Casos Clinicos

Case Reports

Rotura de aneurisma da aorta — um diagnostico

por vezes dificil

Aortic aneurysm dissection — diagnosis may be hard to make

Patricia Monteiro’, Ana Vieira™, Méario Parreira™

Resumo

0Os autores apresentam o caso de uma doente de 70 anos, admi-
tida para esclarecimento de um quadro clinico caracterizado por
astenia marcada, anemia e elevagao da velocidade de sedimenta-
¢do (VS), seis semanas apds episodio stbito de toracalgia anterior
intensa. A investigacao realizada permitiu o diagnostico final de
disseccdo aortica subaguda do tipo A. A doente foi submetida a
intervencdo cirlirgica com colocagdo de protese endovascular,
encontrando-se actualmente assintomatica.

A disseccdo aortica encontra-se habitualmente associada a
um quadro clinico agudo e altamente sintomatico. Este caso é
demonstrativo das dificuldades no diagndstico de disseccao da
aorta, nos casos em que esta condicdo se manifeste como uma
doenca arrastada, paucissintomatica, dominada por sintomas
gerais inespecificos associados a elevacdo marcada dos para-
metros inflamatérios. O reconhecimento de formas atipicas de
apresentacdo, um elevado grau de suspeicdo e uma investigacéo
imagioldgica adequada e atempada poderdo contribuir para me-
Ihorar a nossa capacidade para o diagnéstico desta entidade.

Palavras chave: aneurisma da aorta; disseccdo da aorta;
velocidade de sedimentacao

Introducéo

A disseccao aguda da aorta é uma patologia rara, com

uma incidéncia de 0.5 a 1/100 000/ano nos Estados

Unidos, afectando principalmente individuos a partir

da quinta década de vida e do sexo masculino.
Trata-se de uma emergéncia médica com elevada

mortalidade, que apenas pode ser minorada pelo
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Abstract

The authors report the case of a 70-year-old woman admitted
with intense asthenia, anaemia and increased erythrocyte sedi-
mentation rate following an acute and sudden episode of anterior
thoracic pain six weeks before. Clinical investigation was conclusi-
ve for the diagnosis of subacute aortic dissection type A. Surgical
repair and placement of endovascular prosthesis was performed,
allowing the disappearance of general manifestations.

Aortic dissection is usually associated with an acute and highly
symptomatic clinical presentation. This case report illustrates the
diagnostic difficulties when aortic dissection presents with promi-
nent features characterized by systemic symptoms and elevated
acute phase response laboratory parameters. Knowledge of this
atypical presentation, a high degree of suspicion, and investiga-
tion using an adequate imaging method will help improve our
capability for a correct diagnosis of this entity.

Key words: aortic aneurysm, aortic aissection; erythrocyte
sedimentation rate.

rapido reconhecimento e consequente instituicao de
terapéutica adequada. Se nao for diagnosticada atem-
padamente, a taxa de mortalidade acresce de 1 a 2%
por hora, até 90% nas primeiras semanas.’

A disseccao define-se como aguda nos primeiros
15 dias de evolucao, subaguda até aos dois meses e
cronica apds o segundo més. Apos a fase aguda, a
mortalidade e o risco de progressio da doenca dimi-
nuem com o tempo.’

Séo raros os casos em que a dissec¢do se apresen-
ta de forma cronica e atipica caracterizada por um
quadro febril prolongado associado aos sintomas
constitucionais e elevacdo da velocidade de sedimen-
tacdo (VS).*°

O caso clinico que apresentamos pretende ilustrar
como uma apresentacdo e evolucao menos comuns,
a escassez de meios de diagnodstico disponiveis e,
provavelmente, a ndo inclusao desta hipotése no diag-



nostico diferencial, podem dificultar o diagnéstico e
a instituicao de terapéutica adequada.

