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RESUMO

Identiticagéo de fatores de risco nas doengas
vasculares encefdlicas (DVE) tem contribuido na
diminuigdo de sua Incidéncia. Dois grupos de
sintomas foram identificados: o primeiro decorre
do fendmaeno local e o sequndo devido a
alterac@o na circulagdo cerebrai pela conse-
qilente isquamia hemorrdgica. A principal
caracleristica é a dor na regido da dissecgéo e
que, geralments, irradia pelo trajeto distal até a
artéria comprometida. Na casufstica foram
avaliados 161 pacientes (135 da artéria cardtida
Interna e 26 vertebral), 68% exibiram cefaléia
com dissecgdo da arléria carétida intarna e 69%
da artéria vertebral, tendo sido a manifestagao
inicial de 47%, quando envolve a artéria carétida
interna e 33% envolvendo a artéria vertebral, Os
autores demonsiraram 0s recentas avangos em
DVE e suas experidncias de diagnéstico e
tratamento,
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INTRODUCAO

As doengas vasculares encefdlicas (DVE) continuam sendo uma das mais
freqiientes e sérias patologias, a terceira causa de mortalidade e a primeira
em desabilidades. Nos Estados Unidos hd 500 000 casos novos com 150 000
mortes a cada ano. Uma grande porcentagem dos que sobrevivem tem
seqiielas de maior ou menor monta que podem exigir cuidados especiais de
familiares, com grande custo econémico.

Em nosso pafs, presume-se 4 base de alguns relatos e na experiéncia
pessoal que doengas infectoparasitdrias, como a doenga de Chagas ¢ a
moléstia reumdtica, possam acrescentar mais casos de DVE e possivelmente
atingir populagdes menos idosas.

A identificagdo de fatores de risco capazes de influir fortemente na
incidéncia das DVE tem trazido grandes beneficios pela viabilidade de,
através de seu manuseio, alterar a histéria natural das DVE, diminuindo a
sua incidéncia. Hipertensdo arterial, tabagismo, alteragdes eletrocar-
diograficas, diabetes mellitus, dislipidemias, alcoolismo, anticoncepcionais
orais acima dos 30 anos podem ser corrigidos, refletindo nitidamente no
curso das doengas vasculares em geral e nas encefdlicas em especial.

Recentemente tem sido chamada a atengdo para um mecanismo
etiopatogénico que foi claramente subdiagnosticado até entdo. Trata-se do
processo de dissecgdo da parede arterial, consistindo na penetragio de sangue
na parede arterial.

A dissecgio vascular cervical espontinea ocorre predominantemente em
adultos jovens e pessoas de meia-idade, sendo rara em adolescentes e criangas.
As dissecgdes arteriais intracranianas, principalmente da circulagio anterior,
sdo vistas em grupos mais jovens, com metade dos casos nas primeiras duas
décadas de vida . A relagio entre dissecagdes arteriais extracranianas do
territGrio anterior e posterior é semelhante entre adultos e criangas, embora
alguns autores relacionem que as dissecgdes intracranianas em adultos sio
mais comumente vistas no territorio posterior, enquanto em criangas sio mais
freqiientes no territrio anterior 2.
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Parecem predominar nas mulheres as dissec¢des da
artéria vertebral extracraniana, usualmente bilateral, com
reversio mais usual que nos homens, em que predomina
dissecgdo da artéria vertebral intracraniana, usualmente
unilateral ¢ com extensio Eara a artéria basilar, com
progndstico mais reservado’,

Inicialmente creditada apenas ao traumatismo ébvio
nos vasos do pescogo ou por extensio da aorta, passou-
se a admiti-la também em traumas menores, leves e
triviais, como na rotagdo brusca ou hiperextensio do
pescogo, exercicios, fenémeno da ponta do chicote,
pritica de esportes ¢ manipulagio quiroprética. A
dissecgdo esponténea, especialmente apés Miller-
Fischer’, foi primeiramente descrita para a artéria
cardtida interna extracraniana, depois para a vertebral
cervical, em seguida para as artérias intracranianas de
circulagfio posterior e finalmente para os vasos
intracranianos oriundos das carétidas. Atwalmente é
considerada como importante mecanismo na etiologia
das DVE. A incidéncia anual de dissecgdo da artéria
cardtida interna espontanea é de 2,6 para 100.000
pessoas®. Atualmente reconhecida como causa
importante de DVE especialmente no grupo mais jovem,
presumindo-se¢ em 0,4 a 2,5% dos casos de DVE na
populagdo em geral ¢ de § a 20% nos mais jovens™, e
2% das doengas da artéria carétida interna’’.

