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Resumo A compreensao dos aneurismas da aorta toracica (AAT) hoje ultrapassa o
conceito de dilatacdo anatdbmica e se consolida como uma area complexa, que
integra genética molecular, hemodindmica avancada e intervengbes
personalizadas. Historicamente negligenciada devido a sua natureza silenciosa, a
doenca adrtica toracica exige atualmente uma mudanca de perspectiva na triagem
e no manejo, fundamentada no reconhecimento de que a aorta ndo é um conduto
inerte, mas um orgao dindmico com propriedades elasticas e contrateis essenciais.
O mecanismo bioldgico central da doenca reside na degeneracdo da camada
média, onde a perda da integridade das células musculares lisas vasculares e a
fragmentacdo das fibras eldsticas comprometem a resisténcia a tracao,
predispondo o vaso a dilatagdo progressiva, disseccao ou ruptura catastréfica.
Evidéncias clinicas recentes demonstram que a abordagem multidisciplinar,
unindo a precisdo da imagem multimodal — como a angiotomografia e a
ressonancia magnética com fluxo quadridimensional — a avaliagdo genética
criteriosa, é determinante para a redugao da mortalidade pré-hospitalar. O cenario
terapéutico cresceu consideravelmente, indo além da vigilancia para incluir a
farmacoterapia com betabloqueadores e bloqueadores dos receptores de
angiotensina, além de técnicas cirurgicas e endovasculares de alta precisdo. As
implicagdes futuras apontam para uma medicina de precisdo, na qual a
identificacdo de variantes genéticas especificas, como as mutagcdes nos genes
FBN1, ACTA2 ou TGFBR, indicara o limiar exato para intervencoes profilaticas,
superando os critérios baseados puramente no didmetro aértico.

Palavras-chave: Aneurisma da aorta toracica. Aorta toracica. Aneurisma aortico.
Aterosclerose adrtica. Dissecacgao adrtica.

1. DEFINICAO E CRITERIOS DE DIAGNOSTICO FENOTIPICO

A caracterizagdo de um aneurisma da aorta toracica nao se limita a observacao de
uma dilatacdo. Trata-se de um processo patoldgico definido por uma expansio que
atinge um didmetro pelo menos 50% superior ao valor esperado para aquele
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segmento especifico, considerando as varidveis de idade e sexo do individuo. Essa
métrica, embora pareca puramente matematica, concentra implicagodes clinicas
profundas, pois estabelece o ponto de ruptura da homeostase vascular onde as
forcas de cisalhamento superam a capacidade de retracao elastica da parede
adrtica. A definicdo clinica exige que o profissional nao apenas identifique o
aumento volumeétrico, mas também classifique a lesdo quanto a sua morfologia —
sacular ou fusiforme —, localizagdo anatbmica precisa e, fundamentalmente, a
etiologia subjacente, que pode variar de processos degenerativos ateroscleréticos
a condicbes genéticas sindromicas.

A distingao entre os segmentos adrticos é relevante, uma vez que a aorta toracica e
a aorta abdominal possuem caracteristicas estruturais e bioldgicas diferentes.
Essas discrepancias apresentam origens embriolégicas divergentes. Enquanto a
aorta ascendente deriva em grande parte das células da crista neural, a aorta
descendente tem origem no mesoderma paraxial. Essa heterogeneidade celular
explica por que certas doencgas genéticas atacam preferencialmente a raiz adrtica,
enquanto o processo aterosclerdtico classico costuma ser mais agressivo nos
segmentos distais. A maioria dos diagndésticos de AAT ocorre de forma incidental,
em exames de imagem realizados por outras queixas, o que reforca a natureza
insidiosa da doenca. No entanto, em pacientes com sindromes conhecidas, a
deteccao precoce é o objetivo primario da vigilancia ativa.

A base microscdépica que sustenta a formagao do aneurisma na regiao toracica é a
degeneracao medial cistica. Este processo é marcado pelafragmentacao das fibras
elasticas e pela deplecao das células musculares lisas, resultando em espacgos
preenchidos por material mucoide que enfraguecem a tunica média. Em pacientes
com aortopatias genéticas, essas alteragcbes microscopicas refletem o
envelhecimento vascular acelerado, ocorrendo em décadas muito mais precoces
do que na populacao geral. A incidéncia reportada, embora estimada entre 6 a 10
casos por 100.000 pessoas ao ano, é frequentemente considerada uma
subestimativa da realidade clinica devido a alta taxa de mortalidade em eventos
agudos ndo diagnosticados.

