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Resumo

Introducdo: A doenca cardiovascular é a principal causa de morte em Portugal. A aorta
além de ser a principal via de condugdo do corpo humano, tem um papel central no
sistema vascular arterial, cuja patologia, de espectro variado, associa-se a uma
morbimortalidade importante. Esta tese para a obtengdo do grau de Mestre em Medicina
propOe-se rever a literatura sobre a patologia da aorta, dedicando especial enfoque sobre

a disseccdo aguda da aorta.

Materiais e Métodos: A revisdo bibliogréafica de publicacdes cientificas, originais e de
revisdo, provenientes da pesquisa na Pubmed, utilizando palavras-chave diretamente
relacionadas com o tema, foram a principal forma de pesquisa. Além da pesquisa de
publicagdes cientificas, também foram consultados livros relacionados com o tema e
outros, de modo a complementar o mais possivel o trabalho. Também foi colhida e tratada
informacdo relativa a doentes submetidos a cirurgia por dissec¢do aguda da aorta, no
Centro de Cirurgia Cardiotoracica, do Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra e

analisada informacdo recolhida de outros Centros Hospitalares portugueses.

Discussdo: De uma forma unanime, os artigos consultados transparecem uma mudanca
de paradigma que se observou relativamente a patologia adrtica, em especial na dissec¢édo
aguda da aorta. A melhoria da qualidade da satde aliada a possibilidade de utilizacdo de
exames de imagem de elevada sensibilidade e especificidade, permitiu o diagnostico
precoce de uma patologia de elevada mortalidade, modificando o seu tratamento e
sobrevida. Apesar destes avancos, a morbimortalidade continua elevada, o que tem vindo
a estimular o desenvolvimento de técnicas hibridas, que muitos apontam como o futuro

do tratamento da disseccdo aguda aorta.




Concluséo: A dissecdo aguda da aorta tipo A é uma patologia quase fatal, dependendo
dum elevado grau de suspeicdo clinico e tratamento imediato para a sua reversdo. As
técnicas hibridas parecem ser o futuro do tratamento desta patologia, tal como, a
identificacdo de possiveis marcadores histolégicos da camada média, para determinacéao

etioldgica.

Palavras-Chave

Aorta, doencas da aorta, aneurismas da aorta ascendente, sindrome aortico agudo,

dissecdo aguda da aorta, seguimento da dissecéo aguda da aorta.
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Abstract

Introduction: Cardiovascular disease is the primary cause of death in Portugal, with an
increasing prevalence of vascular pathology. The ascending aorta has a central role in
the arterial vascular system, which pathology, with a varied spectrum, is associated with
significant morbidity and mortality. This thesis for the degree of Master in Medicine,
proposes to review the literature on the pathology of the aorta, with special focus on acute

aortic dissection.

Materials and Methods: Literature review of scientific publications, documents and
review articles from the Pubmed search using keywords directly related to the topic were
the principal form of research. This master thesis was complemented with the collection
and processing of information related to patients undergoing surgery for acute aortic

dissection in Cardiothoracic Surgery Centre of the University of Coimbra.

Discussion: In a unanimous way, these articles and basis of this theory, prove the
prevalence of aortic pathology in cardiovascular disease. They transpire the paradigm
shift that was observed in relation to aortic disease, especially acute aortic dissection.
Improving the quality of health combined with the possibility of using high sensitivity and
specificity imaging allowed the early diagnosis of a disease of high mortality, modifying
their treatment and survival. Despite these advances, the morbidity and mortality remains
high, which has stimulated the development of hybrid techniques, medical and surgical,

which many point to be the future treatment of acute aortic dissection.

Conclusion: The study, review and field, allowed a personal, scientific and medical
growth. Acute aortic dissection type A is a fatal disease and depends of a high degree of

clinical suspicion and immediate treatment to revert. Hybrid techniques seem to be the




future treatment of this pathology, such as the identification of possible histological

markers of the middle layer, to determine the cause.

Keywords

Aorta, aortic diseases, aneurysms of the ascending aorta, acute aortic syndrome, acute

aortic dissection, follow- up of acute aortic dissection.
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1. Introducao

As doencas cardiovasculares sdo a principal causa de morte em paises

desenvolvidos, estando Portugal incluido neste grupo.

As doencas da aorta, embora proporcionalmente raras no global da patologia
cardiovascular, contribuem para a elevada mortalidade observada. Esta é mais notéria na
patologia aguda da aorta ascendente, onde a sobrevida estd dependente dum diagnostico
precoce, baseado num elevado grau de suspeicao e, na orienta¢do para tratamento, seja
médico, cirargico, endovascular ou hibrido. Face a complexidade destes casos, técnicas
hibridas, envolvendo a cirurgia Cardiotoracica, Cirurgia Vascular e Radiologia de

Intervencdo, tém ganho preponderéncia no tratamento da patologia adrtica.

A répida evolugdo tecnoldgica observada na ultima década, com a introdugdo e
banalizac¢&o da imagiologia por ecocardiografia transtoracica e transesofagica, tal como a
Ressonancia Magnética e Tomografia Axial Computorizada permitiu uma melhor
compreensdo da patologia aortica, melhor caracterizacdo e, também, um diagnéstico

precoce, mesmo em contextos de emergéncia/urgéncia.

O sucesso terapéutico no tratamento da patologia aguda da aorta esta estreitamente
relacionado com a precocidade do diagnostico, ap6s o inicio da sintomatologia. Nesta
situacdo observa-se uma degradacdo multisistémica grave apds lesdo adrtica, que pode
envolver retrogradamente o coragéo e, de forma anterograda a funcdo renal, a perfusdo

visceral e cerebral.

Nos doentes que sobrevivem, aguarda-lhes um apertado follow-up, clinico e

imagiologico, com controlo rigoroso dos fatores de risco, sobretudo da presséo arterial.




Essa é a convicgdo documentada nas linhas de orientagdo nacionais, internacionais
e comprovada no Centro de Cirurgia Cardiotordcica do CHUC, cuja experiéncia
complementard este trabalho. Esta tese para a obtencdo do grau de Mestre em Medicina,
prop0e-se rever a literatura nacional e internacional sobre a patologia da aorta, dedicando

especial enfoque sobre a patologia aguda da aorta, em especial a dissec¢ao aguda da aorta.




2. Materiais e Métodos

A preparagdo desta tese foi baseada na revisdo bibliogréfica de publicacdes
cientificas provenientes da pesquisa na Pubmed (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed)
utilizando palavras-chave (MeSH diretamente relacionadas com o tema, em lingua

portuguesa, espanhola e inglesa).

Foram considerados relevantes os artigos sobre caraterizacao, estudo, diagnéstico
e tratamento de patologia da aorta toracica, em particular sobre a patologia aguda da aorta,
tema central desta tese. Livros de texto e linhas de orientacdo das Sociedades de
Cardiologia Europeia e Americana foram também consideradas como fonte de
informacdo. A seriacdo dos artigos resultantes da pesquisa foi feita recorrendo aos
critérios de atualidade da informac&o, nimero de citagdes e tipo de artigo, com privilégio
dos artigos originais e de revisdo. Por motivos historicos, ndo foi inviabilizada a
possibilidade de recorrer a informagdes provenientes dos outros artigos, desde que com

relevancia para o tema.

Com o objetivo de enriquecimento clinico da tese, foi realizada uma revisao da
experiéncia cirurgica do Centro de Cirurgia Cardiotoracica dos CHUC envolvendo todos
os doentes submetidos a cirurgia cardiaca por disseccdo aguda da aorta, durante o periodo
de 1994 a 2014. A informacdo foi obtida recorrendo a colheita de dados do processo
clinico simplificado do doente, com o objetivo de recolha de dados demograficos, fatores

de risco e morbimortalidade intra-hospitalar.




3. Discussao

3.1. Artéria Aorta

A aorta é a principal via de conducéo do corpo humano, sendo que por esta passam

aproximadamente cerca de duzentos milhdes de litros de sangue, diariamente.

O diafragma divide esta em dois segmentos, a aorta toracica e a aorta abdominal.
A aorta desempenha trés funcdes vitais: conducao sanguinea, controlo da resisténcia do
sistema vascular e o batimento cardiaco. As duas Ultimas func6es sdo conseguidas através
da presenca de recetores de pressao localizados a nivel da aorta ascendente e arco aortico,
em que um aumento da pressdo na aorta resulta numa diminuicdo do batimento cardiaco

e da resisténcia do sistema vascular.

Em adultos saudéveis, o didmetro adrtico ndo excede os 40 mm e diminui
gradualmente para jusante. Este didmetro é influenciado por diversos fatores como idade,
género, peso, altura, area corporal e pressdo sanguinea. Por cada década de vida, decorre
uma expansao fisioldgica do ratio da aorta cerca de 0,9mm para homens e 0,7mm para as
mulheres.?® Pensasse, que este lento mas progressivo aumento das dimensdes da aorta é
uma consequéncia do envelhecimento, associado a um aumento do ratio colagénio-

elastina, com um aumento da sua espessura e pressdo sanguinea.*

De seguida, apresento as multiplas relacdes anatomicas dos diferentes segmentos
da artéria aorta, uma vez que além de saber para que serve e como é constituida, quando
a visualizamos, por exemplo, num bloco operatdrio, dos aspetos mais importantes a saber
sd0 quais as estruturas com que se relaciona e os ramos colaterais e terminais que da

origem.




3.1.1. Anatomia e relagdes anatomicas da aorta

3.1.1.1.Aorta toracica

A aorta torécica, na sua porc¢ao superior, situa-se a esquerda da linha mediana e,
na sua porcdo inferior, vai-se aproximando da linha mediana, mas sem a atingir. Alcanca
o hiato aortico do diafragma ao nivel da 122 vértebra toracica, onde se continua com a

aorta abdominal.

A sua porcao superior relaciona-se: posteriormente, com a extremidade posterior
das costelas e com o tronco simpatico esquerdo; anteriormente, com o brénquio esquerdo;
a esquerda, com a pleura e pulmao esquerdos; e, a direita, com 0s corpos das vertebras
toracicas. A sua por¢do inferior relaciona-se: anteriormente, com o0 eso6fago;

posteriormente, com as vértebras toracicas, com a veia 4zigos e com o ducto torécico.

Os ramos colaterais da aorta toracica subdividem-se em ramos viscerais que
vascularizam 0Orgdos intratordcicos e ramos parietais, direcionados para as paredes
torécicas. Assim, os ramos colaterais viscerais sdo as artérias brénquicas, artérias
esofagicas médias e artérias mediastinicas. Os ramos colaterais parietais sdo as artérias

intercostais posteriores. E, o ramo terminal corresponde a aorta abdominal.®

Desta forma a aorta toracica subdivide-se em aorta ascendente, crossa da aorta e

aorta descendente.

3.1.1.2.Aorta toracica ascendente

A aorta ascendente tem cerca de 5 centimetros de comprimento, inicia-se a nivel
da véalvula adrtica, no ventriculo esquerdo, estando alinhada com o limite inferior da
terceira cartilagem costal esquerda. Esta ascende de forma obliqua, curvando para a frente
e direita, atras da metade esquerda do esterno até ao limite superior da terceira cartilagem

costal esquerda. Na sua origem, esta a valvula aortica, em relagdo direta com o fluxo




sanguineo ejetado do ventriculo esquerdo. Apesar de apresentar uma forte construcdo, a
valvula adrtica na sua composicéo € muito semelhante a valvula pulmonar, sendo formado

por trés ctspides semilunares, suportadas dentro dos trés sinus adrticos.®

A aorta ascendente localiza-se dentro do pericérdio fibroso, estando incluida com
0 tronco pulmonar no interior do pericardio seroso. Anteriormente estd presente o
infundibulo, segmento inicial do tronco pulmonar e auricula direita. Superiormente, esta
separada do esterno pelo pericérdio, pleura direita, margem anterior do pulméo direito,
tecido areolar solto e o remanescente da glandula do timo. A nivel posterior, esta presente
a auricula esquerda, artéria pulmonar direita e os bronquios principais. A direita, a veia
cava superior e auricula direita. E, finalmente, a esquerda, a auricula esquerda e porcéo

superior do tronco pulmonar.®

3.1.1.3.Arco Adrtico

O arco aortico é a continuacdo da aorta ascendente. O arco, primeiro, ascende
posteriormente de forma diagonal para esquerda, anteriormente a superficie da traqueia e
depois descende, também para a esquerda, a zona do corpo da 4% vértebra toracica,
continuando com a aorta descendente. Localiza-se ao mesmo nivel que o limite superior
da 22 articulacdo esternocostal, estando assente a nivel do mediastino superior. Curva em
torno do hilo do tronco pulmonar e estende-se na direcao superior a nivel do manubrio do

esterno. A sua “sombra” ¢é facilmente identificada numa radiografia antero-posterior.

