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RESUMO

A medidlise arterial segmentar é uma arteriopatia de grandes e médios vasos,
rara, nao hereditaria, ndo inflamatéria e ndo aterosclerética. Ocorre vacuolizacéo
e lise da tinica média dos vasos. Essa degeneragao leva ao desenvolvimento
de dissecgoes, aneurismas e até rotura arterial. A comorbidade mais prevalente
é a hipertenséo arterial sistémica. A apresentacdo pode ser dor abdominal
inespecifica, vomitos, distensédo abdominal, choque hipovolémico, mas também
pode se manifestar com hemattria com dor lombar, sintomas neurolégicos
e até ser assintomética. O diagnostico é firmado por angiotomografia
computadorizada. O quadro de apresentacao inicial guiara também a abordagem
diagndstica e terapéutica. Para os casos candidatos ao tratamento clinico,
controle rigoroso da pressao arterial, antiagregacao e anticoagulacao, embora
nao haja dados robustos para embasar esta conduta. Dissec¢oes complicadas
com isquemia mesentérica e roturas requerem intervencao emergencial, na
fase aguda. O tratamento endovascular tem alta taxa de sucesso técnico, com
baixa mortalidade; a cirurgia convencional tem mortalidade relatada de 9%.
Passado o manejo inicial, pacientes que evoluem com complicacdes como
progressao da disseccao, sofrimento de érgao-alvo e dor de dificil controle séo
candidatos ao tratamento intervencionista, geralmente endovascular, assim
como aqueles com dilatacdes aneurisméticas importantes. Neste trabalho sao
apresentados quatro casos tipicos desta rara enfermidade.

Palavras-chave: Aneurismas viscerais; disseccao arterial visceral; isquemia
visceral; hemorragia intra-abdominal.

ABSTRACT

Segmental arterial mediolysis is a disease of medium and large size arteries,
non-hereditary, non- inflammatory and non-atherosclerotic. Vacuolization
and lysis of the medial vascular layer is the main pathological finding. This
degeneration leads to the development of dissections, aneurysms, and even
to arterial rupture. Systemic arterial hypertension is the most prevalent
comorbidity. Presentation can be nonspecific abdominal pain, vomiting,
abdominal distension, hypovolemic shock, but some cases present with lumbar
pain, nonspecific neurological symptoms and can even be asymptomatic.
The initial presentation guides the diagnostic and therapeutic approach. Non
complicated cases are usually treated conservatively initially, with rigorous
hypertension control, platelet antiagregation and/or anticoagulation, although
there are no robust data to endorse this conduct. Dissections complicated
with mesenteric ischemia or ruptures require emergency intervention, in the
acute phase. Endovascular treatment has a high technical success rate, with
low mortality; open, conventional surgery, has a reported mortality of 9%.
After the initial management, patients with complications as dissections,
target-organ suffering or sustained pain are candidates to intervention, usually
endovascular, as well as those with important or saccular aneurysms. In this
paper, four typical cases of this rare disorder are presented.

Keywords: Visceral aneurysms; visceral arterial dissection; visceral iechemia.
Intra-abdominal hemorhage.

INTRODUCAO

A medidlise arterial segmentar (MAS) é uma
arteriopatia de grandes e médios vasos, consi-
derada rara, ndo hereditaria, ndo inflamatoéria
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e nao aterosclerdtica, de etiologia ainda s6
parcialmente compreendida. Observada
inicialmente em autdpsias e descrita por
Slavin e Gonzalez-Vitale como uma arterite
mediolitica segmentar acometendo artérias
viscerais, posteriormente foi renomeada
como MAS pelo proprio Slavin, em razdo
da auséncia de alteracoes inflamatérias.®»

Os achados histopatologicos consistem
davacuolizacdo e lise da tunica média dos
vasos a partir da porcao externa. Essa
degeneracao leva ao desenvolvimento de
disseccoes, aneurismas e até rotura arte-
rial. Classicamente, o achado de dissec¢oes
segmentares envolvendo tronco celiaco,
artéria mesentérica superior e artérias
renais caracteriza fortemente a MAS.®

