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Resumo A compreensão dos aneurismas da aorta torácica (AAT) hoje ultrapassa o 
conceito de dilatação anatômica e se consolida como uma área complexa, que 
integra genética molecular, hemodinâmica avançada e intervenções 
personalizadas. Historicamente negligenciada devido à sua natureza silenciosa, a 
doença aórtica torácica exige atualmente uma mudança de perspectiva na triagem 
e no manejo, fundamentada no reconhecimento de que a aorta não é um conduto 
inerte, mas um órgão dinâmico com propriedades elásticas e contráteis essenciais. 
O mecanismo biológico central da doença reside na degeneração da camada 
média, onde a perda da integridade das células musculares lisas vasculares e a 
fragmentação das fibras elásticas comprometem a resistência à tração, 
predispondo o vaso à dilatação progressiva, dissecção ou ruptura catastrófica. 
Evidências clínicas recentes demonstram que a abordagem multidisciplinar, 
unindo a precisão da imagem multimodal — como a angiotomografia e a 
ressonância magnética com fluxo quadridimensional — à avaliação genética 
criteriosa, é determinante para a redução da mortalidade pré-hospitalar. O cenário 
terapêutico cresceu consideravelmente, indo além da vigilância para incluir a 
farmacoterapia com betabloqueadores e bloqueadores dos receptores de 
angiotensina, além de técnicas cirúrgicas e endovasculares de alta precisão. As 
implicações futuras apontam para uma medicina de precisão, na qual a 
identificação de variantes genéticas específicas, como as mutações nos genes 
FBN1, ACTA2 ou TGFβR, indicará o limiar exato para intervenções profiláticas, 
superando os critérios baseados puramente no diâmetro aórtico.  

Palavras-chave: Aneurisma da aorta torácica. Aorta torácica. Aneurisma aórtico. 
Aterosclerose aórtica. Dissecação aórtica. 

 

1. DEFINIÇÃO E CRITÉRIOS DE DIAGNÓSTICO FENOTÍPICO 

A caracterização de um aneurisma da aorta torácica não se limita à observação de 
uma dilatação. Trata-se de um processo patológico definido por uma expansão que 
atinge um diâmetro pelo menos 50% superior ao valor esperado para aquele 
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segmento específico, considerando as variáveis de idade e sexo do indivíduo. Essa 
métrica, embora pareça puramente matemática, concentra implicações clínicas 
profundas, pois estabelece o ponto de ruptura da homeostase vascular onde as 
forças de cisalhamento superam a capacidade de retração elástica da parede 
aórtica. A definição clínica exige que o profissional não apenas identifique o 
aumento volumétrico, mas também classifique a lesão quanto à sua morfologia — 
sacular ou fusiforme —, localização anatômica precisa e, fundamentalmente, a 
etiologia subjacente, que pode variar de processos degenerativos ateroscleróticos 
a condições genéticas sindrômicas. 

A distinção entre os segmentos aórticos é relevante, uma vez que a aorta torácica e 
a aorta abdominal possuem características estruturais e biológicas diferentes. 
Essas discrepâncias apresentam origens embriológicas 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 doenças genéticas atacam preferencialmente a raiz aórtica, 
enquanto o processo aterosclerótico clássico costuma ser mais agressivo nos 
segmentos distais. A maioria dos diagnósticos de AAT ocorre de forma incidental, 
em exames de imagem realizados por outras queixas, o que reforça a natureza 
insidiosa da doença. No entanto, em pacientes com síndromes conhecidas, a 
detecção precoce é o objetivo primário da vigilância ativa. 

A base microscópica que sustenta a formação do aneurisma na região torácica é a 
degeneração medial cística. Este processo é marcado pela fragmentação das fibras 
elásticas e pela depleção das células musculares lisas, resultando em espaços 
preenchidos por material mucoide que enfraquecem a túnica média. Em pacientes 
com aortopatias genéticas, essas alterações microscópicas refletem o 
envelhecimento vascular acelerado, ocorrendo em décadas muito mais precoces 
do que na população geral. A incidência reportada, embora estimada entre 6 a 10 
casos por 100.000 pessoas ao ano, é frequentemente considerada uma 
subestimativa da realidade clínica devido à alta taxa de mortalidade em eventos 
agudos não diagnosticados. 

 

2. PANORAMA EPIDEMIOLÓGICO E A COMPLEXIDADE DOS SEGMENTOS 
AÓRTICOS 

Anatomicamente, a doença aórtica é segregada para fins de conduta em 
aneurismas da aorta torácica (AAT), aneurismas da aorta abdominal (AAA) e os 
complexos aneurismas toracoabdominais (AATA). Os AATA representam um desafio 
técnico particular, pois envolvem uma dilatação contínua que cruza o hiato 
diafragmático, estendendo-se da cavidade torácica até os segmentos infra-renais. 
Embora compartilhem fatores de risco comuns, como a hipertensão arterial 
crônica e o tabagismo, o AAT e o AAA possuem cursos clínicos distintos, o que exige 
protocolos de acompanhamento e critérios de intervenção diferenciados. 
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O AAT abrange o território que se inicia na válvula aórtica e termina na 12ª vértebra 
torácica. A distribuição anatômica dessas lesões não é uniforme: cerca de 60% dos 
aneurismas torácicos se concentram na raiz aórtica ou na aorta ascendente, áreas 
submetidas ao maior estresse pulsátil do ventrículo esquerdo. O arco aórtico, com 
sua estrutura complexa e emergência de vasos supra-aórticos, é afetado em 
aproximadamente 10% dos casos. É importante notar que a doença aórtica 
raramente é um evento isolado. Em cerca de 20% dos pacientes, há uma 
coexistência de aneurismas torácicos e abdominais, o que obriga a equipe médica 
a realizar uma avaliação sistêmica de toda a extensão da aorta. 

