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RESUMO:

A sindrome de Ehlers-Danlos é um disturbio hereditdrio raro do tecido conjuntivo resultando em grande flexibilidade das articulacoes,
hérnia inguinal, aumento da elasticidade da pele e lesdes do sistema cardiovascular, envolvendo o coracdo e artérias sistémicas
e pulmonares. Neste artigo relata-se o caso de um menino com diagndstico prévio da sindrome que em avaliacdo pré-operatoria
de hérnia inguinal tinha sintomas de dispnéia e sopro; ao ecocardiograma Doppler foram observados sinais de estenose do ramo
esquerdo da artéria pulmonar. A angiografia pulmonar confirmou anomalias significativas e foi realizada angioplastia; entretanto,
0 paciente voltou a ter sintomas sendo entdo realizado tratamento cirurgico. O paciente evoluiu com melhora clinica significativa e
modificacdo do padréo de fluxo das artérias pulmonares avaliado pela ecocardiografia Doppler.

Descritores: Sindrome de Ehlers-Danlos; Artéria Pulmonar; Ecocardiografia, Doppler.

SUMMARY:

The Ehlers-Danlos Syndrome is a rare hereditary disease resulting in large flexibility of joints, inguinal hernia, increase of elasticity
of the skin and cardiovascular lesions. In this paper is reported the history of a 5 year old boy with previous diagnosis of the
syndrome; during evaluation for inguinal hernia surgical treatment he presented with symptom of dyspnea and a systolic murmur.
Doppler echocardiography shows signs of left pulmonary artery estenosis. Angiography confirmed the significant anomalies of both
pulmonary arteries and angioplasty was performed; however, the patient became symptomatic again and surgical treatment had
to be performed. After that the patient had significant improvement of the symptoms and Doppler echocardiography showed better
pattern of flow velocity profile.

Descriptors: Ehlers-Danlos Syndrome; Anomalies of Systemic And Pulmonary Arteries; Doppler Echocardiography.

Introducao

A sindrome de Ehlers-Danlos (SED) é um disturbio
hereditdrio raro do tecido conjuntivo resultando em
grande flexibilidade das articulagdes, hérnia inguinal,
aumento da elasticidade da pele e lesdes do sistema
cardiovascular como comunicagdo interventricular peri-
membranosa e prolapso das valvas mitral ou triclspide®?,
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Neste artigo foi descrito o caso de um menino com
sindrome de Ehlers-Danlos com anomalias das artérias
pulmonares cujo diagndéstico foi inicialmente suspei-
tado pela ecocardiografia Doppler e confirmado pela
angiografia.

Relato do caso

Cinco anos de idade, sexo masculino, com diag-
néstico prévio de SED, procurou o consultério médico
para avaliacdo pré-operatéria de correcdo de hérnia
inguinal a direita. Durante a investigacdo clinica, os pais
do menor revelaram quadro de cansaco aos pequenos
esforcos desde os trés anos de idade quando comecou
a andar. Evoluiu neste periodo com sucessivas infec—
cOes respiratdrias e cefaléia frontal episédica e de dificil

¥ e

Figura 1. Ecocardiograma realizado no pré-operatério.

A: imagem no plano apical quatro-cdmaras demonstrando dilatacdo
discreta das cavidades direitas.

B: Curva de velocidade de fluxo da artéria pulmonar esquerda obtida
com Doppler continuo.
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controle medicamentoso, em uso de Tegretol. Ao exame
clinico foi auscultado sopro sistélico continuo na area
pulmonar, irradiando-se para a regido dorsal paraver-
tebral esquerda. O eletrocardiograma mostrou ritmo
sinusal, freqUiéncia cardiaca de 80 bpm e ondas T nega-
tivas de V1 a V4 e isodifasicas em V5 e V6.