Na sua porg¢ao inicial, tem o mesmo didmetro que a aorta ascendente, cerca de 28
mm, mas com a sua progressao este diametro é reduzido para 20 mm, na sua porcao final,
apos ter dado origem aos seus ramos colaterais: tronco braquiocefalico, arteria carétida
esquerda e artéria subclavia esquerda. Em certas ocasifes, estes ramos podem ser

reduzidos para um unico ramo colateral, mas mais comummente em dois, sendo que em




7% dos casos, o tronco braquiocefalico e artéria carétida esquerda, tém origem no mesmo

ramo. 8

Anteriormente, estd presente a pleura mediastinal esquerda, que é cruzada pelo
nervo frénico esquerdo, ramo cervical cardiaco esquerdo inferior do nervo vago, o proprio
nervo vago esquerdo e o nervo laringeo recorrente. Este ultimo passa por baixo do arco
adrtico e posteriormente ao ligamento arteriosum e, ascende, depois na posi¢do anterior
ao arco. Entre nervo vago e frénico esquerdo, ascende obliquamente a veia intercostal
superior esquerda. Posteriormente, a direita, a traqueia, plexo cardiaco profundo, nervo
laringeo recorrente esquerdo, eséfago, ducto toréacico e coluna vertebral. Superiormente,
o0s ramos colaterais da crossa da aorta, tronco braquiocefalico, artéria carétida e subclavia
esquerda. As duas Ultimas sdo cruzadas, anteriormente e na sua origem, pela veia
braquiocefalica esquerda. A nivel inferior, a bifurcagdo do tronco pulmonar, brénquio
esquerdo principal, ligamento arteriosum, plexo cardiaco superficial e nervo laringeo

recorrente esquerdo.’

3.1.1.4.Aorta toracica descendente

Localiza-se a nivel do mediastino posterior. Inicia-se a nivel da margem inferior
da 42 vértebra toracica, em continuagdo com o arco aortico e termina no bordo inferior da
122 vértebra toracica, através da passagem pelo hiato adrtico no diafragma. A sua origem
localiza-se lateralmente da coluna vertebral e desce a nivel da porcdo mediana e termina

mais anteriormente.

A aorta toracica descendente providencia ramos viscerais para o pericardio,

pulmao, brénquios e esofago. E ramos parietais para a parede toréacica.’

Anteriormente, esta presente o hilo pulmonar esquerdo, pericardio, es6fago e 0s

seus plexos nervosos. Posteriormente, a coluna vertebral e veia hemiazigos. A Direita, 0




ducto toracico e veia azigos. Inferiormente, pleura e pulmao direito. E a esquerda, pleura

e pulmao esquerdo.®

3.1.1.5.Aorta abdominal

E a continuagio da aorta toracica, separada desta pelo hiato adrtico do diafragma.
Inicia-se assim a nivel do bordo inferior da 122 vértebra toracica e desce anteriormente a
coluna lombar até a zona da 42 vértebra lombar onde acaba por se bifurcar nos seus ramos
terminais — artéria sagrada média e duas artérias iliacas comuns. Ao longo do seu percurso
pela cavidade abdominal, acaba por sofrer uma diminuicdo do seu calibre, a medida que

0s ramos colaterais partem desta.’

A aorta abdominal relaciona-se com a coluna vertebral posteriormente ao
peritoneu. Em toda a sua extensdo esta envolvida por tecido adiposo e relaciona-se com
0 plexo nervoso periaortico, constituido por ramos nervosos simpaticos e grupos nodais
linfaticos abdomino-aorticos. O flanco direito relaciona-se com a veia cava inferior. No
flanco esquerdo esté localizado o pilar esquerdo do diafragma, com a glandula suprarrenal
esquerda e o polo superior do rim esquerdo. Posteriormente, relaciona-se com 0s corpos
vertebrais da 122 vértebra toracica e das quatro primeiras vértebras lombares, por
intermédio do ligamento longitudinal anterior. Medialmente, relaciona-se com o ducto
toréacico. Lateralmente, apresenta relages com o tronco simpatico lombar esquerdo, com
a veia lombar ascendente esquerda e com os anéis osteo-fibrosos do musculo Psoas maior.

O flanco anterior esta separado dos 6rgaos abdominais pelo peritoneu parietal posterior.

Tem como ramos colaterais o tronco celiaco, a artéria mesentérica superior, as
artérias suprarrenais medias, as arterias renais, as artérias genitais (artérias testiculares e
artérias ovaricas) e a artéria mesentérica inferior. E, os ramos colaterais parietais sao a

artéria frénica inferior e as artérias lombares. °




3.1.2. Histologia
A aorta é uma artéria elastica composta por trés tinicas, a intima, a média e a

adventicia.

A camada interna ou intima consiste numa unica camada de células endoteliais
sobre uma lamina basal ou lamina el&stica interna que separa a intima da média. Estas

células estdo em contacto direto com o sangue.

A camada média é constituida de células musculares lisas numa matriz de elastina,
colagénio e substancia fundamental mucoide dispostas como laminas circulares,
formando as fibras elasticas da parede da aorta. As laminas elasticas internas
correspondem a arquitetura principal da estrutura da camada média e servem para manter
o fluxo de sanguineo durante a diastole. A maior parte da elasticidade e resisténcia da
aorta é derivada da camada média, sendo também esta a responsavel pela forca mecanica
deste vaso. A quantidade de laminas elasticas na tunica média diminui a medida que a
artéria estd mais afastada do inicio da aorta. Durante a sistole, o didmetro da lamina
elastica interna aumenta, enquanto na diastole, as fibras elasticas sofrem um rebate, o eu

permite a progressdo do sangue no interior da aorta, de forma unidirecional .8

A camada adventicia é constituida por tecido conjuntivo propriamente dito e tem
principalmente fibroblastos, fibras de colagénio do tipo | e fibras elasticas orientadas

longitudinalmente.

O colagénio e a elastina sdo as principais proteinas estruturais da aorta, sendo o
colagénio responsavel pela resisténcia do vaso e a elastina pela capacidade de estiramento
elastico.® Outras proteinas estruturais da matriz extracelular da aorta sdo a fibrilha,

laminina, glicosaminoglicanos, proteoglicanos e a fibronectina. Alteracbes congénitas




destas proteinas estdo relacionadas ao aumento do didmetro da aorta e, possivelmente a

formacao de aneurismas.™*

Durante o envelhecimento normal, ocorre a fragmentacdo das fibras elasticas,
diminuicdo do namero de células musculares lisas, desorganizacao do colagénio, que por
sua vez se torna mais proeminente, a quantidade de substancia fundamental amorfa
aumenta, o que resulta na diminuicdo das propriedades elésticas da aorta,
enfraquecimento da sua parede e consequente dilatacdo. Por isso ocorre aumento da

incidéncia dos aneurismas de aorta a partir da 62 e 72 década de vida.

A formacdo de aneurismas deve-se a degeneracdo das laminas elasticas da
adventicia. A degradacéo da elastina inicia-se na intima e méedia, porém a desorganizacédo
da arquitetura da média ndo implica a perda da funcdo biomecanica e dilatacdo da aorta,
uma vez que a rutura e a deplecdo da elastina da camada média ja € maxima nos estagios
iniciais da dilatacdo da aorta, ou seja, do inicio da formacao dum possivel aneurisma. Sera
somente apos a degradacdo das lamelas elasticas da adventicia, associadas ao dano do

colagénio local, que ocorrera a formagdo do aneurisma.®

As metaloproteinases (familia de endopeptidases produzidas por leucécitos e
células musculares lisas na parede da aorta) ttm como funcao a degradacdo da elastina,
do colagénio e das outras proteinas relacionadas a integridade da parede da aorta. O
desequilibrio entre as metaloproteinases e seus inibidores endégenos também contribuem
para a degradacdo da matriz extracelular da camada média, resultando em perda da

integridade estrutural e possiveis disrupcdes ou alteracdes locais da aorta.*°

Apesar dos aneurismas adrticas serem 0s mais conhecidos, a dissecc¢do da aorta é
uma patologia que comega com uma disrup¢do na camada interna da aorta, o que por sua

vez permite a entrada de sangue na parede adrtica, o que leva a uma descontinuidade das
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camadas vasculares por extensfes variaveis, indo originar, por sua vez, um falso Iimen.
Com a entrada de sangue na parede adrtica, este avanca rapidamente da camada mais
externa da média, que em comunicacdo com a adventicia, pode possibilitar ruptura ou

ndo, e ainda, fendmenos isquémicos a montante ou a jusante do orificio de entrada.
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3.1.3. Dimensdes da aorta
O conhecimento dos valores de diametros normais dos diversos segmentos
adrticos é importante para avaliacao das alteragdes causadas por diferentes patologias que

afetam a artéria principal do corpo humano.

Em adultos saudaveis, o valor ndo excede os 40 mm e diminui progressivamente

com a idade.

Fatores como a idade, género, tamanho do corpo - altura, peso, area de superficie

corporal- e pressdo sanguinea contribuem para as diferentes dimensdes da aorta.™

Na tabela 1, é possivel encontrar os valores médios para os diferentes segmentos
da aorta, consoante o género. Pela observacdo e interpretacdo dos dados fornecidos pela
tabela, chega-se a concluséo, que possivelmente devido a diferencas de tamanho corporal
entre homens e mulheres, € evidente que os primeiros apresentam didmetros superiores
ao longo de todo o comprimento da aorta e dos seus diferentes segmentos, quando

comparados com mulheres.

Assim sendo, em adultos normais e saudaveis, o diametro normal é de
aproximadamente 30 mm, a nivel da sua origem e por¢cdo ascendente, diminuindo
progressivamente para 0,25 mm de diametro, na sua porcao descendente toracica e depois

18-20 mm, na sua porcéo abdominal.*®

O grau de crescimento do didmetro adrtico é em média de 1 mm por década'?,
sendo que esta expansdo é uma consequéncia do envelhecimento, aumento da pressdo

arterial e do grau colagénio-elastina.*>1®
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Diametro Desvio- Diametro Desvio

Localizacéo médio em padréo médio em padréo
anatomica mulheres médio homens médio
(mm) (mm) (mm) (mm)

Raiz da Aorta

30 34
(seio de Valsava)
Aorta ascendente
26 29
proximal
Arco adrtico 25-26 24-30
Aorta toréacica 3 3
24-25 24-26
descendente
Aorta abdominal
21-23 25-27
suprarrenal
Aorta abdominal
17-22 20-24

infrarrenal

TABELA 1: DIFERENCA DAS DIMENSOES AORTICAS ENTRE SEXOS OBTIDAS POR ANGIOGRAFIA
TOMOGRAFICA COMPUTORIZADA E POR ECOGRAFIA TRANSESOFAGICA.

ADAPTADO DE ERBEL R, ET AL. 2014 ESC GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
AORTIC DISEASES: THE TASK FORCE FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF AORTIC DISEASES
OF THE EUROPEAN. EUROPEAN HEART JOURNAL, 35(41); 2888
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3.2.  Sindromes aorticos agudos

A patologia adrtica ¢ frequentemente assintomatica ou melhor “silenciosa”. Além
do recurso a clinica, exames laboratoriais e imagiolégicos, uma compreensdo dos fatores
de risco e mecanismos de etioldgicos desta doenca, podem no final do dia, evitar

fatalidades.

Os SAA sdo um espectro de patologias da aorta que se manifestam, na maior parte
das vezes, de forma aguda, colocando doente em risco de vida. Por isso, um elevado grau
de suspeicdo, diagnostico e tratamento precoces sdo essenciais. As principais sindromes
adrticas sdo a dissecdo adrtica aguda, 0 hematoma intramural, a Ulcera adrtica penetrante,
0 “pseudoaneurisma” da aorta, a rutura (contida) de aneurisma adrtico, traumatismo
adrtico e disseccao iatrogénica da aorta. No entanto, os mais importantes e comummente
referenciados sdo as trés primeiras sindromes- disseccdo aguda da aorta, hematoma

intramural e Ulcera aortica penetrante.

Globalmente, apresentam uma incidéncia anual estimada de cerca de 3 casos por
100 000 habitantes.*? Varios disturbios genéticos e adquiridos tém sido relacionados com

estas patologias, como o Sindrome de Marfan, Sindrome de Ehler-Danlos e outros®®.

Os SAA ocorrem ap6s a formacao duma solucdo de continuidade na intima, que
ulcera ao longo da parede e permite que o sangue va desde o limen adrtico até a tinica
média, o que gera uma rotura dos “vasa vasorum” nesta camada. Com o passar das horas,
0 sangue, que estd sob a accdo da pressdo arterial sistémica, podera desencadear uma

dissecéo ou rutura adrtica.>’

Clinicamente, os SAA séo indistintos entre si e a dor costuma ser o sintoma
cardinal. Um elevado grau de suspeita e o recurso a estudos clinicos e imagioldgicos séo

necessarias para um diagnostico preciso. O tratamento depende da entidade etiologica. O
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prognostico esta relacionada com localizagdo da patologia e seu consequente tratamento
cirargico, no caso de envolvimento da aorta proximal. O envolvimento de segmentos
distais da aorta podem vir a necessitar de terapia médica ou endovascular de acordo com
a presenca ou ndo de complicagdes. Apds a alta hospitalar, 0s pacientes necessitam ao

longo da vida follow -up.®’

A sobrevida a 10 anos de doentes hospitalizados com SAA é de cerca 30 a 60%°’,
o0 que implica a necessidade de follow-up restrito durante este periodo de tempo sendo

indefinidamente.

