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Resumo

A disseccdo aortica aguda € uma condicao potencialmente letal, com morbimortalidade
significativa e taxa de mortalidade de 1-2% a cada hora se nao tratada, necessitando de
diagnostico rapido e intervencdo precoce. O objetivo deste trabalho é rever a disseccao
aodrtica aguda e o estado da arte no seu diagnostico e tratamento. Foi selecionada a
informacao considerada relevante na literatura disponivel e em artigos cientificos publicados

nos uUltimos 5 anos, na lingua inglesa, pesquisados no motor de busca “PubMed”.

0 sintoma mais comum € a dor intensa de inicio sibito, descrita como “sensacao de rasgadura
ou esfagueamento”. Apos a anamnese, exame fisico e exames laboratoriais de rotina, novos
biomarcadores tém surgido com potencial papel diagnostico. Os mais promissores incluem D-
dimeros, metaloproteinases da matriz extracelular, cadeia pesada de miosina, fragmentos
sollveis de elastina, endotelina e fator de transformacao do crescimento beta. A radiografia
de torax pode indiciar a condicdo e o eletrocardiograma sugere possiveis complicacoes
agudas. O gold-standard imagiologico para o diagndstico é a tomografia computadorizada por
multidetetores, embora a ressonancia magnética e ecografias transtoracica e transesofagica

tenham outras vantagens em doentes e ambientes selecionados.

Todos os doentes devem receber tratamento para diminuicdo da tensao arterial e frequéncia
cardiacas e controlo da dor. Se a disseccao for de tipo A, a cirurgia € emergente. Em caso de
disseccao incompleta do arco, devem-se considerar as suas caracteristicas e individualidade
do doente antes de optar por reparacao total ou do hemiarco. Doentes com défices
neurologicos ndo devem ser submetidos a cirurgia, embora sejam necessarios mais estudos
para corroborar esta afirmagdo. Doentes com sindrome de ma perfusao devem ser submetidos
a cirurgia ou tratamento hibrido imediato. Na disseccao adrtica aguda tipo B nao complicada,
o tratamento é médico e de suporte. Sao necessarios estudos randomizados sobre a eficacia
do uso profilatico de intervencdo endovascular nestes doentes. Se complicada, deve optar-se
por abordagem endovascular, com ou sem fenestracdo ou stenting adjuvantes, em doentes
sem limitacbes anatomicas. Caso contrario, deve-se realizar cirurgia aberta. Apesar dos
avancos no diagndstico e tratamento da disseccao aodrtica aguda, o sucesso permanece

subotimo.

Palavras-chave

Aorta; disseccao aortica aguda; diagndstico; tratamento; estado da arte.
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Abstract

Acute aortic dissection is a life-threatening condition, with significant morbidity and a
mortality rate of 1-2% per hour if left untreated, so it needs a quick diagnosis and early
intervention. The aim of this work is to review the acute aortic dissection and state-of-the-
art in its diagnosis and treatment. The information considered relevant was selected in the
literature available and in scientific papers published in the last five years, in English,

searched in "PubMed" search engine.

The most common symptom is the sudden onset of an intense pain, described as a "feeling of
tearing or stabbing.” After the anamnesis, physical examination and routine laboratory tests,
new biomarkers have emerged with potential diagnostic value. The most promising include D-
dimers, extracellular matrix metalloproteinases, myosin heavy chain, soluble fragments of
elastin, endothelin and beta transforming growth factor. Chest X-ray may indicate the
condition and the electrocardiogram indicates possible acute complications. The imagiological
gold-standard for the diagnosis of acute aortic dissection is multidetector computed
tomography, although magnetic resonance and transthoracic and transesophageal ultrasound

have other benefits in selected patients and environments.

Every patient should receive treatment to lower blood pressure and heart rate and to control
the pain. If the dissection is type A, the surgery is emergent. In the presence of an
incomplete arch dissection, one should consider its characteristics and the individuality of the
patient before opting for total or hemiarch repair. Patients with neurological deficits should
not undergo surgery, although further studies are needed to corroborate this statement.
Patients with poor perfusion syndrome should receive immediate surgical repair or hybrid
treatment. In uncomplicated acute type B aortic dissection, treatment is medical and
supportive. Randomized studies are needed on the efficacy of prophylactic use of
endovascular intervention in these patients. If its complicated, an endovascular approach
should be chosen, with or without adjuvant fenestration or stenting, in patients without
anatomical limitations. Otherwise, it must be held open surgery. Despite advances in

diagnosis and treatment of acute aortic dissection, success remains suboptimal.

Keywords

Aorta; acute aortic dissection; diagnosis; treatment; state-of-the-art.
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1. Introducao e contextualizacao

A disseccao aortica aguda (DAA) é uma condicdo cardiovascular potencialmente catastrofica.
Foi descrita detalhadamente pela primeira vez em 1760, por Frank Nicholls, no relatorio da
autopsia do rei George Il. SO mais tarde, em meados do século XX, foi publicada a primeira
grande série de casos e realizada a primeira intervencao cirdrgica. Em 1965, DeBakey et al.
estabeleceram um sistema classificativo em seu nome, apods identificarem apresentacoes
clinicas e prognosticos diferentes conforme o tipo de DAA. Cinco anos depois, adveio a
classificacao de Stanford, criada com base nas diferentes praticas terapéuticas utilizadas na
aorta ascendente versus descendente. (1) Assim, a DAA revela-se uma doenca relativamente
recente, com limitacdo de dados sobre os fatores de risco, incidéncia e progndstico, devida,
principalmente, a auséncia de estudos contemporaneos de base populacional (embora tenham

surgido novos dados de multiplos registos). (2)

Ainda assim, sabe-se que €& responsavel por elevada morbimortalidade, com taxas de
mortalidade precoce de 18 a 25%, matando 2,78 pessoas por cada 100 000 habitantes (dados
globais de 2010). (3-5) Varios fatores podem contribuir para esta realidade. Existe uma taxa
de erro diagnéstico de 38% na avaliacdo inicial, responsavel pela morte de muitos doentes
antes do estabelecimento de um diagndstico definitivo. (6) Esta dificuldade deve-se, em
parte, a sensibilizacao deficitaria dos médicos para a DAA, explicada pela menor frequéncia
desta condicao comparativamente a outras doencas cardiovasculares agudas, reportando-se 3
a 16 casos por 100 000 pessoas por ano. (7) Por outro lado, a variabilidade da sintomatologia
inicial, relacionada com a distribuicdo do envolvimento adrtico, também complica a sua
identificacdo. (8) Uma vez estabelecida a suspeita de DAA, advém outras barreiras na
confirmacao do diagnostico, pois, apesar de os métodos diagnosticos imagioldgicos de
doencas da aorta terem melhorado significativamente - particularmente com a tomografia
computadorizada por multidetetores (TCMD) e a ressonancia magnética (RM) -, sao limitados
as técnicas de imagem avancada, que sdo dispendiosas, morosas, pressupdéem o uso de
contraste e/ou exposicao a radiacdo e ainda ndo estao disponiveis em todos os servicos de
saude. (4, 9)

A taxa de mortalidade da DAA aumenta 1 a 2% a cada hora se nao for imediatamente tratada.
(9) No entanto, a morbimortalidade intraoperatoria permanece alta em doentes com DAA do
tipo A, principalmente se houver envolvimento da aorta ascendente, arco aértico e aorta
descendente - um completo desafio para os cirurgides. Contudo, avancos recentes no
conhecimento e pratica de varios aspetos destas complexas cirurgias criaram a expectativa de

melhoria dos resultados nestes doentes. (10) Durante a ultima década foram publicados novos
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dados relativamente ao tratamento da DAA tipo B, com abordagens cirurgicas e técnicas

endovasculares promissoras. (4)

1.1. Objetivos

0 objetivo principal desta dissertacao inclui a revisdao da disseccdo adrtica aguda e do estado

da arte no seu diagnostico e tratamento.

1.2. Metodologia

Foi estudada e selecionada a informacdo considerada relevante na literatura disponivel,
incluindo as guidelines de diagnostico e tratamento das doencas aorticas da Sociedade
Europeia de Cardiologia de 2014.

Utilizando o motor de busca “PubMed”, foram exaustivamente pesquisados artigos publicados
nos Ultimos 5 anos, em lingua inglesa, com os termos “acute aortic syndromes”, “aortic
dissection burden”, “biomarkers acute aortic dissection”, “transthoracic echocardiography
acute aortic dissection”, “management of acute aortic dissection”, “imaging diagnosis acute
aortic syndromes”, ‘“magnetic resonance imaging diagnosis acute aortic syndromes”,
“echocardiography diagnosis acute aortic dissection”, “type A acute aortic dissection
treatment”, “international registry of acute aortic dissection type A”, “hemiarch
replacement type A”, “surgery type A acute aortic dissection coma”, “medical treatment
type B acute aortic dissection”, “uncomplicated type B acute aortic dissection”. A (ltima
pesquisa foi efetuada em 26 de marco de 2016. Os artigos foram selecionados pela relevancia
na epidemiologia, fisiopatologia, diagnostico e tratamento da disseccao aodrtica aguda.
Inclusivamente, foi dada maior importancia a artigos de revisdo e meta-analises do que a
outros com menor impacto estatistico, como case-reports e estudos realizados em um so

centro.

Foi também valorizada a opinido de um perito nacional no tratamento da doenca aortica, o

Doutor Alvaro Laranjeira Santos, Cirurgido Cardiotoracico no Hospital de Santa Marta.'

! Perito na matéria, com extensa pratica e publicacées sobre o tema.
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2. A artéria aorta

2.1. Anatomia

A aorta é a maior artéria do corpo humano e encontra-se dividida anatomicamente pelo
diafragma nos segmentos toracico e abdominal. O primeiro subdivide-se em aorta ascendente,
arco aortico e aorta descendente. O segundo esta subdividido pela raiz das artérias renais

direita e esquerda nos segmentos suprarrenal e infrarrenal. (4, 11)

cli ©  a
of c

Ascending
aorta
Sinotubular junction
Aortic
root Sinuses of valsalva Descending | Thoracic
aorta aorta
Aortic annulus
Diaphragm
Suprarenal
Abdominal

aorta

Infrarenal

Figura 1. Segmentos da aorta ascendente e descendente. rPA: artéria pulmonar direita. (12)

A parte ascendente da aorta é intrapericardica e tem um diametro de cerca de 2,5
centimetros. (13) A sua primeira porcao € a raiz aortica, que se estende da valvula aodrtica a
juncao sinotubular. Logo a partir da raiz da aorta, mais precisamente nos seios de Valsalva,
originam-se as artérias coronarias direita e esquerda. A porcao superior da aorta ascendente
inicia-se na juncado sinotubular e é continua com o arco aortico, que se curva em forma de
“U” invertido. Do arco da aorta originam-se o tronco braquiocefalico, a artéria carotida
comum esquerda e a artéria subclavia esquerda. A jusante desta, inicia-se a aorta toracica
descendente, a partir da qual se geram doze pares de artérias intercostais posteriores, um
par de artérias subcostais, algumas artérias frénicas e ramos viscerais (11, 13). Apos

atravessar o hiato adrtico diafragmatico, a aorta abdominal, com cerca de 13 centimetros de
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comprimento, da origem a trés planos vasculares - linha mediana anterior, plano lateral e
posterolateral. (13) O primeiro tem artérias que se distribuem para o trato digestivo: o tronco
celiaco e artérias mesentéricas superior e inferior. No plano lateral, as artérias sao pares e
suprem os Orgaos urogenitais e endocrinos: artéria suprarrenal, renal e gonadal. Finalmente,
o plano posterolateral inclui a artéria frénica inferior e artéria lombar. Existe ainda a artéria
sacral mediana que se origina da aorta abdominal num plano posterior. A aorta termina

bifurcando-se nas artérias iliacas comuns direita e esquerda. (11, 13)