A ecocardiografia Doppler demonstrou situs solitus,
concordancias atrioventricular e ventriculo-arterial,
septos interatrial e interventricular integros, hiper-
trofia e dilatagdo das camaras direitas, funcdo sistdlica
global do ventriculo esquerdo normal, tronco da artéria
pulmonar e ramos direito e esquerdo dilatados, com
imagens sugestivas de reducdo do didmetro em alguns
segmentos a partir da origem dos ramos. O Doppler
continuo demonstrou, no plano paraesternal transversal,
gradiente sistélico maximo na artéria pulmonar esquerda
de 69 mmHg e médio de 38 mmHg, com persisténcia de
gradiente de pressdo durante a diastole (Figura 1).

Os exames laboratoriais revelaram: hemoglobina de
11.4mg/dl, hematdcrito de 33%, velocidade de hemos-
sedimentacdo de 33 mm, ASLO < 200mg/dl, creatinina
de 1,2mg/dl, uréia de 20mg/dl, glicemia de jejum de
110 mg/dl, sédio de 140mg/dl e potassio de 3,0 mg/dl.
A tomografia de torax diagnosticou complexo de fibrose
pleuro-pulmonar na lingula e vascularizacdo pulmonar
com distribuicdo habitual. Durante investiga¢do neuro-
légica a angio-ressonancia magnética de cranio eviden-
ciou alongamento e tortuosidade das artérias dos
sistemas carotideos e vértebro-basilar, e segmentos
estenosados nas artérias cerebrais médias bilateral-
mente. O exame de “scan duplex” das artérias renais nao
evidenciou anormalidades.

A cineangiografia pulmonar evidenciou estenose
grave da artéria pulmonar esquerda e hipoplasia acen-
tuada dos ramos pulmonares direitos (Figura 2). O
paciente foi submetido a angioplastia por cateter-baldo
de artéria pulmonar esquerda sem colocacdo de “stent”
porque a anatomia foi considerada desfavoravel (Figura
3). Logo apds a angioplastia por baldao houve melhora
dos sintomas, mas quatro meses apos o paciente voltou
a queixar-se de falta de ar e cansaco, sendo entdo
optado por cirurgia para ampliacdo das artérias pulmo-
nares estenosadas. Evoluiu com melhora importante da
sintomatologia no pés-operatorio.

Realizou ecocardiograma Doppler de controle no
pos-operatério que evidenciou reducdo das dimensoes
das cavidades direitas, funcdo sistélica de ambos os
ventriculos preservadas e melhora dos padrdées hemo-
dindmicos em ramos pulmonares; gradiente de pressao
residual entre o tronco pulmonar e o ramo esquerdo de
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Figura 2. Angiografia das artérias pulmonares. Apds a infusdo de contraste foram observadas anomalias difusas caracterizadas por dilatacéo do
tronco pulmonar e dreas de estenose, dilatacdo e hipoplasia dos ramos direito e esquerdo distais.

Figura 3. Angiografia com dilatacdo por baldo da artéria pulmonar esquerda. A: Corte angiogrifico de artéria pulmonar esquerda com posicionamento
do baldo; B: Insuflacdo do baldo; C: Apés insuflacdo do baldo com ampliacéo da luz da artéria pulmonar esquerda.

61



62

Revista Brasileira de Ecocardiografia 19 (1):59-64, 2006.

Figura 4. Ecodopplercardiograma realizado no pds-operatorio. A:
Plano apical 4 camaras demonstrando reducdo das dimensées das
cavidades direitas em relacdo ao exame anterior. B: Curva espectral
pelo Doppler continuo da artéria pulmonar esquerda demonstrando
sensivel redugdo do gradiente sistdlico (12mmHg).

6,8 mmHg, entre o tronco pulmonar e o ramo direito de
3,7mmHg, e na valva pulmonar de 5,8mmHg (Figura 4).

No 90° dia de pds-operatério o paciente retornou
para avaliacdo clinica e referia melhora significativa dos
sintomas de cansaco e da falta de ar. Realizou teste de
esforco em esteira ergométrica com velocidade de 1,7
mph e 10% de inclinacdo e concluiu 6 minutos de esforco.
Referiu apenas cansaco em membros inferiores.