E frequente a histéria recente de cho-
que, hipéxia, fendmeno de Raynaud ou
crise hipertensiva. Portanto, a principal
teoria fisiopatolégica sugere que tal labi-
lidade pressorica cursando com vasocons-
tricdo repetitiva da circulagdo esplancnica
desencadeia o quadro.¢% Ja foi estudada
a possibilidade de se tratar de um sub-
tipo de displasia fibromuscular (DFM)
mais propenso a dissec¢oes.”® Todavia,
enquanto a DFM acomete principalmente
mulheres jovens e tem raro envolvimento
dos vasos mesentéricos, a MAS aparece
a partir da 5° ou 6° década de vida, sem
diferenca entre os sexos. A comorbidade
mais prevalente é a hipertensdo arterial,
em 20% a 43% dos casos.5® A primeira
manifestacdo depende do acometimento:
dor abdominal inespecifica; vomitos, dor

e distensdo abdominal, choque hipovo-
lémico, mas também pode se manifestar
com hematuria com dor lombar, sintomas
neurolégicos e até ser assintomatica.®%19

O diagndstico padrao ouro continua
sendo o anatomopatolégico, mas em razao
do desenvolvimento do tratamento endovas-
cular foram propostos e validados critérios
diagnoésticos ndo invasivos, conforme a
Tabela 1, uma vez que com este método
ndo se efetua aremocdo de espécimes para
andlise.® Por estudos de angiotomografia,
geralmente mais de um vaso é acometido
(57%), sendo o achado de disseccoes o mais
prevalente (71% a 86%), seguido de aneu-
rismas isolados (43% a 57%), imagem em
colares de conta ou redes (webbing — 15%
a 28%), oclusado segmentar (19% a 22%) ou
apenas espessamento parietal (14% a 15%).
Ha rotura e hemorragia em 8,5% e infarto
visceral em 34% a 41%.¢1D

Tendo em vista o longo periodo em que o
diagnostico era firmado apenas em autdpsia,
é considerada uma entidade com alta mor-
talidade, com a literatura variando de 4% a
40%, 60% destes obitos ocorrendo antes de
qualquer intervencao. O tratamento endovas-
cular (TE) dos vasos afetados tem alta taxa
de sucesso técnico (84% a 88%), com baixa
mortalidade, ao passo que tratamento por
cirurgia convencional, seja primario ou ap6s
um TE, tem mortalidade relatada de 9%.09

O quadro de apresentacdo inicial guia-
ra também a abordagem terapéutica. Na
fase aguda, disseccdes complicadas com
isquemia mesentérica e roturas requerem
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intervencdo emergencial. Para os casos
candidatos ao tratamento clinico, alguns
autores defendem um controle rigoroso da
pressdo arterial, antiagregacéo e anticoa-
gulacdo, embora ndo haja dados robustos
para embasar esta conduta.%%1912 O fato é
que, assim como nas dissecg¢des viscerais
ditas espontaneas, muitos casos de dissec-
cdo cursam com boa resposta ao tratamen-
to conservador. O uso de antiagregantes
e anticoagulantes visa prevenir oclusao
trombotica da luz verdadeira, enquan-
to o controle pressoérico reduz o estresse
parietal e previne a evolugdo da lesdao.®®
Corticosteroides ndo sdo recomendados,
tendo em vista a natureza ndo inflamatoria
da doenca.!®

Passado o manejo inicial, pacientes que
evoluem com complicagdes como progressao
da disseccdo, sofrimento de érgdo-alvo e
dor de dificil controle sdo candidatos ao
tratamento intervencionista, assim como
aqueles com dilatacoes aneurismaticas im-
portantes. As diretrizes de 2020 da Society
of Vascular Surgery recomendam reparo
de todos os aneurismas viscerais sinto-
maticos; aneurismas renais e esplénicos
em mulheres de idade fértil ou maiores de
3cm de diametro; hepaticos, celiacos e de
ramos jejunoileais maiores que 2cm e todos
aqueles acometendo a artéria mesentérica
superior, gastricas, gastromental, pancrea-
toduodenal, gastroduodenal ou coélicas.®?

Apenas 20% a 28% apresentam pro-
gressdo das lesdes ou o aparecimento de
novas disseccoes, dilatacdo do falso lumen

preexistente ou mesmo novos aneurismas,
passada a apresentacao inicial. Os demais
pacientes cursam com estabilidade (43%
a 44%), um misto de estabilidade e re-
gressao (18%) ou até resolucdo completa
das lesdes ao longo do acompanhamento
(18% a 22%).®

Os critérios diagnosticos ndo invasivos
propostos por Kalva et al. estdo apresen-
tados na Tabela 1:®

Tabela 1

Critérios diagnosticos clinico-radiolégicos.®

Critérios Clinicos

Auséncia de predisposicdo congénita
para dissec¢des (Ehlers-Danlos, Marfan,
Loeys-Dietz etc.)

