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RESUMO

ABSTRACT

A maioria dos casos de malformacdes arteriovenosas pulmo-
nares ocorre em pacientes portadores de telangiectasia
hemorragica hereditaria. £ uma doenca incomum, que
pode se apresentar com acidentes vasculares encefalicos
em pacientes jovens. Com o surgimento de dispositivos de
oclusdao, a embolizacdo percutanea tornou-se o tratamento
de escolha. Relatamos o caso de um paciente de 33 anos de
idade, com historia de multiplos acidentes vasculares encefa-
licos, cianose, dispneia, epistaxes recorrentes e presenca de
fistulas pulmonares de alto fluxo, submetido a embolizagao
por via percutanea. O paciente apresentou melhora clinica,
encontrando-se em acompanhamento ha 30 meses, sem sin-
tomas recorrentes.

DESCRITORES: Embolizagao terapéutica. Fistula arteriovenosa.
Telangiectasia. Malformagoes arteriovenosas. Artéria pulmonar.

Percutaneous Embolization of
Pulmonary Arteriovenous Fistulae in Patients with
Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia

Most cases of pulmonary arteriovenous malformations occur
in patients with hereditary hemorrhagic telangiectasia. It is a
rare disease that may present with stroke-like symptoms in
young patients. With the development of occlusion devices,
percutaneous embolization has become the treatment of choice.
We report a case of a 33 year-old man with a history of mul-
tiple strokes, cyanosis, dyspnea, recurrent epistaxis and high
flow pulmonary fistulae who was submitted to percutaneous
embolization. The patient improved clinically and has had no
recurring symptoms in the 30-month follow-up.

DESCRIPTORS: Embolization, therapeutic. Arteriovenous fistula.
Telangiectasis. Arteriovenous malformations. Pulmonary artery.

telangiectasia hemorragica hereditaria, também co-

nhecida como sindrome de Rendu-Osler-Weber,

é uma doenca autossomica dominante descrita
no século 19. Classicamente é diagnosticada pela
associagdo dos quatro critérios de Curagao: epistaxe
recorrente, telangiectasias multiplas em locais carac-
teristicos (labios, cavidade oral, dedos e nariz), malfor-
magdes arteriovenosas viscerais e histéria familiar.'
Existem dois tipos principais relacionados a mutagoes
de genes envolvidos na sinalizagao da superfamilia do

fator de transformacdo de crescimento beta (TGF-f).?
Pacientes com telangiectasia hemorragica hereditaria
do tipo 1 (endoglina) apresentam epistaxe em 50%
dos casos ao redor dos 10 anos, além de maior fre-
quéncia de malformacdes arteriovenosas pulmonares
sintomaticas e abscessos cerebrais,® enquanto pacientes
com telangiectasia hemorragica hereditaria do tipo 2
(ACVRL1) apresentam epistaxe 10 anos mais tarde que
o tipo 1, e apenas este tipo apresenta envolvimento
hepatico sintomético.
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Existe variagdo acentuada na penetragdo e apresen-
tacdo da doenca e argumenta-se que fatores externos,
como lesdo tecidual e ferimentos, sdo necessarios para
ativacdo da neoangiogénese e aparecimento de telan-
giectasias. A presenca de malformagdo arteriovenosa
pulmonar permite a passagem do sangue nao-oxigenado
para o atrio esquerdo, levando a cianose, e, frequen-
temente, a ocorréncia de acidente vascular encefalico
pode ser a manifestagao inicial.