A dissecgdo consiste na ruptura da intima, que pode
ser facilitada por patologias preexistentes, como doengas
do tecido conjuntivo, sindrome de Marfan, Ehlers-
Danlos, displasia fibromuscular, doenga de Behget,
hipertensdo arterial ¢ enxaqueca. Descreve-se em alguns
cas0s a necrose cistica da tinica média. A redundincia
da carétida parece ser um fator de risco'. A posicdo em
hiperextensido prolongada do pescogo durante a anestesia
geral pode desencaded-la''. Foi descrita em casos de
afibrinoginemia'’, de deficiéncia de alfa 1-antitripsina®
€ em pacicnte com substitui¢io da alanina por glicina
(G13A) na cadeia alfa 1 do coldgeno tipo o que
demonsira a pesquisa insistente em se conhecer por que
ocorre a dissecgio espontiinea das artérias. No momento
atual ndo se determina o motivo da dissec¢do na maioria
das vezes. Nio hd preferéncia por sexo ou raga e a idade
¢ muito varidvel (casos de 3 a 80 anos), com idade
mediana de 42 anos, mas parece predominar nos
individuos jovens®, correspondendo a 6,8% das causas
de DVE abaixo dos 18 anos de idade e compromete tanto
as artérias carétidas como as vertebrais® .

Nas artérias extracranianas, a penetragio do sangue
disseca a parede em sentido longitudinal, ao longo da
camada média. O sangue pode retornar a Iuz do vaso
rompendo a intima, ou entio, atinge a adventicia,
provocando uma dilatagdo assimétrica da artéria. O mais

comum € que o hematoma apenas reduza a luz arterial,
mas pode levar & oclusdo total. Do local de estenose,
podem-se desprender émbolos para a circulagio
intracraniana®.

Enquanto o pleno de dissec¢do das artérias extra-
cranianas carétidas ou vertebrais é dentro da média, nas
artérias intracranianas a média ¢ significativamente
simplificada e o plano de dissecgio é geralmente
subintimal e pode se estender através da adventicia®®"’.

As artérias intracranianas, mais frigeis por nio
possuirem camada eldstica externa, podem permitir o
extravasamento imediato de sangue, ou formar um
aneurisma que pode se romper posteriormente, levando
a hemorragia subaracnoidea ou intraparenquimatosa,
Deste modo, a dissecgfio pode determinar tanto um
quadro isquémico ou hemorrdgico, ou de um tipo
sucedendo ao outro.

As artérias cardtidas internas extracranianas sfo as
demais reconhecidas vitimas da dissec¢do, o que
geralmente ocorre a dois ou mais centimetros de sua
origem. As vertebrais podem ser afetadas em quaisquer
segmentos, mas principalmente em sua parte média ou
distal’. Os vasos intracranianos parecem Ser menos
atingidos que os extracranianos, mas talvez por ser de
mais dificil comprovacio, os da circulagio posterior sdo
mais relatados®"'2'*!*,

QUADRO CLINICO

H4 dois grupos de sintomas e sinais: o primeiro
decorre do fendmeno local da dissecgdo e o segundo
devido a alteragdo na circulaciio cerebral pela conse-
qiiente isquemia ou hemcmragia22

A principal caracteristica da dissecc¢io é a dor na
regifio da dissecgdo ¢ que geralmente se irradia pelo
trajeto distal da artéria comprometida (22, 30, 33 a). De
161 pacientes avaliados (135 da artéria carétida interna
e 26 da vertebral), 68% exibiram cefaléia com dissecgio
da artéria carétida interna ¢ 69% da artéria vertebral,
tendo sido a manifestagdo inicial em 47% quando
envolve a artéria carétida interna e 33% se a artéria
vertebral™. A dor pode preceder de horas a poucos dias
0s sintomas neurolégicos e é sempre do lado da
dissec¢do. Em dissecgbes bilaterais do sistema
vertebrovasilar surpreendentemente a dor costuma ser
unilateral®. Na carétida, a dor é na face lateral do
pescogo, regido parotidea, ramo ascendente da
mandibula e regido fronto-temporal, enquante na
vertebral, a dor € na face posterior do pescogo e regido
occipital, s vezes com posicdo antdlgica ¢ bloqueio. A
dor é quase sempre firme, poucas vezes pulsitil, de
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média a forte intensidade e costuma durar de alguns dias
até uma ou duas semanas (30, 33 a). A dor com estas
caracteristicas passa a ser um sintoma de alarme ¢ € de
valor diagndstico em casos de DVE (33 a).

