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RESUMO

As malformacdes arteriovenosas (MAV) sdo anomalias congénitas que afetam a estrutura
vascular e podem ocorrer tanto no pulmao quanto no cérebro. A fisiopatologia da MAV
envolve um desvio anormal do fluxo sanguineo arterial para as veias, sem passar pelos
capilares, o que pode causar hipoxemia, insuficiéncia cardiaca e outras complicacoes. Os
sintomas das malformacgOes arteriovenosas pulmonares (MAVP) incluem dispneia,
cianose, hemoptise e embolia pulmonar. Ja as malformacGes arteriovenosas cerebrais
(MAVC) podem apresentar sintomas como convulsdes, cefaléia, hemorragia intracerebral
e déficits neuroldgicos. Quanto a epidemiologia, a prevaléncia da MAVP ¢ rara e ocorre
duas vezes mais em mulheres do que em homens, exceto em recém-nascidos, enquanto a
MAVC é mais comum, com uma prevaléncia estimada de varia de 1,12 a 1,42 casos por
100.000 pessoas/ano. Multiplos fatores, como anormalidades vasculares, modificacGes
moleculares e alteracdes de fluxo das artérias e veias, influenciam significativamente no
desenvolvimento de MAVs. O diagnostico da MAV envolve a realizacdo de exames de
imagem, como radiografia de térax, tomografia computadorizada (TC) e ressonancia
nuclear magnética (RNM). J& a abordagem terapéutica da MAVP pode envolver
embolizacdo arterial ou cirurgia, dependendo da extensdo da lesdo. J& a MAVC pode ser
tratada com embolizacdo endovascular, cirurgia ou radioterapia, também dependendo das
caracteristicas da lesdo. Assim, com o diagndstico e tratamento adequados, muitos
pacientes podem ter uma qualidade de vida satisfatoria e prevenir complicagdes graves.

Palavras-chave: malformacdes arteriovenosas, diagnostico, embolizacdo endovascular,
fisiopatologia, tratamento.

ABSTRACT

Arteriovenous malformations (AVM) are congenital anomalies that affect the vascular
structure and can occur in both the lung and the brain. The pathophysiology of AVM
involves an abnormal deviation of arterial blood flow to the veins, bypassing the
capillaries, which can cause hypoxemia, heart failure and other complications. Symptoms
of pulmonary arteriovenous malformations (PAVM) include dyspnea, cyanosis,
hemoptysis, and pulmonary embolism. Cerebral arteriovenous malformations (CVAM)
can present symptoms such as seizures, headache, intracerebral hemorrhage and
neurological deficits. As for epidemiology, the prevalence of PAVM is rare and occurs
twice as often in women than in men, except in newborns, while ACVA is more common,
with an estimated prevalence ranging from 1.12 to 1.42 cases per 100,000 people/year.
Multiple factors, such as vascular abnormalities, molecular modifications and alterations
in the flow of arteries and veins, significantly influence the development of AVMs. The
diagnosis of AVM involves performing imaging tests, such as chest X-ray, computed
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tomography (CT) and nuclear magnetic resonance (NMR). The therapeutic approach to
PVAM may involve arterial embolization or surgery, depending on the extent of the
lesion. On the other hand, CVAM can be treated with endovascular embolization, surgery
or radiotherapy, also depending on the characteristics of the lesion. Thus, with proper
diagnosis and treatment, many patients can have a satisfactory quality of life and prevent
serious complications.

Keywords: arteriovenous malformations, diagnosis, endovascular embolization,
pathophysiology, treatment.

1 INTRODUCAO

A malformacéo arteriovenosa (MAV) é uma comunicacdo anormal que ocorre
entre as artérias e as veias, sem a presenca de um leito capilar entre elas. Dessa maneira,
é formada uma fistula entre essas estruturas, a qual tem alto fluxo arterial dentro de um
sistema venoso, podendo romper as paredes venosas causando hemorragias uma vez que
néo sao feitas para suportarem pressoes elevadas. No entanto, ocorre somente de 1,12 a
1,42 vezes a cada 100.000 pessoas ao ano, mas 36 a 38% dos novos casos se apresentam
como uma primeira hemorragia. Além disso, os fatores de risco para esta patologia
incluem localizacdo profunda da MAV, hemorragia prévia, drenagem exclusivamente
venosa profunda e aneurismas associados (COLOMBO et al.,, 2022, ZYCK S;
SAMPATH R, 2022).

