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Anéis vasculares na infancia: diagnéstico e tratamento

Vascular rings in childhood: diagnosis and treatment
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Resumo

Objetivo: apresentar a experiéncia do Servigo de Cirurgia
Pediatrica do Instituto da Crianca do HCFMUSP no diagnéstico e
tratamento de criancas com anomalias do arco adrtico e definir a
importincia dos exames complementares para o diagndstico.

Método: estudo retrospectivo de 22 criangas com diagnéstico
de compressdo traqueoesofdgica por anel vascular tratadas no Insti-
tuto da Crianca, no periodo de 1985 a 2000, investigando-se dados
clinicos pré e pds-operatdrios, exames complementares e evolugao.

Resultados: a anomalia vascular mais freqiiente foi artéria
inominada direita andmala (10 casos), seguido de duplo arco adrtico
(7 casos) e arco adrtico a direita (5 casos). Os sintomas predominan-
tes foram respiratérios (86%) e de inicio precoce (76% desde o
periodo neonatal). Entretanto, o diagndstico definitivo na maioria
dos casos (60%) s6 foi estabelecido ap6s 1 ano de vida. O exame mais
importante para o diagndstico foi o esofagograma. A corregdo de
todas anomalias foi realizada por toracotomia pdstero-lateral es-
querda. Nao ocorreram complicagdes cirtirgicas. A evolugao foi pior
nos casos operados mais tardiamente. Todas as criangas permanece-
ram sintomaticas por até 6 meses, apesar de significativa melhora no
pés-operatorio.

Conclusio: o diagnéstico de anel vascular deve ser investigado
nas criancas com sintomas respiratorios de inicio precoce e nas
“chiadoras” de dificil controle. O diagndstico pode ser realizado de
forma simples através do esofagograma. Os demais exames de
imagem acrescentam poucas informagdes e sdo dispensdveis na
maioria dos casos. Os sintomas respiratérios podem persistir com
menor intensidade por perfodos varidveis no pés-operatorio.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (3): 244-50:0bstrugao das vias respi-
ratdrias, estenose traqueal, bebé chiador, estenose esofagica, disfa-
gia luséria, anomalia da aorta toracica, cirurgia da aorta toracica.

Abstract

Objective: To present the study carried out by the Pediatric
Surgery Department of Instituto da Crianga at the Medical School of
Universidade de Sao Paulo regarding the diagnosis and treatment of
children with aortic arch abnormalities and to define the role of
complementary exams for diagnosis.

Methods: Retrospective study of 22 patients with diagnosis of
tracheoesophageal compression treated at Instituto da Crianga from
1985 to 2000, analyzing pre- and postoperative clinical data, diag-
nostic exams and outcome.

Results: The most frequent diagnosis was right aberrant in-
nominate artery (10 cases), followed by double aortic arch (7 cases)
and right aortic arch (5 cases). Respiratory symptoms (86%) and
early manifestation (76% since the neonatal period) were predomi-
nant. Nevertheless, most cases (60%) had the definitive diagnosis
established only after 1 year of life. The most relevant examination
for the diagnosis was the esophagogram. The correction of all the
anomalies was carried out through left postero-lateral thoracotomy.
There were no surgical complications. The outcome was worse in
patients with delayed treatment. All children remained symptomatic
for up to 6 months, although they had significant improvement in the
postoperative period.

Conclusions: The diagnosis of vascular rings should be consid-
ered in children with early respiratory symptoms and in the wheezing
baby with difficult control. The diagnosis may be established just
through the esophagogram. Other image studies add few information
and they are unnecessary in most cases. Less severe symptoms may
persist for variable periods.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (3):244-50: airway obstruction,
tracheal stenosis, wheezing baby, esophageal stenosis, dysphagia
lusoria, abnormalities of the thoracic aorta, surgery of the thoracic
aorta.
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Introducao

