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RESUMO

As malformagdes arteriovenosas sdo determinadas por falhas em-
briolégicas e podemser classificadas em congénitas ou secunda-
rias a alguma injuria ocasionada. Esta revis@o narrativa tem como
objetivo abordar as malformagdes vasculares intestinais quanto a
suas origens embrioldgicas, desafios para diagnéstico, tratamento
eprognostico. Foram consultadas bases de dados eletronicas como
PubMED, SciELO,Science Direct e jornais médicos. Os artigos inclu-
idos foram pesquisados em portugués e inglés, com limitagdo de
40 anos em relagdo ao ano de publicagéo. A clinica que acompanha
uma malformagao em nivel intestinal € ampla, mas o sangramento
retal estad presente em boa parte dos casos. A comorbidade é con-
fundida com outras doengas que também causam sangramento,
portanto a investigagédo deve ser sempre minuciosa. O tratamen-
to deve ser definido com cautelalevando em considerago a opinido
do paciente e sua historia clinica.
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ABSTRACT

Arteriovenous malformations are determined by embryological
defects and can be classified as congenital or secondary to
some injury. This narrative review aims to address intestinal
vascular malformations regarding their embryological origins,
challenges for diagnosis, treatment, and prognosis. Electronic
databases such as PubMed, SciELO, Science Direct, and medi-
cal journals were consulted. The included articles were sear-
ched in Portuguese and English, with a limitation of 40 years
in relation to the year of publication. The clinical presentation
accompanying an intestinal malformation is broad, but rectal
bleeding is present in a good portion of cases. Comorbidity is
confused with other diseases that also cause bleeding, so in-
vestigation should always be thorough. Treatment should be
defined cautiously, taking into consideration the patient's opi-
nion and medical history.

Keywords:

Congenital abnormalities; Inferior mesenteric artery; Therapeutic
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1 INTRODUGAO

As malformacgoes vasculares sao lesdes originadas por uma falha embriolégicano momento da
formagao vascular (Bezerra et al., 2012). Podem ser congénitas ou consequéncia de uma injuria clinica
ou cirurgica, apresentando uma clinica ampla (Kirkpatrick, 2019). Os sintomas advindos da ma formagéo
podem demorar anos paraaparecer, aparecer apos os primeiros meses de vida ou nunca manifestarem
sintomas, passando despercebidos. A classificagdo de sangramento baixo refere-se ao sangramento
que ocorre a partir do angulo de Treitz. Dessa forma, sdo sangramentosoriginados de dreas préximas a
divisdo do duodeno para jejuno, no préprio jejuno, ileo, célon, reto e anus (Boullier et al., 2022).

Em um cendrio mais especifico, as malformacgoes intestinais ndo sdo bem reconhecidas quanto a
incidéncia e prevaléncia (Meyer et al., 1981). A constatacdo de Meyer em 1981, apesar de antiga, é muito
atual. Artigos atuais frisam que muitos avangos foram feitos para identificar malformacgdes provenientes
do intestino, mas que, mesmo assim, a prevaléncia ndo foi confirmada em trabalhos cientificos recentes
(Duong T. et al., 2023). A problematica da malformagao de artéria mesentérica inferiorestd, entre outros
motivos, ligada intrinsecamente ao diagndstico incorreto, demoradoe a escolha da forma de tratamento
que pode ser, por vezes, ineficaz.

Em 1982, houve uma proposta para a divisdo das anomalias vasculares em duas categorias:
hemangiomas e malformagdes vasculares. Tal divisdo conta com diferenciagdes das caracteristicas
celulares, aparéncia clinica e histéria natural de ambas as comorbidades. As malformagdes vasculares
tém suas caracteristicas pautadas no ciclo normal de células endoteliais, além de uma néo involugao
de formaespontanea, levando em consideragédo que, com o passar dos anos, esse tipo de anomalia ndo
desaparece, como os hemangiomas (Gontijo; Pereira; Silva, 2004).