Nessa perspectiva, destacam-se duas apresentacdes das MAVs: pulmonar e
cerebral. Em primeira analise, a MAV cerebral tem carater heterogéneo em relagéo a
idade, localizacdo, tamanho e drenagem dos vasos, constituindo uma grande causa de
sangramento intracraniano. Tal patologia é definida como um conglomerado de shunts
arteriovenosos sem leito capilar e tecido cerebral interposto. Dessa forma, como
explicado, tem-se auséncia de resisténcia dos capilares, o que aumenta o fluxo e pressédo
sanguinea no sistema venoso, elevando o risco de hemorragia cerebral. Portanto, essa
conexd@o andmala acarreta em hiperplasia progressiva do musculo liso vascular e dilatagédo
venosa, culminando em processos inflamatérios e degenerativos locais com risco de
ruptura (ZYCK S; SAMPATH R, 2022, NARANBHAI; PEREZ, 2023).

Em segunda analise, a MAV de apresentacdo pulmonar ocorre pelo mesmo
mecanismo das MAVSs cerebrais. No entanto, a conexao é por meio de uma artéria e veia
pulmonar, contornando o leito capilar normal gerando uma fistula arteriovenosa. Dessa
forma, sdo formadas lesdes que causam falta de oxigenagédo profunda. Tais formagdes séo

mais comumente encontradas na telangiectasia hemorragica hereditaria (THH), sendo
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raro seu aparecimento de carater secundario a cirurgias e sindromes pulmonares. Além
disso, em relacdo as complicacdes dessa ma formacgdo, podemos ter seu rompimento,
gerando hipoxemia, hemoptise e hemotdrax com risco de vida. Portanto, € de suma
importancia a triagem com ecocardiograma transtoracico com contraste e o tratamento
preferencial é pela oclusdo da artéria nutridora dessa MAV. No entanto, o individuo esta
sujeito a formacdo de artérias colaterais, 0 que pode levar a uma recorréncia do quadro,
tornando o acompanhamento clinico e de imagem necessario (SABOO et al., 2018,
NARANBHAI; PEREZ, 2023).

2 OBJETIVO
O objetivo deste artigo é reunir informacgdes, mediante analise de estudos recentes,
acerca dos aspectos inerentes as malformacbes arteriovenosas, sobretudo suas

apresentacdes pulmonares e cerebrais.

3 METODOLOGIA

Realizou-se pesquisa de artigos cientificos indexados nas bases de dados Latindex
e MEDLINE/PubMed entre os anos de 2018 e 2023. Os descritores utilizados, segundo o
“MeSH Terms”, foram: arteriovenous malformations, pathophysiology, management e
diagnosis. Foram encontrados 319 artigos, segundo os critérios de incluséo: artigos
publicados nos ultimos 5 anos, textos completos, gratuitos e tipo de estudo. Papers pagos
e com data de publicacdo em periodo superior aos ultimos 5 anos foram excluidos da

analise, selecionando-se 16 artigos pertinentes a discussao.

4 EPIDEMIOLOGIA

Segundo estudos de autdpsia, a incidéncia de malformacbes arteriovenosas
(MAVs) ndo rompidas é relativamente baixa, variando de 1,10 a 1,42 casos por 100.000
pessoas/ano. E importante ressaltar que a mortalidade e morbidade s&o graves, com taxas
de mortalidade de 12% a 67% em um més e 75% dos pacientes apresentando lesdo
neuroldgica permanente (MOREL et al., 2022).

A malformacéo arteriovenosa pulmonar (MAVP) afeta 1 em 2.600 pacientes e
ocorre duas vezes mais em mulheres do que em homens, exceto em recém-nascidos.
Cerca de 20% dos casos de MAVPs sdo secundarios a trauma, tromboembolia cronica,
cirurgia cardiotoracica, amiloidose, cirrose hepética, infeccdo, estenose mitral e cancer

metastatico. As complicagdes neuroldgicas demonstraram um maior risco de
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complicagdes em um tipo difuso de MAVP, com um didmetro arterial de alimentagéo
(DAA) superior a 3 mm e um grande shunt. Ademais, a MAVP tratada tem menor risco
de complicacgdes neuroldgicas. Cerca de 70% dos pacientes com MAVP sdo observados
com telangiectasia hemorragica hereditaria, estimado em 1 em 5.000 pessoas, sem
qualquer dominancia geografica ou racial (CHAMARTHY et al., 2018, MAJUMDAR;
MCWILLIAMS, 2020, KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021).

