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RESUMO

Introducdo: O Anel Vascular deste caso esta dentro das
malformacdes do arco adrtico e seus vasos principais,
que representam menos de 1% do total das anomalias
congénitas cardiovasculares.! E uma doenca rara e grave
que merece atencdo. Objetivo: Relatar um caso de Anel
Vascular. Descri¢do: A.B.C., sexo masculino, 3 meses e 14
dias, quadro de Insuficiéncia Respiratéria e estridor
laringeo h& 2 meses. Episddios de dispnéia, cianose e
engasgos desde o nascimento. Tomografia de torax
mostrou arco aortico com duplicacdo, contornando o
esbfago e a traquéia, e se comunicando posteriormente,
formando a aorta descendente. Comentarios: Esse é um
caso de uma malformagdo cardiaca rara, uma
compressdo extrinseca da traguéia e eséfago por um anel
vascular. Os sintomas que cursam com essa patologia
sdo comuns na populagdo infantil, e muitas vezes, ndo
chama atenc¢do dos familiares e médicos. Por isso, deve-
se ficar atento e suspeitar de criangas com sintomas
respiratdrios como dispnéia, estridor, cianose e sintomas
esofagicos.

Descritores: dispnéia, cianose, Anormalidades Cardiacas

ABSTRACT

Introduction: Objective: Vascular Ring of this case is within
the malformations of the aortic arch and main vessels,
which represent less than 1 % of all congenital
cardiovascular anomalies. It is a rare and serious disease
that deserves attention it deserves. Objective: Report a
case about vascular ring. Description : ABC , male , 3
months and 14 days , frame stridor and respiratory
insufficiency 2 months ago . Episodes of dyspnea, cyanosis
and choking from birth . Chest CT showed aortic arch with
duplication, bypassing the esophagus and trachea , and
communicating subsequently forming the descending
aorta . Comments: This is a case of a rare cardiac
malformation, extrinsic compression of the trachea and
esophagus by a vascular ring. The symptoms that occur
with this disease are common in children, and often does
not call attention from relatives and doctors. Therefore,
one should be alert and suspicious of children with
respiratory symptoms such as dyspnea, stridor , cyanosis,
and esophageal symptoms .
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INTRODUCAO

Anéis Vasculares sdo anormalidades do arco
aortico que envolvem parcialmente ou completamente o
esdfago e/ou a traqueia, podendo causar disfagia e/ou
sintomas respiratorios.! Essas malformag6es do arco
aortico e seus vasos principais representam menos de
1% do total das anomalias congénitas cardiovasculares.?
O “anel vascular” mais comum e sério é aquele produzido
por um duplo arco adrtico.®

O Duplo Arco Adrtico caracteriza-se pela
persisténcia de ambos os arcos adrticos embrionarios,
que resulta numa aorta ascendente que bifurca
anteriormente a traquéia, dando origem aos arcos direito
e esquerdo. Geralmente o arco direito € o dominante e
passa posteriormente ao esdfago até encontrar a aorta
descendente a esquerda da linha média. 2

Os sintomas produzidos pelos Anéis Vasculares
dependem da constricao anatdmica da traquéia e es6fago,
sdo habitualmente precoces no duplo arco aértico
completo e consistem, principalmente, de dificuldade
respiratdria, cianose (associada especialmente com
alimentacdo), estridor e disfagia.®

A avaliacdo do paciente com suspeita de duplo
arco adrtico inicia-se com a rotina do torax: radiografia
convencional em posicdo péstero-anterior e perfil,
podendo-se acrescentar o esofagograma como avaliagdo
complementar. Os sinais sugestivos de anel vascular sdo:
alargamento do mediastino, presenca de um botéo aortico
a direita e evidéncia de compressdo traqueal e/ou
esofagiana.! Pode-se realizar a tomografia
computadorizada, cateterismo arterial ou a ressonancia
nuclear magnética com o intuito de planejar o ato
operatdério com maior precisdo.*

A divisdo cirtrgica do anel vascular é indicada
em qualquer paciente com sintomas de vias aéreas ou
compressao do esdfago e em pacientes submetidos a
cirurgia para correcdo de anomalias cardiovasculares
ou toracicas associadas. O principio fundamental do
tratamento cirdrgico de duplo arco adrtico € a divisdo do
anel para aliviar a compressao da traquéia e esofago.®
No presente caso busca-se chamar aten¢do para uma
patologia rara e grave, mas que cursa com sintomas
comuns na infancia.

