Agenesia bilateral de artéria carotida interna: relato de caso

Bilateral internal carotid artery agenesis: a case report

Giuliano da Paz Oliveira', Nara Livia Rezende Soares?, Germano da Paz Oliveira®, Benjamim Pessoa Vale*

Resumo

Agenesia da artéria carotida interna (ACl) é definida como uma auséncia congénita do canal carotideo e ocorre em
menos de 0,01% da populagdo. O diagnéstico dessa anomalia ocorre geralmente como um achado incidental ou
depois de um evento cerebrovascular. Apresentamos o caso de uma mulher de 36 anos, hipertensa e tabagista, com
agenesia bilateral de ACI, que abriu quadro com hemorragia subaracnoide decorrente de rotura de aneurisma de artéria
de basilar. A agenesia da ACI é, portanto, uma condi¢do que, embora rara, deve ser lembrada por estar associada a
outras mas formagdes potencialmente fatais, como os aneurismas cerebrais.
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Abstract

Agenesis of the internal carotid artery (ICA) is defined as a congenital absence of the carotid canal and occurs in less
than 0.01% of the population. This anomaly is usually diagnosed as an incidental finding or after a cerebrovascular
event. We present the case of a 36-year-old woman, with bilateral agenesis of the ICA who had suffered a subarachnoid
hemorrhage due to ruptured aneurysm of the basilar artery. Therefore, agenesis of the ICA is a condition that, although
rare, should be considered since there is a risk of coexistence with other life-threatening conditions such as aneurysms.
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INTRODUGAO

Agenesia da artéria carétida interna (ACI) ¢
definida como uma auséncia congénita do canal
carotideo, muitas vezes acompanhada de outra
anormalidade arterial no Poligono de Willis'.

Agenesia, aplasia e hipoplasia da ACI séo
anomalias congénitas raras, ocorrendo em menos
de 0,01% da populacdo®. A auséncia de uma ou
ambas as artérias carotidas internas, na maioria das
vezes, nao manifesta nenhuma sintomatologia. Isso
acontece devido a presenga de vasos colaterais, como
os vasos embriondrios persistentes, as vias normais
de anastomose através do Poligono de Willis ou
as anastomoses com as artérias carotidas externas.
Dessa forma, o diagndstico dessa anomalia ocorre
geralmente como um achado incidental ou depois
de um evento cerebrovascular, como um infarto
cerebral ou como uma hemorragia subaracnoide ap6s
a ruptura de um aneurisma’.

Por outro lado, alguns doentes podem exibir
sinais relacionados a insuficiéncia cerebrovascular
ou complicacdes vasculares decorrentes da presenca
de uma ma formagao arterial concomitante. Nesse
caso, estes pacientes podem manifestar sintomas
variados que vao desde dores de cabeca recorrentes
e visdo turva até hemiparesia e rebaixamento de nivel
de consciéncia®.

Embora possa ser detectada por angiotomografia
computadorizada (angio-TC) ou angioressonancia
nuclear magnética (angio-RNM), o exame padrao-
ouro para o diagnostico de agenesia de ACI ainda é
a angiografia’.

E importante ressaltar ainda que a agenesia de
ACI, quando presente, geralmente ¢ unilateral
e mais frequente no lado esquerdo’. A relacdo
proporcional entre as prevaléncias de agenesia de
ACI do lado direito, do lado esquerdo ¢ bilateral é,
respectivamente, de 1:3:1°.

DESCRICAO DO CASO

Apresentamos o caso de uma mulher de 36 anos
sabidamente hipertensa, sem tratamento regular e
tabagista, que apresentou quadro subito de cefaleia
holocraniana de forte intensidade associada a vomitos
em jato e rebaixamento do nivel de consciéncia.

Na avaliacdo inicial da admissdo em servigo
de Pronto Atendimento de um hospital terciario,
apresentava-se sonolenta, com despertar ao chamado,
fala confusa, retirando os quatro membros ao estimulo
doloroso, com discreta hemiparesia braquiocrural
proporcionada a esquerda, com presenga de rigidez
de nuca. Portanto, pontuou 11 pontos na Escala de
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Coma de Glasgow, enquadrada na classe I1I da Escala
de Hunt-Hess.

Foi realizada tomografia computadorizada de
cranio, que demonstrou hemorragia meningea a
direita ¢ agenesia bilateral do canal carotideo. Em
seguida, optou-se pela realizacdo de angiografia,
que evidenciou auséncia de opacificagdo das artérias
carotidas internas bilateralmente desde suas origens,
além de dilatacdo sacular irregular no topo da artéria
basilar (Figuras 1, 2 e 3). Foi realizado tratamento
endovascular com coils de platina e hidrocoil,
obtendo ocluséo total do ancurisma (Figura 4).

Realizou-se pos-operatério em unidade de
terapia intensiva, na qual permaneceu por quatro
dias, sem intercorréncias. Recebeu alta hospitalar
apos sete dias de internag@o. Atualmente, dois anos
apo6s procedimento, encontra-se em seguimento
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Figura 1. Arteriografia seletiva do sistema carotideo esquerdo
em sua porgao cervical, na incidéncia lateral: artéria carotida
interna esquerda n&o contrastada.

Gtida externa dir.