A incidéncia da malformacé&o arteriovenosa cerebral (MAVC) variade 1,12 a 1,42
casos por 100.000 pessoas/ano. O risco de ruptura de uma MAVC é de 3%, com uma taxa
de 2,2% por ano para o subconjunto ndo rompido e 4,5% por ano para 0 rompido. Uma
primeira hemorragia apresenta-se em 36% a 38% dos novos casos, com uma taxa anual
de 2,3%, sendo 1,3% para MAVCs ndo rompidas e 4,8% para as previamente rompidas.
MAVCs maiores tendem a apresentar menor risco de ruptura em comparagao com as
menores, devido a uma pressdo arterial de alimentacdo mais alta nestas ultimas. Um
estudo randomizado encontrou um risco de 2,2% por ano para MAVs cerebrais nédo
rompidas (ZYCK S; SAMPATH R, 2022).

5 FISIOPATOLOGIA

Defeitos congénitos decorrentes da embriogénese desordenada sao considerados
as principais causas de MAVs. Entretanto, alguns estudos mais recentes defendem a ideia
de que tais malformacdes podem ocorrer apds o nascimento e crescem na puberdade e
durante o periodo da gravidez. Entre as complicacfes, estdo sangramentos, destruicdo
tecidual e deformidades graves. A MAV adquirida é, contudo, uma condicdo rara, sendo
encontrada principalmente em traumas, cirurgias toracicas, carcinomas com a presenca
de metéastases, esquistossomose e sindrome hepatopulmonar. A idade é um dos principais
fatores aventados que sugere o aumento gradativo da malformacdo em consequéncia do
aumento do fluxo sanguineo no vaso (SABOO et al., 2018, NANDA et al., 2021,
SCHIMMEL et al., 2021, COLOMBO et al., 2022).

Citam-se na doutrina eventos que influenciam significativamente no
desenvolvimento de MAVs, como anormalidades vasculares, modificagdes moleculares
e alteracdes de fluxo das artérias e veias. A hipertensdo venosa e a arquitetura aberrante
de veias tambem podem acarretar malformagdes. Ao exame histopatoldgico, fica evidente
a presenca de canais com paredes finas e grossas que ligam as artérias e veias, porém sem
a presenca de leitos capilares comumente encontrados no sistema fisiologico (NANDA
etal., 2021, ZYCK S; SAMPATH R, 2022).
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A principal causa hereditaria relacionada a malformacé&o arteriovenosa é a THH,
uma doenca autossdomica dominante, com a presenca de 4 genes envolvidos, a saber: ENG
(endoglina) ACVRL1 (quinase 1 tipo Il do receptor de ativina A ou ALK1), MADH4
(SMAD4) e GDF2 (BMP9). As mutagdes do ALK1 geram a sindrome THH tipo 1 e as
mutacfes em ENG correspondem ao THH tipo 2, sendo outros tipos de mutacGes
consideradas raras. O rearranjo dos vasos sanguineos sofre acdo do ALK1 e ENG que, de
forma conjunta, inibem a angiogénese. Trés fases distintas podem ser identificadas na
MAYV cutanea em pacientes com THH e que reportam ao mecanismo comum das MAVS,
quais sejam: dilatacdo das vénulas, seguida de conexdes entre as arteriolas e vénulas,
culminando com a auséncia do leito capilar (NANDA et al., 2021, SCHIMMEL et al.,
2021).

6 MALFORMACOES ARTERIOVENOSAS PULMONARES

As MAVPs podem ser descritas como a presenca de comunicacOes diretas das
artérias pulmonares com as veias pulmonares, sem passar pelo leito capilar normal do
pulm&o. Essa comunicacdo vascular anormal acaba gerando um shunt intrapulmonar, o
qual transporta sangue da direita para a esquerda, em um esquema de alto fluxo e baixa
resisténcia. Essas MAVPs também recebem o nome de fistulas arteriovenosas
pulmonares, angiomas pulmonares, aneurismas arteriovenosos pulmonares e
hemangiomas cavernosos. Além disso, as MAVPs podem ser desde comunicacdes
dilatadas e tortuosas, até um plexo de canais vasculares ligando a artéria e a veia
pulmonar. Quanto a classificacdo, elas podem ser divididas em MAVPs simples, que
apresentam apenas uma artéria nutridora, ou MAVPs complexas, quando ha a presenca
de mdltiplas artérias nutridoras (CHAMARTHY et al., 2018, SABOO et al., 2018,
MAJUMDAR; MCWILLIAMS, 2020).