2.OBJETIVO

Apresentar um caso de um Anel Vascular do tipo Duplo
Arco Adrtico, evidenciando sua raridade e a importancia
do seu diagndstico e sua terapéutica.

3. MATERIAL E METODO

Estudo descritivo, sob a forma de relato de caso.
Foi feita a revisdo de prontuério, com devida autorizacdo
do diretor clinico do Hospital Ferreira Machado.

Os principais achados referentes ao Duplo Arco
Adrtico foram obtidos a partir da anlise dos artigos mais

recentes, utilizando as bases de dados da PubMed-
MEDLINE (Medical Literature Analysis and Retrieval Sistem
on-line), LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe
em Ciéncias da Saude) e SciElo (Scientific Eletronic Library
Online).

4, DESCRICAO DO CASO

A.B.C., sexo masculino, 3 meses e 14 dias, deu
entrada em hospital para investigacdo de quadro de
Insuficiéncia Respiratoria com broncoespasmo e histéria
de estridor laringeo ha 2 meses e Bronquiolite. Paciente
com APGAR no primeiro e quinto minutos de vida de 9,
peso ao nascer de 2865¢g. H& relatos de episddios de
dispnéia em algumas posic¢des, cianose e engasgos
durante a amamentacéo desde o nascimento. Ao exame
fisico, paciente encontrava-se grave, dispnéico,
aciandtico, hidratado, hipocorado (++/4+), agitado, choro
constante, acompanha com o olhar. Aparelho
cardiovascular e abdome sem alteragBes. Aparelho
respiratorio apresentando murmurio vesicular presente
diminuido a esquerda com broncoespasmo.

Na investigacdo laboratorial, apresentou
hematdocrito de 30,8%, leucécito de 23000/mm? com 5%
de bastbes, 70% de segmentados, 19% de linfécitos e 6%
de mondcitos. Plaquetas de 748.000/mm3 e RDW de 12,5%.
A gasometria arterial mostrou pH de 6,78, pO2 de 100,2,
pCO2 de 140,9, HCO3 de 28,2, BE de -9,6 e SatO2 de 92,4%.

Radiografia de térax mostrou infiltrado em base
direita e esquerda, alargamento do mediastino, sem
atelectasias e suspeita de anel vascular a direita (Figura
1). Foi feita uma videolaringoscopia que ndo mostrou

Figura 1
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nenhuma alteragdo. Foi realizada uma tomografia
computadorizada de térax que mostrou presenca de
pneumotorax a direita e pneneumo-mediastino acentuado
e desvio do mediastino a direita. Areas hipodensas na
topografia do parénquima pulmonar na regido perihilar
e base pulmonar a direita. Infiltrado intersticial e alveolar
na regido perihilar e base pulmonar posterior a direita,
com reacao pleural adjacente (pequeno derrame pleural).
Conclui-se entdo que arco adrtico apresenta duplicacao,
contornando o esdfago e a traquéia, e se comunicando
posteriormente, formando a aorta descendente.

DISCUSSAO

O termo “Anel Vascular” é utilizado para aquelas
malformacdes do arco adrtico ou artéria pulmonar que
exibem uma relacdo anormal com a traquéia e o esdfago
e que representam menos de 1% das anomalias
cardiovasculares congénitas.® S4o mais encontrados em
criancas devido ao aparecimento precoce dos sintomas,
e adoenca nos adultos é rara. Contudo, pode ser silenciosa
e descoberta ao acaso.! As anomalias congénitas do arco
adrtico constituem um grupo de malformagbes que
causam compressdo do eséfago e/ou da traquéia, sendo
responsaveis por sintomas respiratorios e digestivos. S&o
classicamente subdivididas em anéis completos e em
anéis incompletos.® O Anel Vascular mais comum e grave
¢é aquele produzido por um Duplo Arco Aértico.?

No inicio da morfogénese embrionéria, as quatro
semanas de gestacao, uma artéria desenvolve-se em cada
um dos arcos faringeos na direcao cranio-caudal. Estas
artérias emergem dos troncos adrticos ventrais e abrem
nos troncos aodrticos dorsais, inicialmente bilaterais e
simétricos. Estes seis pares de arcos arteriais faringeos
sequenciais com simetria direita-esquerda constituem a
vascularizagdo primitiva das estruturas braquiocefalicas
e ndo se apresentam todos ao mesmo tempo, existindo
um padrdo de regressao/persisténcia de cada vaso.’