Entre os possiveis tratamentos para uma malformagao da artéria mesentérica inferior, temos a
cirurgia de ressecgdo. Ademais, terapias hormonais, ligadura endoscépica e embolizagdo sdo métodos
escolhidos para tratar o disturbio hematoldgico do paciente. A consequéncia negativa e ndo desejada
envolvida no método de cirurgia é a ndo ressecgao total da malformagao, levando a um estado curativo
incompleto. Dessa forma, é importante salientar que, apds a ressecgaoincompleta de umaleséo vascular
com essas caracteristicas, novas lesdes podem serformadas. (Defreyne et al., 2003).

0O diagnostico do vaso acometido por uma malformagéo é feito através da ultrassonografia (US),
tomografia computadorizada (TC) e angiografia (Bittles et al., 2005). E de suma importancia frisar que ha
intensa dificuldade em diagnosticar a ma formagéo por consequéncia da sintomatologia nao especifica,
ambiguidade dossintomas e o ndo aparecimento deles. Outros motivos incluem a escassa demanda de
informagdes claras e objetivas e a falta de profissionais qualificados para fechar o diagndstico. O atraso
ou omissao do diagndstico das malformagdes é uma causa significativa de mortalidade e morbidade
para os pacientes (Sashiananthan et al., 2019).

Este artigo tem o objetivo de realizar uma revisao da literatura sobre o tema, abordando aspectos
etioldgicos, epidemioldgicos, clinicos, terapéuticos e de prognéstico da doenca.
2 METODO

Para a pesquisa, uma busca aos descritores foi, inicialmente, feita no site Descritores em Ciéncias
da Salde, sendo escolhidos tanto termos em portugués quanto em inglés. Os descritores utilizados

foram: anormalidades congénitas, radiologia intervencionista, artéria mesentérica inferior e emboliza-
¢ao terapéutica. Aspesquisas foram realizadas em bases de dados eletrénicas como PubMed, SciELO,
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Science Direct e jornais médicos, além da pesquisa de livros disponibilizados na Biblioteca do Centro
Universitario de Volta Redonda. Os artigos escolhidos foram selecionados abrangendo os ultimos 40
anos de publicagao, sendo que os mais antigos foram utilizados para apresentar um contraste entre as
informagdes antigas erecentes em relagdo a malformagao.

Os critérios de inclusdo adotados foram artigos escritos nas linguas portuguesae inglesa com a
presenga de um ou alguns dos descritores usados para descrever o artigo, malformagdes arterioveno-
sas com relacgdo a artéria aorta abdominal e tratamentos. Artigos completos e resumos também foram
utilizados. Artigos em outras linguas que nao o portugués e inglés e que nao apresentaram especificidade
em relagcdo a malformagdes foram excluidos devido aoscritérios de excluséo utilizados.

Com isso, uma leitura do material escolhido foi realizada, analisando-se a relevancia de cada artigo
para o estudo presente. Posteriormente, os artigos escolhidos foram minuciosamente estudados para
extrair as informagdes que pudessem complementaro estudo.

3 REVISAO DA LITERATURA

Em 1863, houve a definigéo e classificagdo das anomalias vasculares pela primeira vez, conside-
rando as caracteristicas patoldgicas das lesdes encontradas. Outra classificagdo, que levava em conside-
racao os aspectos clinicos do quadro, a parte celular e patoldgica das lesdes, foi estabelecida em 1982.
Essa classificagdo dividiu as anomalias vasculares em hemangiomas e malformagdes vasculares. As
malformagdes costumam ocorrer de forma esporadica, mas ha a possibilidade de serem determinadas
por fatores familiares e genéticos. O aparecimento das lesdes sedeve a alteragao na formacgao dos vasos
durante o periodo embrionario (Gomes et al.,2018).

Moore (2014) afirmou que as células e vasos sanguineos se originam do mesoderma. Nesse con-
texto, duas formagdes estao ocorrendo: vasculogénese, na qual ilhotas sanguineas iniciardo a formagao
de vasos, e angiogénese, que diz respeito a formagéo de vasos advindos de outros vasos pré-existentes.
E do mesoderma que surgirdo as primeiras ilhotas cercando a parede vitelinica, por volta da terceira
semana de desenvolvimento. Alguns fatores de crescimento sdo responsaveis pelos processos envol-
vidos na formacgao de vasos, como é o caso do FGF2 (fator de crescimento de fibroblasto 2), que induz
as células mesodérmicas a setornarem hemangioblastos; e do VEGF (fator de crescimento do endotélio
vascular), que faz com que as células passem a ser endoteliais e sofram processo de coalescéncia.
Outros fatores, como PDGF (fator de crescimento derivado de plaquetas) e TGF-B (fator de crescimento
transformador beta) estdo ligados a um modelamento final e estabilizagdo da vasculatura recém-for-
mada, sendoimprescindiveis para a manutengédo da homeostase sanguinea.