A maioria das MAVPs sdo de origem congénita, sendo que, nesses casos, cerca
de 70% estdo associados a THH, que consiste em um distarbio autossomico dominante,
gue recebe também o nome de sindrome de Osler-Weber-Rendu. Nos casos congénitos,
a malformacdo surge a partir do desenvolvimento anormal de artérias e veias pulmonares
que possuem um plexo comum, sofrendo um aumento progressivo devido & maior presséo
do fluxo de sangue arterial no interior do vaso. Ja as causas adquiridas, menos comuns,
podem incluir sindrome hepatocelular relacionada a cirrose hepatica, traumas, estenose

mitral, cirurgias cardiotoracicas, infecgbes, metastases, amiloidose e doenca
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tromboembdlica cronica (SABOO et al., 2018, MAJUMDAR; MCWILLIAMS, 2020,
TOPIWALA et al., 2021).

A MAVP em grande parte dos pacientes é assintomatica, mas em alguns casos
pode cursar com hipoxemia, dor toracica, dispneia, epistaxe, acidentes vasculares
encefalicos (AVE) e ataques isquémicos transitorios (AIT). Nos pacientes sintomaticos,
cerca de 10% deles apresentam triade de dispneia, baqueteamento digital e cianose, sendo
que por volta de 60% deles irdo apresentar intolerancia ao exercicio e dispneia em idades
mais elevadas. A hipoxia muitas vezes se agrava com o0 paciente na posicdo ereta, uma
vez que as MAVPs estdo localizadas, frequentemente, nos lobos inferior e médio do
pulméo (SABOO et al., 2018, KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021).

As principais complicagGes encontradas nos casos de MAVPs incluem embolia
pulmonar, embolia sistémica paradoxal, AVE isquémico agudo, abscesso cerebral e
enxaqueca, as quais ocorrem geralmente por uma falha na filtracdo de bactérias, trombos
e materiais vasoativos presentes no sangue desviado. Foi encontrado que quanto maior a
fragcdo de shunt e menor a pressao arterial pulmonar, maior a chance de ocorréncia de um
AVE isquémico. Outra complicacédo encontrada nas MAVPs ¢ a ruptura da malformacao,
ocorrendo principalmente nos casos em que a parede do vaso € fina ou por aumento do
volume sanguineo, como ocorre na gravidez devido as alteragdes hormonais. Sendo
assim, esse rompimento pode levar ao aparecimento de hemoptise e hemotérax devido a
sua localizacdo subpleural, além do agravamento de embolia gasosa paradoxal, sendo
uma das causas dos acometimentos neurolégicos citados acima (SABOO et al., 2018,
TOPIWALA et al., 2021).

7 MALFORMACOES ARTERIOVENOSAS CEREBRAIS

As MAVCs sdo malformacbes diversas do desenvolvimento que afetam
principalmente os vasos leptomeningeos. A presenca de vasos perfurantes lesiona o tecido
neural adjacente. Elas apresentam diferentes caracteristicas em relacdo a dimensao,
posicdo, nutricdo e drenagem. A principal forma de manifestacdo da MAV é uma
hemorragia, mas outras formas de apresentacdo incluem cefaléia, convulsées, sopro e
deéficits neuroldgicos relacionados a compressao. Os fatores de risco de hemorragia
incluem hemorragia prévia, drenagem venosa profunda, pequeno nimero de veias de
drenagem, localizagdo profunda ou infratentorial, uma ou poucas artérias nutridoras,
pacientes idosos, sexo feminino e raca ndo branca. Existem véarias formas de tratamento

para MAVC, e todas se baseiam na melhor maneira de abordar o paciente e a patologia.
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As opcdes de tratamento podem ser por resseccdo microcirurgica, embolizagdo dirigida
por cateter, radiocirurgia estereotaxica (SRS), administracdo conservadora por meio de
espera vigilante ou uma combinacdo dessas opcbes (SICURI; GALANTE; STEFINI,
2021, MOREL et al., 2022, ZYCK S; SAMPATH R, 2022).

O sistema de classificacdo padrdo ouro das MAVCs € o sistema Spetzler-Martin.
Esse sistema foi descrito em 1986 e se baseia na dimensdo do nidus, no padrdo de
drenagem venosa superficial ou profunda e na localizacdo da MAV, com o objetivo de
ponderar o risco cirargico. Os fatores de risco de hemorragia incluem hemorragia prévia,
drenagem venosa profunda, poucas veias de drenagem, localizacdo profunda ou
infratentorial, uma ou poucas artérias nutridoras, pacientes idosos, sexo feminino e raga
ndo branca. O tamanho da lesdo é dividido em trés graus: 1 ponto para <3 cm, 2 pontos
se estiver entre 3 e 6 cm e 3 pontos se for maior que 6 cm. Quanto maior a dimenséo do
nidus, maior sera o risco de lesdo ao tecido cerebral exposto durante o procedimento
cirargico (ZYCK S; SAMPATH R, 2022, SICURI, GALANTE; STEFINI, 2021, 2022
KATO etal., 2019).