A maior porcao do primeiro, segundo e quinto
arco sofre regressao. ! O quarto arco aortico esquerdo
origina o arco aortico definitivo enquanto o quarto arco
aortico direito regride, ficando o tronco braquiocefélico
e aartéria subclavia direita. No entanto, no decorrer deste
processo, ocorrem diferentes padrdes embrionarios,
sendo que a existéncia de um Duplo Arco Adrtico o corre
quando ja houve regressao do primeiro, segundo e quinto
arcos bilateralmente, os terceiros ja originaram as
cardtidas primitivas, existindo ainda o quarto e o sexto
arcos de cada lado. Este padrdo embrionario
habitualmente regride a sétima semana de gestacdo com
a normal progressdo da morfogénese cardiovascular.?
Caso o quarto arco faringeo direito e a aorta dorsal direita
ndo regridam, este padrédo de Duplo Arco Adrtico mantém-
se mesmo apos o0 nascimento (Figura 2).°

O Anel Vascular mais comum e grave é aquele
produzido por um Duplo Arco Adrtico.® Este €
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Figura 2

caracterizado pela persisténcia de ambos os arcos
aorticos embrionarios e resulta numa aorta ascendente
que bifurca anterior a traquéia, dando origem aos arcos
direito e esquerdo. Geralmente o arco direito é o
dominante e passa posteriormente ao eséfago até
encontrar a aorta descendente a esquerda da linha
média.®

Os sintomas produzidos pelos Anéis Vasculares
dependem da constricdo anatémica da traquéia e eséfago,
e consistem, principalmente, de dificuldade respiratoria,
cianose (associada especialmente com alimentacgéo),
estridor e disfagia.® O inicio e a gravidade das queixas
dependem do grau de compressdo do anel.? As queixas
sdo agravadas pelo choro, alimentacdo e mudancas de
posicdo, de tal forma que a crianca poderd adotar uma
postura em opistotono.®

Criangas com sintomas de obstrucéo respiratéria
alta ou Asma de dificil controle devem ser precocemente
investigadas, com o objetivo de identificar a presenca de
compressdo traqueal, fazendo parte da preocupacdo
inicial de todo pediatra que acompanha um “bebé
chiador™.®

O diagnostico depende de um elevado grau de
suspeicdo. Uma histéria clinica atenta € fundamental,
pois a sintomatologia nem sempre é valorizada pela
familia.?2 Embora o diagnostico genérico de compressao
tragueal e/ou esofagica possa ser estabelecido de
maneira simples, ele €, na maioria das vezes, definido
tardiamente, retardando o tratamento cirargico. Tal fato
pode ser atribuido a diversidade dos sintomas, que,
muitas vezes, sdo confundidos com afec¢des pulmonares
ou com refluxo gastroesofagico.®

Na investigacdo do Anel Vascular, o primeiro
exame a ser realizado é a radiografia de térax.* Os sinais
sugestivos de anel vascular sdo: alargamento do
mediastino, presenca de um botéo aortico a direita,
evidéncia de compressdo traqueal e/ou esofageana,
atelectasias e hiperinsuflagdo.*

O cateterismo arterial € exame invasivo, e deve
ser indicado nos casos de cardiopatia complexa, ou
quando se suspeita de Anel da Artéria Pulmonar.®
Entretanto, é um exame de grande precisdo diagnostica,
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sendo importante em algumas situacdes para a escolha
do método cirargico.°

A divisdo cirargica do Anel Vascular é indicada
em qualquer paciente com sintomas de vias aéreas ou
compressao do eséfago e em pacientes submetidos a
cirurgia para correcdo de anomalias cardiovasculares
ou tordcica associadas. O principio fundamental do
tratamento cirdrgico de duplo arco aértico € a divisdo do
anel para aliviar a compressdo da traquéia e esbfago. °

CONCLUSAO

Esse € um caso de uma malformacdo cardiaca
rara, uma compressao extrinseca da traquéia e esdfago
por um Anel Vascular. O defeito decorre da persisténcia
de ambos os arcos aérticos, direito e esquerdo, em que
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