As anomalias congénitas do arco adrtico, também co-
nhecidas como anéis vasculares e anomalias dos vasos da
base, constituem um grupo de malformagdes que causam
compressio do esdfago e/ou da traquéia, sendo responsa-
veis por sintomas respiratorios e digestivos. Sao malforma-
¢Oesraras, classicamente subdivididas emanéis completos,
como o duplo arco adértico (DAA) e o arco adrtico a direita,
com persisténcia do ducto arterioso (AD/LE), e em anéis
incompletos, como artéria subcldvia direita andmala (Al) e
anel de artéria pulmonar!-2,

As malformagdes do arco adrtico foram descritas inici-
almente em adultos, os quais apresentavam sintomas predo-
minantemente digestivos. Em conseqiiéncia disso, nos rela-
tos cldssicos encontra-se a denominacao “disfagia luséria”
para nomear a compressio vascular do eséfago’. Entretan-
to a experiéncia em pediatria mostra que o inicio dos
sintomas ocorre freqiientemente nos primeiros meses de
vida, e que esses sdo predominantemente relacionados ao
sistema respiratério®”’.

Embora o diagnéstico genérico de compressao traqueal
e/ou esofdgica possa ser estabelecido de maneira simples,
ele é, na maioria das vezes, definido tardiamente, retardan-
do o tratamento cirtrgico. Tal fato pode ser atribuido a
diversidade dos sintomas, que, muitas vezes, sao confundi-
dos com afec¢des pulmonares ou com refluxo gastroesofa-
gico8. O desconhecimento acerca do diagnéstico de anel
vascular e, conseqiientemente, o baixo indice de suspeita
s@o outros fatores importantes para o atraso no tratamento
definitivo.

Virios autores ressaltaram aimportancia deste diagnds-
tico diferencial na investigacdo de criangas com sintomas
respiratorios cronicos (bebés chiadores) e discutiram a
seqiiéncia propedéutica adequada em suas experiéncias®
6.8-10_ A utilizagdo de novos exames de imagem nio acres-
centou necessariamente vantagens para a investigagao.

O objetivo do presente trabalho é mostrar a experiéncia
do Servico de Cirurgia Pedidtrica do Instituto da Criangado
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da USP
(ICr-HCFMUSP) no diagndstico e tratamento das anoma-
lias do arco aértico, e definir o papel dos diversos exames
complementares no diagnéstico dessas malformagdes®11.

Métodos

De fevereiro de 1985 a abril de 2000, 22 criangas
portadoras de anel vascular foram admitidas no Servigo de
Cirurgia Pediétrica do Instituto da Crianga. Os tipos de anel
vascular foram classificados conforme nomenclatura esta-
belecida pelo Congenital Heart Surgery Database Commi-
tee e pelo European Association for Cardiothoracic Sur-
gery! (Tabela 1).

Os dados clinicos pré e pds-operatorios, os procedi-
mentos diagndsticos e a evolucdo pds-operatdria imedi-
ata e tardia foram obtidos por andlise retrospectiva dos
prontudrios.
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Tabela 1 - Incidéncia dos anéis vasculares

Tipo N % casos
Al 10 45%
DAA 7 32%
AD/LE 5 23%
Total 22 100%

Al: compressao inominada (artéria subclavia direita anémala).
DAA: duplo arco aértico.
AD/LE: arco adrtico a direita/ligamento arterioso a esquerda.

Resultados

Sintomas pré-operatorios

Em 16 criancas (73%), os sintomas surgiram no periodo
neonatal, sendo que duas criancas apresentaram insuficién-
cia respiratéria aguda, necessitando de intubagdo orotra-
queal ap6s o nascimento. Nas demais, o inicio dos sintomas
ocorreu entre 0 2° e 0 6° més de vida.

Os sintomas respiratérios predominaram, sendo mais
freqlientes crises de broncoespasmo ou chiado perene,
presentes em 19 pacientes (86%). Essas criangas foram
inicialmente tratadas como “bebé chiador”, sem melhora
até que o diagndstico correto fosse estabelecido. Outros
sintomas respiratérios, como estridor respiratério e pneu-
monias de repeti¢do, foram relatados, assim como sintomas
digestivos (Tabela 2). Estes dltimos foram os menos fre-
qiientes e pouco significativos, nunca constituindo a queixa
principal.

