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RESUMO

A dissec¢do aortica consiste na subita separagdo da
camada média da aorta com infiltracdo de sangue em um
espaco virtual entre a intima e a adventicia que origina
uma falsa luz e forma um hematoma. Este estudo relata
um caso considerado atipico do ponto de Vvista
epidemiolégico em uma paciente com aspecto marfandide.
Além disso, destaca-se o quadro clinico prolongado e
diagnoéstico tardio. Trata-se de uma paciente do sexo
feminino, 32 anos, que apresentou dor precordial
anginosa, subita. Os exames complementares incluiram
eletrocardiograma com padréo de hipertrofia ventricular
esquerda e troponinas negativas; ndo sendo iniciada
nenhuma terapéutica imediata. Apdés 5 dias, paciente
apresentava dor leve em dorso responsiva a analgésicos,
pressdo arterial divergente, pulso radial e pedioso com
amplitudes aumentadas, sopro diastolico em borda
esternal direita e crepitacdes pulmonares.
Ecocardiograma transtoracico evidenciou dissec¢do
aortica do tipo A de Stanford. Além dos fatores de riscos
classicos como aterosclerose, hipertensdo e tabagismo,
deve-se lembrar das desordens do colageno, especialmente
naqueles pacientes com estigmas da doenca. A atencéo
para a epidemiologia da dissec¢do da aorta é essencial
para o diagnostico e tratamento precoces reduzindo a
morbimortalidade desta condigao clinica.

PALAVRAS-CHAVE: Disseccdo aértica, sindrome de
Marfan, anormalidades cardiovasculares.

ABSTRACT

Aortic dissection consists of the acute separation of the
middle layer of the aorta with infiltration of blood in a virtual
space between the intima and the adventitia that originates a
false light and forms a hematoma. This study reports a case
considered atypical in the epidemiology in a patient with
character of Marfan syndrome. In addition, there is a
prolonged clinical course and late diagnosis. The patient is a
32-year-old woman who presented with acute, precordial
angina. Electrocardiogram that evidenced a left ventricular
hypertrophy. The cardiac enzymes were negatives and no
treatment was started. After 5 days, the patient had mild pain
in the back responsive to analgesics, divergent blood
pressure, radial and pedial pulse with increased amplitudes,
diastolic murmur on the right sternal border and lung stertors.
Transthoracic echocardiogram showed Stanford type A aortic
dissection. In addition to the classic risk factors such as
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atherosclerosis, hypertension and smoking, collagen disorders
must be remembered, especially in those patients with
characteristics of the disease. Attention to the epidemiology
of aortic dissection is essential for early diagnosis and
treatment for the morbidity and mortality of this clinical
condition.

KEYWORDS: Aortic dissection, marfan syndrome,
cardiovascular abnormalities

1. INTRODUCAO

Segundo Dinato et al. (2018)* a disseccdo da aorta é
uma sindrome adrtica aguda caracterizada por uma
subita separagdo da camada média do vaso, induzindo a
infiltracdo de uma coluna de sangue em um espaco
virtual formado entre a intima e a adventicia,
originando uma falsa luz de extensdo variada e a
formagdo de hematoma. Manning & Black (2017)?
descrevem que a doenca é multifatorial, tendo como
provéveis causas sindromes genéticas (destaque para as
de Marfan e Ehlers-Danlos), hipertensdo arterial
sistémica cronica, doencas do tecido conjuntivo ou
causas iatrogénicas como a lesdo vascular durante o
cateterismo arterial. Black & Manning (2019)? afirmam
que partir do local de rotura da camada intima, a
disseccdo pode ter progressdo proximal ou distal. Desta
forma, ramos arteriais como corondrias, carotidas,
renais, mesentérica e iliacas podem ser comprimidos
ou ocluidos pela disseccdo ocasionando isquemia,
conforme destacado por Manning & Black (2017)2.

Khan & Nair (2002)* chamam a atengéo para o fato
desta patologia ser uma emergéncia que exige pronto
diagndstico e conduta terapéutica agressiva sem a qual
a mortalidade consegue chegar a 75% nas primeiras 48
horas e 90% na primeira semana. Segundo Black &
Manning (2019)° a disseccdo da aorta toracica na
maioria das vezes € suspeitada clinicamente pela
histdria e exame fisico quando o paciente se apresenta
com quadro severo, agudo, muitas vezes migratdrio
com dor tordcica anterior (na disseccdo da aorta
ascendente) ou dor toracica posterior ou nas costas
(arco ou descendente). Os autores afirmam, ainda, que
este diagnostico pode ser facilmente esquecido entre os
pacientes com dor toracica aguda, sendo necessario
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uma suspeita a partir do exame inicial para se obter um
diagndstico oportuno de modo que a terapia possa ser
instituida de forma imediata®.

