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Aorigemda artéria pulmonar direita emaorta as-
cendente € uma anomalia congénitarara, com poucos ca-
sosdescritos na literatura. Descrevemos dois casos desta
malformagéo, umassociado ainterrupgao dearco adrtico
tipo B. Emambos, o diagndstico foi realizado mediante
ecocar diografia bidimensional, com confirmagao angio-
graficaemum. A origemda artéria pulmonar direitaera
proxima a valva adrtica, anomalia patogeneticamente di-
ferente da origemperto da artériainominada.

Anomalous Origin of Right Pulmonary
Artery fromAscendingAorta (Hemitruncus)

Theorigin of theright pulmonary artery fromthe as-
cending aortaisarare congenital anomaly, with very few
reportsintheliterature. We describetwo casesof thisrare
malformation, one of them, associated with interruption of
the aortic arch (type B). In both cases, the diagnosiswas
made by two-dimensional echocardiography, with
angiographic confirmation in one of them. The origin of
theright pulmonary artery was close to the aortic valve,
anomaly pathogenetically distinct from the type that
arisescloseto theinnominate artery.
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A origem andmaladaartériapulmonar direitanaaorta
ascendente éumamalformagéo raraepotencia menteletal.
Desdeoreatoinicial deFraentzel, em 1868+, menosde 100
casosforam descritos, amaioriacomorelatoisolado. Apds
oadvento daecocardiografiabidimensional, algunspacien-
testiveram um diagndstico pré-operatério preciso desta
malformagao, antes s diagnosticadamediante cateterismo
ou autopsia.

Apresentamosdoiscasosdestararaanomalia, um de-
lesaindaassociado ainterrupgéo do arco adrtico tipo B.

Relatos dos Casos

Caso 1 - Menino decinco mesesdeidade, nascido de
parto normal, atermo, com 3500g., sem antecedentes pré-
natais, com ausculta de sopro ao nascimento e cianose
desde os doismeses deidade, épocaem quefoi submetido
acateterismo em outro hospital ; transferido paranossains-
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tituicdo em REG e com sinaisdeinsuficiénciacardiacaem
uso de digital e diurético. Apresentava cianose ++/4+,
taquidispnéia(FR de60ipm) etaquicardia(frequénciacardi-
aca (FC) de 150bpm). A ausculta cardiacarevel ou sopro
holossistélico +++/4+ no foco adrtico e 22 bulha Unicae
hiperfonética. A auscultapulmonar eranormal e o figado
estavaa3cmdorebordo costal direito.

Oédetrocardiograma(ECG) mostrou sobrecargai mpor-
tantedascamarasdireitasearadiografiadetérax, &reacardi-
acaaumentada++ ehiperfluxo pulmonar bilateral ++.

A angiografiado 1° cateterismo demonstravaumvaso
Unico, dilatado, aparentemente cavalgando o septo
interventricular e que foi interpretado como truncus
arteriosus.

Apdsaumento dadosedediurético e compensacdo da
insuficiénciacardiaca, foi realizado ecocardiograma, que
mostrou: situs solitus, concordancias atrioventricular e
ventriculo-arterial, septointeratrial integro eamplacomuni-
cacdointerventricular subarterial duplamenterelacionada.
A valvaabrtica eraespessada, apresentando gradiente de
70mmHg. Apésum curtotrajeto, deaproximadamente 1cm,
aaorta, hipoplasica, davaorigem nasuaregido posterior a
um vaso andmal o identificado como aartériapulmonar di-
reita. Otronco daartériapulmonar apresentavadilatagdoim-
portante, dando origem ao ramo esguerdo e se continuando
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daartériapulmonar, dirigindo-se posteriormente ap6slongo trajeto acimadavalva
adrtica; adireita, naregido superior, persisténciado canal arterial comunicando o
tronco da artéria pulmonar com a aorta descendente; naregiédo inferior, corte
paraesternal longitudinal modificado mostrando ampla comunicacao
interventricular eaorigem do ramo andmal o naregi&o proximal daaorta(Ao).

comaaortadescendenteatravésdeumamplo canal arterial
(fig. 1). A aortatransversando foi visibilizada, indicando
interrupcdo doarco adrtico. O ventriculodireito (VD) apre-
sentavadilatacéo e hipocinesiadifusaimportantes.

Foi indicadainjegdo de contraste naartériasubclavia
direita, apartir daartériabraquial, que confirmou o diagnés-
ticodeinterrupcdo dearcoadrticotipoB (fig. 2).

