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Resumo O hematoma intramural da aorta (IMH) é uma sindrome aodrtica aguda caracterizada
pela ocorréncia de hemorragia a nivel da camada média da parede da aorta, sem evidéncia
de rutura ou flap da intima. A historia natural desta entidade clinica é muito variavel e ainda
pouco conhecida, pelo que a sua abordagem terapéutica nao esta completamente estabelecida.
Nalguns casos pode ocorrer regressao parcial ou completa do hematoma sob tratamento médico,
mas numa proporcao significativa existe evolucao para disseccao, dilatacao aneurismatica ou
rutura.

Os autores apresentam o caso de um homem de 44 anos, hipertenso, admitido com o diagnds-
tico de IMH da aorta descendente. Apesar de a resolucao dos sintomas e do adequado controlo
da tensao arterial com a terapéutica médica, o IMH evoluiu a curto prazo para a formacao de
um pseudoaneurisma, que foi tratado eficazmente por via endovascular.
© 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os
direitos reservados.

Aortic intramural hematoma: An unpredictable evolution

Abstract Aortic intramural hematoma (IMH) is an acute aortic syndrome characterized by ble-
eding into the media of the aortic wall without intimal disruption or the classic flap formation.
Its natural history is variable and still poorly understood, so strategies for therapeutic mana-
gement are not fully established. In some cases there is partial or complete regression of the
hematoma under medical treatment, but most progress to dissection, aneurysmal dilatation or
aortic rupture.
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The authors present the case of a 44-year-old hypertensive male patient admitted with a diag-
nosis of IMH of the descending aorta. Despite initial symptom resolution and optimal medical
therapy, the IMH evolved to a pseudoaneurysm, which was successfully treated by an endovas-

cular approach.

© 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights

reserved.

Introducao

O hematoma intramural da aorta (IMH) é considerado uma
variante da disseccao adrtica (DAo) classica, caracterizado
pela presenca de hemorragia a nivel da camada média da
parede da aorta na auséncia de rutura da intima. Repre-
senta cerca de 10-30% das sindromes adrticas agudas' e tem
apresentacao clinica, morbilidade e mortalidade semelhan-
tes a da DAo. No entanto, a sua historia natural e abordagem
terapéutica nao estao tdao bem estabelecidas como na DAo.
Muita desta incerteza deve-se ao seu comportamento dina-
mico e imprevisivel ao longo do tempo, podendo regredir ou
evoluir para disseccao, dilatacdo aneurismatica ou rutura, o
que implica uma vigilancia clinica e um follow-up imagiolo-
gico continuados.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, 44 anos de idade, fumador
(48 UMA), obeso (IMC de 31kg/m?) e com hipertenséo arte-
rial ndao medicada e nao controlada. Recorreu ao servico
de urgéncia por inicio sibito de dor toracica intensa, que
descrevia como «facada», com irradiacao para a regiao
interescapular e agravada na posicao de declbito dorsal.
A admissao apresentava-se hipertenso (160/85 mmHg), sem
diferencial significativo de pressoes nos dois membros supe-
riores, normocardico (78 pulsacdées/minuto), com pulsos
periféricos amplos e simétricos e sem outras alteracoes rele-
vantes no exame objetivo.

No eletrocardiograma de 12 derivacbes apresentava
ritmo sinusal e critérios de voltagem para hipertrofia ven-
tricular esquerda (HVE). No estudo analitico destacavam-se
ligeira leucocitose com neutrofilia e elevacao da proteina ¢
reativa, sem elevacao dos biomarcadores de necrose do mio-
cardio. O ecocardiograma transtoracico mostrou dilatacao
moderada da auricula esquerda e ventriculo esquerdo de
dimensoes no limite superior do normal, HVE concéntrica
de grau moderado, dilatacao ligeira da raiz da aorta e aorta
ascendente, sem evidéncia de flaps ou regurgitacdo aor-
tica, funcao sistolica de ambos os ventriculos globalmente
conservada.

