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Duplo arco adrtico: a quebra do siléncio
Double aortic arch: the break of silence
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Resumo

Anéis vasculares representam 1-2% dos casos das cardiopatias congénitas. Relatamos um caso raro de duplo arco adrtico. Mulher, 60 anos, procurou
atendimento na clinica médica apresentando 1 ano de histéria de disfagia, 6 meses de dispneia e 2 meses de dor toracica esporadica. Raio X de tdrax
revelou: hiperinsuflagdo pulmonar difusa, alargamento mediastinal, coragdo com volume e configuragdes normais, arco adrtico a direita e alteragdes
degenerativas vertebrais. Tomografia computadorizada do térax: arco aértico duplo circundando e comprimindo a traqueia e o eséfago. Arco direito
mais calibroso, emergindo dele o tronco braquiocefalico. Do arco esquerdo emergem a artéria carétida comum e a subclavia esquerda. Diagnostico:
anel vascular traqueoesofagiano decorrente do duplo arco aértico, sendo o arco direito dominante. No presente caso, optou-se por seguimento clinico
da paciente, levando-se em conta a intensidade dos sintomas apresentados.

Descritores: Malformagdes vasculares; anormalidades congénitas; cardiopatias congénitas; aorta toracica.

Abstract

Vascular rings represent 1 to 2% of cases of congenital heart disease. We report a rare case of double aortic arch. A 60-year-old woman was admitted
to the hospital presenting a one-year history of dysphagia, six months of dyspnea and two months of sporadic chest pain. Radiograph of the chest
revealed diffuse pulmonary hyper inflation, widening of the mediastinum, heart of normal size and shape, a right-sized aortic arch, and degenerative
changes of the thoracic spine. Computed tomography of the chest showed a double aortic arch encircling and compressing the trachea and the
esophagus. The right aortic arch had a larger caliber, with brachiocephalic trunk arising from it. The left common carotid artery and the left subclavian
artery arose from the left aortic arch. Diagnosis: tracheoesophageal vascular ring due to double aortic arch, with dominant right arch. In this case, we
chose to follow the patient medically, taking into consideration the mildness of the symptoms.

Keywords: Vascular malformations; congenital abnormalities; heart defects, congenital; aorta, thoracic.

com arco direito dominante, em uma mulher com 60 anos,
cujos sintomas despertaram hé 1 ano.

Anéis vasculares representam 1-2% dos casos das car-
diopatias congénitas®. O objetivo deste trabalho foi relatar
um caso raro de duplo arco adrtico.

Introducao

Anéis vasculares sdo anormalidades do arco adrtico
que envolvem parcialmente ou completamente o eséfago e/
ou a traqueia, podendo causar disfagia e/ou sintomas res-
piratérios'. Sdo mais encontrados em criangas devido ao
aparecimento precoce dos sintomas, e a doenca nos adultos Relato do caso clinico

é rara. Contudo, pode ser silenciosa e descoberta ao acaso

- ou o despertar do quadro clinico ocorre com sintomas
exuberantes.

Importante causa de obstrugdo traqueal, os anéis vas-
culares foram classificados pelo International Congenital
Heart Surgery Nomenclature and Database Committee
(Tabela 1)%”. Descrevemos um caso de duplo arco adrtico

Mulher, 60 anos, procurou o atendimento na unidade
de clinica médica em janeiro de 2009, apresentando 1 ano
de histéria de disfagia, 6 meses de dispneia aos moderados
esforcos e 2 meses de dor toracica esporadica: dor retroes-
ternal, com leve intensidade, em pontada e com irradiagdo
para o dorso.
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Tabela 1 - Classificagdo dos anéis vasculares definidos pelo International
Congenital Heart Surgery Nomenclature and Database
Committee®’

Duplo arco adrtico
Arco aodrtico direito dominante
Arco aodrtico esquerdo dominante
Arcos balanceados

Arco adrtico direito - ligamento esquerdo
Imagem em espelho dos ramos arteriais
Artéria subclavia esquerda retroesofagea
Aorta circunflexa

Compressdo da artéria inominada

Compresséo da artéria pulmonar

Figura 1 - Raio X de torax posteroanterior. Sinais de hiperinsuflagio
pulmonar difusa e bilateral. Alargamento mediastinal. Coragdo com
volume e configuragdes normais. Arco adrtico a direita (seta branca)

Figura 2 - Tomografia computadorizada de térax. Reformatagao coro-
nal com contraste endovenoso. Aorta emergindo do ventriculo es-
querdo (seta), emitindo um arco a direita, mais calibroso, e outro arco
a esquerda

Duplo arco adrtico - Abrdo AR et al.