Redlizadacintil ografiapulmonar deperfusdo demons-
trou distribui¢do heterogénea do radiof &rmaco no pulméo
direito e hipoperfuséo difusa do pulm&o esquerdo. A
perfusdo pulmonar foi de 84% para o pulmao esquerdo e
16% parao pulm&odireito.

A criancafoi submetida atratamento cirdrgico, que
confirmou os achados prévios, sendo realizada anas-
tomosetérmino-termina daaortaereimplantedaartériapul-
monar direitanotronco daartériapulmonar. Feitaampliacdo
daaortaascendente com patch de dacron, comissurotomia
davalvaadrtica, bandagem do tronco pulmonar e sec¢do e
suturado canal arterial.
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Fig.2-Caso 1- Aortografia: oramo direito daartériapulmonar origina-sedaregido
proximal daaortae cursaparal elo e superposto aestaaté o ponto em que sedireciona
parao pulmé&o direito. O arco adrtico apresentainterrupcdo apésaorigem daartéria
carétidaesquerda (ACE).
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Fig. 3 - Caso 2 - Ecocardiograma: corte subcostal mostrando a origem anémala
proximal daartériapulmonar direitanaaortaascendente. O tronco daartériapul monar
origina-senormal mente daregido anterior (TP).

No pés-operatorio apresentou acidose metabdlica
persistente ebaixo débito, falecendo 12h apos.

Caso 2- Neonato, com 15 diasdevida, sexomasculino,
nascido de parto ceséreacom peso de 3410g., sem antece-
dentes pré-natai s, apresentou com 36h de vidataguipnéia
(FR de80ipm), tagqui cardia(FC de 160bpm), auscultacardia-
casem soprose palidez cutdneo-mucosa. O hematdcrito na
ocasido erade 37%, sendofeitareposi ¢do com concentrado
deglobulosvermelhos. Com 70h de vidacomegou aapre-
sentar acidose metabolica, quefoi corrigida. A radiografia
naoportunidademostravaareacardiacanormal comdiscre-
to hiperfluxo pulmonar. No 8° dia de vida apresentou
oliguria, ganho ponderal e hepatomegaliaimportante. Os
eletrdlitos sangliineos na ocasido eram normais. O ECG
mostravasobrecargaimportantedo VD, earadiografiade
térax aumento de areacardiaca++ e hiperfluxo pulmonar
++. Foi indicadarestricdo hidrica, diurético edigital eenca-
minhada para nossainstitui ¢c&o.

Fig. 4- Caso 2- Ecocardiograma: acimaaesquerda, corte subcostal mostrando aori-
gem posterior doramo direito daartériapulmonar (RDAP); aaortaestavisibilizada
em todasuaextensdo; adireitacorte supraesternal mostrando aorigem proximal do
RDAP e 0 arco adrtico; a continuidade com a aorta descendente ndo € bem
visibilizada; abaixo aesquerda, canal arterial comunicando o tronco daartériapul-
monar aaortadescendente; adireita, corte paraesternal transversal modificado mos-
trandoaorigemadireitado vaso andomalo.
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Ingressou em regular estado geral, com peso de
3220g, descorado +, afebril,, aciandtico, taquipnéico (FR de
70ipm), taqui cardico (FC de 150bpm), perfusdo periférica
regular, sem edema, com saturagdo arterial deoxigénio de
97% ediuresede2mi/kg/h. A auscultacardiacaeraritmica,
bulhas normofonéticas, sem sopro, e a ausculta pulmonar
normal. O hematécrito e ahemoglobinaeram de 36% e
12,6g/dL , respectivamente.

Realizado ecocardiogramaquemostrou: situssolitus,
concordanciaatrioventricular e ventricul o-arterial, septos
interatrial einterventricular integros e valvas atrioven-
triculares e semilunares normais. O diémetro daaortaera
normal eoramodireitodaartériapulmonar originava-sena
suaregido postero-lateral, imediatamente acimadavalva
aortica(fig. 3). O tronco daartéria pulmonar apresentava
dilatac8oimportantecom o ramo esquerdoimplantado nor-
malmente. Um grande canal arterial apresentavasinaisde
fechamento naextremidade pulmonar comfluxosistélicoe
gradienteméximo de60mmHg direita/esquerda. Apesar do
arco adrtico ser bem visibilizado naimagem subcostal, a
continuidade com aaortadescendentendo foi identificada
naimagem supraesternal (fig. 4). O VD apresentavadilata
¢do e hipocinesiadifusaimportantes.