A natureza silenciosa do AAT contribui para uma epidemiologia de risco, onde a 
primeira manifestação pode ser a ruptura ou a dissecção aguda, condições com 
taxas de mortalidade pré-hospitalar extremamente elevadas. A ausência de 
diretrizes de triagem populacional em larga escala para AAT, ao contrário do que 
ocorre com o AAA em certos grupos, torna o diagnóstico dependente da suspeição 
clínica baseada no histórico familiar ou na presença de estigmas físicos de doenças 
do tecido conjuntivo. O acompanhamento regular de pacientes com dilatações 
submétricas é a única estratégia eficaz para evitar a progressão para eventos fatais. 

 

3. CLASSIFICAÇÃO ANATÔMICA E PERFIL DE RISCO NOS ANEURISMAS DA 
AORTA TORÁCICA 

A Tabela 1 apresenta não apenas a extensão anatômica de cada tipo de aneurisma, 
mas também seus principais fatores de risco e de complicação. 

Segmento 
Aórtico 

Extensão 
Anatômica 

Prevalência 
Relativa 

Fator de 
Risco 

Dominante 

Principal 
Complicação 

Aguda 

Raiz Aórtica / 
Ascendente 

Da válvula aórtica 
à artéria 

braquiocefálica 
~60% 

Genética 
(Marfan/VAB), 
Hipertensão 

Dissecção 
Tipo A / 

Insuficiência 
Aórtica 

Arco Aórtico 

Entre a 
braquiocefálica e 

a subclávia 
esquerda 

~10% 
Aterosclerose, 

Dissecções 
prévias 

Acidente 
Vascular 
Cerebral 

(AVC), 
Isquemia de 

membros 
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Segmento 
Aórtico 

Extensão 
Anatômica 

Prevalência 
Relativa 

Fator de 
Risco 

Dominante 

Principal 
Complicação 

Aguda 

Aorta 
Descendente 

Da subclávia 
esquerda ao hiato 

diafragmático 
~30% 

Hipertensão 
arterial, 

Tabagismo 

Dissecção 
Tipo B / 
Ruptura 
pleural 

Toracoabdominal 
(AATA) 

Extensão 
multissegmentar 

transdiafragmática 
Variável 

Degeneração 
medial, 

aortopatias 
familiares 

Isquemia 
visceral e 
medular, 

insuficiência 
renal 

 

4. BASES MOLECULARES E MECANISMOS DA DEGENERAÇÃO MEDIAL 

A característica patognomônica que define a evolução dos aneurismas da aorta 
torácica reside na degeneração medial cística, um processo histopatológico 
complexo que desestrutura a integridade da parede vascular. Esse fenômeno é 
marcado pela depleção das células musculares lisas vasculares (vSMCs), 
acompanhada por defeitos profundos na conformação das fibras de colágeno e 
uma fragmentação sistemática das fibras elásticas. Concomitantemente, observa-
se o acúmulo deletério de proteoglicanos no espaço intersticial da túnica média, o 
que compromete a biomecânica do vaso. 

Em condições de normalidade, a aorta é organizada em três camadas distintas: a 
íntima, composta por uma monocamada de células endoteliais; a média, que 
sustenta a carga pressórica através de fibras elásticas e colágenas; e a adventícia, 
rica em tecido conjuntivo e vasa vasorum para suporte nutricional. Nas vSMCs de 
uma aorta hígida, a produção da matriz extracelular (MEC) garante que proteínas 
como a elastina e o colágeno mantenham a complacência e a resistência à tração 
necessárias para absorver o fluxo sistólico pulsátil e redistribuí-lo durante a 
diástole. 

A disfunção das vSMCs surge como o fator determinante na origem e na progressão 
da dilatação aneurismática. Durante o curso da doença, ocorre uma alteração no 
equilíbrio fenotípico dessas células, que se alteram de um estado contrátil — 
essencial para a mecanotransdução e manutenção da integridade estrutural — 
para um fenótipo sintético e proliferativo. Esse fenótipo sintético está associado à 
secreção exacerbada de enzimas proteolíticas, que degradam a MEC e precipitam 
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a instabilidade tecidual, resultando em migração celular desordenada e apoptose. 
Comparativamente, enquanto o aneurisma de aorta abdominal (AAA) apresenta 
uma destruição generalizada e substituição fibrocolágena, o aneurisma de aorta 
torácica (AAT) é caracterizado por uma desorganização mais específica e 
fragmentação das fibras elásticas mediais. 