DVE devido a dissecgdo arterial foi fortemente
associada com cefaléia, enquanto DVE por embolismo
(cardiaco ou artério-arterial) foi mais freqiiente sem
cefaléia, enfatizando o papel dos vasos extra e
intracranianos na génese da cefaléia no inicio do
acidente vascular'®.

Na dissecgiio da artéria carétida interna pode haver
comprometimento do plexo simpdtico paricarotideo e
manifestar uma sindrome de Horner ipsilateral. E
importante lembrar que nestes casos a sudorese da face
estd preservada porque as fibras simpdticas para a
inervagdo das glandulas sudoriparas percorrem seu
trajeto em fntimo contato com a artéria carétida externa.
Pode-se desenvolver um sopro que é audivel até a
distdncia. Aumento de volume da carétida nio é comum,
mas pode haver dolorimento & palpagdo local (caroti-
dinia). Pode haver comprometimento de nervos
cranianos vizinhos com manifesta¢des clinicas especifi-
cas, tais como dor facial, dor na regido amigdaliana (IX
nervo), disfonia e diafagia (X nervo) e desvio da
linguagem (XII nervo)' talvez por interferéncia em sua
vascularizagio.

Quando a artéria vertebral € comprometida, além da
dor, da posigéo antdlgica e do bloqueio cervical, pode
haver déficit motor de tipo periférico no membro
superior ipsilateral *. As dissec¢des da artéria vertebral
extracraniana sdo muito mais freqiientes que da parte
intracraniana desta artéria, ¢ estas costumam ser mais
comumente unilaterais®, Os achados patolégicos
observados na porg¢do intracraniana sio diferentes
daqueles da regifo extracraniana por causa das
diferengas de anatomia vascular e morfologia. As
artérias modificam-se ao penetrarem na regido intracra-
niana, de modo que a muscular e a adventicia sdo cerca
de dois tergos das artérias extracranianas, acrescentando-
se que ndo possuern uma camada eldstica externa bem
desenvolvida®. A dissec¢do pode-se resumir a estes
sintomas locais e o quadro esvanecer-se em poucos dias,
porém h4 raros casos de dissecgiio crénica em estdgios
diferentes da evolugéo.m37

As manifestagdes vasculares encefdlicas isquémicas
podem ser discretas, transitérias ou levar a infartos de
extensio varidvel com conseqti€ncias por vezes graves4.
A sindrome de Wallenberg incompleta é reconhecida
como causada pela dissecglo da artéria vertebral em
cerca de 80% dos casos'’. Mais freqiientemente, dor ou
disestesia no olho ou face ipsilateral e vertigem sfio
referidas. Vomitos, visdo borrada, diplopia e oscilos-

copia sdio também comuns nas dissec¢bes da artéria
vertebral extracraniana. Em alguns casos, sindrome
cerebelar pode ser observada, porém o tremor de
intengdo estd raramente presente.

Hemorragia cerebral ¢ principalmente subaracnéidea
podem ser produzidas por dissecgdo de artérias
intracranianas ou por extensdo das artérias extracra-
nianas, o que parece ocorrer mais freqiientemente em
algumas horas ou dias ap6s a dissecgdo, porém descri¢do
de sinais ¢ sintomas iniciando-se duas semanas até seis
meses sdo descritos na literatura®,

A real incidéncia de dissecgfio arterial dos vasos
intracranianos na génese das DVE ainda estd por ser
estabelecida ¢ acredita-se que o quadro possa ter curso
menos benigno que o extracraniano. Na literatura h4
mais casos descritos no sistema vertebrobasilar que no
carotideo®”'*!"*, Além disto, é importante enfatizar que
a disseccdo das artérias intracranianas pode ocasionar
sintomas isquémicos, com ou sem a formagio de
aneurisma, ou hemorragia parenquimatosa ou suba-
racnéidea na fase aguda ou mais tardiamente .