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 70 anos de idade, residente
em darea rural no concelho de Grandola, com antece-
dentes pessoais de hipertensao arterial e dislipidemia,
medicadas. Esteve aparentemente bem até seis sema-
nas antes da admissao, altura em que referiu um epi-
sodio de toracalgia anterior, intensa, de inicio subito,
com irradiacio ao dorso, acompanhada de mal-estar
geral. A doente recorreu ao Servico de Atendimento
Permanente (SAP) da sua area de residéncia, onde
foi observada, efectuou um ECG e foi submetida
a terapéutica analgésica, tendo alta medicada com
anti-inflamatorios nio esterdides (AINEs). Nos dias
seguintes, por persisténcia da dor tordcica, ja menos
intensa, a doente recorreu por vdrias vezes ao SAP de
Grandola, ao Servico de Urgéncia (SU) do Hospital de
Sao Bernardo (HSB) e ao médico assistente. Obteve
sempre indicacdo para AINE e analgésicos, tendo,
inclusivamente, iniciado fisioterapia. Nas semanas
seguintes notou alivio da dor, mas iniciou queixas de
cansaco facil, astenia intensa e anorexia. Os exames
complementares entretanto realizados revelaram uma
hemoglubina de 108 g/L e VS de 106 mm/hr sendo
nesta altura referenciada ao Hospital com pedido
urgente de Consulta de Medicina. Negava dispneia,
pieira, ortopneia ou outros sintomas respiratorios,
epigastralgia, sintomatologia sugestiva de hemorragia
gastrintestinal, queixas osteoarticulares, bem como
febre, diaforese ou emagrecimento significativo. Ne-
gava antecedentes de tuberculose.

O exame objectivo, na admissao, revelava uma do-
ente com um bom estado geral e de nutricao, apirética,
eupneica, normotensa, sons cardiacos disritmicos,
sem alteracoes da auscultacao pulmonar; o exame
abdominal, a palpacao dos pulsos periféricos, o exame
articular e o exame neurologico eram normais.

Foram realizadados alguns exames laboratoriais
(Quadro 1). A analise sumaria de urina foi normal. A
telerradiografia de torax (Rx torax) revelou alarga-
mento da sombra cardiaca e do mediastino, pequeno
derrame pleural esquerdo, sem alteracoes dos campos
pulmonares. O electrocardiograma (ECG) efectuado
na admissao mostrou fibrilhacao auricular com res-
posta ventricular rapida, QS de V1-V4 com ligeiro
supradesnivelamento de ST nas mesmas derivacoes e
ma progressao das ondas R de V4-V6. A ecografia ab-

QUADRO I

Resultados analiticos na admissao

Valores hematoldgicos

Hemoglobina (g/L) 108
Hematocrito (%) 31,1
Volume globular médio (fL) 96,4
Leucdcitos (109/L) 7,8
Contagem diferencial (%)
Neutrofilos 69%
Linfocitos 19%
Mondcitos 9%
Eosindfilos 1%
Basdfilos 2%
Plaquetas (109/1) 362,000
Velococidade de sedimentacéo 114
eritrocitaria (mm/hr)
Ferro sérico (umol/L) 32
Ferritina (mcg/L) 2227
Transferrina (mcg/L) 132
Outros valores laboratoriais
Glicose em jejum (mg/dL) 127
Ureia (mg/dL) 47
Creatinina (mg/dL) 0,9
lonograma Normal
Aspartato aminotransferase (U/L) 99
Alanina aminotransferase (U/L) 113
Fosfatase alcalina (U/L) 525
Gama glutamil transferase (U/L) 391
Desidrogenase lactica (U/L) 668
Bilirrubina total (mg/dL) 0,79
Bilirrubina directa (mg/dL) 0,38
Creatinina quinase (U/L) 34
Troponinas 0,02
Colesterol total (mg/dL) 198
Colesterol HDL (mg/dL) 52
Colesterol LDL (mg/dL) 144
Trigliceridos (mg/dL) 176
Proteina C reactiva (mg/dL) 3,4

dominal mostrou um figado com dimensoes normais
e sem alteracoes da ecoestrutura, com as restantes
estruturas abdominais igualmente sem alteracoes
estruturais relevantes.
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Realizou-se um ecocardiograma transtoracico
(ETT) que demonstrou uma raiz da aorta e aorta
ascendente dilatadas, cuspides aodrticas ligeiramente
espessadas com abertura sistolica conservada, ven-
triculo esquerdo nao hipertrofiado, funcao sistolica
global deprimida, hipocinesia da parede anterior e
septo interventricular, derrame pericardico mode-
rado anterior, posterior e lateral, sem compromisso
hemodinamico, insuficiéncias mitral ligeira e aortica
moderada.

