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Resumo

Os anéis vasculares sdo uma causa rara de sintomatologia respi-
ratéria na crianga, cuja gravidade estd directamente relacionada com
o grau de compresséo traqueobrdnquica.

Os autores descrevem o caso clinico de uma lactente de trés
meses de idade admitida na Unidade de Cuidados Intensivos
Pedidtricos para recobro de pds-operatério de fundoplicatura. O
quadro de insuficiéncia respiratéria aguda apds extubagdo, cuja
gravidade motivou novo perfodo de ventilagio mecanica, bem como
as dificuldades encontradas na optimiza¢do dos parmetros venti-
latérios levantaram a suspeita de traqueomaldcia com eventual
massa compressiva extrinseca associada. Os exames comple-
mentares efectuados conduziram ao diagndstico de duplo arco adrti-
co.
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Summary

Double Aortic Arch. Clinical Report.

Tracheobronchial compression of vascular origin is an uncom-
mon but important cause of respiratory distress in infants and chil-
dren.

The authors present the clinical report of a three month old
infant admitted in the intensive care unit for postoperative care after
antireflux surgery. An acute respiratory distress emerging after extu-
bation, as well as the difficulties in optimizing the ventilatory parame-
ters, lead to the suspicion of tracheomalacia associated with an even-
tual extrinsic compression. Diagnostic findings revealed a double
aortic arch.
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Introduciao

Os anéis vasculares sdo malformagdes do arco adrtico
e/ou da artéria pulmonar que tém uma relacdo anormal
com a traqueia e o es6fago e representam menos de 1% das
anomalias cardiovasculares congénitas.

O duplo arco aédrtico € o anel vascular mais frequente.
A consequente sintomatologia € ditada pelo grau de constri¢io
anatomica da traqueia e eséfago e consiste essencialmente
em dificuldade respiratdria e estridor, por vezes exacerba-
do durante a alimentag@o.

A frequéncia das queixas respiratérias na primeira
infancia e a inespecificidade das manifestacdes clinicas
desta malformagfo dificultam o diagndstico, o que torna
imprescindivel uma elevada suspeicdo clinica.

Caso clinico

Lactente do sexo feminino, trés meses de idade, raca
caucasiana, admitida na Unidade de Cuidados Intensivos
Pediétricos (UCIP) para recobro e optimizagio de cuida-
dos pés-operatérios de fundoplicatura de Boix-Ochoa.

Os antecedentes familiares eram irrelevantes. Nasceu
por parto eutécico as 40 semanas de gestacio, indice de
Apgar 9/10 e antropometria adequada a idade gestacional.
Alimentada com leite adaptado desde o nascimento.

Desde o 8° dia de vida apresentava discreto estridor
inspiratério, rouquiddo e alguns episédios de engasgamen-
to durante a mamada, pelo que necessitava de uma pausa
durante a toma do biberdo. A mae negava qualquer outro
sinal ou sintoma acompanhante, nomeadamente, hipersu-
dorese, cianose ou regurgitacdo. Aos 15 dias de vida foi
internada no hospital da drea de residéncia por suspeita ndo
confirmada de aspira¢do de vémito. Durante a estada no
hospital foram registados vérios episédios de regurgitagdo,
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pelo que iniciou leite espessado e medidas anti-refluxo.
Teve um segundo internamento as seis semanas por bron-
quiolite. Dois dias apds a alta, um episédio de engasga-
mento com cianose durante a mamada motivou reinterna-
mento. O estudo efectuado, que incluiu radiografia de
térax, Rast as proteinas do leite de vaca, teste de suor e
endoscopia digestiva alta, ndo evidenciou alteragdes. O
estudo esofagogdstrico contrastado demonstrou refluxo
gastroesofdgico patoldgico. A auséncia de melhoria clinica
com tratamento médico motivou a transferéncia para o
Hospital de S. Jodo a fim de realizar fundoplicatura, a qual
decorreu sem intercorréncias.