2.2. Histologia

A parede da aorta é composta por trés camadas histologicas: tunica intima, tunica media e
tunica adventitia. A tunica intima é revestida por células endoteliais e separa-se da segunda
camada pela lamina elastica interna. A tunica media é composta por “unidades lamelares” -
camadas concéntricas de elastina interpostas por células musculares lisas - e por fibras de
colagénio. A lamina elastica externa interpde-se entre a tunica media e a tunica adventitia.
Esta ultima contém fibras de colagénio, fibroblastos, pequenos nervos, vasa vasorum e
linfaticos. (4, 11)

Sob condicdes normais, sao as unidades lamelares da tunica media que conferem elasticidade
a aorta, permitindo-lhe resistir a parte do stress hemodinamico. Quando a sua capacidade de
extensdo é superada por forcas mecanicas adicionais, a resisténcia da aorta a tracdo passa a

ser concedida pelas fibras de colagénio existentes na tunica media e adventitia. (11)

2.3. Fisiologia

A artéria aorta ndo so é o meio condutor de sangue desde o ventriculo esquerdo aos restantes
vasos da circulagado sistémica, como também desempenha um papel no controlo da pressao
arterial e frequéncia cardiaca. E através dos barorrecetores presentes na aorta ascendente e
arco aortico que se faz o envio de sinais ao Sistema Nervoso Central que, por sua vez, gera
descargas elétricas que irao ser conduzidas ao Sistema Cardiovascular. Assim, um aumento
slbito da pressdo sanguinea nas paredes da aorta resulta numa diminuicdo da frequéncia
cardiaca e da resisténcia vascular sistémica; contrariamente, uma diminuicdo repentina da
pressao vai desencadear um aumento destes dois parametros. (4) Adicionalmente, a funcdo
de Windkessel, que se refere a distensdo das paredes arteriais em resposta ao aumento da

pressao sanguinea durante a sistole e a sua compressao com a diminuicdo da pressdao

4
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sanguinea durante a diastole, confere a aorta um papel importante na manutencdo de uma
pressdo sanguinea arterial constante durante todo o ciclo cardiaco e na manutencdo da

perfusao dos drgaos durante a diastole.

2.4. O envelhecimento da aorta

Por norma, o diametro da aorta decresce a medida que se afasta da sua raiz nunca excedendo
0s 4 centimetros em adultos normais. Com o avancar da idade, ha um aumento fisiologico da
dilatacdo da aorta (cerca de 0,9 milimetros no homem e 0,7 milimetros na mulher a cada
década) que resulta: do aumento da razdo colagénio-elastina; da desorganizacao das fibras
elasticas e de unidades lamelares mais finas e fragmentadas; da deposicdo de colagénio e
calcificacdo das fibras elasticas com espessamento da parede; e de alteracoes

arterioscleroticas que aumentam o endurecimento da aorta. (4, 11)
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3. Sindromes aodrticas agudas

3.1. Definicao

As sindromes adrticas agudas (SAA) sao condicoes que partilham as mesmas caracteristicas

clinicas e tém um caracter emergente devido a sua potencial letalidade.

Este grupo inclui trés entidades: disseccao aortica (DA), hematoma intramural (HIM) e Ulcera
aterosclerotica penetrante (UAP). (4, 11, 14-16) Apesar de distintas, estao interrelacionadas e

ocorrem ao longo de um espectro de apresentacao e evolucao. (7)

3.2. Patologia e manifestagées clinicas comuns

As SAA sdo caracterizadas por uma disrupcao aguda da integridade da tlnica intima da aorta
que permite a entrada de sangue para o espaco entre a intima e a média. (7) O sangue nesse
espaco desencadeia uma resposta inflamatéria que culmina em necrose e apoptose das
células musculares lisas e na degeneracao do tecido elastico, provocando dilatacao e rutura
da aorta. (4)

A manifestacdo clinica mais comum é a “dor adrtica” - uma dor aguda, excruciante, que os
doentes descrevem como “sensacao de rasgadura”. A dor pode ter um inicio mais localizado,
normalmente retrosternal, e progredir, irradiando para o dorso ou até mesmo para os
membros inferiores, a medida que a dilatacdo e rutura da aorta se estendem ao longo da
artéria para envolver outros vasos e/ou o0rgaos. (4, 15, 16) Sintomas variaveis nao especificos

podem obrigar o clinico a ponderar outras etiologias.
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4, Disseccao da aorta

4.1. Definicao e classificacao

A disseccao da aorta envolve a disrupcao da tunica intima por dilaceracao ou hemorragia
intramural, com consequente separacao da intima e média. O fluxo pulsatil de sangue cria,
entdo, um plano de disseccao formando um falso lUmen entre as duas camadas, que se pode
tornar num verdadeiro lUmen caso sobrevenha uma disrupcao secundaria da intima com
formacao de um ou mais locais de reentrancia. (4, 17) Esse plano pode expandir-se no sentido
anterogrado ou, menos frequentemente, em direcao retrdgrada. (11, 14) Se a tunica

adventitia for igualmente corrompida, da-se uma rutura da aorta. (4)

Atualmente utilizam-se os sistemas de classificacao de Stanford e de DeBakey que se baseiam
na localizacao anatémica da disseccao. A disseccao de Stanford tipo A implica o envolvimento
da aorta ascendente, proximal a origem da artéria subclavia esquerda, com ou sem extensao
a aorta descendente. O tipo B é definido pela auséncia de envolvimento da aorta ascendente,
isto é, a jusante da raiz da subclavia esquerda. Este esquema de classificacdo é util para uma
avaliacao rapida do tipo de tratamento a aplicar. (16) O sistema de classificacdo de DeBakey
divide a disseccao em trés tipos: | (envolvimento da aorta ascendente e descendente), I
(aorta ascendente) e Ill (aorta descendente, apds a raiz da artéria subclavia esquerda). O tipo
Il subdivide-se em subtipos Illa, caso a disseccdo envolva apenas a aorta toracica, e lllb,

quando se estende distalmente ao diafragma, para a aorta abdominal. (4, 11)

Proximal Distal Distal
DeBakey | and I Stanford B DeBakey llla and Nk
Stanford & Stanford B

. I . Descending

Descending
penetrating —
ulcer

A

Archand -
descending

Ascending __
arch and
descending

Ascending

latrogenic

Figura 2. Classificacdo anatomica da disseccao aortica. (18)
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De acordo com as linhas de orientacao europeias atuais, a DA subdivide-se em: aguda, quando
os sintomas tém menos de 14 dias; subaguda, se estdao presentes entre 15 a 90 dias; ou
cronica, quando ultrapassam os 90 dias. (4) Porém, uma analise a base de dados do Registo
Internacional da Disseccao Adrtica Aguda (IRAD) sugere uma classificacdo temporal diferente,
uma vez que a sobrevivéncia cumulativa sofre decréscimos significativos conforme a disseccao
seja: hiperaguda (inicio dos sintomas ha menos de 24 horas), com sobrevivéncia cumulativa
de 94-99%; aguda (2 a 7 dias), 82-93%; subaguda (8 a 30 dias), 77-92% ou crdnica (inicio dos
sintomas ha mais de 30 dias), 73-91%. Esta sugestao classificativa permite uma melhor
precisao prognostica e podera alterar de forma benéfica o tipo de abordagem escolhida para

os doentes. (19)

O Dr. Alvaro Laranjeira Santos, Cirurgido Cardiotoracico, indicou em conversa (marco 2016)
que prefere utilizar um sistema classificativo que o proprio criou, dividindo os doentes em
quatro grupos distintos com base em dois fatores prognosticos: a idade e a presenca ou
auséncia de sindrome de ma perfusao (SMP). Assim: doentes com menos de 75 anos e sem SMP
obtém bons resultados; doentes com mais de 75 anos e sem SMP tém uma recuperacdo mais
lenta, mas os resultados sao satisfatorios; doentes com menos 75 anos e SMP apresentam

resultados piores; se idade superior a 75 anos e SMP, o prognostico é reservado.

4.2. Epidemiologia e fatores associados

A informacédo epidemiolégica da DA é limitada. Num estudo realizado no Reino Unido em
2013, Oxford Vascular Study, (20) a incidéncia de DA toracoadominal foi calculada em 6 em
cada 100 000 pessoas por ano. Dos eventos ocorridos, 71,2% foram classificadas como Stanford
tipo A e 28,8% do tipo B. A idade média foi de 72 anos, com um aumento do risco com a
idade. Os homens sao mais afetados que as mulheres, com uma razao reportada de 1,5-2:1.
(2, 17, 20) As taxas de morbimortalidade sdo mais elevadas quando a DA é aguda,
principalmente no primeiro e segundo dias. (11) Além da hipertensdao, que se relaciona
fortemente com a DAA, existem outros fatores de risco reportados, como historia pessoal
tabagica, doencas adrticas prévias, historia familiar de doencas da aorta, historia de cirurgia

cardiaca, trauma toracico e uso de drogas ilicitas (como cocaina e anfetamina). (2, 4)
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4.3. Manifestacdes clinicas e complicacées

Os mecanismos que produzem sinais e sintomas advém da dilaceracao da intima, hematoma
dissecante, oclusao de artérias e compressdao de tecidos adjacentes. (17) A manifestacao
clinica mais comum é a dor toracica (presente em 80% dos casos) de inicio subito, severa,
descrita como uma sensacao de esfaqueamento ou de rasgadura. (4, 11, 15) Menos
frequentemente, pode ser sentida como um ardor toracico, pressdo ou dor pleuritica. (11) A
dor pode irradiar para as costas (40%) ou abdoémen (25%), migrando pelo percurso da propria
disseccao em 17% dos casos. (4, 11, 15-17) Em 5 a 15% dos casos, a dor pode ser silenciosa ou

estar ausente na apresentacao inicial. (15)

As complicacoes e respetivas manifestacoes vao depender da localizacao e evolucao da DA.
No sistema cardiovascular, a rutura da aorta é a principal causa de morte por DA, seguida da
regurgitacdo da valvula aortica. Estas condicoes podem causar insuficiéncia cardiaca
congestiva (7% de todos os casos) e tamponamento cardiaco (em menos de 20% das DA do tipo
A), provocando sincope (9%). A regurgitacdo pode agravar uma possivel isquemia ou enfarte
do miocardio ja presentes (10-15% das DA). Paragem cardiorrespiratéria e morte subita
também foram descritos. (4, 11, 17) No sistema pulmonar, pode ocorrer derrame pleural,
hemotorax e hemoptise devido a compressdao da artéria pulmonar ou a fistula entre a
aortotraqueal ou aortobronquica. (4, 11) No sistema neuroldgico, o acidente vascular cerebral
(AVC) agudo (6%) ou acidente isquémico transitorio podem ser o resultado de ma perfusdo
cerebral, hipotensdao, tromboembolismo distal ou compressao de nervos periféricos.
Consequentemente, sintomas neurologicos podem estar presentes em 15 a 40% dos casos
(metade sdo transitorios). Na afetacdo das artérias espinhosas, pode ocorrer paraparésia ou
paraplegia. Neuropatia isquémica, sindrome da medula espinhal, encefalopatia e coma
também sédo possiveis complicacdes. (4, 11, 17) Outras sindromes de ma perfusao proximal ou
distal, como isquemia mesentérica, insuficiéncia renal aguda pré-renal e isquemia de

extremidades, podem ocorrer. (4, 11, 17)