3.2.1. Principais Sindromes

3.2.1.1. Dissec¢do aguda da aorta

Historicamente, a dissec¢do adrtica foi descrita por varios autores, desde a ldade
Média, embora com alguma confusdo. Vesalio, em 1557, e Sennertus, em 1650, fizeram
a primeira descrigdo e diagnostico da doenca. A DA foi mencionada por Nichols, em
1760, que fez o seu diagnostico na avaliagdo "post mortem™ do Rei Jorge 11 de Inglaterra.
Shekelton, em 1822, descreve, pela primeira vez, um duplo limen adrtico, como resultado
duma porta de entrada na intima do vaso. Laennec utilizou, em 1826, o termo “aneurisma
dissecante da aorta” pela primeira vez. Shennanem, em 1934, e Hirst em 1958,
correlacionam 0s sinais e sintomas clinicos com a entidade patolégica, baseando-se em

duas grandes séries de estudos necropsicos.38:3°

Este trabalho para a obtencdo do grau de mestre baseia-se nesta patologia, pelo
gue ndo hé interesse em carateriza-la prontamente. Contudo, como ela esté incluida neste
espetro de doencas e muitas vezes interliga-se com elas, torna-se importante proceder a

caracterizacdo resumida das outras sindromes.
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3.2.1.2. Hematoma intramural

E caracterizado pela presenca de hemorragia na média da parede adrtica, sem
disrupcdo ou flap da intima ou a formagéo de falso limen. E um variante da dissecéo
adrtica. A historia natural desta entidade clinica € muito variavel e ainda pouco conhecida,
pelo que a sua abordagem terapéutica ndo estd completamente estabelecida. Nalguns
casos pode ocorrer regressao parcial ou completa do hematoma sob tratamento meédico,
mas numa proporcao significativa existe evolugdo para disseccéo, dilatagdo aneurismatica

ou rutura.

Ocorre por rutura dos “vasa vasorum” e, menos frequentemente, duma Ulcera
adrtica penetrante. Ocorre essencialmente a nivel da aorta tordcica descendente e pode
progredir para dissecdo e rutura.l’ O seu diagnostico deve-se a presenca dum
espessamento da parede em forma circular ou crescente, com didmetro superior a 5 mm

da parede adrtica, sem a detecdo de fluxo sanguineo neste.®
Corresponde a 10-15% das sindromes adrticos agudos.’

O envolvimento da aorta toracica ascendente e do arco adrtico podera ocorrer em
30% e 10% dos casos, respetivamente, enquanto o envolvimento da aorta toracica
descendente esta presente em 60-70% dos casos.'® Por isso, esta patologia, tal como a
DAA é classificada em tipo A e B: tipo A quando afeta a aorta toracica ascendente e arco

adrtico e tipo B se localiza na aorta descendente.

A TAC e RMN parecem ser a técnicas imagioldgicas principais para diagndstico
de hematoma intramural, pela sua maior sensibilidade e especificidade.

A cirurgia de urgéncia esta indicada para HI tipo A em casos complicados que
cursam com derrame pericardio, hematoma periadrtico ou aneurismas. A cirurgia de

urgéncia (24 horas apés o diagnostico) € exigido na maioria dos HI tipo A. Em idosos ou
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com comorbilidades significativas, o tratamento inicial € médico, com especial atencéo
para a optimizacdo da pressdo arterial, controlo da dor e imagioldgico repetitivo.

Em relagdo ao HI tipo B, o tratamento médico é a abordagem inicial desta
condigdo. E, a terapia endovascular ou cirurgica tém as mesmas indicagdes como no caso

da DA tipo B.13

3.2.1.3. Ulcera aterosclerética penetrante

Descrita por Shennan em 1934, esta patologia caracteriza-se por uma leséo
aterosclerdtica que afecta a camada intima da aorta que ao ulcerar, penetra na lamina
elastica interna, leva a separacdo das camadas e consequentemente pode levar a formacéao
dum hematoma intramural, aneurisma fusiforme, disseccdo adrtica, rotura e
possivelmente embolizagdes distais. No entanto, permanece geralmente localizada e ndo

esta associada a crescimento.1%20

Afeta doentes entre a sétima e oitava décadas de vida e quando sintomaticas,
devem ser rapidamente diagnosticadas e tratadas, pois podem apresentar pior evolucédo

do que as classicas dissec¢des adrticas dos tipos A e B.

Corresponde a 2 a 7% dos SAA e afeta principalmente a aorta toracica
descendente, tal como o HI. A presenca de doenca aterosclerética extensa é um

importante factor de risco e de prognostico.

O principal objetivo do tratamento desta patologia é prevenir a rutura adrtica e a
progressao para DA. As indicacGes para intervencao terapéutica incluem: dor refrataria e
recorrente, sinais de rutura contida, hematoma periadrtico e derrame pleural. A
terapéutica divide-se entre a opgdo cirlrgica ou endovascular, no entanto, ainda ndo

existem estudos randomizados de comparagéo sobre qual a melhor.*3
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A escolha do tratamento baseia-se essencialmente em condi¢fes anatomicas,
sintomatologia e comorbilidades do doente. Como esta patologia ocorre em doentes com
idade avancada e com mdltiplas comorbilidades, a TEVAR ¢é a op¢éo terapéutica com a

indicacdo mais favoravel. 2

3.2.1.4. Outros Sindromes Aorticos Agudos

O Falso Aneurisma Adrtico é definido como uma dilatacdo da aorta causada por
uma disrupcdo de algumas das suas camadas, néo todas, sendo apenas contido pelo tecido
conjuntivo. Quando a pressdao no “pseudoaneurisma” € superior a pressao maxima
tolerada pela parede e pelos tecidos de suporte, pode ocorrer uma rutura hipoteticamente
fatal. A formacdo de fistulas e compressdo das estruturas adjacentes sao complicacGes

que podem ocorrer e que elevam o risco de morbimortalidade desta patologia.

O FAA ¢ frequentemente secundario a traumatismos toracicos, por acidentes com
veiculos motorizado, quedas e ocorréncias desportivas, devido a rapida acdo de
desaceleracdo. Também podem ocorrer em sequéncia de processos iatrogénicos, como
cirurgias aorticas e intervencdes baseadas em uso de cateteres. E, mais raramente, apds
infecdes aorticas ou Ulceras penetrantes. Quando possivel e independentemente do

tamanho do falso aneurisma a indicac&o cirtrgica esta sempre indicada.*?

A Rutura dum Aneurisma de forma Contida deve ser suspeitada em todos os
doentes com dor toracica aguda, em que os métodos imagiol6gicos detetam aneurisma
aortico, mas com a integridade da parede aortica preservada. Nestes casos, € comum a
ocorréncia de dor recorrente e refrataria, principalmente, em caso de crescimento do

aneurisma.

Na altura da rutura, os métodos imagioldgicos sdo incapazes de distinguir a rutura

de aneurismas aérticos contidos duma rutura adrtica, no entanto, nesta Ultima, detecta-se
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uma disrupgédo de todas as camadas da aorta 0 que conduz a um hematoma macico,
enquanto, que na rutura de aneurisma contido, 0 hematoma perivascular é selado pelas
estruturas adjacentes, como a pleura, pericardio e espaco retrosternal e 6rgaos adjacentes,

0 que permite que estes doentes se apresentem hemodinamicamente estaveis.™

O Traumatismo Aortico também considerado como uma entidade que pertence
aos Sindromes Adrticos Agudos, podera estar, por sua vez, interligado com as outras
sindromes. Ocorre como uma consequéncia de acidente com veiculos motorizados ou
queda de grandes alturas, em que uma desaceleracdo repentina, causa
torsbes/movimentacbes em porcdes relativamente imdveis da aorta, como a raiz adrtica,
istmo aortico ou diafragma. Cerca de 90% dos traumatismos aorticos ocorre a nivel do
istmo aortico. A seguir ao traumatismo craniano, o traumatismo torécico é a segunda
causa de morte em doentes politraumatizados, sendo que a mortalidade nestes casos,

podera exceder os 80%.3

A disseccdo aolrtica iatrogénica pode ter como causa multiplas intervencoes
como procedimentos endovasculares ou percutaneos que envolvam a colocacéo de cateter
de vasos coronarios, cirurgia cardiaca, stents aorticos, intervencoes periféricas, baldo de
contra-pulsacdo intraértico e implantacdo por cateter de valvula aortica. A realizacdo
destes procedimentos que o exercerem uma forca externa sobre a parede do vaso podera

conduzir a uma disrup¢do da intima e consequente dissec¢éo.

Clinicamente, pode variar entre assintomatica e dor retrosternal, dorso ou regido
abdominal intensas e, sinais como hipotensdo, compromisso hemodinamico e choque

também podem estar presentes.
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O diagnostico desta patologia € evidente na angiografia, durante a qual ocorre uma
estagnacdo do contraste na média, quando necessario, podem ser utilizados outros

métodos imagiol6gicos como ecografia transtoracica, transesofagica ou TAC.:

A apresentacdo e evolucdo clinica da disseccdo aodrtica iatrogenica difere da
disseccdo espontanea, e portanto a correcdo cirurgica nao é uma regra nestes casos. O alto
risco cirurgico e a progresséo rapida da ldmina de disseccdo motivam o uso de tratamento

percutaneo.
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3.3. Disseccdo aguda da aorta

3.3.1. Definicéo

A dissecc¢do da aortica é caraterizada por uma disrupcéo circunferencial, ou menos
frequentemente, transversa da intima. Ocorre frequentemente ao longo da parede lateral
da aorta ascendente, onde a pressdo hidrostatica é mais elevada e também, logo abaixo
do ligamento arterial. Posteriormente, o fluxo de sangue disseca ao longo da camada
média da aorta, criando um falso limen. A disseccdo, geralmente, propaga-se distalmente,
em direcdo a aorta descendente, no entanto também pode propagar-se proximamente,
sendo definida assim como retrograda ou anterégrada, respetivamente.®12 Se a disseccio
progride retrogradamente, pode atingir as estruturas da raiz adrtica, afectando o
mecanismo de suspensdo valvular, permitindo que a valvula se inverta e se torne
incompetente. Além disto, a dissec¢do pode causar compressdo ou oclusdo dos vasos
coronarios, associando-se uma clinica similar a sindrome coronaria aguda. Distalmente,
o0 envolvimento dos ramos parietais ou viscerais pode originar isquemia de 6rgaos ou

sistemas vitais.®

aortic dissection

FIGURA 1 CONSTITUICAO HISTOLOGICA DA AORTA E VISUALIZACAO DUMA DISRUPCAO DA
INTIMA

ADAPTADO DE TSAI TT, FATTORI R, TRIMARCHI S, ISSELBACHER E, MYRMEL T, EVANGELISTA A, ET
AL. INTERNATIONAL REGISTRY OF ACUTE AORTIC DISSECTION. CIRCULATION. 2006;114:2226 —2231
AORTIC DISSECTION — DISSECAO DA AORTA; INTIMA — INTIMA; MEDIA — MEDIA; ADVENTICIA —
ADVENTICIA; INTIMAL TEAR — DISRUPCAO DA INTIMA
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3.3.2. Classificagdo

A DA é classificada segundo a localizacdo anatdmica do local afetado.

Historicamente, foi proposta uma classificacdo temporal, em que a dissec¢éo era
definida como hiperaguda ( <24 horas), aguda (2-7 dias), subaguda (8-30 dias) e cronica
(> 30 dias). Tal deveu-se a estimativas de sobrevivéncia dos doentes tratados na década
de 1950, no entanto, muitos apresentam-se com complicacdes além duas semanas e por
isso a definicdo anterior, que apenas distinguia entre aguda (menos de 2 semanas) e

crénica (mais de 2 semanas) teve que ser revista.*

Atualmente, é aceite classificar as fases da dissecdo adrtica como aguda ( <14

dias), subaguda (15-90 dias) e cronica (>90 dias).'?

Anatomicamente, a dissec¢do aguda da aorta pode ser classificada de acordo com
0 local da laceragdo da camada intima ou do segmento envolvido. Entre estas
classificacbes anatdmicas existentes, os sistemas de DeBakey e Stanford sdo os

universalmente reconhecidos.

O sistema de classificacdo de DeBakey categoriza as dissec¢des segundo a origem
da laceracdo da camada intima e a extensdo da disseccdo. Esta classifica as disseccdes
adrticas em tipo I, quando a rutura da intima ocorre na aorta ascendente e descendente;

tipo 11, no qual a dissecéo esta limitada & aorta ascendente.

A classificagdo de Stanford divide dissec¢bes de acordo com envolvimento de
aorta ascendente (tipo A) ou ndo (Tipo B). Esta classificagdo divide as disse¢des em tipo
A, quando envolve a aorta ascendente (disse¢do proximal), podendo propagar-se para a
aorta descendente e, tipo B, quando esta apenas limitado & aorta descendente (dissecao

distal).
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Esta € a classificacdo mais utilizada para caracterizacdo da dissec¢do aguda da
aorta, por aproximar-se mais da abordagem médico-cirdrgica possivel, uma vez que, a
cirurgia de substituicdo € apenas do segmento proximal da aorta. A cirurgia das disse¢oes
ascendentes, tipo A ou proximais requerem um tratamento de emergéncia e de caracter
cirdrgico, enquanto a terapéutica médica esta indicada para a abordagem a disse¢do do
tipo B. Além disto, esta classificacdo embora mais discriminatoria sob o ponto de vista
patoldgico, também apresenta implica¢fes progndsticas, uma vez que cerca de 66% das

dissecBes afeta a aorta ascendente e 33% apenas a aorta descendente.*

3.3.3.  Epidemiologia
Os dados epidemiol6gicos desta patologia sdo escassos até a data, em
consequéncia da sua imprevisibilidade e urgéncia e, possivelmente subestimados, uma

vez que correspondem a registos retrospetivos.

