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RESUMO: O Arco Adrtico Duplo é uma anomalia congénita rara, que se caracteriza pela exis- Pala-
vras-
chave:
sintomas como tosse cronica, estridor, dispneia e disfagia. Sua etiologia estd relacionadacom Anel
Vascular;
Arco
maioria das vezes, essa anomalia ocorre em conjunto com outras malformagdes cardiovas- Adrtico
duplo;
Perma-
de exames como tomografia computadorizada, ressonancia magnética e ecocardiografia. O néncia
do Canal
Arterial;
no arco adrtico direito e persisténcia do canal arterial, com realizagdo de cirurgia tordcica Cirurgia

= = = . . : Tord&cica.
para resseccao e correcao da malformagao. O caso descrito trata-se de uma paciente diag-

téncia de dois arcos adrticos que acabam por comprimir a traqueia e o es6fago, causando

a persisténcia do quarto arco adrtico durante o desenvolvimento embriondrio. Em grande

culares, como coarctacao da aorta e persisténcia do canal arterial. Seu diagndstico depende

estudo teve por objetivo relatar um caso sobre duplo arco adrtico com coarctacao de aorta

nosticada cm essa anomalia. Submetida a duas cirurgias corretivas (26 dias e 5 anos de idade),
apresentando evolucdo clinica positiva, com retorno normal as atividades fisicas e auséncia
de outros sintomas na idade adulta. Embora obtido sucesso terapéutico, persistiram seque-
las, como pulsos periféricos finos e necessidade de acompanhamento continuo. A assisténcia
multidisciplinar se mostrou de grande importancia para cessar outras complicagdes respira-
tdrias e melhorar a qualidade de vida. Ademais, o caso demonstra a eficacia de mdiltiplas es-
tratégias terapéuticas combinadas. A literatura estudada confirma que essa abordagem inte-
grada é crucial para o bom progndstico do caso. Embora existam sequelas residuais, como
alteracdes vasculares periféricas, a combinag¢dao do diagndstico precoce, intervencdes cirtr-
gicas adequadas e abordagem multidisciplinar apresentou-se eficaz em casos raros como o

descrito.

INTRODUCAO
Uma doenca cardiaca congénita é uma condicao do coracao que esta presente desde o nas-
cimento. Essas condi¢cdes podem envolver anormalidades na estrutura do cora¢do, nos vasos sanguineos

préximos ou nas artérias pulmonares’.
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O arco adrtico duplo (AAD) é uma anomalia cardiovascular congénita onde a aorta se desen-
volve em dois vasos paralelos que circundam a traqueia e o es6fago (normalmente ao nivel de T4/T5) e
desce do lado contralateral da espinha, levando a compressao dessas estruturas. Esta condi¢ao pode cau-
sar dificuldades respiratdrias e de degluti¢ao'. No quesito epidemioldgico, a incidéncia de doencas cardi-
acas congénitas (CHD) no ocidente tem variado de um valor baixo de cerca de 3 a 5 por 1.000 pessoas
vivas por nascimentos para cerca de 12 por 1.000 nascidos vivos>. O AAD é uma das malformacdes vascu-
lares mais comuns no anel vascular. Isso ocorre pela persisténcia do quarto arco adrtico durante o desen-
volvimento embriondrio3.

O AAD € uma forma rara de anel vascular, em que alguns casos ha a persisténcia do canal
arterial (PDA), nessas situa¢es o quadro se constitui como um verdadeiro anel vascular, ou seja, como
um verdadeiro arco adrtico duplo. Além disso, pode ser detectado na infancia ou mais tarde na vida
adulta’. A etiologia embrioldgica se deve pela persisténcia do lado direito ou esquerdo do terceiro arco
branquial e regressao do quarto arco branquial, tendo inicio por volta da 3° semana de gestacao e conclu-
sao praticamente na 8° semana“.

