latos de Casos

Anel Vascular: Uma Causa Rara de Estridor

na Infancia

Vascular Ring: A Rare Cause of Stridor in Infantss

Resumo

Objetivo: Relatar o caso de um lactente internado no setor de Pediatria do Hospital
Municipal da Piedade (HMP) com histdria de estridor respiratério desde o nascimento e
pneumopatias de repeticdo, sendo diagnosticado o anel vascular tipo duplo arco adrtico
(DAA). O DAA é uma anomalia do arco adrtico, definido como um anel vascular completo,
onde a aorta se bifurca formando dois arcos. O arco direito surge como persisténcia do arco
adrtico direito e o arco esquerdo, que geralmente permanece atrésico; abracam a regiao
traqueoesofdgica. Geralmente estas criancas apresentam sintomas inespecificos desde o
nascimento relacionados principalmente ao trato respiratorio. Assim sendo, muitas vezes
esses lactentes sdo classificados genericamente como “bebés chiadores” ou confundidos com
afeccdes pulmonares ou com refluxo gastroesofdgico, retardando o tratamento definitivo e
aumentando a morbidade destas criancas.

Descrigdo: Sexo masculino, 2 meses, branco, natural do Rio de Janeiro, apresentando desde
o nascimento estridor respiratério e pneumonias de repeticdo. Foi encaminhado ao nosso
Hospital para investigagdo do estridor pelo servico de pneumologia infantil, sendo indicada
internacdo. Ao exame fisico notava-se a hiperextensdo do pesco¢o adotada pelo lactente,
estridor e o déficit pondero-estatural. Mae informava dificuldades na alimentagao, visto que
0 menor apresentava vomitos freqlientes. Seguindo os critérios de investigacdo de bebé
chiador e estridor respiratdrio foram solicitados os exames como radiografia simples de
térax e ecocardiograma ,que foram normais.A broncoscopia evidenciou uma compressao
extrinseca antero-posterior. O esofagograma com bdrio mostrou compressao bilateral do
esdfago tordcico, ao nivel de T4-T5 . O estudo angiogrdfico por cateterismo diagnosticou o
anel vascular tipo DAA.

Comentarios: O presente relato tem o objetivo de alertar os pediatras quanto a dificul-
dade do diagndstico de anel vascular e ressaltar a importancia deste diagndstico diferencial
na investigacdo de criancas com sintomas respiratdrios cronicos classificados como bebés
chiadores.
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Summary

Objective: The authors reported a case of an infant admited in the department of Pediatrics
of the Hospital Municipal da Piedade (HMP) with history of respiratory stridor from the birth
and recurrent pneumopathies, being diagnosed the ring vascular type double aortic arch
(DAA).DAA is an anomaly of the aortic arch, defined as a complete vascular ring, where the
aorta forks forming two arches. The right arch appears as persistence of the right aortic arch
and the left arch, that atresic usually stays; they hug the area tracheoesophagy.These children
usually present non-specific symptoms from the birth related mainly to the respiratory tract.
Those infants are generical classified as “wheezing babies” or confused with lung affections or
with gastroesophageal reflux, delaying the definitive treatment and increasing these children’s
morbidity.

Description: Male, 2 months, white, natural of Rio de Janeiro, with stridor and recurrent
pneumonias. It was directed to our Hospital for investigation of the stridor when was admited.
Physical exam: hyperextension of the neck adopted by the infant, the stridor and the deficit
statural. Mother refered difficulty feeding him because the infant presented frequent vomits.
Following the criteria of investigation of wheezing baby and respiratory stridor was reques-
ted the following exams: Chest X-ray and Echocardiography were normal, Bronchoscopy
evidenced a antero-posterior compression; oesophagography with Barium showed bilateral
compression at the thoracic esophagus, to the level of T4-T5 and the angiography for cathe-
terize that diagnosed the ring vascular DAA type.

Comments: The present report aims to alert the pediatricians to the difficulty of the
diagnosis of vascular ring and to point out the importance of this differential diagnosis in the
children with chronic respiratory symptoms classified as wheezing babies.