Os hemangioblastos, desenvolvidos a partir das ilhotas sanguineas e poratuagao do fator FGF2,
dardo inicio a formagao de células e vasos sanguineos por meio do direcionamento feito pelo fator
VEGF. A parte dos hemangioblastos, responsavel por formar as células hematopoiéticas, é a central,
enquanto a periférica forma os vasos, ao se diferenciarem em angioblastos. A especificagdo dos vasos
entreveia, artéria e vaso linfatico ocorre apés a diferenciagdo dos angioblastos (Moore, 2014). De uma
forma complexa e articulada, os fatores de crescimento se relacionampara formar e dar continuidade
aos vasos que compodem o sistema vascular.

As forgas hemodinamicas estao relacionadas a determinagao em artérias, veiase vasos linfaticos,
apos sua diferenciagao. Os vasos que carregam grande quantidadede sangue ndo sofrem processo
de regressd@o, como os que carregam pequena quantidade. Em relagado a isso, os vasos conseguem se
adaptar a quantidade de sangue que passa por eles, para que ndo haja um nivel de estresse prejudicial
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em sua parede, identificando que o volume de sangue é responsavel por alterar o calibre do limen. (Rizzi;
Benagiano; Ribatti, 2017).

A observagao e conhecimento da parte anatdémica proporciona o entendimentoda conformacao das
principais artérias do trato gastrointestinal (TGI) e as possiveis manifestagoes clinicas de malformagoes
oriundas dessa parte do organismo. O trato gastrointestinal (TGI) é vascularizado pela parte abdominal
daartéria aorta e seus trésramos abdominais importantes, que sdo o tronco celiaco e artérias mesentéricas
superior e inferior.As artérias originadas a partir da artéria mesentérica inferior sdo a célica esquerda,
retal superior, inferior e médio, retossigmoideas e as artérias sigmoideas (que dardo origem as artérias
retais). Os 6rgaos irrigados pela artéria mesentérica inferior correspondem ao colo transverso em sua
parte distal, célon descendente, célon sigmoide e reto (Moore, 2014).

Ao analisar a literatura disponivel, uma das caracteristicas que mais chama a atengéo, e esta
sempre presente, é a jungdo de sangramento intermitente sem que haja causa e/ou sintomas abdomi-
nais associados (Jubashi et al., 2021). Pode haver presenga de anemia, de acordo com a intensidade
da hematoquezia, e alguns casos costumam ser mais graves que outros, mas a clinica ndo costuma se
estender. Tendoem vista a inespecificidade da clinica, pacientes assintomaticos que apresentem achados
acidentais em exames que possam sugerir uma MAV (malformacgé&o arteriovenosa) sdo beneficiados
por uma investigagdo minuciosa e ativa para que a causa seja estabelecida e tratada corretamente
(Ishikawa et al., 2020).

Ha uma divisdo das malformacgdes em congénitas, quando relacionadas a formacao e integridade
dos vasos; e adquiridas, quando se avalia os problemas pré epds-capilares causados por dilatagao e/ou
obstrug&o de vasos de maior calibre (Duonget al., 2023). Dessa forma, ha uma visdo de que as malforma-
¢Oes sdo, resumidamente,shunts anormais entre artérias e veias que podem causar ma distribuigéo do
oxigénio(Schimmel et al., 2021).