DIAGNOSTICO

A suposigio clinica, deve-se proceder a exames
complementares que possam corroborar o diagndstico.
O método definitivo é a angiografia cerebral conven-
cional, por cateterismo arterial, idealmente com a técnica
da subtragdo 6ssea (angiografia digital). Demonstra-se
assim o local da dissecg@o, a presenga ou nio de estenose
ou aneurisma, o falso e o duplo limen, além de avaliar
a circulagio colateral” %,

Devido aos riscos na execugio do cateterismo, ha
bastante énfase na busca de métodos nio invasivos que
possam levar ao diagndstico com seguranga. Os
procedimentos que tém evoluido enormemente sdo a
ultrassonografia, a angiografia por tomografia computa-
dorizada helicoidal e a angiografia por ressonincia
magnética. Todos estes métodos tém validade e parecem
equivaler-se na sensibilidade, embora a especificidade
ndo seja tdo elevada. Estes métodos também sdo os mais
priticos, com facilidade de repeti¢dio para o acom-
panhamento evolutivo das lesGes. Ressalve-se que a
tomografta helicoidal requer grande carga de contraste
iodado, a ultrassonografia comum ndo avalia os vasos
intracranianos ¢ a ressonincia magnética é o exame mais
dispendioso de todos estes,

A ultrassonografia é capaz de demonstrar estenose
ou obstrugiio arterial da carétida e pode sugerir que se
trate de dissecgdo quando existe um afinamento
progressivo do vaso, pela presenga de uma membrana
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na luz ou se houver imagem de duplo limen. Sio
também bastantes sugestivos a presenga de focos
ecogénicos intra-luminais associado 2 freqiiéncia
sist6lica reduzida e fluxos em diregdo alternante™. As
vertebrais também podem ser identificadas e avaliadas
desde a sua origem até a porgdo intermedidria. Os
ultrassons coloridos tém algumas vantagens que
facilitam o diagnéstico.

Em 14 casos de dissecgdo vertebral espontinea, nio
foi encontrado achado patognoménico pelo ultrassom.
Contudo, se o paciente tinha sinais e sintomas
sugestivos, o exame pode corroborar a suspeila clinica
e ajudar na decisdo de anticoagulagio precoce.

O mapeamento de fluxo a cores é um método
confidvel de diagnéstico precoce na dissec¢do da artéria
vertebral extracraniana’. Espessamento de parede,
estenose ou oclusido da luz, falso limen e aneurisma
podem ser identificados mesmo na fase inicial.

O doppler transcraniano vasculha a circulagio
intracraniana ¢ pode auxiliar na avaliagio global da
circulagdo; também pode detectar microembolias
partindo dos vasos dissecados’'.

A tomografia computadorizada helicoidal € também
um bom método de diagndstico de dissecgdo de vasos
extracranianos, estudando-os longitudinalmente ou em
cortes transversais'". E possivel demonstrar a luz
residual, hematoma de parede ¢ aneurismas. O ldmen
excéntrico € especifico. O “sinal do alvo’, caracterizado
como uma fina camada de contraste em torno da luz do
vaso, também € altamente sugestivo, embora ndo muito
freqiiente. A tomografia computadorizada convencional
ou ndo helicoidal também pode demonstrar as alteragdes
em cortes transversais, mas tem pouca sensibilidade,

A ressonincia magnética pode visualizar artérias em
cortes transversais e identificar lesdes”™ . Os achados
sugestivos 4 ressondncia sdo: (a) aumento do sinal do
vaso inteiro, (b) uma borda de aumento de sinal em torno
do imen, com estreitamento da luz vascular, (¢) pobreza
ou auséncia de visualizagio do vaso, e (d) significativo
comprometimento do limen vascular por em aumento
anormal do sinal do tecido adjacemc35 . No diagnéstico
diferencial de dissecg¢do vascular pela ressondncia
magnética devem ser considerados os artefatos de fluxo
pelos ateromas, codgulos intraluminares e artefato de
registro devido ao fluxo obliquo do eixo do gradiente
de codificagio de fase'’. Um diagndstico definitivo pode
ser feito de modo ndo invasivo quando a ressonincia
magnética demonstra hematoma na parede do vaso,
constitnindo um dos achados mais significativos na
neurcimagem desta patologia3 4,

Contudo, o estudo angiogrifico pela ressonincia
magnética € mais abrangente e parece ter a mesma

acuracidade da angiografia por tomografia helicoidal ',
sendo bastante seguro nas dissecgdes da artéria carétida
extracraniana, mas bem inferior & angiografia conven-
cional do sistema vertebral"®.

