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Abstract

Agenesia da artéria cardtida interna: relato de caso™

Agenesis of the internal carotid artery: a case report

William da Silva Neves', Milton Yochiharu Kakudate?, Crescéncio Pereira Céntola®,
Raphael Gouveia Garzon*, Américo Poca d’Agua®, Rafaelo Sanches?

Relata-se, aqui, caso de uma adolescente de 14 anos de idade que apresentou episédio isolado de sincope,
sem outros sintomas. No exame de ressondncia magnética observou-se, nos cortes nos planos axial e coro-
nal ponderados em T2, auséncia do flow void da artéria carétida interna direita na sua porcéo intracaver-
nosa. Realizou-se, entdo, angiorressonancia magnética técnica time-of-flight, que mostrou auséncia da arté-
ria cardtida interna direita, o que foi comprovado com a angiorressonancia magnética de vasos cervicais e
com angiotomografia computadorizada, que mostrou, nos cortes axiais, agenesia do canal carotideo direito.
Tal achado é relatado na literatura, em associacdo com outras anomalias, como encefaloceles transesfenoi-
dais e aneurismas do poligono de Willis. No presente caso, ndo foram observadas tais associacoes. A paciente
permaneceu assintomatica.

Unitermos: Artéria carétida interna; Agenesia; Sincope.

The present paper reports a case of a 14-year-old-female adolescent who presented a single episode of syncope,
without any other symptom. Axial and coronal T2-weighted magnetic resonance imaging demonstrated an
absent right internal carotid artery flow void. A subsequent magnetic resonance angiography utilizing the
time-of-flight technique showed absence of the right internal carotid artery. This finding was confirmed by
magnetic resonance angiography of the cervical vessels, and axial computed tomography angiography showed
agenesis of the right carotid canal. The literature reports such finding in association with other anomalies
such as transsphenoidal encephaloceles and circle of Willis aneurysms. These associations were not ob-
served in the present case. The patient remained asymptomatic.
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INTRODUCAO

O desenvolvimento embrioldgico da
circulagdo arterial cerebral compreende
sete fases. Determinadas alteragdes nesse
processo podem levar a agenesia ou hipo-
plasia dos vasos carotideos.
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No inicio da embriogénese, desenvol-
vem-se dois ramos a partir da artéria caré6-
tidainterna (ACI) primitiva, que derivado
terceiro arco adrtico primitivo, conforme
relatam ostrabalhos de Streeter®, Padget®
e McLone e Naidich®.

Em suaforma primitiva, aACl alcanga
aregido cefdica até o nivel da bolsa de
Rathke, onde duas divisdes primérias iréo
acontecer. Apenas um ramo crania se es-
tendera em direcdo anterior, para suprir a
regido anterior do cérebro em desenvolvi-
mento. De forma resumida, as artérias co-
roidal anterior, cerebral média, cerebral
anterior eolfatorias primitivas se desenvol -
verdo desse vaso. Posteriormente, outro
ramo emerge para dar origem as arterias
coroidal posterior, diencefdlicae mesence-
félica. A medidaque estes ramos avancam
caudal mente, anastomoses sdo realizadas,
com as artérias longitudinais neurais que
estéo se desenvolvendo e que estdo sendo
alimentadas por conexdes entre a artéria
trigemina e aACI primitiva.
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Em dltima instancia, este padrao des-
creve o primeiro e segundo estagios do de-
senvolvimento e constitui aorigem do mo-
delo adulto de circulagdo cerebral que ird
se estabel ecer, definitivamente, apdsas mu-
dancas ocorridas em outros cinco estégios,
que sdo: oterceiro estégio, dasartériasver-
tebrais; 0 quarto estégio, daartériacerebral
anterior; 0 quinto estagio, da artéria oftal-
mica; 0 sexto estagio, do poligono de Wil-
lis; 0 Sétimo estagio ou estégio fetal®.

RELATO DO CASO

Peciente do sexo feminino, 14 anos de
idade, de origem caucasiana, natural e pro-
cedente do interior do Estado de S&o Paulo,
apresentou, 15 dias antes do exame, um
episodio de sincope presenciado por fami-
liares, no qual foram observados sinais de
sonoléncia e disartria passageiros, sendo a
paciente encaminhada ao neurologista.

No exame fisico e durante a realizacéo
de ressonéncia magnética (RM), a paciente
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apresentou-se assintomética, sem relato de
novos episddios de sincope nem de outras
gueixas. A suspeitade agenesiadaACI foi
aventada pelaRM quando néo se observou
o flow void, tipico nas seqiiéncias spin-eco,
naregido daACI (Figural).

Diante da suspeita do diagnostico de
agenesia ou hipoplasiadaACl direita, fo-
ram realizados exames de tomografiacom-
putadorizada (TC) sem contraste endove-
noso e de angio-RM do cérebro e de vasos
cervicais, paraconfirmar o diagndstico. Na
tomografiatentou-se diferenciar entre age-
nesiacongénitado canal carotideo ésseo ou
agenesia adquirida por agum outro motivo
e 0 que se observou foi a auséncia do ca
nal carotideo do lado direito. A angio-RM
cerebral e cervical foi realizadano sentido
de tentar ilustrar mais 0 caso, conseguin-
do-se assim um panorama global da rede
arterial cerebral da paciente e observou-se
aausénciadaACl direitadesde o arco adr-
tico (Figuras 2, 3 e 4). Ainda complemen-
tarmente, a paciente foi submetidaa TC
multislice, na tentativa de se evidenciar
algumaoutraanomaliadsseacraniana, mas
0 que se observou foi apenas a confirma-
¢&o dos outros exames, mostrando, na re-

Figura 1. Corte coronal do exame inicial de RM, na sequiéncia turbo spin eco,
com ponderacdo T2, mostrando auséncia de flow void na ACI direita.
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construgdo tridimensional com a técnica
volume rendering, a auséncia do cana ca-
rotideo a direita.