Segundo a Sociedade Americana de Cardiologia, estudos em doentes
hospitalizados sugerem uma incidéncia de dissec¢do aguda da aorta de cerca de 3 casos a
cada 100.000 pessoas ao ano, 0 que representa metade da incidéncia dos aneurismas de
aorta sintomaticos.®! Estudos americanos e europeus estimam a incidéncia anual de
disseccio aortica entre 2,9 a 3,5 casos a cada 100.000 habitantes ao ano.*°Por outro lado,
num estudo vascular de Oxford, esta incidéncia é estimada para cerca de 6 em 100 000

pessoas, por ano.?!

A incidéncia é tambeém superior em homens, cerca de 2:1, quando comparados
com mulheres, no entanto, nestas o prognoéstico € pior, devido a apresentagéo atipica e

diagnostico tardio.

A dissecdo da aorta ascendente é mais comum entre os 50 e 60 anos, enquanto as

dissecOes do tipo B ocorrem geralmente em individuos mais velhos.?® Numa reviséo de
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464 doentes do Registro Internacional de Dissec¢do Aortica, a idade média dos doentes
do sexo masculino de 63 anos e, das mulheres eram um pouco mais velhas, com idade
média de 67 anos.®! Portanto, pode-se concluir que esta patologia aumenta com a idade,

existindo um pico de incidéncia nas sextas e sétimas décadas de vida.'®

3.3.4. Fatores de risco

A degeneracdo da média é a patologia subjacente a muitos aneurismas da aorta
toracica e dissecgdes.? Os fatores de risco que contribuem para o desenvolvimento da
disseccdo sao diversos (Tabela 2), mas a hipertenséo arterial € descrita em 75% dos casos
e a aterosclerose em 30% dos casos.?®8 A HTA esta diretamente relacionada com uma

sobrecarga mecanica e metabolica da aorta.

Histéria de cirurgia cardiaca prévia, a substituicdo da valvula adrtica e
manipulacdo aortica (incluindo a angiografia e stent) sdo fatores de risco para disseccao
adrtica. O uso de cocaina, anfetaminas e o halterofilismo tem sido cada vez mais
associados com esta patologia. Esta também pode ser secundaria a aortite e vasculites,

como Arterite de Células Gigante e Arterite de Takayasu.121328:29-

No decorrer da gravidez, a disse¢do aguda da aorta € incomum. Ocorre geralmente
durante o trabalho de parto ou no periodo precoce do po6s-parto, principalmente a partir
do terceiro trimestre de gestacdo, podendo estar relacionado com alteragdes hormonais
ou do tecido conjuntivo.*®

Existem varias doencas genéticas associadas com a DA, sendo que estas sdo
geralmente autossomicas dominantes e afectam, principalmente, doentes jovens. Cerca
de 20% dos casos estdo associados com mutacOes genéticas como sindrome de Marfan,
sindrome de Turner, sindrome de Ehler-Danlos e a sindrome de Loeys-Dietz, onde

ocorrem alteracdes patoldgicas da musculatura lisa.?®
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Além dos fatores de risco referidos previamente, também se deve ter em conta a
aterosclerose, que apesar de afetar diretamente a intima, também pode causar alteragdes
indiretamente na media, que resultam numa possivel degeneracdo laminar desta, a
degenerescéncia idiopatica da média adrtica; doencas inflamatdrias como sifilis e doencas
neuroenddcrinas ou autoimunes como lUpus eritematoso sistémico, espondilite
anquilosante ou feocromocitoma. Finalmente, hd que referir a disseccdo de origem
traumatica, quer acidental quer cirurgica (secundaria a clampagem adrtica, canulagéo, ou

cirurgia de substituicdo valvular adrtica e a utilizacdo do baldo intradrtico).
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FATORES DE RISCO

Hipertenséo

Doencas genéticas

Sindrome de Marfan

Vélvula adrtica bicuspide

Sindrome de Loeys-Dietz

Aneurisma/Dissecdo da Aorta Ascendente familiar

Sindrome de Ehler-Danlos

Sindromes/Doengas Congénitas

Coartacdo da aorta
Sindrome de Turner

Tetralogia de Fallot

Aterosclerose

Traumatismo e iatrogenia

Stent/cateter

Baldo de contra-pulsacéo intradrtico
Cirurgia adrtica/vascular

Acidente, em veiculo motorizado

Cirurgia de bypass das artérias coronarias/substituicdo da valvula aortica

Uso de cocaina e anfetaminas

Doencas infeciosas/inflamatdrias

Acrterite de Células Gigantes
Acrterite de Takayasu
Doenca de Behcet

Aortite

Sifilite

Gravidez

TABELA 2 FATORES DE RISCO PARA A DISSECAO AGUDA DA AORTA.

ADAPTADA DE BRAVERMAN, ALAN C ET AL: ACUTE AORTIC DISSECTION. CIRCULATION.

2010;122:184-188
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3.3.5. Apresentacdo Clinica
O pico de incidéncia desta patologia ocorre entre a sexta e sétima décadas de vida,

sendo mais comum no sexo masculino.t?

Os sintomas inicias da dissecéo adrtica e das suas variantes sdo uma consequéncia
da laceracdo da intima, do hematoma dissecante, da oclusdo das artérias periféricas
envolvidas e da compressdo dos tecidos adjacentes. Desta forma, além de terem elevada

variabilidade, também, tendem a imitar maltiplas condic@es patoldgicas.

A maioria dos doentes com DAA tem dor de carater subito, intenso, dilacerante,
com localiza¢do na parede anterior ou posterior do torax, frequentemente na regido
interescapular e migra com a propagacio da dissecdo.3° Esta dor pode ser maxima na sua
apresentacdo inicial. Em certos casos, a dor pode ser resolvida e, 0s sintomas associados
podem ser atribuidos a outras complica¢Ges como insuficiéncia cardiaca, proveninente da

possivel regurgitacdo adrtica, deficits neuroldgicos, sincope ou insuficiéncia vascular.?®

Uma histéria de exercicio fisico intenso ou consumo de drogas (como cocaina ou
anfetaminas) seguido de dor retrosternal ou interescapular é altamente sugestiva de

disseccdo aguda da aorta.

A sincope € um importante sinal inicial de DA ocorrendo em cerca de 15% dos
casos doentes com DA tipo A e em menos de 5% nos doentes com tipo B.** No entanto,
esta alteracdo também esté associada a uma aumento do risco de mortalidade hospitalar,
por ser uma consequéncia de complicagdes como tamponamento cardiaco ou disse¢es
de vasos supra-adrticos.?® Outras manifestaces neuroldgicas incluem o acidente vascular

cerebral, isquémia da espinhal medula, neuropatia isquémica e encefalopatia hipoxica.?®

Os achados no exame fisico podem incluir sinais de hipertensdo ou hipotenséo,

auséncia de pulsos ou a sua variabilidade, sopro de insuficiéncia aortica, crepitagdes a
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auscultacdo pulmonar em sede de edema pulmonar, achados neuroldgicos (acidente
vascular cerebral ou transitorio) por obstrucdo da artéria carotidea, isquemia medular e
consequente paraplegia, isquemia intestinal, hematuria e isquemia miocardica. E, ainda

compressdo das estruturas adjacentes.®

Apesar da maior parte dos doentes com disse¢do do tipo B serem hipertensos,
muitos doentes com dissecdo do tipo A sdo normotensos ou hipotensos na sua
apresentacéo inicial. A DAA complicada com hipotenséo esta usualmente associada a
tamponamento cardiaco, rutura aodrtica ou insuficiéncia cardiaca com regurgitacdo

adrtica.?®

Na presenca de dissecdo aortica a nivel proximal, a dilatacdo da raiz adrtica e anel,
leva a uma perda de suporte das cuspides e alteracGes no encerramento da valvula, que
pode levar a regurgitacdo aortica.'> O sopro de regurgitacio adrtica esta presente em
cerca de 44% da DA tipo A e 12% da DA tipo B, segundo o International Registry of

Acute Aortic Dissection.%°

A insuficiéncia aortica aguda € uma complicacdo comum e ocorre em mais de
50% dos casos da dissecdo da aorta ascendente,’* sendo o resultado de rutura
circunferencial da raiz da aorta ou dilaceracdo do anel através dum hematoma intramural
que rompe uma ou mais cuspides, ou as desvia para baixo da linha de encerramento. Os
sinais de insuficiéncia adrtica consistem em pulsos hiperdindmicos, pressdo de pulso
ampla, sopro diastdlico frequentemente irradiado para o bordo esternal direito. As

manifestacdes clinicas vao depender da gravidade da insuficiéncia.

Manifestagbes como isquemia miocardica, hematdria e isquemia mesentérica

refletem complicagdes como a oclusdo de grandes artérias provocada pela disse¢do.??
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Além disso, as manifestagdes clinicas podem resultar da compressédo de vérias estruturas
adjacentes, como ganglios cervicais superiores, veia cava superiores, brénquios e
eso6fago, pela expansdo da dissecdo ocasionando uma dilatagcdo aneurismaética, incluindo
sindromes de Horner e da Veia Cava Superior, rouquiddo, disfagia e comprometimento

das vias respiratorias.®

Uma lesdo do tipo A pode ser complicada de tamponamento adrtico ou

hemopericardio por meio de disse¢do retrograda.?®

A insuficiéncia renal também podera ocorrer como sintoma inicial ou uma
complicacdo durante a hospitalizacdo. Tal parece dever-se a hipoperfusdo ou enfarte
renal, secundario ao envolvimento das artérias renais na DA ou devido a hipotensao

prolongada.?

O derrame pleural resulta da hemorragia da aorta para 0 mediastino e espaco
pleural, o que é raro, uma vez que nestes casos, 0s doentes ndo sobrevivem até ao

hospital.2

No quadro seguinte sdo apresentadas, resumidamente, as percentagens de

frequéncia das manifestacOes clinicas e complicacGes da DA tipo A e tipo B.
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Sinais/sintomas Tipo A Tipo B

Dor retrosternal 80% 70%

Dor dorsal 40% 70%

Dor de carater agudo 85% 85%

Dor migratéria <15% 20%
Regurgitacdo adrtica 40-75% N&o aplicavel
Tamponamento cardiaco <20% N&o aplicavel
Isquemia ou enfarte miocardio 10-15% 10%
Insuficiéncia cardiaca <10% <5%
Derrame pleural 15% 20%

Sincope 15% <5%

Deficit neuroldgico major (coma/AVC) <10% <5%
Isquemia da medula espinhal <1% Sem dados
Isquemia mesentérica <5% Sem dados
Insuficiéncia renal aguda <20% 10%
Isquemia dos membros inferiores <10% <10%

TABELA 3 PRINCIPAIS MANIFESTAGCOES CLINICAS E COMPLICAGOES DA DISSECAO AGUDA AORTA
(PERCENTAGENS APROXIMADAS E ATUALIZADAS)

ADAPTADO DE ERBEL R, ET AL. 2014 ESC GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
AORTIC DISEASES: THE TASK FORCE FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF AORTIC DISEASES
OF THE EUROPEAN. EUROPEAN HEART JOURNAL, 35 (41); 2891
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3.3.6. Diagnostico diferencial
A DA tem um espectro bastante alargado de manifestagdes clinicas, sendo que

para o seu diagnostico, um elevado grau de suspeicdo é essencial.

Cerca de 30% dos doentes que tardiamente sdo diagnosticados com DA,
apresentavam inicialmente suspeitas de outras patologias, como enfarte agudo do
miocérdio, aneurismas ndo-dissecantes, tromboembolismo pulmonar ou estenose aortica.
Desta forma, é essencial conhecer os multiplos diagndsticos diferenciais (Tabela 4)
associados a esta patologia. Especialmente, quando somos confrontamos com doentes
com sincope inexplicada, insuficiéncia cardiaca aguda, sinais de isquemia visceral e de

isquemia dos membros inferiores.

Diagnostico Diferencial da Dissecdo Aguda da Aorta

Sindrome Coronario Agudo com elevacao do segmento ST

Insuficiéncia adrtica sem dissecdo

Aneurisma da aorta sem dissecao

Dor musculo-esquelética

Pericardite aguda

Tumores mediastinicos

Pleurite

Tromboembolismo pulmonar

Colecistite aguda

Aterosclerose

Sépsis e SRIS

TABELA 4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DOS SINDROMES AORTICOS AGUDOS.

ADAPTADO DE ERBEL R, ET AL. 2014 ESC GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
AORTIC DISEASES: THE TASK FORCE FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF AORTIC DISEASES
OF THE EUROPEAN. EUROPEAN HEART JOURNAL, 35 (41); 2888
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3.3.7. Abordagem ao doente

A disseccdo da aorta € uma emergéncia médica de caracter agudo, tal como, 0s
diagndsticos diferenciais antes apresentados. Por isso, um rapido diagndstico e
priorizagdo do doente do servico de urgéncia é essencial. Quando confrontados com um
doente com sintomas de dor de elevada intensidade, dilacerante, sincope inexplicada,
insuficiéncia cardiaca aguda, isquemia visceral e extremidades inferiores, deveremos
proceder de forma organizada e urgente para possivel identificacdo diagndstica e, se
possivel, consequente tratamento.!? E, assim que possivel, o internamento do doente

numa Unidade de Cuidados Intensivos.

