0873-9781/09/40-6/268
Acta Pediatrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria

CASO CLINICO

Duplo arco adrtico: causa rara de estridor
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Resumo

O estridor é uma manifestacio frequente na idade pedidtrica.
Quando surge precocemente e de forma persistente, sugere
lesdes congénitas da drvore laringo-traqueo-bronquica. Sao
descritos dois lactentes com estridor desde as primeiras sema-
nas de vida, desencadeado pela amamentacdo e pelo choro. A
broncofibroscopia e a ressonancia magnética (RM) do
mediastino conduziram ao diagnéstico de duplo arco adrtico.
A evolucgdo foi favordvel apds a correcgdo cirtrgica. O duplo
arco adrtico é¢ uma malformacao cardiovascular rara, que pode
condicionar um quadro de obstrucdo respiratéria mantida,
com necessidade de intervencao cirdrgica. A broncofibrosco-
pia pode sugerir o diagndstico e excluir outras etiologias. A
RM do mediastino é actualmente o exame de eleicdo, reser-
vando-se a angiografia para os casos duvidosos.

Palavras-chave: estridor, anel vascular, duplo arco aértico,
broncofibroscopia, RM do mediastino
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Double aortic arch: a rare cause of stridor
Abstract

Stridor is a common manifestation in infants and children.
When noticed from the first months of life, it suggests a con-
genital or acquired laryngeal or tracheobronchial disease. We
present two cases of infants with stridor since birth, which
worsened by feeding and crying. Bronchoscopy and a medias-
tinic magnetic resonance imaging (MRI) in both led to double
aortic arch diagnosis. Double aortic arch is a rare congenital
cardiovascular anomaly and it can result in severe respiratory
distress, needing surgical approach Bronchoscopy may sug-
gest the diagnosis and exclude other etiologies. MRI of the
mediastinum is currently the method of choice, reserving
angiography for doubtful cases.

Key-words: stridor, vascular ring, double aortic arch, bron-
choscopy, mediastinic MRI
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Introducao

O estridor é provocado pela turbuléncia do fluxo de ar nas
vias aéreas superiores, constituindo um sinal frequente na
idade pedidtrica'. Na maioria das vezes surge num contexto
infeccioso agudo como manifestagdo da laringotraqueite
viral. Quando se torna persistente, pode dever-se a imaturi-
dade da drvore respiratéria (laringo-traqueo-broncomalécia),
estar relacionado com certas malformacdes (estenoses subglo-
tica e traqueo-bronquica e hemangioma subglético) ou com
compressdes vasculares extrinsecas'”.

As malformagdes vasculares mais representativas sdo as que
resultam de um desenvolvimento andmalo do arco adrtico e
dos seus vasos principais. A compressao pelo tronco braquio-
cefélico arterial é a mais frequente e de evolucdo geralmente
benigna**. O duplo arco adrtico é uma situacdo rara que ori-
gina um anel vascular envolvendo a traqueia e o es6fago,
manifestando-se por estridor, dificuldade respiratéria e/ou
disfagia®’.

Relato de casos
Caso 1

Lactente de dois meses, sexo masculino, caucasiano, primeiro
filho de um casal jovem ndo consanguineo. A gravidez decor-
reu sem intercorréncias e o parto foi de termo por ventosa.
Teve um indice de Apgar de 10 ao quinto minuto e somatome-
tria adequada a idade gestacional. Mantinha amamentagdo
exclusiva com evolugdo estaturo-ponderal no percentil 50-75

e desenvolvimento psicomotor adequado.

Recorreu ao servico de urgéncia por tosse e dificuldade respi-
ratéria de agravamento progressivo, apesar da terapéutica
com corticéide oral e salbutamol inalado. Apresentava difi-
culdade respiratéria moderada e era evidente uma tosse disfo-
nica. Auscultavam-se sibilos, expiragcdo prolongada e estridor.
Os sons cardiacos eram normais. A radiografia toracica mos-
trava padrdo de hiperinsuflacdo. Foi internado com o diagnés-
tico de laringotraqueobronquite. No decurso do internamento,
tornou-se evidente uma alternancia entre sintomatologia larin-
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gea (estridor inspiratério) e manifestagdes de obstrugdo das
vias aéreas inferiores (sibilancia e expiracdo prolongada).
Verificou-se que a amamentag¢do desencadeava um estridor
intenso acompanhado de cianose e sensagdo de sufocacio que
obrigava a vdrias interrupgdes. Os sintomas também eram
exacerbados pelo choro e decibito dorsal. Estes episddios
foram notados desde o nascimento, sendo aceites como “‘nor-
mais” pela familia.

Caso 2

Lactente do sexo feminino com quatro meses, caucasiano.
Nasceu de parto eutécico de termo, apds gravidez normal.
Teve um indice de Apgar de 10 ao quinto minuto e somato-
metria adequada a idade gestacional. Fez aleitamento mater-
no exclusivo durante 15 dias, apds o que iniciou leite adapta-
do sem intolerancias. Era a segunda filha de pais jovens ndo
consanguineos. Tinha um desenvolvimento psicomotor ade-
quado e crescimento estaturo-ponderal no percentil 90.