Nesta sequéncia, os sinais e achados fisicos sdo subordinados a patogenia. Podem incluir sopro
diastolico por insuficiéncia adrtica, melhor audivel nos focos da base, dor precordial,
auséncia de pulsos periféricos com sinais de isquemia dos membros, sincope, sinais de choque
cardiogénico; dispneia, taquicardia, hemoptise macica; manifestacdes neurolégicas como
sincope, afasia, desvio da comissura labial, convulsdées, amnésia global transitoria, distarbios
da consciéncia, coma, paraparésia, paraplegia; dor abdominal nao especifica ou hemorragia
gastrointestinal. A hipertensao esta presente na maioria dos casos (70%), embora os doentes
se possam apresentar hipotensos ou normotensos. Raramente, existe rouquidao, disfagia,
sindrome de Horner, sindrome da veia cava superior, massas pulsateis no pescoco ou

abdomen, hematémeses, hemoptises, sinais de pancreatite e febre inexplicada. (4, 11, 17)
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Cerebral:
Enfarte cerebral
Isquemia dos membros
superiores

Coronarias:
Enfarte do miocardio
Regurgitacao aortica

Medular:
Paraplegia
Paraparésia

Visceral:
Necrose da vesicula
biliar
Colecistite
Necrose mesentérica
Insuficiéncia renal

Membros inferiores:
Pulso fraco com hipocinese ou
parestesias

Figura 3. Distribuicdo e impacto clinico da ma perfusao associada a disseccao aortica aguda tipo A de
Stanford. (21)

4.4, Achados laboratoriais

Os exames laboratoriais sao Uteis para o diagnostico diferencial e para identificar possiveis
complicacdes, devendo incluir: hemograma com formula leucocitaria para detetar sinais de
perdas sanguineas, anemia, infecdo e inflamacao (Sindrome de Resposta Inflamatoria
Sistémica - SIRS); proteina C reativa (PCR) para monitorizar a resposta inflamatoria; pro-
calcitonina para diagnostico diferencial entre SIRS e sépsis; creatina fosfoquinase (CPK) para
detetar lesoes de reperfusdo e rabdomiodlise; troponina | ou T para avaliar isquemia ou
enfarte do miocardio; D-dimeros para identificar sinais de DA, tromboembolismo pulmonar
(TEP) ou trombose; creatinina para avaliar a funcao renal; aspartato transaminase (AST) e
alanina transaminase (ALT) para detetar isquemia ou doenca hepatica; lactato para
reconhecer possivel isquemia intestinal ou distarbio metabolico; glicose para identificar
Diabetes Mellitus e gasometria para avaliar a oxigenacao e possiveis distUrbios metabolicos.

“4)
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4.4.1. Biomarcadores

A taxa de sobrevivéncia da disseccao aortica aguda estd diretamente relacionada com o
diagndstico precoce e tratamento eficiente. Todavia, os métodos de diagnostico atuais sao
baseados em técnicas avancadas de imagiologia que sao morosas e dispendiosas e nem sempre
estao disponiveis. (5, 22) Para colmatar esta caréncia de testes imediatos e custo-efetivos,
tém-se explorado os potenciais papéis de alguns biomarcadores no diagnodstico e orientacao
de casos de DAA.

Segundo as guidelines atuais, niveis elevados de D-dimeros plasmaticos aumentam a suspeita
de DAA, principalmente se o exame for efetuado na primeira hora, embora a sua negatividade
nao exclua HIM ou UAP. (4) Alguns estudos tém sugerido que estes produtos da degradacao da
fibrina, indicativos de coagulacao intravascular, poderao ser (teis para o diagnostico de DAA,
contudo, os seus resultados tém sido inconclusivos. Neste sentido, em 2015, Asha & Miers (9)
e Cui et al. (23) realizaram revisdes e meta-analises para analisar a precisao deste
biomarcador na exclusdao de DAA. Os resultados revelaram que os D-dimeros plasmaticos
tinham uma sensibilidade elevada no diagndstico de DAA (94,5% a 98,0%), mas especificidade
agrupada baixa (41,9% a 69,1%), concluindo que em doentes com baixo risco de DAA, os niveis
de D-dimeros sdo Uteis para excluir esse diagnostico. (9, 23) Assim, a vantagem deste

biomarcador prende-se maioritariamente com o diagnostico diferencial. (4)

A PCR é um marcador de inflamacao sensivel mas inespecifico, sendo também um fator de
risco independente na detecao de inflamacao vascular e predicao do risco cardiovascular.
Assim, podera ser Gtil na estratificacdo do risco em doentes com DAA e como preditor de

eventos adversos, mas o seu papel no diagndstico € insatisfatorio. (6, 22)

As metaloproteinases da matriz (MPM) sao um grupo de enzimas da matriz extracelular,
relacionadas com o reparo tecidual e doencas inflamatorias cronicas. Aquando o aumento de
atividade das células intersticiais, as MPM sdo libertadas para o espaco intersticial e para a
circulacdo, provocando colapso das fibras de colagénio, de elastina, proteoglicanos e
fibronectina da média, o que culmina na remodelacao da aorta com declinio da elasticidade e
eventual disseccao. Sao reguladas por um fator de inibicao proteica, o inibidor tecidual de
metaloproteinases (ITMP). Alguns estudos sugerem que a concentracdo plasmatica de MPM-9 e
a sua atividade estdo aumentadas em regides com placas aterosclerdticas vulneraveis, em
doentes hipertensos, com aneurisma aodrtico abdominal e com DAA. Nestas duas ultimas
situacoes também foi demonstrado um declinio na concentracao de ITMP. Sangiorgi et al. (24)
relataram um aumento da concentracdo de MPM-9 uma hora apds o inicio dos sintomas de
DAA que se prolongou por dois meses na DAA tipo B. Este e outros estudos prévios realcam o
valor das MPM no diagnostico e seguimento das DAA. Chung et al. (25) demonstraram que a

administracdo de doxiciclina como inibidor da sintese de MPM-2 e MPM-9 em ratos com

11
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Sindrome de Marfan (SM) preveniu aneurismas da aorta toracica, destacando o potencial
papel terapéutico dos inibidores da atividade de MPM na prevencao da DAA e da DA crénica.
(6, 22, 26)

A cadeia pesada de miosina (CPM) do musculo liso € libertada para a circulacdo, tal como
outras proteinas estruturais intracelulares, apos isquemia, degeneracdo e necrose da tlnica
média aortica. Encontra-se até 20 vezes mais elevada na DAA em comparacdo com os niveis
base da DA cronica. A concentracao plasmatica deste biomarcador € significativamente maior
nas primeiras 3 a 6 horas apos o inicio dos sintomas. A sua especificidade e sensibilidade sao
dependentes do tempo: estabelecido um cut-off de 2,5 upg/L, documentou-se uma
sensibilidade de 90,9% e especificidade de 98% nas primeiras 3 horas, passando a 90% e 97%,
respetivamente, nas primeiras doze horas. Os valores séricos deste marcador estao também
relacionados com o comprimento e localizacao da disseccao, sendo mais elevados se a DA for
proximal. Assim, a CPM é um biomarcador promissor no diagndstico de DAA, especialmente

em fases mais precoces do episodio, tendo como limite a janela temporal. (6, 22)

A isoenzima BB da CPK esta a ser explorada como marcador do musculo liso vascular uma vez
que alguns estudos documentaram um pico de concentracdo 6 horas apds o inicio do quadro

sintomatoldgico, ampliando a janela temporal diagnostica da CPM. (22)

Um homodlogo da troponina cardiaca no musculo liso, a calponina, é expressa em células do
musculo liso. Revelaram-se elevadas concentracdes plasmaticas de calponina na DAA, que

assim permaneceram nas primeiras 24 horas. (6, 22)

Mais estudos deverao ser realizados para estabelecer o papel destes trés marcadores do

musculo liso (CPM, isoenzima BB da CPK e calponina) no diagndstico de DAA.

A elastina é uma proteina estrutural da parede vascular, presente em grandes quantidades na
parede adrtica servindo a sua constricdao e dilatacdo. Uma vez iniciada a DAA, os processos
inflamatorios e enzimas proteoliticas libertadas desencadeiam a fragmentacdo da elastina,
originando fragmentos sollveis de elastina (FSE) que ficam em circulacdo por 72 horas.
Shinohara et al. (27) documentaram que a concentracao de FSE era menor em doentes com
trombo oclusivo do falso lumen do que aqueles sem trombo formado. Esta € uma limitacao
deste marcador na detecdo de DAA. Porém, o seu alto valor preditivo negativo confere-lhe
importancia na exclusdao deste diagnostico. Adicionalmente, verificou-se que os valores de
FSE em circulagao subiam logo desde os primeiros 42 minutos, sendo uma vantagem no
diagnéstico precoce. O mesmo estudo demonstrou que os FSE positivaram mais
significativamente em doentes com DAA do que em doentes com enfarte agudo do miocardio
(EAM), revelando um possivel papel no diagnéstico diferencial. Como desvantagens, aponta-se
a morosidade dos ensaios atualmente disponiveis (duracdao de cerca de trés horas) e um

aumento inferior a duas vezes os valores do grupo de controlo saudavel. (6, 22, 28)

12
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A endotelina-1 é o vasoconstritor conhecido mais potente e também contribui para a
proliferacao celular do musculo liso. Niveis elevados de endotelina no plasma sao indicativos
de lesao endotelial e disfuncao endotelial severa. Podem estar associados a doenca aoértica
aguda, hipertensao, insuficiéncia cardiaca, EAM, choque cardiogénico e doenca renal. O seu
percursor, grande endotelina-1, tem uma semivida e concentracao plasmatica superiores,
podendo ser usado mais facilmente como biomarcador. Wagner et al. (29) documentaram um
aumento da concentracao de endotelina 1 e 2 em doentes com DAA e rutura aneurismatica e

naqueles que nao sobreviveram, realcando um possivel papel diagndstico e prognostico. (6)

O fator de transformacdao do crescimento beta (TGF-B) € uma molécula de sinalizacao
acoplada a uma proteina de matriz extracelular, a fibrilina-1, responsavel por regular a sua
acao. (5, 30) A ativacao da TGF-B esta relacionada com proliferacdo celular, diferenciacao,
apoptose e formacao da matriz extracelular. (6) Em situacoes patologicas, como por exemplo,
mutacoes na fibrilina-1 na SM, a corrupcao deste complexo desencadeia a libertacao da TGF-8
da acao reguladora da fibrilina-1, que se mantém, assim, ativa de forma erronea. Por isto, é
utilizada como monitorizacdo terapéutica da remodelacao adrtica em doentes com SM. (22,
30) Suzuki et al. (22) desenvolveram um estudo preliminar que demonstrou elevacao
plasmatica de TGF-B em doentes com DAA cerca de 5 vezes superior (mediana de 25,4 ng/mL)
em comparacao com individuos saudaveis. Os doentes com DAA tipo A revelaram valores duas
vezes superiores relativamente a doentes com DAA tipo B. Assim, postula-se que a TGF-B seja

um potencial biomarcador de DAA em doentes sem SM. (22, 30)

0 biomarcador ideal seria altamente especifico e sensivel, de quantificacdo facil e econdmica
e de rapida obtencao. Na auséncia dessa possibilidade, o diagnostico devera basear-se nas
vantagens e desvantagens dos marcadores atualmente disponiveis, devendo ser exploradas as
suas funcbes individuais e coletivas para que seja possivel a criacdo de um algoritmo

diagnostico eficiente na detecao precoce desta doenca potencialmente catastrofica.