De acordo com Neinaber & Eagle (2003)° o sistema
de Stanford é o mais comum para a distin¢do dos casos
e classifica as disseccfes na aorta ascendente e arco
como tipo A, independentemente do local da lesdo na
intima (flap) e as outras dissecgdes séo classificadas
como tipo B. Os autores também relatam o sistema
DeBakey que baseia-se no local de origem da leséo: o
tipo | se origina na aorta ascendente e se propaga ao
menos no arco aodrtico; o tipo Il é proveniente e
confinado a aorta ascendente; e o tipo Il se inicia na
aorta descendente e pode se estender distal ou
proximal®.

Para Black & Manning (2019)%, os objetivos do
tratamento precoce da disseccdo adrtica devem ser
controlar a dor e limitar a extensdo da disseccdo,
utilizando terapia anti-impulso, que na maior parte das
vezes envolve a administracdo de betabloqueadores e
controle da pressdo arterial. O momento e a
necessidade de intervencdo (cirdrgica / endovascular) é
diferente para disseccdo da aorta torcica ascendente
(tipo A) e descendente (tipo B) e, portanto, a rapida
determinagdo da extensdo da dissec¢do € importante,
conforme descrito por Black & Manning (2019)3.
Dinato et al. (2018)! relatam que embora tenham
ocorrido diversos avancos na propedéutica da disseccgao
da aorta, a mortalidade relacionada a doenga continua
alta, entre 25 e 30%, em se tratando do evento agudo.
Segundo Manning & Black (2017)> a morte por
disseccdo aortica pode estar relacionada a ruptura da
disseccdo para o pericardio precipitando tamponamento
cardiaco, dissec¢do aguda no anel valvular aértico
induzindo a regurgitacdo adrtica grave, obstrucdo dos
ostios da artéria corondria levando ao miocéardio infarto
e faléncia de 6rgdo-alvo devido a obstrugdo dos vasos
do ramo adrtico abdominal.? Por isso, é imprescindivel
o alto indice de suspei¢do no contexto do atendimento
das emergéncias cardiovasculares, como alerta Dinato
etal. (2018)*.

O objetivo deste relato é descrever um caso
considerado atipico, tendo em vista ndo corresponder
as caracteristicas epidemioldgicas apresentadas na
literatura, além de quadro clinico com sintomatologia
prolongada e diagndstico tardio de dissec¢do adrtica
em paciente com aspecto marfanoide.

2. CASO CLINICO

Trata-se de um estudo retrospectivo e analitico que
avaliou dados de prontuario de pacientes, tendo o0s
autores recebido autorizacdo formal da Clinica Médica
Isabel de Hungria, que mantem os prontuarios sob a
guarda. N&o houve interferéncia dos pesquisadores na
condugdo do caso clinico.

Paciente do sexo feminino, 32 anos, compareceu ao
pronto atendimento com relato de quadro subito de dor
precordial definitivamente anginosa. Eletrocardiograma
evidenciou padrdo de hipertrofia ventricular esquerda.
Troponina negativa.
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Na ocasido, recebeu alta hospitalar para domicilio e
foi orientada a procurar o servico de cardiologia para
acompanhamento  ambulatorial. Em  consulta
ambulatorial cardioldgica realizada 5 dias ap6s inicio
dos sintomas, a paciente relatou quadro de dor leve no
dorso, aliviada pelo uso de paracetamol com codeina.

Ao exame fisico encontrava-se alerta, aspecto
marfanoide, orientada no tempo e no espago, pressdo
arterial divergente 120 x 50 mm Hg sentada, pulso
radial e pedioso com amplitudes aumentadas, afebril,
eupneica, aciandtica e anictérica. Ausculta cardiaca:
ritmo cardiaco regular com sopro diastélico em borda
esternal direita. Ausculta pulmonar: presenca de
crepitacdes. Abdome livre e indolor. Foi submetida no
consultério ao exame de Ecocardiograma transtoracico
que evidenciou o diagnostico de disseccdo aortica do
tipo A de Stanford. Foi encaminhada para a unidade de
terapia intensiva do Hospital Santa Casa de Belo
Horizonte com manutencdo da dorsalgia leve.
Apresentava-se normotensa, sem drogas vasoativas. No
terceiro dia de internacdo foi submetida a correcéo
cirtrgica com tubo valvado com substituicdo da valva
adrtica por protese valvar bioldgica.