Auséncia de diagnoésticos mais comuns como
displasia fibromuscular, vasculites, desordens
do colageno

Apresentacdo aguda como dor abdominal,
dor toracica, hipotensdo, hematuria, acidente
vascular cerebral

Apresentacdo cronica como dor abdominal,
hipertensdo, hematuria ou até sem sintomas

Critérios de Imagem

Presenca de disseccdo arterial, aneurisma
fusiforme, oclusdo, colar de contas ou
espessamento da parede de artérias viscerais,
com ou sem infarto do 6rgéo

Auséncia de dissecg¢do aortica contigua ou
aterosclerose

Critério Sorolégico

Auséncia de marcadores inflamatérios como
anticorpos anticitoplasma de neutroéfilos
(ANCA), fator antinuclear (FAN), C3, C4
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RELATO DE CASOS

Ao longo dos ultimos anos, passamos a
atentar para situacoes clinicas que deve-
riam ser incluidas nesta nova entidade, a
MAS, e observamos quatro casos que se
encaixam nos critérios propostos por Kal-
va. Certamente vivenciamos outros casos
no passado, em nossa experiéncia com o
tratamento de mais de duas centenas de
aneurismas e dissec¢des de artérias visce-
rais. Estes casos serdo relatados a seguir.

Caso 1. Mulher de 70 anos, hipertensao
arterial sistémica (HAS) em tratamen-
to, ansiosa, sindrome de Guillan-Barré
recente. PCR normal. Angiotomografia
computadorizada (ATC) solicitada por

gastroenterologista por apresentar sopro
sistolico abdominal, detectando seis le-
sOes concomitantes em artérias viscerais:
disseccao e aneurisma do tronco celiaco
(TC) e da artéria mesentérica superior
(AMS), disseccdo da artéria hepatica pro-
pria, de ambas as artérias iliacas externas
e aneurisma da renal direita e de ramo
segmentar da artéria jejunal (Figura 1A
a 1D). Tratamento endovascular de todas
as lesoes, hibrido (pequeno acesso axilar
e percutaneo femoral comum), em uma
Unica intervencdo. Resultado satisfatério
e duradouro: controle por ATC dois anos
apos mostra lesdes excluidas e auséncia de

novas areas afetadas (Figura 2).

Figural

Imagens de ATC pré-
operatoria: A) Disseccéo e
aneurisma do TC e da AMS;
B) Disseccéo da artéria renal
direita — observar a presenca
de infarto renal periférico;
C) Aneurisma da artéria
renal segmentar superior
direita; D) Disseccédo da
artéria iliaca externa direita.
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Figura 2

Imagem volumétrica da ATC poés-operatoria do
caso 1 — Sdo evidentes as endoproteses moduladoras
de fluxo no TC e AMS, as molas de embolizacdo
na renal direita e na jejunal e os stents nas iliacas
externas.

Caso 2. Mulher de 47 anos, HAS em
tratamento, enxaquecas frequentes, Co-
vid-19, 15 dias antes, benigna. Admissdo
em crise hipertensiva. Leucocitose (14.700),
sem desvio. PCR normal. Solicitada ATC
para avaliar hipertensdo renovascular
e diagnosticados infartos renais (30% a
direta e 20% a esquerda) e seis lesdes
concomitantes em artérias viscerais: dis-
seccoes e oclusoes segmentares da AMS,
aneurismas sequenciais da artéria gas-
troepiploica, disseccoes das artérias renais
e de ambas as iliacas externas (Figura
3A a 3G). Havia evidéncias de displasia
fibromuscular em algumas das artérias
acometidas. Tratamento endovascular, por
pequeno acesso axilar esquerdo (origem
angulada das artérias viscerais), em uma
Unica intervencdo (Figura 2). Resultado
satisfatorio e duradouro: controle por ATC
um ano apos mostra lesdes excluidas e
auséncia de novas areas afetadas.