Para despiste de patologia da aorta, realizou-se angioto-
mografia computorizada (angioTC) do térax que evidenciou
dilatacdo ligeira da aorta ascendente (diametro maximo
de 42mm) e um espessamento circunferencial da parede
da aorta (de aproximadamente 10mm), compativel com
IMH, com inicio imediatamente apds a origem da artéria
subclavia esquerda e envolvendo toda a aorta descen-
dente e por¢do proximal da aorta abdominal, até ao nivel
da emergéncia das artérias renais (figura 1). Além disso,

evidenciava-se também a presenca de canal arterial patente
tipo A (figura 1B) e na regiao proximal da aorta descendente
duas ulceracées da parede e uma placa aterosclerotica
parcialmente calcificada (figura 1B e C).

Presumindo-se o diagnéstico de IMH da aorta descendente
(Stanford tipo B) nao complicado, o doente foi internado
na unidade de cuidados intensivos cardiacos e iniciou-se
terapéutica com nitroprussiato de sodio e labetalol por via
endovenosa, tendo-se conseguido um adequado controlo
tensional e a resolucao completa dos sintomas. O caso foi
discutido em reuniao médico-cirurgica e, atendendo a esta-
bilidade clinica sob terapéutica médica e a auséncia de
complicacdes, foi decidido manter terapéutica médica e
vigilancia clinica e imagiologica.

Ao oitavo dia de internamento foi repetida angioTC que
mostrou um ligeiro aumento da espessura do hematoma
(agora com cerca de 15mm), embora sem aumento da sua
extensao longitudinal, e uma das ulceracées da parede da
aorta apresentava um aspeto mais profundo e irregular
(figura 2). O caso foi novamente discutido com a cirurgia car-
diotoracica, tendo sido recusada intervencao cirurgica, pelo
que se manteve uma estratégia de vigilancia e tratamento
médico. O doente permaneceu clinicamente estavel durante
o internamento, tendo tido alta ao 19.° dia, medicado com
quatro classes de anti-hipertensores, incluindo bloqueador-
-beta, orientado para a consulta externa de cardiologia e
com controlo imagiologico agendado.

Na angioTC de controlo realizada um més apds a alta
verificou-se que tinha ocorrido rutura da intima ao nivel
de uma das ulceracoes da aorta e evolucdao para uma
disseccao localizada, com imagem de pseudoaneurisma na
porcao proximal da aorta descendente, com dimensées
de 27x51mm (figura 3). Face a isto, o doente foi nova-
mente internado e, apds discussdo com cardiologia de
intervencao e cirurgia cardiotoracica, foi decidido reali-
zar tratamento percutaneo da aorta descendente (TEVAR),
através da implantacdo de duas endoproteses (Valiant®
38x150mm e 34x150mm). A protese proximal foi aposta
a origem da artéria subclavia esquerda, sem condicionar
compromisso do fluxo deste vaso, estendendo-se a pro-
tese distal até ao inicio da aorta abdominal, recobrindo-se
assim as ulceracoes da aorta, o pseudoaneurisma, o canal
arterial patente e a maior extensao do IMH. Na angi-
oTC de controlo pods-procedimento confirmou-se o bom
resultado da TEVAR e, distalmente a endoprotese distal,
observou-se uma imagem de disseccao da aorta abdominal,
desde o tronco celiaco até ao nivel da artéria mesen-
térica superior, sendo que estes dois vasos e as artérias
renais tinham origem no verdadeiro lUmen (figura 4A, B
e C). Nao foi possivel confirmar se esta disseccao estava
ja presente previamente a TEVAR, uma vez que a angioTC
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Figura 1

Imagens da primeira angioTC efetuada, onde se observa o espessamento circunferencial da parede da aorta (setas),

compativel com hematoma intramural, com inicio imediatamente apos a origem da artéria subclavia esquerda e envolvendo toda a
aorta descendente e porcao proximal da aorta abdominal (imagem A); imagem B - canal arterial patente (ponta de seta) e uma placa
aterosclerdtica parcialmente calcificada (seta); imagem C - as setas destacam duas ulceragbes da parede da aorta descendente

proximal.

anteriormente efetuada tinha aquisicao limitada a regiao
toracica. Perante este achado, assumiu-se uma estratégia
conservadora.

