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Resumo

A sindrome de Ehlers-Danlos é uma doenga genética que acarreta alteragéo na sintese de colageno, causando extrema
fragilidade do tecido conjuntivo. Tal fragilidade predispde a uma série de doengas vasculares, como disseccdes,
aneurismas e pseudoaneurismas. Os autores relatam o histérico de um individuo de 19 anos com aneurisma de tronco
braquiocefalico que foi submetido ao tratamento endovascular com implante de stents revestidos. O caso evoluiu
com complicagdo do sitio de puncio, que também foi tratada em carater de emergéncia pela técnica endovascular
com o implante de stent revestido.
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Abstract

Ehlers-Danlos syndrome is a genetic disease that results in abnormalities of collagen synthesis, causing extremely fragile
connective tissue. This fragility predisposes patients to a series of vascular disorders, such as dissections, aneurysms and
pseudoaneurysms. The authors describe the case of a 19-year-old patient with an aneurysm of the brachiocephalic
trunk who was treated endovascularly by placement of covered stents. The case progressed with complications at
the puncture site, which was also treated on an emergency basis, using endovascular techniques with a covered stent.
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INTRODUGAO

A sindrome de Ehlers-Danlos é uma doenga do tecido
conjuntivo de carater hereditario que se caracteriza por
hipermobilidade, fragilidade e hiperextensibilidade
da pele. E uma doenga congénita cuja sintomatologia
geralmente se exacerba no inicio da idade adulta.
Atualmente, ha 11 variantes ja descritas, e cada uma
delas apresenta caracteristicas clinicas tipicas, que
variam de intensidade!.

A sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV, ou sindrome
de Sack-Barabas, ¢ uma doenga genética autossdmica
dominante que determina uma anomalia estrutural no
colageno de tipo III e provoca fragilidade em vasos
sanguineos, intestino, pulmdes, pele, figado, bago,
etc. Ha elevada possibilidade de rotura e dissec¢do
arterial, mais frequentemente sem qualquer fator
desencadeante. A rotura arterial espontanea ¢ a
principal causa de mortalidade entre os doentes que
sofrem da sindrome (78,5%). Esse acidente arterial é
raro durante a infancia, mas 25% dos doentes sofrem
um episodio inicial antes dos 20 anos e 80% antes
dos 40 anos. Na Tabela 1, evidenciamos os critérios
diagnosticos da sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV,

Nesses pacientes, o seguimento inclui exame fisico
anual, ecocardiograma e ultrassonografia Doppler
de carotidas e abdome. A arteriografia somente ¢
indicada caso haja suspeita de complicagdes. Diversas
complicagdes vasculares ja foram relatadas. E comum
o relato da presenca de multiplos aneurismas aorticos,
periféricos e viscerais®®.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, branco, 19 anos, com
quadro de dor toracica aguda em hemitérax direito
e dispneia moderada. Realizou radiografia de torax

que evidenciou tratar-se de quadro de pneumotorax
espontaneo. Foi solicitada tomografia de torax, que
evidenciou grande massa em mediastino superior. Apos a
realizagdo de angiotomografia, ela foi caracterizada
como grande aneurisma de tronco braquiocefalico,
sacular, medindo 7,2 cm em seu maior didmetro
(Figura 1).

O paciente ja sabia do seu diagnostico de sindrome
de Ehlers-Danlos tipo IV. Relatou ter uma irma com
o mesmo diagndstico e historico recente de dissecgdo
de carétida e de aorta abdominal tratadas clinicamente
e sem sequelas.

Optou-se por corre¢do endovascular do aneurisma.
Por acesso femoral (9Fr), realizou-se implante de dois
stents revestidos (Stent-graft Direct® 12x40), selando
o colo do aneurisma e mantendo a perviedade das
artérias carotida e subclavia, conforme evidenciado
em angiografia de controle (Figura 2). Retirou-se o
introdutor e realizou-se compressdao manual do sitio
de pung¢ao por 30 minutos, seguida da realizacdo de
curativo compressivo. O paciente foi encaminhado
para a unidade de terapia intensiva sem queixas,
assintomatico e com parametros vitais estaveis.

Uma hora apds a realizagdo do procedimento,
o paciente evoluiu com choque hipovolémico e
foi levado em carater emergencial novamente para
hemodinamica. Foi realizada nova angiografia,
puncionando a artéria femoral contralateral. Ficou
evidenciado sangramento posterior retroperitoneal
na iliaca externa proximo ao local de implante do
introdutor no procedimento prévio. Nesse contexto,
realizou-se implante de stent revestido (Advanta®
7x40), ocluindo o orificio do sangramento e mantendo
aperviedade iliaco-femoral (Figura 3). Implantou-se o
dispositivo de selamento arterial Angioseal® (8Fr) no

Tabela 1. Critérios maiores e menores para o diagndstico de sindrome de Ehlers-Danlos tipo V2.

Sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV

Defeito

Critérios maiores

Na produgao de colageno tipo Il

Pele fina e transluscente*

Fragilidade ou ruptura arterial/intestinal/uterina*
Aparéncia facial caracteristica*
Hematomas frequentes e extensos*

Critérios menores Acrogeria

Hipermobilidade de pequenas articulagoes*

Ruptura muscular e/ou tendinea

Pé torto*

Desenvolvimento precoce de varizes

Fistula arteriovenosa (carétido-cavernosa)

Pneumotérax*

Histéria familiar positiva*

Morte subita

* Critérios apresentados pelo caso relatado.
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Figura 1. Imagens de reconstrugéo de angiotomografia evidenciando aneurisma de tronco braquiocefalico.
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Figura 2. Imagens do tratamento endovascular do aneurisma de tronco braquiocefalico com stents revestidos. Arteriografia inicial
(A, B); Arteriografia final (C, D).

