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ANEURISMA GIGANTE DO SEGMENTO
INTRACAVERNOSO DA CAROTIDA INTERNA
ASSOCIADO A DOENCA RENAL POLICISTICA
AUTOSSOMICA DOMINANTE

Relato de caso
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Paulo V.B. Pinto’!, Gerardo Cristino Filho? Jodo Martins Neto? Luiz D. Salles Junior?

RESUMO - Apresenta-se o caso de mulher de 60 anos com doenca renal policistica autossomica dominante
(DRPAD) que desenvolveu quadro de cefaléia e oftalmoplegia completa a direita. A TC levantou a hipotese
de um aneurisma gigante do segmento intracavernoso da carétida interna direita, o que foi confirmado
pela arteriografia. Realizou-se, entdo, tratamento endovascular por oclusdo do vaso parental com molas
destacaveis no segmento supraclindideo. A paciente evoluiu com a interrup¢ao da cefaléia e com redugdo
parcial da ptose e da oftalmoplegia. Neste artigo, enfatiza-se a relagdo entre DRPAD e aneurismas intracra-
nianos. Comenta-se a historia natural dos aneurismas originados no segmento intracavernoso da artéria
carotida interna e comparam-se as op¢des terapéuticas no manejo destas lesdes.

PALAVRAS-CHAVE: aneurisma intracraniano, doenca renal policistica autossdmica dominante, artéria caré-
tida interna intracavernosa, aneurisma gigante, tratamento endovascular.

Giant aneurysm of the intracavernous internal carotid artery associated with autosomal dominant
polycystic kidney disease: case report

ABSTRACT - We report the case of a 60 years-old woman with autosomal dominant polycystic kidney disease
(ADPKD) that presented with headache and right complete ophthalmoplegia. The CT scan raised the
possibility of a giant aneurysm of the right intracavernous internal carotid artery, confirmed by angiography.
The patient underwent endovascular occlusion of parent vessel with detachable coils, then she presented
interruption of headache and partial recovery of ptosis and ophthalmoplegia. We emphasize the relationship
between ADPKD and intracranial aneurysms. We also discuss the natural history and compare the therapeutic
options for the management of giant aneurysms of the cavernous portion of the carotid artery.

KEY WORDS: intracranial aneurysm, autosomal dominant polycystic kidney disease, intracavernous internal

carotid artery, giant aneurysm, endovascular treatment.

A prevaléncia de aneurismas intracranianos na
populacdo em geral é de aproximadamente 2%".
Entre eles, 3-5% ocorrem na por¢do intracavernosa
da artéria carétida interna?. Aproximadamente um
terco dos pacientes com aneurismas intracavernosos
sdo assintomaticos ao diagnéstico, um terco tem ce-
faléia e metade tem alguma anormalidade de nervo
craniano (lll, IV, V4, V5 e VI)3. Esses aneurismas podem,

com menor freqliéncia, promover sintomas também
por meio de ruptura, o que pode conduzir a uma fis-
tula carétido-cavernosa, a uma hemorragia subarac-
noéidea (HSA) ou, ainda, a uma grave epistaxe*®. Das
numerosas doencas hereditarias do tecido conjuntivo
que tém sido associadas com aneurismas intracrania-
nos, as mais importantes sdo a doenca renal policistica
autossdmica dominante (DRPAD), a sindrome de Eh-
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Fig 1. TC craniana contrastada:
imagem nodular para-selar di-
reita, envolvendo o seio caverno-
so, com refor¢o heterogéneo
apos uso de contraste.

(cabeca de seta).

lers-Danlos tipo IV, a neurofibromatose tipo | e a
sindrome de Marfan. Em individuos com DRPAD, a
prevaléncia de aneurismas intracranianos chega a ser
5 vezes maior que na popula¢do em geral®.

Relatamos um caso de DRPAD em que houve
aneurisma carotideo gigante.

CASO

O relato de caso a seguir, depois de obtido consenti-
mento informado da paciente, passou por avaliacido e
aprovacdo da Comissdo de Etica de nossa Instituicao.

Mulher de 60 anos, hipertensa, foi admitida na Santa
Casa de Sobral, zona norte do Ceard, com histéria de cefa-
léia fronto-orbital a direita, latejante, progressiva, iniciada
ha cerca de 6 meses, evoluindo com estrabismo, diplopia e
ptose palpebral. Quatro anos antes, a paciente tivera diag-
nosticada doenca renal policistica, iniciando tratamento
dialitico devido a insuficiéncia renal crénica. Ao exame neu-
rolégico, constatou-se oftalmoplegia direita completa, com
demais funcbes neuroldgicas preservadas.

Fig 2. Angiografia digital da cardtida interna direita aquisicao em face (A) e perfil (B):
aneurisma gigante do segmento intracavernoso, com hipoplasia do segmento A1 direito

A tomografia computadorizada (TC) evidenciou imagem
de aspecto nodular para-selar direita, envolvendo o seio
cavernoso, remodelando a parede lateral da sela turca e o
rochedo, medindo 4,0 cm, e com refor¢o heterogéneo apo6s
uso de contraste (Fig 1). A arteriografia cerebral revelou a
presenca de um aneurisma no segmento intracavernoso da
artéria carétida interna direita, parcialmente trombosado,
cuja por¢do opacificada foi de 25x13x15 mm, e cujo colo
era bastante largo, porém nao identificavel. Havia ainda
hipoplasia do segmento A direito (Fig 2).

