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RESUMO: E descrito um caso de disseccao da artéria pulmonar, com rotura intrapericardica e tampona-
mento cardiaco, em menina de 13 anos de idade, portadora de canal arterial grande e valva pulmonar
bicuspide. Havia hipertensao pulmonar com arteriopatia plexogénica grave; nas grandes artérias elasticas,
a camada media tinha alteragées necroticas e reparadoras profundas. Discute-se o papel da medionecrose,
condicao que e exacerbada pela hipertensao e por caracteristicas individuais, na patogenia do aneurisma
dissecante e no caso em questao. A analise da literatura mostra que, na artéria pulmonar, a disseccao
& sempre um acidente fatal, por rotura ou obstrugao arterial. O tratamento desta intercorréncia, eminentemente
cirurgico, raramente € possivel, devido ao carater fulminante da evolugao e a auséncia de sinais definidos

para o diagnoéstico em tempo habil.

DESCRITORES: Artéria pulmonar, disseccao; persisténcia de canal arterial.

INTRODUCAO

A disseccao arterial pulmonar &, sempre, relacio-
nada a hipertensao arterial deste territorio, como uma
intercorréncia rara. Em muitos dos trabalhos disponiveis,
os casos de dissecgao sao relatados juntamente com
outros tipos de rotura da artéria pulmonar, o que dificulta
o estabelecimento da real incidéncia desta complicacao.
Em 1934, FAVORITE '° conseguiu reunir 8 casos de
rotura da arteria pulmonar e acrescentou mais um, porem
destes 9, apenas o de Duffield se refere, seguramente,
a rotura arterial por disseccao. Um dos trabalhos, em
que se teve o cuidado de separar a rotura por dissec¢ao
daquelas de outro tipo, é o de LEVY ?°, publicado em
1961, onde se coletam mais 14 casos de aneurisma
dissecante pulmonar. Numa revisao posterior, SHILKIN
el alif ¥ adicionaram 9 casos e, em 1981, mais 7 relatos
foram alinhados por LUCHTRATH 2'. Percorrendo a lite-
ratura medica, conseguimos detectar mais 12 comuni-
cagoes, totalizando, entao, 43 casos de dissecgao pul-
monar inquiestionavel '* #, que, certamente, nao repre-
sentam o numero total de descrigdes, por nao incluirem

trabalhos em idiomas como o russo ou o japonés. Nesta
amostra, e quase constante a concomitancia com hiper-
tensao pulmonar, embora de etiologia variada; as Unicas
excegoes tratam de 1 caso em que a disseccao se deveu
a arterite por células gigantes ° e outro, citado por SHIL-
KIN et afii?’, em que a Unica patologia referida & a agres-
sao luetica da artéria pulmonar.

Os aneurismas dissecantes pulmonares foram des-
critos em associagao com hipertensao pulmonar prima-
ria " ?7, doenga pulmonar obstrutiva crénica > ¢, este-
nose mitral 2 2" * arterites * 2 *, tuberculose ' **
27, esquistossomose %, ou como conseqliéncia de trau-
mas arteriais por catéter de Swan-Ganz '* ?°. Porém,
em 19 dos casos levantados, a dissecgao pulmonar com-
plicou hipertensao induzida por cardiopatia congeénita,
estando a persisténcia do canal arterial presente em
15 destes (Tabela 1). Os 4 casos restantes se referem
a malformagdes outras, como comunicacgao interatrial
(caso de Laubry, citado por DETTERLING Jr. & CLA-
GETT 9), fruncus ® e comunicacao interventricular 2. Uma
interessante associacao foi relatada, em 1960, (citagao
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TABELA 1

ANEURISMAS DISSECANTES PULMONARES ASSOCIADOS A PERSISTENCIA DO CANAL ARTERIAL

Causa de morte
Hemopericardio

Hemopericardio
Hemopericardio

Hemopericardio

Hemorragia mediastinal
Hemorragia pulmonar

Obstrugao arterial sem ro-
tura

Lesao associada e

Estenose mitral

38: PO de cirurgia do canal;
dissecgao intrapulmonar

Autor Idade/Sexo

01 — DURNO & BROWN, 1908 33a M
(Cit. Levy) ?

02 — OHELA, 1954 31a M
(Cit. Levy) ?

03 — WHITAKER, 1955 '2 22a F

04 — FLEMING, 1956 26a M
(Cit. Levy) ?