Muitos estudos foram feitos para a escolha do melhor tratamento e ha certo consenso de que a
cirurgia para resseccgao da area que apresenta a MAV é invasiva e, por acarretar diversas mudangas nos
habitos cotidianos do paciente, diminui a qualidade de vida em relag&o a outras abordagens (Jubashi
et al., 2021). Uma consideragdo importante sobre a embolizacdo é que esta ndo é recomendada em
malformacgdes com mais de 8 milimetros ou que tenham fluxo intenso por possibilidadede chegar a areas
distais que poderéo, no fim, sofrer isquemia ou trombose (Yumna; Khaled; Jaber, 2023). Os pacientes
podem ser submetidos a embolizagéo devido a idade e a ndo gravidade iminente, e também por razao aos
resultados promissores e benéficos que uma Unica embolizagdo acarreta (El-Sheikha; Little; Bratby, 2018).

Algumas particularidades da embolizagdo devem ser abordadas, como o fato de que havera
diversas sessdes de terapia intervencionista para cessar completamente o sangramento. E necessario
que haja embolizagdo completa da areada malformacao, o que pode fazer com que o fluxo sanguineo
para a regido cesse, ocasionando um infarto do 6rgéo, a depender da extensdao da MAV. A explicagao
paraa embolizagdo completa advém da formagao vascular colateral apés desabilitar uma artéria e com
restabelecimento de aporte sanguineo para a regido (Jubashi et al., 2021). Por essa raz&o, o paciente,
ap6s o procedimento, pode continuar com sangramentos, tanto por conta das possiveis redes colaterais
que se formaram quanto pelo que falta para ser embolizado.

Para que haja uma decisao cirurgica é sugerido que haja falhas pontuais que nédo sao superadas
por um método menos invasivo, ao considerar que a embolizagdoé um método paliativo que tem como
objetivo evitar sangramentos intensos que possam diminuir a qualidade de vida do paciente (Ishikawa
et al., 2020). O quadro clinico deve ser estudado e os riscos devem ser medidos. O tratamento deve ser
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escolhido do menos invasivo ao mais invasivo, sempre levando em consideragéo a opinido do paciente,
seu estilo de vida e o quadro clinico.

De acordo com Maddah et al. (2017), a angiografia é padrdo-ouro para alcangaro diagnéstico, o
que nao exclui aimportancia de exames complementares para destrinchar a clinica apresentada, além
de possibilitar entender as consequéncias damalformacgao e estabelecer um tratamento que vai além
da embolizagao. Apesar da angiografia ser padrao-ouro, a angiotomografia pode ser o método diagnos-
tico de escolha para malformacgdes de célon, ja que é mais sensivel para demonstrar malformacgoes e
sangramentos consequentes (Duong et al., 2023). Entretanto, o primeiro método habitualmente utilizado
é a colonoscopia, ja que, a depender da idade e histérico familiar, o cancer de colo é um dos principais
diagnosticos diferenciais (Yumna; Khaled; Jaber, 2023). Pode, porém, haver certo entendimento pelo
diagnostico de forma tardia, ja que a literatura é limitada e a maior parte de artigos publicados concen-
tram-se em malformagdes em cabeca e pescogo (Schimmelet al., 2021).

0 manejo das malformacdes ira depender de diversos fatores, como a apresentagao clinica, ris-
cos e os beneficios dos tratamentos oferecidos (Yumna; Khaled; Jaber, 2023). Ademais, fatores como
extensdo e local afetado sdo imprescindiveis para a decisdo (Bitar et al., 2023). Os fatores que fazem
com que hajapreferéncia pela intervencao radiolégica estdo pautados na possibilidade de repeticaodo
procedimento, menor caracteristica invasiva e a possibilidade de ser feita em pacientes com alto risco em
relagdo a opgdo cirdrgica (Shiraishi et al., 2022). J4 a intervencgao cirlrgica, é indicada em sangramentos
volumosos que podem cursar com choque e/ou hipotensao, de maneira a colocar a vida do paciente
em risco, sendo essencial a retirada de toda a malformacéo, para que ndo haja resquicios que possam
levar a formacgéo de novas lesdes (Duong et al., 2023). Caso a cirurgia seja aterapéutica escolhida, o
médico pode optar por usar a embolizagao como recurso pré-operatério com o objetivo de diminuir o
fluxo sanguineo da regido, pronunciando os resultados cirurgicos (George; Kan; Britz, 2019).