3.3.7.1. Anamnese

A avaliacdo inicial do doente deve incluir uma histéria clinica e exame fisico
completos, para possivel diagndstico, identificacdo de fatores de risco e possiveis
complicagdes, despiste de diagndsticos diferenciais, identificacdo de fatores de risco
cardiovascular e outras alteracfes adjacentes a doenca aortica, comorbilidades, avaliacdo
dos estilos de vida e determinacdo da possivel intervencdo cirargica é possivel. Uma

elevada suspeic3o clinica esta associado a uma taxa superior de diagnostico.®

3.3.7.2. Exames laboratoriais

Além da anamnese, exames laboratoriais deverdo ser pedidos, de imediato, para
diagndstico diferencial e detecdo de complicacdes. Tais exames vao ser apresentados na

tabela 5:
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Teste laboratorial

Objetivo

Hemograma

Hemorragia e anemia

Forma leucocitaria

Infecdo e inflamacéo

Forma plaquetar

Trombocitopenia ou trombose

Proteina C Reativa

Resposta inflamatoria

Pré-Calcitonina

Diagnostico diferencial entre SIRS e sépsis

Creatinina Kinase

Alteracdes da reperfusdo, rabdomiolise

TroponinaleT

Isquemia do miocérdio e enfarte miocardio

D-dimeros

Dissecao adrtica, embolismo pulmonar, trombose

Creatinina

Insuficiéncia Renal

Aspartato transaminase/

Alanina transaminase

Isquemia hepéatica/doenca hepética

Lactato

Distarbio metabélico, Isquemia visceral

Glicose

Diabetes Mellitus

Gasometria arterial

Disturbio metabdlico

TABELAS5: TESTES LABORATORIAIS A SER PEDIDOS EM DOENTES COM SUSPEITA DE DISSECAO
AGUDA DA AORTA E POSSIVEIS SIGNIFICADOS PARA ALTERACOES CONCOMITANTES PRESENTES.

ADAPTADO DE ERBEL R, ET AL. 2014 ESC GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
AORTIC DISEASES: THE TASK FORCE FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF AORTIC DISEASES
OF THE EUROPEAN. EUROPEAN HEART JOURNAL, 35 (41); 2891,
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Na presenca de um aumento dos valores de d-dimeros, o diagnostico de DA torna-
se cada vez mais suspeito, uma vez que como podemos verificar este € o Unico marcador
laboratorial com afinidade para a identificacdo de DA. No entanto, como € verificado,
ndo é apenas na DA, que os D-dimeros estdo elevados mas um valor elevado
precocemente deste parametro pode facilitar o diagndstico, uma vez que nas outras

patologias, este valor, aumenta gradualmente.?*

3.3.7.3. Métodos Imagioldgicos

O verdadeiro diagnostico de DA implica a identificacdo da disrup¢do da camada
média da parede aortica com visualizacdo da alteracdo discreta da intima e a formacéo
dum falso lamen. Para isso, os diferentes métodos imagioldgicos que apresentarei de
seguida, v@o permitir a avaliacdo e caraterizacdo da doenca, na medida em que devem
avaliar as caracteristicas e alteracfes de toda a aorta, dos seus didmetros, forma e extensao
da membrana de disse¢do. No entanto, também podem, demonstrar, tal como os exames
laboratoriais, complica¢Ges associadas a esta patologia, que apesar de contribuirem para

um pior prognostico, também auxiliam o diagndstico.

Portanto para ser efetuado o diagnostico definitivo de DAA é necessario
identificar a lesdo, determinar a sua extensdo e quais 0s segmentos aorticos afetados,
visualizar a disrupcédo da intima, identificar os limenes verdadeiro e falso, identificar se
a disseccdo é anterdgrada ou retrograda, possivel coexisténcia de regurgitacdo adrtica, a
presenca de vasos colaterais, deteccdo de segmentos de mal perfusdo ou isquemia e

possiveis complica¢Ges associadas.

O diagnostico pode ser estabelecido por técnicas ndo invasivas, como
ecocardiograma, TAC e RMN. A estas designo-as como técnicas imagiol6gicas de

diagnostico. Outras técnicas imagioldgicas também poderdo ser consideradas, mas, 0 seu
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uso para determinagdo etiologica é limitada, sendo essencial para o diagnéstico
diferencial e, também, para aumentar o grau de suspei¢do sobre a patologia do doente. A
estas designo-as de técnicas facilitadoras de diagndstico. Na tabela 6 serd possivel
encontrar esquematicamente cada um dos métodos referidos de seguida, diferenciados
consoante sensibilidade, especificidade, possibilidade de identificacdo de insuficiéncia
adrtica e derrame pleural, a probabilidade de identificacdo do envolvimento de ramos
colaterais da aorta, quais 0os métodos preferenciais no estudo de follow-up e, também a

sua disponibilidade intraoperatoria.

3.3.7.4. Técnicas facilitadoras de diagndéstico
3.3.7.4.1. Eletrocardiograma

Em situacdes de emergéncia, devemos proceder a realizacdo dum ECG, de modo
a diferenciar o conjunto de sintomas presente e diferenciar possivelmente um enfarte
agudo do miocérdio, na qual a terapéutica anti-tromboética pode ser life-saving. No
entanto, esta terapéutica ndo apresenta beneficios no caso da DA. Raramente, a disseccao
envolve o orificio coronario direito ou menos, comum ainda, o esquerdo e ocasionar

enfarte agudo do miocardio.

Cerca de 20% dos casos de DAA tipo A, apresentam alteracGes
eletrocardiograficas de isquemia aguda ou enfarte agudo do miocardio.? Neste caso, estes
doentes, devem ser sujeitos a testes imagioldgicos de diagnéstico, antes de serem

considerados para terapéutica trombolitica.

3.3.7.4.2. Radiografia Toracica
Cerca de 60 a 90% dos doentes com DA, apresentam alteracbes na radiografia

toracica, mas a sua importancia no diagnostico desta patologia é pouco clara.*?
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Deteccdo de alargamento do mediastino superior pode ser, contudo, identificado
em alguns casos de dissecdes envolvendo a aorta ascendente.2 Um derrame pleural (em
geral, do lado esquerdo) pode estar presente. Este derrame é serossanguinolento e ndo
indica rutura, a menos que seja acompanhada de hipotensdo severa e diminui¢do do

hematdcrito, nas analises.®

Em doentes instaveis, a realizacdo desta técnica ndo é fidedigna e poderemos estar

a atrasar o diagnostico e tratamento e deste modo piorar o progndstico.?

3.3.7.5. Técnicas imagiologicas de diagnostico

A TAC, RMN e a ETE sdo métodos que permitem a identificacdo e exclusao
imagioldgica de DA. No entanto, a TAC e RMN deverao ser consideradas superiores ao
ecocardiograma, pela rapida execucdo, identificacdo de alteracdes da aorta e 0s seus
ramos e também na detecdo de hematomas intramurais e ulcera adrtica penetrante. Mas,
a combinacdo ETE e Doppler, de mais facil acesso, analisa alteracdes no fluxo aortico e

a sua respectiva localizagdo, o que pode por sua vez ser sugestivo desta patologia.’®

3.3.7.5.1. Ecocardiografia
A ecocardiografia deve ser subdividida em 2 modalidades: transtoracica (ETT) e
transesofagica (ETE), que devem ser técnicas efetuadas e interpretadas por pessoal

técnico experiente, face a sua pior especificidade.

Para efetuar o diagnostico através da ETT é necessario a identificacdo de
disrupcbes da camada media da aorta e, se possivel, o falso Iimen. Quando pouco
significativas, estas disrup¢des podem ser facilmente identificadas pelo uso do método
Doppler, onde poderao ser percepcionados pequenos jactos de sangue que podem sair ou

para dentro ou fora da aorta. Outros critérios correspondem a identificacdo duma
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calcificacdo da intima, separacdo das camadas da intima por trombo e disrupcdo de

multiplas camadas durante a pulsagio da aorta.'?

Este método pode ser realizado rapidamente e sem complicacGes, apresenta uma
sensibilidade e especificidade para identificacdo de DA na aorta ascendente de 77-80% e

93-96%. Quando aplicada & aorta descendente, a sensibilidade diminui para 70%.

A ETT esté contra-indicada em doentes com conformaces aberrantes da parede
torécica, espacos intercostais diminuidos, obesidade, enfisema pulmonar e doentes sob
ventilacdo mecanica. No entanto, estas limitacdes foram ultrapassadas com a

ecocardiografia transesofagica.

A ETE permite a identificacdo de alteracdes da intima, localizacdo da porta de
entrada do sangue na aorta, identificacdo de possiveis trombos no falso limen e, através
do método Doppler identificar se a o fluxo de sangue na DA é anterdgrada ou retrégrada.
Os gradientes de pressdo entre o verdadeiro e falso limen podem ser calculados, atraves
deste Gltimo método. Uma DA retrograda € detetada através da reducdo, auséncia ou
reversdo do fluxo no verdadeiro limen. Uma comunicacdo significativa entre o
verdadeiro e falso limen pode resultar, em casos extremos, no colapso do verdadeiro
limen e em situacBes de mal perfusdo grave, frequentemente irreversiveis, sem a

realizacdo de fenestracao.

Uma desvantagem da ETE é a existéncia dum ponto cego a nivel do segmento
distal da aorta ascendente e da parte anterior do arco da aorta, reduzindo a sua capacidade
diagndstica. Este € causado pela interposi¢do da traqueia e do ramo principal do bronquio

esquerdo entre 0 es6fago e a aorta.

A ETE é um método que requer uma maior habilidade técnica do médico e,

também a colaboracdo do doente (frequentemente impossivel em contexto de urgéncia),
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mas € muito mais preciso na identificacdo de dissecdes da aorta toracica ascendente e
descendente, mas ndo do arco, tendo uma sensibilidade que atinge 99% e especificidade

de 89%, com valores preditivos positivos e negativos de 89 e 99%, respetivamente, 81213

Em concluséo, entre estas duas modalidades ecocardiogréaficas, a acuracia do
método transesofégico é superior ao transtoracico, por permitir uma caracterizagdo mais
proxima da alteracdo adrtica. Mas, devido a sua invasividade, normalmente, ndo é
efetuada em contexto de urgéncia, dai que seja melhor considerar estas duas modalidades
em conjunto na presenca de alteracGes significativas na ETT e, de seguida, proceder a
ETE para melhor caracterizacdo da alteracdo. As desvantagens e artefactos que ocorrem
com estas técnicas sdo conhecidos, pelo que a sua identificagdo, por um técnico experiente

devera ser rapidamente detetada.

Quando for necessario uma maior resolucdo imagiologica, dever-se-a4 proceder
adicionalmente a TAC e RMN, a primeira em contexto de urgéncia. Além disso, 0
ecocardiograma, também fornece informacgfes importantes sobre alteracdes do
pericardio, de funcdo cardiaca e de alteracbes valvulares, fundamentais para

complementar o quadro clinico.31213

3.3.7.5.2. Tomografia Axial Computorizada

Desde a introdugdo deste método imagioldgico, a identificacdo de patologia
adrtica tornou-se muito mais rapida, na medida em que minimiza a ocorréncia de
multiplos artefactos e possiveis alteracdes que possam decorrer com 0 movimento
respiratorio. Neste caso, o diagnostico de DA prende-se com a identificacdo da lesdo da
intima e a separacdo do verdadeiro do falso ltmen, com o uso de TAC com contraste. Se
a TAC for realizada sem contraste (por limitacdes técnicas ou do doente), apesar da menor

capacidade diagnostica, poderdo ser identificadas calcificagdes aorticas, a propria intima
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e, ainda hematomas intramurais. A utilizacdo do método de reconstru¢cdo multiplano
tridimensional pode conferir novas informacdes sobre o real envolvimento da aorta e

possiveis alteracdes em ramos colaterais.

Na dissecgdo adrtica, TAC pode delinear a presenca e extensdo da dissecdo e
detetar aéreas de mal perfusdo. O local da rutura é determinado pela lesdo adrtica onde

ocorre 0 extravasamento de contraste para o falso Ilimen.

A TAC ¢ o gold standard na avaliacdo e medicao do sinus Valsava, da juncéo sino
tubular e da morfologia da valvula adrtica. Além disso, 0 aumento dos campos de
visualizacdo até aos ramos toracicos e das artérias iliacas e femorais podera ajudar no

planeamento da reparacgdo cirdrgica.

Na maior parte dos doentes em que se suspeita de disseccdo adrtica, a TAC é o
método imagioldgico inicial de preferéncia. Este método imagioldgico em termos de
acurécia, para a detecdo de disseccBes adrticas e hematomas intramurais, envolvendo o
ramo adrtico toracico é excelente, apresentando uma sensibilidade de cerca de 100% e
especificidade de 98%." Em casos de DA tipo A, o falso Iimen normalmente esta
localizado ao longo da parede antero-lateral direita da aorta ascendente e estende-se, de
forma espiral, distalmente, ao longo da parede poéstero-lateral esquerda da aorta
descendente. Neste tipo de dissecdo é importante, definir e caraterizar completamente o
verdadeiro e falso limen e, quais 0s ramos colaterais que destes saem, para determinar
efetivamente quais as zonas que podem estar afetadas ou vir a ser afectadas e, também

determinacdo de opcOes terapéuticas endovasculares.