Tabela 2 - Sintomas predominantes

Sintomas N % casos
Chiador crénico 19 86%
Cianose as mamadas 10 45%
Estridor 9 41%
Disfagia/engasgo 8 36%
Total 22 100%

Quatorze criancas (63%) apresentaram mais de um
episédio de pneumonia antes do diagndstico definitivo,
cinco das quais chegaram a necessitar de ventilacdo meca-
nica e internagdo em terapia intensiva.

Diagnostico

Apesar dos sintomas precoces, na maioria dos casos
(60%) o diagnostico de compressao por anel vascular
somente foi estabelecido em idade superior a 1 ano.
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Com excecdo de dois pacientes, todos os demais foram
submetidos a esofagograma com bdrio, sendo possivel iden-
tificar compressao em ter¢o médio do esdfago e classificar o
provével tipo de malformacao.

A traqueobroncoscopiafoirealizadaem 15 criancas (68%),
revelando genericamente compressao pulsatil no terco infe-
rior da traquéia. Dois recém-nascidos submetidos a ventila-
cdomecanicadevido ainsuficiénciarespiratéria aguda grave
tiveram o diagndstico firmado exclusivamente por traqueo-
broncoscopia, em fun¢do daimpossibilidade de realiza¢do do
esofagograma. A traqueobroncoscopia também permitiu o
diagnéstico de traqueomalécia grave associada em trés paci-
entes (14%).

Em dez criangas, foram realizados outros exames de
imagem; em nove delas, realizou-se tomografia computado-
rizada de térax; em uma, ressonancianuclear magnética, e em
trés, arteriografia. Esses exames apenas confirmaram o diag-
noéstico efetivamente ja firmado através do esofagograma.
Nenhum deles modificou o diagnésticoinicial, aindica¢io ou
a abordagem cirurgica.

Em sete criancas, realizou-se ecocardiograma, com o
objetivo de investigar eventuais malformagdes cardiacas
associadas. Trés apresentavam sopro cardiaco, e nelas foram
diagnosticadas comunicagfo interatrial (2 casos) e comuni-
cacdo interventricular (1 caso). Em nenhum dos sete casos o
ecocardiograma conseguiu identificar o anel vascular.

Cirurgia
A idade das criancgas por ocasido da cirurgia variou de 21
dias a 4 anos e 4 meses.

A via de acesso foi em todos os casos toracotomia poste-
ro-lateral esquerda transpleural!2:13,

Nos casos de duplo arco aértico (DAA), realizou-se a
ligadura do arco anterior/esquerdo, que era 0 ndo dominante,
seguida de ligadura do ducto arterioso fibrosado.

Nos casos de arco aédrtico a direita (AD/LE), realizaram-
se a seccdo do ducto arterioso fibrosado e a liberagdo das
aderéncias mediastinais, com o objetivo de aliviar acompres-
sdo esofégica e traqueal.

Nos casos de artéria inominada andmala (Al), realizou-se
aligadura e seccao da artéria, sem necessidade de reimplante
arterial. O fluxo no membro superior direito manteve-se
normal, monitorado com oximetro de pulso.

Uma crianga portadora de AD/LE foi reoperada 6 dias
apds a primeira cirurgia, com indicagdo baseada na manuten-
cdode sintomas intensos e de compressdo traqueal a broncos-
copia. Apds disseccdo ampla, com liberacdo de aderéncias
mediastinais, obteve-se melhora significativa.

Pos-operatorio
Exceto duas criancas, a que necessitou de reoperagao e
outra portadora de traqueomaldcia grave, as demais tiveram
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significativa melhora dos sintomas a partir do pds-opera-
torio imediato. Entretanto, em nenhum caso os sintomas
se resolveram completamente no periodo inicial, persis-
tindo por até 6 meses ap0s a cirurgia.

