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Sdo descritos os aspectos clinicos, ecocardiogra-
ficos e angiograficos de um neonato de sexo masculino,
com cinco dias de vida e diagnostico de atresia pulmonar
com septo interventricular integro. Tanto o ecocardio-
grama como a aortografia mostraram auséncia da origem
das artérias coronarias da aorta. O ecocardiograma
bidimensional e, posteriormente, a ventriculografia direi-
ta identificaram as artérias corondrias, originando-se no
ventriculo direito. Ndo houve contrastagdo retrograda
da aorta ou do tronco pulmonar quando contrastadas as
arteérias coronarias. Este é o primeiro caso relatado com
diagnostico ecocardiografico pré angiografia, e é um
exemplo da necessidade de se avaliar as artérias coro-
narias em pacientes com atresia pulmonar e septo ventri-
cular integro.

Right Ventricle-Dependent Coronary Circu-
lation in Pulmonary Atresia with Intact
Ventricular Septum. Absence of Origin of the
Coronary Arteries from the Aorta

This report describes the clinical, echocardio-
graphic and angiographic aspects of a five-day old boy
with pulmonary atresia and intact ventricular septum.
Both the echocardiogram and the aortography did not
show any coronary arteries arising from the aorta. Two-
dimensional echocardiography was able to identify the
coronary arteries originating from the right ventricle and
so did the right ventricular angiogram. No retrograde
flow into the aorta or pulmonary trunk was identified after
opacification of the coronary arteries. As far as we know
this is the first case diagnosed by echocardiography, and is
avivid example of the necessity of identifying the coronary
arteries in patients with pulmonary atresia and intact
ventricular septum.
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Comunicacdesentreasartériascoronariaseo ventri-
culodireito (VD) podem ser detectadasem, aproximadamen-
te, 50% dos casosdeatresiapulmonar com septo integro .
Porém, aausénciade conexdo dasartériascoronériascoma
aorta, éextremamenterara, com poucoscasosrelatadosna
literatura®8, todos diagnosticados mediante cateterismo ou
autopsia. Apresentamosum caso destararaanomalia, com
diagndsti co ecocardiografico e confirmagdo angiogréfica.
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Relato do caso

Neonato de sexo masculino, pesando 3500g, nascido
departo normal, sem antecedentespré-natais, foi transferi-
do paranossainstituicdo no 5° dia de vida com hipotese
diagnosticade atresiapulmonar com septo interventricular
(SIV) integro. O examefisico revel ou cianoseimportante,
taquicardiaetaquipnéia, pul sospresentesesimétricosefi-
gado pal pavel a2cmdorebordo costal direito; auscultacar-
diacade 22bulhanica, normofonética, sem sopros, e aus-
cultapulmonar normal. A saturacéo arterial deoxigénioera
de50%emar ambiente.

A radiografiadetérax mostrou &reacardiacanormal e
hipofluxo pulmonar bilaterd eodetrocardiograma(ECG) rit-
mo sinusal, eixo elétrico a100°, sobrecargaatrial direitae
ausénciadepotenciaiselétricosdo VD.
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Fig. 1 - Dados ecocardiogréficos mostrando: A) valvasmitral (**) etriclispide (*) na
diéstole; B) avalvapulmonar no corte transversal mostrando as trés cispides (*)
aderidasentresi; C) apersisténciado canal arterial (PCA), com estreitamento naex-
tremidade pulmonar; D) a origem comum das artérias carétida esquerda (ACE) e
subcléviaesquerda (ASE). TP- tronco pulmonar; Ao- Aorta.

Fig. 2- Imagem ecocardiogréficaparaesterna transversal ata, mostrando aorigem das
duas artérias corondrias (pontas de flecha) naregido imediatamente inferior avalva
pulmonar. vAo- valvaadrtica

O ecocardiogramamostrou situs solitus, concordanci-
asarioventricular eventriculo-arteria, émdeamplacomu-
nicagdointeratrial tipo ostium secundum comfluxolaminar
direita-esquerdaao estudo com Doppler e mapeamento de
fluxoacores. Umaimagem atravessando ointerior do&rio
direitoemdirecdo ao septointeratrial, sem obstrugdo ao flu-
xo, foi identificadacomo umavalvade Eustaquio exuberan-
te. Asvalvastricuspideemitral foram melhor visibilizadas
pelo cortesubcostal eapresentavam dreasde 0,19 e1,22cm?
ecircunferénciasde 1,6 e4,2cm, respectivamente (fig. 1A).