 

5. SÍNDROME DE MARFAN: O PAPEL DA FIBRILINA-1 E DA SINALIZAÇÃO DE TGF-
Β 

A Síndrome de Marfan (SMF) constitui uma desordem autossômica dominante do 
tecido conjuntivo, com uma prevalência estimada entre 2 a 3 para cada 10.000 
indivíduos. A etiologia primária da SMF está vinculada a mutações no gene FBN1, 
localizado no cromossomo 15q21.1, que codifica a fibrilina-1. Esta glicoproteína é 
um componente estrutural indispensável das microfibrilas que compõem a matriz 
extracelular, sendo responsável por oferecer suporte de força aos tecidos, 
especialmente na túnica média e adventícia da aorta. Até o momento, foram 
catalogadas mais de 1.800 mutações nesse gene, apresentando diferentes níveis 
de penetrância e expressividade clínica. 

Embora a hereditariedade siga um padrão autossômico dominante, cerca de um 
terço dos casos decorre de mutações de novo, onde não há histórico familiar 
prévio. As repercussões sistêmicas da SMF são vastas, afetando os sistemas 
musculoesquelético, ocular e cardiovascular. No âmbito cardiovascular, as 
manifestações mais graves incluem a formação de aneurismas no seio de Valsalva 
e na aorta torácica descendente, além do prolapso da válvula mitral. A tortuosidade 
aórtica, embora menos frequente, é reconhecida como um indicador de 
prognóstico reservado e desfechos clínicos desfavoráveis. 

A fisiopatologia da dilatação aórtica na SMF envolve a ativação aumentada do fator 
transformador de crescimento β1 (TGF-β1). O aumento da sinalização de SMAD2 
contribui para a apoptose das vSMCs e inibe a capacidade regenerativa do tecido 
aórtico. Estudos experimentais indicam que o uso de doxiciclina pode atenuar a 
proteólise induzida por metaloproteinases de matriz (MMP), sugerindo um 
potencial terapêutico superior aos betabloqueadores em certos contextos por 
normalizar a rigidez e a contratilidade muscular do vaso. A forma neonatal da 
síndrome é particularmente agressiva, com insuficiências valvulares graves e uma 
mortalidade próxima a 95% no primeiro ano de vida devido à insuficiência cardíaca 
congestiva. A Tabela 2 mostra a estratificação terapêutica e limiares cirúrgicos na 
síndrome de Marfan (SMF). 
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Tabela 2 – Estratificação terapêutica e limiares cirúrgicos na síndrome de Marfan 
(SMF) 

Categoria de 
Intervenção 

Descrição da Conduta 
Clínica 

Nível de 
Recomendação 

(ACC/AHA) 

Critério de 
Medição / Gatilho 

Manejo 
Farmacológico 

Betabloqueadores ou 
Bloqueadores dos 

Receptores de 
Angiotensina (BRA) em 

doses máximas 
toleradas. 

Classe I 

Diagnóstico inicial 
ou evidência de 

dilatação 
progressiva. 

Vigilância por 
Imagem 

Ecocardiograma 
transtorácico (ETT) 

inicial, repetido em 6 
meses para avaliar taxa 

de crescimento. 

Classe I 

Anual, se os 
diâmetros 

permanecerem 
estáveis. 

Reparo 
Cirúrgico 

Eletivo 

Substituição da raiz da 
aorta e aorta 

ascendente por enxerto 
valvar composto (CVG). 

Classe I 
Diâmetro da raiz da 

aorta ≥ 5,0 cm. 

Intervenção 
Antecipada 

Considerar cirurgia 
profilática em centros 

de excelência. 
Classe IIa 

Diâmetro ≥ 4,5 cm 
+ História familiar 
de dissecção ou 

crescimento ≥ 0,3 
cm/ano. 

Avaliação 
Genética 

Teste genético para 
variantes FBN1 e 
rastreamento de 

familiares de primeiro 
grau. 

Classe I / IIa 

Presença de 
características 
sindrômicas ou 

morte súbita 
inexplicável na 

família. 
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6. SÍNDROME DE LOEYS-DIETZ: AGRESSIVIDADE VASCULAR E MANEJO 
PRECOCE 

A Síndrome de Loeys-Dietz (SLD) representa uma aortopatia autossômica 
dominante rara, decorrente de mutações nos receptores do fator de crescimento 
transformador beta (TGFβR1 e TGFβR2), além dos genes SMAD3, TGFβ2 e TGFβ3. 
Caracteriza-se por um envolvimento sistêmico que inclui malformações 
craniofaciais, anormalidades neurológicas e uma fragilidade vascular acentuada. 
Os fenótipos da SLD são classificados em cinco tipos de acordo com a gravidade, 
sendo o tipo 1 o espectro clínico mais crítico. 