O exame clinico da paciente nio apresentou anor-
malidades. Prosseguiu-se a investigagdo com métodos de
imagem.

O eletrocardiograma realizado no momento da consul-
ta ndo apresentou alteragoes.

A radiografia simples de torax revelou sinais de hipe-
rinsuflagdo pulmonar difusa e bilateral, alargamento me-
diastinal, coragdo com volume e configuragées normais,
arco adrtico a direita e alteragdes degenerativas vertebrais
(Figura 1).

A tomografia computadorizada (TC) de térax demons-
trou arco aértico duplo circundando a traqueia e o esofago,

com compressdo e deslocamento dessas estruturas (Figura
2). O arco adrtico direito era o mais calibroso (Figuras 3 e

Figura 3 - Tomografia computadorizada de térax axial com contraste
endovenoso, janela para mediastino. Arco adrtico direito (seta preta)
envolvendo a traqueia (seta branca). E: eséfago

Figura 4 - Tomografia computadorizada de térax axial com contraste
endovenoso, janela para mediastino. Arco adrtico esquerdo (seta preta)
envolvendo a traqueia (x) e comprimindo o eséfago (seta branca)
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4), dominante, do qual emergiam a artéria carétida e a ar-
téria subclavia ipsilaterais. Do arco adrtico esquerdo emer-
giam a artéria carotida comum e a artéria subclavia esquer-
da (Figura 5). A aorta descendente encontrava-se a direita
da linha média. O diagndstico foi anel vascular traqueoeso-
fagiano decorrente de duplo arco adrtico com o arco direito
dominante (Figura 6).

O cateterismo cardiaco evidenciou circula¢do corona-
ria sem lesdes obstrutivas e confirmou o achado da TC ao
mostrar a presenga do duplo arco aértico (Figura 7).

Figura 5 - Tomografia computadorizada de térax com reformatagao coro-
nal e contraste endovenoso. Arco adrtico direito, mais calibroso, dominante,
do qual emerge o tronco braquiocefalico. Arco adrtico esquerdo com seus
ramos: artéria carétida comum e artéria subclavia esquerda

Figura 6 - Tomografia computadorizada de toérax com reformatagdo
coronal e contraste endovenoso. Anel vascular comprimindo o eséfago
(E) e a traqueia (T)
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A paciente encontra-se, no presente momento, em bom
estado geral, porém sintomatica. Foi avaliada na unidade
de cirurgia cardiaca e, diante dos exames e da intensidade
dos sintomas, optou-se por conduta clinica e seguimento
ambulatorial.

Discussao

O desenvolvimento embrioldgico vascular cursa com
modificagdes nos seis pares de arcos adrticos que estdo

conectados a duas aortas primitivas, a ventral e a dorsal
(Figura 8)%. A maior porgdo do primeiro, segundo e quinto
arco sofre regressao. O terceiro arco forma as artérias card-
tidas. O ramo do botéo ventral do sexto arco encontra-se

Figura 7 - Cinecoronariografia: anel vascular devido ao duplo arco aértico
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Fonte: Mafeei FHA, Lastoria S, Yoshida WB, et al.®
Figura 8 - Diagrama dos arcos adrticos. Seis pares de arcos desenvolvem-
se entre a aorta dorsal e a ventral
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com o botdo pulmonar para formar a artéria pulmonar. Do
lado direito, a contribui¢do dorsal do sexto arco desapare-
ce; do lado esquerdo, persiste como ducto arterioso. As sete
artérias intersegmentares surgem do ramo dorsal da aorta e
formam as artérias subclavias**’.

Normalmente, a porgio direita do quarto arco regride,
deixando o conhecido arco adrtico esquerdo. Se persistirem
os ramos direito e esquerdo do quarto arco, forma-se o du-
plo arco adrtico*®.

O anel vascular formado pelo duplo arco adrtico foi
descrito primeiramente por Hommell, em 1737. Contudo, o
termo anel vascular foi difundido apenas em 1945, quando
Robert Gross dissecou com sucesso a divisdo do anel, um
duplo arco adrtico'. A incidéncia do anel vascular é menor
que 0,2% anualmente, sendo primeiramente diagnosticado
em criangas, cujos sintomas respiratdrios e gastrointestinais
representam, respectivamente, 93 e 41%'. Relatamos o caso
de uma paciente idosa, 60 anos, que apresentou uma historia
clinica com 1 ano de evolugao de disfagia e dispneia. Disfagia
é o sintoma mais comum nos casos de anéis vasculares em
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Arteriosum

Fonte: Hardin, Brevetti, Sanusi, et al.!

