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Relato de Caso

Diagndstico Pré-Natal de Arco Adrtico para a Direita e Origem Aberrante
da Artéria Subclavia Esquerda

Pre Natal Diagnosis of Right Aortic Arch and Aberrant Left Subclavian Artery

Simone R. E Fontes Pedra’, Luciana Paula Camillotti®, Walter Y. Ishikawa’®, Luciana Menezes Martins?, Jorge
E. Assef!, Amanda Guerra M. R. Sousa’

RESUMO

Anéis vasculares sio anomalias congénitas raras, de posicao e origem dos vasos da croga adrtica, que podem manifestar-se nos primei-
ros meses de vida com disttrbios respiratérios ou disfagia. Devido 2 inespecificidade dos sintomas, os pacientes passam por uma longa
investigacdo diagndstica até a sua confirmacdo. Neste relato, sdo descritos dois casos de arco adrtico para a direita, com origem aber-
rante de artéria subcldvia esquerda e que foram diagnosticados intrattero, resultando no tratamento cirtirgico no lactente sintomdtico.
Sao discutidos os aspectos ecocardiogrificos chaves para o diagnéstico pré-natal de anéis vasculares.

Descritores: Cuidado Pré-Natal, Diagnéstico, Aorta Toricica, Artéria Subclévia/ anormalidades.

SUMMARY

Vascular rings are rare congenital malformations of the position or the branching pattern of the aortic arch. They may manifest during
the first months of life with respiratory distress and/or dysphasia. Due to this nonspecific clinical picture, patients usually undergo an
extensive respiratory diagnostic work-up before the correct vascular diagnosis is made. We report 2 cases in which a right aortic arch
with aberrant left subclavian artery was diagnosed in-utero by fetal echocardiography. This resulted in close symptoms monitoring
after birth and timely surgical correction in the symptomatic baby. Key diagnostic findings in fetal life are discussed.

Descriptors: Prenatal Care; Diagnostic; Aorta, Thoracic; Subclavian Artery/abnormalities.

Introdugao somente ¢ confirmado apds extensa investigagdo
diagnéstica, retardando a sua corregao cirtrgica. A

Os anéis vasculares sio anomalias congénitas, identificagdo e terapéutica precoces podem evitar

de posi¢io e padrio de bifurcagao do arco adrti-
co, que podem formar um circulo de vasos, em
torno da traqueia e do esdfago. Manifestam-se,
clinicamente, nos primeiros meses de vida, isola-
das ou associadas a outras malformagoes cardiacas,
seja por sintomas respiratérios ou disfagia'. Devi-
do 2 falta de especificidade dos sintomas, quando
a apresentagao ¢ isolada, o diagnéstico pds-natal
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o desenvolvimento de traqueomaldcia secunddria
a compressio da traqueia, assim como dificuldade
de alimentagao devido a4 compressao esofdgica’.
Desde a sua introdugio na pritica clinica, a
ecocardiografia fetal tem trazido evidentes bene-
ficios no manejo pds-natal de cardiopatias congé-
nitas de apresentacio neonatal. Com a melhora da
qualidade das imagens de ultrassom, a precisao do
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diagndstico e o universo de informagdes obtidas
do coragao e das estruturas vasculares fetais sao
crescentes. Os anéis vasculares também podem ser
identificados, na vida pré-natal, permitindo uma
investigagao diagndstica e programacao terapéutica,
caso os sintomas neonatais sejam significativos'”.
Neste relato, sdo descritos 2 fetos, nos quais foi
feito o diagnéstico de arco adrtico para a direita,
associado a origem aberrante da artéria subcldvia
esquerda, que resultou em investigagao dirigida e
terapéutica precoce no lactente sintomdtico.

Relato dos casos

Caso 1

Quinta gestagao em genitora com dois abortos
anteriores e um filho prévio com cardiopatia congé-
nita complexa, que foi a ébito na primeira semana
de vida. Realizou duas ultrassonografias obstétricas
com 12 e 25 semanas de gestagio, as quais nao evi-
denciaram malformacio cardiaca. Foi encaminhada

para ecocardiograma fetal na 352 semana gestacio-
nal devido aos seus antecedentes. O exame mostrou
anatomia intracardfaca normal. No corte transverso
do mediastino superior (3 vasos e traqueia - 3VT), a
traqueia localizava-se entre os dois arcos vasculares,
com o arco adrtico localizado medialmente e a di-
reita e o arco ductal lateralmente e a esquerda.

