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Diagnostico por Imagem: Origem Anomala da ACE Saindo do Tronco

da Artéria Pulmonar

Image Diagnosis: An Anomalous Origin of Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery
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Introducao

A origem andmala da artéria corondria esquerda
saindo do tronco da artéria pulmonar (ALCAPA) é uma
anomalia congénita rara, com mortalidade de 90% até o
1° ano de idade sem intervengdo cirdrgica." Atualmente, o
procedimento de escolha para corregao da ALCAPA depende
do estabelecimento de um sistema arterial coronariano duplo
por reimplante direto da artéria coronaria esquerda anémala
(ACE) na aorta ascendente. Entretanto, variagbes anatémicas
da origem da ACE anémala costumam dificultar esse objetivo,
principalmente em pacientes submetidos a reoperagao.

A regurgitacdo mitral (RM) isquémica cronica evolui
como consequéncia da coronariopatia na auséncia de
alteragbes de folheto primario ou patologia cordal:* a
cardiopatia isquémica causa remodelamento da geometria
ventricular esquerda, deslocamento dos musculos papilares,
deslocamento dos musculos papilares, tethering dos
folhetos e dilatagao anular, levando a insuficiéncia mitral
funcional. O desfecho desses pacientes representa um
problema desafiador tanto para cardiologistas quanto para
cirurgides cardiovasculares. De fato, o papel da cirurgia da
valvula mitral (CVM) associado a revascularizacao da artéria
corondria ainda é controverso.

Relato de caso 1

Menino de 11 anos de idade de uma aldeia remota no sul
da China, valvoplastia mitral prévia sem melhora sintomética
significativa. Ecocardiograma transtorécico (ETT) mostrou atrio
esquerdo aumentado de 61 mm, RM moderada (Figura 1A)
e fracdo de ejecao de 60%. O diametro da artéria corondria
direita (ACD) encontrava-se aumentado, com 7 mm, na
extremidade proximal (Figura 1B), e a ACE nao safa do
seio coronariano esquerdo (Figura 1C), inserida na artéria
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pulmonar através de uma fistula de 5 mm (Figura 1D).
A angiotomografia tridimensional computadorizada (ATC)
da artéria corondria mostrava ALCAPA (Figura 2B e D) com
ACD gigante e torcida (Figuras 2A e C). Angiografia da aorta
ascendente mostrava ACD dilatada e torcida (Figuras 3A e
B) e ALCAPA. A direcao do fluxo sanguineo coronariano era
ACD-ramo comunicante-ACE (Figura 3C e D) e, portanto,
havia roubo de fluxo coronario.

Relato de caso 2

Menino de 9 anos de idade, chinés, troca valvar mitral
prévia, feita sete anos antes, apresentou febre recorrente
e dispneia aos esforcos e foi encaminhado ao nosso
departamento. ETT mostrava atrio esquerdo aumentado de
58 mm, vazamento parabasilar mitral moderado e fracao
de ejecao de 62%. O diametro da ACE encontrava-se
aumentado, com 5 mm, na extremidade proximal, e a ACE
ndo safa do seio da coroa esquerda. ATC tridimensional
da artéria coronaria mostrava ALCAPA (Figuras 4B e C)
com ACD gigante (Figuras 4A, B e C). Angiografia da aorta
ascendente mostrou ACD dilatada e torcida (Figura 4D).
Havia fenébmeno de roubo de fluxo coronério. A direcao do
fluxo corondrio era da ACD-ramo comunicante-ACE-artéria
pulmonar (Figuras 4E e F).

Resultados e conclusao

ALCAPA é uma anomalia congénita rara, com mortalidade
de 90% no 1° ano de idade sem intervencao cirdrgica.
Noventa por cento dos pacientes apresentam, no primeiro ano
de vida, sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca ou morte
stbita cardfaca secundaria a isquemia miocdrdica cronica.?
Os sobreviventes adultos, no entanto, sao assintomaticos ou
apresentam dispneia, angina, RM, isquemia miocardica ou
arritmia ventricular, hipertensao pulmonar e morte stibita. Esse
fato é contrastante com a apresentacao clinica de isquemia
miocérdica e infarto do miocardio (palpitagdes, angina e
fadiga) em criangas e ma evolugdo ponderal, irritabilidade,
transpiragao excessiva e apatia em bebés.*>

Durante a infancia, ha diminuicao da pressao pulmonar
e declinio nos niveis de oxigénio, levando a diminuicao da
perfusdao corondria e isquemia, principalmente durante a
alimentagao ou choro, quando a demanda miocérdica de
oxigénio aumenta. A isquemia miocardica cronica leva ao
comprometimento da fungao nao apenas do miocardio, mas
também do aparelho valvar mitral com insuficiéncia cardiaca
e, posteriormente, regurgitacao valvar mitral. Se essa fase
for tolerada, ocorrem alteragbes compensatérias ao longo
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Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico mostrou regurgitagdo mitral moderada (A) e o didmetro da ACD mostrou-se aumentado na extremidade proximal (B, setas), e
aACE néo vinha do seio da coroa esquerda (C, setas), estando inserida na artéria pulmonar (D, setas). VD: ventriculo direito; AD: étrio direito; VE: ventriculo esquerdo;
AE: étrio esquerdo; VA: valva adrtica; ACD: artéria corondria direita; ACE: artéria coronaria esquerda; VP: valva pulmonar.

