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Relato de Caso

Aneurismas das Artérias Coronarias:
uma Rara Manifestacao da Doenca Renal Policistica
Autossomica Dominante
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RESUMO

A doenca renal policistica autossdbmica dominante (DRPAD),
uma das anormalidades genéticas mais comuns, é respon-
savel por 10% dos casos de insuficiéncia renal cronica
terminal. O acometimento extrarrenal da DRPAD mani-
festa-se por cistos no figado e pancreas, aneurismas intra
e extracranianos, e anormalidades cardiacas valvares, com-
prometendo a raiz da aorta e as valvas adrtica e mitral.
Neste artigo descrevemos o caso de um paciente com aneu-
rismas das artérias corondrias no contexto de outras ma-
nifestacdes sugestivas de DRPAD.

DESCRITORES: Aneurisma. Aneurisma coronario. Doencas
renais policisticas.

s aneurismas coronarios sdo identificados em

0,15% a 4,9% de pacientes submetidos a coro-

nariografia. Sdo mais frequentemente associa-
dos a aterosclerose em adultos e a doenca de Kawasaki
em criangas e jovens, e raramente envolvem as trés
coronarias.'

Os aneurismas congénitos das artérias coronarias
sdo ainda menos frequentes, assim como os secunda-
rios a trauma (fechado ou iatrogénico), doencas infla-
matérias arteriais sistémicas (poliarterite nodosa, lGpus
eritematoso sistémico, doenca de Takayasu) e desor-
dens do tecido conectivo (sindrome de Marfan, sindro-
me de Ehlers-Danlos, escleroderma).?

Aneurismas coronarios associados a doenca renal
policistica autossémica dominante tém sido raramente
reportados na literatura.>® Neste artigo descrevemos o
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ABSTRACT

Coronary Aneurysms: a Rare Manifestation of
Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease

Autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is
one of the most common genetic abnormalities and is
responsible for over 10% of end-stage chronic kidney disease
cases. Extrarenal involvement of ADPKD is manifested by
liver and pancreatic cysts, intra and extracranial aneurysms
and valvular heart disease, involving the aortic root and the
aortic and mitral valves. In this article we report a case of
a patient with large coronary artery aneurysms in the con-
text of other manifestations suggesting ADPKD.

KEY-WORDS: Aneurysm. Coronary aneurysm. Polycystic kidney
diseases.

caso de um paciente com grandes aneurismas coro-
narios, no contexto de outras manifestagcdes sugestivas
de doenca renal policistica autossomica dominante. Pos-
teriormente apresentamos uma revisao da literatura sobre
a doenga renal policistica autossomica dominante e
suas mais frequentes manifestagdes cardiovasculares.

RELATO DO CASO

Trata-se de um paciente do sexo masculino, 59
anos de idade, com antecedente de nefrectomia es-
querda e transplante renal em 1995, evoluindo no pre-
sente com insuficiéncia renal nao-dialitica (clearance
de creatinina 47,6 ml/min/1,73 m?2). Procurou assistén-
cia em nosso servico em decorréncia de quadro de
dispneia de caréter progressivo, manifesta no momen-
to da internacdo aos minimos esfor¢os, acompanhada
de importante edema de membros inferiores. Além da
histéria pregressa de transplante renal, o paciente tam-
bém ja havia sido submetido a troca valvar aértica com
implante de bioprétese em janeiro de 2009, em con-
sequéncia de quadro de insuficiéncia adrtica grave.
Também ja havia sido diagnosticada presenca de aneu-
rismas da artéria renal direita, corrigidos durante o trans-
plante renal, e, mais recentemente, aneurismas da aorta
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abdominal (58 mm) e de iliacas (85 mm a direita e 63 mm
a esquerda) documentados por angiotomografia.

Durante a internacdo hospitalar, foi constatada
disfuncdo moderada a grave da prétese valvar aértica,
com predominio de insuficiéncia, decorrente de fratu-
ra na base do folheto, associada a insuficiéncia mitral
grave secundaria ao prolapso do folheto anterior e a
ruptura de cordoalha tendinea. A funcdo ventricular
era preservada (fracdo de ejecdo do ventriculo esquer-
do, 62%). Apds a avaliagcao inicial, foi indicada a
retroca da vélvula adrtica associada a troca da valvula
mitral, ambas por prétese biolégica. Por esse motivo,
foi submetido a avaliagdo angiografica das artérias co-
ronérias. Foram evidenciados aneurismas de grande
tamanho em diversos segmentos das trés artérias co-
ronérias, sem obstrucdes significativas (Figuras 1 e 2).

Com o resultado do cateterismo cardiaco, no con-
texto da doenca vascular aértica, iliaca e renal, o an-
tecedente de cistos renais e a valvopatia adrtica e mitral,
foi estabelecido o diagnéstico presuntivo de doenca
renal policistica autossomica dominante.

No planejamento terapéutico, estabeleceu-se que
a correcao dos aneurismas arteriais periféricos seria rea-
lizada em uma segunda etapa, apés o tratamento das
afeccoes valvares. Foi considerada, como primeira opgao,
a corregao cirdrgica, uma vez que a anatomia do aneu-
risma da artéria iliaca direita ofereceria dificuldades ao
tratamento percutaneo.

