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RESUMO  
 
Os aneurismas da aorta torácica (AAT) representam uma condição grave e 
potencialmente fatal, caracterizada pela dilatação anormal da parede da aorta 
na região do tórax. Essa dilatação pode ocorrer devido a uma variedade de 
fatores, incluindo aterosclerose, hipertensão arterial, trauma ou doenças 
genéticas, como a síndrome de Marfan. Embora muitos aneurismas da aorta 
torácica sejam assintomáticos, podem apresentar sintomas graves quando 
ocorre ruptura ou dissecção da parede arterial, resultando em dor torácica 
intensa, dificuldade respiratória e até mesmo choque circulatório. O 
diagnóstico precoce é essencial para prevenir complicações graves e 
geralmente envolve o uso de técnicas de imagem avançadas, como a 
tomografia computadorizada e a ressonância magnética. O tratamento varia 
de acordo com o tamanho do aneurisma, da presença de sintomas e do risco 
de complicações. Em muitos casos, a vigilância cuidadosa com 
acompanhamento regular é suficiente, enquanto em outros casos, pode ser 
necessária intervenção cirúrgica para reparo do aneurisma ou implante de 
prótese endovascular. Avanços recentes na compreensão da fisiopatologia 
dos aneurismas da aorta torácica têm levado a uma melhoria significativa nas 
estratégias de diagnóstico e tratamento. A abordagem multidisciplinar, 
envolvendo cardiologistas, cirurgiões vasculares, radiologistas e geneticistas, 
é fundamental para fornecer o melhor cuidado ao paciente. 
 
Palavras-chave: Aneurisma da aorta torácica. Aorta torácica. Aneurisma 
aórtico. Aterosclerose aórtica. Dissecação aórtica. 
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1. DEFINIÇÃO 

O aneurisma da aorta é uma doença definida como dilatação da aorta 
com aumento do diâmetro pelo menos 50% maior do que o esperado para o 
mesmo segmento aórtico em indivíduos não afetados da mesma idade e 
sexo. Os aneurismas da aorta são descritos por seu tamanho, localização, 
morfologia e causa. Existem diferenças estruturais marcantes entre a aorta 
torácica e abdominal. Diferentes origens embriológicas desses segmentos 
provavelmente levam a essas diferenças e à heterogeneidade patológica 
resultante1.  

A maioria dos indivíduos acometidos é diagnosticada incidentalmente 
no estágio assintomático ou identificada no contexto de padrões de doença 
sindrômica. A degeneração medial com fragmentação das fibras elásticas é 
o mecanismo subjacente à formação do aneurisma da aorta torácica (AAT)2. 
As alterações microscópicas nas aortopatias genéticas se assemelham às 
alterações degenerativas, mas ocorrem em idade mais precoce3. A incidência 
de AAT é estimada em cerca de 6 a 10 casos por 100.000 pessoas/ano, com 
incidência geral estável com base no banco de dados do Rochester 
Epidemiology Project3-5.  

 
2. CLASSIFICAÇÃO  

Síndrome de Marfan (SMF), síndrome de Loeys-Dietz (SLD), 
síndrome vascular de Ehlers-Danlos, síndrome de Turner, válvula aórtica 
bicúspide (VAB) e doença familiar do aneurisma da aorta torácica são 
algumas das condições genéticas comuns que estão associados ao AAT. 
Alguns são distúrbios de um único gene, enquanto outros são mais 
complexos/poligênicos. O padrão de herança em SMF e SLD é autossômico 
dominante. É possível que a história familiar seja negativa quando uma nova 
variação na sequência genética se desenvolve no paciente índice. Na doença 
familiar do aneurisma da aorta torácica, o teste genético tem um rendimento 
menor do que nas aortopatias sindrômicas, mas ainda identifica uma mutação 
causadora da doença em cerca de 20% dos casos6,7.  

O padrão de herança na VAB é melhor descrito como agrupamento 
familiar e os resultados dos testes genéticos geralmente são negativos. Uma 
história familiar completa pode produzir evidências de AAT, uma condição 
sindrômica, VAB ou morte prematura em membros da família. Um exame 
físico direcionado procura características extracardíacas e cardíacas de 
displasia do tecido conjuntivo. Os achados do exame cutâneo incluem estrias, 
cicatrizes atróficas e pele translúcida. Os achados do tecido conjuntivo 
musculoesquelético incluem estatura alta, membros longos, escoliose e 
deformidades pectus. Os achados cardíacos são aqueles que sugerem VAB 
e doença mixomatosa da valva mitral, incluindo cliques de ejeção aórtica, 
ejeção aórtica e sopros regurgitantes, e cliques mesossistólicos apicais com 
sopros apicais sistólicos tardios ou holossistólicos8.  
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A imagem multimodal é usada para identificar aneurismas da aorta, 
aneurismas arteriais e tortuosidade arterial. Em pacientes com VAB, a 
ressonância magnética (RM) de fluxo quadridimensional pode ser usada para 
identificar padrões de fluxo alterados e estresse de cisalhamento da parede 
aórtica, que podem causar dilatação aórtica. Embora essa tecnologia possa 
fornecer informações adicionais sobre a progressão do aneurisma, ela 
permanece em investigação. Atualmente não é usado o algoritmo de tomada 
de decisão para selecionar pacientes para cirurgia profilática. Os testes 
genéticos estão agora disponíveis e têm um custo mais baixo do que no 
passado. Vários laboratórios oferecem painéis de testes genéticos AAT, que 
muitas vezes são cobertos por seguros médicos8.  

O teste genético é mais útil em pacientes jovens, naqueles com 
provável aortopatia sindrômica e naqueles com padrão familiar de aneurisma 
da aorta. O uso de testes genéticos está claramente estabelecido em 
condições sindrômicas como SMF e SLD8. As diretrizes do American College 
of Cardiology/American Heart Association (ACC/AHA) para o tratamento da 
doença aórtica também recomendam testes genéticos em pacientes com 
histórico familiar positivo, especialmente se tiverem menos de 60 anos. Uma 
consulta médica de genética ajuda a determinar qual os pacientes se 
beneficiarão dos testes de painel de aortopatia e também é útil na 
interpretação dos resultados e no aconselhamento dos pacientes9. 

 
3. EPIDEMIOLOGIA 

Anatomicamente, os aneurismas da aorta são referidos como 
aneurismas da aorta torácica (AAT), aneurismas da aorta abdominal (AAA) e 
aneurismas da aorta toraco-abdominal (AATA), sendo esses últimos 
resultados de vários graus de dilatação contínua da aorta descendente que 
se estende até a aorta na cavidade abdominal10. Embora tanto o AAT quanto 
o AAA compartilhem uma série de semelhanças, cada um tem suas próprias 
características, que contribuem para a fisiopatologia, o diagnóstico, as 
variações no manejo e a vigilância em longo prazo.  