05 — GRINVAL'D, 1959 41a F
(Cit. Shilkin) *

06 — FOORD & LEWIS, 1959 26a F

07 — RAVINES, 1960 '® 36a F

08 — KAPANCI, 1965 26d M
(Cit. Shilkin) ®

09 — BEST, 1967 ™ 24a F

10 — SHULL, 1970 5 152 F

11 — D'ARBELA, 1970 " 18a F

12 — TIKOFF, 1970 23a M
(Cit. Luchtrath) ¢

13 — COLEMAN, 1980 7 14a M

14 — GILLAN, 1984 '8 02a F

15 — HANKINS, 1985 ® 33 F

16 — NOSSO CASO 13a F

Hemopericardio Coarctagao aortica
Hemopericardio Comunicagao atrial
Hemopericardio Estenose pulmonar. Parto
normal ha 4 dias
Hemopericardio Comunicagao ventricular
Hemopericardio =

Hemorragia mediastinal S. Marfan; dissecgao no
ducto
Parto normal ha 17 horas

Valva pulmonar bicuspide

Hemopericardio
Hemopericardio

de LUCHTRATH ?'), onde a dissecgdo ocorreu em porta-
dor de tetralogia de Fallot com valva pulmonar atrésica,
que havia sido submetido a cirurgia de Blalock 13 anos
antes do dbito.

A observagao que ora relatamos € mais uma asso-
ciagédo de dissecgao pulmonar com persisténcia do canal
arterial e tem como caracteristica interessante sua ocor-
réncia precoce, aos 13 anos de idade. Nosso caso se
assemelha ao de COLEMAN et a/ii %, onde ndo havia
outras comunicagdes intracardiacas, ou sindrome de
Marfan.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com 13 anos de idade,
de raga amarela. Procurou o setor de triagem do Instituto
Dante Pazzanese de Cardiologia, referindo dispnéia e
cansago desde o nascimento. A partir dos 7 anos de
idade, evoluira com cianose labial e de extremidades
e episédios gripais freqiientes. Nao tinha histéria familiar
positiva para cardiopatias. Ao exame, observou-se crian-
¢a hipodesenvolvida, com dedos hipocraticos, cianose
perilabial e de extremidades e estase jugular. Precérdio
abaulado, palpando-se 2a. bulha de grande intensidade
e constantemente desdobrada. /cfus nao palpavel. Na
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ausculta, havia hiperfonese e desdobramento de 2a. bu-
lha, com componente pulmonar aumentado; sopro sisto-
lico proto-meso ejetivo na area pulmonar, irradiado para
o lado esquerdo do pescogo. O restante do exame fisico
era normal. O eletrocardiograma (ECG) mostrava sobre-
carga ventricular direita e, na radiografia de térax, cha-
mava a aten¢ao grande abaulamento da artéria pulmonar
e fechamento da vasculatura na periferia dos campos
pulmonares. No retorno seguinte, enquanto aguardava
atendimento, a paciente apresentou crise subita de cia-
nose, sendo levada a emergéncia, onde se constatou
parada cardiaca, que nao reverteu com as manobras
usuais de ressuscitagao cardiopulmonar.

Ao exame necroscopico, observou-se crianga hipo-
desenvolvida, sem estigmas de sindrome de Marfan,
com alteragbes relevantes restritas ao sistema cardio-
vascular e aos pulmodes. Ja na abertura do térax, via-se
grande distengdo hemorragica do saco pericardico. O
tronco pulmonar, com localizagao normal, era muito au-
mentado e tinha serosa hemorragica, onde se via ponto
de solugao de continuidade, logo acima do anel valvar.
A abertura desta artéria mostrou dissecgao de sua pare-
de e extensa laceragao intimal (Figura 1), que ia da
regido supravalvar até a emergéncia de um canal arterial
com 1,0cm de diametro interno e 1,2cm de comprimento.
No restante do tronco pulmonar, a superficie interna era
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irregular, rugosa, com pequenas placas esbranquigadas
e endurecidas. O exame microscopico mostrou extenso
hematoma na camada média, que se dirigia para a ad-
venticia; variados graus de espessamento fibroso da inti-
ma estavam presentes, ao lado de importante degene-
ragdo da camada media, sob a forma de fragmentacao
e perda das laminas elasticas, com ampla substituicao
colagena e cistos mucéides (Figura 2). O coragao tinha
camaras normalmente postas, sem comunicagoes an6-
malas; o ventriculo direito era hipertrofiado e a valva
pulmonar, bicuspide, mas nao estendtica. A aorta ascen-
dente, embora macroscopicamente normal, tinha fibrose
intimal importante e rotura e perda de laminas elasticas
em suas porgoes mais internas, porém sem degeneragao
cistica. Os pulmdes mostravam vasculatura saliente na
superfiéie de corte, notando-se placas amareladas na Fig. 2 — Parede da anéria pulmonar na zona de rotura (seta). [ntima
intima das artérias maiores. O exame microscopico ca- (1) espessada por fibrose. Camada média (M) com laminas
racterizou quadro hipertensivo grave, com artérias de elas_licas fralgmenladasl. fibrose e degeneragéo cistica. (Colo-
: 5y , E ragao para fibras elasticas 160 X).

