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Resumo

Paciente de 26 anos, no 10° dia de puerpério, apresentou dor
sUbita em regido cervical esquerda irradiada para regido supraclavicular
do mesmo lado, seguida de aparecimento de massa pulsatil. Relatava
hipertenséo sistdlica média de 160 mmHg, e diast6lica média de 130
mmHg na gravidez e neurofibromatose. Ao exame fisico, apresentava
massa pulsatil em regido supraclavicular esquerda, sem frémitos e/ou
sopros. Um alargamento do mediastino foi detectado através de raio-
x de térax. Uma tomografia computadorizada (regido cervical e tora-
cica) evidenciou tumoracao em territorio de artéria subclavia esquer-
da na sua porcéo proximal, sem limites definidos pelo extravasamento
de contraste, além de hemotdrax gigante a esquerda. A paciente evo-
luiu com choque hipovolémico, sendo submetida a cirurgia de urgén-
cia, com toracotomia seguida de cervicotomia, onde se evidenciou
lesdo aneurismética rota da artéria vertebral esquerda logo ap6s sua
emergéncia. Apds controle do sangramento, procedeu-se a sua ligadu-
ra. A paciente evoluiu satisfatoriamente, estando em acompanhamen-
to ambulatorial.
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Abstract

A 26-year-old patient, on the 10th day of the puerperium,
presented sudden pain in the left cervical region irradiated to the
supraclavicular region on the same side, followed by the presence of a
pulsatile mass. She reported a mean systolic hypertension of 160
mmHg, and mean diastolic hypertension of 130 mmHg in pregnancy
and neurofibromatosis. At physical examination, she presented a
pulsatile mass in the left supraclavicular region, without thrill and/or
murmur. A widening of the mediastinum was detected by a thoracic
X-ray. A computed tomography (cervical and thoracic region) showed
a pulsatile mass in the territory of the left subclavian artery in its
proximal portion, without having limits defined by contrast
extravasation, besides a giant hemothorax on the left. The patient
evolved with hypovolemic shock and was submitted to an urgent
surgery, undergoing thoracotomy followed by cervicotomy, in which
a ruptured aneurysmal lesion of the left vertebral artery was shown
right after its emergency. After controlling the bleeding, a ligation
was performed. The patient progressed satisfactorily, having an
outpatient follow-up.
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A neurofibromatose de von Recklinghausen tipo 1
constitui uma alteragdo genética relacionada ao tecido
neuroectodérmico, sendo responsavel por 90% dos
casos de neurofibromatose e apresentando incidéncia
de 1:3.000 individuost. O envolvimento arterial tam-
bém tem sido descrito, predominantemente acometen-
do pequenas arteriolas com proliferacdo intimal, lami-
nagBes concéntricas e artérias maiores com espessamen-
to fibroso intimal. A lesdo arterial mais comum é a
estenose da artéria renal, levando a hipertensdo arterial
secundaria. Apesar de raros, tém sido descritos aneuris-
mas aorto-iliacos, viscerais e cervicais. O aneurisma da
artéria vertebral é de aparecimento raro, principalmen-
te na porcdo inicial da artéria. A literatura mostra que,
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guando presentes, o local de aparecimento mais co-
mum ¢é a parte intracraniana da artéria.

A neurofibromatose classica é genética, e seus sinto-
mas e sinais sdo evidenciados, de forma geral, na vida
adultal.

O presente relato trata de uma paciente no 10° dia
pos-parto, portadora de neurofibromatose classica, com
aneurisma roto da artéria vertebral na sua porgao extra-
craniana?:3,

Relato do caso

Paciente de 26 anos, no 10° dia de puerpério,
apresentou dor subita em regido cervical esquerda irra-
diada pararegido supraclavicular do mesmo lado, segui-
da do aparecimento de tumoracéo na regido ha aproxi-
madamente 12 horas. Negava queixas de tontura, sin-
cope ou outros sintomas de isquemia cerebral.