2. PANORAMA EPIDEMIOLOGICO E A COMPLEXIDADE DOS SEGMENTOS
AORTICOS

Anatomicamente, a doencga adrtica é segregada para fins de conduta em
aneurismas da aorta toracica (AAT), aneurismas da aorta abdominal (AAA) e os
complexos aneurismas toracoabdominais (AATA). Os AATA representam um desafio
técnico particular, pois envolvem uma dilatagdo continua que cruza o hiato
diafragmatico, estendendo-se da cavidade toracica até os segmentos infra-renais.
Embora compartilhem fatores de risco comuns, como a hipertensao arterial
cronica e o tabagismo, o AAT e o AAA possuem cursos clinicos distintos, o que exige
protocolos de acompanhamento e critérios de intervencao diferenciados.
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O AAT abrange o territério que se inicia na valvula adrtica e termina na 122 vértebra
toracica. A distribuicao anatémica dessas lesdes nao é uniforme: cerca de 60% dos
aneurismas toracicos se concentram na raiz adrtica ou na aorta ascendente, areas
submetidas ao maior estresse pulsatil do ventriculo esquerdo. O arco adértico, com
sua estrutura complexa e emergéncia de vasos supra-aorticos, é afetado em
aproximadamente 10% dos casos. E importante notar que a doenca adrtica
raramente € um evento isolado. Em cerca de 20% dos pacientes, ha uma
coexisténcia de aneurismas toracicos e abdominais, o que obriga a equipe médica
a realizar uma avaliagao sistémica de toda a extensao da aorta.

A natureza silenciosa do AAT contribui para uma epidemiologia de risco, onde a
primeira manifestagcdo pode ser a ruptura ou a dissecgao aguda, condicdes com
taxas de mortalidade pré-hospitalar extremamente elevadas. A auséncia de
diretrizes de triagem populacional em larga escala para AAT, ao contrario do que
ocorre com o AAA em certos grupos, torna o diagndstico dependente da suspeicao
clinica baseada no histérico familiar ou na presenca de estigmas fisicos de doencas
do tecido conjuntivo. O acompanhamento regular de pacientes com dilatagdes
submétricas é a Unica estratégia eficaz para evitar a progressao para eventos fatais.

3. CLASSIFICAGAO ANATOMICA E PERFIL DE RISCO NOS ANEURISMAS DA
AORTA TORACICA

ATabela 1 apresenta ndo apenas a extensdo anatdmica de cada tipo de aneurisma,
mas também seus principais fatores de risco e de complicacgao.

Segmento Extensao Prevaléncia Fat.or de P"mflpalﬂ
e n . . Risco Complicacao
Adrtico Anatomica Relativa .
Dominante Aguda
Davalvula adrtica Genética Dissecgao
Raiz Aodrtica / Tipo A/
aiz hortica a artéria ~60% (Marfan/VAB), Ip.O.A .
Ascendente . . . ~ Insuficiéncia
braquiocefalica Hipertensao .
Adrtica
Acidente
Entre a Vascular
braquiocefalica e Aiterosclerose, Cerebral
Arco Aorti ~10% Di 0
rco Adrtico a subclévia 0 |ss<,ac‘goes (AVC),
prévias .
esquerda Isquemia de
membros
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= a . Fator de Principal
Segmento Extensao Prevaléncia . -p -
e n . . Risco Complicacao
Aértico Anatdomica Relativa .
Dominante Aguda
L . ~ Disseccéo
Da subclavia Hipertensao .
Aorta . . TipoB/
esquerda ao hiato ~30% arterial,
Descendente : ‘o . Ruptura
diafragmatico Tabagismo
pleural
~ Isquemia
~ Degeneracao ‘q
. Extenséo . visceral e
Toracoabdominal . ., medial,
multissegmentar Variavel . medular,
(AATA) . o aortopatias . s
transdiafragmatica o insuficiéncia
familiares renal

4. BASES MOLECULARES E MECANISMOS DA DEGENERAGAO MEDIAL

A caracteristica patognoménica que define a evolugado dos aneurismas da aorta
toracica reside na degeneragcdo medial cistica, um processo histopatolégico
complexo que desestrutura a integridade da parede vascular. Esse fenédmeno é
marcado pela deplecdo das células musculares lisas vasculares (vVSMCs),
acompanhada por defeitos profundos na conformacéao das fibras de colageno e
uma fragmentacao sistematica das fibras elasticas. Concomitantemente, observa-
se 0 acUmulo deletério de proteoglicanos no espaco intersticial da tunica média, o
que compromete a biomecéanica do vaso.

Em condicoes de normalidade, a aorta é organizada em trés camadas distintas: a
intima, composta por uma monocamada de células endoteliais; a média, que
sustenta a carga pressoérica através de fibras elasticas e colagenas; e a adventicia,
rica em tecido conjuntivo e vasa vasorum para suporte nutricional. Nas vSMCs de
uma aorta higida, a producao da matriz extracelular (MEC) garante que proteinas
como a elastina e o colageno mantenham a complacéncia e a resisténcia a tragao
necessarias para absorver o fluxo sistélico pulsatil e redistribui-lo durante a
diastole.

A disfungao das vSMCs surge como o fator determinante na origem e na progressao
da dilatagcdo aneurismatica. Durante o curso da doencga, ocorre uma alteragao no
equilibrio fenotipico dessas células, que se alteram de um estado contratil —
essencial para a mecanotransdugdo e manutengao da integridade estrutural —
para um fendtipo sintético e proliferativo. Esse fendtipo sintético esta associado a
secrecao exacerbada de enzimas proteoliticas, que degradam a MEC e precipitam
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a instabilidade tecidual, resultando em migracao celular desordenada e apoptose.
Comparativamente, enquanto o aneurisma de aorta abdominal (AAA) apresenta
uma destruicao generalizada e substituicdo fibrocolagena, o aneurisma de aorta
toracica (AAT) é caracterizado por uma desorganizacdo mais especifica e
fragmentacao das fibras elasticas mediais.