Figura 1. Corte tomografico evidenciando aneurisma da aorta
ascendente, com flap hipodenso em seu interior, sugestico de
dissec¢do, com calibre maximo em sua origem de 7,4 cm.

3. DISCUSSAO

Segundo Melvinsdottir et.al (2016)® a dissecgdo
aguda de aorta consiste em uma suUbita separacdo da
camada média do vaso, levando a infiltracdo de uma
coluna de sangue entre as paredes da artéria. Este fato
pode determinar uma falsa luz, bem como a formacéo
de um hematoma. A incidéncia de dissec¢do adrtica na
populacdo geral é estimada em 2,6 a 3,5 casos para
cada 100.000 pessoas/ano.

No que diz respeito a fatores de risco, diversas
variaveis podem ser relacionadas ao aumento da
chance de degeneracdo da camada média e ao
surgimento da dissecgdo, mas Wilson et al. (2017)7
destacam a aterosclerose, hipertensdo, tabagismo, sexo
masculino, presenca de aneurisma de aorta e
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arteriopatias inflamatdrias. Entretanto, situacdes de
aumento abrupto da pressdo arterial em usuarios de
cocaina ou de crack, ou mesmo cendrios de
levantamento excessivo de peso, tém também sido
associadas com a ocorréncia de disseccdo, como
descrito por Dinato et al. (2018)%. Evangelista et al
(2018)® e Januzzi et al. (2004)° apontam que as
desordens do colageno geneticamente mediadas, como
a sindrome de Ehlers-Danlos, Marfan e Loeys-Dietz
também representam fatores de risco importantes: em
relacdo aos pacientes mais jovens (com menos de 40
anos) uma analise de seu perfil epidemiolégico revelou
que tais individuos eram menos propensos a ter um
histérico de hipertensdo ou de aterosclerose, mas
possuiam maior probabilidade de ter sindrome de
Marfan, valvula aértica bicuspide ou cirurgia adrtica
prévia. Tal perfil estd em consonancia com a paciente
do caso em questdo, visto que a mesma apresenta
ectoscopia de aspecto marfanoide. Contudo, a
mortalidade entre os pacientes jovens foi semelhante a
de pacientes com mais de 40 anos de idade,
independentemente do local da dissec¢do. Além disso,
Dinato et al. (2018) e Barison et al (2015)° reafirmam
que outro ponto importante de ser abordado é a histdria
familiar de doenca da aorta, visto ser um significativo
fator predisponente e sua etiologia genética ndo-
sindrdmica ja ser bem reconhecida. Outras condicGes
de risco sdo doengas inflamatdrias cursando com
vasculite (como arterite de células gigantes e arterite de
Takayasu) bem como presenca de coarctacdo da aorta e
sindrome de Turner.

Segundo uma pesquisa clinica realizada durante 20
anos pelo Registro Internacional de Dissec¢do Adrtica
Aguda (International Registry of Acute Aortic
Dissection - IRAD) e Evangelista et al (2018)2, no que
tange ao segmento da aorta acometido, estima-se que
as disseccOes da aorta em sua porcdo ascendente
apresentam quase o dobro da prevaléncia, quando
comparada a disseccdo de sua porcdo descendente
(67% vs. 33%). Ademais, tal pesquisa relata uma idade
média na apresentacdo clinica de 63 anos, com
significativa predominancia do sexo masculino (65%).

Farber & Ahmad (2017)* destacam em um manual
que sequéncia fisiopatoldgica das dissec¢des adrticas
envolve inflamacdo da parede da aorta, apoptose das
células musculares lisas vasculares, degeneracdo da
média adrtica, ruptura da elastina e entdo, disseccdo
dos vasos. As disseccBes podem comunicar-se de volta
com o limen verdadeiro da aorta através da ruptura da
intima em um ponto distal, mantendo o fluxo
sanguineo sistémico.

Conforme os autores Khan & Nair (2002)4,
Svensson et al (1990)*?, Borst et al (1987) e Saadi &
Wender (2001), as dissecgbes adrticas sdo
classificadas quanto ao tempo de evolugdo (aguda ou
cronica, quando as alteracbes clinicas ocorrem em
tempo inferior ou superior a 14 dias, respectivamente)
e quanto ao local da aorta envolvido no processo de
dissecgdo. A classificacdo de Stanford é a mais
utilizada e divide as dissec¢Bes agudas de aorta em 2
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grupos, dependendo do envolvimento ou ndo da aorta
ascendente: tipo A- quando ha envolvimento da aorta
ascendente no processo de disseccdo
independentemente do local do orificio de entrada e da
extensdo distal da aorta comprometida (tipo | e 1l de De
Bakey); tipo B- quando a dissec¢do ndo envolve a aorta
ascendente, ou seja, aquelas que se iniciam ap0s a
artéria subclavia esquerda (tipo Il de De Bakey).
Segundo DeBakey, elas podem ser classificadas em trés
tipos: 1. tipo I: com origem na aorta ascendente,
estendendo-se pelo menos até o arco adrtico; 2. tipo Il
quando se restringe a aorta ascendente; e, 3. tipo IlI:
com origem na aorta descendente.