O AAT se refere à doença aórtica na cavidade torácica, que começa 
ao nível da válvula aórtica e se estende até a 12ª vértebra torácica ao nível 
do hiato diafragmático, sendo um processo indolente com uma incidência 
anual de aproximadamente 6 a 10 casos por 100.000 pacientes/ano, embora 
a incidência seja provavelmente subestimada dada a natureza assintomática 
da doença, a falta de diretrizes de triagem de rotina e a alta mortalidade pré-
hospitalar em casos de doença aguda. dissecção ou ruptura aórtica10,11. Pode 
afetar vários segmentos da aorta. Sabe-se que a maioria dos AAT – cerca de 
60% – ocorre na raiz da aorta ou na aorta ascendente, enquanto quase 10% 
podem afetar o arco aórtico12,13. Não é incomum que pacientes com doença 
aórtica tenham aneurismas em vários locais, pois AAT e AAA ocorrem 
concomitantemente em aproximadamente 20% dos indivíduos14. 

 
4. FISIOPATOLOGIA DOS ANEURISMAS DA AORTA TORÁCICA 
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Uma característica patognomônica dos AAT é a degeneração medial 

cística, um processo caracterizado pela depleção de células musculares lisas 
vasculares (vSMCs), defeitos na arquitetura do colágeno, fragmentação de 
fibras elásticas e acúmulo de proteoglicanos na mídia aórtica15. Normalmente, 
a aorta é composta por três camadas: íntima, média e adventícia. A túnica 
íntima – a camada mais interna do vaso – consiste em uma única fileira de 
endotélio vascular e sustenta a lâmina elástica interna, enquanto a túnica 
média – a camada intermediária – é formada por fibras elásticas orientadas 
concêntrica e longitudinalmente. Ambas são responsáveis pela resistência à 
tração e elasticidade da aorta. A túnica adventícia – a camada mais externa 
da aorta –, por sua vez, é composta de abundante tecido conjuntivo, vasa 
vasorium e feixes nervosos que sustentam e ancoram o vaso do lado de 
fora16. 

Em uma aorta torácica saudável, as vSMCs produzem a matriz 
extracelular (MEC), que contém principalmente de colágeno e elastina, as 
proteínas essenciais da parede aórtica. As fibras elásticas são distensíveis 
com baixa resistência à tração, e as fibras colágenas fornecem resistência à 
tração em pressões mais altas, permitindo que a aorta atue como um 
reservatório elástico capaz de absorver o fluxo sanguíneo pulsátil sistólico do 
coração esquerdo antes de distribuir o sangue a jusante durante a diástole. 
Proteínas MEC e vSMCs formam uma unidade funcional que mantém a 
resistência à tração aórtica. Histologicamente, em comparação com uma 
aorta ascendente normal, os AAT apresentam mais desorganização e 
fragmentação das fibras elásticas mediais. Em comparação, os AAA exibem 
uma destruição ainda mais generalizada das fibras elásticas mediais, 
juntamente com a substituição da MEC fibrocolágena17,18. 

Vários estudos relataram que a disfunção do vSMC continua sendo 
um fator chave na formação e progressão da doença aneurismática. Tanto 
no AAT quanto no AAA, a ruptura homeostática da MEC promove 
instabilidade do vSMC, descolamento, migração subsequente e apoptose. A 
doença aneurismática também afeta a capacidade das vSMCs de passarem 
por uma mudança entre fenótipos sintéticos e contráteis. As vSMCs contráteis 
desempenham um papel central na mecanotransdução e na integridade dos 
vasos e expressam um maior número de marcadores contráteis, enquanto as 
vSMCs sintéticas representam o fenótipo proliferativo19-21.  

Durante a progressão do aneurisma, o equilíbrio entre vSMCs 
contráteis e proliferativas é alterado para vSMCs sintéticos, que está 
associado ao aumento da produção de enzimas proteolíticas por vSMCs 
proliferativas e subsequente formação de aneurisma, embora o mecanismo 
exato desse processo permaneça desconhecido21. 
 
5. GENÉTICA DOS ANEURISMAS DA AORTA TORÁCICA 
5.1 SÍNDROME DE MARFAN 

A síndrome de Marfan (SMF) é uma doença autossômica dominante 
do tecido conjuntivo com prevalência de 2 a 3 por 10.000 pessoas21. Ocorre 
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mais comumente devido a uma mutação FBN1, localizada no cromossomo 
15q21.1, que codifica uma glicoproteína rica em cisteína, a fibrilina-1, 
considerada um componente essencial das microfibrilas de ligação ao cálcio 
incorporadas na MEC, que fornece suporte estrutural de força a vários 
tecidos. É mais prevalente na túnica adventícia e na túnica média da aorta. 
Até o momento, mais de 1.800 mutações com vários graus de penetrância 
foram descritas22,23. 

A SMF é comumente herdada em um padrão autossômico 
dominante, mas mutações de novo podem ocorrer e são responsáveis por 
cerca de um terço de todos os casos. Esse distúrbio produz alterações 
significativas nas fibras conjuntivas dos sistemas musculoesquelético, ocular 
e cardiovascular, afetando o desenvolvimento e a função de múltiplos órgãos. 
As manifestações cardiovasculares mais comuns incluem a formação de 
aneurisma da aorta do seio de Valsalva, aneurisma da aorta torácica 
descendente e abdominal, prolapso da válvula mitral e dilatação da artéria 
pulmonar. A tortuosidade aórtica é uma manifestação incomum e considerada 
um marcador de piores desfechos cardiovasculares24. 

Vários mecanismos pelos quais as mutações do FBN1 contribuem 
para a doença da aorta torácica foram propostos. Mutações de FBN1 podem 
levar ao aumento da suscetibilidade à proteólise induzida por MMP, embora 
esses efeitos possam ser neutralizados pela administração de doxiciclina, um 
conhecido inibidor inespecífico de MMP, como demonstrado em um modelo 
de camundongo. Além disso, a administração de doxiciclina pode ser superior 
à do betabloqueador, devido à sua capacidade de normalizar a rigidez aórtica, 
a contratilidade do músculo liso e o relaxamento aórtico25. Outro mecanismo 
proposto para doença da aorta torácica na SMF envolve o fator transformador 
de crescimento β1 (TGF-β1). O aumento da ativação do TGF-β1 e das mães 
subsequentes contra a sinalização do homólogo decapentaplégico 2 
(SMAD2) na SMF pode contribuir para a apoptose do vSMC e impedir a 
cicatrização do tecido aórtico26. 