Figura 9 - Visdo lateral esquerda. llustragédo do duplo arco aortico. RC:
artéria carotida direita; RSA: artéria subclavia direita; R Arch: arco direito;
L Arch: arco esquerdo; LC: artéria carotida esquerda; LSA: artéria sub-
clavia esquerda; PA: artéria pulmonar.
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adultos'. Os mecanismos que possibilitam aos pacientes se
manterem assintomdticos ainda permanecem obscuros.

O anel vascular formado pelo classico duplo arco aér-
tico ocorre da seguinte maneira: a aorta ascendente cursa
anterior a traqueia e divide-se em dois arcos. Os arcos ra-
mificam-se nas artérias cardtidas e subclavias ipsilaterais,
passando sobre os respectivos bronquios, e se encontram
no lado oposto, atras do esdfago, formando a aorta descen-
dente (Figura 9).

O duplo arco adrtico é um classico exemplo de anel
vascular - o arco é formado pela propria aorta. O fato de
o ducto arterioso correr entre a aorta e o sistema arterial
pulmonar é um fator agravante adicional de compressao
da parede anterior da traqueia. A compressio esofagiana
ocorre através do segmento descendente da aorta®®'°.

Dentre os casos de duplo arco adrtico, o arco direito
¢ o dominante em 75%, sendo o arco esquerdo patente na
maioria das vezes. Quando o arco esquerdo encontra-se
atrésico, a atresia é geralmente distal a subclavia esquerda.
Nos casos em que o arco aortico esquerdo é o dominante,
o direito geralmente é patente. De forma geral, apenas 30%
dos arcos que ndo sio dominantes sao atrésicos*®.

No caso apresentado, os arcos sdo suficientemente am-
plos para perfundir os suplementos arteriais, sendo o arco
adrtico direito mais calibroso. A compressdo da traqueia é
ocasionada pelo arco adrtico direito e a compressdo esofa-
giana, pela aorta descendente.

Sintomas respiratorios aparecem devido a compres-
sdo da traqueia pela dilatacdo da aorta, que pode ocor-
rer por mecanismos estaticos ou dindmicos. A adminis-
tracdo de fluidos e o exercicio podem causar dilatagido
dinimica, sendo o exercicio conhecido por exacerbar
sintomas vagais preexistentes. Durante o exercicio, o di-
ametro da aorta ascendente aumenta aproximadamente
1 mm ou mais para cada aumento de 15 mmHg na pres-
sdo sistolica ou diastolica, podendo causar uma com-
pressido circunferencial no sistema respiratério de, apro-
ximadamente, 3 2 6 mm/'.

O processo de envelhecimento resulta na dilata-
¢do da aorta em, aproximadamente, 0,1 cm por década.
Hipertensdo e arteriosclerose podem dilatar e aumentar a
tortuosidade da aorta, causando subsequente compressao
traqueal. Esses dois mecanismos podem contribuir para
o inicio dos sintomas no adulto. Finalmente, o processo
de envelhecimento do tdérax e das vértebras pode limitar
as dimensdes do mediastino, agravando a compressdo'.
A paciente relatada nio apresenta, no presente momen-
to, hipertensdo arterial; no entanto, apresentava alteragdes
degenerativas dos corpos vertebrais.
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A avaliagdo do paciente com suspeita de duplo arco adr-
tico inicia-se com a rotina do térax: radiografia convencio-
nal em posi¢do posteroanterior e perfil, podendo-se acres-
centar o esofagograma como avaliagio complementar™!".
Os sinais sugestivos de anel vascular sdo: alargamento do
mediastino, presen¢a de um botdo adrtico a direita e evi-
déncia de compressao traqueal e/ou esofageana.

O ecocardiograma ¢ ttil na avaliagdo do arco adrtico e
da anatomia do coracio; no entanto, a TC e a ressonincia
magnética (RM) tém mostrado maior acuracia na avaliagdo
das estruturas mediastinais"*'!.

Nesse caso, a TC foi util para o diagnéstico e delinea-
mento da anatomia dos arcos, mostrando o dominante.

A Radiologia contribuiu muito para delinear as cau-
sas de obstrucdo das vias aéreas devido a compressio
vascular, em 1940 com o emprego das radiografias con-
vencionais e contrastadas, entre os anos de 1960-1970
com o advento da angiografia, e entre 1980-1990 com
a TC e RM. Esses métodos de imagem facilitam o diag-
noéstico preciso e permitem um tratamento oportuno da
doenga'’.

Concluindo, a compressdo extrinseca devido ao anel
vascular é extremamente rara, podendo ser silenciosa ou
apresentar sintomas vagos ou exuberantes, tanto na infan-
cia quanto na idade adulta. Os meios de diagnostico sdo
complementares e fundamentais para se detectar a cardio-
patia congénita.
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