DISCUSSAO

Tem sido relatadaumaincidénciaextre-
mamenterarade agenesiadeACl, com ape-
nas algumas dezenas de casos descritos no
mundo, talvez em parte porque a disgene-
Sia, por si SO, seja geralmente assintoma-
tica na maioria dos pacientes. Isto porque
ha circulagdo cerebral suficiente, prove-
niente de anastomoses no poligono de Wil-
lis, de anastomosesintercavernosas e daar-
tériacarotideaexterna, aémdeartériasem-
briol 6gicas persistentes. Nestes casos, 0s
pacientes recebem encaminhamento mé-
dico em raz&o de complicagGes decorren-
tes de anomalias que acompanham a age-
nesia carotidea®™.

A agenesia da ACI, quando presente,
geralmente é unilateral, embora hgja casos
relatados de agenesia bilateral assintoma-
tica®. Sedetectadapor angio-RM, deve ser
confirmadapor TC, em buscado achado de
hipoplasia ou ausénciado canal carotideo.
Geralmente, aprincipal fonte secundériade

suprimento sanguineo € o sistemavertebro-
basilar (em casos de agenesia bilateral) ou
€aACI contralateral dominante (em casos
de agenesia ou hipoplasia unilateral)?.

Os principaisachados que acompanham
esta anomalia sdo os aneurismas do poli-
gono de Willis, as encefal oceles transesfe-
noidais e umaamplarete mirabilis nabase
craniana. Os aneurismasintracranianos s&o
encontrados em cerca 25% das agenesias
deACI sintométicas com manifestaces de
hemorragia intracraniana®%°19,

Outros achados, menos comuns, tam-
bém sdo relatados. Ha raros casos em que
a agenesia esté associada a atraso do de-
senvolvimento neuropsicomotor, a agene-
siado corpo caloso e a persisténcia do ca-
vumvergae, em pacientes com agenesiabi-
lateral. Estudos relatam agenesia unilate-
ral associada a cisto aracnéide™?. Ha,
ainda, um caso relatado de associagdo de
anomaliamegadolicobasilar eatrofiaolivo-
pontocerebelar com agenesia unilateral da
ACI®, Também ha raros casos relatados
de hipopituitarismo associados com age-
nesiaunilateral daartéria, emboraas anas-
tomoses intracavernosas paregam ser efi-
cientes419),
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Figura 2. TC sem contraste no plano axial, com janela 6ssea, mostrando
auséncia do canal carotideo do lado direito.
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Figura 5. TC multislice com reconstrucéo tridimensional do volume rendering da base craniana, vista
externamente, em projecao inferior. Verifica-se a agenesia do canal carotideo direito (seta).

A ausénciade sintomas clinicos ou neu-
rolégicos de isguemia na maioria dos pa-
cientes com agenesia ou hipoplasia uni ou
bilateral da ACl leva a crer que, na maio-
riados casos, ndo hadéficit perfusional. No
entanto, asigle-photon emission computed
tomography (SPECT) com iodo-123 pode
ser usada e ja o foi, para comprovar a au-
séncia de &reas com déficit perfusional, ja
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que alguns raros pacientes experimentaram
episodios de acidente isquémico transito-
rio, de etiologia ndo-identificada™.
Outros casos de agenesiadaACl foram
descobertos incidentalmente, como o caso
aqui relatado, por angio-RM. Nestes casos,
deve-se sempre confirmar se o hipofluxo
no vaso é decorrente de estenose adquirida
ou de disgenesiado vaso e do canal caroti-
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Figura 4. Angio-RM de vasos cervicais confirmando auséncia da ACI direita.

deo 6ssen. Assim, deve ser redlizadaa TC
no plano axial dabase do crénio, paracon-
ferir se 0 cana carotideo € mesmo patente
ou disgenético, de modo aconfirmar aage-
nesiaou hipoplasiado vaso®®. Reconstru-
¢Oes em trés dimensdes da TC com multi-
detectores também ajudam a confirmar
casos duvidosos.

CONCLUSAO

Neste breve relato nédo se pretende afir-
mar gue se deva sempre suspeitar de age-
nesiada ACl. Conclui-se, entretanto, que
0 exame minucioso e metddico dos canais
carotideos e flow voids das ACls em busca
de estenoses adquiridas (achado bem co-
mum em pacientes com queixas neurol 6-
gicas) ou ndo-adquiridas pode levar a des-
cobertadessaanomalia, que, emborasilen-
Ciosa, pode estar associadaaoutras malfor-
macoes e distUrbios potencia mente graves.
Estes canais carotideos devem sempre ser
conferidos durante a leitura de exames ro-
tineiros de TC de crénio em cortes axiais
com janela 0ssea, ja que € o sina confir-
matorio da auséncia daACl e ndo implica
aumento de tempo nem de gastos na reali-
zaca0 do exame.

O achado de um episddio de sincope
nesta paciente pode estar associado a um
acidente isquémico transitorio.
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