A SMF neonatal – um genótipo e fenótipo distintos no espectro de 
Marfan – é caracterizada por doença multivalvular de início precoce e 
rapidamente progressiva, com insuficiências graves das válvulas tricúspide e 
mitral. Seu prognóstico é ruim, com quase 95% de mortalidade por 
insuficiência cardíaca congestiva no primeiro ano de vida27,28. Em 
comparação com o tipo neonatal, a forma clássica da SMF permite a 
sobrevivência até à idade adulta, mas a esperança média de vida ainda é 
significativamente reduzida quando comparada com a população em geral. A 
principal causa de morbidade e mortalidade nessa população de pacientes 
está associada à dissecção ou ruptura aguda da aorta, sendo responsável 
por quase 80% das mortes29-31. 

O manejo da SMF se concentra na prevenção das manifestações 
primárias da doença e inclui terapia médica com agentes que reduzem o 
estresse hemodinâmico na parede aórtica. Estudos demonstraram benefícios 
do uso prolongado de bloqueio beta-adrenérgico em pacientes de todas as 
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faixas etárias, incluindo crianças pequenas. Descobriu-se que os pacientes 
que receberam betabloqueadores apresentaram crescimento mais lento da 
raiz da aorta e melhorou a sobrevida em comparação com a população não 
tratada, embora alguns ainda tenham progredido para desenvolver 
complicações cardiovasculares que justificam intervenção cirúrgica32,33. 

Resultados semelhantes foram relatados em estudos utilizando 
bloqueio do receptor de angiotensina (BRA), incluindo proteção aditiva 
quando usado em combinação com betabloqueadores34-37. As diretrizes do 
ACC/AHA sobre o tratamento da doença aórtica recomendam o início do 
bloqueio beta-adrenérgico ou um BRA administrado em doses máximas 
toleradas como uma recomendação de classe I38. 

A imagem cardíaca é essencial, não apenas para estabelecer o 
diagnóstico, mas também para acompanhar a progressão da doença. As 
diretrizes do ACC/AHA recomendam imagens de diagnóstico e vigilância por 
meio de um ecocardiograma transtorácico (ETT) para avaliar a patologia 
valvar e monitorar alterações no tamanho da raiz da aorta e da aorta torácica 
ascendente, e/ou uma tomografia computadorizada ou ressonância 
magnética da aorta torácica, se a raiz da aorta ou a aorta ascendente for 
visualizada de forma subótima (recomendação classe I)38.  

Os exames de imagem devem ser realizados 6 meses após o 
diagnóstico inicial para avaliar a taxa de crescimento da aorta e podem ser 
seguidos de exames de imagem de vigilância anuais se os diâmetros da aorta 
estiverem estáveis. O tamanho do aneurisma e a taxa de crescimento 
aneurismático são fatores-chave na determinação do momento do reparo 
operatório39. 

A intervenção cirúrgica para substituir a raiz da aorta e aorta 
ascendente por um enxerto valvar composto (CVG) é recomendada quando 
o diâmetro da raiz da aorta é ≥5 cm (recomendação de classe I), embora o 
tratamento cirúrgico mais precoce possa ser considerado em pacientes com 
diâmetro da raiz da aorta ≥4,5 cm e características de alto risco, como história 
familiar de dissecção aórtica, rápido crescimento aneurismático (≥0,3 
cm/ano), raiz aórtica difusa e dilatação da aorta ascendente ou tortuosidade 
acentuada da artéria vertebral (recomendação classe IIa) ou com cruz – 
relação entre área seccional da aorta e altura do paciente ≥10 cm2/m 
(recomendação classe IIa)38,40.  

O teste genético pode ser considerado em pacientes com 
características de SMF, doença da aorta torácica de início precoce, aqueles 
com história familiar conhecida de aneurismas ou dissecções aórticas, 
intracranianas ou periféricas, ou história familiar de morte súbita inexplicável 
em uma primeira ou segunda fase. A imagem da aorta torácica dos familiares 
dos indivíduos afetados também é recomendada38. 

 
5.2 SÍNDROME DE LOEYS-DIETZ 

A síndrome de Loeys-Dietz (SLD) é uma doença rara e autossômica 
dominante do tecido conjuntivo associada a mutações nos genes do receptor 
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beta do fator de crescimento transformador (TGFβR1 / TGFβR2), no gene 
SMAD3 e nos genes TGFβ2/ TGFβ3. A herança de novo também pode ser 
observada. O distúrbio é caracterizado por envolvimento sistêmico 
generalizado, incluindo anormalidades craniofaciais, musculoesqueléticas, 
neurológicas e vasculares. Os fenótipos existentes de SLD são divididos em 
5 tipos, refletindo sua gravidade, sendo o tipo 1 o fenótipo mais grave e o tipo 
5 o menos grave. Todos os fenótipos da síndrome SLD apresentam riscos 
cardiovasculares significativos, embora o espectro clínico completo dessa 
doença permaneça desconhecido. Semelhante à SMF, os aneurismas da raiz 
da aorta são comuns e podem estar associados à insuficiência aórtica41.  

Outras características cardiovasculares incluem tortuosidade arterial 
difusa, aneurismas que afetam os ramos arteriais do pescoço e vasos 
intracranianos, juntamente com a aorta torácica e abdominal e seus ramos 
distais, defeitos cardíacos congênitos, como válvula aórtica bicúspide, 
persistência do canal arterial e defeitos do septo atrial. Aneurismas da artéria 
coronária e dissecções espontâneas da artéria coronária também foram 
relatados42,43. Estudos verificaram que a sobrevida média de pacientes com 
SLD é de cerca de 37 anos de idade, e observou-se que a mortalidade ocorre 
principalmente devido a dissecções da aorta torácica ou abdominal, ruptura 
ou hemorragia cerebral grave. Dissecções aórticas podem ocorrer sem 
dilatação arterial acentuada44,45. 

A SLD demonstra uma prevalência semelhante de formação de 
aneurisma aórtico em comparação com outras aortopatias hereditárias, como 
a SMF, a síndrome vascular de Ehlers-Danlos ou a síndrome de Turner. 
Porém, o risco de dissecções é muito maior em pacientes com SLD e tende 
a ocorrer em idades mais jovens46. As diretrizes do ACC/AHA recomendam 
um ETT basal para determinar inicialmente o diâmetro da raiz da aorta e da 
aorta ascendente, seguido por uma repetição do exame 6 meses depois para 
avaliar a taxa de crescimento da aorta (recomendação classe I). Se a doença 
estiver estável aos 6 meses, recomenda-se vigilância anual. Em pacientes 
com aorta dilatada ou dissecada no início do estudo, deve-se realizar 
vigilância anual com TC ou RM (recomendação de classe I)38.  