Diferente de outras condições, a SLD apresenta um risco de dissecção 
significativamente mais elevado em idades precoces e com diâmetros aórticos 
menores, muitas vezes sem uma dilatação prévia exuberante. A sobrevida média 
estimada para esses pacientes é de aproximadamente 37 anos, com a mortalidade 
sendo motivada por dissecções aórticas torácicas ou abdominais e hemorragias 
cerebrais. Além da aorta, a tortuosidade arterial difusa e os aneurismas em vasos 
intracranianos e ramos do pescoço são achados frequentes que exigem uma 
triagem abrangente da cabeça à pelve por meio de angiotomografia ou ressonância 
magnética. 

Devido à propensão para eventos agudos catastróficos, as diretrizes sugerem 
limiares mais baixos para intervenção cirúrgica profilática na SLD. Em pacientes 
com mutações em TGFβR1 ou TGFβR2 e características de alto risco — como 
histórico familiar de dissecção ou crescimento aórtico superior a 0,3 cm por ano —
, a substituição da raiz da aorta é recomendada quando o diâmetro atinge ≥ 4,0 cm. 
Para indivíduos sem esses agravantes ou com mutações em SMAD3 ou TGFβ2, o 
limiar cirúrgico é estabelecido em ≥ 4,5 cm. O manejo clínico segue o protocolo de 
uso de betabloqueadores ou BRA para reduzir o estresse hemodinâmico, embora a 
cirurgia permaneça como base na prevenção da ruptura. 

 

7. SÍNDROME DE EHLERS-DANLOS VASCULAR: FRAGILIDADE TECIDUAL E 
DESAFIOS PROGNÓSTICOS 

A Síndrome de Ehlers-Danlos (SED), por sua vez, compreende um grupo 
heterogêneo de desordens do tecido conjuntivo originadas por defeitos no 
metabolismo do colágeno. Entre os 13 subtipos catalogados pela classificação 
internacional, a variante vascular — anteriormente denominada SED tipo IV — 
destaca-se pelo prognóstico severamente reservado. Esta condição é o resultado 
de mutações autossômicas dominantes no gene COL3A1, responsável pela 
codificação da cadeia alfa-1 do colágeno tipo III. Esta proteína é um componente 
estrutural indispensável em órgãos ocos e vasos de médio e grande calibre, 
constituindo entre 5% e 20% do conteúdo colágeno total do organismo humano. 

Diferente das formas clássicas de SED, a variante vascular não apresenta 
hiperextensibilidade cutânea marcante, embora a pele seja frequentemente 
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translúcida, permitindo a visualização nítida de veias superficiais. A gravidade 
clínica reside na propensão a dissecções arteriais espontâneas e rupturas de 
órgãos, como o trato gastrointestinal e o útero, frequentemente em idades 
precoces. A expectativa de vida é reduzida, com a idade mediana de óbito situada 
em torno dos 50 anos, sendo que 80% dos pacientes experimentam um evento 
vascular grave até a quarta década de vida. 

O manejo clínico da SED vascular é complexo devido à extrema fragilidade dos 
tecidos, o que eleva substancialmente o risco de complicações hemorrágicas 
durante intervenções cirúrgicas. As diretrizes atuais enfatizam o controle 
pressórico rigoroso e a vigilância por imagem da cabeça à pelve, visando identificar 
precocemente dilatações em artérias renais, mesentéricas e ilíacas. Embora faltem 
evidências robustas para o uso generalizado de bloqueadores dos receptores de 
angiotensina, estudos com o celiprolol — um antagonista β-1 com propriedades 
agonistas β-2 parciais — sugerem uma extensão potencial do tempo livre de 
complicações vasculares. 

 

8. GENÉTICA DOS ANEURISMAS FAMILIARES: DISFUNÇÃO DO APARELHO 
CONTRÁTIL 

Os aneurismas familiares da aorta torácica representam aproximadamente 20% 
dos casos de doença aórtica na ausência de estigmas sindrômicos clássicos. O 
centro fisiopatológico desta condição reside em mutações que afetam 
componentes críticos do aparelho contrátil das células musculares lisas 
vasculares (vSMCs), especificamente nos genes MYLK, ACTA2, MYH11 e PRKG1. A 
função contrátil da aorta é dependente da interação precisa entre filamentos de 
alfa-actina e β-miosina. Qualquer prejuízo nessa dinâmica reduz a capacidade do 
vaso de responder adequadamente às variações de pressão pulsátil, 
desencadeando o processo de dilatação. 

O gene ACTA2 é o marcador mais frequentemente mutado, respondendo por até 
21% dos casos familiares. Pacientes portadores dessas variantes apresentam um 
risco elevado de dissecções aórticas (cerca de 88% dos eventos aórticos na 
linhagem), muitas vezes ocorrendo em diâmetros inferiores a 5 cm. Além disso, 
mutações no ACTA2 estão associadas a uma vasculopatia sistêmica que inclui 
doença arterial coronariana prematura, acidentes vasculares cerebrais isquêmicos 
e a doença de Moyamoya. Outro gene relevante, o PRKG1, codifica a proteína 
quinase PKG-1. Mutações de ganho de função neste gene resultam em um 
relaxamento excessivo das vSMCs e redução da fosforilação da cadeia leve de 
miosina, predispondo a dissecções agudas já na segunda década de vida. 

