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Aneurismas extracranianos tém sido relatados com freqiiéncia na sin-
drome de Marfan. Tivemos a oportunidade de estudar um caso com aneu-
risma da porcdo intracavernosa da artéria carétida interna. A inexisténcia,
até o presente momento, de casos com tal anormalidade justifica a apresen-
tacao dessa observacao.

OBSERVACAO

F.F.G., de 44 anos, sexo feminino, branca, brasileira, procurou o Departamento
de Neuropsiquiatria e Psicologia Médica (Servico de Neurologia), em abril de 1971,
com a seguinte histéria: ha 8 meses diplopia e diminuicido da acuidade visual a
direita, de instalacdo insidiosa e evolucadao progressiva; ha 38 dias cefaléia intensa
predominando no hemicranio direito, acompanhada de néduseas e vOmitos; hd 3 dias
vem surgindo formigamento na regido periorbitaria direita que aumentou de inten-
sidade e estendeu-se & hemiface, mucosa bucal e hemilingua. Antecedentes pessoais
— Desde a puberdade apresenta mensalmente cefaléia pulsatil a direita, de dois a
trés dias de duracdo, coincidindo com o periodo menstrual. Apresentou abortos de
4 e 6 meses nas duas primeiras gravidezes. Antecedentes familiares — Tem 5 filhos
(trés do sexo feminino). O primogénito apresenta “peito de pombo”, ectopia do
cristalino e varizes nos membros inferiores e, uma fitha, ectopia do cristalino. Um
irméao apresenta “peito de pombo” e, uma irma, cefaléia latejante. O pai e 0 avd
apresentavam “peito de pombo”. Nega morte subita na familia. Exame clinico —
Paciente longilinea (fig. 1), com extremidades e dedos longos, “peito de pombo”,
escoliose cervico-dorsal de convexidade A direita. Desdobramento da primeira buiha
no foco mitral e hiperfonese da segunda no tricuspide. Pulso 80 batimentos/minuto.
Pressao arterial nos membros superiores 120 x 85 mmHg e, nos inferiores, 160 x 110
mmHg. Dilatacdes varicosas nos membros inferiores predominando a esquerda. Exa-
me mneurologico — Hipotrofia e hipotonia musculares generalizadas. Forca mus-
cular conservada. Oftalmoplegia extrinseca: ptose palpebral e miose a direita. Di-
minuicao da sensibilidade superficial no territério do nervo trigémeo direito. Ausén-
cia do reflexo corneo-palpebral direito. Exame oftalmolégico: Acuidade visual 0,50
a direita e 0,67 a esquerda; sub-luxacao do cristalino. Exames complementares —
No sangue: Tipo O, Rh positivo; glicose 90 mg/100 ml; creatinina 1,1 mg/100 ml.
Na urinae — densidade 1015; pesquisa de substancias protéicas e redutoras negativas;
no sedimento, raras células epiteliais, 1 a 2 leucécitos por campo. Nas fezes: ovos
de ancilostomideos. Eletrocardiograma: coracdo em “posicdo elétrica” vertical. Exa-
me do liquido céfalorraqueano (puncéo sub-occipital): limpido, incolor; 1,0 célula/
mm?® (linfomononucleares); 12 mg% de proteinas; 66,5 mg% de glicose. Radiografias
de maos e pés: metacarpos e falanges proximais alongados; indice metacarpiano da
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Fig. 1 — Caso F.F.G. — Caracte-
risticas somdticas da pa-
ciente e ptose palpebral a
direita.

mao direita 10,12 e, da esquerda, 9,88. Radiografias de térax: Escoliose cervico-dorsal
de convexidade a direita; torax abaulado antero-superiormente (“torax de pombo”);
Area cardiaca dentro dos limites da normalidade; Aorta densa e desenrolada. Ra-

diografias de cramio: Erosdo da apofise clindide anterior a direita. Calcificacao
da pineal em sua posicao habitual. Carétidangiografia direita (fig. 2): preen-
chimento até o sifao carotideo, mostrando dilatacdo sacular intracavernosa. Caroti-
dangiografia esquerda sem anormalidades.

