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Resumo

Abstract

As sindromes vasculares abdominais englobam doencas raras, com sintomas e causas diversas, mas com achados de imagem carac-
teristicos. Dividem-se em dois grupos distintos, a depender de sua origem, que pode ser congénita (sindrome de blue rubber bleb nevus,
sindrome de Klippel-Trenaunay e telangiectasia hereditaria hemorragica/Rendu-Osler-Weber) ou compressiva (sindrome do “quebra-
nozes”, sindrome do ligamento arqueado, sindrome de Cockett ou May-Thurner e sindrome da artéria mesentérica superior). Neste
artigo, 0 nosso objetivo € ilustrar achados de imagens determinantes dessas doengas, por meio de estudos adquiridos em nossa insti-
tuigéo, associando uma breve revisao da literatura.

Unitermos: Trato gastrintestinal; Trombose venosa; Fistula arteriovenosa; Hemangioma.

Abdominal vascular syndromes are rare diseases. Although such syndromes vary widely in terms of symptoms and etiologies, certain
imaging findings are characteristic. Depending on their etiology, they can be categorized as congenital—including blue rubber bleb nevus
syndrome, Klippel-Trenaunay syndrome, and hereditary hemorrhagic telangiectasia (Rendu-Osler-Weber syndrome)—or compressive—
including “nutcracker” syndrome, median arcuate ligament syndrome, Cockett syndrome (also known as May-Thurner syndrome), and
superior mesenteric artery syndrome. In this article, we aimed to illustrate imaging findings that are characteristic of these syndromes,

through studies conducted at our institution, as well as to perform a brief review of the literature on this topic.

Keywords: Gastrointestinal tract; Venous thrombosis; Arteriovenous fistula; Hemangioma.

INTRODUCAO

A avaliacdo das doengas abdominais por métodos de
imagem tem sido ressaltada em publicacdes recentes na li-
teratura radiolégica nacional ='%. As sindromes vasculares
abdominais, embora raras, sdo relevantes por representarem
desafio diagnéstico para o médico assistente em muitos ca-
sos. Possuem apresentagoes clinicas variadas e causas dis-
tintas. Entretanto, seus achados de imagem sdo caracteristi-
cos, sendo importante ao radiologista reconhecé-los'V.

As sindromes vasculares abdominais podem ser dividi-
das em dois grandes grupos, em funcio da sua origem: con-
génita ou Compressiva(lz). As sindromes congénitas englo-
bam os diversos tipos de malformacdes vasculares, de alto
ou baixo fluxo, que podem resultar em complica¢des hemor-
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rdgicas. J4 as sindromes compressivas decorrem da compres-
sdo vascular por estruturas anatdmicas adjacentes ou de vis-
ceras ocas sendo comprimidas por vasos. Resultam em alte-
ra¢des hemodinAmicas importantes, como isquemias e trom-

boses, principalmente em pacientes jovens e saudaveis!!>'?,

SINDROMES VASCULARES CONGENITAS

E importante que o radiologista identifique os achados
de imagem como parte de uma mesma sindrome, elucidando
duavidas diagnésticas e contribuindo para a conduta terapéu-
tica. O principal sintoma é o sangramento — oculto ou exte-
riorizado — com consequente anemia e consumo de fatores de
coagula¢do nos casos mais graves'?, Sio classificadas em
“baixo fluxo” ou “alto fluxo”, contribuindo para essa diferen-
ciagdo, além do exame fisico, a ultrassonografia Doppler, a
ressonincia magnética (RM) e a arteriografia'?. A classifi-
ca¢do do fluxo permite propedéutica diagnéstica mais pre-
cisa e contribui para definir a terapéutica mais adequada'®'¥.