Neste relato, descrevemos o caso de um paciente
com quadro de cianose, dispneia progressiva, episddios
recorrentes de epistaxe e quatro episédios prévios de
acidente vascular encefalico.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 33 anos, foi admitido
no pronto-socorro com nivel de consciéncia rebaixado,
desvio de rima labial a direita, disartria e parestesia a
direita, com inicio hd 24 horas. Na anamnese referia
dispneia aos esforcos acompanhada de cianose, epi-
sédios de epistaxe desde os 15 anos, dois quadros de
hemorragia digestiva alta e quatro de acidente vascular
encefalico isquémico. Por apresentar epilepsia, estava
em acompanhamento neurolégico com a hipétese de
vasculite do sistema nervoso central. Relatava histéria
de diabetes melito tipo 1, hipotireoidismo e sorologia
positiva para virus da imunodeficiéncia humana (HIV),
estagio A1, sem indicacgdo de antirretrovirais. Na familia
tinha um tio que apresentava episédios frequentes de
epistaxe e sangramento intestinal. Fazia uso regular de
insulina NPH, &cido valproico e levotiroxina.

Ao exame fisico, apresentava baqueteamento digital
e telangiectasias no palato. Os exames laboratoriais
evidenciaram hemoglobina de 17,3 g/dl. A ressonancia
magnética de encéfalo demonstrou miltiplas areas
isquémicas de varias idades, compativeis com lesdes
agudas, subagudas e antigas. Nao foram evidenciadas
malformacoes arteriovenosas cerebrais.

Investigou-se a etiologia cardioembdlica por meio
da ecocardiografia com microbolhas pela via transe-
sofagica, que mostrou passagem de microbolhas para
circulacdo esquerda, sugerindo presenca de forame oval
patente ou malformacdes arteriovenosas pulmonares.
O Doppler transcraniano com infusdao de microbolhas
evidenciou passagem de grande quantidade de mi-
crobolhas em repouso, acentuada com a manobra de
Valsalva, fortemente indicativo da presenca de shunt
direito-esquerdo de alta condutancia.

Baseando-se no quadro clinico, nos antecedentes
pessoais e familiares, e nos exames complementares, o
paciente apresenta os quatro critérios de Curacao para
o diagnéstico definitivo de telangiectasia hemorragica
hereditéria.*

Foi, entao, submetido a angiografia via artéria e veia
femoral direita, que mostrou coronarias sem lesdes,
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fungdo de ventriculo esquerdo preservada e presenca
de malformagoes arteriovenosas pulmonares de alto
fluxo em base (grande saco fistuloso com duas artérias
adutoras de 8 mm e 10 mm de diametro) e terco médio
de pulmao direito (pequena fistula com uma artéria
adutora de 3,5 mm de diametro), e forame oval patente
(Figura 1). Ndo havia hipertensdo em camaras direitas
e esquerdas, a saturacgdo arterial era baixa (84,2%), e
o fluxo calculado pela fistula foi de 0,89 I/min, com
razdo de fluxo Qp/Qs de 0,83.

Optou-se pelo tratamento percutaneo, que foi rea-
lizado sob anestesia local e leve sedagao (Figura 2 A,
B e C). O forame oval patente foi ocluido com prétese
Intrasept™ 25 mm (Cardia, Burnsville, Estados Unidos),
sem intercorréncias. A seguir, realizou-se embolizacao
das artérias adutoras da grande fistula arteriovenosa
pulmonar com préteses Amplatzer™ Vascular Plug (St.
Jude Medical, St. Paul, Estados Unidos) de 10 mm
e 16 mm de diametro. Apesar do posicionamento
adequado dos plugs, um fluxo residual significativo
foi constatado, optando-se pela reavaliacdo apés
alguns dias.

Em novo estudo ap6s 5 dias, observou-se trombose
apenas parcial dos plugs vasculares e persisténcia de
fluxo elevado pela fistula. Procedeu-se nova embo-
lizacdo, utilizando-se 2 coils MWCE-35-14-10-Nester,