Key-words: Vascular Ring; Anomalies of the Aortic Arch; Stridor; Wheezing Baby

INTRODUCAO

Os anéis vasculares sdo malformacoes
raras do arco adrtico que causam com-
pressao do esdfago e/ou da traquéia,
sendo responsaveis por sintomas res-
piratorios e digestivos. Sdo subdividi-
dos em anéis completos, onde circun-
dam toda a regido traqueoesofégica,
levando a compressdao da via aérea,
como o duplo arco aértico e o arco aor-
tico direito com persisténcia do ducto
arterioso; e anéis incompletos ou slings,
que apenas comprimem uma porg¢ao
esofdgica ou traqueal, como a artéria
subcldvia andmala (artéria inominada)
e o sling pulmonar*'?. As manifesta-
¢oes clinicas sao freqlientemente ines-
pecificas e iniciadas no periodo neonatal
e podem se caracterizar por disfagia,
tosse, estridor respiratorio, pneumonias
de repeticdo, sibilancia cronica, vomitos
e cianose exacerbada pelo choro ou pela
alimentac¢ao®*™. Dependendo do tipo
e da localizacao do anel, estes sintomas
podem ser mais intensos ou até mesmo
nao existirem, sendo apenas um achado
acidental. Assim sendo, o duplo arco
aodrtico e o arco adrtico a direita sao as
mais comuns anomalias sintomaticas,
enquanto que a artéria inominada se
constitui na mais comum lesao assin-
tomatica. O diagnéstico geralmente é
tardio, devido ao baixo indice de sus-
peita e confusdao com outras patolo-
gias (refluxo gastroesofagico, afecgoes
pulmonares)2*>¢_ QO principal exame
diagndstico é o estudo angiografico
que proporciona dados sobre o tipo e a
anatomia do anel, sua associacao com
outras cardiopatias congénitas e a simu-
lacdo cirdrgica; sendo o esofagograma
e a broncoscopia exames apenas muito
sugestivos. Radiografias, tomografias
computadorizadas (TC), ressondncia
magnética (RNM) e ecocardiograma
somente auxiliam no diagndstico de
outras malformacdes cardiacas asso-
ciadas e podem ser normais. Atual-
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mente os métodos tridimensionais vém
ganhando espaco neste contexto, com
melhores imagens e menor exposicao
radiativa”®. O tratamento definitivo e
curativo ¢é a cirurgia. A via de acesso,
na maioria dos casos de anel vascular é
a toracotomia postero-lateral esquerda,
reservando-se a esternotomia mediana
para os portadores de sling pulmo-
nar?. No pos-operatorio, a traqueo-
maldacia e as pneumopatias cronicas sao
as principais causas da manutencao dos
sintomas respiratorios. A mortalidade
intra-operatodria é quase nula, enquanto
que apds o ato cirdrgico ela se deve a
estenose traqueal ou a traqueomala-
cia.

RELATO DO CASO

D.S.J., 2 meses, sexo masculino, branco,
natural do Rio de Janeiro, apresentando
historia de estridor respiratério desde
0 nascimento, principalmente apds as
mamadas e ao choro intenso, acom-
panhado de tosse seca. Ha 20 dias o
estridor respiratorio ficou mais intenso
e persistente associado a tosse produ-
tiva e cansago, sem febre. Ficou inter-
nado neste periodo no Hospital Gettilio
Vargas por 2 semanas com o diagnéstico
de bronquiolite e pneumonia. Apos alta
hospitalar foi encaminhado ao nosso
servico de Pneumologia Infantil onde
foi solicitada a internagao para investi-
gacao do estridor respiratério.Ao exame
fisico notava-se estridor inspiratério,
taquidispnéia com retragdo subdia-
fragmadtica e intercostal moderada, bati-
mento de aletas nasais e hiperextensao
do pescogo. A ausculta respiratéria, o
murmurio vesicular era rude com ester-
tores e roncos difusos bilateralmente e
sibilos esparsos. A ausculta cardiaca, o
ritmo era regular, em dois tempos, sem
sopros. A palpacdo abdominal, nado foi
observada visceromegalia. Exame neu-
rolégico sem alteracoes. Medidas antro-
pométricas: peso —3700g (p5); compri-

mento - 55 cm (p10); perimetro cefélico
—39cm (p50).