Devido à propensão de os aneurismas afetarem os ramos arteriais – 
que vão desde o pescoço e vasos intracranianos até a aorta torácica e 
abdominal e seus ramos distais – os pacientes com SLD se beneficiam de 
uma triagem inicial da cabeça à pelve com tomografia computadorizada ou 
ressonância magnética (recomendação de classe I). Semelhante ao 
tratamento médico da SMF, as diretrizes do ACC/AHA também recomendam 
o tratamento médico com doses máximas toleradas de um betabloqueador 
ou um regime BRA (classe IIa), embora orientem limiares mais baixos para 
intervenções cirúrgicas profiláticas na raiz da aorta e no tórax. A abordagem 
cirúrgica, por sua vez, permanece baseada na variante genética específica, 
na taxa de crescimento da doença aórtica, nas características extra-aórticas 
e nas preferências do paciente38.  
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Casos de SLD com características de alto risco – mulheres com 

tamanho corporal menor com mutação TGFβR2, características extra-
aórticas graves, história familiar de dissecção aórtica, taxa de crescimento 
aórtico >0,3 cm/ano – e mutações atribuíveis a uma variante patogênica em 
TGFβR1 ou TGFβR2 podem se beneficiar de raiz aórtica profilática e 
substituição de aorta ascendente com diâmetro ≥4,0 cm. Em pacientes com 
mutações isoladas de TGFβR1 ou TGFβR2, sem características de alto risco 
ou mutações em SMAD3 ou TGFβ2, a substituição cirúrgica é recomendada 
com diâmetro ≥4,5 cm46-49. 

 
5.3 SÍNDROME DE EHLERS-DANLOS 

A síndrome de Ehlers-Danlos (SED) é um grupo de doenças 
heterogêneas do tecido conjuntivo que ocorrem devido ao metabolismo 
anormal do colágeno. Sua classificação internacional mais recente reconhece 
13 subtipos distintos, mas seus subtipos clássicos e hipermóveis são 
responsáveis por mais de 90% dos casos. A prevalência estimada varia de 
1:5.000 a 1:250.000 nascimentos. A SED vascular, anteriormente conhecida 
como SDE tipo IV, resulta de uma mutação autossômica dominante no 
gene COL3A1 que codifica a cadeia alfa-1 (III) do colágeno, também 
conhecida como cadeia alfa 1 do colágeno tipo III50.  

Até o momento, mais de 700 mutações COL3A1 foram detectadas, e 
a maioria delas representa mutações missense que interrompem a formação 
da estrutura normal do colágeno tripla hélice50. O colágeno tipo III é um 
importante componente estrutural de órgãos ocos, como vasos sanguíneos e 
tratos reprodutivo e gastrointestinal. Outras funções incluem interação 
intraluminal direta com plaquetas na cascata de coagulação e cicatrização de 
feridas. O colágeno tipo III constitui 5 a 20% de todo o conteúdo de colágeno 
em humanos51. 

Entre os subtipos de SED, a SED vascular tem menos características 
clássicas – a hiperextensibilidade da pele não é observada, mas é translúcida 
com veias superficiais proeminentes, e a hipermobilidade articular é incomum 
–, mas apresenta o pior prognóstico devido ao risco aumentado de 
dissecções arteriais espontâneas – vasos médios a grandes são favorecidos 
– e ruptura intestinal e uterina em idade jovem. Os ramos proximais do arco 
aórtico, aorta descendente, aorta abdominal e ramos distais, como as artérias 
renal, mesentérica, ilíaca e femoral, são particularmente afetados52. A 
expectativa de vida é bem limitada, pois até 25% dos pacientes com SED 
vascular apresentam sua primeira complicação antes dos 20 anos e mais de 
80% dos pacientes apresentam seu primeiro evento aos 40 anos. A idade 
média de morte é estimada em aproximadamente 50 anos53. 

Faltam diretrizes específicas de manejo para SED vascular, mas a 
triagem e o manejo médico incluem imagens iniciais da cabeça à pelve 
(TC/RM) com imagens de vigilância anuais subsequentes, com controle 
agressivo da pressão arterial e prevenção de grandes flutuações da pressão 
arterial para reduzir o risco de hipertensão arterial, dissecções e rupturas. Os 
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betabloqueadores são utilizados em pacientes com SED vascular, embora 
faltem evidências sobre os benefícios dos betabloqueadores e BRA. Um 
estudo que avaliou o uso de celiprolol – um antagonista β-1 misto e agonista 
β-2 parcial – em pacientes com SED vascular e descobriu que o medicamento 
poderia potencialmente estender o tempo para complicações vasculares54. 

Um estudo observacional revelou mortalidade significativamente 
menor e escores de progressão clínica em pacientes tratados com 
betabloqueadores ou BRA55. Devido à fragilidade do tecido e ao alto risco de 
perfurações e subsequentes complicações hemorrágicas, o tratamento 
cirúrgico invasivo acarreta um risco aumentado nessa população de 
pacientes, embora pacientes com rápido crescimento aneurismático arterial 
devam ser considerados para tratamento38,56. Todas as decisões sobre 
intervenção devem incluir a tomada de decisão compartilhada por meio de 
uma abordagem multidisciplinar de equipe cardíaca57,58.  

 
5.4 ANEURISMAS FAMILIARES DA AORTA TORÁCICA 

Os aneurismas familiares da aorta torácica representam uma forma 
de doença progressiva da aorta torácica na ausência de síndromes genéticas 
conhecidas. Ao contrário dos aneurismas sindrômicos conhecidos por 
estarem associados a variantes patogênicas no sinal TGF-β e genes 
relacionados à MEC, uma proporção significativa – aproximadamente de 20% 
– da doença da aorta torácica familiar resulta de componentes alterados do 
aparelho contrátil de vSMCs, comumente codificados por MYLK, 
genes ACTA2, MYH11 e PRKG159. 

O gene MYLK codifica uma quinase de cadeia leve de miosina 
(MLCK), uma quinase onipresente, cujo alvo é fosforilar a cadeia leve 
reguladora (RLC) da miosina II lisa e não muscular. No nível molecular, a 
fosforilação de RLC aumenta a ATPase da miosina II ativada por actina e 
regula muitas funções das células musculares mediadas pelo citoesqueleto 
celular, incluindo endocitose, secreção, citocinese e migração60. 

O MLCK é altamente expresso em vários SMCs, onde a fosforilação 
de RLC promove a contração do músculo liso em órgãos ocos. Um modelo 
de camundongos in vivo demonstrou que a deleção direcionada de MLCK 
específica do músculo liso resulta em uma redução significativa na 
fosforilação de RLC, contribuindo para vários graus de comprometimento 
contrátil arterial com hipotensão resultante e disfunção do músculo liso nos 
tratos gastrointestinal e urinário. O exame histológico das aortas de 
camundongos experimentais revelou alterações moleculares consistentes 
com o desenvolvimento de AAT, incluindo conjuntos de proteoglicanos no 
meio aórtico, aumento da expressão de lumican e decorina, aumento da 
coloração de colágeno na camada adventícia da aorta e aumento de 
expressão MMP-261. 