Nos antecedentes pessoais havia um internamento aos 2
meses por bronquiolite e choro disfénico, durante o qual foi
realizada pesquisa ecogréfica de refluxo gastro-esofdgico
que revelou refluxo de grau ligeiro. Apds a alta, apesar da
cinesioterapia respiratoria e medidas anti-refluxo, manteve
tosse e hipersecrecdo bronquica. Foi re-internada cerca de
um més e meio depois por agudizacdo da sintomatologia
respiratoria. Apresentava um quadro de dificuldade respi-
ratéria moderada e rouquidao. A auscultacdo pulmonar evi-
denciava abundantes fervores sub-crepitantes de médias
bolhas bilaterais e a auscultacdo cardiaca era normal. Nao
havia sinais laboratoriais de infec¢io bacteriana e a radio-
grafia tordcica apresentava um padrdo intersticial hilifugo
bilateral. Durante o internamento tornou-se perceptivel um
estridor inspiratério episddico claramente desencadeado
pelo choro e pelo dectubito dorsal, sem relagdo com o alei-
tamento. Esta sintomatologia era referida desde as pri-
meiras semanas de vida.

Em ambos os casos, atendendo a presenca de um estridor de
inicio precoce, persistente e com episddios de agravamento,
decidiu-se efectuar broncofibroscopia, observando-se com-
pressdo extrinseca pulsatil no terco distal da traqueia. No pri-
meiro caso situava-se na parede postero-lateral direita, con-
dicionando uma redu¢@o do respectivo ltimen para 20% do
normal, e no segundo caso havia compressao da parede ante-
rior e postero-lateral direita a condicionar redug@o do ltimen
para 30% do normal.

A natureza pulsatil e a localizagdo da compressdo, tornava
como mais provdvel a hipdtese de compressao vascular. Foi
efectuada RM mediastinica, que no primeiro caso revelou um
arco direito dominante com possivel duplicidade e arco
esquerdo atrésico, e no segundo uma evidente duplicidade do
arco adrtico com arco direito dominante (fig. 1 e 2).

Os lactentes foram submetidos a intervengdo cirdrgica para
laqueacgdo e divisao do segmento esquerdo e canal arterial.
Em ambos houve melhoria progressiva do estridor e desapa-
recimento da sintomatologia respiratéria no ano que se seguiu
a cirurgia, sendo a recuperacdo mais lenta no primeiro caso.
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Figura 1 — Imagem de duplo arco aértico em corte coronal de RM do
mediastino (2° caso).
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Figura 2 — Imagem de duplo arco adrtico em corte transversal de RM
do mediastino (2° caso).

Discussao

As malformagdes do arco adrtico e seus vasos principais
representam menos de 1% do total das anomalias congénitas
cardiovasculares’®. O duplo arco adrtico caracteriza-se pela
persisténcia de ambos os arcos adrticos embriondrios, que
resulta numa aorta ascendente que bifurca anterior a traqueia,
dando origem aos arcos direito e esquerdo®’’. Geralmente o
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arco direito € o dominante e passa posteriormente ao es6fago
até encontrar a aorta descendente a esquerda da linha média.
Apesar do canal arterial ndo ser fundamental para esta com-
pressdo vascular, pode contribuir para o estreitamento da tra-
queia e es6fago’. Na maior parte das vezes o duplo arco adr-
tico ocorre isoladamente, embora possa estar associado a
outras cardiopatias como a tetralogia de Fallot e a transpo-
sicdo dos grandes vasos*”.

O inicio e a gravidade das queixas dependem do grau de com-
pressdo do anel vascular’. A sintomatologia surge habitual-
mente nos primeiros meses de vida, podendo variar desde
estridor, infec¢des respiratérias de repeticdo, até episddios
subitos de “sufocamento” com apneia que podem ser fatais.
As queixas sdo agravadas pelo choro, alimentagcdo e mudan-
cas de posi¢ao, de tal forma que a crianca poderd adoptar uma
postura em opistétono’. Apds a introduc@io dos alimentos séli-
dos quase sempre surge disfagia®’.

O diagndstico depende de um elevado grau de suspeigdo.
Uma histéria clinica atenta é fundamental pois a sintomato-
logia nem sempre € valorizada pela familia e ndo € especifica.
Nos casos apresentados, a persisténcia de estridor desde o
nascimento (com episédios de agravamento relacionados com
a posicao ou alimentagdo) motivou o estudo etioldgico.

Os exames complementares como a radiografia do tdrax, o
exame baritado do eséfago e a broncofibroscopia podem fazer
suspeitar do diagndstico, a0 mostrarem sinais de compressao
extrinseca da traqueia ou do es6fago®. Na broncofibroscopia,
a presenca de uma massa pulsitil na parede postero-lateral
direita do terco inferior da traqueia é muito sugestiva. Este
exame possibilita ainda a pesquisa de lesdes intrinsecas e per-
mite um estudo funcional e dindmico das vias aéreas’.

A RM do mediastino constitui o exame de elei¢do para a con-
firmacdo diagndstica, podendo evitar exames invasivos***?,
como aconteceu nos casos apresentados. A angiografia é
importante em situagdes duvidosas, permitindo uma melhor
defini¢do anatémica.

A ecocardiografia ¢ um exame util para a exclusdo de outras
malformacgdes associadas, mas raramente possibilita a visua-
lizacdo nitida do duplo arco adrtico’. Como as vias respirato-
rias fetais contém liquido, a traqueia torna-se hipoecogénica e
facilita o diagnéstico pré-natal'.

O tratamento € cirdrgico e, no caso mais frequente de arco
direito dominante, consiste na laqueagdo do arco esquerdo
hipoplésico®"*.

O prognoéstico € geralmente bom quando ndo existem outras
malformagdes associadas, com remissdo da sintomatologia a
médio prazo™®. No entanto, nos meses ap0s a intervencao pode
persistir um estridor ligeiro, como ocorreu no primeiro caso
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em que o grau de compressdo era maior e a sintomatologia
mais grave. Quando a evolugdo é menos favordvel podera
coexistir uma traqueomalacia*®*.

Perante uma crianca com estridor episédico e de inicio pre-
coce, devemos considerar no diagndstico diferencial doencas
raras malformativas como o duplo arco adrtico.
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