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RESUMO

Introducao: As doengas associadas ao sistema arterial carotideo apresenta maior prevaléncia atual,
provavelmente devido ao aumento da oferta de exames complementares. A doenca aterosclerdtica
destaca-se como a principal causa de complica¢des clinicas, especialmente nos acidentes vasculares
cerebrais, contudo, alteragdes congénitas sio relevantes e frequentemente permanecam assintomdticas
até o diagnostico. Agenesia de cardtida interna é rara, frequentemente diagnosticada incidentalmente,
porém de significativa importancia clinica. O fluxo sanguineo cerebral geralmente é mantido por me-
canismos compensatérios, como a formagéao de circulagoes colaterais através do poligono de Willis, da
persisténcia de artérias embriondrias ou das colaterais transcranianas provenientes da artéria cardti-
da externa. Apés o diagndstico torna-se imprescindivel investigacao do sistema vascular encefélico e
carotideo, pois outras malformagdes ou anomalias podem estar presentes. Relato do caso: Paciente
feminina 52 anos, hipertensa e diabética, em que a agenesia de cardtida interna esquerda foi diagnosti-
cada de forma incidental, destacando a importéancia clinica dessa condigdo e as orientagdes de manejo
e acompanhamento adequados. Conclusao: A agenesia de cardtida interna, embora frequentemente
assintomdtica, pode estar relacionado a complicagdes graves, como aneurismas. O diagndstico precoce,
por meio de exames de imagem, é crucial para diferenciar de estenoses adquiridas e prevenir compli-
cagoes, especialmente em pacientes com aterosclerose grave. A investigacdo cuidadosa das artérias
carétidas permite um manejo adequado e a escolha do tratamento correto.

Palavras-chave: Artéria cardtida interna. Circulagédo colateral. Circulo arterial do cérebro.

ABSTRACT

Introduction: Diseases associated with the carotid arterial system have become more prevalent, likely
due to the increased availability of complementary diagnostic tests. Atherosclerotic disease stands
out as the leading cause of clinical complications, particularly in stroke cases. However, congenital
alterations are relevant and often remain asymptomatic until diagnosis. Internal carotid artery agenesis
is rare and often diagnosed incidentally, yet holds significant clinical importance. Cerebral blood flow
is typically maintained by compensatory mechanisms, such as the formation of collateral circulations
through the Circle of Willis, persistence of embryonic arteries, or transcranial collaterals from
the external carotid artery. Following diagnosis, it is essential to investigate the encephalic and carotid
vascular system, as other malformations or anomalies may be present. Case report: A 52-year-old
female patient, hypertensive and diabetic, in whom left internal carotid artery agenesis was diagnosed
incidentally, highlighting the clinical significance of this condition and the importance of appropri-
ate management and follow-up guidance. Conclusion: Internal carotid artery agenesis, although fre-
quently asymptomatic, can be associated with severe complications such as aneurysms. Early diagnosis
through imaging is crucial to differentiate from acquired stenosis and prevent complications, especially
in patients with severe atherosclerosis. A thorough investigation of the carotid arteries allows for proper
management and the selection of the correct treatment.
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INTRODUGAO

A agenesia de artéria carétida interna (ACI) foi des-
crita pela primeira vez em 1987 post-mortem e, em
1954, pela primeira vez in vivo apds exame de an-
giografia'. E uma anomalia rara, com incidéncia me-
nor que 0,01% da populagéo geral®. Diferentemente
da hipoplasia de carétida, a agenesia caracteriza-se
pela auséncia total da artéria carétida interna e do
canal carotideo, o que implica em uma malforma-
¢do mais grave e incompleta do sistema arterial
carotideo. Na maioria das vezes, o diagndstico de
agenesia de ACI é incidental, sendo detectado em
exames de imagem realizados por outros motivos.
O diagndstico pode ser confirmado por meio de
técnicas como duplex scan, ressonidncia magnéti-
ca ou tomografia computadorizada, que permitem
uma visualizacdo detalhada das estruturas vascula-
res. Do ponto de vista clinico, a maioria dos pacien-
tes permanece assintomadtica, pois o fluxo sangui-
neo cerebral é mantido de forma eficaz através de
circulagoes colaterais bem desenvolvidas, como o
poligono de Willis, artérias embriondrias persisten-
tes e colaterais transcranianas originadas da artéria
cardtida externa®.