Baixo fluxo

As sindromes vasculares congénitas de baixo fluxo tém
origem predominantemente na malformacao do sistema ve-
noso e apresentam uma caracteristica de imagem em comum
que consiste na presenca de multiplos flebélitos. Entre essas
de baixo fluxo, descreveremos a sindrome de blue rubber
bleb nevus e a sindrome de Klippel-Trenaunay.
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Sindrome de blue rubber bleb nevus — Caracteriza-se
por malformacdes vasculares que acometem principalmente
a pele e o sistema gastrintestinal. Na pele, as lesdes tipicas
sdo bolhas azuis escuras, de consisténcia elastica, medindo
até 5,0 cm"). Nos exames radiolégicos baritados do trato
gastrintestinal mostram-se como falhas de enchimento poli-
poides. A tomografia computadorizada (TC) demonstra mul-
tiplos flebélitos, representando hemangiomas cavernosos,
sendo os mais comuns os dos célons, reto e figado (Figura
1). Na RM, as malformacdes venosas sdo bem definidas, com
isossinal em T1, hipersinal em T2 e realce homogéneo e pro-

gressivo ao meio de contraste paramagnético intravenoso,
inferindo natureza vascular de baixo fluxo (Figura 2)

(11)

Figura 1. Sindrome de blue rubber bleb nevus. TC axial. Nédulo hepético calcifi-
cado (seta), provavel hemangioma.

Figura 2. Sindrome de blue rubber bleb nevus. RM sagital. Espessamento cir-
cunferencial do reto (asterisco) com alto sinal em T2.
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Sindrome de Klippel-Trenaunay — Para que seu diag-
néstico seja feito, sdo necessarias pelo menos duas das se-
guintes caracteristicas: a) megavarizes na regido lateral de
um membro inferior; b) hipertrofia 6ssea e de partes moles
do membro inferior acometido; ¢) manchas “vinho do Porto”
nesse mesmo membro (Figura 3)!'". No trato gastrintesti-
nal acomete principalmente o célon distal e o reto, podendo
estender-se as estruturas geniturindrias da pelve. Os princi-
pais achados de imagem incluem a presencga de flebélitos,
varizes com realce nas fases tardias ap6s o uso intravenoso

do meio de contraste e aumento de partes moles do mem-
bro inferior (Figura 4)'V. Nos diagnésticos diferenciais ha
outras doencas que cursam com gigantismo de membros e
anomalias vasculares, como as sindromes de Proteus, Parkes-
Weber, Bannayan-Riley-Ruvalcaba e Maffucci, mas somente

Figura 3. Sindrome de Klippel-Trenaunay. TC axial, reconstrucao MIP. Circulagao
colateral glutea de grosso calibre (seta).

Figura 4. Sindrome de Klippel-Trenaunay. TC axial, reconstrugédo MIP. Mdltiplos
flebolitos distribuidos pelas paredes da bexiga e do reto, que se apresentam
espessadas, inferindo a presenca de hemangiomas cavernosos.
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a sindrome de Klippel-Trenaunay envolve malformagoes ve-
nosas que se apresentam com manchas “vinho do Porto”"®.

Alto fluxo

Estas sindromes tém origem predominantemente arte-
rial e o principal exemplo ¢ a telangiectasia hereditéria he-
morrégica, também conhecida como sindrome de Rendu-
Osler-Weber19),

Seus critérios diagnésticos envolvem episédios de epis-
taxe recorrente, multiplas dilata¢des vasculares no lébio,
palato, maos ou nariz, malformacdes arteriovenosas ou fis-

tulas em alguns 6rgdos como pulmio, figado, cérebro e
medula 6ssea. As telangiectasias envolvem predominante-
mente a mucosa gastroduodenal e geralmente sdo pequenas,
sendo de avaliac¢do limitada pelos métodos radiolégicos

(16)

Figura 5. Sindrome de Rendu-Osler-Weber. TC axial, fase arterial, janela 6ssea
para melhor visualizagéo de multiplos pequenos disturbios perfusionais hipervas-
culares (setas), decorrentes de shunts intra-hepaticos.