5. SINDROME DE MARFAN: O PAPEL DA FIBRILINA-1 E DA SINALIZAGAO DE TGF-
B

A Sindrome de Marfan (SMF) constitui uma desordem autossémica dominante do
tecido conjuntivo, com uma prevaléncia estimada entre 2 a 3 para cada 10.000
individuos. A etiologia primaria da SMF esta vinculada a mutacdes no gene FBN1,
localizado no cromossomo 15g21.1, que codifica a fibrilina-1. Esta glicoproteina é
um componente estrutural indispensavel das microfibrilas que compdem a matriz
extracelular, sendo responsavel por oferecer suporte de forgca aos tecidos,
especialmente na tunica média e adventicia da aorta. Até o momento, foram
catalogadas mais de 1.800 mutacoes nesse gene, apresentando diferentes niveis
de penetrancia e expressividade clinica.

Embora a hereditariedade siga um padrao autossémico dominante, cerca de um
terco dos casos decorre de mutagdes de novo, onde nao ha histérico familiar
prévio. As repercussodes sistémicas da SMF sao vastas, afetando os sistemas
musculoesquelético, ocular e cardiovascular. No ambito cardiovascular, as
manifestacdes mais graves incluem a formacao de aneurismas no seio de Valsalva
e na aorta toracica descendente, além do prolapso da valvula mitral. A tortuosidade
adrtica, embora menos frequente, é reconhecida como um indicador de
progndstico reservado e desfechos clinicos desfavoraveis.

A fisiopatologia da dilatacao adrtica na SMF envolve a ativagcao aumentada do fator
transformador de crescimento 1 (TGF-B1). O aumento da sinalizacdo de SMAD2
contribui para a apoptose das vSMCs e inibe a capacidade regenerativa do tecido
aortico. Estudos experimentais indicam que o uso de doxiciclina pode atenuar a
protedlise induzida por metaloproteinases de matriz (MMP), sugerindo um
potencial terapéutico superior aos betabloqueadores em certos contextos por
normalizar a rigidez e a contratilidade muscular do vaso. A forma neonatal da
sindrome é particularmente agressiva, com insuficiéncias valvulares graves e uma
mortalidade préxima a 95% no primeiro ano de vida devido a insuficiéncia cardiaca
congestiva. A Tabela 2 mostra a estratificagcao terapéutica e limiares cirdrgicos na
sindrome de Marfan (SMF).
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Tabela 2 - Estratificagdo terapéutica e limiares cirdrgicos na sindrome de Marfan

(SMF)
Nivel de
Categoria de |[|Descricao da Conduta - Critério de
Intervencao Clinica Recomendagao Medicao / Gatilho
¢ (ACC/AHA) ¢
Betabloqueadores ou
Bloqueadores dos Diagndstico inicial
Manejo Receptores de Classe | ou evidéncia de
Farmacoldgico || Angiotensina (BRA) em dilatacao
doses maximas progressiva.
toleradas.
Ecocardiograma
) 'g Anual, se os
. transtoracico (ETT) .
Vigilanciapor || . . . ) diametros
inicial, repetidoem 6 Classe |
Imagem i permanecerem
meses para avaliar taxa L
) estaveis.
de crescimento.
Substituicdo da raiz da
Reparo A .
L. aorta e aorta Didmetro da raiz da
Cirargico Classe |
N ascendente por enxerto aorta=5,0cm.
Eletivo
valvar composto (CVG).
Didmetro=4,5cm
- Considerar cirurgia + Histéria familiar
Intervencao . . .
] profilatica em centros Classe lla de dissecg¢do ou
Antecipada . .
de exceléncia. crescimento = 0,3
cm/ano.
L. Presenca de
Teste genético para "
. caracteristicas
L variantes FBN1 e . .
Avaliacao sindrbmicas ou
L rastreamento de Classel/lla .
Genética morte subita

familiares de primeiro
grau.

inexplicavel na
familia.
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6. SINDROME DE LOEYS-DIETZ: AGRESSIVIDADE VASCULAR E MANEJO
PRECOCE

A Sindrome de Loeys-Dietz (SLD) representa uma aortopatia autossdmica
dominante rara, decorrente de mutacdes nos receptores do fator de crescimento
transformador beta (TGFBR1 e TGFBR2), além dos genes SMAD3, TGFB2 e TGFB3.
Caracteriza-se por um envolvimento sistémico que inclui malformagodes
craniofaciais, anormalidades neurolégicas e uma fragilidade vascular acentuada.
Os fenétipos da SLD séao classificados em cinco tipos de acordo com a gravidade,
sendo o tipo 1 o espectro clinico mais critico.