Figura 2 — A imagem da angiotomografia computadorizada mostrou ACD gigante e torcida (A e C, setas) e ALCAPA (B e D, setas). VA: valva adrtica; ACD: artéria

coronaria direita; ACE: artéria coronéria esquerda; AP: artéria pulmonar.

do tempo e o miocardio é remodelado durante a infancia.
Devido ao desenvolvimento de colaterais intercoronarianas
partindo da ACD, cada vez maior, o fornecimento de
suprimento colateral a ACE leva a uma reversao do fluxo
da corondria esquerda andmala para a artéria pulmonar.?
Finalmente, existem vasos colaterais excessivos que levam
ao desvio de sangue da ACD via colaterais para a ACE e na
artéria pulmonar durante a fase adulta.>* Isso é visto como um
exemplo do fendmeno de roubo de fluxo sanguineo.

O ecocardiograma ¢ a base da ferramenta de diagnéstico
nao invasiva durante a triagem precoce, que descreve a origem

anormal da ACE com jato anormal, dilatacdo ventricular
esquerda, ACD dilatada, enchimento retrégrado, hipocinesia
leve da parede anterior, presenga de hiperecogenicidade do
endocardio e/ou masculos papilares, diametro da ACD como
proporcao do diametro do anel da aorta, etc.*

Tradicionalmente, o diagnéstico de ALCAPA é feito por
angiografia coronaria. Nos (ltimos anos, a angiotomografia
computadorizada de corondrias (ATCC) surgiu como o padrao de
referéncia para a identificagao e caracterizagao de anomalias das
artérias coronarias. A ATCC permite um diagndstico preciso nao
invasivo, descrevendo a origem e o curso das artérias coronarias.

Arq Bras Cardiol 2020; 114(4Supl.1):4-7
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Figura 3 — A angiografia da aorta ascendente mostrou ACD dilatada e torcida e ALCAPA (setas A e B), além do fenémeno de roubo de fluxo sanguineo (C e D, setas).

ACD: artéria coronaria direita; ACE: artéria coronaria esquerda.

Figura 4 - A imagem da angiotomografia computadorizada mostrou ACD gigante (A, B e C, setas) e ALCAPA (C, setas); A angiografia da aorta ascendente mostrou
apenas ACD dilatada e torcida (D, setas) e um fenémeno de roubo sanguineo (E e F, setas). Ao: aorta; ACD: artéria corondria direita; ACE: artéria coronaria esquerda;

APE: artéria pulmonar esquerda; APD: artéria pulmonar direita.

Além disso, oferece uma avaliacao tridimensional das relagoes
anatdmicas entre as artérias corondrias e as estruturas adjacentes,®
possibilitando vistas em corte das estruturas cardiacas sob varios
angulos. Portanto, poderia ser considerada a modalidade de
imagem de escolha para delinear de forma néo invasiva a
anatomia dos vasos corondrios. Além disso, desempenha um
papel importante no planejamento da intervengao cirdrgica,
podendo ser uma valiosa ferramenta de acompanhamento pods-
operatdrio para os pacientes.’

Arq Bras Cardiol 2020; 114(4Supl.1):4-7

O crescente uso da ressonancia magnética cardiaca
(RMC) nao apenas aumentou o rendimento diagnéstico,
como também possibilitou uma melhor avaliagao das
consequéncias da hipoperfusao miocardica e de defeitos
congeénitos associados. A presenga de dilatagao do ventriculo
esquerdo, cicatrizagdo subendocardica e alteragoes regionais
da motilidade segmentar sao indicadores de isquemia
cronica. E a presenca de realce subendocardico tardio pode
ser observada nas imagens de RMC, sugerindo isquemia
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subendocardica cronica, sendo considerado um sinal muito
importante, principalmente em pacientes assintomaticos.?
A correcdo cirtrgica deve ser fortemente considerada se
esse achado estiver presente. A RMC tem sido cada vez mais
utilizada em varios outros estudos para orientar as decisoes
diagndsticas e terapéuticas em pacientes com ALCAPA.

O reimplante na aorta é o (nico reparo anatémico
verdadeiro, mas os beneficios da CVM no momento da
operagdo da ALCAPA devem ser pesados contra os efeitos
do bypass prolongado em caso de ventriculo esquerdo ja
isquémico.® Ap6s a valvoplastia mitral/troca valvar e transplante
de ACE, nao foram observados sintomas de fenbmeno de roubo
de fluxo sanguineo, e a cintilografia de perfusio miocardica
nao mostrou alteragdes isquémicas. O ecocardiograma
pés-operatério, 7 dias apds o procedimento, mostrou que a ACE
se origina da aorta, com boa visualizagao dos éstios coronarios,
diminuigao do atrio esquerdo e do ventriculo esquerdo, sem
RM e fragao de ejecao ventricular aumentada para 72%.

Portanto, a dispneia e a RM induzidas pelo exercicio
provavelmente ocorreram devido ao fenémeno de roubo de
artéria corondria devido a origem anoémala de uma artéria
coronaria. Este relato destaca a esséncia do aumento dos indices
de diagnéstico pré-operatério na aldeia remota da China.
Pacientes com insuficiéncia mitral moderada ou importante sem
outras causas aparentes, com dilatagao do ventriculo esquerdo
e possivel presenca de hiperecogenicidade do endocardio e/ou
musculos papilares, sem boa visualizagao dos 6stios coronarios
(ou com suspeita de origem andémala ou dilatagao de artéria
corondria) foram submetidos & angiotomografia tridimensional
computadorizada ou angiotomografia cardiaca.
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