O padrão de herança é predominantemente autossômico dominante, com 
penetrância e expressividade variáveis entre os membros da mesma família. Devido 
à taxa de crescimento mais acelerada desses aneurismas em comparação às 
formas esporádicas, as diretrizes recomendam o teste genético em cascata para 
todos os parentes de primeiro grau, especialmente se o diagnóstico no paciente 
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índice ocorrer antes dos 60 anos. A cirurgia profilática deve ser considerada com 
limiares mais baixos, especialmente em famílias com histórico de morte súbita ou 
dissecções precoces. A Tabela 3 destaca as associações genotípicas e fenótipos 
vasculares nos aneurismas familiares. 

 

Tabela 3 – Associações genotípicas e fenótipos vasculares nos aneurismas 
familiares 

Gene 
Mutado 

Proteína 
Afetada 

Mecanismo de 
Disfunção 

Manifestações 
Extraaórticas 

Comuns 

Risco de 
Dissecção 

Aguda 

ACTA2 
Alfa-actina 
do músculo 

liso 

Comprometimento 
da contração em 
resposta ao pulso 

pressórico. 

Doença 
coronariana 

precoce, 
Moyamoya, 

livedo reticular. 

Elevado, 
inclusive em 

diâmetros < 5,0 
cm. 

MYLK 
Quinase de 
cadeia leve 
de miosina 

Redução da 
fosforilação da 

miosina II. 

Disfunção vesical 
e gastrointestinal 

(em modelos 
experimentais). 

Predisposição 
acentuada a 
dissecções 
torácicas. 

PRKG1 

Proteína 
quinase tipo I 
dependente 

de cGMP 

Aumento na 
atividade de 

relaxamento do 
vSMC. 

Inexistentes ou 
mínimas; 
fenótipo 

puramente 
vascular. 

Muito alto; 
início precoce 
(a partir dos 17 

anos). 

MYH11 
Cadeia 

pesada da β-
miosina 

Defeito estrutural no 
filamento grosso do 

sarcômero. 

Persistência do 
canal arterial 

(PDA). 

Associado a 
aneurismas 

torácicos 
progressivos. 

 

9. VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE (VAB) E AORTOPATIA ASSOCIADA 

A válvula aórtica bicúspide (VAB) constitui a malformação cardíaca congênita de 
maior incidência, afetando até 2% da população mundial, com uma clara 
predominância no sexo masculino. Embora frequentemente associada a estenose 
ou insuficiência valvar, a VAB está intrinsecamente ligada ao desenvolvimento de 
aneurismas da aorta ascendente, processo que ocorre em 20% a 30% dos 
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pacientes acometidos. A patogênese é multifatorial, unindo uma predisposição 
genética subjacente ao estresse hemodinâmico crônico gerado pelo fluxo 
sanguíneo assimétrico e turbulento através da válvula malformada. 

Esse fluxo de alta velocidade impõe uma força de cisalhamento desproporcional na 
concavidade da aorta ascendente, resultando em alterações celulares específicas, 
como o aumento da expressão de metaloproteinases de matriz (MMP-2) e a 
apoptose de vSMCs. Embora o risco de dissecção aórtica em pacientes com VAB 
seja oito vezes superior ao da população geral, o risco absoluto anual permanece 
relativamente baixo, estimado em 0,03%. No entanto, após os 50 anos, essa 
incidência aumenta significativamente, tornando o monitoramento rigoroso 
essencial. 

As diretrizes atuais preconizam o rastreamento ecocardiográfico de todos os 
parentes de primeiro grau de indivíduos com VAB, dada a taxa de agrupamento 
familiar de aproximadamente 9%. O prognóstico a longo prazo é geralmente 
favorável em termos de sobrevida, mas a morbidade é substancial, frequentemente 
exigindo intervenções cirúrgicas para substituição valvar ou reparo aórtico devido à 
dilatação progressiva. 

 

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

Apesar do avanço nas associações genéticas, uma parcela significativa das 
aortopatias torácicas não possui uma etiologia hereditária ou sindrômica 
prontamente identificável, sendo classificadas como aneurismas esporádicos ou 
degenerativos. Nestes casos, a origem da dilatação é impulsionada por uma 
combinação de fatores de risco sistêmicos, entre os quais a hipertensão arterial e 
a idade avançada ocupam posições de destaque no agravamento da integridade 
vascular. A hipertensão sistêmica atua como um elemento propulsor da formação 
do aneurisma e é reconhecida como a etiologia mais prevalente para a dissecção 
aguda da aorta torácica, em virtude do estresse mecânico ininterrupto exercido 
contra a parede do vaso. 