NS
'

J Vasc Bras. 2016 Jul.-Set; 15(3):239-244 241



Tratamento endovascular em Ehlers-Danlos

sitio de acesso femoral utilizado, seguido darealizagdo ~ ambulatorial hd 3 meses. Esta assintomatico, e a
de curativo compressivo. O paciente apresentou  tomografia de controle evidenciou bom resultado
boa evolucao e encontra-se em acompanhamento  (Figura 4).
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Figura 3. Imagens do tratamento endovascular do aneurisma de hemorragia do sitio de pungao com stent revestido. Arteriografia
inicial (A); Arteriografia final (B).

Figura 4. Imagens de reconstrugdo de angiotomografia de controle do tratamento de aneurisma de tronco braquiocefalico (A) e
do sangramento da artéria iliaca externa (B).
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Tabela 2. Complicagdes vasculares em 231 pacientes portadores da sindrome de Ehlers-Danlos®.

Complicagdes vasculares

Numero de pacientes Porcentagem de pacientes

Aneurisma arterial*

Ruptura arterial (ndo aneurismatica)

Fistula carotido-cavernosa

Grande hematoma (retroperitoneal/intestinal)
Hemorragia operatéria*

Dissecgéo arterial

Pseudoaneurisma

Ruptura aneurismatica

Fistula arteriovenosa

Aneurisma de coronaria

93 40
75 33
39 18
33 15
30 13
28 12
21 9

23 10
5 2

2 1

* Complicagbes da doenga apresentadas pelo caso relatado.

Tabela 3. Procedimentos cirtirgicos realizados e mortalidade em curto prazo (em 30 dias ap6s o procedimento) em 119 pacientes

portadores de sindrome de Ehlers-Danlos’.

Cirurgia aberta Cirurgia endovascular* Miscelanea Total
Tratamento (n) 44 £ 119
Mortalidade (n/%) 13/30 8/24 25/60 46/39

* Procedimento cirtirgico realizado no caso relatado.

DISCUSSAO

Foram relatadas inimeras complicagdes vasculares
decorrentes da fragilidade vascular nos pacientes
portadores da sindrome de Ehlers-Danlos. Na Tabela 2,
evidenciamos as complicagdes arteriais encontradas
ap6s uma revisao literaria com 231 pacientes. Mais da
metade desses pacientes tinham aneurismas, geralmente
multiplos e frequentemente em artérias viscerais.
Porém, ¢ necessario caracterizar também que ha
risco de ruptura arterial em vasos ndo aneurismaticos,
espontinea ou decorrente de minimos traumas?’.

Aindicagdo de tratamento desses pacientes deve ser
ponderada frente ao elevado risco de complicagdes.
Ha elevada incidéncia de complicag¢des vasculares,
incluindo dissec¢des arteriais e rupturas no sitio de
acesso®. Em revisdao da Mayo Clinic, caracterizou-se
uma mortalidade de 46% apds o tratamento aberto ou
endovascular de pacientes portadores da sindrome?.

Na Tabela 3, evidenciamos os tratamentos
e a mortalidade pds-cirtirgica de 119 pacientes
apoés revisdo literaria. Esses tratamentos incluem
inumeros tipos de reconstrugdes vasculares abertas,
ligaduras, exclusdes de 6rgdos (bago ¢ rim), entre
outros. O tratamento endovascular foi realizado em
32 pacientes. O grupo miscelaneas ¢ formado por
uma variedade de procedimentos, como pacientes
submetidos a exérese de 6rgao que evoluiram a obito
antes do tratamento ou cujo diagnéstico foi realizado
durante uma autopsia.

Houve uma diferenga minima entre o grupo de
cirurgia aberta e o de cirurgia endovascular. O grupo
com menor taxa de complicagdes foi o dos pacientes
submetidos a embolizagdo (20% - cinco de 25 casos),
¢ 0 grupo com maior taxa foi o de miscelaneas (60%).

Assim, na revisdo literaria, da mesma forma que
no caso apresentado, ficou evidente uma incidéncia
elevada de complicacdes apos o tratamento cirurgico
dos pacientes. Depois do tratamento endovascular,
dois pacientes morreram de acidente vascular cerebral
(AVC) apos o implante de stents ou embolizagdo com
molas de fistulas cardtido-cavernosas; um paciente
morreu de AVC apds o implante de endoprotese
toracica; um paciente morreu de ruptura da artéria
iliaca apo6s implante de stent em artéria vertebral; e
um paciente morreu de sangramento apds embolizagdo
mesentérica. Todos os pacientes no grupo de miscelaneas
faleceram de complica¢des hemorragicas. A média de
idade dos pacientes que foram a 6bito foi de 31 anos
(de 5 meses até 53 anos)**.

CONCLUSAO

A partir desses dados, concluimos que o prognostico ¢
ruim apos o tratamento, seja ele aberto ou endovascular,
com uma taxa de mortalidade de 29% na revisdo de
literatura. Frente a raridade da doenga e a pequena
quantidade de publicacdes, sugere-se a realizagdo de
um registro nacional e internacional para coleta de
dados e futuras publicagdes.
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