Figura 2. Arteriografia seletiva do sistema carotideo direito
em sua porgao cervical, na incidéncia lateral: artéria carotida
interna direita ndo contrastada.
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Figura 3. Arteriografia seletiva do sistema vértebro-basilar
esquerdo em sua porgdo intracraniana, na incidéncia antero-
posterior: aneurisma em topo da artéria basilar (imagem de
pré-operatorio).

Figura 4. Arteriografia seletiva do sistema vértebro-basilar
esquerdo em sua Pporgdo intracraniana, na incidéncia
antero-posterior: aneurisma em topo da artéria basilar apos
tratamento endovascular com coils de platina e hidrocoil.

ambulatorial, apresenta discreta hemiparesia
a esquerda, sem limitagdo para realizacdo das
atividades diarias.

DISCUSSAO

Agenesia de ACI ¢ uma anomalia congénita rara,
com pouco mais de 100 casos relatados desde a
primeira descrigdo feita por Tode, em 1787, através
da dissecagdo de cadaver®®. Até o presente momento,
encontramos na literatura apenas 26 casos relatados
de agenesia bilateral de artérias cardtidas internas’.

A ACI tem origem a partir da por¢do cranial da
aorta dorsal e dos seguimentos terminais do terceiro
arco aortico primitivo, com o pleno desenvolvimento
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por volta da sexta semana®. A agenesia ou aplasia da
artéria cardtida interna esta relacionada, dessa forma,
com a atresia ou a involugao do terceiro arco adrtico
e da porcdo distal da aorta dorsal, ainda na fase
embriondria inicial. A base do cranio, por sua vez,
comega a se formar apds a quinta ou a sexta semana
de vida fetal. Assim, se o primordio embrionario da
ACI ndo se desenvolver antes da terceira até a quinta
semana embrionaria, a ACI e o canal carotideo nio
irdo se desenvolver.

Nenhuma explicagdo precisa foi proposta para o
desenvolvimento de anomalias da artéria cardtida
interna, mas acredita-se que todas as variantes
decorrem de insultos durante o desenvolvimento
do embrido. Keen ¢ col. sugeriram que as lesdes
mecanicas no embrido em desenvolvimento, como
o dobramento excessivo do embrido para um lado
e o efeito da pressdo ou de restricdo pelas bandas
amnidticas, podem colaborar para a auséncia da
artéria carétida interna®.

A historia natural dos pacientes com artéria
cardtida interna ausente ndo ¢ totalmente clara’.
Sabe-se que a maioria dos pacientes portadores dessa
anomalia permanece assintomatica, uma vez que o
suprimento arterial ¢ compensado pela existéncia
de circulacdo colateral’®. Sabe-se ainda que hd um
maior risco de aneurisma cerebral no Poligono
de Willis em pacientes com agenesia das artérias
cardtidas internas®. Assim, a apresentagdo clinica
inicial costuma ser a de um evento cerebrovascular,
como um infarto cerebral ou como uma hemorragia
subaracnoide apds a ruptura de um aneurisma, como
ocorreu no caso que foi relatado'.

A prevaléncia de aneurismas intracranianos na
populagdo geral ¢ estimada em 2 a 4%. Por outro
lado, em pacientes com auséncia congénita de ACI,
este numero aumenta para 24 a 34%*. Os pacientes
com agenesia bilateral das artérias carotidas internas
possuem um alto risco de desenvolvimento de
aneurismas, sobretudo nas artérias comunicantes
posterior ¢ basilar, como relatado no presente caso’.

O aumento da formagdo de aneurismas
intracranianos pode ser atribuido a uma forga
hemodinamica anormal, relacionada a compensacao
colateral dos vasos arteriais ou a um defeito
congénito na integridade da artéria cardtida interna
ou de outras artérias*.

Condicdes que apresentam algum grau de
comprometimento hemodindmico, como ocorre na
agenesia de ACI, podem ser um gatilho adicional para
o desenvolvimento de comorbidades significativas!®.
Diversos autores ressaltam a importancia da
realizag@o de imagem periodica dos vasos cerebrais



dos pacientes com agenesia de ACI, no intuito
de monitorizar o desenvolvimento de aneurismas
intracranianos®. Estudos tém relatado que o
reconhecimento precoce das anomalias envolvendo
o sistema carotideo pode prevenir complicagdes
potencialmente fatais'.

A angiografia convencional ¢ mais sensivel do
que a angio-TC ou a angio-RNM para detecgdo
de aneurismas cerebrais. Recomenda-se utilizar
angio-RNM para vigilancia de aneurismas em
criangas, por tratar-se de uma técnica ndo invasiva’.

A auséncia congénita de ACI pode ser encontrada
em associagdo com outras sindromes, particularmente
na populacdo pedidtrica. Ja4 foram descritas
associagdes com hipoplasia de mastoide, Sindrome
de Horner e hipopituitarismo congénito®.

CONCLUSAO

A agenesia da ACI ¢ uma condigdo que, embora
silenciosa, pode estar associada a outras mas
formagdes e distirbios potencialmente graves. De
maneira geral, os pacientes com agenesia de ACI
bilateral estdo em alto risco de desenvolvimento
de aneurismas intracranianos. O diagnostico de
anomalias que envolvem o sistema carotideo deve
ser seguido de um acompanhamento rigoroso
desses pacientes, a fim de identificar precocemente
alteragdes potencialmente fatais, como os aneurismas
cerebrais.
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