A função contrátil normal da aorta torácica é altamente dependente 
das interações entre filamentos finos e grossos, compostos pela isoforma 
específica do músculo liso das proteínas alfa-actina e β-miosina, codificadas 



 

 

428 Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-65-94431-47-9 | 2024 

Métodos contemporâneos de gestão dos aneurismas da aorta torácica: patologia, diagnóstico e 

opções de tratamento  

 
pelos genes ACTA2 e MYH11, respectivamente. A alfa-actina é a proteína 
mais abundante em vSMCs diferenciadas, enquanto ACTA2 é um dos genes 
mais mutados, responsável por cerca de 12% a 21% de todos os casos 
familiares de aneurismas e dissecções da aorta torácica62. 

O mecanismo que leva a esses eventos corresponde à capacidade 
prejudicada das vSMCs de se contraírem em resposta a alterações na 
pressão de pulso na aorta. Além da doença da aorta torácica, as mutações 
no ACTA2 também foram associadas ao aparecimento prematuro de doença 
arterial coronariana familiar e acidentes vasculares cerebrais isquêmicos, 
incluindo a doença de Moyamoya, sugerindo que uma mutação em um único 
gene pode desencadear uma variedade de patologias vasculares em um 
grupo familiar63,64. A contribuição das mutações ACTA2 para doenças 
vasculares não familiares não foi significativa. Em uma grande série de casos 
internacionais de indivíduos com mutações ACTA2 – heterozigotos, exceto 
uma mutação missense homozigótica –, quase 50% dos pacientes 
apresentaram um evento aórtico, com a grande maioria (~88%) desses 
indivíduos com dissecções da aorta torácica65. 

As dissecções do tipo A foram mais prevalentes – cerca de 54% – em 
uma idade média de 36 anos, enquanto as dissecções do tipo B ocorreram 
em uma idade mais jovem, aproximadamente 27 anos. Além disso, os 
eventos aórticos foram mais prevalentes nos homens – cerca de 62% – do 
que nas mulheres – aproximadamente 38% –, embora a idade mediana no 
momento do primeiro evento aórtico não tenha sido influenciada pelo gênero. 
O risco global de mortalidade por um evento aórtico agudo foi de 25% em 
uma idade média de 36 anos. Apesar das variações significativas no diâmetro 
da raiz da aorta e da aorta ascendente no momento da dissecção, um terço 
dos pacientes apresentou dissecções aórticas com diâmetro <5 cm. Os 
aneurismas associados ao ACTA2, por sua vez, envolveram toda a aorta 
ascendente, desde os seios de Valsalva até o arco aórtico65.  

Outros estudos também reconheceram o papel das mutações 
genéticas associadas à predisposição herdada para AAT e dissecções66,67. 
Em um estudo sobre o sequenciamento completo do exoma de parentes 
distantes afetados por doença da aorta torácica e o sequenciamento Sanger 
de indivíduos afetados por doença familiar da aorta torácica, a presença da 
mesma variante rara do gene PRKG1, PRKG1 c.530G>A (p.Arg177Gln), foi 
identificada. Em uma aorta saudável, o gene PRKG1 codifica a proteína 
quinase dependente de cGMP tipo I (PKG-1) que controla o relaxamento do 
vSMC. Alterações no p.Arg177Gln desencadeiam um aumento na atividade 
da PKG-1 e subsequente redução na fosforilação do RLC, diminuindo a 
contração do vSMC68.  

Nesse estudo, a maioria dos indivíduos com mutação positiva e 
parentes afetados pelo defeito p.Arg177Gln – aproximadamente 63% – 
apresentou dissecções aórticas agudas e 37% apresentaram aumento da raiz 
da aorta. Observou-se que dissecções agudas da aorta ocorriam a partir dos 
17 anos e eram igualmente penetrantes em homens e mulheres. Enquanto 
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as mulheres com alterações no p.Arg177Gln apresentaram dissecções 
torácicas em idade mais jovem do que com dilatação da raiz da aorta, os 
homens não mostraram o mesmo resultado. Uma revisão da patologia do 
tecido aórtico dos indivíduos afetados foi consistente com a patologia típica 
da doença da aorta torácica. A análise demonstra a complexidade das 
interações genéticas entre variantes raras do PRKG1 e a doença aórtica 
torácica hereditária e fornece mais evidências de que a contratilidade 
saudável do vSMC é essencial para manter a integridade da aorta torácica68.  

O modo de herança predominante nos aneurismas familiares da aorta 
torácica é autossômico dominante, com vários graus de penetrância e 
expressividade variável. Além disso, existem padrões familiares de 
agrupamento de aneurismas, com uma separação distinta entre aneurismas 
torácicos ascendentes e descendentes e AAA. Os aneurismas familiares 
tendem a ocorrer mais tarde, mas crescem a uma taxa mais elevada em 
comparação com as aortopatias sindrômicas69,70. A idade média dos 
indivíduos afetados foi previamente encontrada em 63,8 anos para homens e 
67 anos para mulheres71. 

Parentes de primeiro grau de pacientes com aneurismas dissecantes 
da aorta torácica, particularmente do sexo masculino, também apresentaram 
um risco 3 vezes maior de morte súbita, devido, provavelmente, a aneurismas 
dissecados da aorta. No maior estudo transversal de vigilância de parentes 
em risco de indivíduos com aortopatias familiares, até metade dos pacientes 
afetados por aneurismas torácicos familiares tinha parentes afetados, 
incluindo aqueles com raiz da aorta/diâmetro da aorta ascendente >5 cm72.  

Dados os riscos significativos associados às complicações das 
dissecções agudas da aorta, as diretrizes recomendam o teste genético em 
cascata em pacientes com características sindrômicas; história familiar 
conhecida de aneurismas aórticos, intracranianos ou periféricos; morte súbita 
inexplicável, especificamente em parentes de primeiro grau; e naqueles com 
diagnóstico de aortopatia de início precoce (<60 anos). Os testes genéticos 
devem ser seguidos por imagens da aorta em pacientes com variantes 
patológicas identificadas. Nos casos em que uma variante patogênica não 
pode ser identificada por meio de testes genéticos, no entanto, a imagem da 
aorta torácica torna-se o único método confiável para diagnosticar 
aneurismas torácicos em famílias de alto risco e deve ser buscada73.   