Apds admissdo na UCIP em ventilagio mecanica, foi
extubada ao fim de oito horas, tendo ficado polipneica e
com dificuldade expiratéria moderada. Nas 48 horas
seguintes registou-se agravamento progressivo da dificul-
dade respiratdria, com estridor inspiratdrio, expiracéo pro-
longada, expansdo tordcica reduzida, diminuicdo da satu-
racdo periférica em oxigénio (SpO2) e acidose respiratdria,
pelo que foi novamente intubada e reiniciada ventilagio
mecanica. Este agravamento clinico nfdo evoluiu com
critérios analiticos sugestivos de infec¢do nem de alteracGes
radiolégicas do parénquima pulmonar. Nos periodos de
maior reactividade, era notéria uma dificuldade expiratéria
com sons respiratdrios ensurdecidos, diminui¢do da SpO:z e
elevagdo dos valores de CO2 expirado. Este quadro mel-
horava significativamente apds introdugdo de mais um
centimetro do tubo endotraqueal, ficando junto da carina, o
que fez pressupor a existéncia de um obstéculo ao fluxo de
ar a nivel traqueal. Estes achados, acrescentados a histéria
clinica, levantaram a hipétese de uma malformag&o traqueal
subjacente, nomeadamente traqueomaldcia.

A broncofibroscopia evidenciou um colapso dindmico
imediatamente acima da carina que, juntamente com o
edema da mucosa, reduzia o lumen traqueal a uma fenda
de 2 a 3 mm, com parede anterior pulsitil e redug@o signi-
ficativa do calibre de ambos os bronquios principais. A
TAC cervicotordcica confirmou os achados anteriores e
excluiu lesdes extratraqueais de caricter expansivo ou
massas intrinsecas (Fig.1).

Fig. 1 - TAC toricica evidenciando redug@o do lumen traqueal (seta).

O ecocardiograma confirmou a integridade estrutural
cardiaca. A impossibilidade de visualizagdo do arco adrti-
co para além da carétida esquerda refor¢ou a probabilidade
diagnéstica agora colocada de um anel vascular. A aor-
tografia documentou um duplo arco aértico, completo,
com o arco anterior esquerdo mais hipopldsico.

A correcgiio cirtirgica consistiu -na ressec¢do do arco
anterior esquerdo, distal a subcldvia esquerda e aortopexia
ao esterno. Cerca de 72 horas apds a cirurgia, a crianga foi
extubada com sucesso, tendo tido alta da Unidade, clinica-
mente bem.

Durante todo o internamento manteve estabilidade
hemodinamica. Os valores tensionais ligeiramente superiores
ao percentil 95 para a idade normalizaram apds a correc¢do
cirirgica. Nao foram registadas intercorréncias infec-
ciosas.

Teve alta hospitalar cerca de vinte dias apds a cirurgia,
sem sintomatologia respiratéria nem digestiva. A radiografia
esofagogéstrica contrastada de controlo mantinha imagem
de indenta¢do no eséfago (Fig.2).

Fig. 2 - Radiografia contrastada com imagem de indentag@o esofdgica

Discussao

O duplo arco adrtico, descrito pela primeira vez por
Wolman em 1939, é consequéncia da persisténcia dos
quartos arcos adrticos embriondrios, direito e esquerdo,
formando assim um anel vascular completo em torno da
traqueia e do es6fago .