Caso 3. Homem de 64 anos, HAS e
arritmia cardiaca. Achado incidental de
aneurisma da artéria esplénica em inves-
tigacdo de arritmia. ATC evidenciou trés
lesdes concomitantes em artérias viscerais:
dois aneurismas da artéria esplénica e um
da artéria renal esquerda, com indicacao
de tratamento. O tratamento foi realizado
pelo método endovascular percutaneo em
uma unica intervencao. O resultado foi
satisfatério e é duradouro: controle por
ATC um ano ap6s mostra lesdes excluidas
e auséncia de novas areas afetadas.
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Figura 3

A) Disseccdo de multiplos ramos da AMS e tromboses segmentares; B) Infarto renal direito; C) Infarto renal
esquerdo; D) Displasia fibromuscular com aneurismas da artéria gastroepiploica; E) Disseccdo de ambas
as iliacas externas; F) Arteriografia renal apds tratamento — fase precoce e G) Fase tardia.
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Caso 4. Homem de 67 anos, HAS e
ansiedade. Dor epigéstrica levou a inves-
tigacdo diagnostica em 2019, sendo diag-
nosticadas trés lesdes concomitantes em
artérias viscerais: dissec¢oes do TC, da
artéria esplénica e da AMS, com aneu-
rismas do primeiro (didmetro 16mm) e da
AMS (12mm de didmetro). Iniciado trata-
mento farmacolégico com antiagregantes e
acompanhamento vigiado. Apds dois anos,
degeneracdo aneurismatica do TC (aneu-
risma sacular com 22mm de diametro),
demandando intervenc¢do. Tratamento rea-
lizado pelo método endovascular, percuta-
neo do TC e da artéria esplénica. A AMS
ndo apresentou alteracoes evolutivas, nao
sendo tratada neste momento. Resultado
satisfatorio e duradouro: controle por ATC
dois anos ap6s mostra lesoes excluidas e
auséncia de novas areas afetadas.

Independentemente de terem sido trata-
dos por intervencdo ou que se encontrem
em observacao vigiada, todos os pacientes
devem receber o melhor tratamento médico
disponivel no momento. Antiagregacdo é
padrao, geralmente dupla, pois a maioria dos
casos demanda implante de multiplos stents
e/ou endoprotese; anticoagulantes sdo indi-
cados nos casos de dissecc¢do com trombose
e compressdo do lumen verdadeiro ou que
sofreram infartos viscerais. Hipotensores,
sobretudo betabloqueadores e inibidores da
enzima conversora de angiotensina (ECA)
ou outros, devem manter os niveis tensionais
sob controle. O uso de estatinas é discutivel,
pois nao se trata de aterotrombose.4101D

DISCUSSAO

O grupo de arteriopatias que acomete
vasos de médio e grande calibre é diver-
so, todavia em sua maioria essas doencas
cursam com alteragdes inflamatorias, ate-
rosclerodticas ou genéticas, que direcionam
o diagnéstico. Ocasionalmente nos depa-
ramos com um paciente portador de lesdes
arteriais sem causa aparente, por vezes
multifocais, que ndo se enquadra em qual-
quer doenca amplamente conhecida como
a DFM, as vasculites e as colagenoses.(61)

A diferenciacdo entre MAS e DFM é
particularmente delicada. Recentemente,
0 primeiro consenso internacional para o
diagnoéstico e tratamento da DFM definiu
a doenca como uma afeccao idiopatica,
segmentar, ndo aterosclerética e nao infla-
matoria da musculatura da parede arterial
que leva a estenoses de pequenos e médios
vasos.!” Por essa definicdo fica dificil dis-
tanciar as entidades clinicas. Ndo ha lesdes
patognomonicas: alesdo tipica da DFM em
colar de contas pode ser vista em até 28%
dos pacientes com MAS, ja as disseccdes
arteriais podem estar presentes em 19,7%
dos pacientes com DFM.®

Alguns autores consideram a analise
anatomopatologica a unica forma defini-
tiva de diferenciacdo, mas admitem que
os achados de imagem e a epidemiologia
podem direcionar o diagndstico. Enquanto
a DFM acomete tipicamente mulheres jo-
vens, com envolvimento de artérias renais
e carotidas, raramente evoluindo para dila-
tacdo e rotura, a MAS acomete adultos de
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idades variadas com pico de incidéncia a
partir da 5° década de vida, sem predilecao
entre os sexos ou com leve tendéncia para o
sexo masculino, com envolvimento também
de vasos do TC e mesentéricos, podendo
apresentar ruptura.®®