Esta classificacdo tem importancia pratica, pois, nas
disseccBes que envolvem a aorta ascendente (tipo A), a
histéria natural ndo é favordvel e a intervencédo
cirlrgica deve ser imediata, para evitar a ruptura e
morte por tamponamento cardiaco, corrigir a
regurgitacéo adrtica quando presente, excluir o local de
laceragdo da intima, e redirecionar o fluxo de sangue
para dentro da luz verdadeira aos ramos supra aorticos
e & aorta descendente, conforme apontado por
Svensson et al (1990)?, Borst et al (1987)" e Saadi &
Wender (2001)*. A paciente relatada no caso foi
diagnosticada com disseccdo adrtica do tipo A de
Stanford.

Jé nas dissecg¢des do tipo B, a evolugéo € bem mais
favordvel com o tratamento clinico, com mortalidade
de 10% em 30 dias, enquanto nos pacientes operados a
mortalidade é maior (31%) e a incidéncia de paraplegia
de 18% na cirurgia convencional, de acordo com
Hagan et al. (2000)*°. Erbel et al (2001) afirma que ao
ser feito o diagndstico, o paciente deve ser transferido
para uma unidade de terapia intensiva para
monitorizacdo da frequéncia cardiaca e presséo arterial.
Tratamento com betabloqueadores e nitroprussiato de
sédio deve ser iniciado, assim como analgesia.

Dinato et al. (2018)! e Michaelis et al (2017)Y
chamam atencdo que o diagnostico de dissecgao adrtica
¢ por vezes complexo, sobretudo por possuir uma
apresentacdo clinica mais inespecifica ou mesmo por
um primeiro diagnostico equivocado durante a
avaliacdo inicial. Seus sinais e sintomas dependem da
extensdo da disseccdo, bem como das estruturas
cardiovasculares acometidas. Na maioria dos casos, ela
tende a se apresentar através de dor toracica em regido
anterior de inicio subito, intensidade severa, tipo
lancinante, por vezes associada a quadros
hipertensivos, sincope e bradicardia, o que motiva o
paciente a procurar assisténcia médica em minutos ou
horas. A dor torécica também pode irradiar-se para o
dorso, sendo esta a queixa mais frequente dos pacientes
com dissec¢do do tipo B, com possivel irradiacdo para
a regido abdominal. No presente relato, a dissec¢do foi
descoberta apenas a partir de 5 dias do inicio dos
sintomas, em atendimento ambulatorial posterior a
procura em pronto atendimento. Esse fato reforca a
complexidade do diagndstico no inicio do atendimento,
a despeito de sintomas considerados tipicos.

Apesar de a maior parte dos pacientes
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apresentarem-se hipertensos durante o evento agudo,
hipotensdo com instabilidade hemodindmica também
podem ocorrer. Possiveis explicacfes para este fato sdo
a ocorréncia de hemorragia, de isquemia miocardica ou
evolucdo para insuficiéncia adrtica aguda. Além disso,
quadros em que os pacientes afirmam auséncia de dor
por vezes estdo relacionados a tamponamento cardiaco,
também com hipotensdo associada conforme descrito
por Dinato et al. (2018)! e reafirmado por Park et al
(2004)%8, A literatura também revela outras
manifestacBes clinicas menos tipicas, sendo em geral
mais relacionadas a pacientes idosos. De acordo com
Park et al (2004)'8, eventualmente, os pacientes podem
iniciar a apresentacdo clinica com sincope, acidente
vascular encefalico ou outros déficits neuroldgicos, que
podem ocorrer em virtude de ma perfuséo cerebral ou
medular ou de compressdo nervosa extrinseca. Outro
achado caracteristico e importante no exame fisico,
embora ndo muito frequente, descrito por Dinato et al.
(2018)! consiste no déficit ou na diminuicdo de pulso
em decorréncia da variacdo de fluxo nas artérias
periféricas, podendo ou ndo estar associado a variacdo
da pressdo arterial sistémica (superior a 20 mmHg)
quando comparada com o membro contralateral.