A dimenséo esta diretamente relacionada a quantidade de pedunculos aferentes
vasculares, ao curso e a intensidade do fluxo sanguineo. O padrdo de drenagem venosa
superficial contém somente as veias corticais e nenhum ponto foi atribuido a essa
classificacdo. J& o sistema venoso profundo possui uma abordagem cirlrgica mais
complexa, pois suas veias sdo mais dificeis de coagular e ha possibilidade de retroceder
para 0 parénquima cerebral adjacente e para o sistema ventricular, e por isso recebeu 1
ponto. A localizacdo das MAVs em areas eloquentes recebeu 1 ponto e inclui as regides
do cortex sensorio-motor, linguagem, cortex visual, hipotdlamo, talamo, capsula interna,
tronco encefalico, pedunculos cerebelares, ndcleos cerebelares profundos e a veia
cerebelar pré-central, foram consideradas cirurgias eletivas. A nota final é baseada na
soma de todas as categorias mencionadas, por conseguinte classificadas MAVs de grau |
a V. A facilidade de aplicacdo da metodologia mencionada contribuiu para sua difuséo.
Entretanto, h4 algumas desvantagens, como: compactacdo do nidus e o abarcamento de
artérias aferentes profundas, a definicdo da &rea total as vezes ndo é precisa, aléem de ndo
definir precisamente paciente com grau Il (ZYCK S; SAMPATH R, 2022, SICURI,
GALANTE; STEFINI, 2021).

Eventualmente, foram criadas diferentes classificagcdes para ajudar a determinar o
risco e as expectativas de resultados em pacientes com MAVCs. Duas dessas

classificagOes sdo 0 Modelo de Previséo da Universidade de Toronto e o Lawton-Young
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Grading System, ambos questionaram a simplificacdo excessiva da classificacdo de
Spetzler-Martin em um esfor¢o para melhorar o poder discriminativo dos resultados pds-
operatorios em pacientes com MAV. O Modelo de Previsdo da Universidade de Toronto
foi publicado em 2006 apds uma andlise retrospectiva de 175 pacientes. Os autores
adicionaram a forma do nidus (uma parte especifica da MAV) como um importante
indicador de previsdo de resultados neuroldgicos a curto e longo prazo, juntamente com
a localizacdo na regido eloquente do cérebro e a drenagem venosa profunda (SICURI;
GALANTE; STEFINI, 2021).

O estudo Lawton e Young, por sua vez, analisou 300 pacientes submetidos a
resseccdo cirurgica de MAV. Os pesquisadores criaram um novo sistema de classificacdo
que mostrou que o risco de resseccao cirurgica era aceitavel em pacientes com escore <3
de acordo com o sistema de graduagdo de Lawton-Young e escore <6 quando
considerando a pontuacdo obtida pela adi¢do do escore de Lawton-Young e da escala SM.
Embora ambos 0s modelos tenham procurado melhorar a precisdo das previsdes pés-
operatérias em pacientes com MAV, nenhum deles confirmou o valor preditivo do
suporte arterial profundo (SICURI; GALANTE; STEFINI, 2021, KATO et al., 2019).

8 DIAGNOSTICO

As MAVs sdo anomalias vasculares que podem ser diagnosticadas por meio de
suspeita clinica e exames de imagem. o diagnostico clinico é feito com base nos Critérios
de Curacao, que incluem epistaxe, telangiectasia, malformacGes vasculares viscerais e
historico familiar, seguido de avaliacdo dos familiares do paciente. Para triagem inicial,
a ecocardiografia transtoracica com contraste é frequentemente utilizada, apresentando
alta sensibilidade de 98,6% para identificacdo de shunts direita-esquerda e sdo definidos
através do aparecimento de bolhas no atrio esquerdo (KRAMDHARI; VALAKKADA;
AYYAPPAN, 2021).