Apos a alta, o doente manteve seguimento regular em
consulta externa de cardiologia. Na angioTC de controlo
realizada aos seis meses mantinha bom resultado do tra-
tamento e constatou-se uma regressao quase total do IMH e
desaparecimento da imagem de DAo abdominal (figura 4D,
E e F). Atualmente, com 18 meses de follow-up, mantém-se
clinicamente estavel, assintomatico e com perfil tensio-
nal controlado (média das 24 horas de 107/73 mmHg em
monitorizacao da pressao arterial em ambulatorio), e man-
tendo bom resultado imagiologico na angioTC dos 12 meses.

\

A

Discussao

O IMH caracteriza-se pela ocorréncia de hemorragia na
camada média da parede da aorta, geralmente secunda-
ria a rotura espontanea de vasa vasorum ou a uma Ulcera
aterosclerotica que penetra na lamina elastica interna’.
A hipertensao arterial é o principal fator predisponente
para a formacao do IMH. Esta entidade clinica representa
cerca de 10-30% das sindromes aorticas agudas', geral-
mente afeta doentes mais idosos (idade média de 68 anos)
e com mais fatores de risco cardiovascular que a DAo,
e envolve mais frequentemente a aorta descendente (60-
85% dos casos)>’. A semelhanca da DAo, a classificacio

Figura 2 AngioTC de controlo ao oitavo dia mostrando um ligeiro aumento da espessura do hematoma (agora com 15mm e com
um envolvimento em crescente da parede da aorta) (C), mantendo a sua extensao desde a subclavia esquerda até a emergéncia das
artérias renais (A); uma das ulceragdes da parede da aorta visualizadas na primeira angioTC apresentando um aspeto mais profundo
e irregular (seta) (B).
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Figura 3

AngioTC de controlo realizada 30 dias apds a alta mostrando a evolucao do IMH para disseccao e formacao de um

pseudoaneurisma com 27 x51 mm de maior didametro e colo de 23mm (A, B e C). O pseudoaneurisma localizava-se ao nivel da
porcao média da aorta descendente e a rutura da intima teve origem na ulceracao da parede da aorta que mostrara sinais de
progressao na segunda angioTC. Imagem D: reconstrucao tridimensional pela técnica de volume rendering da angioTC pos-TEVAR,
observando-se as duas endoproteses parcialmente sobrepostas, recobrindo a aorta desde a artéria subclavia esquerda até ao inicio

da aorta abdominal.

de Stanford é utilizada para dividir os IMH em proxi-
mais ou tipo A (envolvendo a aorta ascendente) e distais
ou tipo B quando ndao ha envolvimento da aorta ascen-
dente.

A apresentacao clinica e diagnostico do IMH e da DAo sao
semelhantes, sendo a dor o sintoma mais frequente. No caso
dos hematomas proximais predomina a dor toracica anterior,
enquanto nos hematomas envolvendo a aorta descendente
€ mais frequente a dor dorsal (interescapular) ou lombar”.
Outras manifestacdes que podem ocorrer na DAo, como ma
perfusdo de o6rgaos, défice de pulsos, enfarte do miocar-
dio ou sintomas neuroldgicos, sdo menos frequentes nos
6 IMH.

Uma vez que a apresentacdo clinica das varias sindro-
mes adrticas agudas é indistinguivel, os métodos de imagem
sdo fundamentais para o diagnostico etiologico. A angioTC,
a ressonancia magnética e o ecocardiograma transesofagico
tém acuidade diagnéstica semelhante®, mas a angioTC tem
sido o0 método de imagem de primeira escolha no diagnos-
tico e seguimento dos IMH. Os critérios de diagnostico sao
a presenca de um espessamento circunferencial ou cres-
cente da parede da aorta >7mm e/ou a evidéncia de
acumulacao de sangue na camada média da aorta, na ausén-
cia de rutura/flap da intima®. Na angioTC o espessamento
da parede tem densidade superior ao sangue e as cama-
das adjacentes da parede da aorta (aproximadamente 50-70
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Figura 4 Imagens da angioTC realizada imediatamente apds a TEVAR (A, B e C) e da angioTC de controlo seis meses apos o
tratamento (D, E e F). Observam-se as duas endoproteses adrticas parcialmente sobrepostas, recobrindo o IMH e o canal arterial,
desde a artéria subclavia esquerda até ao inicio da aorta abdominal, sem evidéncia de endoleaks (A). Na figura C, a imagem de
DAo distalmente a protese (seta), com origem ao nivel do tronco celiaco e estendendo-se até a artéria mesentérica superior.
Comparativamente a angioTC pods-procedimento, na angioTC de controlo aos seis meses observa-se uma regressao quase total do
IMH (D e E) e o desaparecimento da imagem de DAo abdominal (F).