Na presenca de dissecc¢oes, aneurismas
e estenoses de artérias viscerais, iliacas e
cervicais, quando néo hé outro diagnéstico
mais provavel, a hipétese de MAS deve
ser levantada. Seja de apresentacdo aguda
e sintomatica ou por achado em exames
de imagem. Com a qualidade e agilidade
dos exames disponiveis hoje, é possivel
caracterizar com precisdo mesmo lesoes
pontuais e pequenos flaps de disseccéo.
9 Por vezes pacientes diagnosticados com
dissecc¢des espontaneas ou idiopaticas sdo
fortes candidatos ao diagnostico de MAS.(

Dentre os nossos casos, houve pacientes
de ambos os sexos, idades diversas e com
acometimento de todos os vasos mais asso-
ciados a MAS. A relacdo com hipertensao
arterial foi observada nos quatro pacientes.
Apos a hipertensao, o tabagismo também
é citado com frequéncia entre as revisoes
sobre a MAS, mesmo na auséncia de doenca
aterosclerotica, e recomenda-se cessacao
do tabagismo, assim como evitar o uso de
drogas vasoconstritoras como cocaina e o
abuso de pseudoefedrina.t®

A baixa suspeita associada ao diag-
nostico tradicional da doenca apenas por
achado anatomopatolégico pode ter leva-
do ao dado historico de que a MAS seria
uma patologia de prognoéstico reservado,

afinal apenas os casos mais severos eram
relatados inicialmente. Os estudos mais
recentes e abrangentes consideram que,
com manejo adequado, a maior parte dos
casos tem evolucdo benigna apoés o trata-
mento inicial 49

Nao existem diretrizes especificas para
o tratamento da MAS. Kalva et al. citam
recear que a manipulacgao de vasos propen-
sos a disseccdo com cateteres e fios-guia
pudesse provocar novas lesdes, reservando
a abordagem endovascular para pacientes
com lesdes complicadas por isquemia or-
ganica ou rotura.®”® No entanto, ja foi de-
monstrado que o TE é uma opcdo segura
no manejo da MAS, com baixa mortalidade
e alta taxa de sucesso técnico.G%1

O TE, quando indicado, inclui o controle
de roturas, exclusdo de aneurismas, angio-
plastia de estenoses e reparo de disseccoes
com recanalizacdo da luz verdadeira quan-
do necessario. E ampla a gama de opcdes
a serem utilizadas de acordo com a lesdo
e o quadro clinico observados. Séries de
casos mencionam embolizacdo com molas
como o tratamento mais frequentemente
empregado na MAS.¢®1012 Nas nossas sé-
ries, além do uso de molas para exclusdo
de aneurismas, utilizamos stents de malha
aberta ou stents moduladores de fluxo
quando o objetivo era exclusdo da falsa luz
e preservacdo da perfusdo dos 6rgaos-alvo.
Obtivemos sucesso técnico no tratamento
de todas as lesoes.(6:1820)

Resolvido o quadro agudo, é impor-
tante que o paciente esteja ciente de que
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a maioria dos portadores da MAS néo
apresentam novos episodios, todavia o
risco de novas lesdes existe e as alteragdes
observadas no primeiro momento devem
ser monitoradas, havendo ou ndo necessi-
dade de intervencao. Torna-se essencial,
portanto, vigilancia regular.

O acompanhamento por imagem varia
individualmente. Em geral, os pacientes
tratados por TE tém um controle de ima-
gem, geralmente ATC dentro de 30 dias,
e anualmente apds. J4 os pacientes em
acompanhamento vigiado devem ter exa-
mes realizados se surgirem sintomas ou
eletivamente apos trés meses do episodio
agudo, e anualmente apos. Pacientes com
novos achados durante o acompanhamen-
to sdo diagnosticados geralmente dentro
dos primeiros dois anos.®? Se for possivel
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controle com ecoDoppler a cores (eDc) (TC,
artérias mesentérica superior proximal,
renais e iliacas), acreditamos que este
espaco de tempo possa ser diminuido no
primeiro ano.6.18-20

CONCLUSOES

A MAS é uma enfermidade com preva-
léncia subestimada, mas que tem seu diag-
nostico cada vez mais constatado por estudos
de imagem. Seu maior risco existe na fase
aguda, com importante mortalidade. Uma
vez passada esta fase, até 80% apresentam
curso benigno. O tratamento endovascular
é seguro e aplicavel de forma ampla. Todos
os pacientes, tratados ou ndo, devem ter
acompanhamento regular por exames de
imagem e tratados, se surgirem complica-
coes ou evolugdo que demande abordagem.
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