Consideraram-se os diagnosticos de aneurisma
da aorta, enfarte do miocardio em fase subaguda
complicada de pericardite — sindrome de Dressler
—ou, eventualmente, pericardite de outra etiologia —
nomeadamente infecciosa, neoplasica ou associada
a uma conectivite. Iniciou terapéutica com dcido
acetilsalicilico e um inibidor do enzima de conversao
da angiotensina, com beneficio.

Complementou a avaliacdo analitica, obtida com a
realizacao de serologias para echovirus, coxsackievi-
rus e virus da imudeficiéncia humana 1 e 2, as quais
foram negativas, tal como os marcadores de auto-
imunidade, nomeadamente anticorpo antinuclear
(ANA), Anti-DNA e anticorpo anticitoplasma do
neutrofilo (ANCA), o VDRL e o teste de tuberculina
(5 Un PPD).

Para melhor esclarecimento do alargamento do
mediastino, realizou Tomografia Computorizada (TC)
toracica que revelou dilatacao aneurismatica da aorta
toracica, derrame pleural esquerdo e derrame peri-
cardico, auséncia de lesdes pleuro-parenquimatosas,
sendo impossivel melhor caracterizacdao pela nao
utilizacdo de contraste endovenoso.

Foi entao solicitada Angio Ressonancia Magnética
(Angio-RM), que evidenciou uma disseccao aodrtica
tipo A associada a hematoma da média da porcao
inicial do segmento ascendente adrtico e insuficiéncia
valvular aortica, hemopericardio ao longo da parede
anterior da auricula direita e derrame pleural bilateral
de minimo volume.

Foi posteriormente realizado ecocardiograma
transesofagico (ETE), que confirmou a disseccao 6
cm acima do plano valvular (duas zonas de flap de-
limitando dois falsos limen em volta do verdadeiro
limen), estendendo-se pela crossa da aorta e aorta
descendente, estando o falso lumen, a nivel da aorta
descendente, trombosado, mantendo um perimetro
superior ao verdadeiro lumen; regurgitacao aortica
de grau ligeiro.
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Aortografia revelando passagem de contraste do interior do
limen para a parede do vaso onde fica algum contraste retido

apos a sua passagem.

Na avaliacao pré-operatoria a doente foi submetida
a cateterismo cardiaco. A coronariografia foi normal.
A ventriculografia esquerda revelou discinesia apical,
acinesia postero-basal e antero-lateral e hipocinesia
importante diafragmatica, sendo a fraccao de ejeccao
global do ventriculo esquerdo calculada em 38%. A
aortografia colocou em evidéncia insuficiéncia aortica
grau I1I/1V e dilatacao moderada da aorta ascendente,
e confirmou disseccao da aorta tipo A, com visuali-
zacao de falso lumen antes da origem da subclavia
esquerda (Fig. 1).

A doente foi orientada para o hospital de referén-
cia, onde foi submetida a intervencao cirturgica com
colocacao de protese endovascular. Actualmente,
encontra-se assintomatica tendo-se registado regres-
sdo das alteracoes laboratoriais evidentes na admissao,
apresenta uma insuficiéncia valvular aortica ligeira e
¢ acompanhada em consulta de follow-up de cirurgia
cardio-toracica e cardiologia.

Discussao

Apesar da extensa literatura sobre dissecc¢do da aorta,
a historia natural desta patologia continua ainda mal
esclarecida.® Tradicionalmente, o diagndstico clinico
de disseccao aortica é inadequado, sendo correcta-
mente suspeitado em apenas 15 a 43% dos casos, na
avaliacao inicial do doente.*” Quando o diagnodstico



é estabelecido, nao ¢é infrequente que seja acidental
e decorrente da investigacao de outras hipoteses
diagnosticas. Os estudos pés-mortem mostram que o
diagnostico correcto nao chega mesmo a ser alcancado
em cerca de 10% dos casos.®