Ascamarasesguerdasapresentavamtamanhonormal,
com osparametrosdefuncao sistdlicaglobal eregional do
ventriculo esquerdo (VE) preservadosecomsinaisdealte-
racdo do relaxamento diastdlico ao estudo com Doppler
pulsétil. OV D apresentavahipertrofiaimportante, sem con-
tracdo sistélicaevidente, sendo constituido quase exclusi-
vamente pelas vias de entrada e de saida, esta Ultimacom
hipoplasia moderada. A por¢éo trabecular ndo foi bem
identificada, existindo porém, multiplossinusdidesnolocal.
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Fig. 3- Imagem ecocardiogréfica subcostal mostrando a artéria descendente anterior
(pontas de flecha), desde asuaorigem em espaco lacunar (flecha) até asuabifurcacdo
no &pex cardiaco. V D- ventriculo direito.

B b :
Fig. 4 - Dados angiogréficos mostrando: A) ventriculografiadireita. Asflechasin-
dicam aorigem das artérias coronérias naviade saidado ventriculo direito (VD),
imediatamente abaixo davalva pulmonar. A artéria descendente anterior € bem
visibilizada (pontas de flecha), com o ponto de bifurcag&o identificado no ecocar-
diograma e a anastomose com um sinustide naregi&o apical do VD; B) ventri-
culografiadireita, mostrando o refluxo trictispide (RT). A pontade setademonstrao
ponto de unido daartériacorondriacom um sinuséide; C) aortografiademonstrando
ausénciadas artérias coronérias. Ao- aortaascendente.

A valvapulmonar foi bemvisibilizadano seudidmetro
transversal (fig. 1B), sendo constituida por trés clspides
bem formadas e aderidas entre si; aderénciatambém
identificada naimagem longitudinal datronco daartéria
pulmonar como um tecido central de, aproximadamente,
5mm de extensdo no seuinterior. N&o haviafluxo anteré-
grado, sendo o fluxo arterial pulmonar total mente depen-
dentedapersisténciado cand arteria, queapresentavadmm
dediametro nasuaorigem; naextremidade pulmonar, po-
rém, apresentavaumareducao de 50% do seudiametro (fig.
1C). O anel valvar eo tronco daartériapulmonar mediam
8mm, osramos pulmonares 5mm cadaum e araiz adrtica
14mmnodiametrotransversal.

O arco adrtico estavalocalizado aesquerdado térax.
Apos aorigem do tronco braquiocefalico, as artérias
carétida e subclaviaesquerdas apresentavam umaorigem
comum(fig. 1D).
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Apesar de exaustiva procura, nenhuma artéria coro-
nariafoi identificada nos seios coronarios adrticos. Duas
artériascoronariasforamvistasoriginando-senaviadesa-
idado VD (fig. 2). Umadelasoriginava-seimediatamente
abaixo dacuspideanterior direitadavalvapulmonar; sendo
estacoronariamel hor visi bilizadanaimagem|ongitudinal do
VD. Nesse corte ecocardiogréfico, aviade saidado VD
apresentavaumaimagem lacunar, apartir daqual aartéria
coronariasedirigiaparaaregiao antero-inferior, apresentan-
do hifurcag&o no terco distal damesma (fig. 3). A outra
corondriaoriginava-se imediatamente abaixo da clspide
posterior davalvapulmonar, apresentando bifurcacéo apés
um curtotrajeto. O estudo com Doppl er pul sétil demonstrou
fluxosistélico nasartériascoronériascom gradientemaximo
de70mmHg naorigem. O mapeamento defluxoacoresnéo
mostrou nenhumaanormalidadenolocal, mostrando porém,
acderacdo dofluxonaregidoapical doVD.

Com os dados ecocardiogréficos, o paciente foi sub-
metido atratamento cirdrgico paiativomediantecirurgiade
Blalock-Taussigmodificadaadireita, cominterposico de
tubo de Goretex de4mm. Houve boaevol ugao pds-operat6-
riaimediataeagasimetriaarterial mostrou saturag&o deoxi-
génio de82% em ar ambiente, sendo dadaatahospitalar em
bom estado geral.