unidades de Hounsfield) e nao realga ap6s administracao de de 10-34% dos casos pode ocorrer regressao ou reabsorcao
agentes de contraste. completa do hematoma, em 28-47% ocorre rotura da intima

A historia natural dos IMH é muito variavel e ainda e consequente dissecao e 20-45% evoluem para dilatacao
pouco conhecida. De acordo com a literatura, em cerca aneurismatica e rutura®® A mortalidade intra-hospitalar é



467.e6

M. Ponte et al.

semelhante a da DAo (20,7 versus 23,9%, respetivamente)’
e também a semelhan¢a da disseccdo, o comportamento
clinico do IMH varia de acordo com a sua localizagdo. Os
hematomas que envolvem a aorta ascendente tém um risco
maior e mais precoce de morte ou complicacbes como
disseccao, rutura, regurgitacdo aortica, tamponamento car-
diaco ou enfarte agudo do miocardio, enquanto os IMH tipo B
tém geralmente um comportamento mais benigno. De facto,
a taxa de progressao para DAo descrita na literatura é de 3-
14% nos IMH tipo B e de 11-88% nos hematomas que envolvem
a aorta ascendente’. Numa meta-anéalise de 143 doentes,
aqueles com IMH tipo A tratados por cirurgia tiveram menor
mortalidade do que os que foram tratados medicamente (14
versus 36%), enquanto os doentes com IMH da aorta des-
cendente tiveram mortalidade semelhante com terapéutica
médica ou cirlrgica (14 versus 20%)>.

Embora nao existam recomendacgdes terapéuticas bem
estabelecidas para os IMH, com base na evidéncia atual, a
comunidade cientifica recomenda que os doentes com esta
entidade clinica sejam tratados da mesma forma que os
doentes com DAo’. A estabilizacdo médica inicial aplica-
-se a todas as sindromes aorticas agudas e baseia-se na
reducao da pressao arterial com betabloqueadores endo-
venosos como agentes de primeira linha (ex. metoprolol,
propanolol, labetalol ou esmolol), para valores-alvo de
tensao arterial sistolica de 100 a 120mmHg e frequéncia
cardiaca<60 batimentos por minuto’-®. Quando necessa-
rio, podem associar-se vasodilatadores endovenosos, como
por exemplo, nitroprussiato de sodio ou nitroglicerina. Nos
doentes com IMH tipo A, a cirurgia precoce é o tratamento de
eleicao, enquanto nos hematomas nao complicados da aorta
descendente recomenda-se uma terapéutica médica inten-
siva (controlo agressivo da tensdo arterial e terapéutica
alfa e beta-bloqueante), a semelhanca da DAo tipo B®~'°.
Nestes doentes tratados medicamente, dada a evolucao
imprevisivel dos IMH, é necessario manter um follow-up
clinico e imagiologico apertado 1, 3, 6 e 12 meses apos o
diagnostico e anualmente depois'. Na presenca de dor per-
sistente ou recorrente, hipertensao refractaria, isquemia de
o6rgaos ou dos membros inferiores ou evidéncia de progressao
(dilatacéo, disseccao ou ruptura) no follow-up imagiologico,
os IMH tipo B deverao ser alvo de tratamento endovascular
ou cirurgico, sendo que o primeiro se tem vindo a estabele-
cer nos Ultimos anos como a opg¢do de primeira linha nestes
casos” 1113,