A importancia clinica da agenesia de ACI é atri-
buida principalmente a sua associacdo com outras
anomalias vasculares congénitas, bem como com a
doenga aterosclerética, especialmente nas artérias
carétidas e vertebrais®. Essa condicdo tem implica-
¢Oes significativas durante o planejamento de pro-
cedimentos intervencionistas, como endarterecto-
mias, angioplastias ou tratamentos para doencgas
vasculares cerebrais, uma vez que a auséncia de
uma artéria carétida interna pode afetar a abor-
dagem terapéutica e aumentar o risco de compli-
cagdes. Portanto, é essencial que o diagndstico de
agenesia de ACI seja reconhecido e levado em con-
sideracdo ao planejar qualquer intervencio vascu-
lar ou neurolégica.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 52 anos, com histérico
de hipertensdo e diabetes mellitus, apresentou-se
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com queixas intermitentes de tontura e cefaleia.
Nao havia relato de acidente vascular encefalico
prévio nem histérico de malformagdes congénitas.
A paciente foi encaminhada ao servigo de cirurgia
vascular apds a realizacdo de um exame de duplex
scan do sistema arterial das carétidas e vertebrais,
no qual foi evidenciado apenas o segmento proximal
da ACI esquerda, sem a visualizagdo dos segmentos
distais. Diante desse achado, a hipdtese diagnostica
de agenesia de ACI esquerda foi levantada, enquan-
to o sistema arterial contralateral ndo apresentou
alteragoes. Foi realizada uma investigacao adicional
por meio de ressonancia magnética, que confirmou
a presenca da ACI esquerda apenas na sua origem,
no bulbo, com auséncia do flow void na porgao in-
tracavernosa da ACI esquerda nos planos axilar e
coronal ponderados em T2. Complementarmente,
foi realizada angiotomografia computadorizada de
cranio e regido cervical, que nao evidenciou a pre-
senca do canal carotideo esquerdo (Figura 1 e 2).

Durante a investigacdo, ndo foram identifica-
das formacdes aneurismaticas ou outras alteragoes
vasculares associadas. A paciente era assintomética
em relacdo ao sistema carotideo, apresentando vas-
cularizacdo encefdlica do hemisfério esquerdo de-
pendente da artéria basilar, sem sinais de alteracoes
ateroscleréticas nas artérias cerebrais. A Figura 1
mostra corte axial de angiotomografia computado-
rizada de base do créanio demonstrando auséncia
do seguimento petroso da arteria carétida interna
esquerda, sendo esse presente a direita e a Figura 2
mostra uma reconstrugdo da angiotomografia com
sistema carotideo direito pérvio e agenesia da arté-
ria cardtida interna esquerda.

DISCUSSAO

A agenesia de cardtida interna é geralmente uni-
lateral, com a cardtida interna contralateral assu-
mindo a principal funcdo de suprimento sangui-
neo compensatdrio. Nos casos bilaterais, o sistema
vertebrobasilar pode compensar essa funcdo. A
maioria dos casos é assintomatica devido a presen-
ca de uma rede anastomotica robusta, incluindo o
poligono de Willis, vasos intracavernosos, ramos
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FIGURA 1. Corte axial de angiotomografia computadorizada de base de cranio. Canal carotideo a direita - seta amarela, ausente a esquerda (A).

Segmento Petroso de ACI direita - seta amarela, ausente a esquerda (B)

Fonte: Arquivo da Unidade de Diagndstico por Imagem do Hospital Universitério Cassiano Antonio Moraes.

FIGURA 2. Angiotomografia computadorizada, demonstrando sistema carotideo direito pérvio e sem alteragdes. Sistema carotideo esquerdo

com agenesia de ACI - seta branca

Fonte: Arquivo da Unidade de Diagndstico por Imagem do Hospital Universitario Cassiano Antonio Moraes.
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da cardtida externa e artérias embrioldgicas per-
sistentes. Ha relatos de leve predominincia mas-
culina e maior frequéncia em agenesia a esquerda,
com uma taxa de 3:1°.

O desenvolvimento normal da artéria carétida
interna comeca no estagio em que o embrido apre-
senta uma medida de crown-rump (CR) de 4-5 mm,
completando-se na 6* semana de gestacdo (CR =
10-14 mm). O poligono de Willis se forma entre os
estagios de 7-24 mm, aproximadamente na 7° se-
mana de gestacdo, a divisdo anterior da ACI origina
as artérias cerebrais anterior e média, enquanto a
divisdo posterior contribui para as artérias do dien-
céfalo e mesencéfalo. A agenesia da ACI ocorre de-
vido a regressdo anormal dos primeiros e terceiros
arcos aorticos durante o desenvolvimento embrio-
nario, embora a etiologia exata seja desconhecida.
A circulagao colateral, especialmente via poligono
de Willis, depende do estagio em que ocorreu a in-
terrupcdo no desenvolvimento da artéria: se a in-
terrupcdo ocorrer antes da formagdo completa do
poligono de Willis (em torno do estagio de 24 mm),
a circulacdo colateral é predominantemente reali-
zada por anastomoses intracavernosas e se a inter-
rupc¢do ocorrer apos a conclusdo do poligono, as
anastomoses intracavernosas ainda prevalecerdo,
mas a compensagio serd menor’ =,

De acordo com Lie em 1983, a agenesia refere-
-se & auséncia completa de um 6rgdo ou estrutu-
ra, enquanto a aplasia é o resultado de um defeito
no desenvolvimento do 6rgdo, mas seu precursor
ainda existe, e a hipoplasia é o desenvolvimento in-
completo do 6rgdo.® A causa da agenesia bilateral
ainda permanece desconhecida. Lie descreveu seis
padrdes de circulacio colateral na auséncia da caré-
tida interna (Figura 3).