A artéria subcldvia esquerda originava-se de um
grande diverticulo, localizado no mesmo local de
inser¢ao ductal, na aorta descendente (Figura 1
a, b, ¢). O diagnéstico foi de arco adrtico para a
direita, com origem aberrante da artéria subcldvia
esquerda do Diverticulo de Kommerell.

RN nasceu bem, evoluindo com sintomas respi-
ratérios do tipo dispneia e respiragao ruidosa assim
como leve disfagia, ap6s o segundo més de vida.
O ecocardiograma pés-natal confirmou o diagnés-
tico, mostrando o arco adrtico para a direita e a
auséncia de bifurcagao do tronco braquiocefilico
a esquerda. A ressonincia nuclear magnética, rea-
lizada no terceiro més de vida, demonstrou clara-

Figura 1: Ecocardiograma fetal e ressonancia nuclear magnética do Caso 1: a) Imagem de 3 vasos e traqueia mostrando a traqueia
entre os arcos ductal e adrtico; b) imagem do mediastino superior, mostrando a formagio de um U em volta da traquéia, devido ao
arco adrtico direito, arco ductal esquerdo, de onde nasce a artéria subcldvia esquerda; c) imagem longitudinal da aorta descendente,
mostrando o arco adrtico, e a artéria subcldvia esquerda, nascendo do diverticulo de Kommerell; d) RNM em eixo corte axial;
mostrando imagem semelhante ao ecocardiograma fetal com traqueia entre o tronco pulmonar e o arco adrtico; €) reconstrucio
tridimensional da aorta tordcica descendente (visio posterior) e do Diverticulo de Kommerell, sendo bem vista a origem das ar-
térias subcldvias direita e esquerda. f) visao de perfil das mesmas estruturas; a imagem foi propositalmente rodada para mostrar a

semelhanca ao ecocardiograma fetal.

TP: tronco pulmonar; Ao: aorta; T: traqueia; AAo: arco adrtico; C: coluna vertebral; DA: ducto arterioso; VCS: veia cava superior;
AoD: aorta descendente; DK: diverticulo de Kommerell; ASE: artéria subcldvia esquerda; ASD: artéria subcldvia direita.
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mente o Diverticulo de Kommerell, comprimindo
a traqueia (Figura 1 d, e, f) e, devido aos sintomas,
o paciente foi submetido & corregdo cirtrgica no
quarto més de vida, com retirada do Diverticulo
e reimplante da artéria subcldvia esquerda, na ori-
gem da artéria carétida comum esquerda.

Caso 2

Primeira gestagio de mae submetida a corregio
cirtrgica de Tetralogia de Fallot, na infincia, enca-
minhada para ecocardiograma fetal devido ao seu
antecedente pessoal. O exame foi realizado na 352
semana gestacional e revelou anatomia e fungao
cardiaca normais, com arco adrtico para a direita,
nao sendo evidenciada a origem da artéria subcld-
via esquerda. Pés-natal sem intercorréncias, sendo
realizado ecocardiograma na primeira semana de
vida, que confirmou o diagnéstico. O lactente evo-
luiu assintomdtico do ponto de vista cardiovascu-
lar e com sintomas vagos de disfagia.

Realizada angiotomografia, mostrou tratar-se
de arco aértico para a direita, com origem aberran-
te da artéria subcldvia esquerda, nascendo de um
pequeno Diverticulo de Kommerell (Figura 2).
Como a crianga era praticamente assintomadtica e a
tomografia ndo mostrava compressio evidente da
traqueia e do esdfago, ficou em acompanhamento
clinico. Realizada a pesquisa para delecao do cro-
mossomo 22q11, foi negativa.
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Discussao

Os anéis vasculares sao anomalias do arco adr-
tico que resultam em compressao da drvore tra-
queobrénquica e/ou esdfago, levando a sintomas
respiratdrios e gastrointestinais. Eles podem ser
classificados em completos ou incompletos, depen-
dendo se a traqueia e o esdfago estao totalmente ou
parcialmente circundados pela anomalia vascular'.
Apresentam-se de forma isolada ou associada a
outras malformagées cardiacas®. A associagao com
anomalias genéticas, como a microdele¢ao do cro-

1,4-6

mossomo 22ql1 ¢ frequente , sendo necessaria

a complementagao do diagnéstico com o teste de
FISH.