13
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4.5. Imagiologia diagnéstica

Os objetivos basicos da imagiologia na DAA, além da confirmacdo do diagnostico, incluem a
avaliacao de toda a aorta, classificacao da disseccao, identificacdo do envolvimento da
valvula adrtica, de ramos aorticos e estruturas adjacentes e a definicdo de indicadores de

urgéncia (ex.: hemorragia pericardica, mediastinica ou pleural). (4, 31)

A tomografia computorizada (TC), a RM e a ecocardiografia transesofagica (ETE) sao
modalidades imagiologicas comummente utilizadas com sensibilidades e especificidades
comparaveis, o que lhes confere igual eficacia na confirmacao ou exclusao do diagndstico de
DAA. (4, 31) Contudo, a TC e a RM sao melhores na avaliacao da extensao e envolvimento de
ramos da aorta e na detecdo de HIM, UAP e lesbes aodrticas traumaticas. (4) A ETE com
Doppler é superior a documentar o fluxo através das ruturas, localizando-as; é Util em
doentes muito instaveis e na monitorizacdo de alteracbes no bloco operatério e nos cuidados
intensivos pos-operatorios. (4)

A aortografia era o exame padrao mas a sua natureza invasiva, duracao e custo limitaram o
seu uso como técnica adjuvante da intervencado endovascular, tendo sido substituida pela TC
no diagnodstico de DAA. (4, 14, 16)

O Dr. Alvaro Santos (marco 2016) referiu, em entrevista, que o exame mais simples de
realizar na pratica € a ETE. Embora a angiografia por TC seja um o6timo exame, os hospitais
periféricos portugueses nem sempre estao preparados para a realizar e relatar, além de ser
um exame que requer algum tempo, crucial em doentes com DAA. Se, eventualmente, o
doente ja tiver a disseccdao ha alguns dias, prefere entdo realizar a angiografia por TC e

programar a cirurgia.

4.5.1. Radiografia de torax e Eletrocardiograma

A radiografia (raio-X) de torax e o eletrocardiograma (ECG) sdo, por norma, efetuados em
doentes com dor toracica e podem constituir as pistas iniciais para o diagndstico. O primeiro
aparece alterado em cerca de 80% dos casos, com aumento do contorno aoértico como
alteracao mais frequente (80-90% dos casos), seguido de uma silhueta cardiaca anormal e
derrame pleural. Nao obstante, uma silhueta cardiaca normal é insuficiente para excluir
alteracdes da aorta ascendente. Se ocorrer calcificacdo do botdao adrtico, com separacao
superior a 0,5-1,0 cm entre a calcificacdo da intima e os tecidos aodrticos mais periféricos,

podera surgir o “sinal de calcio” no raio-X. Apesar disto, 12 a 15% dos doentes com DAA nao
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apresentam alteragdes ao raio-X. Os seus achados nao sao especificos e a sua interpretacao é

dependente do observador.

Figura 4. Radiografia toracica de um doente com disseccao adrtica com botdo adrtico aumentado e sinal
de calcio (seta branca). (32)

0 ECG, por sua vez, pode indiciar complicacoes agudas (alteracoes da onda ST-T na isquemia
ou EAM, em 15% dos doentes com DAA tipo A), hipertrofia do ventriculo esquerdo ou enfarte

prévio. Em 30% dos doentes com DAA documentada, o ECG é normal. (5, 7, 11, 14)

4.5.2. Tomografia computorizada

A TC é o0 exame de imagem mais amplamente utilizado nas SAA, particularmente na DAA. (4)
Preza pela sua disponibilidade generalizada, velocidade (aquisicdo de imagem em 10 a 20
segundos), alta sensibilidade (superior a 95% na DA) e possibilidade de reconstrucdo em trés
dimensdes. (4, 14, 33) A TC transversal, per se, confere um detalhe anatomico excelente,
permitindo localizar o inicio da disseccao e a sua relacdo com outros vasos. (14) Ja a TCMD,
tendo uma sensibilidade e especificidade de quase 100% no diagnostico de DAA, permite
identificar: os locais de entrancia primaria e reentrancia; o lumen verdadeiro (LV) e o lumen
falso (LF); calcificacbes e trombos; a extensao do envolvimento aortico; evidéncia de rutura;
o envolvimento das valvulas aorticas, artérias coronarias e outros vasos vitais; evidéncia de

ma perfusao de orgaos e a morfologia aortica. (4, 33)
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As principais desvantagens da angiografia por TCMD prendem-se com a exposicao a radiacao
ionizante, o uso de contraste endovenoso iodado e alguns artefactos imagiologicos. O
tamanho da aorta pode ser sobrestimado por cortes obliquos relativamente ao seu limen e os
movimentos cardiacos e valvulares podem simular uma disseccdo. De forma a reduzir este
artefacto de pulsacao, a principal causa de erro diagndstico com muitos falsos positivos,
utiliza-se a técnica de ECG-gating, que consiste na monitorizacdo do doente por
eletrocardiografia durante a realizacao da TCMD. Se usada de forma prospetiva, a aquisicao
de imagens pode ser restrita a um periodo de tempo especifico do ciclo cardiaco, por norma,
a diastole; retrospetivamente podem ser selecionadas apenas as imagens obtidas durante a
fase do ciclo cardiaco escolhida. (14) O uso de um algoritmo de reconstrucao de interpolacao
linear de 180° é uma alternativa para a reducao do artefacto de pulsacao. (4, 33) A TCMD com
ECG-gating é usada para avaliar doentes com dor toracica aguda no servico de urgéncias pois
possibilita uma “tripla exclusao” de DAA, TEP e doenca arterial coronaria. (4) Posto isto, a

TCMD com ECG-gating é a técnica de escolha para o diagndstico da DAA. (33)

0 achado-chave, visualizado por angiografia TCMD com contraste em 70% dos casos, é o flap
da intima, que separa o LV do LF. A distincdo entre o LV e o LF é essencial para a
identificacao dos colaterais que estao a ser apenas perfundidos pelo LF e para a preparacao
da terapia endovascular, que deve ser realizada no LV. (4, 33) De uma forma geral, o LF
distingue-se por ter um fluxo mais lento, maior diametro e, por vezes, trombos. (4) O LV é o
primeiro a receber o contraste na fase arterial, enquanto o LF se opacifica mais tardiamente.
(33)

Figura 5. TC com contraste de uma disseccao adrtica demonstrando fenestracao do flap da intima (seta
preta) na artéria aorta com material contrastado a fluir do LV, pequeno e densamente opacificado, para

o LF, menos opacificado e maior. (34)
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Alguns sinais imagioldgicos ajudam nessa identificacdo. O “sinal de bico” consiste num angulo
agudo entre a aba de disseccao e a parede externa do LF. Esse espaco pode estar preenchido
por material de alta ou baixa atenuacao, indicando sangue banhado por contraste ou
hematoma, respetivamente. (33) O “sinal de teia de aranha” é formado por areas lineares

estreitas de baixa atenuacdo no LF e representa uma tUnica média incompletamente

dissecada. (4)

Figura 6. Imagens axiais de aortografia por TC. A e B - Sinal de teia de aranha: as imagens revelam um
flap da intima/média (setas) com “fios” de média incompletamente dissecada (setas tracejadas). C -
Sinal de bico (seta): note-se o angulo agudo entre o flap da intima e a parede externa do LF, o de maior
calibre. (35)

Sem o uso de contraste, o achado-chave ¢é a identificacdo de calcificacdes aorticas que, por
norma, se encontram na superficie intima do LV (calcificacdo excéntrica) devido a presenca

de placas ateroscleroticas calcificadas ai depositadas. (4, 33)

4.5.3. Ressonancia magnética

A RM é um exame complementar que ndo requer contraste iodado nem radiacdo ionizante e
tem uma sensibilidade e especificidade para a detecado de DAA de 98%. (4, 14) E Gtil para
detetar derrame pericardico, dissecdo carotidea, coagulos, regurgitacdo e rutura da aorta e
permite visualizar a aorta ascendente e o arco aoértico em melhor detalhe que a ETE. (14, 36)
Na DAA, os pontos de entrancia e reentrancia podem ser evidenciados com alto nivel de
acuidade (sensibilidade e especificidade de 90%). Quando contrastado com gadolinio, a
angiografia por RM permite também visualizar a morfologia de vasos sanguineos e

ramificacdes afetadas (precisao de 82%) e quantificar a regurgitacao adrtica. (4, 36)

0 achado-chave no diagnostico de DAA por RM é o flap da intima, encontrado primeiro em

ponderacdo T1. E possivel distinguir o LV do LF com base na auséncia de sinal no primeiro e
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maior intensidade de sinal no Ultimo, indicando fluxo turbulento. O proprio fluxo pode ser

quantificado usando um contraste de fase com a técnica de cine-RM. (4)

Apesar da excelente performance deste exame complementar, existem limitacdes que
impedem o seu uso em casos selecionados, nomeadamente a exigéncia de dispéndio temporal
e a distancia fisica requerida entre o doente e a equipa profissional, situacdes que dificultam
uma rapida assisténcia em caso de necessidade. (4, 14, 36) E também absolutamente
contraindicado em doentes com objetos ferromagnéticos, com dispositivos implantados
(pacemakers, desfibriladores) ou em estudos prolongados. (5) Assim, a RM deve ser reservada
a doentes estaveis, com contraindicacdes ao uso de contraste iodado e a doentes crénicos que

requeiram seguimento. (14, 36)

4.5.4. Ecocardiografia

A ecocardiografia, de uma forma geral, esta prontamente disponivel, é portatil, ndo emite
radiacdo ionizante nem requer a administracdo de contraste. (8) A ecografia transtoracica
(ETT) é excelente para visualizar a raiz aortica e permite diagnosticar uma DAA com
sensibilidade de 77-80% e especificidade de 93-96% quando se trata da aorta proximal. (4, 36)
No caso de disseccao da aorta distal, a ETT tem menor sensibilidade (31-51%) relativamente a
outras modalidades. (36) O diagnostico baseia-se na detecao de flaps da intima adrtica. (4)
Podem igualmente visualizar-se um espessamento da parede aortica ou tamponamento
cardiaco. (36) Ruturas menores da intima podem ser detetadas por Doppler a cores, com jatos
através do flap e padrao em espiral dentro da aorta descendente. Algumas situacdes limitam
o uso da ETT: anormalidades da configuracdo toracica, espacos intercostais estreitos,

obesidade, enfisema pulmonar e doentes em ventilacdo mecanica. (4)

Figura 7. Ecografia transtoracica de uma disseccao adrtica aguda tipo A. Existe um flap de disseccao

(seta branca) na raiz adrtica dilatada. (37)
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A ETE é altamente precisa na avaliacdo e diagnostico de DAA (sensibilidade de 98%,
especificidade de 95%), mas a sua precisao é dependente do operador. (36) Consegue detetar
flaps da intima, pontos de entrancia e reentrancia e formacao de trombos no LF (com fluxo
lento e contraste espontaneo). Se usada com Doppler a cores, visualiza-se o fluxo anterogrado
e retrogrado. Com onda Doppler continua ou pulsada, podem-se estimar os gradientes de
pressao entre o LV e o LF. (4) A ETE define excelentemente a raiz da aorta, identifica a
presenca e severidade da insuficiéncia aortica, fornece informacdes sobre o movimento da
parede cardiaca, a funcao ventricular esquerda, a existéncia de derrame pericardico e
permite visualizar as artérias coronarias e o seu envolvimento. (14, 36) Contudo, tem algumas
desvantagens: artefactos de imagem devidos a reverberacao podem simular uma DAA e
aparecem como uma densidade linear movel na aorta ascendente; requer sedacdo, o que
pode ser dificil num doente instavel; tem um ponto cego, que corresponde ao segmento distal
da aorta ascendente e ao arco aortico proximal e tem precisdo limitada abaixo da juncao

gastroesofagica. (4, 8, 14, 36)