Diferente de outras condicdes, a SLD apresenta um risco de disseccéo
significativamente mais elevado em idades precoces e com didmetros adrticos
menores, muitas vezes sem uma dilatagcao prévia exuberante. A sobrevida média
estimada para esses pacientes é de aproximadamente 37 anos, com a mortalidade
sendo motivada por disseccoes adrticas toracicas ou abdominais e hemorragias
cerebrais. Além da aorta, a tortuosidade arterial difusa e os aneurismas em vasos
intracranianos e ramos do pescog¢o sdo achados frequentes que exigem uma
triagem abrangente da cabeca a pelve por meio de angiotomografia ou ressonancia
magnética.

Devido a propensao para eventos agudos catastréficos, as diretrizes sugerem
limiares mais baixos para intervencao cirurgica profilatica na SLD. Em pacientes
com mutacoes em TGFBR1 ou TGFBR2 e caracteristicas de alto risco — como
histérico familiar de dissecgao ou crescimento adrtico superior a 0,3 cm por ano —
, a substituicdo da raiz da aorta é recomendada quando o didmetro atinge = 4,0 cm.
Para individuos sem esses agravantes ou com mutagcdées em SMAD3 ou TGFB2, o
limiar cirdrgico é estabelecido em = 4,5 cm. O manejo clinico segue o protocolo de
uso de betablogueadores ou BRA para reduzir o estresse hemodinamico, embora a
cirurgia permaneca como base na prevengao da ruptura.

7. SINDROME DE EHLERS-DANLOS VASCULAR: FRAGILIDADE TECIDUAL E
DESAFIOS PROGNOSTICOS

A Sindrome de Ehlers-Danlos (SED), por sua vez, compreende um grupo
heterogéneo de desordens do tecido conjuntivo originadas por defeitos no
metabolismo do colageno. Entre os 13 subtipos catalogados pela classificacao
internacional, a variante vascular — anteriormente denominada SED tipo IV —
destaca-se pelo prognéstico severamente reservado. Esta condicao é o resultado
de mutagdes autossémicas dominantes no gene COL3A7, responsavel pela
codificacao da cadeia alfa-1 do colageno tipo lll. Esta proteina € um componente
estrutural indispensavel em 6rgaos ocos e vasos de médio e grande calibre,
constituindo entre 5% e 20% do conteudo colageno total do organismo humano.

Diferente das formas classicas de SED, a variante vascular ndo apresenta
hiperextensibilidade cutdnea marcante, embora a pele seja frequentemente
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translicida, permitindo a visualizagao nitida de veias superficiais. A gravidade
clinica reside na propensao a disseccoOes arteriais espontineas e rupturas de
érgaos, como o trato gastrointestinal e o Utero, frequentemente em idades
precoces. A expectativa de vida é reduzida, com a idade mediana de dbito situada
em torno dos 50 anos, sendo que 80% dos pacientes experimentam um evento
vascular grave até a quarta década de vida.

O manejo clinico da SED vascular é complexo devido a extrema fragilidade dos
tecidos, o que eleva substancialmente o risco de complicagbes hemorragicas
durante intervengbes cirurgicas. As diretrizes atuais enfatizam o controle
pressorico rigoroso e a vigilancia por imagem da cabeca a pelve, visando identificar
precocemente dilatagcdes em artérias renais, mesentéricas e iliacas. Embora faltem
evidéncias robustas para o uso generalizado de bloqueadores dos receptores de
angiotensina, estudos com o celiprolol — um antagonista -1 com propriedades
agonistas (-2 parciais — sugerem uma extensdo potencial do tempo livre de
complicacdes vasculares.

8. GENETICA DOS ANEURISMAS FAMILIARES: DISFUNGAO DO APARELHO
CONTRATIL

Os aneurismas familiares da aorta toracica representam aproximadamente 20%
dos casos de doencga adrtica na auséncia de estigmas sindromicos classicos. O
centro fisiopatolégico desta condicdo reside em mutagdes que afetam
componentes criticos do aparelho contratil das células musculares lisas
vasculares (VSMCs), especificamente nos genes MYLK, ACTA2, MYH11 e PRKG1. A
funcao contratil da aorta é dependente da interagao precisa entre filamentos de
alfa-actina e B-miosina. Qualquer prejuizo nessa dindmica reduz a capacidade do
vaso de responder adequadamente as variagcbes de pressao pulsatil,
desencadeando o processo de dilatagao.

O gene ACTAZ2 é o marcador mais frequentemente mutado, respondendo por até
21% dos casos familiares. Pacientes portadores dessas variantes apresentam um
risco elevado de dissecgbes aodrticas (cerca de 88% dos eventos adrticos na
linhagem), muitas vezes ocorrendo em didmetros inferiores a 5 cm. Além disso,
mutacdes no ACTA2 estao associadas a uma vasculopatia sistémica que inclui
doenca arterial coronariana prematura, acidentes vasculares cerebrais isquémicos
e a doenca de Moyamoya. Outro gene relevante, o PRKG1, codifica a proteina
quinase PKG-1. Mutacdes de ganho de funcdo neste gene resultam em um
relaxamento excessivo das vSMCs e reducdo da fosforilacdo da cadeia leve de
miosina, predispondo a dissec¢des agudas ja na segunda década de vida.