No pulmé&o, as MAVs podem causar uma série de sintomas, incluindo falta de ar,
tosse, cianose (coloracdo azulada da pele) e insuficiéncia cardiaca. Na presenca de shunts
grau 1, ndo ha associacdo com MAVPs, enquanto que em shunts grau 2 ha 45,3% de
chances e em grau 3 ha 92,5% de chances. A tomografia computadorizada (TC) com
contraste de térax é realizada posteriormente para avaliar possiveis manifestaces
cerebrais. Embora a angiografia pulmonar por cateter seja considerada padréo ouro, para
diagndstico de MAVPs, por permitir a visualizagdo direta das anomalias vasculares, ela

é pouco utilizada, sendo reservada para pacientes que requerem tratamento endovascular

Brazilian Journal of Development, Curitiba, v.9, n.5, p. 15067-15082, may., 2023



Brazilian Journal of Development
ISSN: 2525-8761

15076

(MAJUMDAR; MCWILLIAMS, 2020, KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN,
2021).

No cérebro, as MAVs podem ser assintomaticas ou causar uma variedade de
sintomas, incluindo dores de cabeca, convulsdes, fraqueza muscular, dificuldade de fala
e problemas de visdo. Em alguns casos, uma MAV pode se romper, causando um
sangramento cerebral grave. O diagndstico clinico de MAVCs ndo envolve historico
familiar, j& que ndo ha casos relatados. No entanto, o aparecimento e o curso clinico das
MAVCs sdo influenciados por variacbes geneéticas. Os exames utilizados para
confirmacdo do diagnostico incluem angiografia cerebral por subtracdo digital (padréo
ouro), TC e Ressonancia Nuclear Magnética (RNM). Além disso, o sistema de
classificacdo Spetzler-Martins Grading € utilizado como uma ferramenta de predicdo do

risco de resseccdo cirurgica (KATO et al., 2019).

9 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial das MAV pulmonares e cerebrais € importante para
determinar o tratamento adequado e melhorar a qualidade de vida dos pacientes. As
MAVCs geralmente sdo descobertas apds um episodio de hemorragia cerebral ou apos a
realizacdo de exames de imagem, como a RNM ou a angiografia cerebral, seu diagndstico
diferencial deve incluir outras causas de hemorragia cerebral, como aneurismas e tumores
cerebrais. As MAVPSs, por sua vez, sdo anomalias vasculares que afetam os pulmdes, em
alguns casos, as MAVPs podem causar sintomas graves, como dispneia, hemoptise,
hipertensdo arterial pulmonar e insuficiéncia cardiaca, seu diagnostico diferencial deve
incluir outras causas de dispneia e hipertensdo pulmonar, como doenga pulmonar
obstrutiva crénica (DPOC), fibrose pulmonar e tromboembolismo pulmonar
(ADICIONAR REFERENCIA).

Diante disso, os diagndsticos diferenciais consistem em outras malformacdes
vasculares como as malformacGes cavernosas, telangiectasias capilares e anomalias
venosas do desenvolvimento. As malformagdes cavernosas sdo aglomerados de vasos
sanguineos dilatados que apresentam irregularidades e alargamento em suas estruturas,
as paredes sdo mais finas, com juncdes soltas entre as celulas o que pode ocasionar
vazamentos. As telangiectasias capilares resumem-se em dilatacfes capilares em vasos
ou artérias menores de 2mm de calibre com distribuicdo linear ou sinuosa o que cria a
possibilidade de formar uma disposicdo retiforme ou desordenada e em aspecto de

aranhas vasculares. As anomalias venosas do desenvolvimento consistem em uma
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malformacdo congénita em que veias que apesar da fase do desenvolvimento que se
encontra mantém caracteristicas da fase antiga, podem ficar mais dilatadas que o habitual.
Por fim, o diagndstico diferencial das MAV pulmonares e cerebrais € importante para
determinar o tratamento adequado e melhorar a qualidade de vida dos pacientes (ZYCK
S; SAMPATH R, 2022).

10 TRATAMENTO

O tratamento para MAVs pode variar de acordo com a localizagéo e gravidade da
anomalia. O tratamento precoce é importante para reduzir o risco de complicacfes graves,
como hemorragias cerebrais ou pulmonares. O alto risco de ruptura proporcionado pela
MAYV leva ao questionamento de que sua deteccdo deve ser um fator determinante para a
realizacdo de procedimentos intervencionistas, razdo pela qual, esse assunto tem sido
amplamente debatido. O tratamento pode ocorrer por meio da espera vigilante, sendo essa
a forma mais conservadora mesmo que néo se tenha um consenso para o equilibrio entre
o risco de ruptura ao decorrer da vida e o risco do tratamento, da ressec¢ao microcirdrgica,
da embolizacdo dirigida por cateter, da radiocirurgia estereotaxica (SRS) ou da
combinacdo dessas técnicas. Os cientistas Naylor e cols. defendem a ideia de que, se o
paciente ndo tiver condigdes agravantes como velhice limitante ou comorbidades
médicas, o0 risco de ruptura ao longo da vida tende a ser superior do que O risco
proporcionado pelo tratamento, por isso, aconselha-se que os pacientes sejam submetidos
a tratamento. De modo, que as formas de tratamento sdo (BROSNAN; AMOO;
JAVADPOUR, 2022, MOREL et al., 2022):