Como antecedentes pessoais, relatava ser portadora
de neurofibromatose do tipo 1 e hipertenséo na gravi-
dez. Ao exame fisico, apresentava-se sem alteracfes no
exame geral, tendo tumoracdo pulsatil em regido supra-
clavicular esquerda, com cerca de 4 cm de didmetro,
dolorosa a palpagdo e com sopro sistolico. A paciente
apresentava manchas café au lait em tronco e membros.
O raio-x de torax evidenciou um alargamento de me-
diastino. A tomografia computadorizada (TC) de térax
evidenciou tumoragdo em territdrio de artériasubclavia
esquerda, aneurisma nasuasegunda porcéo, sem limites
definidos, com extravasamento de contraste (Figura 1),
além de hemotorax macico a esquerda (Figura 2). Ao
dar entrada no pronto socorro, a paciente apresentava
HB de 8,3 e HT de 26, com pressdo arterial (PA) de 80
X 40 mmHg. Ao ser levada a TC, cerca de 1 hora apos
sua chegada, o HB erade 7,6 e 0 HT de 21,9. Durante
a TC, apresentou taquicardia de 120 bpm e PA de 60 x
20 mmHg, estava descorada e foi levada ao centro
cirdargico de urgéncia.

Durante o0 exame, a paciente evoluiu com choque
hipovolémico e foi levada a cirurgia de urgéncia, sendo
submetida a toracotomia esquerda no terceiro espago
para controle proximal, e incisdo infraclavicular para
controle distal (artéria axilar). Foi feita abordagem
supraclavicular da lesdo, evidenciando-se hemotoérax
macico e aneurisma de primeira porcdo de artéria
vertebral com sangramento ativo, a despeito do pinga-
mento proximal e distal da subclavia. Foi realizada
ligadura proximal da artéria vertebral e, devido ao
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extenso sangramento retrogrado, foi ampliada a cervi-
cotomia posterior e o controle do sangramento do coto
distal dessa artéria. Durante o pingamento da artéria, 0
coto distal se perdeu, retraindo com cera de 0ss0. Foi
colocada entre os processos transversos no local de
passagem da artéria vertebral, a fim de obstruir a artéria
por compressao.

A paciente evoluiu satisfatoriamente no pds-opera-
torio, necessitando de nova toracotomia no sexto dia
pos-operatorio, para retirada de coagulos. Recebeu alta
hospitalar no 24° dia p6s-operatorio, mantendo como
sequelacirdrgicaosinal de Horner, que regrediu duran-
te 0 acompanhamento.

Figural- Tomografia computadorizada evidenciando
aneurisma roto de primeira porgéo de artéria

vertebral

Figura 2 -

Tomografiacomputadorizada evidenciando he-
motdrax macigo
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Ambulatorialmente, foi submetida a biépsia de
nodulo de coxa, que evidenciou neurofibroma cutaneo,
a TC, que ndo evidenciou outros aneurismas na artéria
vertebral, e ao duplex scan de car6tidas e extremidades,
que também ndo evidenciaram outras anormalidades
arteriais. O exame anatomopatoldgico do segmento da
artéria vertebral revelou ser sugestivo de aneurisma
spurium da artéria.

Discussdo

A neurofibromatose é uma doenca genética que
provoca lesdes nos sistemas nervoso, digestivo e vascu-
lar. No sistema vascular, sua manifestacdo mais fre-
quente € a estenose arterial, que pode chegar a oclusao.
As principais artérias atingidas sdo a carétida interna e
arenal, levando a sequielas neurol6gicas e a hipertensdo
de dificil controle, respectivamentezv“.

A disseccdo e a formacdo de aneurismas ndo sdo
complicagOes habituais da neurofibromatose, sendo
comumente descritas como componentes de outras
sindromes, como Ehlers-Danlos, Klippel-Feil e Mar-
fan. Na neurofibromatose tipo 1, as alteragbes séo
geralmente intracranianas®, sendo a lesdo mais preva-
lente a placa ateromatosa da artéria vertebral em sua
origem da artéria subclavia. A incidéncia de lesdes
vasculares em pacientes com neurofibromatose tipo 1
tem sido relatada em torno de 3,6%>.