As avaliacoes laboratorial e radioldgica
obtiveram os seguintes resultados:
Hm: 3.690.000 Hb: 11,1g/dl Ht:

33,3% Leucocitos: 18.100
(0/1/0/0/7/52/23/17) VHS:
38mm

RX de térax: infiltrado para-hilar a
esquerda.

Hemocultura: negativa

EAS: sem alteracgoes

Broncoscopia: Laringomalacia discreta,
cordas vocais normais. Ter¢o médio
de traquéia ha compressao antero-
posterior sem alteragdes de mucosa.
Nao foi possivel observar pulsacao,
devido a dificuldade respiratdria da
crianga durante o exame. Impres-
sdo: anel vascular e traqueomalacia
por malformacao.

Esofagograma: Compressao bilateral
do esdfago toracico ao nivel de T4
—T5, compativel com anel vascular
(Fig. 1).

Ecocardiograma: Situs solitus. Concor-
déncia atrio-ventricular e ventri-
culo-arterial. Septos interatriais e
interventricular integros. Doppler
em valvulas atrio-ventricular e
ventriculo-arterial normal. Dia-

metros cavitdrios normais para a
idade. Funcao de VE preservada.
Arco adrtico livre e a esquerda. Dre-
nagem venosa pulmonar normal.
Visualiza-se imagem de arco aor-
tico a esquerda e imagem suspeita
em aorta descendente.

Realizado a cateterismo cardiaco
(Fig.2) Aortografia panordmica em PA,
PA caudal, OAE 30, OAE 60, OAD e
OAD caudal mostraram valva adrtica
tricispide e competente. As artérias
corondrias tém origem e trajeto normal
até onde visualizadas. Observa-se a pre-
senca de duplo arco aértico com ambos
0s arcos patentes. Do arco direito se ori-
ginam a carétida e a subclavia direitas,
enquanto que do arco esquerdo nascem
a subcldvia e a cardtida esquerdas. A
aorta descendente ¢ normal.

Injecao seletiva em ambos os arcos
mostra a continuidade da aorta des-
cendente com a ascendente através de
ambos os arcos. Conclusao: Anel vascu-
lar tipo duplo arco adrtico.

Foi indicado o tratamento cirtirgico,
por se tratar de uma crianca sintoma-
tica e com evidéncias radiograficas de
compressao do esdfago e da traquéia.
O acesso cirurgico foi através de tora-
cotomia esquerda onde se fez a divisao

Fig. I — Radiogrdfia de térax em PA e perfil com

esofago contrastado demonstra compressées
lateral e posterior

Fig. 2 — Cateterismo cardiaco demonstra o duplo
arco adrtico,o direito dando origem a carétida
e subclavia direitas, enquanto do arco esquerdo

nascem a cardtida e subcldvia esquerdas
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do arco esquerdo.

A crianga continua em acompanha-
mento e atualmente estd bem, apre-
sentando discreto estridor respiratério
devido a traqueomalacia.

DISCUSSAO

Uma significativa porc¢ao da populacao
apresenta anomalias envolvendo os
grandes vasos do mediastino, o equiva-
lente a 3%, e apenas um pequeno nu-
mero resulta em compressao sintomati-
ca das vias aéreas. A incidéncia de anel
vascular varia de 0,8 a 1,3% em pacien-
tes diagnosticados com doenca cardiaca
congénita ap6s o nascimento, demons-
trando a raridade de tal doenga®®.

O anel vascular tipo duplo arco adrtico
(DAA), resulta do ndo-desaparecimento
da porcao distal da aorta dorsal direita.
Em conseqiiéncia, as crocas direita e
esquerda nascem da aorta ascendente.
Geralmente, a croca direita é maior, e
passa posteriormente a traquéia e ao
esdfago®. Existem, porém, cinco varia-
coes descritas de DAA: ambos os arcos
patentes (nosso caso); hipoplasia de um
arco (normalmente o esquerdo); atresia
de um arco (normalmente o esquerdo,
€ a mais comum variacao); presenca de
um ligamento arterial; e, o arco direito
localizado tipicamente mais superior.
Raramente o DAA esta associado a car-
diopatias congénitas‘.