A principal forma de diagnosticar essa malformagdo congénita atualmente é a tomografia
computadorizada, a ressondncia magnética e a angiografia, sendo recomendado broncoscopia pré-ope-
ratdria e ecocardiografia como exames complementares*. Nesse sentido, observa-se a importancia do
diagndstico precoce do AAD para prevencao de complicagbes, intervengao cirdrgica oportuna e redugao
de casos assintomdticos®. A classificacdo de Edwards descreve trés tipos de malformacdes congénitas no
arco adrtico direito (RAA): RAA com artéria subcldvia esquerda aberrante, RAA com imagem espelhada
ramificada e RAA com artéria subcldvia esquerda isolada®.

O sintoma clinico mais comum desses pacientes com anel vascular foi o estridor (respiracdo
com ruido). Somado a isso, os pacientes apresentam uma tosse forte semelhante a um “latido de foca”,
dispneia, dor no peito e déficits neuroldgicos*. Muitos pacientes tiveram episddios recorrentes de infec-
¢Oes do trato respiratdrio e tosse crdnica. Disfagia para deglutir alimentos sélidos foram mais observados
em criangas mais velhas®.

Nesse cendrio, observa-se a importancia de realizar o diagndstico precoce, viabilizado por
exames e associar com correcao cirurgica, haja visto que o AAD compromete de maneira concreta a qua-
lidade de vida por causar compressao traqueoesofagica, gerando sintomas como estridor, tosse cronica,
dispneia e disfagia, além de infec¢bes respiratdrias recorrentes®?. Em razdo disso, alguns estudos recen-
tes indicam que a intervencdo cirurgica restaura algumas fungdes vitais e reduz o indice de morbidade,
destacando a relevancia do manejo adequado para oportunizar melhor bem-estar aos pacientes3.

Diante do exposto e comentado o presente estudo teve por objetivo relatar um caso sobre
duplo arco adrtico com coarctagao de aorta no arco adrtico direito e persisténcia do canal arterial, com

realizacdo de cirurgia tordcica para ressec¢ao e corre¢ao da malformacgao.
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DESCRIQAO DO RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, deu entrada no sistema de sadide com 20 dias de vida, apds en-
caminhamento realizado pelo pediatra referido no municipio de Goiania, Estado de Goias. A paciente
apresentava quadro clinico de ritmo cardiaco irregular, presenca de terceira bulha, dispneia, geméncia,
hérnia umbilical e febre.

Foi avaliada pelo médico cardiologista, que identificou déficit contratil discreto no ventriculo
esquerdo, funcdo moderada no ventriculo direito, comunicacdo interatrial (CIA), persisténcia do canal
arterial (PCA) moderada, coarctacdo da aorta no arco adrtico direito e pulsos impalpaveis nos membros
inferiores. Foi medicada com dipirona e furosemida e liberada apds avaliacao inicial.

Na segunda consulta, realizada alguns dias depois, com 24 dias de vida, a paciente apresen-
tava melhora dos sintomas apds inicio do tratamento, porém manteve o ritmo cardiaco irregular. Diante
disso, foi indicada cirurgia para ressec¢ao da coarcta¢do do arco adrtico e do canal adrtico. A intervengao
foi realizada com sucesso quando a paciente tinha 26 dias de idade, trazendo como evolugao pds-opera-
téria melhora significativa da geméncia. Foram prescritos medicamentos pds-cirdrgicos, incluindo capo-
ten, losix e dipirona. No dia seguinte a cirurgia, foi realizado um ecocardiograma e uma radiografia de
térax, que revelaram fratura na quinta costela esquerda (figura 1). A paciente passou a ser acompanhada

com digoxina, furosemida e capoten.

Figura 1. Raio X evidenciando fratura em costela esquerda sinalizada por circulo azul e apro-
ximada ao lado. Fonte: arquivo pessoal.

Durante as consultas subsequentes, a paciente mantinha bom estado geral e estabilidade
hemodinamica, apesar de persistirem dificuldades na palpagdo dos pulsos dos membros inferiores e epi-

sddios ocasionais de obstipacao. Com 34 dias de vida, em uma nova avaliacdo, mostrava-se estdvel, com
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melhora intestinal e sem cansaco durante a amamentacdo. Os medicamentos foram mantidos, com ori-
entacdo de diluicdo do farmaco capoten.