10.1 MICROCIRURGIA

O procedimento microcirdrgico tende a ter eficacia significativa no tratamento de
MAVs de baixo grau Spetzler Martin (leséo SM). No entanto, ela pode apresentar
morbidade inaceitavel em casos de aumento do tamanho da MAV, drenagem venosa
profunda ou a localizagdo eloquente. Além disso, é importante salientar que, embora o
acompanhamento de cinco anos seja recomendado em casos publicados em ARUBA, essa
recomendacéo pode ser inadequada, uma vez que o risco de hemorragia permanecera por
toda a vida do paciente nesses casos. Em um estudo produzido por Lawton e seus
colaboradores, foi demonstrado que, em cirurgias de MAV em MAVs grau | e Il da SM,
a resseccdo completa foi obtida em 100% dos pacientes. Além disso, 97% dos pacientes

apresentaram uma linha de base neuroldgica inalterada ou melhorada apos o tratamento.
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Ao comparar esses pacientes com aqueles com MAVs de baixo grau submetidos a
embolizagdo isolada, constatou-se uma taxa de cura menor, atingindo cerca de 29%, com
uma morbidade amplamente definida de 6,2% e uma taxa de mortalidade de 1,6%. No
caso de MAVP, o procedimento cirurgico é utilizado apenas em casos de ruptura e
hemitorax. Os procedimentos endovasculares sdo priorizados para o tratamento de
MAVP, reservando as cirurgias apenas para os casos graves (KIM; DO; PARK, 2021,
LIU et al., 2022, KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021, MOREL et al.,
2022).

10.2 EMBOLIZAQAO ENDOVASCULAR

A técnica da embolizagdo endovascular utiliza comumente agentes embdlicos
liquidos, como Onyx e n-butil-2-cianoacrilato, como adjuvante antes da microcirurgia,
devido a sua acdo de reducdo do sangramento intra operatério. Isso ajuda a reduzir o
tempo da operacdo sem causar complicacdes ou obstrucOes. Esses agentes também sao
utilizados antes da SRS, pois encolhem o nodulos AVM até um tamanho adequado para
a realizacdo do procedimento (KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021,
BROSNAN; AMOO; JAVADPOUR, 2022, MOREL et al., 2022).

InvestigacBes mais recentes agora analisaram subgrupos de pacientes elegiveis.
Analisaram seus proprios pacientes elegiveis para os critérios de inscricio ARUBA,
estratificando os pacientes com base no grau SM. Nessa estratificacdo de 61 pacientes, as
MAVs SM | e |l tratadas com cirurgia com ou sem embolizacdo pré-operatoria tiveram
cura radiografica. Eles também encontraram resultados menos comprometedores no
grupo SM | e Il em comparacdo com SM I1I-V. A embolizacdo também tem sido cada
vez mais estudada como uma técnica individual, tanto para paliacdo, reduzindo a
hipertensdo venosa, ou para curar pequenas MAVs com uma artéria de alimentacdo e um
diametro de pediculo suficientemente grande, de modo que as técnicas endovasculares
sozinhas também podem fornecer uma cura instantinea minimamente invasiva. A
embolizacdo tornou-se um poderoso aliado no tratamento de MAVS cerebrais, pois reduz
a invasividade dos procedimentos, diminuindo assim o risco cirargico e o risco de dano
cerebral (KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021, BROSNAN; AMOO;
JAVADPOUR, 2022, MOREL et al., 2022).

A embolizacéo transcateter endovascular dos vasos de alimentagdo com molas ou
dispositivos de ocluséo € atualmente a forma mais utilizada de tratamento para MAVPs.

De acordo com as diretrizes CIRSE 2019, o tratamento da MAVP deve ser considerado
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guando a artéria nutridora for de 2 mm ou mais e apresentar caracteristicas de embolia
paradoxal ou hipoxemia sintomatica. As complicagbes mais comuns no tratamento
endovascular sdo as alergias a agentes de contraste, as complicacdes no local da puncgéo
e a pleurisia. Em raros casos, pode ocorrer infarto pulmonar decorrente da pleurisia
(KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021, BROSNAN; AMOQO;
JAVADPOUR, 2022, MOREL et al., 2022).