Figura 1 - Em A, injecdo seletiva em artéria pulmonar direita mos-
trando a presenga de malformagoes arteriovenosas, sendo uma simples
(seta, por¢do superior) e outra complexa, com duas artérias adutoras
(setas, porgao inferior). Em B, injecdo seletiva em artéria pulmonar
esquerda mostrando auséncia de fistulas. Em C, injecdo seletiva em
artéria adutora mostrando saco fistuloso e veia envolvida (seta). Em D,
injecdo no forame oval patente em projecdo obliqua anterior esquerda
cranial mostrando passagem do contraste do atrio direito para o étrio
esquerdo (seta). AD = atrio direito; AE = atrio esquerdo; APD = artéria
pulmonar direita; APE = artéria pulmonar esquerda.
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1 coil MWCE-35-14-8-Nester, 3 coils MWCE-35-8-4-Tor-
nado e 2 coils MWCE-35-8-5-Tornado (Cook Medical,
Bloomington, Estados Unidos). Esses coils fibrados foram
posicionados em decorréncia do apoio proporcionado
pelos plugs vasculares (Figura 2 D). Foi embolizada,
adicionalmente, uma pequena fistula no lobo médio
com 1 coil MWCE-38-8-5-Nester (Figura 2 E e F). O
procedimento resultou em interrup¢ao completa do
fluxo pelos shunts, com melhora imediata da saturagao
arterial em ar ambiente.

O paciente recebeu alta hospitalar, em boas con-
dicdes clinicas, em uso de clopidogrel 75 mg/dia por
6 meses e acido acetilsalicilico 200 mg/dia por uso
continuo.

Apds 12 meses retornou ao hospital com queixa
de cefaleia, ndusea e tontura. Foi internado com sus-
peita de meningite, porém o diagnéstico foi afastado.

Figura 2 - Em A, resultado imediato ap6s oclusdo do forame oval patente
com prétese Cardia (seta). Em B, plugs vasculares liberados nas duas artérias
adutoras de grande fistula em pulmao direito (setas). Em C, resultado
imediato mostrando fluxo residual apds implante de plugs vasculares
(setas). Em D, novo procedimento realizado apés 5 dias com implante de
coils de Gianturco adicionais, utilizando o plug como ancora em artérias
adutoras de saco fistuloso maior (setas). Em E e F, oclusdao de microfistula
em lobo médio de pulmao direito com coil de Gianturco (seta).
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Novo Doppler transcraniano mostrou a passagem de
microbolhas, sugerindo o aparecimento de nova mal-
formacgdo arteriovenosa. Realizado cateterismo, que
evidenciou resultado mantido em shunts previamente
ocluidos; entretanto, observou-se o aparecimento de
nova malformacdo arteriovenosa pulmonar (pequeno
saco fistuloso com artéria adutora de 4 mm) em base
de pulmao direito (Figuras 3A e 3B), que foi embolizada
com sucesso utilizando-se coil MWCE-38-5-5-Stainless
Steel (Figura 3C).

O paciente encontra-se com 30° més apds a primeira
intervencdo, ndo tendo apresentado novos episédios de
embolia cerebral e com melhora da capacidade fisica,
queixando-se apenas de episodios esporadicos de epistaxe.

DISCUSSAO

A taxa de desenvolvimento de malformagdes arte-
riovenosas pulmonares em pacientes com telangiectasia
hemorrégica hereditaria é de 20% a 40% ao ano. Essas
fistulas sdo classificadas em simples, caracterizadas por
um saco fistuloso pequeno com uma artéria e uma veia
representando 80% dos casos, e complexas, com a
presenca de um saco fistuloso mais desenvolvido com
multiplas septagdes e mais de uma artéria e veia.® Neste
relato observamos a presenca de fistulas simples nos
lobos inferior e superior direito, e uma grande fistula
complexa também em lobo inferior direito, apresentando
duas artérias adutoras e uma grande veia, resultando
em alto fluxo direito-esquerdo.