Para Khan & Nair (2002)%, o diagndstico depende,
inicialmente, da suspeita clinica. A paciente relatada
compareceu ao pronto atendimento com quadro subito
de dor precordial, definitivamente anginosa. Apés 5
dias, dor leve do dorso, aliviada com o uso de
paracetamol e codeina. A radiografia de térax e o
eletrocardiograma também devem ser realizados,
apesar da baixa especificidade. O eletrocardiograma da
paciente do caso evidenciou padrdo de hipertrofia
ventricular esquerda. Além disso, exames laboratoriais
devem ser feitos. No caso relatado, a troponina
apresentou-se negativa. Isselbacher et al (2005)%
orientam que os exames de imagem devem confirmar o
diagnostico e fornecer dados relativos a localizagéo,
extensdo e tipo de disseccdo, presenca de trombos,
comprometimento de ramos adrticos e sinais iminentes
de sua ruptura.

Ressonancia Magnética (RM) é um exame com alta
especificidade e sensibilidade, entretanto, possui
contraindicagdo relativa em paciente instavel, devido
ao longo periodo de tempo para sua realizacdo, e por
ser um método de menor disponibilidade conforme as
Diretrizes Assistenciais do Hospital Sirio-Libanés
(2003)®. A Tomografia Computadorizada (TC) ¢é
método acurado, rapido, disponivel na maioria das
unidades de emergéncia, por isso, amplamente
utilizado como apontado por Isselbacher et al (2005)*.
De acordo com Campos Filho (2001)%, o
Ecocardiograma Transesofagico (ETE) pode ser o
procedimento de escolha nos casos em que
insuficiéncia adrtica é suspeitada ou o paciente estd
instavel, por ser rapido, seguro, de baixo custo e
bastante disponivel. O Ecocardiograma Transtoracico
(ETT) é til na abordagem inicial, por ser exame nao-
invasivo e de facil execucdo. Isselbacher et al (2005)°
cita que o método possui alta sensibilidade (75%) para
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dissecgdes do ‘Tipo A’ e avalia insuficiéncia adrtica e
derrame pericardico. No caso da paciente em questdo,
esse exame foi realizado e evidenciou o diagndstico de
disseccdo aortica do tipo A de Stanford.

No que concerne as possiveis complicacdes de uma
disseccdo  aodrtica, sabe-se que estas  sdo
consideravelmente graves e podem ser inerentes a
evolugdo da doenca. A insuficiéncia valvar aortica
aguda em decorréncia da extensdo proximal da
delaminacdo € a principal complicagcdo cardiaca da
dissecgdo tipo A, acometendo cerca de 50% dos
pacientes com este tipo, segundo Dinato et al. (2018).
Outras complicacdes citadas por Michaelis et al
(2017)7 sdo ruptura adrtica, sindrome de ma perfusio,
dissec¢do retrograda, hipertensdo refrataria e isquemia
miocardica que cursa com faléncia cardiaca. As
complicacBes pds-operatOrias precoces mais comuns
sdo infeccdo, sangramento, insuficiéncia pulmonar e
renal. As complicacOes tardias incluem a regurgitagéo
adrtica progressiva, quando a valva adrtica ndo tiver
sido substituida; a formacéo de aneurismas localizados
e a disseccdo recorrente. Tais complicacfes tardias
ocorrem principalmente nos primeiros 2 anos, devendo
0 paciente ser acompanhado periodicamente como
destaca Isselbacher et al (2005)%.

4. CONCLUSAO

A disseccdo aguda da aorta & uma entidade clinica
rara, contudo, com alta morbidade e mortalidade em
cenarios com pouca assisténcia médica. O diagndstico
da disseccdo aguda da aorta é muitas vezes complexo
devido aos sintomas que muitas vezes mimetizam
outras doencas cardiacas, porém é fundamental para
que o paciente seja encaminhado para centros de
terapia intensiva e recebam a terapéutica adequada.

Desta forma, é essencial conhecer e questionar esse
diagnéstico. Para tal, deve-se atentar para a
epidemiologia da disseccdo de aorta que prevalece em
pacientes do sexo masculino, tabagistas e portadores de
aterosclerose, hipertensdo, doengas prévias da aorta e
doencas do colageno. Neste caso, relata-se o caso de
um paciente portador da sindrome de Marfan que
evoluiu com disseccdo aguda da aorta chamando a
atencdo para a importancia da ectoscopia e do exame
fisico do paciente nas unidades de emergéncia.
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