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Anomalous Origin of Right Pulmonary
Artery from Ascending Aorta (Hemitruncus)

The origin of the right pulmonary artery from the as-
cending aorta is a rare congenital anomaly, with very few
reports in the literature. We describe two cases of this rare
malformation, one of them, associated with interruption of
the aortic arch (type B). In both cases, the diagnosis was
made by two-dimensional echocardiography, with
angiographic confirmation in one of them. The origin of
the right pulmonary artery was close to the aortic valve,
anomaly pathogenetically distinct from the type that
arises close to the innominate artery.

A origem da artéria pulmonar direita em aorta as-
cendente é uma anomalia congênita rara, com poucos ca-
sos descritos na literatura. Descrevemos dois casos desta
malformação, um associado à interrupção de arco aórtico
tipo B. Em ambos, o diagnóstico foi realizado mediante
ecocardiografia bidimensional, com confirmação angio-
gráfica em um. A origem da artéria pulmonar direita era
próxima à valva aórtica, anomalia patogeneticamente di-
ferente da origem perto da artéria inominada.
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Comunicações Breves

A origem anômala da artéria pulmonar direita na aorta
ascendente é uma malformação rara e potencialmente letal.
Desde o relato inicial de Fraentzel, em 1868 1, menos de 100
casos foram descritos, a maioria como relato isolado. Após
o advento da ecocardiografia bidimensional, alguns pacien-
tes tiveram um diagnóstico pré-operatório preciso desta
malformação, antes só diagnosticada mediante cateterismo
ou autópsia.

Apresentamos dois casos desta rara anomalia, um de-
les ainda associado a interrupção do arco aórtico tipo B.

Relatos dos Casos

Caso 1 - Menino de cinco meses de idade, nascido de
parto normal, a termo, com 3500g., sem antecedentes pré-
natais, com ausculta de sopro ao nascimento e cianose
desde os dois meses de idade, época em que foi submetido
a cateterismo em outro hospital; transferido para nossa ins-

tituição em REG e com sinais de insuficiência cardíaca em
uso de digital e diurético. Apresentava cianose ++/4+,
taquidispnéia (FR de 60ipm) e taquicardia (freqüência cardí-
aca (FC) de 150bpm). A ausculta cardíaca revelou sopro
holossistólico +++/4+ no foco aórtico e 2ª bulha única e
hiperfonética. A ausculta pulmonar era normal e o fígado
estava a 3cm do rebordo costal direito.

O eletrocardiograma (ECG) mostrou sobrecarga impor-
tante das câmaras direitas e a radiografia de tórax, área cardí-
aca aumentada ++ e hiperfluxo pulmonar bilateral ++.

A angiografia do 1º cateterismo demonstrava um vaso
único, dilatado, aparentemente cavalgando o septo
interventricular e que foi interpretado como truncus
arteriosus.

Após aumento da dose de diurético e compensação da
insuficiência cardíaca, foi realizado ecocardiograma, que
mostrou: situs solitus, concordâncias atrioventricular e
ventrículo-arterial, septo interatrial íntegro e ampla comuni-
cação interventricular subarterial duplamente relacionada.
A valva aórtica era espessada, apresentando gradiente de
70mmHg. Após um curto trajeto, de aproximadamente 1cm,
a aorta, hipoplásica, dava origem na sua região posterior a
um vaso anômalo identificado como a artéria pulmonar di-
reita. O tronco da artéria pulmonar apresentava dilatação im-
portante, dando origem ao ramo esquerdo e se continuando
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com a aorta descendente através de um amplo canal arterial
(fig. 1). A aorta transversa não foi visibilizada, indicando
interrupção do arco aórtico. O ventrículo direito (VD) apre-
sentava dilatação e hipocinesia difusa importantes.

Foi indicada injeção de contraste na artéria subclávia
direita, a partir da artéria braquial, que confirmou o diagnós-
tico de interrupção de arco aórtico tipo B (fig. 2).

Realizada cintilografia pulmonar de perfusão demons-
trou distribuição heterogênea do radiofármaco no pulmão
direito e hipoperfusão difusa do pulmão esquerdo. A
perfusão pulmonar  foi de 84% para o pulmão esquerdo e
16% para o pulmão direito.

A criança foi submetida a tratamento cirúrgico, que
confirmou os achados prévios, sendo realizada anas-
tomose término-terminal da aorta e reimplante da artéria pul-
monar direita no tronco da artéria pulmonar. Feita ampliação
da aorta ascendente com patch de dácron, comissurotomia
da valva aórtica, bandagem do tronco pulmonar e secção e
sutura do canal arterial.