Um més ap6s a alta hospitalar foi realizado estudo
angiografico (fig. 4) que confirmou aausénciadasartérias
coronariasapartir daaortaquando estafoi contrastada. A
ventriculografiadireitamostrou moderado aimportantere-
fluxo davalvatriclspide. A origem dasartériascorondrias
naviadesaidado VD, visibilizadaao ecocardiograma, foi
confirmada. Umadestasartérias, identificadacomo aartéria
descendente anterior esquerda, apresentavamultiplas co-
muni cagOes ventricul o-arteriais em todo o seu trajeto e,
aposcontornar aregido apical doVE, continuava-secomo
mais apical dos sinusoides que constituiam a porcao
trabecular do VD, muitos dos quaisterminando em fundo
cego. A outraartéria, com origem naviadesaidado VD,
apresentavatrifurcacdo, imediatamente ap6s suaorigem:
um dosramos contornando, posteriormente, aartériapul-
monar, anastomosando-se com aartériadescendenteante-
rior; o outro ramo dirigindo-se paraaregido atrioventricul ar,
formando umadi scretadil atacdo aneurismética, aparente-
mente, terminando em fundo cego e o 3°ramodirigindo-se
em diregao a parede anterior do VD. Nao houve con-
trastacao retrograda da aorta ascendente nem do tronco
pulmonar em nenhum momento, e o retorno venoso das
coronariasfoi bem identificado, drenando no seio venoso
COronario.

Foi entdo indicado transplante cardiaco, estando o
paciente no momento aesperadetratamento cirdrgico.

Discussao

Aproximadamente, 50% doscasosdeatresiapulmonar
e SIV integro apresentam comunicagdo entre as artérias
corondriaseo VD, existindoumacorrel agdoinversadas
anomaliascoronériascomacircunferénciadavalvatricls-
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pideeotamanhodasviasdeentradaedesaidado VD2 Foi
postul ado que acomunicacdo serealizamedianteapersis-
ténciade conexBesventricul o-arteriaisembriogénicas, que
permitem o efluxo de sangue, apartir do VD hipertenso na
sistole, criando um shunt circular, quepassado VD paraas
artérias coronérias, seio venoso corondrio, atrio direito e,
novamente,o VD

Variasanomaliasdasartériascoronériasforamidenti-
ficadasnaatresiapulmonar com S|V integro, entreasquais,
presencade comunicagfesventriculo-arteriais, sinusdides,
fibrose, obstrugao einterrupcdo das artérias corondrias?*.
A estenoseou interrupcao das artérias coronarias pode es-
tar localizadanaregiao proximal ou distal acomunicacdo
como VD, existindo relato de al guns casos em que a por-
¢do proximal dasartérias corondriasndo pode ser adequa-
damentevisibilizada, tornando-sedificil, portanto, adife-
renciacdo entre obstrucdo proximal eausénciado segmen-
to proximal 3. Noscasosdeobstrugéo proximal, acirculagio
coronériaétotal mente dependentedo VD.

A ausénciado segmento proximal das artérias coro-
nérias, com suaorigem namassaventricular direita, éextre-
mamenterara. Aposorelatoinicial delLenox e Briner em
19725, doiscasosdestamalformagao foram adequadamente
documentados em pacientes com atresia pulmonar e SIV
integro ”® eum caso em pacientecomtetralogiade Fallot e
hipoplasiaimportantedo VD °. Em nenhum desses casoso
diagnéstico foi realizado mediante ecocardiografia, o que
tornanossorelatointeressante e Uinico naliteratura.

O mecanismo embriol dgico destamalformacdo aindaé
desconhecido >2. A regido proximal dasartériascoronarias
derivadiretamentedaaorta, aproximadamentena72semana
de gestac&o e se anastomosa, posteriormente, com osva-
sos originados da superficie epicardica®®, ndo sendo, por-
tanto, um mecanismo diretamenterelacionado comapersis-
ténciade comuni cagdesventricul o-arteriaisou sinusoides.