Em estudo de cinco pacientes com dissecgdo arterial
carotidea utilizando a ressondncia magnética, o
diagndéstico de falso positivo foi feito em um paciente
em que foi identificada turbuléncia e susceptibilidade
magnética ao nivel do canal petroso, no qual hiperplasia
fibromuscular foi identificada pela angiografia
convencional mas niio pela angiografia pela ressonancia
magnéticau.

CONDUTA

Sabendo-se que existem casos benignos, de resolugio
espontinea, sem complica¢des neurolégicas, uma
conduta expectante poderia ser indicada, principalmente
para a maior parte das dissecgdes extracranianas.
Quando as artérias extracranianas ocluem-se, mais
freqiientemente nido se recanalizam. Entretanto se
mantiverem algum limen a tendéncia é de normalizar a
luz vascular. J4 para as artérias intracranianas, a
incidéncia de recanalizagfo espontinea ndo é conhecida.
Entretanto, a maioria dos autores introduz drogas
antiagregantes plaquetdrios (icido-acetilsalicilico ou
ticlopidina) ou indica anticoagulagdo plena com
heparina, seguida pelo uso de anticoagulantes orais. Isto
justifica-se pela andlise de quase todas as estatisticas
publicadasm'5 203 0 seguimento evolutivo pode ser
feito de modo menos agressivo empregando-se a
angiografia por ressonincia magnética, tomografia
computadorizada helicoidal ou ultrassonografia.

A abordagem ciriirgica direta ao nivel da dissecgdo
ndo ¢ indicada, exceto na presenca de aneurisma '*. A
oclusdo por procedimento endovascular pode ser
utilizada nos aneurismas persistentes *,

O infarto cerebral costuma ocorrer nas primeiras
horas (88% dos casos), mas pode ser mais tardio, nas
semanas subseqiientes (12%)*. Isto pode orientar no
sentido de se iniciar o tratamento o mais precocemente,
mansté-lo no primeiro més ou até no maximo o terceiro
meés”.

RECORRENCIA E EVOLUCAO

Confirmando o que a experiéncia parecia demonstrar,
a recorréncia da dissec¢do na mesma artéria ndo é
freqiiente, ficando abaixo de 8% para acompanhamentos
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prolongados, com uma incidéncia média de 1% ao ano.
O maior perigo reside no primeiro més **** 0 uso
continuado de antiagregantes plaquetdrios e de
anticoagulantes nio previne a recorréncia’. Além disso,
caso acontega, a recorréncia podera ser benigna € sem
sinais de comprometimento neurolégico™™. A cefaléia
¢ o sintoma que costuma durar mais tempo (20%),
podendo inclusive ser seqiiela da dissec¢do de artérias
cervicais®. A recanalizagdo da artéria acontece em 50%
dos casos ¢ existem cerca de 5% de possibilidades de
formagio de aneurisma™. A dissecgdo em outra artéria
pode acontecer, inclusive dissecgdes mﬁltip]asz‘“. A
histéria natural da dissecgdo arterial vertebral nio rota
parece relativamente benigna, com grande probabilidade
de cura . Alguns estudos retrospectivos de dissecgdo
carotidea cervical, contudo, relatam um prognéstico
menos favordvel™.

SUMMARY

Identification of risk factars for encephalic vascular diseases (EVD) has
contributed to reducing the incidence of this condition. Two groups of
symploms have been identified; those resulting from local phenomena and
those which are caused by changes in brain circulation resulting from
hemorrhage ischemia. Main characteristic is pain in the dissectad artery area
that radiates via tha distal trajectory to compromised artery. In a study of
cases evaluating 161 patients submitted to artery dissection (135 of the
internal carotid artery and 26 of the vertebral carotid), 68% and 69% developad
cephalea after dissection of the internal carotid artery and vertebral artery,
respectively. This symptom had early manifestations in 47% of patients when
the internal carotid artery was involved, and 33% when the vertebrai artery
was involved. The authors reported recent developmants in EVD and thelr
experience in the diagnosis and treatmaent of this condition,
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