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Relato de caso: aorta dorsal dupla persistente

Case report: persistent double dorsal aorta
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Resumo

Aaorta dorsal dupla persistente é uma anomalia congénita extremamente rara, com apenas 13 casos publicados até o
presente momento. Este estudo tem como objetivo apresentar a variagdo embrioldgica observada em aorta abdominal
do paciente. A descri¢do anatdémica foi realizada a partir da revisdo de prontudrio eletrénico e exames de imagem.
Desta forma, o presente caso refere-se a um paciente idoso de 79 anos admitido em atendimento hospitalar por
queixa de dor em membro inferior esquerdo ao repouso. Foi solicitada a internagdo do mesmo, assim como exames
laboratoriais e de imagem. Obtida como um achado de imagem a partir de angiotomografia, a variagdo consiste na
completa separagdo em duas porgdes: uma ventral e outra dorsal, de calibres diferentes, da aorta abdominal, ao nivel
da terceira vértebra lombar. Isso ocorre em conjunto com a origem anémala da artéria mesentérica inferior.
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Abstract

Persistent double dorsal aorta is an extremely rare congenital anomaly, with only 13 cases published to date. The
objective of this study is to present this embryological variant as observed in the abdominal aorta of a patient. The
anatomical description was written up on the basis of a review of electronic medical records and imaging exams. The
patient in this case was an elderly 79-year-old man who presented at emergency with pain at rest in the left lower
limb. He was admitted and laboratory tests and imaging exams were ordered. The variation was an imaging finding
observed on angiotomography, consisting of complete separation of the abdominal aorta into two portions - a ventral
and a dorsal, with different calibers — at the level of the third lumbar vertebra. There was also an anomalous origin
of the inferior mesenteric artery.
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INTRODUCAO

Aberragdes congénitas e variantes do arco aortico
compreendem um amplo espectro de anomalias do
desenvolvimento, sendo relativamente comuns e
ocorrendo em 0,5 a 3% da populagéo, associadas ou
ndo a defeitos cardiacos'?. Apesar disso, defeitos
embriologicos da aorta dorsal sdo excepcionais®.

Apersisténcia da aorta dorsal dupla ¢ uma anomalia
extremamente rara. O primeiro caso foi descrito em
1975 por Mosquera e Micarelli*, e desde entdo apenas
alguns casos foram relatados. Pela literatura, sdo
descritas duas variantes: o padrdo mais usualmente visto
consiste na completa separagdo das duas porgdes da
aorta dorsal. Ja na outra variante, a aorta descendente
apresenta um duplo lumen devido a presenga de um
septo divisor central®.

O presente trabalho foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa do Centro Universitario Padre
Albino (UNIFIPA), sob o numero de Certificado de
Apresentagdo de Apreciagio Etica 68416423.0.0000.5430,
e nimero do parecer consubstanciado 5.994.485.

DESCRICAO DE CASO

O paciente era do sexo masculino, branco, de
79 anos de idade. Foi admitido em servigo de urgéncia e
emergéncia devido a dor em membro inferior esquerdo
ao repouso, com piora ha aproximadamente 10 dias.
No exame fisico, o paciente estava em bom estado
geral, corado, hidratado e com perfusdo periférica
preservada. Havia presenca de necrose no quinto dedo
do pé esquerdo sem sinais inflamatorios. O paciente
tinha antecedentes pessoais de hipertensao arterial
sistémica ¢ doenga arterial obstrutiva periférica, ¢ era
tabagista de longa data. Como conduta inicial, foram
solicitados exames laboratoriais e de imagem, além
de internacdo do mesmo. Durante a internagao, foi
administrada uma inje¢ao de 60 mg de enoxaparina em
uma seringa de 0,6 mL, além de analgesia com uma
ampola de 100 mg de Tramadol ¢ uma de Dipirona
1 g injetaveis, e membro inferior esquerdo foi mantido
aquecido. Os exames laboratoriais indicaram sddio de
136 mmol/L, sem alteragdes nos demais parametros.
Na ecografia com Doppler, as artérias a esquerda
apresentaram fluxo monofasico na femoral comum,
com oclusdo da femoral em segmento proximal
e médio. Poplitea com fluxo monofasico; tibial e
fibular com fluxo monofasico, com oclusao da tibial
posterior em segmento distal. Paciente permaneceu
internado em leito de enfermaria para tratamento
clinico por 13 dias sob cuidados gerais. Durante a
internagdo, realizou-se fisioterapia nas disfuncdes
vasculares periféricas e para transtorno respiratorio
sem complicagdes sistémicas. No sétimo dia de
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internacao, foram solicitadas aortografia e arteriografia
de membro inferior esquerdo que evidenciou aorta
abdominal exibindo morfologia e fluxo normais, com
irregularidades parietais difusas.