Figura 8. Ecografias transesofagicas. A - DAA tipo A num doente com SM. O flap (seta) esta presente na
raiz aortica dilatada. B - Flap serpiginoso da intima, imediatamente distal a valvula adrtica, num doente
com DAA tipo A. (38)

4.6. Tratamento médico da disseccao aortica aguda

O tratamento médico da DAA deve ser instituido rapidamente, ainda na fase diagnostica, e
tem como objetivo principal a diminuicdo da pressao arterial e frequéncia cardiaca, de forma
a restringir a tensao de cisalhamento na aorta dissecada. (4, 14) A tensao arterial sistolica
deve ser mantida entre 100 a 120 mmHg e a frequéncia cardiaca entre os 60 e 80 batimentos
por minuto. (31) Assim, usa-se bloqueadores-beta por via endovenosa como primeira linha, de
forma a reduzir a frequéncia cardiaca e diminuir a tensao arterial sistdlica. O labetalol, com a
sua atividade antagonista alfa e beta, também diminui a pressao arterial e a sua variacao ao
longo do tempo e pode ser usado como adjuvante. (4, 31) Em caso de suspeita de

intolerancia, devem usar-se farmacos de acao curta, como esmolol, ou bloqueadores dos
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canais de calcio (ndao dihidropiridinas). Em caso de instabilidade hemodindmica ou
regurgitacdo aortica aguda, devem ser tomadas precaucbes adicionais para que nao se
elimine a taquicardia compensatoria. (7) Se a tensao arterial se mantiver elevada, pode
adicionar-se um vasodilatador, por exemplo, um inibidor da enzima de conversao de
angiotensina. O controlo da dor é igualmente importante e pode ser conseguido com opiaceos

analgésicos que atenuam a libertacao simpatica de catecolaminas. (7, 31)

4.7. Tratamento definitivo da disseccao adrtica aguda tipo A

Uma vez que a taxa de mortalidade da DAA tipo A de Stanford é superior em doentes em
tratamento médico (50% nas primeiras 48 horas, 90% a um més) quando comparada aqueles
que sao rapidamente submetidos a cirurgia (30% a um més), e que a taxa de mortalidade sobe
um a dois pontos percentuais a cada hora nas primeiras 24 horas na auséncia de tratamento,
todos os doentes com DAA tipo A devem ser sujeitos a cirurgia emergente. (4, 14, 31) Deve-se
ponderar nao optar por esta abordagem em doentes com idade superior a 70 anos, inicio
sUbito de dor toracica, pressao arterial baixa ou choque a apresentacao, insuficiéncia renal
pré-cirdrgica, pulso fraco, eletrocardiograma anormal, particularmente se sugestivo de EAM,
cirurgia valvular prévia ou possivel AVC. (39) Contudo, a idade per se ndo deve ser um critério

de exclusao para a cirurgia. (4)

A cirurgia aberta na DAA tipo A tem como objetivo principal prevenir ou corrigir as
complicagdées da DAA, incluindo a morte. A escolha do procedimento cirlrgico depende
principalmente do facto de haver ou nao envolvimento da valvula adrtica, raiz da aorta, aorta
ascendente e/ou arco adrtico. (7, 14) A intencdo sera sempre inutilizar o ponto de entrada
para o LF e reconstituir o LV. (31) Por norma, a cirurgia inicia-se com uma esternotomia
mediana, estabelecimento de paragem circulatéria hipotérmica com bypass cardiopulmonar e
perfusdo cerebral anterograda seletiva através da artéria axilar. E administrada uma solucao

cardioplégica diretamente nos 6stios coronarios. (10, 36)

Em doentes sem acometimento dos folhetos valvulares, com insuficiéncia adrtica ligeira ou
ausente, pode realizar-se o procedimento de David, que consiste em substituir a raiz aértica e
a aorta ascendente, poupando a valvula. O enxerto é ancorado ao anulo aértico e a valvula
nativa e raizes coronarias sdo reimplantadas. Por norma, a técnica de reimplantacao é

suficiente para restaurar a competéncia valvular. (4, 36)

Se, além da raiz e aorta ascendente, a disseccao envolver pelo menos um seio de Valsalva, é
preferivel substituir a raiz e a valvula adrticas, utilizando o procedimento de Bentall

modificado, uma vez que esta condicao esta associada a dilatacao tardia dos seios aorticos e
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recorréncia da regurgitacdo adrtica com necessidade de nova intervencao cirlrgica de alto

risco. O mesmo se aplica a dilatacao excessiva pré-cirlrgica dos seios de Valsalva. (4, 36)

Figura 9. Procedimentos na raiz adrtica poupadores da valvula. A - Valvula aértica reduzida ao minimo.
B - Técnica de reimplantacdo (procedimento de David). O cirurgiao fixa o enxerto ao trato de saida do
ventriculo esquerdo, a nivel subanular, e reimplanta a valvula e comissuras no interior do tecido do
enxerto, fixando permanentemente o tamanho do anel aortico. C - Técnica de remodelacao
(procedimento de Yacoub). O cirurgido cose o enxerto ao tecido que sobra da parede aortica, em torno
das comissuras, apos a linha de insercao das cuspides adrticas, deixando assim o anulo mével (mas sem
suporte), o que permite o levantamento do enxerto, com formacao de “neoseios”. (40)

Atualmente existe algum debate sobre a extensao da reparacao do arco aortico dissecado na
DAA tipo A. Alguns cirurgides defendem uma abordagem mais conservativa substituindo
apenas o hemiarco dissecado, sob o pretexto de minimizar a morbimortalidade pos-
operatoria. Outros optam por restituicdo total do arco e/ou da raiz adrtica, utilizando até as
técnicas de “Elephant Trunk” (ET) ou “Frozen Elephant Trunk” (FET)?, para eviccdo de
formacdo tardia de aneurisma na aorta distal, nova DA ou recorréncia de insuficiéncia
aortica, com necessidade de nova intervencao ou morte por rutura. Esta Gltima opcdo é
tecnicamente mais dificil para o cirurgido e perigosa para o doente pois aumenta o risco de
complicacdes neuroldgicas, tendo maior risco operatoério do que uma intervencao apenas no
hemiarco ou aorta ascendente. Em conversa, o Dr. Alvaro Laranjeira Santos (marco 2016)
referiu que apenas substitui a porcao da aorta dissecada, pois requer menor tempo cirurgico.

Indicou também que fazer o FET de forma profilatica seria o ideal em doentes com DAA tipo

2 ET - técnica de dois tempos cirlrgicos para substituicdo da aorta ascendente e arco e, numa segunda
fase, da aorta descendente. FET - substituicdo da aorta ascendente e arco aortico por enxerto
concomitante ao stent anterdgrado da aorta toracica descendente.
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A. Porém, uma cirurgia desta dimensao requereria uma prétese a medida, planeamento e

uma equipa bem formada, cuja realizacdo em contexto emergente é quase impossivel na
auséncia de salas hibridas.

))

L

“ C 1= O

A Supracommissural replacement B Hemiarch replacement

| |

C Total arch replacement D Trifurcated graft E Frozen elephant trunk

Figura 10. Técnicas cirdrgicas da DAA tipo A. A - Substituicao da aorta ascendente acima das comissuras.

B - Substituicao do hemiarco. C - Substituicao total do arco. D - Enxerto trifurcado. E - Frozen Elephant
Trunk. (41)

Estudos recentes indicam que, caso os doentes sejam triados com base nas suas
caracteristicas (condicdo fisica, idade, doencas do tecido conjuntivo, valvula adrtica
bicUspide) e nas da sua condicdo (compromisso do arco distal, fatores de risco para
recorréncia), os resultados e prognostico da abordagem agressiva em doentes indicados sao
satisfatorios e comparaveis aos da abordagem conservativa. (4, 42-45)

Outro assunto controverso se destaca: doentes que, a apresentacdo, tém défices neurologicos
ou coma devem ser submetidos a cirurgia? A questao prende-se com a probabilidade
aumentada de haver manutencédo ou progressdao dos défices neurologicos nestes doentes e
consideravel morbimortalidade po6s-operatoria. Apesar da lesdao neurolégica estar associada a
um risco 2 a 3 vezes maior de mortalidade, estudos recentes indicam que a intervencao
cirargica podera trazer melhor progndstico, devendo ser sempre considerada nestes doentes.
(4, 46) Relativamente ao coma pré-operatoério, considerado uma contraindicacao cirirgica

devido ao risco de enfarte cerebral hemorragico e maus resultados a longo prazo, ja foram
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reportados casos de recuperacao satisfatoria a médio e longo prazo quando a reperfusdo
cerebral é rapida, particularmente se o tempo entre o inicio dos sintomas e a chegada ao
bloco operatorio for inferior a 5 horas. (4, 47, 48) Contudo, sdo necessarios estudos de maior

significancia estatistica para alterar as orientacoes atuais.

O Dr. Alvaro Laranjeira (marco 2016) referiu que prefere nao abordar um doente com AVC
fruste ou um doente em coma, devido ao perigo da transformacdao hemorragica e de

complicacoes.

Outro caso de destaque particular é a presenca de SMP, caracterizada por sinais e sintomas
derivados da ma perfusao organica com evidéncia clinica de isquemia e disfuncao do(s)
orgao(s) afetado(s). Ocorre em cerca de 30% dos doentes com DAA e requer reperfusao
organica rapida. (4, 49) E classificada conforme o mecanismo fisiopatolégico em tipo adrtico -
obstrucdo por extensao do flap da intima as artérias organicas principais ou periféricas
(obstrucao estatica) -, que resolve com restituicdo do fluxo no LV, e tipo de ramo - obstrucdo
do LV causada por acimulo de pressao no LF (obstrucao dinamica) -, que requer stenting da

artéria afetada ou bypass cirlrgico. Na maioria dos casos, a obstrucao é mista.

A | B

Figura 11. Sindrome de ma perfusdo. A - Obstrucao dinamica. O flap da intima fecha o LV da artéria. O
grau de obstrucao varia com o ciclo cardiaco e com variacdes da pressao no LF. B - Obstrucao estatica.
Resulta da extensao do tecido dissecado para dentro da artéria, com oclusao distal. (50)

Posto isto, doentes com SMP devem ser submetidos a tratamento cirtrgico ou hibrido. A
abordagem hibrida consiste na utilizacdo de estratégias endovasculares, como fenestracdo
por baldo do flap para melhorar o fluxo no LF para os drgaos distais e stent dos vasos
obstruidos pela disseccao, apds o tratamento cirirgico. (14) Em caso de instabilidade devida a
propria DA, deve dar-se prioridade a reparagdo aodrtica cirlrgica. Se o quadro clinico for
marcado por disturbio metabodlico grave por ma perfusdao, pode iniciar-se revascularizacio
periférica por fenestracdo ou stenting (intervencdo com cateter ou cirurgia bypass,
respetivamente). (4, 49) Para o Dr. Alvaro Santos (marco 2016), nao se aplica a abordagem
hibrida nas DAA tipo A, pois o objetivo do cirurgidao é apenas garantir a sobrevivéncia do
doente, eliminando a porta de entrada e redirigindo o fluxo, algo que prefere realizar em

open-repair.
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4.8. Tratamento definitivo da disseccao adrtica tipo B