A senescência vascular manifesta-se através da degeneração progressiva da 
lâmina elástica, um processo considerado o precursor histológico para o 
enfraquecimento da média e subsequente formação de aneurismas. Além da 
pressão arterial, outros hábitos e condições clínicas, como o tabagismo crônico, a 
aterosclerose sistêmica e a doença pulmonar obstrutiva crônica, contribuem para 
a aceleração do dano estrutural aórtico. Nas moléculas, variantes genéticas 
pontuais podem modular a suscetibilidade individual. Estudos identificaram que 
alelos específicos do gene THBS2 aumentam o risco de formação de aneurismas 
torácicos em pacientes hipertensos, enquanto variantes nos genes HSPA8, GPX1, 
AGT e TNF parecem exercer um papel protetor contra essa dilatação. 
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Os hormônios vasorreguladores também desempenham funções críticas, com a 
angiotensina II surgindo como um mediador central tanto na hipertensão quanto na 
patologia aneurismática. Evidências em modelos experimentais demonstram que 
a exposição prolongada à angiotensina II está associada à degeneração da lâmina 
elástica e à formação de dilatações, embora os mecanismos biológicos sejam 
diferentes entre os segmentos torácico e abdominal da aorta. O controle 
farmacológico agressivo desses fatores é a base do tratamento, com diretrizes 
estabelecendo metas de pressão arterial rigorosas, inferiores a 130/80 mmHg, 
priorizando o uso de betabloqueadores e bloqueadores dos receptores de 
angiotensina (BRA) para reduzir a progressão do dano. A Tabela 4 mostra os fatores 
de risco e as estratégias de modificação clínica. 

 

Tabela 4 – Base dos fatores de risco e das estratégias de modificação clínica 

Fator 
Influenciador 

Mecanismo de Injúria 
Vascular 

Meta Terapêutica 
ou Intervenção 

Recomendação 
(ACC/AHA) 

Hipertensão 
Arterial 

Estresse mecânico 
pulsátil e ativação de 
vias de sinalização de 

angiotensina II. 

Pressão Arterial ≤ 
130/80 mmHg. 

Classe I 

Tabagismo 

Promoção de 
inflamação sistêmica e 

aceleração da 
degradação de 

elastina. 

Cessação tabágica 
definitiva e 
imediata. 

Classe I 

Dislipidemia / 
Aterosclerose 

Formação de placas e 
ulcerações que 

fragilizam a parede 
aórtica. 

Estatinas de 
moderada a alta 

intensidade + 
Aspirina em baixa 

dose. 

Classe IIa 

Idade 
Avançada 

Degeneração natural e 
fragmentação da 
lâmina elástica 
relacionada à 
senescência. 

Vigilância por 
imagem a cada 6 ou 

12 meses após o 
diagnóstico. 

Classe I 
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11. TECNOLOGIAS DE IMAGEM E A PRECISÃO NO DIAGNÓSTICO  

O acompanhamento e o diagnóstico preciso dos aneurismas da aorta torácica 
exigem uma abordagem multimodal, na qual cada tecnologia de imagem oferece 
contribuições específicas para a compreensão da extensão da doença. A 
ecocardiografia transtorácica (ETT) permanece como o método de triagem inicial, 
sendo particularmente eficaz na visualização da raiz da aorta e do segmento 
proximal da aorta ascendente. Porém, o ETT apresenta limitações na avaliação da 
aorta ascendente média e distal, do arco aórtico e da aorta descendente em 
pacientes adultos, áreas onde a janela acústica é frequentemente subótima. A 
ecocardiografia transesofágica (ETE), por sua natureza invasiva, é reservada para 
contextos intraoperatórios ou situações de emergência onde a visualização 
detalhada de dissecções ou valvopatias é urgente. 

A angiotomografia computadorizada (angio-TC) se consolidou como referência 
para a avaliação abrangente de toda a extensão aórtica. Através de protocolos 
controlados por eletrocardiograma e reconstruções multiplanares pelo método 
duplo oblíquo, a TC permite a medição rigorosa e reprodutível do diâmetro aórtico, 
corrigindo as distorções causadas pela tortuosidade do vaso. Esta modalidade é 
indispensável para identificar estados agudos, como hematomas intramurais e 
úlceras penetrantes, além de auxiliar no planejamento cirúrgico ao detalhar o 
sistema arterial coronariano, muitas vezes dispensando a necessidade de 
angiografia invasiva pré-operatória. 

A angiografia por ressonância magnética (ARM) oferece uma alternativa valiosa, 
especialmente para pacientes jovens que necessitam de vigilância frequente, 
devido à ausência de radiação ionizante. Além da morfologia, a ARM com realce por 
gadolínio é a modalidade preferida para o diagnóstico de aortites inflamatórias, 
revelando edemas e espessamentos na parede do vaso. Em casos de atividade 
inflamatória persistente ou monitoramento da resposta terapêutica em vasculites, 
a tomografia por emissão de pósitrons (FDG-PET) tem demonstrado utilidade ao 
identificar células metabolicamente ativas na parede vascular, embora a 
diferenciação entre placas de ateroma e inflamação ativa exija interpretação 
cautelosa em idosos. O comparativo de eficácia e aplicação dos métodos de 
imagem se encontram na Tabela 5. 

 

Tabela 5 – Comparativo de eficácia e aplicação dos métodos de imagem 

Modalidade 
Principais 
Vantagens 

Desvantagens e 
Limitações 

Indicação 
Preferencial 

ETT 

Baixo custo, ampla 
disponibilidade, 
avaliação valvar 

funcional. 

Campo de visão 
limitado para aorta 

distal e arco. 