O padrao de heranca é predominantemente autossdémico dominante, com
penetrancia e expressividade varidveis entre os membros da mesma familia. Devido
a taxa de crescimento mais acelerada desses aneurismas em comparagao as
formas esporadicas, as diretrizes recomendam o teste genético em cascata para
todos os parentes de primeiro grau, especialmente se o diagnéstico no paciente
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indice ocorrer antes dos 60 anos. A cirurgia profilatica deve ser considerada com
limiares mais baixos, especialmente em familias com histérico de morte subita ou
disseccoes precoces. A Tabela 3 destaca as associagdes genotipicas e fendtipos
vasculares nos aneurismas familiares.

Tabela 3 - AssociagOes genotipicas e fendtipos vasculares nos aneurismas
familiares

. . Manifestacoes Risco de
Gene Proteina Mecanismo de L . ~
. ~ Extraaodrticas Disseccao
Mutado| Afetada Disfuncao
Comuns Aguda
. Doenca
. Comprometimento ; Elevado,
Alfa-actina - coronariana . .
, da contragcdoem inclusive em
ACTA2 || do musculo precoce, .
i resposta ao pulso didmetros < 5,0
liso . Moyamoya,
pressorico. cm.

livedo reticular.

Disfuncéao vesical|| Predisposicao

Quinase de Reducéo da i .
) L e gastrointestinal|| acentuadaa
MYLK || cadeialeve fosforilacdo da i .
. . (em modelos disseccbes
de miosina miosina ll. . . o
experimentais). toracicas.
, Inexistentes ou i
Proteina Aumento na . Muito alto;
uinase tipo | atividade de minimas; inicio precoce
PRKG1 || fenotipo ,
dependente relaxamento do (a partirdos 17
puramente
de cGMP vSMC. anos).
vascular.
) , . Associado a
Cadeia Defeito estrutural no || Persisténcia do aneurismas
MYH11 || pesada da B-|| filamento grosso do canal arterial fOrAcicos
miosina sarcOmero. (PDA).

progressivos.

9. VALVULA AORTICA BICUSPIDE (VAB) E AORTOPATIA ASSOCIADA

A valvula adrtica bicuspide (VAB) constitui a malformagao cardiaca congénita de
maior incidéncia, afetando até 2% da populacdo mundial, com uma clara
predominancia no sexo masculino. Embora frequentemente associada a estenose
ou insuficiéncia valvar, a VAB esta intrinsecamente ligada ao desenvolvimento de
aneurismas da aorta ascendente, processo que ocorre em 20% a 30% dos
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pacientes acometidos. A patogénese é multifatorial, unindo uma predisposicao
genética subjacente ao estresse hemodindmico crénico gerado pelo fluxo
sanguineo assimétrico e turbulento através da valvula malformada.

Esse fluxo de alta velocidade impde uma forga de cisalhamento desproporcional na
concavidade da aorta ascendente, resultando em alteragdes celulares especificas,
como o aumento da expressdo de metaloproteinases de matriz (MMP-2) e a
apoptose de vSMCs. Embora o risco de dissecgdo adrtica em pacientes com VAB
seja oito vezes superior ao da populagao geral, o risco absoluto anual permanece
relativamente baixo, estimado em 0,03%. No entanto, apds os 50 anos, essa
incidéncia aumenta significativamente, tornando o monitoramento rigoroso
essencial.

As diretrizes atuais preconizam o rastreamento ecocardiografico de todos os
parentes de primeiro grau de individuos com VAB, dada a taxa de agrupamento
familiar de aproximadamente 9%. O progndstico a longo prazo é geralmente
favoravel em termos de sobrevida, mas a morbidade é substancial, frequentemente
exigindo intervencgdes cirdrgicas para substituicao valvar ou reparo adrtico devido a
dilatacao progressiva.

10. ANEURISMAS ESPORADICOS E O IMPACTO DOS FATORES DE RISCO
DEGENERATIVOS

Apesar do avango nas associagbOes genéticas, uma parcela significativa das
aortopatias toracicas nao possui uma etiologia hereditaria ou sindrémica
prontamente identificavel, sendo classificadas como aneurismas esporadicos ou
degenerativos. Nestes casos, a origem da dilatacao é impulsionada por uma
combinacao de fatores de risco sistémicos, entre os quais a hipertensao arterial e
a idade avancada ocupam posicoes de destaque no agravamento da integridade
vascular. A hipertensao sistémica atua como um elemento propulsor da formacéao
do aneurisma e é reconhecida como a etiologia mais prevalente para a disseccgao
aguda da aorta toracica, em virtude do estresse mecanico ininterrupto exercido
contra a parede do vaso.