No nosso paciente, tanto 0 ecocardiograma como a
angiografia adrtica demonstraram auséncia da porcéo
proxima dasartériascorondrias, semnenhumaevidénciade
contraste indo em direcéo a aorta, quando as artérias
corondriasforam contrastadas, ndo setratando, portanto, de
interrupcdo dasmesmas apdsasuaorigem. Kasznicaecol 3
demonstraram auséncia dos éstios coronérios em um feto
de23 semanasdegestacdo, ondeo segmentoinicial dasar-
tériascoronariasestavapresente, “ semelhanteaumacorda’
detecido, por fibroseextensa, comumminimolume. Apesar
deste caso ser diferente do relatado por Lenox e Briner ©,
ondenenhum segmentoinicial foi encontrado, néo sabemos
se, gpds 0 nascimento, 0 pequeno lumedo vaso permitiriaa
passagem de contrasteem direcdo retrogradaaaorta. A pre-
sencademultiplascomunicagOesventricul o-arteriaiscoma
artériadescendente anterior éfato freglientementecitado,
assim como apresencade sinusdidesintracardiacostermi-
nando em fundo cego *. Embora as comunicagdes ventri-
culo-arteriai sconstituam verdadei rosvasos comuni cantes,
os sinusdides intracardiacos constituem espacos vascu-
laresintramurai sandmal os, produzindo um padréo trabe-
culado nomiocérdio*?.
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Umfatointeressante, nestecaso, éaausénciademani-
festagBes i squémicas em repouso, tanto no ECG como no
ecocardiograma. Dos casos previamente rel atados, dois
apresentavam esta condicdo, sem evidéncia de alteractes
eletrocardiogréficas ’ ou anatdmicas de necrose nos estu-
dosde necropsia’,

O diagndstico destas comunicagdes vasculares € ex-
tremamenteimportante naindicaggo cirdrgicade pacientes
comatresiapulmonar, jaqueadescompressao do VD pode-
riadeterminar hipoperfusdo corondria e acentuacdo da
isquemiamiocardica. A realizacdo decirurgiade Blal ock-
Taussig nesta crianca visou, apenas, protegé-ladas crises
dehipdxia. Nestescasosondeaintervencdo cirlrgicaérea
lizadasem angiografiaéfundamental quendo setentereali-
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zar aberturadavalvapulmonar, poisse correo risco, quan-
do efetuada, de hipoperfusdo coronaria. Por outro lado é
fundamental que o estudo angiogréfico sgafeitologo, pois,
adocumentacdo de umacirculagdo coronériaV D-depen-
dente estaassociadaamaior risco dedbito?, inclusivecom
morte stbita, havendo nestes casosindicagdo indiscutivel
detransplante cardiaco.

Mesmo nos casosde circul agdo coronariaV D-depen-
dente é extremamenteraraadocumentacdo deausénciade
conexdo proximal dasartériascoronariasnaaorta, oquefoi,
previamente, documentado, apenas com cateterismo ou
necropsia. A documentacdo adequadade umasituacdo como
esta, mediante ecocardiogramacom posterior confirmagéo
angiogréfica, éunicanaliteraturanaciona einternacional.

Referéncias

1. Freedom RM, Harrington DP - Contributions of intramyocardial sinusoidsin
pulmonary atresiaand intact ventricular septum to aright-sided circular shunt.
Br Heart J1974; 36: 1061-5.

2. Cadder AL, CoEE, SageMD - Coronary arterid abnormalitiesin pulmonary atre-
siawith intact ventricular septum. Am JCardiol 1987; 59: 436-42.

3. KasznicaJ, Ursdll PC, Blanc WA, Gersony WM - Abnormalities of the coronary
circulation in pulmonary atresiaand intact ventricular septum. Am Heart J1987;
114: 1415-20

4. GigliaTM, Mandel VS, Connor AR, Mayer Jr JE, Lock JE - Diagnosisand man-
agement of right ventricle-dependent coronary circulation in pulmonary atresia
with intact ventricular septum. Circulation 1992; 86: 1516-28.

5. Davignon AL, Greenwold WE, Dushane JW, Edwards JE - Congenital pulmo-

146

nary atresiawith intact ventricular septum. Clinipathologic correlation of two
anatomic types. Am Heart J 1961; 62: 591.

6. Lenox CC, Briner J- Absent proximal coronary arteries associated with pulmonic
atresia. Am J Cardiol 1972; 30: 666-9.

7. BlackmanMS, Schneider B, Sondheimer HM - Absent proximal |eft main coronary
artery in association with pulmonary atresia. Br Heart J1981; 46: 449-51.

8. UedaK, Saito A, Nakano H, Hamazaki Y - Absence of proximal coronary arteries
associated with pulmonary atresia. Am Heart J1983; 106: 596-8.

9. GarciaOL, Gelband H, Tamer DF, Fojaco RM - Exclusiveorigin of both coronary
arteriesfrom ahypoplastic right ventricle complicating an extreme tetralogy of
Fallot: lethal myocardial infarction following a palliative shunt. Am Heart J
1988; 115: 198-201.