Posteriormente, realizou-se o teste de oclusdo tem-
pordria com um baldo colocado no segmento petroso da
artéria carotida interna direita. Obteve-se boa opacificagdo
dos ramos intracranianos da carétida interna sem retardo
na parenquimografia nem sinais focais em razéo da circu-
lacdo colateral através da artéria comunicante anterior,
apesar da hipoplasia do segmento A, direito (Fig 3-A).

Procedeu-se, entdo, ao tratamento endovascular por
oclusdo da artéria carotida interna direita, com destaca-
mento de molas GDC® (Guglielmi Detachable Coils, Boston
Scientific Target) no segmento supraclindide na projecao

Fig 3. (A) Teste de oclusdo por baldo da cardtida interna direita mostrando boa tolerdncia, com parenquimografia simétrica. (B)

Molas destacadas na projecdo da clindide posterior, segmento supraclindideo da cardtida interna direita (seta), com estase do

contraste no interior do aneurisma (cabecas de seta). (C) Estudo angiografico da cardtida primitiva direita apds oclusdo definitiva

da cardtida interna direita com molas destacdveis (seta), mostrando a estase do contraste na cardtida interna cervical (cabeca de

seta), opacificando somente a cardtida externa.
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da artéria oftalmica (Fig 3-B). Ao término do procedimento,
ndo houve opacifica¢do residual do aneurisma, com boa
perfusdo do hemisfério direito (Fig 3-C). Clinicamente, a
paciente cursou com a interrupg¢ao da cefaléia e a reducao
da ptose e da oftalmoplegia.

DISCUSSAO

A DRPAD ¢ uma das mais frequentes doencas ge-
néticas e a forma mais comum de doenca renal po-
licistica, afetando 1 a cada 800 nascidos vivos’®. Clini-
camente, a doenca se caracteriza por imenso aumen-
to cistico de ambos os rins. Os pacientes frequente-
mente se apresentam com hipertensdo, hematuria,
poliuria, dor em flanco e propensao a infec¢des uri-
narias recorrentes e calculos renais’.

A elevada incidéncia de aneurismas intracranianos
em pacientes com DRPAD ja é conhecida ha muito
tempo. Evidéncias experimentais recentes tém suge-
rido fortemente um papel da mutacdo dos genes
PKD1 (DRPAD tipo I) e PKD2 (DRPAD tipo Il) na forma-
¢do destes aneurismas. As policistinas, produtos pro-
téicos destes genes, estdo intensamente expressas
em células musculares lisas de artérias elasticas de
adultos normais, e seu padrao de expressao é alte-
rado em aneurismas intracranianos. Estas proteinas
atuariam na intera¢do entre as células musculares li-
sas e o tecido adjacente, e uma mutacdo em seus ge-
nes poderia interromper esta interacao, enfraque-
cendo a parede do vaso e favorecendo a formacao
de aneurismas intracranianos®'°,

O rastreamento para aneurismas intracranianos
assintomaticos em pacientes com DRPAD permanece
controverso. Contudo, a maioria dos autores o indica
para aqueles pacientes que, além da DRPAD, também
tém histdria familiar de aneurisma intracraniano,
sendo a angio-RM o exame de primeira escolha®°.

Existe pouca informagdo acerca do curso natural
dos aneurismas intracavernosos. Grande numero des-
sas lesdes permanece assintomatica, e HSA se torna
uma preocupac¢ao somente quando o aneurisma ul-
trapassa o anel dural distal da carétida, projetando-
se para o espaco subaracnéideo intradural®>''. Em 2
estudos, totalizando 90 pacientes, o risco de HSA foi
de apenas 0,4% por paciente-ano*'?. Mais frequen-
temente, a ruptura desses aneurismas leva a uma fis-
tula carétido-cavernosa direta''3. Kupersmith et al.
relataram taxa de 6% dos aneurismas intracavernosos
complicando com uma fistula, sendo que todos esses
aneurismas foram menores que 2 cm*.

Dado o curso relativamente benigno desses aneu-
rismas e a pequena chance de HSA, a maioria nao re-

quer tratamento. Sdo tratados os aneurismas intraca-
Vernosos que se apresentam com ruptura aguda, com-
pressdo de nervos cranianos, episodios tromboembdli-
Cos ou, Nos pacientes assintomaticos, quando o aneu-
risma se estende ao espaco subaracnéideo extra-
cavernoso, elevando o risco de sangramento?>11-13.24,