Triagem inicial e 
acompanhamento de 
rotina da raiz aórtica. 
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Modalidade 
Principais 
Vantagens 

Desvantagens e 
Limitações 

Indicação 
Preferencial 

Angio-TC 

Rapidez, visão 
tridimensional, alta 

resolução 
anatômica. 

Radiação ionizante e 
risco de nefropatia 

por contraste iodado. 

Planejamento cirúrgico 
e diagnóstico de 

síndromes agudas. 

ARM 

Excelente contraste 
tecidual, ausência 

de radiação 
ionizante. 

Contraindicada em 
pacientes com 

certos implantes; 
tempo de exame 

longo. 

Vigilância a longo prazo 
em pacientes jovens ou 

com aortite. 

PET-CT 

Avaliação qualitativa 
da atividade 

inflamatória e 
celular. 

Alto custo e 
dificuldade em 

distinguir 
aterosclerose de 

aortite. 

Monitoramento de 
resposta ao tratamento 

em doenças 
inflamatórias. 

 

12. PADRONIZAÇÃO DA MEDIÇÃO AÓRTICA E CRITÉRIOS DE INTERVENÇÃO 

Um dos maiores desafios na gestão dos AAT é a discrepância frequente nas 
medições obtidas entre diferentes modalidades ou examinadores. Essas variações 
decorrem de técnicas não padronizadas, como a medição realizada na sístole 
versus diástole, ou a inclusão ou exclusão das paredes aórticas no cálculo do 
diâmetro. As diretrizes da American Society of Echocardiography (JASE) 
recomendam a técnica da "borda anterior à borda anterior" para adultos no ETT, 
enquanto na TC e na RM, a prática comum utiliza o método de "borda interna a 
borda interna". É comum uma variação de 2 a 3 mm entre as modalidades, o que 
pode impactar significativamente a decisão clínica sobre o momento do reparo 
operatório. 

Para aneurismas de aorta ascendente ou da raiz aórtica de origem degenerativa, a 
intervenção cirúrgica é recomendada quando o diâmetro atinge ≥ 5,5 cm. No 
entanto, o crescimento rápido — definido como um aumento de ≥ 0,5 cm em um 
único ano ou ≥ 0,3 cm ao ano por dois anos consecutivos — também constitui um 
gatilho para a cirurgia profilática, independentemente do diâmetro absoluto. Em 
pacientes com função renal comprometida, estratégias de redução de contraste 
em exames transversais ou o uso de sequências de ressonância sem contraste se 
tornam essenciais para garantir a segurança sem sacrificar a precisão diagnóstica. 
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13. ESTRATÉGIAS DE MANEJO CLÍNICO E TERAPIA MEDICAMENTOSA DE ROTINA 

O tratamento medicamentoso dos aneurismas da aorta torácica (AAT) fundamenta-
se na redução das forças hemodinâmicas que incidem sobre a parede vascular, 
visando retardar a progressão da dilatação e prevenir eventos agudos catastróficos. 
A hipertensão sistêmica exerce um papel central tanto na origem quanto no 
aumento da patologia aórtica, atuando como um fator agravante mesmo em 
pacientes com predisposição genética ou malformações congênitas. Dessa forma, 
o controle pressórico agressivo é necessário, utilizando-se frequentemente a 
combinação de múltiplas classes farmacológicas para atingir os níveis tensionais 
recomendados pelas diretrizes internacionais. 

Em populações jovens portadoras de doenças aórticas hereditárias, como a 
Síndrome de Marfan (SMF), a hipertensão pode não ser a manifestação 
predominante, porém, a redução do estresse de cisalhamento permanece como o 
objetivo terapêutico primário. O uso de betabloqueadores é preconizado, sendo 
iniciado preferencialmente no momento do diagnóstico ou assim que a dilatação 
aórtica progressiva é documentada. Nas últimas décadas, o foco científico 
expandiu-se para a modulação da via do fator transformador de crescimento beta 
(TGFβ). Os bloqueadores dos receptores de angiotensina (BRA) demonstraram 
eficácia em retardar o crescimento aórtico em modelos experimentais e em 
ensaios clínicos humanos, como o estudo AIMS, sendo recomendada a titulação 
até a dose máxima tolerada para otimizar o efeito protetor, inclusive durante o 
esforço físico. 

A evidência clínica para outras condições, como a Síndrome de Ehlers-Danlos 
(SED) vascular e a aortopatia associada à válvula aórtica bicúspide (VAB), ainda é 
menos robusta devido à raridade dessas condições ou à escassez de ensaios 
randomizados de grande porte. No entanto, pequenos ensaios indicam que o uso 
de betabloqueadores específicos, como o celiprolol, pode reduzir a taxa de eventos 
vasculares na SED vascular. Atualmente, a prática clínica adota o uso combinado 
de betabloqueadores e BRA para potencializar a proteção da parede arterial, 
adaptando a prescrição às necessidades hemodinâmicas e tolerância de cada 
paciente. Protocolo de terapia farmacológica e metas hemodinâmicas são 
registrados na Tabela 6. 
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Tabela 6 – Protocolo de terapia farmacológica e metas hemodinâmicas de 
aneurismas da aorta torácica 

Classe 
Farmacológica 

Mecanismo de 
Ação Principal 

Indicação Específica 
Meta e 

Observações 
Clínicas 

Betabloqueadores 

Redução da 
frequência 

cardíaca e do 
inotropismo 

(dP/dt). 