média e intima concentricamente espessadas (Figura

3). Havia, também, pontos de necrose na parede arterial
(Figura 4), bem como formagéo de lesbes plexiformes
e algumas lesées dilatadas (Figura 5). As artérias maio-
res exibiam camada média com laminas elasticas escas-
sas e fragmentadas, substituidas por fibrose; a intima,
nestes vasos, tinha fibrose e aterosclerose.

A 16/80
4 1

Fig. 3 — Artéria muscular intrapulmonar com espessamento fibroso con-
céntrico da camada intima. (Coloragao para fibras elasticas
160 X). ’

Fig. 1 — Antéria pulmonar aberta, mostrando a rotura intimal (setas)
que se inicia logo acima da valva e vai até a emergéncia do canal - .
arterial (C); VP = valva pulmonar bictuspide; APE = arteria pulmonar Fig. 4 — Artéria intrapulmonar com necrose e fragmentagéo da parede.
esquerda; APD = arteria pulmonar direita. (hematoxilina-eosina 160 X).
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Fig. 5 — Artéria intrapulmanar com adelgacamento segmentar da parede
e lormacao de lesao dilatada. (Coloragao para fibras elasticas 60 X)

COMENTARIOS

A associacao de dissecgao da artéria pulmonar com
hipertensao, na imensa maioria dos casos descritos na
literatura, termina em rotura, que é diretamente respon-
savel pelo ébito. Em apenas dois trabalhos, encontramos
disseccao pulmonar em rotura, mesmo com hipertensao:
um trata de paciente com canal arterial persistente, que
morreu por obstrugdo da artéria pulmonar dissecada #'.
O outro relata portador de hipertensdo esquistossomo-
tica, que faleceu por insuficiéncia cardiaca direita #. A
rotura do aneurisma dissecante resulta em quadros de
tamponamento cardiaco, hemotorax ou hemorragia pul-
monar, que, uma vez instalados, seguem curso rapido
e fulminante. Raramente, o processo de dissec¢ao evolui
mais lentamente, como no relato de SHILKIN ef a/i?7,
onde os sinais de organizagao indicam que o quadro
se iniciou dias antes do 6bito. Contudo, ao contrério
da dissecgao na aorta, nao encontramos definicao de
sinais clinicos ou radiolégicos que permitam intervengao
curativa ou preventiva, no aneurisma dissecante pulmo-
nar. O nico caso onde se descreve tratamento cirdrgico,
com sucesso, da disseccao pulmonar é o de DENNISON
et alii ®, que trata de lesdo induzida por arterite, sem
hipertensao associada e ainda sem rotura. Neste caso,
havia pontos multiplos de dissec¢ao pulmonar, nao sus-
peitados até o ato cirtirgico, o qual tinha, como objetivo
inicial, corrigir uma regurgitagao aortica; a troca do seg-
mento arterial lesado, utilizando um tubo de Dacron, per-
mitiu uma evolugao favoravel por 3 anos.

Durante vérias décadas, a etiologia da dissecgao
arterial foi atribuida & medionecrose ' ¥, juntamente com
lesGes outras, como necrose isquémica, fragmentacéao
elastica e fibrose. Estas alteragdes tém, hoje, seu signifi-
cado patogénico questionado, uma vez que surgem, em
aortas de individuos normais, como resultado dos pro-
cessos naturais de envelhecimento 2. SCHLATMANN
& BECKER ? afirmam que estas alteragbes sao o resul-
tado da agao de forgas hemodinamicas sobre a parede
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arterial, ao longo dos anos, vindo a se tornar mais inten-
sas e precoces nos individuos portadores de um defeito
congénito qualguer que altere os componentes mediais,
como na sindrome de Marfan. Tais alteragdes também
sao intensificadas quando ha elevagao da pressao arte-
rial * '* 25 ou do didmetro do vaso, condigoes que exa-
cerbam a tensao sobre a parede vascular, segundo a
lei de Laplace. Apesar dos estudos de SCHLATMANN
& BECKER *® e de KLIMA et a/ii '°, onde ndo se demons-
trou relagédo entre as cifras tensionais e as lesoes da
média adrtica, a hipertensao arterial € um achado fre-
quente, nos casos de dissecgao dessa arteria, confir-
mado em cerca de 70% dos pacientes e suspeitado em
90% das necrdpsias . Além disto, ha uma relagao bem
evidente entre a gravidade da hipertensao e a freqiiéncia
da dissecc¢ao, fator ndao considerado nos trabalhos da-
gueles autores.