Recursos como a suplementacao de ferro para estabilizagdo da hemoglobinae transfusdes de
sangue, em casos mais graves, sao terapéuticas que ajudam a controlar a sintomatologia e os sinais
de malformacgdes que cursam com sangramentos cronicos (Tessier et al., 2021). O médico radiologista
intervencionista pode, entéo, programar a melhor forma de lidar com a malformagao sem que haja ex-
trema urgéncia e preparar o paciente para cirurgias.

Para aqueles pacientes que ndo se interessaram por nenhuma terapéutica descrita acima ou que
ndo estdo aptos para passar por elas, o tratamento farmacolédgico pode ser empregado. Estudos de-
monstram a estabilizagdo da hemoglobina sérica com administragdo de propranolol e celecoxib (Bitar et
al., 2023).0utros medicamentos apresentam importantes resultados no tratamento farmacoldgico das
malformagdes. Takanari et al. (2015) ilustraram, em seu artigo, que estrogénio e progesterona podem
ser usados para controlar o sangramento dos pacientes por caracteristicas farmacolégicas ligadas a
estabilizagdo do vaso, coagulagéo e diminuigao do fluxo sanguineo mesentérico. Do mesmo modo, a
talidomida pode fazer inibicdo da VEGF, fazendo com que néo haja fragilidade vasculartdo grande, exis-
tente na permanéncia do VEGF.

Em relagdo a cura, sabe-se que a intervengao cirtirgica € uma 6tima opgao, se ndo houver resquicios
remanescentes da malformagao. O custo-beneficio deve ser minuciosamente avaliado junto ao paciente,
visto que haverd um estoma que pode prejudicar jovens em suas atividades diarias (EI-Sheikha; Little;
Bratby, 2018). A curapor terapia de embolizagdo nem sempre é alcangada, mas, de acordo com George,
Kan e Britz (2019), resultados promissores tém sido obtidos com apenas uma sesséo de embolizagédo.

Logo, o paciente deve ser acompanhado por uma equipe multidisciplinar (EI- Sheikha; Little; Bratby,
2018), para que haja um melhor resultado em seu diagndstico e tratamento.
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4 CONSIDERAGOES FINAIS

Os estudos analisados sdo consoantes quanto a necessidade de investigagdominuciosa de san-
gramentos intestinais que podem vir a ser malformagdes arteriovenosas. O treinamento capacitado e
a atualizagdo de casos, tanto de profissionais generalistas quanto especialistas, é de suma importan-
cia para a identificagdo de sintomas iniciais, diagndstico correto e escolha do tratamento. Quanto ao
diagnéstico, mostra-se de suma importancia a realizagdo da angiografia ede outros exames comple-
mentares a depender da apresentagao clinica, como a angiotomografia e a colonoscopia. Com isso, as
chances de um diagndstico errbneo diminuem, mas, ainda assim, podem acontecer especialmente ao
confundir malformacgdes arteriovenosas intestinais com condi¢ées como hemorroidas. A realizagédo
da embolizagdo mostra-se promissora para manejar o sangramento de forma néo invasiva, mas outras
opgdes como terapia medicamentosa e cirurgia devemser consideradas. O médico deve sempre explorar
as possibilidades terapéuticas comegando com as opgdes menos invasivas. Entretanto, malformagdes
proeminentesou com fluxo intenso de sangramento devem ser manejadas cirurgicamente. A cirurgia,
de acordo com os autores, é o método curativo atual quando feito de maneiracorreta, e deve ser usado
com parcimoénia. E importante ressaltar que determinados fatores, como idade, volume de sangramento,
sinais vitais continuamente revistos, sinais e sintomase como cada terapia poderia influenciar a vida do
paciente devem ser considerados entre médico e paciente. O acompanhamento multidisciplinar mos-
trou-se indispensdavel para um bom manejo da malformacao.

Em sintese, é imprescindivel para a comunidade médica o conhecimento de diagndsticos dife-
renciais para sangramentos intestinais baixos, atentando o olhar as malformagdes arteriovenosas, com
a possibilidade de diagnéstico correto e encaminhamento ao especialista para que o paciente tenha a
melhor qualidade de vida possivel.
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