Na classificacio de Stanford consideram-se dis-
seccoes tipo A as que envolvem a aorta ascendente
(disseccao proximal), independentemente do local de
origem, e tipo B todas as que ndo envolvem a aorta
ascendente (disseccdo distal). Na classificacido de De-
Backey consideram-se trés tipos de disseccao aortica:
tipo I, com origem na aorta ascendente, estendendo-se
pelo menos até ao arco aortico e frequentemente para
a aorta descendente, tipo II limitada a aorta ascen-
dente e a tipo III, com origem na aorta descendente,
geralmente com propagacao distal da disseccao, po-
dendo, raramente ter uma evolucao retrograda.’

A maioria dos doentes com disseccao da aorta to-
racica referem dor lancinante (sensibilidade 90%) de
instalacdo subita (sensibilidade 84%). Por outro lado,
a auséncia de dor subita diminui a probabilidade de
disseccao [valor preditivo (vp) negativo 0,3 intervalo
confianca (IC) 95% 0,2-0,5].1° A localizacao da dor
¢ mais frequentemente toracica (32%), dorsal (32%)
ou abdominal (23%)."°

Outras formas de apresentacao incluem: sincope
(13%), isquemia cerebral (6%), rotura para o pericar-
dio com tamponamento cardiaco, envolvimento de
uma ou mais coronarias (habitualmente, a coronaria
direita), causando um sindrome corondria aguda,
rouquidao, disfagia, sindrome da veia cava superior,
sindrome de Horner.!® Manifestacoes raras de dis-
seccdo, em particular de disseccdo crénica, incluem
um quadro de febre persistente, sudorese nocturna,
perda ponderal e mal-estar geral associado a elevacao
dos parametros de fase aguda, nomeadamente da VS
e anemia de doenca cronica, mimetizando outras
entidades clinicas, nomeadamente, doenca infecciosa,
neoplasica ou auto-imune.*’

Ao exame objectivo, 49% dos doentes encontram-
se hipertensos; no entanto, igual proporc¢io estio
hipotensos ou normotensos. Em 31% dos doentes
é evidente a diminuicdo de um ou mais pulsos (ca-
rotideos, radiais, femurais) ou uma assimetria da
tensao arterial (TA) superior a 20 mmHg. Um sopro
diastolico de regurgitacao adrtica pode ser encontrado
em 28% dos casos. Cerca de 17% dos doentes tém
sintomas neurologicos. A auséncia de qualquer destes
sinais nao altera significativamente a probabilidade

do diagnostico.'

O RX do térax habitualmente, é anormal (sensi-
bilidade 90%), podendo demonstrar alargamento do
mediastino, dilatacdo da crossa da aorta, alteracdo
do diametro entre a aorta ascendente e descendente,
indefinicao da margem da aorta, derrame pleural
unilateral ou bilateral, sinal do célcio (consiste na
separacao da intima calcificada da margem externa
a nivel da crossa = lcm presente numa minoria dos
casos). O achado de uma aorta ou mediastino sem
alteracoes radiologicas diminui a probabilidade de
disseccao (vp negativo 0,3 IC 95% 0,2-0,4).'°

No que se refere a alteracoes electrocardiogrificas,
na literatura é referido que o aparecimento de ondas
Q de novo ou supradesnivelamento ST é evidente em
7% dos doentes, na altura da admissdo. No entanto,
uma variedade de alteracdes podem surgir, nomeada-
mente fibrilhacao auricular, alteracoes inespecificas
da repolarizacao, evidéncia de hipertrofia ventricular.
Por outro lado, ECG’s normais ocorrem em 8 a 31%
dos doentes, ou seja, tanto a presenca como a ausén-
cia de alteracoes electrocardiograficas tem um valor
preditivo baixo.”!°

Parece ser a conjugacao de varios factores que
contribui para aumentar a probabilidade do diagnos-
tico. A presenca de dor tordcica subita, assimetria dos
pulsos periféricos e alargamento do mediastino, triade
presente em 27% dos doentes, aumenta significativa-
mente a probabilidade de disseccao (vp positivo 66,0
IC 95% 4,1-1062,0).1°

Os factores predisponentes sao: a hipertensao arte-
rial presente em 75% dos casos, coarctacao de aorta,
valvula aortica bicuspide, vasculites do tipo arterite
de células gigantes, doencas congénitas do tecido
conjuntivo como a sindrome de Marfan e, menos
frequentemente, a sindrome de Ehlers-Danlos, sindro-
me de Turner, gravidez, cocaina, trauma, caterizacao
intra-aortica, historia de cirurgia cardiaca.'”