No pós-operatório apresentou acidose metabólica
persistente e baixo débito, falecendo 12h após.

Caso 2 - Neonato, com 15 dias de vida, sexo masculino,
nascido de parto cesárea com peso de 3410g., sem antece-
dentes pré-natais, apresentou com 36h de vida taquipnéia
(FR de 80ipm), taquicardia (FC de 160bpm), ausculta cardía-
ca sem sopros e palidez cutâneo-mucosa. O hematócrito na
ocasião era de 37%, sendo feita reposição com concentrado
de glóbulos vermelhos. Com 70h de vida começou a apre-
sentar acidose metabólica, que foi corrigida. A radiografia
na oportunidade mostrava área cardíaca normal com discre-
to hiperfluxo pulmonar. No 8º dia de vida apresentou
oligúria, ganho ponderal e hepatomegalia importante. Os
eletrólitos sangüíneos na ocasião eram normais. O ECG
mostrava sobrecarga importante do VD, e a radiografia de
tórax  aumento de área cardíaca ++ e hiperfluxo pulmonar
++. Foi indicada restrição hídrica, diurético e digital e enca-
minhada para nossa instituição.

Fig. 1 - Caso 1 - Ecocardiograma: à esquerda, corte subcostal mostrando o ramo direito
da artéria pulmonar, dirigindo-se posteriormente após longo trajeto acima da valva
aórtica; à direita, na região superior, persistência do canal arterial comunicando o
tronco da artéria pulmonar com a aorta descendente; na região inferior, corte
paraesternal longitudinal modificado mostrando ampla comunicação
interventricular e a origem do ramo anômalo na região proximal da aorta (Ao).

Fig. 2 - Caso 1 - Aortografia: o ramo direito da artéria pulmonar  origina-se da região
proximal da aorta e cursa paralelo e superposto a esta até o ponto em que se direciona
para o pulmão direito. O arco aórtico apresenta interrupção após a origem da artéria
carótida esquerda (ACE).

Fig. 3 - Caso 2 - Ecocardiograma: corte subcostal mostrando a origem anômala
proximal da artéria pulmonar direita na aorta ascendente. O tronco da artéria pulmonar
origina-se normalmente da região anterior (TP).

Fig. 4 - Caso 2 - Ecocardiograma: acima à esquerda, corte subcostal mostrando a ori-
gem posterior do ramo direito da artéria pulmonar (RDAP); a aorta está visibilizada
em toda sua extensão; à direita corte supraesternal mostrando a origem proximal do
RDAP e o arco aórtico; a continuidade com a aorta descendente não é bem
visibilizada; abaixo à esquerda, canal arterial comunicando o tronco da artéria pul-
monar à aorta descendente; à direita, corte paraesternal transversal modificado mos-
trando a origem à direita do vaso anômalo.
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Ingressou em regular estado geral, com peso de
3220g, descorado +, afebril, acianótico, taquipnéico (FR de
70ipm), taquicárdico (FC de 150bpm), perfusão periférica
regular, sem edema, com saturação arterial de oxigênio de
97% e diurese de 2ml/kg/h. A ausculta cardíaca era rítmica,
bulhas normofonéticas, sem sopro, e a ausculta pulmonar
normal. O hematócrito e a hemoglobina eram de 36% e
12,6g/dL, respectivamente.

Realizado ecocardiograma que mostrou: situs solitus,
concordância atrioventricular e ventrículo-arterial, septos
interatrial e interventricular íntegros e valvas atrioven-
triculares e semilunares normais. O diâmetro da aorta era
normal e o ramo direito da artéria pulmonar originava-se na
sua região póstero-lateral, imediatamente acima da valva
aórtica (fig. 3). O tronco da artéria pulmonar apresentava
dilatação importante com o ramo esquerdo implantado nor-
malmente. Um grande canal arterial apresentava sinais de
fechamento na extremidade pulmonar com fluxo sistólico e
gradiente máximo de 60mmHg direita/esquerda. Apesar do
arco aórtico ser bem visibilizado na imagem subcostal, a
continuidade com a aorta descendente não foi identificada
na imagem supraesternal (fig. 4). O VD apresentava dilata-
ção e hipocinesia difusa importantes.

Foi interrogada a presença de interrupção de arco
aórtico tipo A, sendo indicado prostin, na dose de
0,002mcg/kg/min. Evoluiu em estado regular e três dias após
o ingresso, apresentou piora súbita com cianose importante
e óbito. Não houve confirmação cirúrgica ou de necropsia
dos achados ecocardiográficos.