A senescéncia vascular manifesta-se através da degeneragdo progressiva da
lAmina elastica, um processo considerado o precursor histolégico para o
enfraquecimento da média e subsequente formacao de aneurismas. Além da
pressao arterial, outros habitos e condi¢des clinicas, como o tabagismo crénico, a
aterosclerose sistémica e a doenca pulmonar obstrutiva crénica, contribuem para
a aceleracao do dano estrutural adrtico. Nas moléculas, variantes genéticas
pontuais podem modular a suscetibilidade individual. Estudos identificaram que
alelos especificos do gene THBS2 aumentam o risco de formacao de aneurismas
toracicos em pacientes hipertensos, enquanto variantes nos genes HSPA8, GPX1,
AGT e TNF parecem exercer um papel protetor contra essa dilatacéo.
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Os hormonios vasorreguladores também desempenham funcgdes criticas, com a
angiotensina ll surgindo como um mediador central tanto na hipertensdo quanto na
patologia aneurismatica. Evidéncias em modelos experimentais demonstram que
a exposicao prolongada a angiotensina Il estd associada a degeneracao da ldmina
elastica e a formacao de dilatagcbes, embora os mecanismos biolégicos sejam
diferentes entre os segmentos toracico e abdominal da aorta. O controle
farmacoldgico agressivo desses fatores é a base do tratamento, com diretrizes
estabelecendo metas de pressao arterial rigorosas, inferiores a 130/80 mmHg,
priorizando o uso de betabloqueadores e bloqueadores dos receptores de
angiotensina (BRA) para reduzir a progressao do dano. A Tabela 4 mostra os fatores
de risco e as estratégias de modificagao clinica.

Tabela 4 - Base dos fatores de risco e das estratégias de modificagao clinica

Fator Mecanismo de Injuria|| Meta Terapéutica || Recomendacgao
Influenciador Vascular ou Intervencao (ACC/AHA)
Estresse mecéanico
Hipertensao pulsatil e ativacao de || Pressao Arterial < Classe |
Arterial vias de sinalizacao de 130/80 mmHg.
angiotensinalll.
Promocéo de
inflamacéo sistémica e|| Cessagao tabagica
Tabagismo aceleracao da definitiva e Classe |
degradacédo de imediata.
elastina.
- Estatinas de
Formacao de placas e
T . - moderada a alta
Dislipidemia / ulceracdes que ) )
. intensidade + Classe lla
Aterosclerose fragilizam a parede . i
o Aspirina em baixa
aodrtica.
dose.
Degeneracio natural e
g ¢ . Vigilancia por
fragmentacéao da i
Idade . co imagem a cada 6 ou
lAmina elastica ) Classe |
Avancada ) . 12 meses apods o
relacionada a . o
. diagnostico.
senescéncia.
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11. TECNOLOGIAS DE IMAGEM E A PRECISAO NO DIAGNOSTICO

O acompanhamento e o diagndéstico preciso dos aneurismas da aorta toracica
exigem uma abordagem multimodal, na qual cada tecnologia de imagem oferece
contribuicdes especificas para a compreensido da extensdo da doenca. A
ecocardiografia transtoracica (ETT) permanece como o método de triagem inicial,
sendo particularmente eficaz na visualizacdo da raiz da aorta e do segmento
proximal da aorta ascendente. Porém, o ETT apresenta limitagdes na avaliagcao da
aorta ascendente média e distal, do arco adrtico e da aorta descendente em
pacientes adultos, dreas onde a janela acustica é frequentemente subdtima. A
ecocardiografia transesofagica (ETE), por sua natureza invasiva, é reservada para
contextos intraoperatdrios ou situagbes de emergéncia onde a visualizagcao
detalhada de dissecgoes ou valvopatias é urgente.

A angiotomografia computadorizada (angio-TC) se consolidou como referéncia
para a avaliagdo abrangente de toda a extensao aodrtica. Através de protocolos
controlados por eletrocardiograma e reconstrugoes multiplanares pelo método
duplo obliguo, a TC permite a medigao rigorosa e reprodutivel do didmetro adrtico,
corrigindo as distorgbes causadas pela tortuosidade do vaso. Esta modalidade é
indispensavel para identificar estados agudos, como hematomas intramurais e
Ulceras penetrantes, além de auxiliar no planejamento cirurgico ao detalhar o
sistema arterial coronariano, muitas vezes dispensando a necessidade de
angiografia invasiva pré-operatdria.

A angiografia por ressonancia magnética (ARM) oferece uma alternativa valiosa,
especialmente para pacientes jovens que necessitam de vigilAncia frequente,
devido a auséncia de radiacao ionizante. Além da morfologia, a ARM com realce por
gadolinio é a modalidade preferida para o diagndstico de aortites inflamatorias,
revelando edemas e espessamentos na parede do vaso. Em casos de atividade
inflamatdria persistente ou monitoramento da resposta terapéutica em vasculites,
a tomografia por emissao de pdsitrons (FDG-PET) tem demonstrado utilidade ao
identificar células metabolicamente ativas na parede vascular, embora a
diferenciacdo entre placas de ateroma e inflamacdo ativa exija interpretacéo
cautelosa em idosos. O comparativo de eficacia e aplicagcado dos métodos de
imagem se encontram na Tabela 5.

Tabela 5 - Comparativo de eficacia e aplicacao dos métodos de imagem

. Principais Desvantagens e Indicacao
Modalidade P L. g~ ¢ .
Vantagens Limitacoes Preferencial
Baixo custo, ampla . i L
) . Campo de visado Triagem inicial e
disponibilidade, oy
ETT L limitado para aorta || acompanhamento de
avaliacao valvar . . .
i distal e arco. rotina da raiz adrtica.
funcional.
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Principais Desvantagens e Indicacao

Modalidad
cdatidade Vantagens Limitacoes Preferencial

Rapidez, viséo s . S
L ) Radiacao ionizante e || Planejamento cirurgico
tridimensional, alta

Angio-TC risco de nefropatia e diagnéstico de

resolucao . )
. por contraste iodado.|| sindromes agudas.
anatomica.