Em abril de 2010 foi submetido a cirurgia valvar
com implante de valvulas Biocor™ (St. Jude Medical,
St. Paul, Estados Unidos) em posicao adrtica e mitral,
com sucesso. Evoluiu no pés-operatério com bloqueio
atrioventricular total, necessitando marca-passo provi-

Figura 1 - Artéria coronaria direita, em projecao obliqua anterior
esquerda, apresentando grandes e mdltiplos aneurismas.

s6rio, hemorragia digestiva alta por Glcera de estresse
e agudizacdo da insuficiéncia renal croénica. Ecocar-
diogramas seriados realizados no periodo pds-opera-
tério demonstraram que as préteses se mantiveram nor-
mofuncionantes, mas com piora da fungao ventricular
(fracao de ejecao do ventriculo esquerdo, 39%). O pa-
ciente desenvolveu choque misto (cardiogénico e sépti-
co) de predominio distributivo, secundario a sepse por
foco pulmonar (pneumonia associada a ventilacao me-
canica prolongada). No 292 dia de evolugao pés-ope-
ratéria, o paciente apresentou parada cardiorrespiratéria
em atividade elétrica sem pulso, ndo responsiva as ma-
nobras de ressuscitacdo cardiopulmonar.

DISCUSSAO

A doenca renal policistica autossdmica dominan-
te é uma das anormalidades genéticas mais comuns
na atualidade e tem grande variabilidade inter e intra-
familiar. Acomete um a cada mil individuos e é respon-
savel por 10% dos casos de insuficiéncia renal croni-
ca terminal, que tipicamente se desenvolve entre a
quarta e a sexta décadas de vida. Embora assintomética
na maioria dos pacientes, as manifestacoes extrarrenais
da doenca renal policistica autossémica dominante
podem se tornar clinicamente relevantes com o aumento
da expectativa de vida dos pacientes. Elas se manifes-
tam por cistos no figado e pancreas, anormalidades
no coragao e vasos sanguineos ou uma combinacdo
desses sitios.”

A maior parte das anormalidades renais e extrarre-
nais encontradas é consistente com um defeito gene-
ralizado na diferenciacao das células epiteliais e/ou na
fungdo da matriz extracelular como a expressdo primaria
da anormalidade genética dessa doenca.’

Figura 2 - Artéria coronaria esquerda, em projecdo obliqua anterior
esquerda, apresentando grandes e miltiplos aneurismas na descen-
dente anterior e na circunflexa.
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O acometimento cardiovascular é uma das maio-
res causas de morbidade e mortalidade nesses pacien-
tes. Aneurismas intracranianos sao quatro a cinco vezes
mais frequentes em pacientes com doenga renal poli-
cistica autossdbmica dominante que na populagcdo ge-
ral.” Aneurismas extracranianos acometendo artérias co-
rondrias, aorta, artéria renal e esplénica também tém sido
relatados. Anormalidades cardiacas valvares sdo frequentes
na doenca renal policistica autossdbmica dominante, com-
prometendo raiz da aorta, anulo e valvas aértica e mitral.
O prolapso da valva mitral é a afeccao valvar mais co-
mum, acometendo até 25% dos pacientes.'

Os relatos de aneurismas coronérios associados a
doenca renal policistica autossomica dominante sao
limitados a trés relatos de caso**® e a descricdo de uma
pequena série de pacientes® e ndo existem recomenda-
¢des especificas para seu tratamento nesse cenario.

Atualmente sabemos que os aneurismas coronarios
sd0, em sua maioria, assintomaticos, sendo descober-
tos na investigacao de outras afec¢cbes ou em exames
de rotina. Quando os sintomas ocorrem, angina ou
infarto sdo as caracteristicas mais comuns de apresen-
tacdo. O infarto do miocérdio é a apresentacao inicial
em 30% a 50% dos casos.'"'? Um estudo pds-morte
publicado na década do 1960 relatou a presenga de
trombos em 7 de cada 10 pacientes com aneurismas
coronarios.” Varios relatos de caso também demons-
traram infarto do miocérdio decorrente de trombose
de aneurismas coronarios sem lesdes obstrutivas.'*'>
Swanton et al.'® demonstraram reducdo do fluxo san-
guineo coronario em pacientes com aneurismas coro-
narios, levando a formacdo de coagulos em seu inte-
rior. Aneurismas podem complicar-se com ruptura,
evento raro, sem ocorréncias nos 978 pacientes com
aneurismas na base de dados CASS."

O tratamento dos aneurismas coronarios envolve
terapia de antiagregacao plaquetaria e anticoagulagao.'”
Aneurismas responsaveis por isquemia miocardica tém
sido tratados com stents recobertos por enxertos auto-
logos de veia safena ou implantes de Jostent™ (Jomed
AB, Helsimburgo, Suécia).'®?' Esses tratamentos tém
sido descritos somente em relatos de caso e ndo sao
validados por investigagdes cientificas controladas. Os
aneurismas muito grandes e/ou multiarteriais tém sido
tratados com enxertos vasculares coronérios.?
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