A grande vantagem deste método € a répida investigacdo de patologias
consideradas ‘“life-threatining”, em que a sintomatologia inicial pode ser semelhante,

através dum método, com valores preditivos negativos bastante elevados. No entanto,

39

——
| —



devemos considerar a existéncia do artefacto associado com a pulsacdo que € a principal
causa de erro diagndstico, este é causado pelo movimento pulsatil da aorta ascendente
durante o ciclo cardiaco, entre o final da diastole e o final da sistole, mas este artefacto

podera ser ultrapassado através da associagdo da TAC com o ECG.?

3.3.7.5.3. Ressonancia Magnética

E considerada a técnica lider no diagnostico de DA, com uma sensibilidade e
especificidade de 98% demostra a extensdo da doenca e, apresenta o arco adrtico e aorta
descendente com mais pormenores do que as suas antecessoras. Além disso, permite a
répida identificacdo da intima e dos verdadeiros e falsos limenes. Também € util na
identificacdo de derrame pleural, regurgitacdo adrtica, dissecdo da artéria carotidea,
envolvimento de ramos colaterais e possiveis complicactes. E capaz de fornecer dados
sobre a patologia cardiaca, como regurgitacao adrtica e funcéo biventricular. Mas, o seu
uso em urgéncia e em doentes instaveis é limitada, tal como a sua distribuicdo e
disponibilidade. Deverd ser usada, principalmente, em doentes com condicdes

hemodinamicas estaveis e no follow-up de casos de DA cronica.'?

3.3.7.5.4. Aortografia

O diagnéstico angiografico de DA depende da identificacdo direta da alteracdo
responsavel pelo mesmo, ou seja, identificacdo da intima ou dos dois limenes que sao
formados. Tem uma especificidade de cerca de 95%, mas uma sensibilidade muito
inferior a das técnicas apresentadas anteriormente, especialmente em formas atipicas de
apresentacdo da DA. Os erros de diagndstico que ocorrem durante esta técnica estio
relacionados com a incapacidade do operador conseguir distinguir entre verdadeiro e

falso limen.
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Esta técnica ndo é, assim, usada para o diagnostico da DA, exceto durante
angiografias coronérias ou intervencGes endovasculares, ou em casos de elevada
suspeicdo de patologia coronaria com possibilidade de tratamento cirdrgico

concomitante.

Desta forma, concluiu-se que a TAC e RMN sdo extremamente (teis na
identificacdo do retalho na intima e da extensdo da dissecdo, bem como, o envolvimento
de ramos colaterais e afecdo de estruturas adjacentes e, cada uma tem uma sensibilidade
e especificidade superior a 90%. Sao uteis também no reconhecimento das hemorragias
intramurais e Ulceras aodrticas penetrantes. A RMN também pode detetar o fluxo

sanguineo, 0 que ajuda a caracterizar a dissec¢cdo como anterdgrada ou retrograda.

A relativa utilidade da ETE, TAC e RMN dependem da disponibilidade e
capacidade de cada centro hospitalar, bem como a estabilidade hemodinamica do doente,

sendo a RMN menos indicadas em doente instaveis.
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ETT ETE TAC RMN Aortografia

Técnica
Sensibilidade 77-80%  99% 100% 98% SD
Especificidade 93-96% 89% 98% 98% 95%
Localizacdo da
+++ ++ ++ +
lesdo na intima
Regurgitacéo
+++ - ++ ++
aortica
Derrame pleural +++ ++ ++ -
Envolvimento de
+ ++ ++ +++
ramos colaterais
Estudos follow-up ++ ++ +++ -
Disponibilidade
+++ - - +

intra-operatoria

TABELA 6: COMPARAGCAO ENTRE OS DIFERENTES METODOS IMAGIOLOGICOS PARA
DIAGNOSTICO DE DISSECAO DA AORTA.

ADAPTADO DE ERBEL R, ET AL. 2014 ESC GUIDELINES ON THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
AORTIC DISEASES: THE TASK FORCE FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF AORTIC DISEASES
OF THE EUROPEAN. EUROPEAN HEART JOURNAL,35 (41);2898;

+++ EXCELENTE; ++ MODERADO; + POBRE; -. NAO APLICADO;

ETT ECOGRAFIA TRANSTORACICA; ETE ECOGRAFIA TRANSESOFAGICA; TAC TOMOGRAFIA
AXIAL COMPUTORIZADA; RMN RESSONANCIA MAGNETICA.
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3.3.8.  Tratamento

A DAA é uma patologia potencialmente fatal, sendo que segundo a Sociedade
Canadiana de Cirurgia Cardiovascular e Torécica é das complicacdo mais dramaética das
doencas que afetam a aorta, devido a sua alta variabilidade de apresentacdo sintomatica,

elevado grau de mortalidade e, necessidade de reparacdo cirurgica urgente.

Os resultados da terapéutica cirdrgica sdo geralmente melhores do que 0s
observados na terapéutica médica da disse¢do proximal (tipo A). No entanto, esta Gltima
parece ter vantagem relativa sobre a cirurgia na maior parte dos casos de dissecéo distal
(tipo B) ndo complicada. Esta patologia apresenta um elevado grau de mortalidade no
primeiro més poés-cirurgia, no entanto, nem todos os doentes sdo direccionados para
tratamento cirdrgico, como indicado anteriormente. Fatores como idade avancada,
comorbilidades e condigdes de mal perfuséo tém que ser identificadas, antes de sujeitar o

doente a cirurgia, muitas vezes, extremamente invasiva.?®

Ndo existe atualmente um processo de avaliacdo, tratamento e follow-up
standardizado para esta patologia. Este é essencialmente definido pela classificacdo e
urgéncia de reparacdo da patologia. As areas de incerteza associadas com a DAA sdo
muitas, indo desde falta de evidéncia randomizada que comprove a indicacdo cirdrgica
inequivoca e passando pela dificil escolha da melhor abordagem cirurgica (escolha risco-
beneficio). Além disso, a incerteza estende-se a vigilancia pos-operatdria, em que ndo ha
um consenso claro, sobre os métodos imagioldgicos, intervalos de vigilancia, limiares e
métodos de reintervencdo, a importancia da realizacao de testes genéticos a familiares, e

terapia farmacoldgica.t3?°

Por isso, apresento de forma sucinta, os métodos terapéuticos a usar e,

posteriormente, algumas ideias, sobre como se pode efetuar a vigilancia pos-operatoria,
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tendo como base linhas de orientagédo da Sociedade Canadiana de Cirurgia Cardiovascular
e Toracica, da Sociedade Americana de Cardiologia e da Sociedade Europeia de

Cardiologia.

3.3.8.1. Tratamento Médico
O objetivo principal deste é reduzir a pressao sobre a parede aortica, sendo que, o
doente devera ser internado numa unidade de cuidados intensivos, ap6s o diagnostico,

para monotorizacao das suas condi¢cbes hemodinamicas.

Além da reducdo da pressdo arterial sistélica, a diminuicdo farmacologica da
velocidade de ejecdo de sangue do ventriculo esquerdo e a eliminacgéo a dor, também séo
objetivos a cumprir. Neste caso, exceto em casos de hipotensao, o tratamento devera ser
direcionado para uma reducdo da contratibilidade cardiaca, da presséo arterial sistémica,

e consequentemente a reducéo das forcas de cisalhamento.?

Na DA, a menos que contraindicado, deve ser administrado um B-bloqueador
adrenérgico por via endovenosa, utilizando agentes como o propanolol, metoprolol e
esmolol de curta duracdo de acdo, de modo a atingir uma frequéncia cardiaca de
aproximadamente 60 bpm e pressdes médias de 50 mmHg, com press@es sistolicas de
100-110 mmHg.®® Tal devera ser acompanhado, se necessario, de uma infusdo de
nitroprussiato de sodio a fim de conseguir a reducéo dos valores de tensdo arterial, quando
a primeira abordagem néo for eficaz. O labetelol é o f&rmaco com propriedades beta-
bloqueantes e alfa adrenérgicas, que tem sido utilizado sob a forma de perfusdo

endovenosa, para tratamento de situagGes agudas de disse¢do adrtica.®

Os antagonistas de calcio como o verapamil e diltiazem poderdo, também ser
usados por via intravenosa se nao for possivel utilizar o nitroprussiato de sddio ou os

bloqueadores beta-adrenérgicos. Também se podera adicionar um inibidor da enzima de
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conversao da angiotensina endovenoso, como o enalapril ao B-blogueante. O uso isolado
dum vasodilatador direto como a hidralazina € contraindicada porque estes agentes

podem aumentar as forcas de cisalhamento e propagar a disse¢3o.*?

Ap0s a estabilizacdo do doente, o diagnostico definitivo de dissecdo adrtica deve
ser considerado, através do uso de TAC e ETE, na auséncia de contraindicacdes. Ha
indicacBes para tratamento médico definitivo sendo estas: o tratamento de escolha na
dissecdo distal ndo complicada e a terapéutica de escolha, também, na dissecdo cronica

estavel da aorta (de caracter ndo complicado e com mais de duas semanas de evolugéo).

3.3.8.2. Tratamento cirurgico

Este tipo de terapéutica tem como objetivo principal evitar a morte do doente por
rutura da aorta (ou pelas suas complicagbes, como tamponamento, enfarte agudo
miocardio, isquemia visceral), restabelecendo o fluxo em areas isquémicas e corrigir a

presenca de regurgitacao aortica, se for o caso.

As indicacgdes para tratamento cirlrgico emergente ou urgente sdo: a disse¢do da
aorta ascendente, o hematoma intramural tipo A e dissecOes tipo B complicadas de
propagacdo da disse¢do, compromisso dos ramos adrticos principais, se rutura eminente

e em caso de dor continua.

3.3.8.2.1. Tratamento da dissecdo da aorta tipo A

Segundo a classificacdo de Stanford, este tipo de dissecdo atinge a aorta
ascendente, podendo ou ndo vir a comprometer a aorta descendente. Nesta urgéncia, o
tratamento de escolha é a cirurgia. A mortalidade da dissecdo da aorta ascendente é
superior a 50% nas primeiras 48h, se ndo for submetida a reparacao cirargica, com uma
mortalidade peri-operatoria de cerca 25% e complica¢Bes neuroldgicas, resultantes desta,

de 18%.13
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A cirurgia envolve a excisdo da aorta afetada, obliterando simultaneamente o
limen falso, pelo redireccionamento do sangue para o verdadeiro limen e pelo

posicionamento duma prétese ou enxerto.

Uma das primeiras intervencdes para tratamento ‘definitivo’ da dissec¢do aguda
do tipo A foi a cirurgia descrita por Bentall em 1968, que envolvia a substituicdo total da
aorta ascendente, incluindo a valvula adrtica, por um conduto composto por um tubo de
Dacron® (fibra de polyester) e uma prétese valvular, com necessidade de reimplantagédo
das duas artérias corondrias. Este método ainda hoje demonstra ser tecnicamente seguro
e eficaz no tratamento da patologia da raiz da aorta, com déptimos resultados a médio e
longo prazo.

No pds-operatorio, a mortalidade, no primeiro més, diminui de cerca 90% para
30%.12 As principais causas de mortalidade e morbilidade no pos-operatério sio
consequéncias do deficit de perfusdo, prévio a cirurgia, como por exemplo lesdo isquemia
do miocardio devido a mal perfusdo das artérias coronarias, lesdes provenientes de
isquemia visceral (lesdo renal, isquemia abdominal, isquemia espinal medula).*®

N&o ha contraindicacdes formais para este procedimento. Contudo, devido a sua
agressividade, foram estabelecidas algumas contraindicacdes relativas como idade
avancada, doenca incuravel (associada a mortalidade precoce irreversivel, como a
neoplasia), paraplegia, acidente vascular cerebral recente comprovado ou outra lesdo de

6rgdo alvo irreversivel.

Os dilemas deste procedimento cirdrgico passam pela necessidade exclusdo da
fissura da intima, da inclusdo da crossa na reparacdo, da possivel necessidade de
substituicdo ou plastia da valvula adrtica e, também da raiz adrtica. Se a lesdo chegar até
esta, envolvendo deste modo as artérias coronarias, estas também precisardo de ser

transplantadas para a protese.
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3.3.8.2.1.1.Tratamento cirurgico de disse¢des na Raiz da Aorta

E raro que a disrupc&o da intima e média estejam localizadas a montante da juncéo
sino tubular, no entanto, quando tal acontece podera ocorrer uma extensao retrégrada da

disseccéo para a raiz da aorta, ao nivel dos 0stios coronarios.

A abordagem tradicional, que tem por objetivo reduzir a complexidade e a duragéo
da operacdo, tem como base a substituicdo da aorta supra coronéria por uma protese,
deixando assim os seios nativos de Valsava intactos, tal como evita manipulagdo ostial
coronéria. Se um ou mais dos seios de Valsava esta gravemente danificado pelo processo
de disseccao, o doente tem o diagnéstico de Sindrome de Marfan ou outra doencga do
tecido conjuntivo, um aneurisma envolvendo a raiz aorta, ectasia annuloaortica com
regurgitacdo ou estenose adrtica, podera existir a indicacdo para substituicdo total da raiz

da aorta com reimplantacéo dos dstios coronarios.