Cirurgias eletivas profiláticas são consideradas em pacientes com 
aneurismas de aorta torácica familiares, dados os maiores riscos de 
dissecção e ruptura em comparação com aneurismas que não são mediados 
geneticamente. Geralmente, a cirurgia profilática é justificada quando o 
diâmetro máximo da raiz da aorta atinge ≥5 cm. Porém, o reparo aórtico 
profilático pode ser considerado naqueles com diâmetros ≥4,5 cm e que 
tenham história familiar conhecida de dissecção aórtica <5 cm. Da mesma 
forma, pacientes com crescimento rápido documentado de aneurisma (≥0,5 
cm em 1 ano ou ≥0,3 cm em 2 anos consecutivos), ou uma história familiar 
de morte súbita inexplicável em <50 anos de idade, podem se beneficiar de 



 

 

430 Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-65-94431-47-9 | 2024 

Métodos contemporâneos de gestão dos aneurismas da aorta torácica: patologia, diagnóstico e 

opções de tratamento  

 
um reparo por cirurgiões experientes em cirurgia de aorta em um diâmetro 
menor74,75.   
5.5 VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE 

A válvula aórtica bicúspide (VAB) é a anomalia cardíaca congênita 
mais comum e ocorre em 1 a 2% da população, com forte predominância 
masculina76. Tem sido associada a várias condições cardiovasculares, 
incluindo insuficiência da válvula aórtica, estenose aórtica, endocardite 
infecciosa, coarctação da aorta e aneurismas da aorta. Em comparação com 
a população em geral, os pacientes com VAB, especialmente os homens, são 
mais propensos a desenvolver doença aneurismática, e vários estudos 
mostraram que 20 a 30% dos pacientes apresentam aumento progressivo do 
aneurisma77,78.  

Embora qualquer segmento da aorta ascendente possa estar 
envolvido, o local mais comum para aneurismas torácicos relacionados à VAB 
é a aorta ascendente tubular. A patogênese desse processo é atribuída ao 
estresse hemodinâmico significativo na parede aórtica, devido ao fluxo 
assimétrico de alta velocidade através da válvula bicúspide, levando à 
fragmentação das fibras elásticas, redução da expressão de colágeno e 
apoptose de vSMC. Além disso, foi observada variação na expressão das 
enzimas MMP e TIMP em vários locais da aorta, com níveis mais elevados 
de MMP-2 e TIMP-3 concentrados na concavidade da aorta ascendente, 
sugerindo processos celulares ativos específicos do local79,80.  

Embora o risco estimado de dissecções aórticas nesses pacientes 
tenha sido relatado como sendo 8 vezes maior do que na população em geral, 
o risco geral permanece baixo, em 0,03%/ano81. Um estudo de coorte 
retrospectivo de pacientes com VAB identificou que a incidência de dissecção 
aórtica foi de 3,1 por 10.000 pacientes/ano em comparação com a população 
geral do local avaliado. Em pacientes com 50 anos de idade ou mais, a 
incidência de dissecção aórtica e aneurismas aórticos foi de 17,4 e 44,9 casos 
por 10.000 pacientes/ano, respectivamente81.  

Um dos estudos longitudinais mais abrangentes de indivíduos 
afetados pela VAB registrou que nenhuma deterioração hemodinâmica 
significativa foi observada durante um período de 20 anos. As taxas de 
mortalidade nesses pacientes foram semelhantes em comparação com a 
população geral. Dilatação acelerada da aorta ascendente foi observada em 
cerca de 40% dos pacientes. Apesar de uma baixa mortalidade geral, a 
morbidade foi significativa, mas principalmente associada a defeitos 
valvulares progressivos e ao desenvolvimento de insuficiência cardíaca 
congestiva que requer substituição da válvula aórtica (SVA)82.  

O maior estudo de coorte até o momento reforçou o conceito de que 
os pacientes com VAB não apresentavam um risco significativamente maior 
de dissecções ou rupturas aórticas fatais, mas apresentavam um risco maior 
de eventos cardíacos não fatais. Idade avançada, estenose aórtica moderada 
ou grave e insuficiência aórtica moderada ou grave serviram como preditores 
independentes de desfechos cardíacos, e quase 45% dos pacientes 
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apresentaram dilatação do seio aórtico e/ou aorta ascendente no último 
acompanhamento83. 

Apesar do crescente conhecimento sobre a história natural do VAB, 
os dados sobre as vias genéticas e biológicas definitivas que levam à sua 
patogênese permanecem limitados. Semelhante aos aneurismas da aorta 
não sindrômicos, observou-se que o agrupamento familiar é de cerca de 9% 
nos parentes de primeiro grau dos indivíduos afetados84. Assim, as diretrizes 
do ACC/AHA recomendam o rastreamento de VAB e dilatação da raiz da 
aorta e/ou aorta ascendente em todos os parentes de primeiro grau de 
pacientes com diagnóstico de VAB com aortopatia associada a VAB 
(recomendação classe I) ou em pacientes com VAB isolada sem aortopatia 
associada (recomendação classe IIa)38. 

 
5.6 ANEURISMAS ESPORÁDICOS DA AORTA TORÁCICA 

Embora um número crescente de associações genéticas que 
contribuem para a AAT tenha sido descoberto, ainda permanece uma 
proporção significativa de aortopatias torácicas que não podem ser 
explicadas por nenhuma etiologia subjacente específica. Esses AAT são 
chamados de aneurismas esporádicos ou degenerativos. Conforme 
mencionado, foi constatado que vários fatores de risco, particularmente 
hipertensão e idade avançada, promovem AAT. A hipertensão sistêmica não 
está apenas ligada à formação de aneurisma torácico, mas também é 
considerada a causa mais comum de dissecção da aorta torácica, devido ao 
estresse mecânico prolongado na parede da aorta85. 

A degeneração da lâmina elástica relacionada à idade, por outro lado, 
é considerada um precursor da formação de aneurismas. Outros fatores de 
risco para AAT incluem tabagismo, aterosclerose e doença pulmonar 
obstrutiva crônica86. Variantes genéticas também podem afetar a 
suscetibilidade de pacientes hipertensos à doença aneurismática torácica. 
Em um estudo de caso-controle de 1.351 indivíduos, foi verificado que um 
alelo variante do gene THBS2 serve como fator de risco para a formação de 
AAT, enquanto os alelos variantes dos 
genes HSPA8, GPX1, AGT e TNF forneceram proteção contra a formação 
de aneurismas em pacientes com hipertensão87. 

Além dos fatores genéticos, os hormônios vasorreguladores, 
especificamente a angiotensina II, desempenham um papel importante nas 
doenças hipertensivas e aneurismáticas. Vários estudos em modelos animais 
demonstraram que a exposição prolongada à angiotensina II estava 
associada à formação de aneurisma da aorta abdominal. Doença 
aneurismática torácica ascendente induzida por angiotensina em modelos de 
camundongos Apo / E -/- também foi descrita88. 