As principais causas de morte sao rotura adrtica
com hemopericardio e/ou hemotorax, enfarte cerebral,
isquemia visceral e insuficiéncia cardiaca aguda.'

Uma vez colocada a hipotese de disseccao, devem
ser seleccionados os meios complementares de diag-
nostico adequados para confirmacao do diagnostico,
consoante os recursos disponiveis e a estabilidade
clinica do doente. A telerradiografia de torax, o ECG
e 0 ETT sdo mandatorios.'!* A escolha entre o ETE,
a TC toracica, a Angio-RM e a aortografia com co-
ronariografia nao ¢ consensual'’'>. No estudo IRAD
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(International Registry of Acute Aortic Dissection)
o teste inicial usado mais frequentemente foi a TC
toracica (61%), seguida do ETT associado ao ETE em
33%, a aortografia em 4% e a RM em apenas 2%."' O
segundo método diagnostico foi a ETT/ETE em 56%
dos casos, a TC toracica em 18%, a angiografia em
17% e a RM em 9%. A maioria dos doentes foi sub-
metida a vdrios exames de imagem, com uma média
de 1.8% por doente.'

Uma vez estabelecido o diagnostico e caracteriza-
da a disseccao, tém indicacao cirtrgica as seguintes
situacoes: disseccao da aorta proximal, disseccao da
aorta distal complicada, disseccao distal na sindrome
de Marfan.’

No caso clinico por nos apresentado o diagnosti-
co final foi disseccao Tipo A de Stanford e Tipo I de
DeBakey associada a hematoma da média na porcao
inicial do segmento ascendente adrtico e insuficiéncia
valvular aortica. Complicou-se ainda de enfarte do
miocardio diagnosticado ja em fase subaguda, resul-
tado do efeito compressivo do falso lumen associado
ao hematoma intramural sobre as coronarias, que se
revelaram normais.

Neste contexto, o achado de derrame pericardico
e elevacao dos parametros inflamatorios sustentam
a hipotese inicialmente considerada de sindrome de
Dressler. Esta ¢ uma complicacdo possivel em que o
envolvimento pericardio surge entre 2 a 12 semanas
ap6s um EAM, por um mecanismo de auto-imunida-
de, muitas vezes associando um derrame pericardico
a um derrame pleural. Pode associar-se a um quadro
de mal-estar geral e sintomas sistémicos inespecificos,
como era o caso da nossa doente.

A idade superior a 50 anos, a associac¢do de sinto-
mas sistémicos e elevacdo marcada da VS leva ainda
a consideracao do diagnostico de arterite das células
gigantes, também como factor de risco para a ocor-
réncia de aneurisma e disseccdo da aorta. A auséncia
de cefaleia ou de anomalias da artéria temporal, a
negatividade dos marcadores de auto-imunidade e
o desenrolar do quadro clinico e laboratorial, com
regressao das alteracoes laboratoriais evidentes na
admissao, permitiram excluir este diagnostico.

A hipotese final ¢ a de se tratar de um caso de dis-
seccdo aortica atipica, na qual todo o quadro clinico
e laboratorial resultam da evolucao cronica de uma
disseccao adrtica cujo quadro inicial, nao permitindo
o diagnostico na fase aguda, é posteriormente mas-
carado por uma constelacdo de alteracoes clinicas e
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laboratoriais incaracteristicas e insuspeitas daquele
diagnostico.

Foi pela sua raridade, na forma de apresentacao,
que decidimos apresentar e partilhar a nossa expe-
riéncia neste caso, realcando as dificuldades que se
nos colocam quando situac¢des pouco frequentes, mas
graves, como a disseccao da aorta, se manifestam de
forma insuspeita e subaguda. B
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