No territério pulmonar, a disseccao, quase exclusi-
vamente, coexiste com hipertensao arterial, como ja res-
saltamos. E a hipertensao leva a um exagero da necrose
cistica na parede da artéria pulmonar, mesmo em ausén-
cia de formagdo aneurismatica, ou de dissecgao ® *,
TREDAL ef a/ii * estabeleceram uma relagao direta entre
as lesdes mediais e 0 tempo de evolugao e a idade
dos pacientes, nos portadores de hipertensao pulmonar
por cardiopatia adquirida, relagao esta nao confirmada
nos casos de cardiopatia congénita. A auséncia de corre-
lagao entre a dissecgao arterial pulmonar e os niveis
pressoricos, o tempo de doenca e a etiologia da hiperten-
sao fazem com que permane¢a no campo especulativo
arazao porque apenas alguns, entre os muitos pacientes
hipertensos, tenham uma evolugao tao drastica. Na aor-
ta, SCHLATMANN & BECKER # sugerem que o esti-
mulo lesivo sobre a parede arterial leva a uma exacer-
bagao dos fenémenos normais de injuria e reparo, propi-
ciando a criagao de um circulo vicioso onde, cada vez
mais, estes fenébmenos se multiplicam: a dissecgao, em
auséncia de doenga intrinseca na composicéo da parede
arterial, seria apenas um acidente no curso de um pro-
cesso comum. O fator individual de hiper-reatividade vas-
cular ' talvez selecione os casos susceptiveis a este
“acidente”.

No caso que relatamos, nao se evidenciaram sinais
que sugerissem algum tipo de erro congénito na compo-
sigao arterial, apesar de que, nas porgoes internas da
aorta ascendente, encontraram-se necrose isquémica e
fibrose em intensidade incomum para a faixa etaria da
paciente. Havia uma doenca plexogénica grave nos pul-
mobes e a comunicagao entre as duas circulagbes era
de grande magnitude. Em casos como este, espera-se
que a hipertens@o pulmonar esteja presente desde o
nascimento e que as artérias elasticas evoluam com
um padrao fetal ou “configuragéo adrtica™ ' '8. Contudo,
0 que observamos nesta crianga foram artérias elasticas
pulmonares com padrao “adulto’ de camada média, indi-
cando que o estado hipertensivo se instalou apés a re-
gressao fisiologica desses vasos. Embora a elevagao
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dos niveis pressoricos nao parega ter estado presente
desde o nascimento, a doenga vascular teve um curso
rapido e grave. A explicagao patogénica da suscepti-
bilidade desta crianga é dificil, com base apenas nas
suas caracteristicas de hiperreatividade vascular, a me-

nos que este possa ser um estado adquirido ou desenca-
deado tardiamente, ja que houve um periodo inicial de
tolerancia, onde as artérias elasticas pulmonares pude-
ram ter a regressao fisiologica que ocorre nos individuos
normais.
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ZAMORANO, M. M, B. — Dissection and rupture of pulmonary artery associated to pafent ductus arteriosus.
case reporl. Rev. Bras. Cir. Cardiovasc., 2 (2): 139-144, 1987.

ABSTRACT: The author presents a case of a 13-year old girl with pulmonary trunk dissection and
rupture with a cardiac tamponade. There was a ductus arteriosus persistent an: a non stenotic bicuspid
pulmonary valve. A plexogenic pulmonary arteriopathy and severe process of iniury and repair in the elastic
vessels are present. The significance of medionecrosis in the pathogenesis ¢f pulmonary dissection is dis-
cussed. An analysis of reports in dissecting pulmonary aneurysm reveals a fatal outcome in the vast majority

of them, due either to arterial rupture or obstruction.

DESCRIPTORS: pulmonary artery, dissection; patent ductus arteriosus.
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