Com cerca de dois meses de idade, a paciente apresentava cansaco as mamadas e pulsos
periféricos dificeis de palpar, embora fosse possivel sentir, pela primeira vez, os pulsos tibial posterior e
pedioso. Foram solicitados exames complementares, como novo ecocardiograma e raio X de tdrax, além
de avaliagdo para deslocamento até Sdo Paulo para investigagdo mais aprofundada.

Com aproximadamente 9 meses de idade, foi suspenso o uso do capoten e a paciente per-
maneceu sob observa¢ao médica. Em meados de julho do mesmo ano, com febre e diarreia ha dois dias,
apresentou-se sonolenta e com astenia. Ao exame fisico, havia taquicardia, mas ndo hepatomegalia. Foi
medicada com antitérmico e hidratacao oral, além da suspensao da furosemida, sendo encaminhada no-
vamente ao pediatra. Dois meses apds esse episddio, retornou para consulta de rotina, mostrando-se
nervosa e com insénia. Conseguiu-se palpar os pulsos femorais.

Com cerca de 1ano e 5 meses de idade, a paciente estava hemodinamicamente estdvel, po-
rém a ressonancia magnética foi comprometida devido ao choro. Foi mantida em uso de furosemida, com
orientagdo de reducao gradual da dose até a suspensao total, com retorno agendado apds quinze dias da
interrupcao do medicamento. Com 2 anos e 1 més de idade e peso de 11kg, a paciente ja havia suspendido
todos os medicamentos hd cerca de dois meses. Ao exame fisico, os pulsos eram finos, mas era possivel
palpar o pulso femoral. Foi orientado retorno com 3 anos e 4 meses de idade.

Ao completar 3 anos e 6 meses, com 15,7 kg, a paciente encontrava-se assintomatica, rela-
tando apenas um episddio recente de epistaxe. Ao exame fisico, o ritmo cardiaco era regular, em dois
tempos, com sopros sistdlicos audiveis na furcula esternal e na raiz do pescoco, além de pulsos diminui-
dos e pressao arterial de 85 x 75 mmHg. Havia suspeita clinica de comunicacdo interatrial. Aos 4 anos e 18
kg, mantinha-se sem queixas, embora ainda ndo tivesse realizado a ressonancia magnética solicitada. O
exame fisico revelava ritmo cardiaco regular, sopro sistdlico leve, pulsos periféricos normais, exceto pelos
pulsos femorais, que eram finos e pressao arterial ndo aferida. Os exames complementares confirmavam
diagndstico prévio de coarctacao de aorta, persisténcia do canal arterial e duplo arco adrtico.

Com 5anos e 19 kg, os pulsos continuavam impalpaveis e a paciente apresentava alimentacao
desequilibrada, conforme relato dos responsdveis, mas mantinha bom estado geral. Ao exame, o ritmo
cardiaco era regular, com sopro sistdlico leve e bruit de eje¢dao na base direita do pescogo. Dois meses
depois, com 5 anos, 20 kg e 1,20 m de altura, a paciente estava saudavel, praticava balé e natacdo duas
vezes por semana e negava cansaco facil. O sopro tornou-se continuo, com intensidade aumentada, e os
pulsos permaneciam impalpaveis. Foram solicitados novos exames: ressonancia magnética e ecocardio-
grama.

Aos 5 anos de idade, aressonancia revelou ampla comunica¢do intra-arterial medindo 18 mm,
aumento das camaras direitas, coarctacao da aorta no segmento transverso da aorta tordcica com 3 mm
e estenose importante na origem da artéria subclavia direita. O ecocardiograma sugeriu possibilidade de
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fistula arteriovenosa. Diante dessas alteracdes, foi indicada nova cirurgia para correcdo da coarctacdo da
aorta, realizada em julho do mesmo ano, com pds-operatdrio tranquilo. Durante o cateterismo, nao foi
visualizada comunicagao intra-arterial, o que impediu a realizacdo de cirurgia extracorporea.