Os tipos mais comuns de anéis vasculares so
o arco adrtico direito, com origem aberrante da
artéria subcldvia esquerda, com canal arterial ou
ligamento arterial esquerdo e o duplo arco aérti-
co*®. Neste primeiro, encontrado nos dois fetos
descritos, o ducto tem origem, mais posterior, no
mediastino, cursa anteriormente para a esquerda
da traqueia e esdfago e conecta-se com a artéria
pulmonar.

A traqueia e o esdfago ficam, totalmente, cir-
cundados pelo arco adrtico direito, a base da artéria
subcldvia esquerda e o ducto arterioso, resultando
em um anel vascular (Figura 1b). Em muitos casos,
o ducto arterioso emerge do Diverticulo de Kom-

Figura 2: Ecocardiograma fetal e tomografia computadorizada do Caso 2: a) corte transverso do mediastino superior, demonstran-
do um anel vascular em torno da traqueia; b) visao da aorta descendente, demonstrando a origem aberrante da artéria subcldvia
esquerda de um diverticulo muito menor.
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merell, uma estrutura com diAmetro similar 4 aorta
descendente e mais larga do que a artéria subcldvia
esquerda (Figura 1 d, e, ). Essa estrutura vascular
pode contribuir para a compressio do esofago e
da traquéia, podendo desencadear sintomas mes-
mo apds a divisdo do anel, caso nao seja adequada-
mente ressecada no momento da cirurgia.

O Caso 1 apresentava um grande diverticu-
lo, de onde nascia a artéria subcldvia esquerda, jd
identificado na vida fetal. A ressonancia magnética
foi bem clara em demonstrar que essa estrutura era
a responsavel pela compressio traqueal. Por esse
motivo, antes da operagio, discutiu-se minuciosa-
mente a estratégia cirdrgica e a importancia de nao
se limitar a desfazer o anel vascular, cortando o li-
gamento arterioso, mas sim, ressecar o diverticulo
e reimplantar a artéria subcldvia esquerda. J4 no
Caso 2, o diverticulo era de menor tamanho e pos-
sivelmente, por isso, a crianga era assintomatica.

Desde 2003, vérias publicacoes tém demons-
trado a factibilidade e acurdcia do diagndstico
pré-natal das anomalias do arco aértico e anéis
vasculares'’. A principal projecao para a suspeita
diagnéstica é obtida no mediastino superior, apds
a saida das grandes artérias, quando se estd ava-
liando os dois grandes arcos em corte transverso,
projegao mais conhecida como 3 VT. Nessa ima-
gem, espera-se visibilizar os arcos aértico e ductal
a esquerda da traquéia, formando uma imagem em
V (ambos os arcos convergem para a aorta tordcica
descendente).

A traqueia é uma estrutura hipoecéica (preen-
chida de liquido), circundada por uma imagem
hiperecéica (cartilagem), facilmente reconhecida
nesse corte?°. A principal dica, que faz suspeitar
de anel vascular, ¢ a presenca da traqueia entre os
dois grandes arcos. Nessa situagio, em vez de se
visualizar a imagem em V, a confluéncia dos ar-
cos desenha um U ao redor da traqueia, formado
pela persisténcia do arco aértico direito, a aorta
descendente esquerda, o ducto arterial esquerdo
conectando a artéria subcldvia esquerda a artéria

pulmonar, completando o anel vascular'#¢ (

1b e 2a).
Uma vez identificada essa imagem, a comple-

Figura

menta¢ao do estudo, pelos cortes longitudinais,
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pode identificar o Diverticulo de Kommerell, a
origem da artéria subcldvia esquerda e o padrao de
distribuigao dos vasos da croga aértica. O duplo
arco adrtico ¢ diagnosticado, quando os dois arcos
aérticos circundam a traqueia e o eséfago, juntan-
do, posteriormente, para formar uma dnica aorta
descendente’.