Em 1974, foi sugerido que a proliferacdo das células
de Schwann poderia ser a causa das lesdes arteriais na
neurofibromatose. No mesmo ano, definiram-se duas
lesdes diferentes, baseadas no tamanho do vaso. Nos
vasos maiores, incluindo aorta, carétida e artéria renal
proximal, existiria uma invasdo direta das células de
Schwann e espessamento intimal com destruicéo da
camada média e elastica, levando tanto a estenose como
a dilatacdo. Em vasos menores, a displasia do mesoder-
ma causaria proliferacdo da musculatura lisa da camada
intima, resultando em estenose e, ocasionalmente, em
dilatagdo pos-estendtical:S.

A paciente relatada neste caso apresentou, durante
toda a gestacdo, hipertensdo de dificil controle. Entre-
tanto, os exames de imagem solicitados ndo evidencia-
ram lesdo anatdmica da artéria renal. Assim, a propria
gestacdo poderia ter provocado uma sobrecarga renal, a
qual desapareceu apds o puerpério®:’.

A presenca de hemotdrax maci¢co também tem
sido descrita, sendo atribuida ao sangramento de
tumores vascularizados de origem mesenquimal,
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como ganglioneuromas e neurofibromas e sangra-
mento por ruptura de vasos de médio e grande
calibres, com enfraquecimento de suas paredes, por
exemplo, artéria subclavia ou intercostal®. Esta paci-
ente apresentou hematoma inicialmente extrapleu-
ral, evoluindo com hemotérax macico.

A apresentacdo clinica do aneurisma de artéria
vertebral pode estar relacionada @ massa da tumoragéo,
a sintomas de origem neuroldgica, a embolia distal ou,
mais raramente, ao chogue hipovolémico, quando ocorre
a ruptura do aneurisma, COmo no caso em questéo.

Entre os anos de 1990 e 2003, foram relatados
casos esporadicos de lesbes aneurismaticas envolven-
do as artérias coronaria, pancreatoduodenal, popli-
tea, intercostal, cerebrais extracranianas e cerebrais
intracranianas®°"10, Na literatura levantada, ndo
foram encontrados casos semelhantes de aneurisma
em artéria vertebral.

O diagndstico clinico dos aneurismas arteriais em
pacientes portadores de neurofibromatose é, em geral,
feito na iminéncia de complicaces como a ruptura e a
trombose. A TC é um exame fidedigno para o diagnos-
tico, por mostrar, além da lesdo em si, 0 envolvimento
dos tecidos adjacentes, sendo a ressonancia magnética
(RM) necessaria nos casos onde existem ddvidas diag-
nosticas, principalmente no sistema nervoso central. A
arteriografia, além de auxiliar no diagndstico, princi-
palmente nos aneurismas saculares, é necessaria no
planejamento do tratamento endovascular da doenca
aneurismatica®8.11.12_ O diagndstico precoce é possi-
vel quando existe investigacdo familiar paraa doenga ou
guando o exame é pedido por outras queixas.

Quanto ao tratamento, quando o diagndstico é
feito precocemente, s6 é necessaria, muitas vezes, a
monitorizagdo do tamanho, além de tomografias a cada
6 meses paraavaliar o crescimento. E consenso que esses
casos devam ser acompanhados por tomografia, sendo
gue, no caso de crescimento, o procedimento cirdrgico
deve ser pensado, embora o crescimento, quando ocor-
re, seja aparentemente lento.

A técnica endovascular, sempre que possivel, deve
ser utilizada. No caso da endovascular ndo ser possivel,
a cirurgia aberta com clipagem intracerebral e enxertos
pode ser uma alternatival3-17.

Todo caso de neurofibromatose deve ser submetido
aum check-up (screening) de aneurismas. Todos 0s casos
de neurofibromatose que apresentem antecedentes de
hipertensdo arterial devem ser exaustivamente pesqui-
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sados inicialmente com duplex arterial, cervical, mem-
bros superiores e inferiores, ultra-som abdominal e
ecocardiograma. Em caso de suspeita ou duvida diag-
nostica, a TC e ou a RM devem ser solicitadas. Tal
procedimento se faz necessario porque 0s aneurismas
sdo assintomaticos e, quando as roturas existem, o
prognostico é bastante reservado e as sequielas inimeras.
Na maioria dos casos observados, o paciente ja apresen-
tava hipertensdo arterial sistémica prévia.
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