Contraindicada em

Excelente contraste . o
pacientes com Vigilancia a longo prazo

tecidual, auséncia

ARM L certos implantes; |[em pacientesjovensou
de radiacao )
. tempo de exame com aortite.
ionizante.
longo.
. L Alto custo e ,
Avaliacdo qualitativa . Monitoramento de
. dificuldade em
da atividade . i resposta ao tratamento
PET-CT . . distinguir
inflamatoria e em doencgas
aterosclerose de . o
celular. i inflamatarias.
aortite.

12. PADRONIZAGCAO DA MEDIGAO AORTICA E CRITERIOS DE INTERVENGAO

Um dos maiores desafios na gestdo dos AAT é a discrepancia frequente nas
medicdes obtidas entre diferentes modalidades ou examinadores. Essas variagdes
decorrem de técnicas nao padronizadas, como a medicao realizada na sistole
versus diastole, ou a inclusdo ou exclusdo das paredes adrticas no calculo do
didmetro. As diretrizes da American Society of Echocardiography (JASE)
recomendam a técnica da "borda anterior a borda anterior" para adultos no ETT,
enquanto na TC e na RM, a pratica comum utiliza o método de "borda interna a
borda interna". E comum uma variacdo de 2 a 3 mm entre as modalidades, o que
pode impactar significativamente a decisao clinica sobre 0 momento do reparo
operatorio.

Para aneurismas de aorta ascendente ou da raiz adrtica de origem degenerativa, a
intervencao cirdrgica é recomendada quando o didmetro atinge = 5,5 cm. No
entanto, o crescimento rapido — definido como um aumento de = 0,5 cm em um
Unico ano ou = 0,3 cm ao ano por dois anos consecutivos — também constitui um
gatilho para a cirurgia profilatica, independentemente do didmetro absoluto. Em
pacientes com funcdo renal comprometida, estratégias de reducido de contraste
em exames transversais ou o0 uso de sequéncias de ressonancia sem contraste se
tornam essenciais para garantir a seguranga sem sacrificar a precisao diagndstica.
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13. ESTRATEGIAS DE MANEJO CLINICO E TERAPIAMEDICAMENTOSA DE ROTINA

O tratamento medicamentoso dos aneurismas da aorta toracica (AAT) fundamenta-
se na reducdo das forgcas hemodindmicas que incidem sobre a parede vascular,
visando retardar a progressao da dilatacao e prevenir eventos agudos catastroficos.
A hipertensao sistémica exerce um papel central tanto na origem quanto no
aumento da patologia adrtica, atuando como um fator agravante mesmo em
pacientes com predisposicao genética ou malformacdes congénitas. Dessa forma,
o controle pressérico agressivo € necessario, utilizando-se frequentemente a
combinacao de multiplas classes farmacolégicas para atingir os niveis tensionais
recomendados pelas diretrizes internacionais.

Em populacdes jovens portadoras de doencas adrticas hereditarias, como a
Sindrome de Marfan (SMF), a hipertensdao pode nao ser a manifestacao
predominante, porém, a reducao do estresse de cisalhamento permanece como o
objetivo terapéutico primario. O uso de betabloqueadores é preconizado, sendo
iniciado preferencialmente no momento do diagndstico ou assim que a dilatagcao
adrtica progressiva € documentada. Nas ultimas décadas, o foco cientifico
expandiu-se para a modulacao da via do fator transformador de crescimento beta
(TGFB). Os bloqueadores dos receptores de angiotensina (BRA) demonstraram
eficacia em retardar o crescimento adrtico em modelos experimentais e em
ensaios clinicos humanos, como o estudo AIMS, sendo recomendada a titulagao
até a dose maxima tolerada para otimizar o efeito protetor, inclusive durante o
esforgo fisico.

A evidéncia clinica para outras condi¢des, como a Sindrome de Ehlers-Danlos
(SED) vascular e a aortopatia associada a valvula adrtica bicuspide (VAB), ainda é
menos robusta devido a raridade dessas condicdes ou a escassez de ensaios
randomizados de grande porte. No entanto, pequenos ensaios indicam que 0 uso
de betabloqueadores especificos, como o celiprolol, pode reduzir a taxa de eventos
vasculares na SED vascular. Atualmente, a pratica clinica adota o uso combinado
de betabloqueadores e BRA para potencializar a protecdo da parede arterial,
adaptando a prescricao as necessidades hemodindmicas e tolerancia de cada
paciente. Protocolo de terapia farmacolégica e metas hemodindmicas sao
registrados na Tabela 6.
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Tabela 6 - Protocolo de terapia farmacolégica e metas hemodindmicas de
aneurismas da aorta toracica

. Meta e
Classe Mecanismo de . 5 . ~
. ~ L. Indicacao Especifica|| Observagoes
Farmacolodgica Acao Principal ..
Clinicas
Reducéao da Iniciar no
frequéncia Primeira linha em diagndstico;
Betabloqueadores || cardiacae do SMF, VAB e AAT titular para
inotropismo degenerativo. reduzir o estresse
(dP/dt). de pulso.
Antagonismo da Dose maxima

SMF e pacientes

i tolerada para
intolerantes a

Bloqueadores de || angiotensinalle

R t BRA dulagédod feit tet
eceptores ( ) mo'u acaoda betabloqueadores. e e! oAprc? etor

via TGFB. sistémico.