Como a maioria dos casos de anéis vasculares
apresenta-se de forma isolada, com anatomia in-
tracardiaca normal, o seu diagnéstico pré-natal
ainda é muito restrito. Embora a projegao de 3VT
faga parte do rastreamento de cardiopatia congé-
nita, no exame morfoldégico obstétrico de rotina,
essas anomalias ainda desafiam o rastreador, dei-
xando-as passar despercebidas. Nos casos aqui des-
critos, nao havia nenhuma suspeita de anomalia
cardiovascular pelo rastreamento obstétrico, sendo
as gestantes encaminhadas para a ecocardiografia
fetal, devido aos antecedentes pessoais de cardio-
patia congénita.

A delegao do cromossomo 22q11 ¢ muito co-
mum em pacientes com anomalias do arco adrti-
co. Algumas séries fetais mostraram uma incidén-
cia de 8%, em anomalias isoladas, e de até 46%,
quando associadas a outras cardiopatias congéni-
tas. Em pacientes portadores de anomalias cono-
truncais, anormalidades das artérias subcldvias sao
importantes marcadores da sindrome®. Sabe-se
que, aproximadamente, 8% dos pacientes, por-
tadores de tetralogia de Fallot, tém delecio do
cromossomo 22ql1. Genitores ou filhos prévios
acometidos aumentam a chance, em até 25%, de
acometimento da prole por anomalias conotrun-
cais e Sindrome de DiGeorge em gestagdes subse-
quentes®. Com essas informacoes, o cardiologista
fetal deve ter especial atencio 2 lateralidade do
arco adrtico e as informagoes descritas acima, que
devem ser obtidas na projegio dos 3VT.

Lembrando que a Sindrome de DiGeorge ¢
acompanhada de hipoplasia ou aplasia timica, a
pesquisa do timo, durante o exame do coragio,
também se faz mandatéria. A identificagio de um
timo normal, na vida fetal, ndo afasta o diagndsti-
co da sindrome, mas reduz, significativamente, as
chances de o feto ser portador dessa anomalia cro-
mossdmica. A visualizacio do timo, na vida pré-



natal, também ¢ feita na projecao dos 3VT. Esse
6rgao apresenta uma ecogenicidade, discretamente
diferente daquela do pulmao e parece ter uma cdp-
sula ao seu redor, facilitando a sua identificacio.
Na vida pés-natal, a ecocardiografia pode sus-
peitar ou mesmo fechar o diagnédstico de anéis vas-
culares. A principal projecao para o diagnédstico é
a supraesternal. Em primeiro lugar, deve-se definir
a lateralidade do arco adrtico. Para isso, é funda-
mental identificar para qual lado o tronco braqui-
cefilico se encontra. Se ele se bifurca a direita, o
arco desce A esquerda e vice-versa. A presenca de
artéria subcldvia aberrante é suspeitada quando
nao se encontra a bifurcagio do tronco braquioce-
falico’. Nessa situacio, o primeiro vaso que sai da
croga adrtica é Ginico e corresponde a artéria caréti-
da comum oposta 2 lateralidade do arco aértico’.
No duplo arco aértico, observam-se os dois
arcos adrticos, sendo habitualmente o da direita
mais calibroso. Nesse cendrio, os quatro vasos da
croca nascem isoladamente'. O diagnéstico eco-
cardiografico deve ser sempre complementado pela
ressonancia nuclear magnética ou pela angiotomo-
grafia. Essas técnicas permitem uma visibilizagao
tridimensional da anatomia vascular, a relagao dos
vasos com a drvore respiratoria e trato digestivo
alto, permitindo o planejamento da abordagem ci-
rurgica, quando necessdria*. Com essas técnicas de
imagem o cateterismo cardiaco ¢ dispensado.

Conclusao

As anomalias do arco adrtico do tipo anéis vas-
culares podem ser identificadas intratdtero, sendo a
projecao 3VT chave para o diagnéstico, conforme
observado nos casos aqui relatados. A maioria dos
casos aparece de forma isolada, com anatomia in-
tracardiaca normal, o que dificulta o diagnéstico,
principalmente, no rastreamento obstétrico.

Gestantes com antecedentes pessoais ou filhos
prévios, acometidos por anomalias conotruncais,
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apresentam um risco maior de portar fetos com
anomalias vasculares, devido a associagio com a
deleg¢io do cromossomo 22ql11. Nesse cendrio, a
avaliacdo ultrassonogréfica do timo contribui para
a suspeita da Sindrome de DiGeorge,

Essas informagbes tém papel primordial no
aconselhamento do casal envolvido e na conducio
clinica, investigatéria e terapéutica do recém-nas-
cido acometido.
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