Porém, as características patológicas da doença aneurismática 
variaram entre as regiões abdominal e torácica, sugerindo diferentes 
mecanismos de doença. Um modelo de camundongos identificou uma 
relação causal entre hipertensão sistêmica e degeneração 
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farmacologicamente induzida da lâmina elástica, favorecendo a formação de 
aneurismas torácicos e abdominais com diferenças fenotípicas específicas do 
local. A formação do aneurisma nesse modelo dependia da hipertensão e não 
dos efeitos diretos da angiotensina II na parede da aorta. O tratamento 
sistêmico com agentes anti-hipertensivos reduziu a formação de aneurismas 
da aorta torácica e abdominal nos animais experimentais89. 

Nas diretrizes do ACC/AHA para o diagnóstico e tratamento da 
doença degenerativa da aorta, o manejo anti-hipertensivo desempenha um 
papel central. As metas de pressão arterial recomendadas são rigorosas 
(≤130/80 mmHg), e o início de betabloqueadores e/ou terapia com BRA é 
recomendado na ausência de contraindicações. A terapia com estatinas de 
intensidade moderada ou alta e aspirina em baixas doses pode ser 
considerada em pacientes com evidência clínica ou de imagem de 
aterosclerose ou evidência concomitante de ulceração aórtica penetrante38. 

Uma vez estabelecido o diagnóstico de AAT degenerativo, exames 
de imagem de vigilância com ETT, TC ou RM podem ser considerados após 
6 a 12 meses. Nos casos de aneurismas da raiz da aorta ou da aorta 
ascendente, a intervenção cirúrgica é recomendada para diâmetro aórtico 
≥5,5 cm, crescimento rápido definido por crescimento aneurismático de ≥0,5 
cm/ano ou ≥0,3 cm/ano por 2 anos consecutivos, ou quadro clínico 
persistente sintomas atribuíveis ao aneurisma (recomendação classe I). A 
intervenção cirúrgica na aorta pode ser considerada no momento da troca 
valvar aórtica com diâmetro aórtico ≥ 5,0 cm (recomendação classe IIa)38. 
 
6. EXAMES DE IMAGEM  
 
6.1 ECOCARDIOGRAFIA  

Normalmente, a ecocardiografia transtorácica (ETT) é o exame inicial 
para triagem da raiz da aorta e da aorta ascendente. O exame não fornece 
uma avaliação abrangente de toda a aorta, mas é útil no diagnóstico inicial 
ou no acompanhamento de rotina, caso o segmento aneurismático seja 
visualizado de forma confiável. Na maioria dos casos, a raiz da aorta e a aorta 
ascendente proximal são facilmente visualizadas, enquanto a aorta 
ascendente média requer visualizações mais detalhadas. A ascendente 
distal, o arco e o restante da aorta torácica descendente são geralmente 
visualizados de forma incompleta no paciente adulto. A ecocardiografia tem 
o benefício adicional de avaliação da valvopatia, observada nas 
aortopatias90,91. 

A ecocardiografia transesofágica (ETE), por sua vez, tem um papel 
mais limitado no acompanhamento das aortopatias, devido à sua natureza 
invasiva e à dificuldade de fornecer visualizações comparáveis para 
comparação de dimensões seriadas. No entanto, a aorta, incluindo a raiz da 
aorta, a aorta ascendente, o arco e a aorta torácica descendente, são 
facilmente visualizadas. O papel da ETE está relacionado principalmente ao 
diagnóstico de aortopatias e exames de imagem intraoperatórios. A avaliação 
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da aorta torácica faz parte da avaliação rotineira do ETE na maioria dos 
laboratórios de ecocardiografia90,91. 
6.2 TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA  

A angiotomografia computadorizada com contraste iodado 
intravenoso é a principal modalidade na avaliação abrangente da aorta 
torácica. Toda a aorta e os vasos proximais são visualizados com aquisição 
controlada por eletrocardiograma. O exame pode identificar estados de 
doença aguda, como dissecção aórtica, hematoma intramural ou úlcera 
penetrante. A medição precisa e reprodutível requer reconstruções 
multiplanares, usando o método duplo oblíquo, que cria uma visão anatômica 
reformatada da aorta em um plano perpendicular ao fluxo sanguíneo. O 
método duplo oblíquo corrige o curso oblíquo da aorta ascendente, 
juntamente com a tortuosidade aórtica90,91. 

Esta técnica é a abordagem recomendada nas diretrizes, pois 
métodos não padronizados para medições podem levar a relatórios não 
confiáveis, com consequente conflito na abordagem de tratamento. A 
angiotomografia computadorizada tem diversas vantagens sobre outras 
modalidades de imagem, incluindo curto tempo de exame, capacidade de 
obter um conjunto de dados tridimensionais de toda a aorta, ampla 
disponibilidade e baixa dependência do operador90.  

Suas desvantagens incluem má caracterização de pacientes ativos, 
juntamente com o risco de nefropatia por contraste iodado e radiação 
ionizante. Muitos especialistas sugerem a realização de tomografia 
computadorizada (TC) ou outras imagens transversais no momento do 
diagnóstico inicial do aneurisma e antes da intervenção cirúrgica planejada, 
devido à avaliação abrangente de toda aorta e vasos ramificados. A 
capacidade de avaliar o sistema arterial coronariano por meio da TC 
apresenta clara vantagem no planejamento pré-operatório e pode evitar a 
necessidade de angiografia coronária invasiva90. 

 
6.3 RESSONÂNCIA MAGNÉTICA  

A angiografia por ressonância magnética (ARM) é comumente 
utilizada na vigilância do AAT, principalmente em pacientes jovens que 
precisam de acompanhamento de rotina, pelo benefício de não necessitar de 
radiação ionizante. Assim como na TC, o exame oferece uma avaliação 
anatômica superior de toda a aorta em comparação com o ETT, mas também 
pode caracterizar alterações inflamatórias mediais na aorta. A ressonância 
magnética com realce de contraste com gadolínio é a modalidade não 
invasiva preferida para o diagnóstico de aortite, revelando realce tardio com 
gadolínio, edema da parede do vaso e espessamento da parede usando 
imagens ponderadas em T2. Apesar dos protocolos especializados de 
imagem de ressonância magnética, seu uso para doença em atividade 
permanece controversa. Um grande estudo de coorte em pacientes com 
arterite de Takayasu com avaliação de edema da parede vascular por ARM 
não revelou uma forte correlação com a atividade clínica da doença. As 
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limitações gerais incluem disponibilidade geral, viabilidade em pacientes com 
disfunção renal e restrição em pacientes com implantes não condicionais ou 
dispositivos92. 