Apds a segunda cirurgia, aos 5 anos, o exame fisico mostrava ritmo cardiaco regular, sopro
sistdlico leve, frequéncia cardiaca normal e pressdo arterial de 90 x 60 mmHg. Os pulsos eram global-
mente palpdveis, embora ainda diminuidos. Posteriormente, no final do mesmo ano, o ecocardiograma
demonstrou corre¢ao do duplo arco adrtico e da coarctacao da aorta, com persisténcia do canal arterial
e correcdo recente da coarctagdo residual.

A paciente continuou seguimento ambulatorial, com boa evolug¢do clinica. Com 6 anos e apro-
ximadamente 30 kg, realizou angiotomografia solicitada por segundo cardiologista em Sao Paulo, apds
longa espera e custo elevado. O procedimento nao foi realizado com sedacdo, limitando sua execu¢do
adequada. Nos anos seguintes, foram mantidos exames periddicos, incluindo eco e angiorressonancia,
com destaque para achados hemodinamicos como diferenca de pressdo entre aorta ascendente e des-
cendente.

Com 7 anos, o pds-operatdrio das cirurgias estava consolidado, sem gradiente residual e com
fluxo distal satisfatério. Em consultas subsequentes, a paciente manteve-se assintomatica, com bom es-
tado geral, pressao arterial estavel e ECG normal. No mesmo ano, ja com 8 anos e 26 kg, planejava iniciar
ginastica ritmica, e em no ano seguinte, com 9 anos e 27 kg, mantinha atividade fisica irregular, mas con-
di¢des clinicas favoraveis.

Apds melhora e inicio da pratica de atividade fisica, a paciente j& com 15 anos realizou uma
angiotomografia (figura 2) para verificar o progndstico positivo da cirurgia, evidenciando os bons resul-

tados de duas cirurgias e um extenso tratamento multidisciplinar realizado com a paciente.

Figura 2. A imagem representa o coragdo ao centro, trazendo o arco adrtico emergindo do coragao na
imagem a esquerda e descendendo para o restante do corpo corretamente apds corregdo cirurgica.
Fonte: arquivo pessoal.
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Hoje, com 22 anos apresenta melhora substancial na condi¢ao apresentada, houve episddios
recentes de dores em pontadas que irradiam do ombro ao peito esquerdo, mas com evolugao positiva
nos demais sintomas, sempre com acompanhamento do médico responsavel.

Assim, a histdria da paciente reflete a trajetdria complexa de multiplas malformacdes cardi-
ovasculares congénitas, envolvendo duplo arco adrtico, coarctacao da aorta e persisténcia do canal arte-
rial, com necessidade de duas intervengdes cirdrgicas e acompanhamento multidisciplinar prolongado,
culminando em evolucao clinica positiva ao longo do tempo, resultando em um manejo adequado, que
vise melhora da qualidade de vida da paciente.

O presente relato sera submetido ao comité de ética em pesquisa - CEP/uniEVANGELICA, se-
guindo a resolugdo 466/2012 e carta circular 166/2018. A pesquisa envolveu riscos minimos, relacionados
a coleta e anadlise de dados clinicos e cirdrgicos ja registrados em prontudrio da paciente, sem demais
intervengdes. Potenciais riscos incluiram desconforto emocional em razao da revisitagdo de momentos
criticos e possiveis impactos na privacidade, resolvidos pela garantia de anonimato e uso de cédigo iden-
tificador. Os beneficios incluem a possibilidade de reflexao sobre a trajetdria clinica e cirtrgica. Para a
sociedade, o estudo oferece abordagens valiosas sobre o manejo multidisciplinar do duplo arco adrtico
associado a outras anomalias. A ponderagdo entre riscos e beneficios foi considerada favoravel, visando
a autonomia e o bem-estar da participante, em conformidade com o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE).

O presente relato foi apreciado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa — CAAE:
89058325.8.0000.5076, em cumprimento aos principios éticos e legais estabelecidos na Resolucdo

466/2012 e na Carta Circular 166/2018.

