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Resumo E apresentado o caso de uma rara anomalia da aorta toracica — arco aortico a direita associado a artéria inominada esquerda aberrante
com origem em diverticulo de Kommerell —, com diagndstico apenas na vida adulta.
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Abstract We report a case of an uncommon thoracic aorta anomaly—rtight aortic arch with aberrant left innominate artery arising from Kommerell's

diverticulum—that went undiagnosed until adulthood.
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INTRODUCAO

Arco adrtico a direita associado a artéria inominada es-
querda aberrante é uma rara anomalia congénita da aorta
toracica, determinada por defeito no mecanismo de regres-
sdo dos arcos branquiais durante a embriogénese.

Arco aértico a direita associado a artéria subcldvia es-
querda aberrante originada de diverticulo de Kommerell
constitui anomalia vascular frequente, com diversos casos
relatados previamente'”. Entretanto, existem apenas 12 re-
latos de arco aértico a direita associado a artéria inominada
esquerda aberrante na literatura internacional, sem casos
descritos em Ambito nacional.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 48 anos, procurou atendimento mé-
dico por dispneia e disfagia leves desde a infancia, com piora
progressiva da dispneia no tltimo ano. Na avalia¢do clinica
inicial a paciente referia dispneia aos pequenos esfor¢os e
leve desconforto a degluti¢do, sem outros sintomas associa-
dos. Negava histéria de tabagismo, doenca respiratéria ou
cardiovascular. Ao exame fisico foi observado aumento das
dimensdes da tireoide, sem outras anormalidades.

Foi solicitado exame radiogréfico de térax, que mos-
trou arco adrtico a direita e alargamento do mediastino su-
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perior (Figura 1A). Ao exame radiografico contrastado do
esofago foi identificada compressdo extrinseca do esdfago
proximal, ao nivel do arco aértico (Figura 1B).

Figura 1. A: Radiografia de térax na incidéncia posteroanterior demonstrando
arco adrtico a direita (seta) e alargamento do mediastino superior a esquerda
(ponta de seta), por provavel ectasia vascular. B: Estudo radiogréfico contrastado
do es6fago mostrando compressao extrinseca sobre o terco médio do esofago
(seta), ao nivel do arco adrtico.
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Figura 2. Angiotomografia computadorizada do térax no plano axial. Az Arco adrtico a direita (seta grossa), identificando-se diverticulo de Kommerell a esquerda (seta
fina), determinando deslocamento anterior do es6fago (ponta de seta). B: Imagem com corte mais cranial que em A mostrando diverticulo de Kommerell que origina
as artérias carétida comum e subclavia esquerdas (seta).

Figura 3. A: Reconstrugao no plano coronal em maximum intensity projection de angiotomografia computadorizada do térax mostrando arco adrtico a direita (seta fina
branca) e diverticulo de Kommerell (ponta de seta branca) que origina os ramos artéria carétida comum esquerda (seta preta fina) e subclévia esquerda (ponta de seta
preta). B: Reconstrugéo tridimensional com viséo superoposterior da aorta e vasos da base demonstrando o arco aértico a direita (seta grossa), com artéria inominada

esquerda aberrante originada de diverticulo de Kommerell (seta fina).

Angiotomografia computadorizada de térax (Figuras 2
e 3A) com reconstrugdes tridimensionais (Figura 3B) de-
monstrou arco aértico a direita com artéria inominada a
esquerda, com seu segmento proximal dilatado (diverticulo
de Kommerell), apresentando trajeto posterior ao eséfago e
efeito compressivo sobre este. Também foi identificado b6-
cio mergulhante, multinodular, determinando leve reducio
do calibre da traqueia. A paciente foi submetida a tireoidec-
tomia total, com boa evolucdo pés-operatéria, optando-se
por acompanhamento clinico da malformagao vascular.

