissec¢édo da
Aorta requer terapéutica médica agressiva, mormente para
controlo de hipertensdo arterial, cujos niveis tensionais
alvo recomendados no Sindrome de Marfan sdo abaixo
de 130-80 mmHg?®, e frequéncia cardiaca, cuja evidéncia
sugere dever ser inferior a 60 bpm?®5. A terapéutica com
B-bloqueante é essencial.

Concluséo

Neste caso, a devida atencdo a semiologia, levou a que
fossem pedidos exames complementares de diagnéstico
de forma rapida e dirigida. Um simples ecocardiograma
transtoracico, hoje em dia facilmente realizavel a cabeceira
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do doente, permitiu o diagndstico imediato de disseccéo da
aorta, o que resultou na rapida chegada do doente ao Bloco
Operatorio.

Assim, reitera-se aqui a importancia da observacgéo
cuidadosa do doente e da realizacdo de um exame fisico
rigoroso, mesmo em casos emergentes e onde a velocidade
de actuacédo é imperiosa.

Realca-se ainda, nestes casos, a importancia da existéncia
de protocolos de evacuacdo e acesso imediato ao centro
de referéncia, com Servico de Cirurgia Cardio-Torécica,
principalmente em hospitais periféricos, onde é necessario
recorrer a meios de transporte inter-hospitalar percorrendo
longas distancias.

Incentiva-se, também, o contacto em tempo real entre
quem faz o diagnostico e a equipa cirdrgica, por forma a
obter uma constante actualizagdo do estado clinico do
doente e identificacdo das suas especificidades, o que
permite preparar antecipadamente a logistica necesséaria a
intervencéo.
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