 
6.4 TOMOGRAFIA POR EMISSÃO DE PÓSITRONS  

A tomografia por emissão de pósitrons com 18F-fluorodesoxiglicose 
(FDG-PET) é cada vez mais utilizada, devido à sua capacidade de identificar 
e monitorar a resposta à terapia com sua avaliação qualitativa de células 
metabolicamente ativas. A parede vascular normal não tem captação de 
FDG, porém, áreas de alteração inflamatória revelam captação de FDG. 
Estudos sobre captação de FDG classificada quanto à gravidade se 
correlacionaram de forma satisfatória com marcadores tradicionalmente 
usados, como nível de proteína C reativa e taxa de hemossedimentação. Isso 
sugere que FDG-PET/CT pode detectar com segurança a melhora precoce 
na doença pós-terapia, e a atividade persistente é um indicador de não 
respondedores à terapia93. 

Métodos semiquantitativos de utilização de valores de captação 
padronizados podem ser uma avaliação mais objetiva do hipermetabolismo, 
o que é valioso para correlação com a resposta ao tratamento. Uma limitação 
potencial do uso de FDG-PET é a diferenciação da captação entre placa de 
ateroma e aortite inflamatória. Os especialistas precisam ter muito cuidado na 
interpretação, pois não existem critérios quantitativos claros que possam 
diferenciar essas duas entidades, especialmente em pacientes idosos com 
carga aterosclerótica substancial94. 

 
6.5 MEDIÇÃO DA AORTA  

É comum observar discrepâncias na medição da aorta tanto em 
imagens de modalidade única quanto em multimodais. Isso se deve em 
grande parte a técnicas de medição não padronizadas. Em estudos sobre 
discrepâncias na medição aórtica, Elefteriades et al95 destacaram a medição 
na sístole versus diástole, incluindo a parede aórtica e a técnica variada de 
medição da raiz da aorta. As diretrizes da American Society of 
Echocardiography, por sua vez, recomendam uma medição da borda anterior 
da aorta torácica para adultos96.  

Os diâmetros da raiz aórtica, em sua maioria, são subestimados pelo 
ETT, pois o longo eixo paraesternal corta o eixo menor da raiz aórtica. A raiz 
da aorta deve ser medida nos eixos longo e curto pelo ETT. A assimetria da 
raiz aórtica também não é incomum, especialmente no contexto da VAB, em 
que o anel comumente tem um eixo menor e um eixo maior em corte 
transversal. Existem controvérsia sobre as técnicas de medição para TC e 
RM, com a maioria usando o método de borda interna para interna. Ou seja, 
é comum haver uma variação de 2 a 3 mm entre as modalidades, juntamente 
com a variabilidade entre leitores95.  
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6.6 PACIENTES COM FUNÇÃO RENAL ANORMAL  

Estão disponíveis sequências de varredura especializadas com 
ressonância magnética e tomografia computadorizada, incluindo estratégias 
de redução da dose de contraste. Além disso, a ressonância magnética sem 
contraste usando sequências de sangue brilhante ou sangue negro pode ser 
considerada. A ecocardiografia continua sendo uma avaliação de primeira 
linha em pacientes com função renal anormal, mas é limitada na avaliação de 
toda a aorta torácica e na garantia da medição do maior diâmetro, conforme 
mencionado97. 

 
7. TRATAMENTO DE ROTINA 

A hipertensão sistêmica pode desempenhar um papel fundamental 
na formação do aneurisma da aorta ou como fator contribuinte em pacientes 
com defeitos cardíacos congênitos ou doenças hereditárias. O tratamento 
médico agressivo é importante e diversas classes de medicamentos podem 
ser usadas como monoterapia ou em combinação para atingir valores ideais 
de pressão arterial98. 

Pacientes jovens com doenças aórticas hereditárias raramente são 
hipertensos, mas medicamentos que reduzem o estresse hemodinâmico na 
parede aórtica, como betabloqueadores ou bloqueadores dos receptores de 
angiotensina (BRA), foram testados na SMF. Embora a literatura seja limitada 
a pequenos estudos com alguns resultados controversos, há evidências de 
que os medicamentos são benéficos e reduzem a taxa de crescimento aórtico 
e o betabloqueio é atualmente recomendado e geralmente iniciado no 
diagnóstico ou após documentação de dilatação aórtica significativa e/ou 
progressiva99,100. Além do estresse hemodinâmico na parede arterial, o 
interesse na última década mudou para a possibilidade de modificar a 
desregulação da via do TGFβ, uma vez que os BRA se mostraram eficazes 
em modelos de camundongos e resultados do estudo AIMS estão, pelo 
menos parcialmente, apoiando descobertas em humanos101,102. 

Existem evidências que os BRA devem ser administrados até à dose 
mais elevada tolerada e ao efeito hemodinâmico no exercício. Nenhuma 
evidência está disponível em outras condições raras, incluindo dados 
escassos na aortopatia da válvula aórtica bicúspide. Um único pequeno 
ensaio randomizado em pacientes com SED mostrou uma taxa reduzida de 
eventos vasculares no grupo tratado com o betabloqueador celiprolol, mas 
são necessários mais dados103. Muitos centros estão usando BRA 
rotineiramente no tratamento de pacientes mais jovens com aortopatia com 
base nesses estudos, onde os betabloqueadores continuam sendo a terapia 
principal em outras instituições e os BRA são usados em conjunto101,102. 

O exercício aeróbico moderado é seguro e deve ser incentivado em 
todos os pacientes, mas certas atividades não são recomendadas. Pacientes 
com aorta dilatada não competem em esportes de impacto ou em atividades 
onde a desaceleração súbita é um risco, eles não devem levantar pesos onde 
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for necessário esforço, pois isso pode induzir uma manobra de Valsalva 
associada a um aumento rápido e transitório da pressão arterial sistêmica na 
liberação. Os esportes radicais devem ser evitados, incluindo esportes de 
resistência extrema. Todas as drogas recreativas devem ser evitadas e fumar 
cigarros é desencorajado101,102. 

A gravidez é um risco para mulheres jovens com aorta dilatada. As 
alterações vasculares normais que ocorrem na gestação predispõem a uma 
maior dilatação da aorta e a dissecção da aorta torácica não é incomum. Por 
isso, é importante que todas as mulheres recebam aconselhamento pré-
gestação sobre os riscos. Qualquer mulher com aorta dilatada será submetida 
a uma ressonância magnética da aorta torácica no meio do trimestre e, se 
ocorrer dilatação adicional, discutiremos uma cesariana planejada, antes da 
data prevista para o parto. A cirurgia durante a gravidez pode ser indicada em 
certos casos104,105. 

Se a aorta for maior que 4,5 cm antes da gravidez, o risco de 
dissecção durante a gestação é considerado maior do que o risco de cirurgia 
e as pacientes podem discutir a cirurgia profilática com suas equipes clínicas. 
A contracepção apenas com progestagênio é recomendada e segura em 
todas as mulheres com problemas cardiovasculares104,105. 
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