Os sintomas relacionam-se directamente com o grau
de constricdo anatémica e consistem essencialmente em
estridor inspiratério associado a algum grau de dificuldade
expiratéria, vémitos e disfagia, todos exacerbados pela
agitagdo e/ou choro "?. Devido & imaturidade da carti-
lagem traqueobrdnquica, os recém-nascidos e os lactentes
sdo particularmente vulnerdveis as compressdes extrinse-
cas das vias aéreas, o que os torna precocemente sin-
tomdticos. No presente caso clinico, a sintomatologia res-
piratéria iniciada pelo 8° dia de vida juntamente com as
regurgitacbes observadas em meio hospitalar foram
atribuidas ao refluxo gastro-esofdgico subjacente, prote-
lando assim o diagnéstico definitivo.
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A exacerbac¢do da sintomatologia respiratéria docu-
mentada apds a primeira extubaciio bem como as dificul-
dades na optimizagdo ventilatéria faziam pressupor a
existéncia de um obstidculo mecénico com resisténcia ao
fluxo de ar. Neste contexto, colocaram-se como hipdteses
de diagndstico uma traqueomalédcia associada ou ndo a
alguma massa compressiva extrinseca, tais como anel vas-
cular ou lesdo tumoral.

A radiografia contrastada do eséfago é um procedi-
mento simples e Util perante suspeita clinica de anel vas-
cular e, geralmente, mostra uma indentacfo caracteristica ®¥. A
ressonincia magnética nuclear é a que melhor documenta a
anatomia da aorta e a relagfo espacial entre o anel vascu-
lar, a traqueia e o es6fago. Esta exame permite uma melhor
programagiio da correccdo cirtrgica e, dada a sua
inocuidade, tem vindo a substituir a angiografia, técnica
imagiolégica até entfio tida como exame preferencial ©.
Neste caso, o primeiro estudo contrastado focou o terco
esofdgico distal, ocultando a imagem de indentagdo pre-
sente no terco superior. Atendendo as caracteristicas técni-
cas do aparelho de ressonidncia magnética nuclear
disponivel no nosso hospital e a idade da doente, ndo nos
foram garantidas imagens com definicdo suficiente. Por
este motivo e pela necessidade de um diagnéstico rdpido
optamos pela realizacéo do cateterismo cardiaco.

O duplo arco aértico é um achado tipicamente isolado,
sem predilec¢do para nenhum dos sexos. A tetralogia de
Fallot e os defeitos ventriculares septais sdo as cardiopatias
mais frequentemente associadas 9. Estudos recentes
descreveram a presenca da dele¢do cromossémica 22ql11
em 14% dos doentes, sugerindo uma base genética @. A
maioria destas mutagles surgem de novo, ndo havendo
nenhum padrdo de hereditariedade reconhecido. Na nossa
doente, o duplo arco adrtico era uma malformacio isolada
e o caridtipo ndo mostrou a referida delegdo.

O arco direito é dominante em 70% dos casos € 0
esquerdo hipopldsico em 20% . Raros casos de hiperten-
sdo arterial associada a duplo arco aértico tém sido expli-
cados por coartagio ou membrana endoluminal presente
num dos ramos ou coarta¢do da aorta a jusante do arco®.
Os valores tensionais elevados neste caso normalizaram
apés a cirurgia apesar de nfio se ter verificado nenhuma
destas alteracdes.

A rotura da aorta para o eséfago, embora sendo uma
complicac@io rara, pode surgir no decorrer de intubagdo
géstrica ou esofagoscopia . Deste modo, quando hé a sus-
peita de anel vascular, estes actos requerem uma maior
prudéncia na execug@o.

O tratamento é cirtrgico e consiste na ressec¢do do
arco hipopldsico por toracotomia esquerda. A melhoria da
sintomatologia respiratdria € notéria imediatamente apds a
cirurgia. O progndstico € bom, excepto nos casos em que
existem outras malformacdes cardiovasculares associadas

que podem por si s6 condicionar agravamento da morbili-
dade e da mortalidade *®. Pela sua maior susceptibilidade
a traqueomaldcia, os recém-nascidos operados tém proba-
bilidade de manter sintomatologia respiratéria a longo
prazo, nomeadamente estridor residual ®.

Os anéis vasculares, apesar da sua raridade, devem ser
tidos em conta na cascata diagnéstica da sintomatologia
respiratdria recorrente do lactente.
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