As manifestagdes clinicas do DAA
segundo a literatura, estao relacionadas
com a tensao do anel. Quando ambos os
arcos sao patentes, os anéis sao tipica-
mente apertados e provocam sintomas
nas primeiras semanas de vida como o
estridor, observado em nosso caso. B
comum o surgimento de sintomas entre
0s 3 a 6 meses de idade ou mais tardia-
mente. Com o arco esquerdo duplo e

atrésico, os anéis sao mais frouxos.

Apesar dos sintomas precoces, na
maior parte dos casos o diagndstico de
compressao por anel vascular somente
¢é estabelecido tardiamente. Isto se
deve ao baixo indice de suspeicao pelos
pediatras e especialmente pelos sinto-
mas inespecificos que sao confundidos
com outras doencas facilmente. Nos
casos de DAA, os achados radiologicos
que podem ser visualizados sao:

e Radiografia de térax em PA: inden-
tagdo da coluna de ar da traquéia
pelo arco mais superior a direita e
pelo arco esquerdo mais inferior; in-
dentacao da traquéia posteriormen-
te pelo arco direito,no perfil>®,

e Esofagograma: todos os achados aci-
ma podem ser mais evidentes, além
de demonstrar a compressao poste-
rior do esdfago presente em todos
os anéis vasculares, exceto no sling
pulmonar"?.

e Traqueobroncoscopia: impressao
pulsatil anormal e a traqueomaldcia
muito comum.

e TC e RNM: o corte coronal revela o
arco aoértico direito dominante com
calibre maior e a localizacao mais
cefalica relativa do arco adrtico es-
querdo nao-dominante (situagao
mais comum) e o corte trasaxial nos
mostra a constricao traqueal e eso-
fagica e o sinal do “U” invertido™".

e Cateterismo cardiaco: ¢ o método
invasivo e de certeza diagnostica®,
que demonstra o duplo arco adrtico
com ambos os arcos e com a carac-
terizacao das suas patencias.

O tratamento é cirtirgico, sendo indi-
cado nos casos onde a sintomatologia de
compressao de via aérea esta presente
ou quando a malformacao vascular esta
associada a cardiopatia congénita.

Devido a baixa suspeigdo clinica de
anel vascular e a sua diversidade de
sintomas, o tratamento definitivo acaba
sendo realizado tardiamente. Segundo
alguns autoresl, a idade por ocasidao da
cirurgia variou de 21 dias a 4 anos, com
pico de incidencia em torno de 1 ano
na literatura.

A via de acesso cirtargico na maioria
dos casos de anel vascular é a toracoto-
mia postero-lateral esquerda ou direita
transpeural e, em alguns poucos casos,
a esternotomia mediana. A toracotomia
postero-lateral é preferida por permitir
uma excelente exposicao das estruturas
vasculares e mediastinais, possibilitando
a definicdo da anatomia e da tatica cirtr-
gica adequada para a corre¢dao. Além
de permitir a liberacao das aderéncias
fibrosas que podem persistir apos a liga-
dura vascular, evitando a manutencao
de sintomas compressivos.

Nos casos de DAA, realiza-se a liga-
dura do arco nao dominante, seguida de
ligadura do ducto arterioso fibrosado.
No pés-operatorio, a traqueomalacia e
as pneumopatias cronicas sao as causas
mais freqiientes da manutencao de
sintomas respiratorios. O estridor pode
permanecer por alguns meses ou anos.
Esses sintomas residuais podem ser
relacionados a altera¢des na dindmica
traqueal, lesdes cronicas do parénquima
pulmonar, hiper-reatividade cronica de
vias aéreas e infec¢des de repeticao. Por
todos estes fatores é de suma importan-
cia a fisioterapia respiratodria e a antibio-
ticoprofilaxia no pés-operatorio para o
tratamento a longo prazo.

A mortalidade intra-operatéria é
quase nula, enquanto que a mortali-
dade apds o ato cirtrgico esta direta-
mente relacionada a estenose traqueal
(sling pulmonar) ou a traqueomaldcia.
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