4.8.1. Tratamento da disseccao adrtica tipo B nao complicada

Segundo as linhas de orientacao europeias atuais, doentes com DAA tipo B nao complicada
devem receber apenas terapéutica médica para controlo da dor, frequéncia cardiaca e
pressao arterial, além de monitorizacdo rigorosa de quaisquer sinais de progressao da
condicdo e/ou de ma perfusao, conseguida pela repeticao de exames imagiologicos,
nomeadamente a RM e a TAC, a admissdo, ao sétimo dia, antes da alta e, por fim, a sexta
semana. (4, 14, 51) O objetivo principal desta abordagem é reduzir o stress hemodinamico na
parede adrtica através da diminuicdo da inotropia do ventriculo esquerdo, de forma a limitar
a propagacéo do LF e evitar uma possivel rutura ou recorréncia da disseccao. Na pratica, é
similar ao tratamento pré-cirirgico da DAA tipo A. Apds a estabilizacao, os doentes podem
iniciar terapéutica oral para manter a pressao arterial sistolica abaixo de 120mmHg e a

frequéncia cardiaca menor que 60 batimentos por minuto. (14, 52)

Apesar da terapia médica ser a opcao indicada no tratamento da DAA tipo B ndo complicada,
e também a abordagem preferida pelo Dr. Alvaro Santos (marco 2016), de acordo com a
analise dos dados do IRAD, 22 a 40% dos doentes com DAA tipo B em terapéutica médica
necessita de outro tipo de intervencao, tendo como principal complicacao tardia a
degeneracao aneurismatica da aorta. Na teoria, a paténcia do LF parece estar associada ao
aumento da artéria e a mortalidade superior a longo prazo. (14, 53) Neste sentido, estudos
recentes especulam que a profilaxia por reparacdo endovascular da aorta toracica, aliada ao
tratamento médico, podera prevenir complicacbes tardias, tendo melhor progndstico
relativamente aqueles sujeitos apenas ao ultimo. (1, 4, 7, 54) De facto, esta técnica tem sido
aplicada com maior frequéncia em doentes com DAA tipo B ndo complicada; contudo, ainda
nao existem estudos randomizados que demonstrem a sua eficacia sobre o tratamento

médico, que se mantém, assim, como primeira opcao. (4, 51)
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4.8.2. Tratamento da disseccao aédrtica tipo B complicada

As complicacdes da DAA tipo B incluem instabilidade hemodinamica, dor/sintomatologia
persistente ou recorrente, hipertensdo refrataria®, expansao adrtica precoce, ma perfusdo e
rutura, com hemotdrax ou hematoma periaortico ou mediastinal. (4) Aproximadamente 25%
dos doentes com DAA tipo B tém SMP ou instabilidade hemodinamica a apresentacdo. (51)
Nestes casos, o tratamento de escolha consiste na colocacdo de uma endoproétese coberta por
membrana na aorta toracica (TEVAR), capaz de obliterar o ponto de entrancia no LF e outros
locais perfurados e forcar a passagem do fluxo sanguineo pelo LV, melhorando a perfusao
distal. O sangue retido no LF acaba por sofrer trombose forcando-o a contrair e estreitar-se, o

que induz remodelacao e estabiliza a aorta. (4)

N \] Proximal N \/ N v
| / entry tear :
// y Thrombus y

Stent-graft
False lumen

Figura 12. TEVAR. A - E colocada uma endoprotese vascular para cobrir o ponto de entrancia para o LF.
B - A selagem da entrada da disseccao promove trombose no LF. C - A remodelacao da aorta ocorre com
a expansao do LV e a degeneracao do LF. (55)

Muitas vezes, a reparacao endovascular tem de ser suplementada por uma abordagem
percutanea, como fenestracao do flap da intima, em que é utilizado um baldo ou fio para
criar um ponto de reentrancia que restaura o fluxo sanguineo para o LV, ou stenting de ramos

aorticos estenosados com o objetivo de manter o fluxo nessas artérias. (7)

3 Hipertensdo refrataria define-se como hipertensdo que persiste apesar da administracdo de, pelo
menos, 3 classes farmacoldgicas diferentes em doses maximas recomendadas.
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Apesar de documentada melhor sobrevivéncia em doentes submetidos a TEVAR, alguns fatores
anatomicos conduzem a predilecdo pela cirurgia aberta. (1, 51) Estes compreendem doenca
arterial dos membros inferiores, grave tortuosidade das artérias iliacas, marcada angulacao
do arco adrtico e auséncia de local favoravel a colocacdo da endoprétese. A cirurgia aberta
tem como finalidade principal a substituicao da aorta descendente dissecada por um enxerto
de tubo de Dacron®, redirigindo o fluxo sanguineo para o LV através do encerramento do LF
no seu local anastomotico distal. Este mecanismo podera, entdo, resolver a ma perfusdao
visceral ou periférica. Na maior parte dos doentes, a disseccao proximal encontra-se proxima
a raiz da artéria subclavia esquerda, pelo que sdo utilizadas técnicas adjuvantes como

paragem circulatoria hipotérmica por toracotomia posterolateral esquerda. (4)

Em alguns casos de DAA tipo B complicada sem local de insercao proximal, considera-se a

técnica de FET para eliminar o risco de DAA tipo A retrégrada. (4)
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5. Conclusées finais e perspetivas

futuras

Embora a primeira descricao de uma disseccao adrtica aguda tenha ocorrido ha mais de 250
anos, ainda é penosa a auséncia de conhecimento sobre esta condicdo, e s6 nas Ultimas

décadas houve avangos no seu diagnostico e tratamento.

Ainda assim, seria relevante rever a classificacdo da DAA quanto a sua duracao, e,
possivelmente, altera-la para hiperaguda (inicio dos sintomas ha menos de 24 horas), aguda
(sintomas ha 2-7 dias), subaguda (sintomas com 8-30 dias) e crénica (sintomas com mais de 30
dias), como sugerido pelos dados do IRAD. Depois, poder-se-ia estudar o prognéstico de cada

grupo para orientar o melhor esquema terapéutico.

Ha também uma grande caréncia de estudos epidemioldgicos globais, com elevada
significancia estatistica, tal como estudos sobre os fatores de risco associados a DAA, que,
para ja, se limitam a hipertensao, tabagismo, doenca aortica prévia, historia familiar de

doenca da aorta, historia pessoal de cirurgia cardiaca, trauma toracico e uso de drogas.

Existem biomarcadores em estudo como meios complementares de diagnostico da DAA. Os D-
dimeros poderao servir para diagndstico diferencial em doentes com baixo risco de DAA. A
MPM-9 podera ter um papel no diagndstico e seguimento da DAA tipo B. A CPM, com um cut-
off de 2,5 pg/L, é sensivel e especifica no diagndstico da DAA nas primeiras 3 a 12 horas e
apresenta valores mais elevados na disseccao proximal, tendo como limite a janela temporal.
Os FSE entram em circulacdo aos 42 minutos, tém alto valor preditivo negativo e sao
superiores na DAA comparativamente ao EAM; assim, poderao servir para exclusao do
diagnostico ou para diagnostico diferencial. A endotelina 1 e 2 sofre um aumento em doentes
com DAA, tendo um possivel papel diagndstico. O TGF-B é também um potencial biomarcador
de DAA, mesmo em doentes sem SM. Posto isto, sdo necessarios mais estudos para a avaliacao

destes biomarcadores.

O raio-X toracico esta alterado em 80% das DAA apresentando aumento do botdo aodrtico,
alteracao da silhueta cardiaca, derrame pleural e sinal de calcio. Contudo, estes achados sao

inespecificos e observador-dependentes.

0 ECG serve para indicar possiveis complicacoes agudas, como EAM, sendo normal em 30% dos

doentes com DAA.

27



Diagnostico e tratamento da disseccao adrtica aguda: o que ha de novo

A TCMD contrastada, com a técnica de ECG-gating é o gold-standard para o diagndstico de
DAA e exclusdo de TEP e doenca coronaria. A RM fica reservada a doentes estaveis com
contraindicacbes ao contraste iodado ou ao seguimento de doentes cronicos. A ETT com
Doppler pode utilizar-se no diagndstico de DAA tipo A, apesar de ter algumas limitacoes,
principalmente anatémicas. Finalmente, a ETE com Doppler é altamente sensivel e especifica
no diagndstico de DAA acima da juncdo gastroesofagica, embora tenha um ponto cego no

inicio do arco aértico.

O tratamento médico deve ser instituido imediatamente apods forte suspeita e consiste na
diminuicdo da tensdo arterial e frequéncia cardiaca para os minimos tolerados, com

bloqueadores-B ou outros farmacos. A dor deve ser controlada com opiaceos.

Todos os doentes com DAA do tipo A devem ser submetidos a cirurgia emergente, com o
procedimento de David, de Bentall modificado, ou outra abordagem com maior taxa de

sucesso naquele centro especifico, com aquela equipa cirurgica.

Em doentes com disseccdo incompleta do arco adrtico deve-se ponderar as suas condicoes
fisicas e médicas e as caracteristicas da disseccao para optar por uma reparacao total ou

apenas do hemiarco.

Segundo as orientacbes atuais, doentes com défices neuroldgicos ou coma ndo devem ser

submetidos a cirurgia, embora sejam necessarios mais estudos para corroborar esta hipotese.

Doentes com SMP devem receber tratamento cirdrgico ou hibrido. Se houver distlrbio
metabodlico grave por ma perfusdo, pode iniciar-se a abordagem por técnicas endovasculares

em detrimento da cirurgia aortica.

Na DAA tipo B ndo complicada, o tratamento é médico e de suporte, com rigorosa
monitorizacdo de sinais de complicacdo. Estes doentes devem receber terapia oral para
manter a tensao arterial e frequéncia cardiaca baixas. Devem ser realizados estudos

randomizados sobre a eficacia do uso profilatico de TEVAR nestes doentes.

Na DAA tipo B complicada, deve optar-se por intervencao endovascular com ou sem
fenestracdo ou stenting adjuvantes em doentes sem limitacbes anatémicas. Caso contrario,

deve realizar-se cirurgia aberta.

Apesar de serem varias as novidades e avancos neste campo, ainda ha um longo caminho a

percorrer até ao sucesso diagnostico e terapéutico das disseccoes aorticas agudas.
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Anexo |. Entrevista ao Dr. Alvaro Laranjeira Santos
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Entrevista a Dr. Alvaro Laranjeira Santos

DIAGNOSTICO E TRATAMENTO DA DISSECCAO AORTICA AGUDAS: O QUE HA DE NOVO

Valorizacdo dos novos métodos de diagndstico e tratamento da disseccdo adrtica aguda
Pergunta (P): Qual o seu percurso académico e profissional?

Resposta (R): Eu licenciei-me em 1985 e entrei na especialidade em 1989, no Hospital de
Santa Cruz. Cirurgia Cardiotoracica foi a primeira escolha. Santa Cruz era muito falado na
altura, era um hospital com muito interesse, muito inovador. Fiz a minha cirurgia geral aqui
na Unidade de Urgéncia Cirlrgica. Fiz o ECFMG, o exame da embaixada americana para ser
equiparado a um estudante dos Estados Unidos, para ter acesso a um fellowship durante um
periodo de tempo nos EUA. Passei, e acabei por fazer 2 anos do meu internato nos EUA, com
uma pessoa mitica na cirurgia cardiaca, o Dr. Pacifico, e foi 6timo. Voltei, fiz a especialidade
e naquela altura, Santa Cruz ja nao era tao interessante, e aproveitei que o Prof. Fragata veio
para aqui e passado um tempo vim aqui para Santa Marta, que me dava mais condicdes e
tinha mais doentes e mais independéncia. Estou ca em Santa Marta desde 1999. E
praticamente em 2007 comecei a interessar-me mais pela patologia da aorta, comecamos a
fazer cirurgia da aorta e comecamos a investir também nos TEVARs, e fizemos o primeiro
TEVAR em 2007 com um debranching. TEVAR é um tubo que entra pela aorta. Era uma
senhora com uma DAA tipo B extremamente obesa. Fez-se a cirurgia: derivamos o sangue que
vai para a cardtida para outro tubo - na altura nao se falava nisso, nem sequer se sabia o que
€ que era -, fizemo-lo com o Dr. Joao Silva e Castro, que é um cirurgido vascular, e depois o
TEVAR. E pronto, a senhora sobreviveu. Da cirurgia aortica, a partir de 2007 comecamos com
os aneurismas da aorta ascendente, que era uma cirurgia naquela altura muito dificil, com
problemas de hemorragia, relativamente complexa. Depois fomos avancando e hoje,
praticamente, dentro da cirurgia cardiaca, fazemos tudo, desde a cirurgia da aorta
ascendente toda, até a cirurgia do arco aértico, onde é necessario proteger a circulagao
cerebral, até a patologia do arco adrtico e da aorta descendente, em que fazemos o Frozen
Elephant Trunk. Também fomos os primeiros a fazer o FET em Portugal, em 2010, penso eu. E
pronto, agora fazemos quase tudo. Nao fazemos algumas coisas, como por exemplo,

toracotomias para tratar a aorta descendente.