Quando o envolvimento da raiz adrtica é limitado ao seio ndo coronario de
Valsava, a substituicdo isolada deste conjunto com a substituicdo da aorta ascendente
tubular é uma técnica simples que poderéa ser executada, permitindo a reducdo do tempo

cirtirgico.®*

3.3.8.2.1.2. Tratamento Cirurgico de Dissecdes no Arco adrtico

O tratamento cirurgico deste segmento da aorta é altamente variavel e devera ser
adaptado a apresentacdo clinica, a anatomia do arco e da aorta distal. Importantes detalhes
anatomicos a serem considerados incluem a localizacdo e extensdo da disrupcdo, o
tamanho do arco adrtico e da aorta distal, o colapso do verdadeiro limen e a presenca de

obstrucGes dindmicas ou estaticas dos ramos do arco adrtico ou da aorta distal.

Em doentes com disse¢des localizadas na aorta ascendente, que tém um arco

aodrtico de calibre normal, sem sinais de malperfusdo distal, a reparacdo cirdrgica padréo
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corresponde a substituicdo do hemiarco adrtico proximal, por uma prétese, com uma

anastomose distal com o arco nativo.

As indicagOes standard para a substituicdo total do arco aortico durante a DAA
correspondem a presenca de uma extensa disrupgdo da intima ao longo de todo o arco,
afetando os ramos deste e, que ndo é passivel de ressecdo primaria. No entanto, apesar de
ndo existirem critérios de tamanho definidos para esta substituicdo total, esta, por sua vez
devera ser personalizada ao doente, baseada na apresentacdo clinica e idade deste, da
experiéncia do cirurgido, da anatomia afetada pela dissecéo e a estratégia de canulacao.
Mdltiplas técnicas, envolvendo canulacdo arterial periférica (axilar, suclavia) tem

permitido a manutencio de fluxo cerebral enquanto decorre a cirurgia do arco.®®

3.3.8.2.1.3.Tratamento Cirurgico de Dissecbes apos 0 Arco Adrtico

Os objetivos desta intervencdo sao impedir a progressdo da dissecdo apds o arco
adrtico transverso e evitar a obliteracdo do Iimen adrtico pelo falso lumen. Tal permite
uma melhoria dos resultados a curto e longo prazo do tratamento cirdrgico das DAA tipo
A, e teoricamente, reduz a probabilidade de mal perfusdo precoce, permite a prevencao a
longo prazo duma possivel degeneracdo aneurismatica, reintervencdo/reoperacdo e
reducdo da mortalidade. No entanto, a técnica cirtrgica de reparacdo de DA ap0s 0 arco
adrtico ttm uma extrema complexidade, dificuldade, variabilidade e graves riscos
inerentes, sendo que ndo é realizada na maioria Centros Cirargicos. No entanto, se for
possivel efetuar esta reparacdo, pela presenca duma equipa experiente e um centro
cirdrgico apto a lidar com estes doentes, a intervencao deve ser considerada especialmente
em casos de evidéncia de mal perfusdo distal, presenca de disse¢do no arco adrtico distal
ou aorta toracica descendente, doentes jovens, doentes com doencas do tecido conjuntivo

associadas e que também tenham um arco aortico ou aorta toracica descendente dilatada.®

48

——
| —



A anastomose distal pode ser construida com ou sem a técnica Elephant Trunk
(classica ou frozen), dependendo das dimensdes totais da aorta, tal como do verdadeiro e
falso limenes. A técnica tem o objecivo de exclusdo total do falso lumen, com a
interposicao de uma protese que pode ser, em segundo tempo, colocada para exclusdo da
disseccdo da aorta descendente ou de uma endoprotese que se fixa neste material
implantado durante o procedimento do arco. Além do elevado risco cirurgico envolvido
(alta duracéo de circulacdo extracorporea, risco hemorragico das multiplas anastomoses
estabelecidas, riscos de deficit de perfusdo visceral e cerebral intra-procedimento, a que
se acrescenta o risco variavel de paraplegia por lesdo isquémica da espinalmedula),
acrescenta-se o facto de a maior parte dos doentes ndo desejar realizar um segundo

procedimento cirdrgico, ap6s um periodo anterior conturbado.

3.3.8.2.2. Tratamento da dissecdo aguda da aorta tipo B
Segundo a classificacdo de Standard, este tipo de patologia apenas atinge a aorta

descendente.

No caso de disse¢bes ndo complicadas, o tratamento de escolha é o médico, sendo
que a taxa de mortalidade destes doentes, a nivel hospitalar € de 10 a 20%, inferior ao
cirGirgico, de acordo com os estudos retrospectivos.'® Estes recebem tratamento para
controlo da dor e da pressdo arterial. Devem ser mantidos sob vigilancia apertada para
possivel identificacdo da evolucao da doenca e/ou sinais de mal perfusao. Follow-up deve

ser considerado com a realizacdo de TAC e/ou RMN.

O tratamento endovascular da aorta descendente, comumente designada de
TEVAR, com a implantagcdo por via retrograda arterial de stent, tem como objetivo
estabilizar a disseccdo adrtica deste segmento, prevenindo complicagdes tardias, pela

promogdo do processo de remodelacdo adrtica. Este tipo de tratamento devera ser
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considerado neste tipo de doentes, no entanto, ainda ndo ha estudos legitimos a definir

quando este devera ser utilizado e a sua aplicacdo nos doentes ndo complicados.?

A TEVAR tem como objetivo o encerramento da rutura da intima e dos locais de
dissecdo da aorta descendente, o fluxo sanguineo é redirecionado para o verdadeiro
lumen, melhorando a perfusédo distal, através da descompressdo, o que tende resolver a
mal perfusdo visceral, das artérias periféricas e membros inferiores. Além disso, colapsa

o falso limen, conduzindo a remodelac&o e estabilizacdo adrtica.?

Cuidados sdo tidos em conta para certificar-se que a exclusdo do falso limen néo
vai causar exclusdo visceral. Ainda ndo existem estudos prospetivos sobre se este grupo
de doentes beneficia desta terapéutica de forma imediata. Mas, parece cada vez mais

existir evidéncia sobre os beneficios da TEVAR sobre a cirurgia.?®

Nos doentes com casos complicados, a cirurgia é o tratamento de eleicdo. Séo
designados de “complicados”, os casos em que haja persisténcia e recorréncia de dor,
hipertensdo descontrolada apesar de terapéutica médica em doses maximas, sinais de mal
perfusdo e de ruptura. E, ainda sinais como o aumento diametro do falso limen, a
localizacdo primaria do local de laceracdo da intima e, componente retrograda da dissecao
representam um pior progndstico.? Além disso, a existéncia de doenca em artérias de
dificil localizagdo, como nas extremidades inferiores, a tortuosidade das artérias iliacas,
a angulacdo do arco adrtico e a extensdo da dissecdo priméaria sdo também muitas vezes
indicativo para terapéutica cirurgica, devido a contraindicacao de realizacdo de TEVAR.
Nestes casos, 0 objetivo principal desta terapéutica, é a substituicdo da aorta descendente
por uma protese de Dacron®, redirec¢do do fluxo sanguineo do verdadeiro Iimen e

encerramento do falso Iimen, com melhoria da mal perfusao.
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Apesar da técnica e resultados cirurgicos terem melhorado ao longo das ultimas
décadas, a mortalidade pds-operatdria enquadra-se entre os 25 e 50%, sendo que as
complicagdes decorrentes mais frequentes com esta cirurgia sdo, isquemia da medula

espinhal, AVC, isquemia/enfarte mesentérico e insuficiéncia renal aguda.?’

Atualmente, o uso desta terapéutica é rara em casos de disse¢do aguda da aorta
tipo B complicados e, tem sindo, largamente substituido por terapéutica endovascular. A
técnica endovascular perde a sua viabilidade na aorta ascendente quando se comprova o

risco real de exclusdo das artérias cerebrais.

3.3.8.2.3. Técnicas Hibridas

O tratamento cirdrgico da aorta toracica (arco e descendente) é um desafio
importante. A introducdo das técnicas endovasculares veio contribuir para reduzir a
mortalidade e morbilidade destes doentes. As técnicas hibridas tentam incluir em 1 ou 2
tempos de cirurgia, as duas modalidades principais de tratamento: cirargico e

endovascular.

Quando a patologia da aorta € multisegmentar e complexa pode exigir uma
intervencdo cirdrgica prévia para preparar uma zona segura de ancoragem proximal (aorta
ascendente) da endoprotese, a0 mesmo tempo que se revasculariza 0s vasos cervicais que
irdo ser excluidos — debranching. Posteriormente, num segundo tempo cirdrgico, seria
usada terapéutica endovascular para implantacdo de endoproteses com ancoragem

proximal na aorta ascendente e distal.*

Segundo um estudo de 2011 do Hospital de Santa Marta, sobre a reparacéo hibrida
da dissecgdo aguda do arco adrtico, 0s autores chegaram a concluséo, que esta técnica é

um procedimento reprodutivel, quando comparada com séries internacionais. No entanto,
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faltam resultados do follow-up a médio e longo prazo, para poderem afirmar os resultados

obtidos no seu estudo.3®

Assim sendo, em doentes que ndo tenham condicGes favoraveis para uma cirurgia
convencional ou por anatomia desfavoravel para procedimento totalmente endovascular,

recorrer a uma técnica hibrida podera ser a alternativa, em centros com experiéncia.

52

——
| —



4. Follow-up a longo prazo

Segundo The International Registry of Aortic Dissection, a sobrevivéncia a curto
e longo prazo da dissecdo aguda da aorta tipo A varia entre 52% e 94% no primeiro ano

e, entre, 45% e 88% em 5 anos.3!

Um estudo recente revelou uma sobrevivéncia de 55% em 10 anos e, de 30% ao
final de 20 anos ap6s reparagdo cirlrgica da DAA tipo A.?® Portanto, os doentes que
sobreviveram a dissecdo aortica necessitam dum follow-up a medio e longo-prazo
apertado. Esta avaliagdo baseia-se na avaliacdo da evolugdo clinica, manutencdo ou
alteracdo da terapéutica médica e dos objetivos terapéuticos e, também, o recurso a
métodos imagioldgicos a serem realizados durante intervalos regulares, para detec¢do de
possiveis complicacdes, alteracbes anatomo-funcionais e possiveis causadores do

aumento da morbimortalidade ao longo do tempo.

A base do tratamento consiste no controlo apertado da pressao arterial, de modo a
reduzir a forca de cisalhamento sobre a parede da aorta. Uma pressao arterial inferior a
130/80 mmHg devera ser o objetivo principal nestes doentes, segundo a Task Force for

Diagnosis and Treatment of aortic diseases of the European Heart Journal, de 2014.

Portanto, a terapéutica médica com B-bloqueadores é o pilar para a gestao a longo
prazo destes doentes. E, 0 uso de farmacos como IECAs e ARAs, que inibem o TGF-p,
podem ser benéficos em determinados doentes portadores de sindromes genéticos, que

detenham alteragdes a nivel deste fator.'?28

Outros cuidados a ter correspondem a modificagdes do estilo de vida: dieta
equilibrada e saudavel, limitacdo de atividade fisica, e, também, evic¢éo sobre o consumo

de substancias, como tabaco, cocaina e anfetaminas, se for o caso.?®
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Conselhos sobre a restricdo da atividade fisica sdo obrigatorios e, incluem a
eviccdo de exercicios de musculacdo isométricos, desporto competitivo de contato e

atividades que incluem desaceleracdes.*

Apenas uma pequenissima fragdo de todos os individuos hipertensos tém histéria
pessoal ou familiar de dissecdo aortica. Desta forma, torna-se imperativo que também se
considere possiveis distdrbios genéticos, como Sindrome de Marfan, sindrome Loeys-
Dietz, valvula adrtica bictspide e, outros referidos anteriormente.!? Assim sendo,
pesquisar familiares de primeiro grau do doente com disseccdo aguda da aorta ou outras
doencas da aorta toracica torna-se imperativo. Varios genes foram identificados em
familias com doencas da aorta tordcica, incluindo FBN1, TGFBR1 e 2, ACTA2, e
MYH11.2 Se uma mutacdo genética especifica ¢ identificada numa familia, todos os
familiares de primeiro grau devem ser rastreados quanto a mesma mutacéo, uma vez que
o reconhecimento de individuos risco podera permitir uma cirurgia profilatica, que

possivelmente diminuira o risco de dissecéo adrtica.

A longo prazo, aléem de terapéutica médica recorrente, 0 recurso a métodos
imagiolégicos realizados em intervalos regulares, € importante de modo a detetar

possiveis complicacBes ou alteracbes anatomo-funcionais.

Em doentes submetidos a reparacdo cirdrgica ou TEVAR, o primeiro follow-up
devera ser realizado no pos-procedimento, seguido de uma avaliagdo ao 1° més apos o
tratamento, para possivel deteccdo de complicagfes precoces. A consulta de vigilancia
pos-tratamento devera ser repetida nos 6 meses, 12 meses e, depois anualmente. Em
doentes, que apenas se encontrdo sob terapéutica médica, a primeira consulta de follow-

up poderé ocorrer 6 meses, apds o diagnostico inicial e depois anualmente.
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Um follow-up clinico regular é necessario, principalmente no primeiro ano apés
o diagnostico e, depois regularmente anualmente. Tal como apresentado anteriormente, a
pressdo arterial deve ser controlada rigorosamente e, a identificacdo de novos sinais e
sintomas como rouquidao ou disfagia, deverao levar o doente prontamente ao seu Médico
Assistente, uma vez que podem ser indicativos de progressiva degeneracdo aneurismal.
Dores toracicas ou dorsais de cariz subito ou agudo também poderdo ser indicativas de

progressdo da doenca aortica, com possivel rutura.