DISCUSSAO

O caso discutido representa as dificuldades referentes ao diagndstico e manejo do AAD as-
sociada a coarctacdo da aorta e persisténcia do canal arterial, condi¢bes que, embora sejam raras exigem
controle multidisciplinar e abordagem cirdrgica com auxilio de exames de imagem avancados'. Essa alte-
racdo congénita é descrita como uma das malformac¢des vasculares mais comuns que acometem o anel
vascular, tendo sua ocorréncia associada a persisténcia do quarto arco adrtico durante o desenvolvi-
mento embrionario?.

Foram utilizados como exames auxiliares de imagem a tomografia computadorizada e a res-
sonancia magnética para a definicao anatémica exata. Além disso, a associagao com PCA reforca a neces-
sidade de investigar precocemente comunica¢des vasculares congénitas, ja que essa complicacao pode

agravar a insuficiéncia cardiaca congestiva’.
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A cirurgia discutida segue os protocolos atuais que visam a corre¢do dessas malformacoes
com o objetivo de dar alivio a compressao traqueoesofagica e estabilizar a dinamica hemodindmica®. Con-
tudo, algumas complica¢bes pds-operatdrias como observado na fratura em quinta costela e ilustrado no
raio X destacam os possiveis riscos inerentes ao manejo de complicagdes toracicas. A manutencdo de
pulsos impalpaveis em membros inferiores no pds operatdrio demonstra uma possivel hipoplasia ou al-
guma alteracdo anatdmicaresidual, reiterando a importancia de acompanhamento permanente com exa-
mes complementares®.

O desenvolvimento embriondrio vascular € marcado por eventos que modificam os seus pa-
res de arcos adrticos, que se conectam a duas aortas primitivas — aorta ventral e aorta dorsal’. Diante
disso, normalmente, a porcao direita do quarto arco adrtico apresenta regressao, fazendo suceder-se a
permanéncia de apenas um arco adrtico esquerdo, porém, com a persisténcia da por¢ao direita do quarto
arco em conjunto com a esquerda, tem-se o conhecido duplo arco adrtico®.

Assim como observado em outro relato de caso sobre duplo arco adrtico descrito apesar de
serem raros 0s casos descritos na literatura sobre essa condicao, ela costuma se manifestar j& na infancia
na maioria das situacdes, devido ao rdpido aparecimento dos sintomas, o que favorece o diagndstico e a
conduta precoces, como ocorreu no caso descrito no presente estudo®. Dessa forma, a probabilidade de
desfechos favordveis para a paciente, especialmente quando associada a um acompanhamento ade-

quado, integral e longitudinal, é aumentada.

CONCLUSAO

O caso clinico explorado destaca a importancia do diagndstico precoce e da abordagem mul-
titerapéutica no manejo de anomalias congénitas complexas, como o duplo arco adrtico associado a co-
arctacdo da aorta e persisténcia do canal arterial. A identificacdo precoce dessas malformacgdes, emba-
sada por exames de imagem avangados, possibilitou intervencao cirdrgica no momento adequado. Ape-
sar das complicacdes pds-operatdrias, como a fratura costal observada, o acompanhamento continuo e
as corregOes realizadas garantiram estabilidade hemodinamica e retorno as atividades normais.

A trajetdria percorrida pela paciente, reforca que a combina¢do de mudiltiplas abordagens é
essencial para o progndstico positivo do caso relatado. E retrata que mesmo apds procedimentos bem
sucedidos, a vigilancia constante mostrou-se importante para detectar possiveis complicacdes tardias
como a persisténcia do canal arterial. Somado a isso, o caso ilustra a importancia de realizar estratégias
focadas na individualidade de cada paciente, para assegurar um desenvolvimento fisico e social pleno.

Em suma, observa-se que mesmo em condicOes raras e complexas como a do caso exposto,
a qualidade de vida pode ser significativamente melhorada com planejamento adequado e cuidado con-

tinuo ao longo da vida.
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