No 13° dia, apesar do tratamento clinico, o paciente
nao apresentou melhora no membro inferior esquerdo,
mantendo necrose, agora com discreta saida de secre¢ao
amarelada, sem hiperemia ou calor local, e pulsos
ndo palpaveis. Para avaliagdo de transferéncia para
servigo especializado de cidade vizinha, solicitou-se
uma angiotomografia computadorizada no 13° dia.
Pela angiotomografia, cortes tomograficos axiais do
abdome foram realizados com a inje¢do do meio
de contraste endovenoso, interessando apenas a
fase arterial com opacificagdo da aorta abdominal e
duplicagdo da porg¢do inferior da mesma. A unidade
anterior apresentava calibre de 2,6 cm e bifurcava-se
em artérias iliacas externas. Ja a unidade posterior
apresentava calibre de 2,2 cm, originando a artéria
mesentérica inferior, que se encontrava parcialmente
trombosada e bifurcava-se em artérias iliacas
internas (Figuras 1 e 2). As artérias iliacas internas
estavam parcialmente trombosadas, notadamente a
direita, sendo que parte de seus ramos distais eram
reperfundidos através de colaterais provenientes
das artérias iliacas externas ipsilaterais. As artérias
intercostais posteriores originaram-se diretamente do
segmento da aorta toracica. Nao foram observadas
anomalias de outros sitios pela tomografia. Decidida
a transferéncia do paciente naquele dia, para servigo
em cidade vizinha, solicitou-se jejum apos as 18 horas.
O paciente manteve acompanhamento em servigo de
atendimento na cidade vizinha.

DISCUSSAO

Apersisténcia da aorta dorsal dupla ¢ uma condigdo
extremamente rara, com apenas 12 casos descritos
até o presente momento®>. A revisdo bibliografica
realizada por Mills e Gest® compilou 11 casos, datados
de 1975 a 2016, ¢ apenas um outro caso foi reportado
em 2022, por Hurtado et al.’.

Na embriologia da formagdo do sistema
cardiovascular, os vasos embrionarios primarios sao
as aortas primitivas direita e esquerda, as quais se
conectam cranialmente ao corag@o nascente por meio
dos tratos de saida. Ja as suas extremidades caudais
alongam-se por meio da conexdo com o plexo vascular
no mesoderma esplancnico. Essas duas aortas dorsais
emparelhadas ficam abaixo do mesoderma da placa
lateral e percorrem todo o comprimento do embrido.
Logo apds o seu aparecimento como vasos pareados
separados, as aortas dorsais sofrem duas mudangas que
tém um efeito consideravel no seu desenvolvimento
e no padrdo do arco faringeo. Em primeiro lugar,
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Figura 1. (a) Imagem de tomografia computadorizada (TC) em janela de abdome no plano axial; (b) Imagem de TC em janela
de abdome no plano sagital mostrando duplicago inferior da aorta abdominal em unidade anterior (seta entalhada) e posterior
(seta preta), a partir do nivel de L3; (c) Imagem de TC em janela de abdome no plano axial mostrando duplicagdo inferior da aorta
abdominal, com unidade anterior apresentando calibre de 2,6 cm, bifurcando-se em artérias iliacas externas (cabega de seta); e
unidade posterior apresentando calibre de 2,2 cm, bifurcando-se em artérias iliacas internas (trombosadas no estudo); (d) Imagem
de TC em janela de abdome no plano axial mostrando duplicagdo da porgao inferior da aorta abdominal, com unidade posterior

originando a artéria mesentérica inferior (seta fina).

cada aorta cresce cranialmente além do ponto em
que a primeira artéria do arco faringeo se junta a cla,
ademais, apresenta estreita relagdo com a placa neural
em desenvolvimento. Em segundo lugar, as aortas
dorsais se fundem, translocando-se gradualmente de
lateral para medial, imediatamente caudal aos arcos
faringeos, em direcgdo as suas extremidades caudais
para formar um Unico vaso mediano situado entre
o intestino em desenvolvimento, ventralmente, € a
notocorda, dorsalmente. A medida que o crescimento
do embrido prossegue, essa fusdo se estende. Este
evento de fusdo entre as aortas dorsais comega
anteriormente e se propaga na dire¢do posterior>®’.