Telangiectasia hereditaria hemorragica (Rendu-
Osler-Weber) — Nesta doenca, o envolvimento hepatico
constitui o principal achado nos exames de imagem, presente
em até 30% dos pacientes. Apresenta-se como grandes mas-
sas vasculares decorrentes de shunts arteriovenosos, arterio-
portais ou portovenosos. Esses shunts podem determinar
complicagdes clinicas importantes como hipertensao portal,
ascite, encefalopatia hepatica, insuficiéncia cardiaca e ne-
crose das vias biliares (Figura 5)117  Outros achados in-
cluem o aumento do calibre da artéria hepatica (> 1,0 cm)
e a presenca de telangiectasias, que sdo caracterizadas por
pequenos nédulos subcapsulares, hipervasculares, menores
que 1,0 cm (Figura 6). Cabe ressaltar que a prevaléncia de
hiperplasia nodular focal é 100 vezes maior nesses pacientes
do que na populagio geral, informacdo importante na tenta-

tiva de inibir biépsias hepaticas desnecessarias'®17),

SINDROMES VASCULARES COMPRESSIVAS

De maneira geral, ocorrem quando as estruturas vascu-
lares abdominopélvicas comprimem ou sdo comprimidas por
outras estruturas anatdémicas adjacentes. Os achados de com-
pressdo do tronco celiaco, veia iliaca esquerda e veia renal
sdo comuns na prética didria do radiologista, sendo indis-
pensével uma estreita correlagdo clinica para que estes si-
nais radiolégicos sejam valorizados"®. Manifestam-se por
sintomas inespecificos, como dor epigastrica ou nos flancos,

nausea, émese, perda de peso e hemattiria'®

,adepender da
estrutura acometida. Dentre estas, destacam-se: a) sindrome
do “quebra-nozes”; b) sindrome do ligamento arqueado dia-
fragmatico; ¢) sindrome de Cockett ou sindrome de May-
Thurner; e d) sindrome da artéria mesentérica superior.
Sindrome do “quebra-nozes” — Trata-se da compres-
sdo da veia renal esquerda, mais comumente entre a aorta e
a artéria mesentérica superior, o que impede a drenagem de
seu fluxo para a veia cava inferior, resultando em congestio

Figura 6. Sindrome de Rendu-Osler-Weber. TC axial com reconstrugdes MIP. A: Ectasia e tortuosidade arterial intra-hepatica caracterizando malformacdes arteriais
(setas). B: Acentuado aumento do calibre da toda a artéria hepatica e seus principais ramos (asteriscos).
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ou trombose venosa. Também pode ocorrer em casos em
que a veia renal tenha trajeto retroadrtico, sendo comprimida
entre a aorta e corpo vertebral !>,

Afeta mais comumente jovens e adultos de meia-idade,
com leve predominancia nas mulheres. Os sintomas sdo
decorrentes do aumento da pressio na veia renal esquerda e
incluem hematuria micro ou macroscépica, normocitica, dor
no flanco esquerdo, proteindria, trombose da veia renal e
varizes pélvicas"®.

O exame de imagem inicial é a ultrassonografia, em que
se observa estenose da veia renal esquerda no local do seu
cruzamento com a artéria mesentérica superior, com dilata-
¢do a montante, em uma propor¢do de pelo menos 3:1 (Fi-
gura 7). Com o uso do Doppler espectral é possivel medir a
velocidade de pico pés-estendtica, que normalmente se en-
contra acima de 100 cm/s'®, ATC e a RM podem demons-
trar colaterais no hilo renal, opacificacio precoce da veia
gonadal esquerda (inferindo refluxo) e reducio do angulo
aortomesentérico (< 10 graus) (Figura 8)'%,
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Sindrome do ligamento arqueado — O ligamento ar-
queado mediano é uma banda fibrosa que liga as cruras dia-
fragmaticas na altura do hiato aértico, ao nivel do corpo ver-
tebral de L1. Possui trajeto anterior a aorta e superior ao
tronco celiaco. E patolégico quando determina compressao
sobre a por¢ado proximal do tronco celiaco, desencadeando
sintomas inespecificos como dor epigdstrica e perda de
peso'®. A angio-TC e a angio-RM demonstram estenose
focal com aspecto “em gancho” do tronco celiaco, que pode
se acentuar na expiracio, com dilatacio pés-estendética (Fi-
gura 9)'”, Frequentemente se associa com proeminéncia
da arcada pancreatoduodenal, que é via de circulagio cola-
teral entre o tronco celiaco e a artéria mesentérica superior
(Figura 10). O diagnéstico diferencial com ateroesclerose é
feito pela auséncia de focos de calcificacio arteriais''.