P: Por qué?

R: Porque nao sei fazer, vou aprender. Qual a vantagem da cirurgia cardiaca em relacao a
cirurgia vascular? E que nés dominamos muito bem a circulacdo extracorporal, e esta
permite-nos perfundir a cabeca e nao estamos preocupados com a rapidez, o cérebro esta

sempre a perfundir.
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P: Como é que costuma classificar o tipo de disseccao aértica aguda quanto a sua duracao?

Utiliza o sistema classificativo da Sociedade Europeia de Cardiologia ou ja utiliza outro?

R: Nao, nao... Defino-a mais como aguda e cronica. Eu tenho a minha propria classificacao,
com base nos fatores de progndstico. Nada disto é cientifico, atencdo. Sao dois fatores: a
idade - para nos o limite de 75 anos é ja relativamente marcante (e cada vez aparecem mais
nesta area) -, e a sindrome de ma perfusao. Ora, a sindrome de ma perfusdo tem varios niveis
- da cabeca/AVC; do miocardio, com EAM por disseccdo que se estende aos Ostios das
coronarias; pode ser periférico com isquemia dos membros inferiores; e mais grave ainda, a
isquemia mesentérica, figado, etc., e insuficiéncia renal aguda. Quando isto existe [sindrome
de ma perfusdo], o prognostico € muito mau. Normalmente, estes doentes associam-se
também a situacdes muito mais graves, ja vém em choque, etc. Mas o choque ndo é tao
importante assim, porque o choque nds revertemo-lo, operamos e pomos em bypass e
revertemos a situacdo. O que realmente faz a diferenca é a idade e a sindrome de ma

perfusao. Entao, temos 4 grupos:

1) Doentes com menos de 75 e sem SMP. Sdo doentes muito acessiveis e com bons
resultados.

2) Doentes com mais de 75 anos e sem SMP. Debatemo-nos com o problema da idade, a
recuperacao é sempre mais lenta, mas os resultados sao muito interessantes.

3) Menos de 75 com SMP. E dentro da sindrome, ha situacdes que sdao mais ou menos
faceis de reverter: uma insuficiéncia renal aguda ou uma isquemia periférica é facil,
nao é tao grave assim. Se o doente tiver um AVC, é mais complexo. Se for um EAM,
pode-se eventualmente fazer um bypass. Ja uma isquemia mesentérica é muito
complexa. E o AVC e a isquemia mesentérica, teoricamente, inibem de avancar para
a cirurgia. O AVC exige alguma espera, para nao transformar, com a heparina, um
AVC isquémico para hemorragico, e a isquemia mesentérica, quando esta instalada,
por mais que se faca, € uma desgraca, depois o doente acaba por morrer em sépsis.
Aqui os resultados sao piores.

4) Mais de 75 anos com SMP. Os resultados sdao maus, sao muito dificeis, muito

complexos. E quando sao muitos 6rgaos mal perfundidos, sdo situacdes life-saving.

Na DA, se um doente tem dor hoje, deve ser levado quase imediatamente para o bloco.
Exames? Teoricamente, ndao precisa de nenhum exame [especifico]. Precisamos so6 de ter a
certeza que tem um flap na aorta ascendente. Se tiver um flap na aorta ascendente
demonstrado por qualquer exame, o mais simples € a ETE, nao é necessaria uma angio-TC. Se
puder fazer um angio-TC, o6timo, mas habitualmente, do ponto de vista pratico, o que
acontece é que estes doentes vao as urgéncias dos hospitais periféricos, o médico manda
fazer uma angio-TC e, habitualmente, os hospitais periféricos nao estao preparados para isso,
nem quem la estd para os relatar. Sao relativamente pobres, atingem sé o térax, nao vao

mais longe, tém uma colimacdo muito alta, de 5 mm, portanto, nao nos permite tirar grandes
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conclusoes e fazer grandes coisas. Mas o flap esta la, € uma emergéncia e quanto mais rapido
for tratado, melhor. A mortalidade a medida que o tempo vai passando é muito acrescida

porque a isquemia de orgaos vai-se acentuando...

Um caso que acontece frequentemente € um doente que tem dor acabar por ir para o hospital
e a dor ser interpretada como se fosse uma sindrome coronaria aguda. A primeira coisa que
lhe fazem, além dos marcadores cardiacos, € o clopidogrel, a heparina de baixo peso
molecular, etc. Portanto, transformam uma situacdo que queremos que coagule em
incoagulavel. E isto € muito complexo. E as vezes a situacdo acaba por se tornar cronica.
Depois fazem prova de esforco, que nao aguentam, obviamente, e depois o doente faz uma
TC, e vém que tem uma disseccdo. Mandam-nos o doente, ja passados 5 ou 6 dias. Nessa
altura, eu ja ndo vou diretamente ao bloco. Se o doente ja aguentou este tempo, eu prefiro
depois ter uma angio-TC feita aqui no hospital e ai ja me permito fazer a cirurgia, e
programa-la. Ja nao é cirurgia de emergéncia, € mais ou menos urgente, mas ja é feita de
maneira diferente. E essa parte é muito importante, porque ha aqui alguns fatores que sdo
muito importantes e que se modificaram ao longo do tempo... Mas ainda em relacao ao
diagnostico: o doente com disseccdao aguda deve ser rapidamente encaminhado para um
centro cirdrgico e ser operado no minimo espaco de tempo, nas DAA tipo A. Para se levar o
doente ao bloco, é necessario qualquer exame que transmita que o doente tem um flap na
aorta ascendente ou no arco aortico, que é o que define DAA tipo A. E tem de ser levado
[para a cirurgia] porque ha o perigo de o doente morrer. O doente vai morrer brevemente
por: tamponamento cardiaco, porque ha uma exsudacdo de sangue para fora do pericardio;
por extensao da disseccao proximal com disseccao dos ostios das coronarias e enfarte agudo
subsequente; por insuficiéncia cardiaca aguda muito grave, porque a disseccao, ao estender-
se para a raiz da aorta, vai fazer com que os pilares da raiz da aorta percam estabilidade e [0
doente] fique com uma insuficiéncia adrtica torrencial aguda, e as pressoes caem; e ainda por
rutura [da aorta]. Portanto, ele tem de ser logo tratado para evitarmos estas coisas. E quando
a porta de entrada é na aorta ascendente, ou no arco, isso € que nos preocupa. E levar o
doente ao bloco para o salvar. E a cirurgia é dirigida para o salvar. Se a disseccéo é tipo B, é
completamente diferente, tem uma problematica e acessibilidade cirtrgica completamente

diferentes, entra noutro capitulo. Agora, exames, portanto: ecografia transesofagica...

P: E o primeiro exame que faz?

R: O primeiro exame que faco € o que aparecer. Muitas vezes confirmo os exames e sé vejo o
doente no bloco... Mas a ETE tem que demonstrar [0 flap]. Pode-se fazer angio-TC,
eventualmente uma RM, mas a ressonancia nao é habitual fazer... E conforme o centro. Por

exemplo, Evora tem uma ressonancia que funciona muito bem.
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P: Mas acha que é util a imagiologia para a escolha do tipo de tratamento, da abordagem?

R: Ndo, para mim, nao. A RM também é um bom exame para ver, mas nao é tao pratico. E o
gue nao é mesmo importante é fazer uma coronariografia, mas ha sitios que nao operam sem
uma coronariografia. E isso faz com que o doente nao fique bem e tenha outros problemas.

Mas isso também é outro capitulo.

P: Queria perguntar-lhe qual é o quadro clinico mais frequente que lhe aparece?

R: E a dor, sem divida. Teoricamente, é “uma facada”, no térax, etc. Mas muitas vezes pode
aparecer associada a manifestacoes de orgaos. Por exemplo, ao doente doi-lhe a perna, ou
teve um AVC, nao mexe o braco ou tem desvio da comissura labial, casos mais graves, uma
grande distensao de abdomen por isquemia intestinal, mais graves ainda, uma paraplegia. Um
doente com uma paraplegia subita, ninguém se vai lembrar que tem uma disseccéo e faz os

exames todos e entretanto as lesdes medulares ja se estabeleceram...

P: Que biomarcadores é que utiliza?

R: Nenhum, eles ja vém com isso feito, mas nao é nada fidedigno. Os produtos de degradacao
da fibrina sdo interessantes, mas demoram tempo. Esta-se a trabalhar muito nessa area. E
mais interessante para diagnodstico diferencial. O problema de quem recebe o doente é
diferenciar, é nao empurrar logo para uma sindrome coronaria aguda e pensar também numa

sindrome aodrtica aguda. Isso seria 0 mais importante.

P: Que mudancgas ocorreram nos ultimos anos em relagdo a imagiologia diagnéstica?

R: Mudou muita coisa. A imagiologia hoje € tudo. Faz completamente a diferenca. Na DA,
muitas vezes somos empurrados para o bloco porque temos a pressao da mortalidade, mas
num doente que nao seja agudo, a imagiologia da-nos informacdes enormes: permite-nos
fazer reconstrucdes tridimensionais, permite-nos estender a aorta como uma linha e medir
muito bem as coisas no eixo, nao precisamos da radiologia para fazer isso. E temos outra
situacao, mas implica fazer uma boa aquisicao de imagens, que € uma angioscopia virtual.

Consegue-se espreitar para dentro da aorta, e vé-se tudo. Portanto, em termos de exames ha
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uma revolucao total. Para a DAA, nao ha grande beneficio. Se o doente estiver perto e fizer a

TC aqui, consegue-se alguma coisa, caso contrario, nao.

P: No tratamento da DAA tipo A, quais é que sao as contraindicacdes absolutas, relativas,

ou 0 que é que o deixa mais reticente para fazer uma abordagem cirurgica?

R: Aquilo que eu falei, € a situacdo do doente. Por norma, nao se deve levar para o bloco um
doente que esteja rapidamente a morrer, ou que esteja rapidamente a melhorar. Neste caso,
se o0 doente esta muito agdnico, em massagem, com uma disseccao estabelecida, nao se sabe
bem o estado de consciéncia, ndo se deve levar o doente para o bloco. E um esforco que
estamos a fazer para um resultado extremamente pobre, ja se sabe que o doente vai morrer.

O doente tem de estar minimamente estavel.

P: Entao, doentes com AVCs ou em coma, nao intervenciona?

R: Nao, nao. Um AVC fruste, um doente em coma, nao abordamos por causa do perigo da

transformacao hemorragica.

P: Em que situacées é que prefere optar pela técnica do FET em vez de uma abordagem

mais conservativa?