No decorrer de seu trajeto, cada aorta dorsal emite
pequenos ramos para os plexos intersegmentares
entre os somitos, além de ramos vitelinos para o
lado correspondente do saco vitelino. Caudalmente,
emite também um grande ramo umbilical. As artérias

iliacas externa e interna, de cada lado, surgem como
ramos dos plexos intersegmentares. Na regido sacral,
as artérias intersegmentares sdo muito modificadas,
entretanto, nas regides tordcica e lombar superior,
essas artérias persistem ao longo da vida como as
artérias intercostais e lombares dispostas em série®.

Sdo descritos na literatura dois padrdes de persisténcia
da aorta dorsal duplicada®®. Trubnikov et al.’ e
Khristova et al.!® reportaram um padrio de aorta
descendente de duplo limen com a presenga de um
septo divisor central. O segundo, mais prevalente,
descrito por Mosquera e Micarelli, Eibach e Walter!!,
Formanek et al.'?, Brew et al.'®, Karadeli e Ulu®, Chang
e Rubin'¥, Edwards et al.'> Jie et al.'®, Mills e Gest® e
Hurtado et al.’, consiste na completa separagdo das
duas porg¢des da aorta dorsal.

A variagdo mais observada dentre a categoria da
completa separacdo das aortas dorsais compde-se da
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Figura 2. Imagens seriadas de TC em “volume-rendered” no plano frontal (a) e lateral esquerdo (b), mostrando duplicacdo da
porgéo inferior da aorta abdominal que bifurca-se em artérias iliacas externas (cabeca de seta) e unidade posterior bifurca-se em

artérias iliacas internas (trombosadas no estudo).

presenca de uma aorta dorsal principal em associagdo
auma aorta acessoria ascendente, a qual, na maioria
dos casos, dirige-se para irrigar as artérias intercostais
posteriores®!!"'®, A anomalia apresentada nesse relato
assemelha-se ao padrdo reportado por Mosquera e
Micarelli*, onde descreveram a completa separagdo
das duas aortas dorsais em ramos de mesmo calibre:
um ventral e outro dorsal.

Nao raramente, anomalias congénitas de outros
sitios associam-se ao padrio de persisténcia das aortas
dorsais. As malformagdes ocorrem, principalmente,
no sistema renal, vascular ou esquelético, em especial
no esqueleto axial, associadas ou ndo. Além disso, sdo
descritas aberragdes cardiacas, pulmonares, glandulares,
intestinais e genitais>**!-1°, Em associagéo ao defeito
embrioldgico apresentado por esse caso, observou-
se uma anomalia na origem da mesentérica inferior,
que formou-se da parede anterior do ramo posterior
da aorta dorsal. A auséncia de outras malformacdes
associadas ¢ uma condi¢do excepcional, reportada
apenas por Karadeli e Ulu® e Khristova et al.'.

O presente estudo descreve um padrdo unico,
com caracteristicas até entdo ndo observadas. Nesse
caso, a variacdo congénita foi visualizada a partir de

exame de imagem (angiotomografia), assim como a
maioria dos relatos anteriores®3!!"1>- Contudo, quatro
casos, descritos por Mills e Gest®, Trubnikov et al.’,
Mosquera e Micarelli®, Khristova et al.'°, foram
achados acidentais de autdpsia.

A partir de estudos em peixes e aves como modelos
embriologicos, foram propostas possiveis falhas
em mecanismos relacionados as vias de sinalizagdo
vasculogénica. Estas falhas podem ocorrer devido a
expressao ou supressdo inapropriada de reguladores
positivos ou negativos associados a fusdo adrtica,
determinantes na persisténcia das duas aortas dorsais
pareadas’.
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