Embora nao existam estudos aleatorizados comparando
a cirurgia com a TEVAR para o tratamento das patolo-
gias da aorta, os resultados dos estudos realizados tém
demonstrado que os doentes tratados com TEVAR tém uma
menor mortalidade peri-procedimento e uma reducao das
complicacdes neuroldgicas, hemorragicas, cardiacas e respi-
ratorias, comparativamente com a cirurgia convencional'.
As principais complicacoes associadas ao tratamento per-
cutaneo relacionam-se com o acesso vascular, uma vez que
para a colocacdo da endoprétese é geralmente necessario
um acesso arterial de grande calibre (minimo de 22-24 F).
O risco de paraplegia/paresia existe, mas tem sido signifi-
cativamente inferior ao observado com a cirurgia’. Outro
problema que tem sido associado a TEVAR é o risco de
desenvolvimento de endoleaks, os quais podem surgir em
até 10-20% dos doentes’, e obrigar a re-intervencao. Com
base nos resultados favoraveis demonstrados a curto e médio

prazo, a TEVAR tem vindo a ser utilizada num nimero cada
vez maior de doentes, com diferentes tipos de patologias
da aorta toracica, incluindo o IMH, embora persistam algu-
mas duvidas quanto a eficacia e durabilidade desta técnica
a longo prazo. Apos TEVAR é recomendado um seguimento
imagioldgico por angioTC (ou em alternativa ressonancia
magnética) antes da alta, aos 6 meses, aos 12 meses e depois
anualmente 3.

Sendo a historia natural dos IMH pouco conhecida e nao
estando a sua estratégia terapéutica bem estabelecida, nos
Ultimos anos tem sido realizada alguma investigacdo com
0 objetivo de identificar fatores preditores de progressao
dos IMH. A localizacdo proximal dos IMH (Stanford tipo A) é
considerada um fator preditor independente de progressao
para disseccao, rutura ou formacdo de aneurisma*'>. Kaji
et al. documentaram que os doentes com IMH tipo A e dia-
metro maximo da aorta > 50 mm na angioTC inicial tinham
um risco ainda maior de progressao da doenca que aqueles
com didmetro aortico <50 mm',

No caso dos IMH tipo B, um estudo de Sueyoshi et al."”
demonstrou que um diametro maximo da aorta >40mm e
uma espessura maxima do hematoma > 10mm na angioTC
inicial eram preditores independentes de progressao. Num
outro estudo o aumento progressivo do diametro da aorta ou
da espessura da parede, a idade <55 anos e a auséncia de
terapéutica com betabloqueador foram também considera-
dos fatores preditores de progressao dos IMH*.

A presenca de uma Ulcera penetrante em associacao ao
IMH tem sido também um dos principais fatores associa-
dos a maior risco de progressdo sob terapéutica médica' 8.
Numa série de 65 doentes com IMH tratados medica-
mente, a progressao para rutura adrtica, expansao do
hematoma ou disseccao ocorreram de forma significativa-
mente mais frequente em doentes com Ulcera penetrante
da aorta (48 versus 8% nos doentes sem Ulcera penetrante),
particularmente naqueles com Ulceras de maiores dimen-
soes (diametro maximo >20mm ou profundidade maxima
>10mm)'®. Com base nestes dados, tem sido sugerido por
alguns autores que os doentes com hematomas da aorta
descendente e Ulcera penetrante sejam candidatos a tra-
tamento endovascular.

No caso clinico que descrevemos, tratando-se de um IMH
tipo B sem evidéncia de complicacoes, foi decidida, de
acordo com as recomendacoes atuais, uma estratégia inicial
de tratamento médico e vigilancia. Apesar de a resolucao
dos sintomas e da otimizacao tensional, a angioTC de con-
trolo aos oito dias mostrava um ligeiro aumento da espessura
do IMH e, um més apds a alta, foi documentada progressao
para dissecao e formacao de pseudoaneurisma. Apesar de
nao existirem indicacdes claras quanto ao tratamento des-
tes doentes, este caso alerta para a importancia de manter
um controlo imagioldgico apertado que permita identificar
precocemente complicacdes ou progressao do IMH e parece
sustentar uma intervencao precoce quando ha evidéncia de
progressao da espessura do IMH.
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