DISCUSSAO

Doencas vasculares no térax tém sido motivo de recen-
tes publicacdes na literatura radiolégica nacional®™. As
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malformacdes da aorta correspondem a 15-20% das doen-
cas congénitas cardiovasculares. Essas anomalias podem ser
diagnosticadas quando ha sintomas compressivos sobre a via
aérea ou esbfago, ou mesmo incidentalmente por exames de
imagem realizados por indica¢des diversas. O arco aértico a
direita tem uma prevaléncia de 0,04—0,1% na populac¢do, com
base em séries de necropsias®®.

Uma das principais explica¢des para as anomalias do
arco aértico é dada pelo diagrama de Rathke, que consiste
em seis arcos branquiais pareados junto da parede do intes-
tino primitivo anterior, que se conectam com a aorta ven-
tral e a dorsal. A conformacdo final do arco aértico e seus
ramos ocorre apds a migracdo e regressdo desses arcos, por
volta da sétima semana de gestacdo, e suas malformacdes
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sdo decorrentes de defeitos neste mecanismo. O arco adrtico
a direita é resultado da dissolucdo da raiz da aorta dorsal
esquerda, ao invés da direita. Esta anomalia pode estar as-
sociada a atresia esofagica e a fistula traqueoesofagica'®”.

A classificacdo mais conhecida para o arco aértico a
direita consiste em trés subgrupos: 1) arco aértico a direita
com ramos com imagem em espelho, que apresenta forte
associacdo com cardiopatias congénitas; 2) arco adrtico a
direita com artéria subcldvia esquerda aberrante, que pode
se originar como o tltimo ramo do arco adrtico a direita ou
como um diverticulo, chamado de Kommerell (resquicio do
arco aértico direito dorsal)">®; 3) arco aértico a direita
com artéria subcldvia esquerda isolada.

A malformacio do arco aértico presente neste relato, de
uma paciente com arco aértico a direita com artéria inomi-
nada esquerda aberrante associada a diverticulo de Komme-
rell, é extremamente rara, nio fazendo parte das descri¢cdes
cldssicas das anomalias do arco aértico. Este aspecto é cor-
roborado pelo nimero restrito de casos relatados na litera-
tura, apenas 12, desde a sua primeira descri¢io no ano de
1968,

O arco adrtico a direita com artéria inominada esquerda
aberrante é uma anomalia semelhante ao arco aértico a di-
reita com artéria subcldvia esquerda aberrante e diverticulo
retroesofdgico (Kommerell). Nestes casos, a artéria inomi-
nada geralmente tem origem em um diverticulo de onde
também emerge o ducto ou ligamento arterioso posicionado
a esquerda, que se comunica com a por¢do proximal da ar-
téria pulmonar esquerda, completando um anel vascular®.

Os sintomas dos pacientes com esta malformacao sao
de efeito compressivo sobre a traqueia ou o esdfago, com
dispneia e disfagia, que geralmente se manifestam na infan-
cia”. No nosso caso, assim como no relatado por Midiri et
al.”, o diagnéstico foi realizado apenas na vida adulta. Além
do mais, no presente relato, os sintomas clinicos que leva-
ram a realizacdo de exames de imagem que diagnosticaram
a malformac@o vascular ndo necessariamente estavam rela-
cionados a esta anomalia, visto a concomitancia com volu-
moso bécio mergulhante.
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As alteracdes vasculares do arco aértico podem ser diag-
nosticadas por diversas modalidades de imagem, incluindo
radiografia de térax, broncoscopia, estudo da degluti¢io com
bério, ecocardiografia, ressonancia magnética e angiotomo-
grafia computadorizada. Além destas técnicas, procedimen-
tos cirtirgicos podem acrescentar detalhados aspectos ana-
tdbmicos aos exames de imagem(s).

O caso aqui relatado também corrobora as evidéncias
daliteratura de como as técnicas de p6s-processamento vo-
lumétrico das imagens de angiotomografia computadorizada
podem auxiliar na avalia¢do das alteracdes vasculares da aorta
tordcica e acrescentar dados sobre a repercussao destas anor-
malidades sobre as estruturas mediastinais adjacentes"?.
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