Sindrome de Cockett ou sindrome de May-Thurner
— Consiste na compressdo da veia iliaca comum esquerda
pela artéria iliaca comum direita®”. Os sintomas podem ser
secunddrios & compressdo da veia entre a artéria e um corpo

Figura 7. Sindrome de “quebra-nozes”. A: Ultrassonografia modo B. Estenose da artéria renal esquerda entre a artéria mesentérica superior e a aorta, com ectasia
pré-estendtica. B: Ultrassonografia Doppler. Acentuado aumento da velocidade na veia renal esquerda imediatamente apos a estenose.

Figura 8. Sindrome de “quebra-nozes”. TC axial e sagital. A: TC axial identificando estenose da artéria renal esquerda, entre a artéria mesentérica superior e a aorta
(seta), com ectasia pré-estendtica. B: TC sagital demonstrando redugao do angulo aortomesentérico (ponta de seta).
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Figura 9. Sindrome do ligamento arqueado. TC sagjtal. Aspecto “em gancho”
(retificac@o do trajeto) do tronco celiaco (asterisco), com leve ectasia pds-este-
noética.

vertebral (fator extrinseco) ou pela hipertrofia intimal ve-
nosa, com formacao de traves fibrosas, desencadeada pelo con-
tato cronico com a artéria (fator intrinseco) (Figura 11)!3),
Afeta principalmente jovens e adultos de meia-idade, predo-
minando em mulheres. Os sintomas podem ser agudos, de-
correntes de trombose venosa, ou cronicos, secundarios a con-
gestdo venosa, manifestando-se como edema do membro in-
ferior esquerdo, varizes pélvicas, tlceras, tromboembolismo
pulmonar e phlegmasia cerulea dolens (Figura 12)%),
Sindrome da artéria mesentérica superior — Também
conhecida como sindrome de Wilkie, ocorre quando a ter-
ceira por¢ao duodenal é comprimida entre a artéria mesen-
térica superior e a aorta (Figuras 13 e 14). Em condicoes
habituais, ha gordura retroperitoneal ao redor da terceira
por¢do duodenal, que impede sua compressdo ao determinar
um angulo aortomesentérico de 28 graus. Pode ocorrer em
pacientes com perda ponderal acentuada, pacientes submeti-
dos a cirurgia corretiva de escoliose e pacientes portadores
de varia¢des anatomicas da inser¢io do ligamento de Treitz,
com consequente elevacio do duodeno. Afeta principalmente

Figura 10. Sindrome do ligamento arqueado. TC com reconstrucdes MIP axial (A) e coronal (B). Proeminéncia da arcada pancreatoduodenal (circulagao colateral entre

o tronco celiaco e artéria mesentérica superior) (setas).

Figura 11. Sindrome de Cockett ou sindrome de May-Thurner. TC axial. A: Compressao da veia iliaca comum esquerda (seta) pela artéria iliaca comum direita (cabega
de seta). B: Assimetria das veias iliacas externas (asteriscos), com afilamento difuso da esquerda (trombose cronica) e ectasia da direita (decorrente de hiperfluxo
por colaterais pélvicas).
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Figura 12. Sindrome de Cockett ou sindrome de May-Thurner. TC axial. Circula- Figura 13. Sindrome da artéria mesentérica superior. TC axial. Compresséo da
¢ao colateral venosa suprapubica (asterisco), que comunica as veias femorais terceira porcao duodenal (seta) entre a artéria mesentérica superior e a aorta,
comuns direita (seta) e esquerda (cabega de seta). com consequente dilatacao a montante (asterisco).

Figura 14. Sindrome da artéria mesentérica superior. TC sagital e coronal. A: Redugéo do angulo aortomesentérico (ponta de seta) com reducéo do calibre duodenal
neste nivel (seta). B: Dilatagéo gastroduodenal a montante do ponto comprimido.
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