Intensidade

Estabilizacdo de

_ || AAT esporadico com || moderada a alta
placas e reducao

Estatinas . : evidéncia de se houver
dainflamacéo -
aterosclerose. ulceracao
vascular. o
aodrtica.
Reducao da .
L. . . GA . Controle de Meta rigorosa de
Anti-hipertensivos resisténcia i - i . i
. hipertensao arterial || pressao arterial <
Gerais vascular . .
. sistémica associada.| 130/80 mmHg.
periférica.

14. PRESCRIGAO DE ATIVIDADE FiSICA E MODIFICAGOES NO ESTILO DE VIDA

A orientacdo quanto a atividade fisica € um componente importante do cuidado
longitudinal, exigindo um equilibrio entre os beneficios cardiovasculares do
exercicio e o risco de elevagao subita da pressao intra-adrtica. O exercicio aerébico
de intensidade moderada é geralmente considerado seguro e deve ser incentivado
para a manutencao da saude metabdlica e vascular. Porém, restricoes rigorosas
sdo aplicadas a modalidades que envolvem impacto significativo ou risco de
desaceleracao subita, as quais podem precipitar a disseccdo em vasos ja
fragilizados.

Atividades que exigem levantamento de cargas pesadas ou esforgcos isométricos
intensos sao contraindicadas, uma vez que frequentemente induzem a manobra de
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Valsalva. Esta manobra provoca um aumento rapido e transitdrio da pressao arterial
sistémica no momento da liberagao do esforgo, criando um pico de estresse sobre
o aneurisma. Da mesma forma, esportes radicais e modalidades de resisténcia
extrema devem ser evitados para minimizar flutuacdées hemodinamicas perigosas.
Além da atividade fisica, a cessacdo do tabagismo e a abstencido de drogas
recreativas sao medidas relevantes, dado que o fumo e substancias
simpatomimeéticas aceleram a degradacao tecidual e elevam o risco de ruptura.

15. DESAFIOS HEMODINAMICOS E GESTAO DO RISCO NA GRAVIDEZ

A gestacao representa um periodo de vulnerabilidade extrema para mulheres com
dilatacao adrtica, devido as profundas alteragbes fisioldgicas e hormonais que
predispdoem a maior fragilidade da parede do vaso. O aumento do débito cardiaco
e a remodelacao vascular gestacional elevam o risco de dissecg¢ao aguda, evento
que ocorre com frequéncia desproporcional neste grupo. Consequentemente, o
aconselhamento pré-concepcional detalhado é indispensavel para discutir os
riscos materno-fetais e estabelecer uma estratégia de monitoramento.

Durante o periodo gestacional, recomenda-se a realizagcado de acompanhamento
por imagem, preferencialmente por ressonancia magnética sem contraste no
segundo trimestre, para avaliar qualquer expansdo adicional da aorta. Caso seja
detectada uma dilatacao significativa, a equipe multidisciplinar deve planejar uma
cesariana programada para evitar o estresse hemodinamico do trabalho de parto.
Em situagdes onde o didmetro adrtico excede 4,5 cm antes da concepgao, o risco
de disseccao durante a gravidez é frequentemente considerado superior ao risco
cirdrgico, justificando a discussao sobre a necessidade de reparo profilatico prévio.
Em relacao a contracepcao apds o parto ou para planejamento, métodos baseados
exclusivamente em progestagénios sao considerados seguros e recomendados
para mulheres com patologias cardiovasculares complexas. A Tabela 7 traz as
diretrizes de manejo obstétrico em mulheres com aortopatias.

Tabela 7 - Diretrizes de manejo obstétrico em mulheres com aortopatias

Critériode
Etapa Clinica || Acao Recomendada L Justificativa Clinica
Decisao
. Aconselhamento e . Considerar cirurgia
Pré- o ) Diédmetro > 4,5 e
concepcio avaliagcao porimagem cm profilatica antes da
P¢ (TC/RM). ' gestacio.
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; Critériode ;
Etapa Clinica | Acao Recomendada e Justificativa Clinica
Decisao
o No meio do Monitorar a taxa de
. RM de aorta toracica . L
Gestacional segundo crescimento adrtico
sem contraste. .
trimestre. sob estresse.
Se houver . .
) - Evitar picos
dilatacao

hipertensivos do
trabalho de parto.

Parto Cesariana planejada. .
adicional ou

didmetro critico.

Seguranca
. Em todas as .
Uso de progestagénio cardiovascular e

. pacientes com Lo

isolado. . eficacia

risco vascular. .
contraceptiva.

Contracepcao
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