Ap6s TEVAR ou cirurgia torécica, a modalidade imagioldgica de preferéncia para
efetuar o follow-up é a TAC. A RMN podera vir a ser a escolha de futuro, uma vez que
evita a exposicdo do doente a radiacdo, mas, produz artefactos de grandes dimensdes em
doentes a quem foram colocado stents metalicos, durante TEVAR, que obstruiem a sua
visualizagdo. Por outro lado, poderd ser o método de escolha a quem foi submetido a
cirurgia. O uso combinado de ETT e radiografia do térax podera ser considerada, na

impossibilidade de recorrer a TAC ou RMN.2

No Servico de Cirurgia Cardiotoracica do CHUC, além dos conselhos e medidas
propostos anteriormente, os doentes na data da alta, deverdo ser portadores duma TAC
atualizada, de preferéncia apds reparacdo cirlrgica ou efetuada antes da alta médica.
Deverdo ter consultas de Cardiologia e de Cirurgia Vascular, anualmente, com a reducao
da invasibilidade imagioldgica com o decorrer dos anos se seguimento. Ndo devem ser
esquecidos os exames de avaliagdo analitica de 6rgdo alvo e excluir complicacdes da

sequela anatdmica da correccéo da disseccéo aguda aorta.
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5.  Reoperacao/reintervencao

A principal causa de morte ap0s reparacao cirargica primaria da disse¢do aguda
da aorta é a rutura da aorta, em local dissecado. Portanto, uma reintervencao/reoperagao
de tratamento seré necessaria. H& duas causas principais para reoperagdo: a primeira é a

degeneracdo aneurismal da disse¢do ou uma correcao incompleta da dissecao inicial.

A percentagem de reoperagoes apds dissec¢do aguda da aorta tipo A é entre 10 a
40% em 5 anos ap0s a cirurgia primaria. E, este risco € superior em individuos com

Sindrome de Marfan.*

A aorta proximal, especialmente a raiz adrtica e aorta toracica ascendente, sdo 0s
locais onde mais frequente é necessario uma reintervencdo operatoria. As causas Sao
essencialmente iatrogénicas, atraves da persisténcia da dissecdo inicial ou recorréncia da
mesma a longo prazo. A incidéncia de novas dissecdes na aorta ascendente variam de
0,03 a 0,1%.% Outras condicdes também podem predispor uma reoperacdo proximal
como a cirurgia de susbstuicdo da valvula adrtica, valvulas cardiacas congeénitas

deformadas e ectasia annuloaortica.

A escolha do procedimento de reintervencdo operatdria depende da localizagdo da

dissecdo, anatomia adrtica e comorbilidades associadas.

56

——
| —



6. Futuro e Conclusao

Ap0s a resolucdo deste problema, o futuro devera concentrar-se na camada media
da parede da aorta, sendo que a criacdo de biomarcadores que diretamente possam
analisar os componentes desta camada seria um método de diagndstico bastante

significativo, atendendo a fisiopatologia da doenca.

Atualmente, varios métodos foram analisados e quantificados para a deteccéo de
alteracbes, como a miosina de musculo liso, calponina, matriz de metaloproteinases 8,
fragmentos soluveis de elastina e tenascina-C. No entanto, ainda ndo sdo usados na area

clinica.l®

O tratamento desta patologia também sofrido alteracdes, cujo sucesso sera
comprovado aquando da publicacdo dos resultados a médio-longo prazo. A tendéncia
endovascular tem marcado a multiplas publica¢des internacionais, com casos isolados de
tratamento da dissec¢do aguda aorta tipo A Stanford, em casos de elevado risco cirargico,
com sucesso. Com base no trabalho realizado, acredito que o futuro passara pela
optimizacdo das técnicas meédico-cirargicas, com uma intervencdo apertada da

Cardiologia, da Cirurgia Cardiotoracica e Cirurgia Vascular.

Desta forma, € impossivel ignorar o crescente interesse da comunidade cientifica
relativamente a patologia aortica, em particular sobre a patologia da aorta ascendente e a

sindrome aortico agudo.

O numero de artigos publicados na Pubmed, originais e de revisdo, sao prova da
preponderdncia da patologia aortica na doencga cardiovascular e no panorama da
Medicina. A consulta destes artigos permitiu comprovar uma mudanca de paradigma que

se observou relativamente a patologia adrtica, em especial da dissec¢do aguda da aorta.
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Inicialmente subvalorizada, com a melhoria da qualidade em salde, aliada a possibilidade
de utilizac&o de exames de imagem de elevada sensibilidade e especificidade, permitiu o
diagnédstico precoce de uma patologia de elevada mortalidade, modificando o seu
tratamento e sobrevida. Apesar destes avancos, a morbimortalidade continua elevada, o
que estimulou o desenvolvimento de parcerias entre varias especialidades, como
Cardiotoracica, a Cardiologia, a Cirurgia Vascular e a Radiologia de Intervencdo com o
desenvolvimento de técnicas hibridas, que muitos apontam como o futuro do tratamento

da disseccdo aguda aorta.

Esta tese que envolveu trabalho de revisdo e um pouco de trabalho de campo, que
permitirdo um crescimento cientifico e médico fundamental & fase de transicdo de

formacéo em que me encontro.

Assim, em conclusdo, a dissecdo aguda da aorta é das patologias que envolvem a
principal “auto-estrada” do corpo humano. E uma emergéncia médico-cirlrgica, que
apresenta um largo espectro de sintomatologia associada, frequentemente mimetiza
outras patologias, tornando o diagnostico diferencial extenso e, a necessidade dum

elevado grau de suspeicao essencial e imperativa.

Perante um quadro de possivel DAA é importante confirmar o diagnostico atraves
do recurso de métodos imagioldgicos, como a TAC ou RMN, que permitirdo a
identificacdo da disrup¢do da intima, o verdadeiro/falsos limenes, detecdo da extensdo
da dissecdo e classificacdo desta. Apds confirmacdo do diagnostico € necessario
subdividir os doentes perante o tratamento a ser efetuado. E, apesar do tratamento da
dissecdo da aorta permanecer inalterado ao longo dos ultimos anos, 0 mesmo nao é

verdadeiro para as técnicas cirurgicas, que tal como as técnicas de terapéutica
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endovascular, tém evoluido ao longo dos ultimos anos, sendo que as técnicas hibridas sdo

quase de certeza o futuro desta patologia.

Na minha opinido, além de ser necessario uma melhor uniformizacdo das
estratégias de follow-up nos diferentes Centros Cirlrgicos, também é necessario a
publicacdo de mais resultados das estratégias de follow-up a médio e longo prazo, para a
criacdo dum fundo estatistico nacional da doenca, com a possivel introdugdo de
estratégias para tratamento hibrido, com a possivel necessidade a personalizacao torna-se
mais relevante e imperativa nesta patologia, uma vez que as discrepancias entre doentes
sdo multiplas e, porque apesar de tudo, a medicina deve ser sempre centrada no paciente,

por oposi¢cdo a uma medicina baseada na doenca.
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Experiéncia do Servico de Cirurgia Cardiotoréacica

A Cirurgia Cardiaca nos Hospitais da Universidade de Coimbra foi iniciada em
1976, no Servico de Cirurgia Ill, dirigido pelo Prof. Doutor Bartholo do Valle Pereira.
Este departamento conseguiu a sua independéncia e atingiu o estatuto que hoje o
caracteriza sob a direc¢do do Prof. Doutor Manuel J Antunes, que se iniciou em Margo
de 1988. O Centro de Cirurgia Cardiotoracica é responsavel pela realizacdo de 1700
cirurgias cardiotoracicas anualmente, destas, 1200 sdo do foro cardiaco, sendo por isso
um centro de referéncia em Portugal e na Europa que também efetua o tratamento
cirargico, principalmente de emergéncia, da disse¢do aguda da aorta.

A possibilidade de realizagéo deste trabalho de campo, com a colheita retrospetiva
de dados provenientes do processo simplificado do doente, surgiu de forma natural,
quando procurava o impacto em Portugal, na regido centro, do tema abordado nesta tese.

Foram colhidos dados de indole demogréfica, cirdrgicos basicos e
morbimortalidade. A apresentacdo dos dados, por escrito e sob a forma de graficos/figuras
tem como objetivo: construir uma imagem da cirurgia na disseccdo aguda aorta tipo A,
neste Centro. Foram contemplados os doentes consecutivamente submetidos a cirurgia de
correccdo de dissec¢do aguda da aorta entre 1994-2014, completando deste modo 20 anos.
(Figura 1).

Como é possivel notar pela Figura 1, a variacao anual dos casos de DA é bastante
imprevisivel, no entanto, € de notar a existéncia, em média, dum aumento crescente do
namero de casos, por ano, 0 que podera ser, provavelmente, um resultado direto do

aumento da prevaléncia do seu fator de risco principal - a hipertensdo arterial.
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Variagdo Anual dos Casos de Disse¢fo Aguda da Aorta

—8— Sériel

--------- Linear (Sériel)

Nuamero de dise¢bes adrticas

1990 1995 2000 2005 2010 2015
Ano

FIGURA 2 DISTRIBUICAO ANUAL DE DOENTES SUBMETIDOS A TRATAMENTO CIRURGICO POR DISSECAO AGUDA D
AORTATIPO A, NO CENTRO DE CIRURGIA CARDIOTORACICA DE COIMBRA (TOTAL=167 CASOS)

Neste periodo foram submetidos a correccdo cirurgica da disseccao aguda da aorta
tipo A de Stanford 167 doentes. Destes 119 (71%) eram do sexo masculino (Figura 3),
com uma média de idades de 61 + 12 anos (20-80 anos), com um predominio nas faixas

etérias acima dos 50 anos (47 doentes com idade superior a 70 anos) (Figura 4).

Distribui¢do da amostra por sexos

m sexo feminino ™ sexo masculino

FIGURA 3 DISTRIBUICAO DA AMOSTRA POR SEXOS
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Distribuicdo de doentes por faixa etaria
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FIGURA 4 DISTRIBUICAO DA AMOSTRA POR FAIXAS ETARIAS (TOTAL = 167)

Aguando da admissao no servigo de urgéncia, estes doentes apresentavam-se em
classe Il ou IV de NYHA em 40% dos casos. (Figura 5)

Definindo como NYHA, uma classificagdo funcional da New York Heart
Association que proporciona um meio simples de classificagdo da extensdo da
insuficiéncia cardiaca e categoriza os doentes em uma de quatro categorias baseada na
limitacdo da atividade fisica. Classe 1: Sem sintomas e nenhuma limitacéo em atividades
rotineiras; Classe Il: Leves sintomas e limitacGes em atividades rotineiras. Confortaveis
no repouso (dispneia a esforgos habituais); Classe Ill: com limitagdo importante na
atividade fisica; atividades menores que as didrias ou de rotina produzem sintomas.
Confortaveis apenas em repouso (dispneia com esforcos menores que os habituais);

Classe 4: sintomas presentes mesmo em repouso. N&o tolera qualquer tipo de exercicio.
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Distribuicdo dos Doentes por Classificacio NYHA

Classificagio NYHA

0 20 30 40 50 60 70 80 90 100
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FIGURA 5 DISTRIBUICAO DOS DOENTES POR CLASSIFICAGAO NYHA (TOTAL = 167 CASOS)

1—CLASSE | DE NYHA:; 2 —cLASSE |l DE NYHA; 3—cLASSE 111 DE NYHA; 4- cLASSE IV DE NYHA

O sintoma inicial mais frequente foi a toracalgia (75% dos casos, posterior com
irradiacdo dorsal em 70% dos casos), seguido de epigastralgia e sincope em 8% dos casos.

O AVC, sob a forma de hemiparesia transitoria, foi o primeiro sintoma em 3% dos casos

(Figura 6).
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FIGURA 6 DISTRIBUICAO DOS DOENTES POR SINTOMATOLOGIA INICIAL (TOTAL = 167 CASOS)
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O factor de risco cardiovascular mais frequente eraa HTA, em 51% dos casos, em

50% j& conhecida, mas ndo medicada (Figura 7). Em 13% dos doentes a HTA estava

associada a dislipidémia.

Ntimero de doentes
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FIGURA 7 DISTRIBUICAO DE FATORES DE RISCO (SEM, UM OU MULTIPLOS) POR DOENTES (TOTAL=167

CASOS)

Os achados radioldgicos (ecocardiograma, radiografia térax e TAC) mais

frequentes eram hemopericardio (em 34%) e isquemia abdominal (em 7%).

O numero de cirurgias variou entre 2 e 15 cirurgias. E notério um crescimento

progressivo do numero de cirurgias, que parece acompanhar a melhoria dos cuidados de

salde, nomeadamente o pré-hospitalar e da capacidade de diagnoéstica, por forca da

disponibilizagdo da TAC no servico de urgéncia. A cirurgia cardiaca mais frequentemente

foi a substituicdo da aorta ascendente por tubo de Dacron®, em 66% dos casos (111

doentes), seguido pela cirurgia de Bentall (cirurgia envolvendo a raiz da aorta, com

substituicdo valvular adrtica e aorta ascendente, com reimplantacdo das coronarias) em

10% (16 doentes). A hemorragia e o AVC foram as complicacdes mais frequentes no pds-

operatorio (em 16 e 10 doentes, respectivamente). O tempo medio de internamento foi de

13 + 11 dias (1-80 dias). A mortalidade hospitalar observada foi de 7% para a populacao

estudada.
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