Esses pacientes apresentam risco elevado de em-
bolia paradoxal por tromboembolismo venoso ou por

Figura 3 - Reavaliagdo angiografica do paciente em 12 meses, iden-
tificando artéria adutora de fistula em pulmao direito em projecdes
antero-posterior, em A (seta), e obliqua anterior direita, em B (seta).
Em C, resultado imediato ap6s oclusdo com coil de Gianturco (seta).
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trombo originado da préopria malformacao arteriovenosa,
podendo levar a quadros graves de acidente vascular
encefalico ou abscessos cerebrais. A oclusio percutanea
é indicada em todos os pacientes sintomaticos (cianose,
hemoptise e acidentes vasculares encefalicos recorren-
tes) e em todos os que possuirem fistulas com artérias
> 3 mm de diametro, os quais apresentam maior risco
de embolia paradoxal.®

Ndo ha estudo randomizado mostrando qual a
melhor opcdo terapéutica entre a oclusdo ou o trata-
mento clinico. Entretanto, existe ampla evidéncia a
favor da oclusdo quanto a reducdo da probabilidade
de embolizacao cerebral. Até 1977, o Gnico tratamento
existente era o cirdrgico, com a morbidade e a morta-
lidade podendo atingir até 4% a 5%; desde entao, o
tratamento percutaneo surgiu como opcao preferencial,

sendo mais seguro e eficaz.

As principais complicagdes desse procedimento sao
embolizacao do dispositivo, dor pleuritica, febre baixa
e derrame pleural (10% a 35%), infecgdo e infarto pul-
monar. As contraindicagdes sao hipertensao pulmonar
(moderada e grave) ou infec¢cao pulmonar. Para evitar o
deslocamento dos dispositivos, estes devem ser escolhidos
com diametro 2 mm maior que o didametro do vaso a
ser ocluido quando se utilizam coils ou diametro 20%
a 30% maior quando se empregam plugs.”

Neste caso, ndo houve dificuldade em tratar efeti-
vamente as fistulas simples com apenas um coil, mas a
fistula complexa apresentava adutoras calibrosas, sep-
tacoes mal definidas no saco fistuloso e veia calibrosa,
que sao preditores de alto risco de embolizagdo dos
coils, com consequéncias desastrosas para a circulagao
sistémica. Por esse motivo, optou-se pelo uso de Am-
platzer™ Vascular Plug, de dimensdes maiores que as
dos vasos adutores, evitando-se o risco de embolizacdo
sistémica. Estes foram importantes para o posicionamento
posterior de miultiplos coils pela persisténcia do fluxo
através da fistula, apds 5 dias de acompanhamento,
técnica utilizada com sucesso por Pereira et al.®.

A presencga concomitante de forame oval patente
aumentava a chance de tromboembolismo paradoxal,
sendo, por essa razdo, ocluido com prétese Cardia
25 mm, guiada por ecocardiografia transesofagica.
Apesar de o forame oval patente ter pequena dimensao,
tinel curto e auséncia de aneurisma do septo intera-
trial, a decisdo de oclui-lo baseou-se na presenca de
shunt direito-esquerdo através do septo interatrial em
paciente com varios episédios de acidente vascular
encefalico prévios.

A fisiopatologia do desenvolvimento de malforma-
cbes arteriovenosas aparenta envolver ndo apenas a
falta de inibicdo da via de neoangiogénese por falta
de ativagdo dos componentes dos receptores da su-
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perfamilia do TGF-B como também lesdo tecidual.’
Dentro desse modelo é esperado que novas malfor-
macoes arteriovenosas se estabelecam no futuro por
novos episédios de injlria a que estdo sujeitos tecidos
biolégicos. De fato, a taxa de recorréncia observada

é de 3% ao ano.'®

Apesar da dificuldade técnica e do alto risco de
embolizagdo do dispositivo oclusor em malformagao
arteriovenosa pulmonar complexa, a escolha inicial
do plug vascular, complementado com a utilizagao
dos coils fibrados, tornou viavel e seguro o tratamento
percutaneo deste caso. Acredita-se que o tratamento
concomitante do forame oval patente foi também im-
portante para a evolucdo livre de eventos embdlicos
em 30 meses de acompanhamento.
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