Primeira linha em 
SMF, VAB e AAT 
degenerativo. 

Iniciar no 
diagnóstico; 
titular para 

reduzir o estresse 
de pulso. 

Bloqueadores de 
Receptores (BRA) 

Antagonismo da 
angiotensina II e 
modulação da 

via TGFβ. 

SMF e pacientes 
intolerantes a 

betabloqueadores. 

Dose máxima 
tolerada para 

efeito protetor 
sistêmico. 

Estatinas 

Estabilização de 
placas e redução 

da inflamação 
vascular. 

AAT esporádico com 
evidência de 

aterosclerose. 

Intensidade 
moderada a alta 

se houver 
ulceração 

aórtica. 

Anti-hipertensivos 
Gerais 

Redução da 
resistência 

vascular 
periférica. 

Controle de 
hipertensão arterial 

sistêmica associada. 

Meta rigorosa de 
pressão arterial ≤ 

130/80 mmHg. 

 

14. PRESCRIÇÃO DE ATIVIDADE FÍSICA E MODIFICAÇÕES NO ESTILO DE VIDA 

A orientação quanto à atividade física é um componente importante do cuidado 
longitudinal, exigindo um equilíbrio entre os benefícios cardiovasculares do 
exercício e o risco de elevação súbita da pressão intra-aórtica. O exercício aeróbico 
de intensidade moderada é geralmente considerado seguro e deve ser incentivado 
para a manutenção da saúde metabólica e vascular. Porém, restrições rigorosas 
são aplicadas a modalidades que envolvem impacto significativo ou risco de 
desaceleração súbita, as quais podem precipitar a dissecção em vasos já 
fragilizados. 

Atividades que exigem levantamento de cargas pesadas ou esforços isométricos 
intensos são contraindicadas, uma vez que frequentemente induzem à manobra de 
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Valsalva. Esta manobra provoca um aumento rápido e transitório da pressão arterial 
sistêmica no momento da liberação do esforço, criando um pico de estresse sobre 
o aneurisma. Da mesma forma, esportes radicais e modalidades de resistência 
extrema devem ser evitados para minimizar flutuações hemodinâmicas perigosas. 
Além da atividade física, a cessação do tabagismo e a abstenção de drogas 
recreativas são medidas relevantes, dado que o fumo e substâncias 
simpatomiméticas aceleram a degradação tecidual e elevam o risco de ruptura. 

 

15. DESAFIOS HEMODINÂMICOS E GESTÃO DO RISCO NA GRAVIDEZ 

A gestação representa um período de vulnerabilidade extrema para mulheres com 
dilatação aórtica, devido às profundas alterações fisiológicas e hormonais que 
predispõem à maior fragilidade da parede do vaso. O aumento do débito cardíaco 
e a remodelação vascular gestacional elevam o risco de dissecção aguda, evento 
que ocorre com frequência desproporcional neste grupo. Consequentemente, o 
aconselhamento pré-concepcional detalhado é indispensável para discutir os 
riscos materno-fetais e estabelecer uma estratégia de monitoramento. 

Durante o período gestacional, recomenda-se a realização de acompanhamento 
por imagem, preferencialmente por ressonância magnética sem contraste no 
segundo trimestre, para avaliar qualquer expansão adicional da aorta. Caso seja 
detectada uma dilatação significativa, a equipe multidisciplinar deve planejar uma 
cesariana programada para evitar o estresse hemodinâmico do trabalho de parto. 
Em situações onde o diâmetro aórtico excede 4,5 cm antes da concepção, o risco 
de dissecção durante a gravidez é frequentemente considerado superior ao risco 
cirúrgico, justificando a discussão sobre a necessidade de reparo profilático prévio. 
Em relação à contracepção após o parto ou para planejamento, métodos baseados 
exclusivamente em progestagênios são 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 

Etapa Clínica Ação Recomendada 
Critério de 

Decisão 
Justificativa Clínica 

Pré-
concepção 

Aconselhamento e 
avaliação por imagem 

(TC/RM). 

Diâmetro > 4,5 
cm. 

Considerar cirurgia 
profilática antes da 

gestação. 
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Etapa Clínica Ação Recomendada 
Critério de 

Decisão 
Justificativa Clínica 

Gestacional 
RM de aorta torácica 

sem contraste. 

No meio do 
segundo 

trimestre. 

Monitorar a taxa de 
crescimento aórtico 

sob estresse. 

Parto Cesariana planejada. 

Se houver 
dilatação 

adicional ou 
diâmetro crítico. 

Evitar picos 
hipertensivos do 

trabalho de parto. 

Contracepção 
Uso de progestagênio 

isolado. 

Em todas as 
pacientes com 
risco vascular. 

Segurança 
cardiovascular e 

eficácia 
contraceptiva. 
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