O tratamento cirtrgico dos aneurismas gigantes
do seio cavernoso ndo representa uma boa opcéo
devido a dificuldade de acesso cirurgico para clipa-
gem. O tratamento endovascular com molas destaca-
veis apresenta os inconvenientes da elevada incidén-
cia de recanalizacdo e o alto custo associado ao uso
de grande nimero de molas'#'". Varios estudos tém,
entretanto, demonstrado que estas lesdes podem ser
tratadas de forma néo seletiva através da oclusdo da
artéria carotida™ . A ligacdo cirdrgica da carétida
interna ou da carétida comum pode ser utilizada para
se obter a oclusdo com taxas de morbidade e morta-
lidade variando entre 10 e 20%". Contudo, a maioria
dos centros atualmente realiza a oclusao pela via en-
dovascular, que quase sempre leva a completa trom-
bose e consecutiva retracdo do aneurisma’® s,

Historicamente, os dispositivos mais amplamente
utilizados para a oclusdo endovascular da artéria ca-
rétida sdo os baloes destacaveis. As principais desvan-
tagens destes dispositivos incluem a desinsuflacdo, a
migracao distal e o cateter-guia relativamente largo
necessario para sua colocacdo, o que ndo é possivel
em alguns casos de vasos tortuosos ou estenosados'®.
As molas destacdaveis, por sua vez, revelam-se uma
alternativa satisfatoria para a oclusao arterial, per-
mitindo étima precisdo na sua coloca¢do?.

Para se avaliar se o paciente tolerard a terapéutica
oclusiva da cardtida, realiza-se o teste de oclusdo com
baldo (TOB), que consiste na insuflagdo temporaria
de um baldo nao destacavel no interior da artéria ca-
rétida interna e monitora¢do do estado neurolégico
do paciente por um periodo de 10-30 minutos?'. O
TOB somente com monitoracdo clinica, entretanto,
nao permite identificar todos os pacientes que de-
senvolverdo complicacdes isquémicas apds a oclusao
definitiva da carétida'?'. Diversas técnicas comple-
mentares vém, entdo, sendo propostas para aumentar
a sensibilidade e especificidade do TOB, entre elas:
visualiza¢do angiografica do suprimento sangulineo
colateral, eletrencefalografia, Doppler transcraniano,
inducao farmacoldgica de hipotensao arterial, analise
do fluxo sanguineo cerebral através de SPECT (tomo-
grafia computadorizada por emissdo de féton Unico)
ou PET (tomografia por emissdo de poésitrons)>17:18.21.22,
A monitoracdo angiogréfica associada a clinica duran-



884 Arq Neuropsiquiatr 2006;64(3-B)

te o teste de oclusdao tem-se mostrado um método
confiavel, de facil realizacdo, e ndo acrescenta custos
ao procedimento??.

Por outro lado, diversas estratégias endovasculares
tém sido desenvolvidas para o tratamento desses
aneurismas de colo largo sem que se sacrifique o vaso
de origem, centrando-se na utilizacdo de endoproé-
teses isoladamente ou em combinacdo a molas, ba-
|16es oclusivos ou cola, tentando obliterar o l[imen do
aneurisma e ao mesmo tempo reconstruir o segmento
arterial displasico, mantendo o fluxo anterégrado
distal’s.

No caso relatado, o aneurisma gigante era respon-
savel por importante sintomatologia, causando cefa-
Iéia e neuropatia do lll, IV e VI nervos cranianos, o
que motivou o tratamento. Optamos pela terapéutica
por oclusao definitiva da artéria cardétida interna,
uma vez que as dimensdes do aneurisma associadas
a presenca de um colo largo e pouco distinguivel in-
viabilizavam um tratamento seletivo endossacular.
Depois da realizacdo de bem-sucedido teste de oclu-
sdo da artéria carétida interna ipsilateral, procedemos
a oclusdo do vaso com o destacamento sucessivo de
molas distalmente a origem do aneurisma.

A deposicdo das molas foi realizada sob anticoa-
gulacdo sistémica para se prevenir as complicaces
embodlicas durante o procedimento, e a migragdo
inadvertida das molas, preocupacao freqtente rela-
cionada ao uso destes dispositivos para oclusdao dos
vasos intracranianos, foi evitada com o uso, no inicio,
de molas cerca de 50% maiores que o diametro da
carétida interna, conforme proposto por Barr et al.?°.
Apesar da oclusdo proximal ao colo do aneurisma ser
mais habitual?%, decidimos pela oclusado distal por
minimizar o risco da recanalizagdo retrégrada do aneu-
risma, complicacdo descrita por alguns autores>2'-24,
Nao se pode, entretanto, desconsiderar o risco de alar-
gamento e ruptura do aneurisma imediatamente apds
o procedimento devido ao fluxo mantido da carétida
proximal. Contudo, o fato do aneurisma estar confi-
nado ao seio cavernoso, juntamente com a realizacdo
da oclusdo de forma gradual, contribuiram para que
o procedimento se realizasse sem intercorréncias,
evoluindo com estase e trombose do aneurisma.

O presente caso ilustra, portanto, a relacdo entre
DRPAD e os aneurismas intracranianos, fazendo aten-
tar para a necessidade do reconhecimento desta pato-
logia e de suas diferentes manifesta¢cdes. Ademais,
enfatiza as opg¢oes terapéuticas especificas e o sucesso
do tratamento com a op¢do escolhida.
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