R: O FET é uma cirurgia que necessita de um planeamento. E uma cirurgia bastante acessivel
mas muito trabalhosa que necessita sobretudo de uma equipa multidisciplinar porque sao
muitas horas de cirurgia, paragem circulatoria, paragem circulatoria cerebral, isquemia
distal, e portanto tem de ter uma equipa muito muito bem organizada. E isso & muito dificil
de encontrar na urgéncia. Portanto, para [tratar] as dissecces agudas com FET, nds tinhamos
de ter a protese ca a medida e, para isso, tinhamos de ter capacidade para fazer uma angio-
TC e medir a protese. Também do ponto de vista técnico, tinhamos de ter a capacidade de
ter um fio guia que entra pela femoral e aparece na aorta ascendente, e nds temos de ter a
certeza que o fio guia esta no verdadeiro limen, nao no falso, porque senao o doente morre
logo ali quando se fizer a libertacao da prétese. E isto implica ter ETE e anestesista € uma
equipa muito boa. Depois, € necessario perfusionista - os nossos sao bons e todos estao
preparados para isso - e enfermeiros para preparar as coisas todas. Os circuitos sao muito
complexos e portanto, isso demora algum tempo. E muita confusao de tubos, ndo é para uma

equipa qualquer. E preciso a protese, planeamento e equipa. E nos na urgéncia nao
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conseguimos arranjar isso. Se, por acaso o doente sobreviver algum tempo, com historia ha 4-

5 dias, nds conseguimos opera-lo, numa disseccao subaguda/crdnica.

P: Entao nas disseccdes aodrticas agudas, ndo faz o FET?

R: Nao. Mas ha indicacdes, que sao postas em salas hibridas. As salas hibridas sao salas que
permitem fazer exames hemodinamicos, TCs, cateterismos e também se pode operar. Estao
preparadas para se fazer isso, tém condicdes excecionais: um arco em C, um aparelho de
radioscopia muito bom, tem toda a parte que a hemodinamica tem, e tem uma mesa
operatoria. Na Alemanha, que é o exemplo de um pais rico, o doente com uma disseccdo
entra diretamente para a sala hibrida, fazem-lhe os diagnosticos todos e mais algum que
quiserem fazer (uma vez contei 36 monitores numa sala) e, portanto, fazem as medicoes, tém

as proteses, a equipa vem e é operado logo. Isto aqui € impossivel de fazer.

P: Na DAA tipo A, em relacdo a sindroma de ma perfusao, que tipo de abordagem costuma

utilizar, cirdrgica ou hibrida?

R: A cirurgia hibrida, ndo se aplica, a meu ver, na DA. Nds praticamente ja ndo fazemos
procedimentos hibridos, fazemos logo um open-repair. Por exemplo, numa aorta ascendente
normal e aneurisma do arco, o procedimento hibrido que se faria, era, com clampagem
parcial da aorta, sem circulacao extracorporal, cosendo-se o tubo, que pode ser bifurcado ou
nao bifurcado, que vai para a carétida e tronco arterial, laqueia-se, e a isto chama-se um
debranching, que pode ser extensivo também a subclavia. Esta é a parte cirlrgica do
procedimento hibrido. Num segundo tempo, no mesmo internamento ou mais tarde, por via
percutanea, usamos um TEVAR para a landing zone proximal. Isto é que é a cirurgia hibrida,
utilizada na DAA tipo B. Na disseccao da aorta tipo A, o objetivo é tirar o doente vivo da sala,
eliminar a porta de entrada e redirigir o fluxo. Isto é o objetivo de qualquer cirurgido. A
pressao no verdadeiro limen vai pressionar o falso limen que acaba por trombosar. Do ponto
de vista pratico, isto ndo existe porque ha varias portas de entrada e de saida. Se houvesse
uma disseccao e nao houvesse escape nenhum, a pressao acabava por romper, nao na
adventicia mas no flap, e o sangue vai entrando e saindo, o que permite a sobrevida ao
doente. Portanto, na realidade, do ponto de vista pratico, a cirurgia, ao fazer esta situacao,
apenas esta a salvar a vida ao doente, esta a empurrar para uns anos mais tarde os problemas
que vao aparecer aqui [distalmente, na aorta descendente]. Mais para a frente, nés
perfundimos a cabeca pela subclavia, podemos parar a circulacdo e também substituir o arco

com alguma facilidade.
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P: Em relacao a substituicao do arco, costuma fazé-la?

R: Quando é necessario, sim. O objetivo é tirar o doente vivo da sala o mais depressa

possivel.

Quando existe uma porta de entrada e nos estamos seguros que a porta de entrada € a causa
disto, se esta na aorta ascendente e se a descobrimos e substituimos, maravilha, fechamos,

fazemos, pomos s6 o tubo e o resto logo se vera.

P: Mas ndo mexe no hemiarco?

R: Se for assim, nao mexo no hemiarco.

P: Nos casos em que prefere nao fazer isto numa primeira abordagem, volta a reoperar?

R: Sim. Feitos por mim temos cerca de 50 casos. Por sorte, temos muito frequentemente uma
situacdo - nao sei como nem porqué, temos um verdadeiro lUmen muito pequeno e um falso
limen grande. Felizmente, nenhum deles (e nés seguimo-los bem) teve critérios para o
substituirmos. Por sorte. Provavelmente ainda ndo ha recuo suficiente. Isto é de 2005. Mas
temos reoperado doentes que tém ja problemas de rutura de falso limen ou falso lUmen ja

muito dilatado, que precisam de FET.

P: Mas nao o faz de forma profilatica?

R: Nao o faco de forma profilatica. A minha ideia, quando faco disseccao do tipo A, é sempre
fazer o mais simples, tirar o doente vivo da sala. Com o tempo, com a pratica, numa situacao
menos aguda, preferia fazer um FET, mas sdo doentes muito instaveis para submeter a uma

cirurgia de 6h, complexa, e nés sem condigdes.

P: No tratamento da disseccdo tipo B ndo complicada, o que prefere fazer, tratamento

médico ou cirurgico?

R: Médico. E isso que esta mais ou menos estabelecido. Mas atencao, aos poucos, o TEVAR vai
avancando bastante, os resultados sao melhores, ha o estudo INSTEAD, o INSTEAD2 e parece

que poderia haver melhores resultados com o TEVAR. Mas apesar de tudo, tem que haver
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algumas indicacdes... As curvas a longo prazo aproximam-se, mas o facto € que os doentes

com disseccao tipo B sobrevivem muito bem. Eventualmente terao problemas mais tarde...

Quando ha complicacbes - ma perfusao, tensao arterial dificil de controlar, dor mantida - a
cirurgia aberta nao tem interesse, o TEVAR tem sempre melhor resultado. Exceto em trés
situacoes (que é um cavalo de batalha meu), em que o FET esta indicado na disseccao tipo B
nas seguintes situacoes: quando € uma disseccdo nao-A nao-B, ou seja, quando a porta de
entrada esta pelo arco aortico. O objetivo é eliminar a porta de entrada, mas para tapar a
porta de entrada tem de se avancar bastante, para ter uma landing zone boa de coaptacao. E
0 arco € mau para fazer uma landing zone, portanto, os cirurgides vasculares eliminam a
subclavia ou entao fazem bypass aorto-carotideos, aorto-subclavios para manter a perfusao
da cabeca e avancar ao maximo. Nestas disseccbes ha outro problema, chama-se “bico de
pato”, em que a protese nao assenta muito bem [devido a curvatura natural do arco aértico],
e da origem a um endoleak tipo 1A. Portanto, quando ha portas de entrada muito proximais,
€ melhor fazer um FET. Depois, de certeza absoluta, € melhor fazer um FET quando esta
associado um aneurisma do arco e da aorta ascendente. E por fim, quando ha compromisso do
orgao, por exemplo, uma disseccdo da carotida. J& nao estou a falar de disseccoes
retrogradas, porque uma disseccao tipo B com disseccao retrograda, alias, tudo o que envolva
aorta ascendente e arco, tem sempre indicacdo para cirurgia. Também 7-8% dos TEVAR nas
disseccoes tipo B complicam-se com disseccoes retrogradas. Portanto, o open-repair, o FET
ou outra técnica, tem um lugar na disseccdo tipo B, mas em casos muito particulares,

nitidamente, nao é a maioria.

P: Com base na sua experiéncia, de que forma alteraria o esquema de abordagem

terapéutica sugerido pelas guidelines?

R: Primeira coisa a dizer é: as guidelines nao sao envagelhos, sdo indicadores. Depois, sao
feitas por feitas por pessoas que tém expertise, sao peritos que as vao fazer e muitas vezes
discordam. Elas vém em classe A, classe B e classe C, mais uma vez, de forma indicadora. Mas
quando é IA, é muito raro. E a gente ja sabe. Hoje em dia pensa-se pouco e vai-se muito pela
guideline. We try to tailor the treatment to a specific patient. Temos de fazer sempre um
planeamento pré-operatoério e quando tratamos é o doente, nao estamos muito preocupados

com guidelines nem nada.
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P: Quais as perspetivas de futuro no diagnéstico e tratamento das sindromes aérticas

agudas? Espera que haja alguma evolucao?

R: Sim. Se a disseccao tipo A ainda é muito pouco conhecida dos médicos em geral, quando
passamos para o hematoma intramural e a Ulcera aterosclerética penetrante, isso é que é
totalmente desconhecido. A sindrome adrtica aguda, se perguntar a 95% dos clinicos gerais,
nao fazem grande ideia do que é, nem mesmo nas urgéncias, alguns Cardiologistas, etc. E
mesmo este tipo de intervencoes, a maior parte dos Cardiologistas nao fazem ideia ou estao
ligados ao passado, nao se informam... Muito poucos cardiologistas estao minimamente
informados. Até porque nao é muito a area deles, isto € uma area mais vascular. Por isso é
que eu faco aquela reuniao anual, “Thoracic Aortic Lisbon Symposium”, que no fundo serve

para divulgar um pouco estas coisas, levar os cardiologistas, etc.

Em termos de inovagdes: no diagnostico, imensa coisa. Cada vez mais se fazem TC seriados,
cada vez mais se aprende mais, cada vez mais se manipula a imagem, faz-se coisas
extraordinarias, reconstrucdes dinamicas, com os fluxos, ha coisas extraordinarias. Nos
estamos muito incipientes no tratamento e isto vai ajudar a compreender. E ha um
movimento muito grande, que eu acho que € bom, para as coisas serem cada vez mais
endovasculares. Cada vez mais ha um peso enorme no endovascular, mesmo proteses mais
preparadas para o tratamento endovascular, outras solucdes, em que o cirurgiao, com o
passar do tempo vai ser [ultrapassado] - digo isto contra mim, atencao. Mesmo a cirurgia da
aorta ascendente e do arco vai ser ultrapassada. E eu acho que sdo os cirurgides cardiacos
que a tém de ultrapassar, e ndo ser propriamente os [cirurgides] vasculares que vao ganhando
terreno. Tem de ser o cirurgidao cardiaco, tal como fiz aqui no hospital, que o facto de por
TEVARs e fazer cirurgia endovascular na aorta descendente, cirurgia hibrida, etc, apenas
corresponde a uma necessidade de nods proprios nos renovarmos e oferecermos ao doente

aquilo que é mais simples. Se é bom ou mau? Depois vé-se com os resultados.

Aquilo que eu pretendo é construir aqui um centro de referéncia nacional, mesmo a nivel de
doentes que tenham problemas que vao para Houston, Leipzig, pelo menos que venham aqui
saber uma opinido. Em termos de outros nimeros, temos cerca de 400 doentes operados, para
Portugal é bastante bom, temos uns 50 TEVARs, 25 FET, muitas reoperacdes de aneurismas da

aorta e aneurismas isolados temos cerca de 300.

Os meus sinceros agradecimentos,

Ana Rita de Jesus Rodrigues
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