COMENTARIOS

Nas moléstias hereditarias com comprometimento de tecidos de origem
mesenquimatosa foram assinaladas, com freqiiéncia, anormalidade do sistema
vascular.

Na sindrome de Marfan foram relatados aneurismas nas artérias
aorta 1,2, 5' 7’ 17, 19y 22, 23, 24, 26, 29l Carétida comum 1, 2, 7, l'('Y 29' 30’ Subclévia 1, 2, 17,
2%, inonimada 2 7 17 pulmonar % 2!, esplénica 17, %0, iljaca 7, renal 17, mesentéri-
ca Y7, coronaria '°, humeral 2, femural 3°, na porcio extracraniana da carétida
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Fig. 2 — Caso F.F.G. — Carotidangiografia direita: preenchimento até
o sifdo carotideo com dilatacdo sacular intracavernosa.

interna ® e no seio de Valsalva 2°. Foram também descritas dilatagbes vari-
cosas dos membros inferiores, da crossa da veia subclavia ?® e coarctacéo
da veia cava superior 3°. Hemorragia subaracnéidea sem identificacdo de
malformacdo vascular intracraniana é citada por Walsh e Hoyt 3!; apesar dos
autores afirmarem ndo ter conhecimento de casos semelhante, com ou sem
aneurisma cerebral, referem, em outro capitulo ?2, a ocorréncia de aneurisma
supraclinéideo em paciente com sindrome de Marfan. Sinclair e col. 28 citam
o caso de paciente de 22 anos com hemorragia subaracnodidea associada a
hipertensdo arterial e rins policisticos.

Nas demais moléstias do colageno malformacoes arteriais e venosas extra-
cranianas foram igualmente descritas 3 6,8, 11, 13,14, 21,27 Anormalidades vas-
culares foram também referidas na cavidade intracraniana: aneurisma do
complexo da artéria cerebral anterior-artéria comunicante anterior com he-
morrgia subaracndidea ® e angioma arteriovenoso estendendo-se pelos hemis-
férios cerebelares e tronco cerebral?! na osteogénese imperfeita; fistulas ca-
rétido-cavernosas 8 20, aneurismas intracranianos multiplos 1®* e aneurisma su-
praclinéideo 32 na moléstia de Ehlers-Danlos; aneurismas da artéria carétida
interna ¢ no pseudoxantoma elastico.

Tais fatos demonstram que a deficiéncia de tecidos mesodérmicos de
sustentacdo em pacientes com moléstias hereditarias do tecido conjuntivo,
possibilita o aparecimento de malformacdes em praticamente todos os terri-
torios arteriais e venosos. O achado de anormalidade vascular intracraniana
em paciente com aracnodactilia ndo é, portanto, inesperado e, dificilmente,
poderia ocorrer por conta do acaso.

O quadro clinico apresentado por nossa paciente merece alguns comen-
tarios.
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Os aneurismas carotideos intracavernosos sao relativamente raros 12,16 e,
como em nosso caso, podem determinar miose pelo provavel comprometimento
das fibras oculossimpaticas pericarotideas 3. A extensio do comprometimen-
to sensitivo aos territérios inervados pelos trés ramos do nervo trigémeo é
pouco freqiiente e corresponde, na classificacao de Jefferson, a sindrome ca-
vernosa posterior 19, A diminui¢io da acuidade visual, referida pela paciente,
corresponderia & compressdo do nervo ou do quiasma Optico, fato ésse pouco
freqiiente nos aneurismas intracavernosos 25,

RESUMO

Citam-se as varias alteragOes vasculares nas moléstias hereditarias do
tecido coinjuntivo. E relatado um caso de sindrome de Marfan associado a
aneurisma intracavernoso da artéria carétida interna.

SUMMARY
Intracromial aneurysm in Marfan’s syndrome: a case report.

Vascular malformations in hereditary connective tissue diseases are
reviewed. Intracavernous aneurysm of the internal carotid artery in a
patient with Marfan’s syndrome is reported.
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