No tipo A, hd agenesia unilateral com colaterais
entre a artéria cerebral anterior (ACA) e a artéria
cerebral média (ACM) ipsilateral através das arté-
rias comunicantes anterior (ACOMA) e posterior
(ACOMP), sendo a ACOMP frequentemente hi-
pertrofiada. O tipo B apresenta a mesma auséncia
unilateral, mas com colaterais entre ACA e ACM
apenas via ACOMA. No tipo C, a agenesia bila-
teral é compensada pelo sistema vertebrobasilar,
com ACOMP hipertrofiada. O tipo D descreve a
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agenesia unilateral da porgao cervical da carétida
interna, com colaterais intracavernosas para o seg-
mento contralateral. O tipo E envolve hipoplasia
bilateral das carétidas internas, com suprimento
de ACA e ACM por ACOMP hipertrofiadas. No
tipo F, a agenesia bilateral é compensada por anas-
tomoses transcraniais e ramos da carétida externa
via rete mirabile (RM). Desde a descricdo de Lie em
1968, outros estudos relataram a artéria trigeminal
persistente como parte das colaterais na agenesia
unilateral®. No caso relatado, em que a paciente é
assintomadtica, sem outras anomalias associadas e
com vascularizacdo cerebral mantida pela artéria
comunicante posterior de calibre aumentado dan-
do origem a artéria cerebral média esquerda e uma
artéria comunicante anterior de calibre aumentado
dando origem a cerebral anterior, compativel com
Tipo A da classificacio de Lie.

Outras anomalias, como os aneurismas intra-
cranianos estdo associados a proporgao signifi-
cativa de casos de agenesia de carétida interna,
ocorrendo em cerca de 24-67% dos pacientes, em
contraste com a populagdo geral, onde incidéncia é
de apenas 2-4%. Em aproximadamente 25% dos ca-
sos sintomaticos de agenesia, os aneurismas podem
se manifestar, muitas vezes acompanhados de he-
morragias. A explica¢do para maior prevaléncia de
aneurisma parece estar relacionada ao aumento do
fluxo sanguineo nas vias colaterais, gerando estres-
se adicional nas paredes dos vasose  contribuir
para sua dilatacdo e formagio de aneurismas. A ar-
téria cerebral anterior é identificada como a colate-
ral mais suscetivel ao desenvolvimento de aneuris-
mas nesse cendrio. Em alguns casos, o sangramento
subaracnoéideo causado por um aneurisma pode ser
o primeiro sinal clinico daACI, evidenciando a im-
portincia da avaliacdo cuidadosa em pacientes com
sintomas neurolégicos inesperados.’

Os sinais e sintomas variam conforme a faixa
etdria. Em adultos mais velhos (acima de 40 anos),
os sintomas mais comuns incluem ataque isquémi-
co transitorio, afasia, hemiparesia, perda de sensibi-
lidade, cefaleia, vertigem e fraqueza nos membros,
frequentemente associados a circulacdo colateral
intracraniana descompensada ou perfusio cerebral
diminuida devido a aterosclerose. J4 em pacientes
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FIGURA 3. Diagrama ilustrando os padrdes de Lie (A — F). ACI: artéria carétida interna; ACM: artéria cardtida média; ACA: artéria carétida

anterior; ACP: artéria cardtida posterior; ACOMA: artéria comunicante anterior; ACOMP: artéria comunicante posterior; RM: rete mirabile

TIPO B

TIPO A

Fonte: Os autores.

mais jovens (0 a 20 anos), os sintomas mais fre-
quentes sdo atraso no desenvolvimento e sintomas
de hemorragia subaracnéidea, como cefaleia in-
tensa, vOmitos e nduseas, muitas vezes associados
a ruptura de aneurismas’. Além disso, a agenesia
de ACI pode estar relacionada a anomalias do de-
senvolvimento, como sindrome de Horner, sindro-
me de Goldenhar e sindrome de Klippel-Feil**. Em
adultos entre 25 e 45 anos, alguns pacientes podem
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TIPO C

ser assintomdticos, com a anomalia descoberta aci-
dentalmente, como no caso relatado.

CONCLUSAO

A agenesia de carétida interna, embora frequente-
mente assintomadtica, pode estar associada a com-
plicagoes graves, como aneurismas intracranianos.
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Quando diagnosticada incidentalmente em exames
de imagem ¢é crucial diferenciar entre hipofluxo
causado por estenose adquirida ou anomalia con-
génita do vaso. A condi¢do pode se manifestar com
sintomas inespecificos, como cefaleias ou ataques
isquémicos transitdrios, o que dificulta o diagnosti-
co precoce. Exames de imagem, como tomografia e
ressonancia magnética de cranio sdo essenciais para
confirmar a auséncia da carétida interna e detectar
aneurismas associados, prevenindo complicagoes
como hemorragias. Em pacientes com ateroscle-
rose grave, ACI pode agravar a insuficiéncia cere-
brovascular, tornando o diagnéstico precoce ainda
mais importante para a escolha do tratamento ade-
quado. A investigacao cuidadosa das artérias card-
tidas, com atencio especial a estenoses adquiridas
ou malformacdes congénitas, é essencial para iden-
tificar a agenesia e suas complicagdes associadas,
permitindo uma abordagem clinica mais eficaz.
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