10.3 RADIOCIRURGIA ESTEREOTAXICA

A Radiocirurgia Estereotaxica (SRS) é uma opcdo em casos de lesdes com risco
cirargico elevado. O procedimento tem a possibilidade de atingir uma taxa de obliteracdo
que varia de 60 até 80% ap6s um periodo de 3 a 5 anos. No entanto, esse procedimento
pode oferecer risco de hemorragia durante o periodo de recuperacédo, além de também
poder ocorrer necrose por radiacao, edema e, até mesmo, um atraso de 2 a 4 anos na cura
da lesdo posterior ao tratamento. Por esse motivo, é importante que o paciente esteja
ciente dos riscos envolvidos na realizagdo do SRS. Outro problema para a utilizacdo da
SRS ¢ o fato de que o procedimento é limitado pelo tamanho da MAV. As taxas de
obliteracdo caem vertiginosamente nos casos de lesdes maiores que 3 cm de didmetro. O
estadiamento do tratamento SRS ocorre por meio da divisdo do alvo em dois ou mais
volumes menores. Também é possivel realizar o tratamento em mdltiplas fracdes, sendo
ministradas doses menores dos farmacos. Dessa forma, é possivel viabilizar o tratamento
de nddulos e MAV maiores, mantendo a eficacia adequada, bem como os perfis de
seguranca. Outra alternativa é a embolizacdo antes da SRS, a qual pode ser util para
diminuir o volume alvo. No entanto, sdo necessarios mais estudos para determinar a
eficacia real da embolizacdo pré-SRS, bem como contestar se ha melhora satisfatoria dos
resultados (LIU et al., 2022, MOREL et al., 2022).

10.4 TERAPIA MULTIMODALIDADE

Pacientes submetidos a essa modalidade de tratamento obtiveram uma elevada
taxa de cura, atingindo 99% com a combinagdo da embolizagdo com ressecgéo
microcirdrgica. Ao combinar a embolizacdo com a SRS, obteve-se uma taxa de cura
superior a 70%, e uma taxa de cura de 100% ao combinar ressec¢do microcirurgica com
SRS. Além disso, a combinagdo das trés modalidades de tratamento resultou em uma
melhora significativa na recuperagédo de pacientes submetidos ao tratamento combinado

com a incorporacgéo da cirurgia. A utilizacao de terapias combinadas é critério do médico

Brazilian Journal of Development, Curitiba, v.9, n.5, p. 15067-15082, may., 2023


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9224812/?report=reader#B1-jpm-12-00904

Brazilian Journal of Development
ISSN: 2525-8761

15080

responsavel pelo caso, tendo sua determinacdo embasada pelas caracteristicas das leses.
A aceitacdo dos procedimentos depende do paciente e de suas necessidades e
preferéncias. Apesar do provavel sucesso dos procedimentos, o0 médico deve estar sempre
atento, pois o risco do tratamento pode aumentar caso ocorra um aumento do grau de SM.
Casos de AMV demandam uma tomada de deciséo diferencial envolvendo a consideragéo
das caracteristicas da MAV e a tomada de decisdo compartilnada com o paciente (KIM;
DO; PARK, 2021, KRAMDHARI; VALAKKADA; AYYAPPAN, 2021, MOREL et al.,
2022).

11 CONCLUSAO

Sabe-se que as MAVs sao defeitos congénitos dos vasos sanguineos que podem
afetar tanto o pulméo quanto o cérebro. A sua prevaléncia varia entre as regides do
mundo, mas elas sdo relativamente raras. A fisiopatologia envolve uma conexao direta
entre as artérias e as veias, sem passar pelos capilares, o que pode levar a complicagdes
graves, como hemorragia e embolia pulmonar ou cerebral. Além disso, As MAVPs
geralmente apresentam sintomas respiratorios, como falta de ar, tosse e hemoptise,
enquanto as MAVCs podem causar sintomas neuroldgicos, como dor de cabeca,
convulsoes e déficits neuroldgicos focais. Diante disso, faz-se necessario uma coleta de
uma anamnese completa e exame fisico bem feitos. Langa-se médo de exames de imagem,
como TC e a RNM. O diagnostico diferencial deve incluir outras condi¢Ges que possam
apresentar sintomas semelhantes. Ademais, pode envolver abordagens como
microcirurgia, embolizacdo endovascular, radiocirurgia estereotaxica e terapia
multifatorial. Por fim, é importante enfatizar a importancia do diagnostico precoce e do
tratamento adequado para reduzir o impacto da doenca sobre a qualidade de vida dos

pacientes e prevenir complicacfes graves.
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