Nao houve complicacdes intra ou pds-operatérias
imediatas. Trés criancas faleceram no pds-operatdrio
tardio, duas delas devido a complicacdes decorrentes de
pneumopatia cronica e infec¢des de repeticdo, aos 6
meses e dois anos apds a cirurgia, respectivamente. Essas
criancas foram as primeiras desta série, e tiveram diag-
ndstico mais tardio, ou seja, com mais de 4 anos de idade.
O exame anatomopatolégico dos pulmdes nesses casos
revelou pneumopatia crénica com sinais de bronquiolite
obliterante. A terceira crianga faleceu em decorréncia de
complicagdes de traqueomaldcia grave.

Discussao

Embora raras, as malformagdes do arco adrtico sdo
facilmente diagnosticadas, com investigacdo simples a
partir de manifestacdo clinica inespecifica, porém signi-
ficativa. Em nossa casuistica, todas as criancas apresenta-
vam sintomas respiratérios, a maioria de inicio logo apds
o nascimento. Criangas com sintomas de obstrucgio respi-
ratéria alta (cianose as mamadas, estridor inspiratério) ou
asma de dificil controle devem ser precocemente investi-
gadas, com o objetivo de identificar a presenca de com-
pressdo traqueal, fazendo parte da preocupagio inicial de
todo pediatra que acompanha um “bebé chiador”.

Como diagnésticos diferenciais adicionais, podemos
acrescentar outras massas toracicas que podem causar
compressio do esofago e traquéia, como pequenos cistos
broncogénicos, cistos de duplicagdo esofdgico e tumores
benignos e malignos do mediastino. Nesses casos, 0s
achados radioldgico e endoscépico ndo-caracteristicos
de anel vascular podem indicar investigagdo complemen-
tar, embora a conduta permanega cirdrgica.

A traqueobroncoscopia € exame objetivo e muito qtil
para o diagnéstico destas malformagoes!4. Em alguns
casos, principalmente naqueles com sintomas respiratori-
os intensos, foi o primeiro exame a ser solicitado. Tam-
bém em criangas intubadas devido a insuficiénciarespira-
téria grave, a traqueobroncoscopia foi essencial no diag-
noéstico, pela impossibilidade de realiza¢do do esofago-
grama.

A tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia
nuclear magnética (RNM), embora freqiientemente soli-
citadas, em nada contribuem para o diagnéstico. Exceto
quando indicadas com objetivo especifico de definir
outras formas de compressao extrinseca da traquéia e do
esdfago, como cistos e tumores mediastinais, ndo acres-
centam informagdes relevantes para o diagndstico das
anomalias do arco adrtico. Além disso, na maioria dos
casos de anel vascular, os vasos andmalos ndo sao pérvi-
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0s, e, portanto, ndo podem ser contrastados, dificultando a
interpretacio das imagens!0-11:15,

A arteriografia é exame invasivo, e deve ser indicado
especificamente nos casos de cardiopatia complexa, ou
quando se suspeita de anel da artéria pulmonar (casos com
compressio da parede anterior do esdfago e do bronquio E).
Nas demais situagdes, a arteriografia pode ser evitada, visto
que a definicdo precisa da malformacao € feita no préprio
ato operatério e, como ja referido, em muitas situagdes as
estruturas do anel vascular sdo atrésicas, € nao sao contras-
tadas na arteriografia.

O ecocardiograma é titil parainvestigacio de malforma-
¢des cardfacas associadas!®, mas ndo permite o diagndstico
diferencial dos anéis vasculares. Nesta casuistica, as mal-
formacdes cardiacas foram pouco freqiientes (13,6%), sem
repercussdo clinica, e ndo necessitaram de corre¢do cirur-
gica concomitante.