Discussao

Cita-se na literatura mundial o trabalho de Schwalbe®,
publicado em 1909 e o trabalho de Oppenheiner5, em
1938 que, descreveu com de-talhes histoldgicos, este-
noses vasculares periféricas multiplas em ambos os
pulmoes. Keith et al.® descreveram que em 80 % dos
casos, as estenoses do tronco da artéria pulmonar e de
seus ramos associam-se com malformacdes cardiovas-
culares, existindo varios fatores causadores das este-
noses das artérias pulmonares, mas nao se sabendo o
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modo como atuam. De maneira geral, admite-se seu
carater congénito, por se associarem na grande maioria
das vezes, a outras mal formacdes cardiovasculares e
auséncia, em estudos histologicos, de elementos que
atestem seu carater adquirido. Keith et al.® encon-
traram esta anomalia em 18 casos, com antecedentes de
rubéola materna (11 casos), surdez (1 caso), auséncia de
fator mérbido associado (2 casos), alteracdes cromos-
sdmicas (1 caso) e conssanguidade (2 casos). Acredita-
se que a rubéola contraida pela mae durante a gravidez,
seja causadora das estenoses das artérias pulmonares
em aproximadamente 20% a 30% dos casos, podendo
manifestar-se com miltiplas alteragdes em artérias
pulmonares centrais, hilares e periféricas.

As estenoses pulmonares periféricas também estdo
associadas freqiientemente
supravalvar nos pacientes com a forma familiar da

com a estenose aodrtica

rubéola congénita ou em pacientes com a sindrome
de Willians (estenose supravalvar adrtica, debilidade
mental), na hepatite materna da gravidez, na SED @,
sendo dificil definir os processos toxicos, metabdlicos,
cromossomicos, ou de outra natureza que, ocasional-
mente, possam atuar nas paredes vasculares causando
as mesmas patologias descritas acima. A degeneracdo
medial cistica parece ser uma caracteristica intrinsica
dos defeitos hereditarios do tecido conjuntivo, especial-
mente em sindrome de Marfan e SED &3,

As estenoses das artérias pulmonares podem assumir
diversas formas, caracterizando-se por estreitamento
tubular cilindrico na ramificacdo dos ramos hilares,
principalmente, e periféricos direito e esquerdo da
artéria pulmonar. Estenoses ou estreitamentos inicos ou
multiplos podem ndo causar disturbios hemodinamicos
aprecidveis. Somente a percepcdo de sopros na area
pulmonar, nas axilas, no dorso e a utilizacdo adequada
de exames complementares podem auxiliar no diag-
nostico. Para que haja sobrecarga sistolica do ventri-
culo direito é necessario que pelo menos 60% do leito
vascular pulmonar esteja comprometido por uma este-
nose no tronco da mesma ou mais de um de seus ramos,
em ambos os lados. As alteracdes localizadas somente
no orificio ou no curso da artéria pulmonar direita ou
esquerda8 ou apenas nos ramos hilares ou principais de
um pulmao, geralmente ndo causam sobrecarga sisto-
lica do referido ventriculo. O leito vascular do pulmao
contralateral estando integro, é suficiente para manter
normal a resisténcia vascular pulmonar global. Nessas
circunstancias, um pulmdo torna-se isquémico e o
outro recebe, por vicariancia, a maior parte do débito do
ventriculo direito, estando, portanto, sujeito as infeccoes
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viréticas e bacterianas. Estenoses graves podem preju-
dicar todo o leito vascular pulmonar bilateralmente,
e causar intensa hipertrofia e dilatacdo das camaras
direitas. Raramente a hipertrofia infundibular no ventri-
culo direito é progressiva e resulta em crises com inten-
sificacdo da cianose.