Discussão

A origem anômala de um ramo da artéria pulmonar na
aorta ascendente é uma malformação rara, com menos de 100
relatos na literatura. A origem anômala do ramo direito está
geralmente associada à persistência do canal arterial (até
64% dos casos), sendo muito mais freqüente que a do ramo
esquerdo da artéria pulmonar, cuja associação usual é com a
tetralogia de Fallot (até 75% dos casos) e arco aórtico à direi-
ta do tórax (63% dos casos) 2,3.

Os aspectos embriológicos desta malformação perma-
necem parcialmente identificados. De 60 relatos revisados
por Penkoske e col 4, só 45 parecem ter realmente origem
anômala de um ramo da artéria pulmonar na aorta ascenden-
te. O mecanismo de formação pode ser devido à insuficien-
te migração da artéria pulmonar direita em direção à artéria
pulmonar esquerda no momento da septação conotruncal,
deixando a artéria pulmonar direita na região que irá consti-
tuir a aorta. Desta forma a artéria pulmonar direita localiza-se
na região proximal da aorta, é formada por tecido da artéria
pulmonar e não apresenta sinais de obstrução (como nos
casos por nós relatados).

Um outro tipo de malformação é constituído pela ori-
gem anômala da artéria pulmonar direita na região distal da

aorta ascendente, imediatamente abaixo do tronco braquio-
cefálico ou, às vezes, constituindo parte do mesmo. O meca-
nismo embriológico desta anomalia parece ser devido a um
desenvolvimento anômalo do 6º arco aórtico, que normal-
mente persiste à esquerda formando o canal arterial e desa-
parece à direita. A persistência deste 6º arco aórtico à direita,
em comunicação com a aorta por um lado e com a artéria pul-
monar pelo outro, determinaria a origem anômala distal da
artéria pulmonar direita. Neste caso, porém, a região inicial do
ramo direito seria constituída por tecido do 6º arco aórtico; isto é, de
ductus arteriosus, o que explicaria o estreitamento ou obliteração
geralmente presente nesta região 4,5.

A interrupção do arco aórtico tipo A esteve presente
nos casos de origem anômala proximal  da artéria pulmonar
em sete de 76 casos revistos por Kutsche e Van Mierop e,
neste mesmo estudo, um de 16 casos apresentou interrupção
de arco aórtico tipo B associado à origem anômala distal da
artéria pulmonar 2. É de se esperar que os defeitos cono-
truncais sejam mais freqüentes na origem anômala proximal da
artéria pulmonar, visto o mecanismo embriológico proposto
para a sua formação. Não é de nosso conhecimento porém, a
associação de origem anômala proximal do ramo direito da
artéria pulmonar com  interrupção do arco aórtico tipo B.

O caso um  ilustra a possibilidade de se fazer um diag-
nóstico incorreto mediante o cateterismo. O grande vaso
cavalgando o septo e interpretado como truncus arteriosus
era, na realidade, o tronco da artéria pulmonar, contrastado
através da comunicação interventricular duplamente relaci-
onada, sendo o canal arterial interpretado como o arco
aórtico, através do qual a aorta descendente era contrastada.

A evolução clínica dos casos apresentados segue os
padrões inicialmente relatados por outros autores, com alta
mortalidade (82%) em casos não operados e mesmo em ca-
sos operados, dependendo das anomalias associadas e do
tratamento cirúrgico realizado 4; excepcionalmente há relato
de caso em indivíduo com 20 anos de idade e boa evolução 6.

A ecocardiografia constitui o método ideal para o di-
agnóstico desta rara malformação, pela sua disponibilida-
de, custo e facilidade de repetição. As imagens supra-
esternal e paraesternal longitudinal permitem a visibilização
da artéria pulmonar anômala em quase todos os casos 7,8;
existindo porém, eventualmente a possibilidade desta
malformação passar desapercebida 9. A imagem da aorta as-
cendente obtida pelo corte ecocardiográfico subcostal per-
mite um diagnóstico mais preciso, principalmente quando o
ramo direito se origina da região posterior da aorta. Isto não
foi destacado previamente na literatura e, em nosso enten-
der, é um elemento extremamente importante.

Deve-se correlacionar os achados clínicos com o eco-
cardiograma, principalmente nos casos onde existam dúvi-
das diagnósticas que devem ser exaustivamente discutidas
e adequadamente respondidas. Considerando a evolução
desfavorável desta malformação, o diagnóstico e a terapêu-
tica devem ser realizados o mais precocemente possível.
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