O esofagograma é, juntamente com o exame endoscopi-
co, o principal método diagnésticol”. Apenas com o esofa-
gograma foi possivel identificar a existéncia de compressio
no terco médio do esdfago em 20 casos, sendo suficiente
para diagnosticar com precisio o tipo de malformacao em
18 deles (90%), conforme aimagem obtida. Em apenas dois
casos o tipo de malformacéo sugerido pelo esofagograma
ndo coincidiu com o achado intra-operatério (esofagogra-
ma interpretado como de DAA com diagnéstico intraope-
ratério de AD/LE e diagnéstico pré-operatério de Al em
crianca com DAA). Entretanto, o engano na defini¢do

3

A

A
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diagnéstica pré-operatéria nao levou a qualquer prejuizo
para o tratamento cirdrgico, pois através do mesmo acesso
cirdrgico foi definida a malformacao e realizada a correcao
adequada. As imagens caracteristicas!’ correspondentes a
cadatipo de anel vascular sdo descritas nas Figuras 1,2 e 3.

Em relag@o ao tratamento cirtirgico, em todos 0s casos
foirealizada a ligadura e seccao de estruturas que permitis-
sem liberar plenamente a compressdo esofdgica e traqueal
sem prejudicar o fluxo vascular. Assim, através de ligadura
do ducto arterioso e do arco adrtico atrésico ou ndo-
dominante, é possivel resolver os casos de DAA e de
AD/LE. Nos casos de Al, embora alguns autores indiquem
reimplante da artéria subcldvia direita em sua posi¢ao
anatdmical8, em nossa experiéncia esse procedimento é
dispensavel e acrescentaria morbidade cirdrgica desneces-
séria, visto que o fluxo distal se restabelece imediatamente
ap6s o clampeamento da artéria subcldvia a partir de cola-
terais, sem prejuizo funcional. O acesso cirtirgico através
de toracotomia péstero-lateral esquerda permite excelente
exposi¢ao das estruturas vasculares e mediastinais, possibi-
litando a definicdo da anatomia da anomalia e da titica
cirirgica adequada para sua correcdo. Permite, também, a
liberacao de aderéncias fibrosas que podem persistir apos
aligadura vascular, evitando manutencao de sintomas com-
pressivos. Com exce¢do do anel da artéria pulmonar, ano-
malia muito rara e diagnosticada quando a compressao é
identificada na parede anterior do esdfago, nas demais
anomalias do arco adrtico ndo € necessdria circulagdo
extracorpdrea para corregio.

Figura 1 - Esofagograma de artéria subcldvia direita anomala. A - radiografia em obliquo;
B -radiografia em perfil. Impressdo obliqua e posterior, melhor visualizada como
uma compressdo aguda posterior na radiografia em perfil
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A B

Figura 2 - Esofagograma de duplo arco adrtico. A - radiografia em AP; B - radiografia em
perfil. Duas compressdes esofdgicas: uma maior, superior e a direita, que corres-
ponde ao arco adrtico direito, e outra menor, inferior e a esquerda, que corresponde
a0 arco adrtico esquerdo. Em perfil, observa-se compressdo grande e arredondada
na parede posterior do esdfago, correspondente ao arco adrtico direito

A

Figura 3 - Esofagogramade arco adrtico a D com ligamento arterioso a E. A -radiografiaem
PA; B -radiografia em perfil. Compressido esofagiana discreta superior a direita,
correspondente ao arco adrtico D, e outra inferior a esquerda, correspondente a
artéria subcldvia E. Em perfil, compressao posterior pronunciada, correspondente
ao bulbo de origem da artéria subcldvia E
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A incidéncia de traqueomaldcia associada aos anéis
vasculares foi de cerca de 14%. A traqueomalicia e as
pneumopatias cronicas sdo as causas mais freqiientes da
manutencao de sintomas respiratdrios no pés-operatdrio.
Esses sintomas residuais podem ser relacionados a altera-
¢oes na dindmica traqueal, lesdes cronicas do parénquima
pulmonar, hiper-reatividade cronica de vias aéreas e infec-
¢des de repeticio’ 1920, No pés-operatério, a fisioterapia
respiratdria e a antibioticoprofilaxia sao de grande valor no
tratamento a longo prazo dessas criangas.
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