Intervencdes seletivas com contraste no ventri-
culo direito, no tronco da artéria pulmonar ou em seus
ramos, permitem a analise precisa da gravidade, locali-
zacdo e extensdo das estenoses e das dilatacdes pods e
pré estendticas. O sangue contrastado molda a morfo-
logia vascular, mostrando as dificuldades e a melhor
forma de abordagem terapéutica.

A estenose uni ou bilateral leve a moderada da
artéria pulmonar ndo necessita de cirurgia; numerosas
areas estendticas ndo sdo passiveis de correcdo cirtr-
gica, mesmo com a técnica intra-operatéria com cateter
baldo. A obstrucdo grave mas bem localizada no tronco
da artéria pulmonar ou de seus ramos principais, pode
ser contornada com um enxerto ou desvio tipo “bypass”.
A eficdcia e a seguranca da implantacdo de dispositivos
para dilatar as estenoses dos vasos aguardam experi-
mentacdo9. A histéria natural de estenose pulmonar
periférica ndo estd bem esclarecida ainda. A obstrucdo
pode se agravar pelo crescimento discrepante entre a
area estendtica e as porcdes normais da arvore arte-
rial pulmonar ou como resultado de um aumento do
débito cardiaco, especialmente durante a adolescéncia.
Em um estudo histopatoldgico da artéria pulmonar
submetida a angioplastia por baldo, a camada adventicia
vascular permaneceu intacta em todos 0s casos estu-
dados, menos de 7 dias apdés o procedimento @9, Dois
meses apds, a maioria dos pacientes teve re-estenose.
A opcdo pela colocacao de “stents” ou pelo procedi-
mento cirdrgico, com ampliacdo das artérias principais
dos pulmodes, parecem melhores do que a angioplastia
simples por baldao @V,

A estenose dos ramos das artérias pulmonares ndo é
uma lesdo congénita incomum 213 e pode ser identifi-
cada em aproximadamente 4% das criancas no momento
da cateterizacdo cardiaca. O estudo de Tinker et al. 2
realizou avaliacdo em 10 pacientes com diagndstico de
estenose da artéria pulmonar confirmados pelo estudo
hemodinamico e constataram que apenas 5 pacientes
pelo ecodopplercardiograma,
revelando claramente a dificuldade diagndstica por esta
técnica. Vale salientar que no presente relato de caso,

foram diagnosticados

os sintomas clinicos e o sopro indicaram a ecocardio-
grafia, que demonstrou a existéncia de estenose de
ramos pulmonares com dilatacdo das cavidades direitas,

Lopes DO et al. Sindrome de Ehlers-Danlos associada a anomalias de artérias
pulmonares e sistémicas.

o que levou a continuidade da investigacdo, confirmacdo
angiografica das lesdes e tratamento posterior.

Os achados deste relato de caso demonstram a
possibilidade de detectar estenose da artéria pulmonar
esquerda com o ecocardiograma Doppler bidimensional
com mapeamento de fluxo em cores. Os cortes para-
esternal curto e subcostal sdo usados para visibilizar a
artéria pulmonar proximal. Os cortes supraesternal e
supraclavicular podem visibilizar segmentos das arté-
rias pulmonares esquerda e direita. Ramos periféricos
desta artéria sdo dificilmente visibilizados pela ecocar-
diografia. Apesar desta limitacdo, muitas doencas com
comprometimento dos ramos pulmonares mais distais,
inacessiveis a ecocardiografia, podem ter comprometi-
mento dos segmentos mais proximais. Este relato de
caso demonstra que qualquer anormalidade de fluxo na
artéria pulmonar principal ou nos segmentos iniciais dos
seus ramos, devem ser cuidadosamente pesquisados
na busca de anormalidades. Defeitos adicionais que
compdem a gravidade da estenose arterial pulmonar,
assim como as lesdes associadas dentro do quadro
sindrémico, levam a necessidade de continuar o estudo
por métodos complementares para uma melhor decisdo
terapéutica.
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