Foi interrogada a presenca de interrupcéo de arco
adrtico tipo A, sendo indicado prostin, na dose de
0,002mcg/kg/min. Evoluiuemestadoregular etrésdiasapds
0ingresso, apresentou piorasibitacom cianoseimportante
e dhito. Nao houve confirmagdo cirlrgicaou de necropsia
dos achados ecocardiogréficos.

Discussao

A origem anbmaladeum ramo daartériapulmonar na
aortaascendenteéumamalformacdorara, commenosde 100
relatosnaliteratura. A origemandmaladoramodireito esta
geramente associada & persisténcia do canal arterial (até
64% dos casos), sendo muito maisfreglientequeadoramo
esquerdo daartériapulmonar, cujaassociagcdo usual écoma
tetralogiade Fallot (até 75% doscasos) earco adrticoadirel-
tado térax (63% dos casos) 2°.

Osaspectosembriol 6gicosdestamal formagao perma-
necem parcialmenteidentificados. De 60 rel atosrevisados
por Penkoske e col 4, s6 45 parecem ter realmente origem
andmaladeum ramo daartériapul monar naaortaascenden-
te. O mecanismo deformag&o pode ser devido ainsuficien-
temigracdo daartériapulmonar direitaemdiregdo dartéria
pulmonar esquerda no momento da septac&o conotruncal,
deixando aartériapulmonar direitanaregido queiraconsti-
tuir aaorta. Destaformaaartériapulmonar direital ocdiza-se
naregido proximal daaorta, éformadapor tecido daartéria
pulmonar e ndo apresenta sinais de obstrucéo (como nos
casos por nés relatados).

Um outrotipo demalformagao é constituido pelaori-
gemandmal adaartériapulmonar direitanaregidodistal da
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aortaascendente, imediatamente abaixo do tronco braguio-
cefdlicoou, asvezes, constituindo partedo mesmo. O meca
nismo embriol 6gico destaanomaliapareceser devidoaum
desenvolvimento andmal o do 6° arco adrtico, que normal-
mente persisteaesquerdaformando o canal arterial edesa-
pareceadireita. A persisténciadeste6®arco adrticoadireita,
em comuni cagdo comaaortapor umladoecomaartériapul -
monar pelo outro, determinariaaorigem andmal adistal da
artériapulmonar direita. Nestecaso, porém, aregidoinicid do
ramodireitoseriacondtituidapor tecidodo6arcoadrtico; i0é de
ductusarteriosus oqueexplicariaoegtreitamentoou obliteracio
gerdmentepresentenestaregi&n®.

A interrupcéo do arco adrtico tipo A esteve presente
noscasosdeorigem andmalaproximal daartériapulmonar
em sete de 76 casos revistos por Kutsche e Van Mierop e,
nestemesmo estudo, um de 16 casosapresentou interrupcao
dearco adrticotipo B associado aorigem anémaladistal da
artériapulmonar 2. E de se esperar que os defeitos cono-
truncai ssgjammaisfreglientesnaorigemandmalaproximal da
artériapulmonar, visto o mecanismo embriol égico proposto
paraasuaformacdo. Nao € denosso conhecimento porém, a
associacdo de origem anbémalaproximal do ramo direito da
artériapulmonar com interrupcdo doarco adrticotipoB.

O casoum ilustraapossibilidade de sefazer um diag-
néstico incorreto mediante o cateterismo. O grande vaso
cavalgando o septo einterpretado comotruncusarteriosus
era, nareaidade, otronco daartériapulmonar, contrastado
atravésdacomunicacdointerventricular duplamenterel aci-
onada, sendo o canal arterial interpretado como o arco
adrtico, atravésdo qual aaortadescendente eracontrastada.

A evolucéo clinicados casos apresentados segue 0s
padr&esinicialmenterel atados por outrosautores, comalta
mortalidade (82%) em casosndo operadosemesmo em ca-
sos operados, dependendo das anomalias associadas e do
tratamento cirdrgicorealizado*, excepcionalmentehérelato
decaso emindividuo com 20 anosdeidadeeboaevolucao®.

A ecocardiografiaconstitui o método ideal parao di-
agnéstico destararamal formagéo, pelasuadisponibilida-
de, custo e facilidade de repeti¢cdo. Asimagens supra-
esternal eparaesternal longitudina permitemavisibilizag@o
daartériapulmonar anémala em quase todos os casos ’%;
existindo porém, eventual mente a possibilidade desta
malformagao passar desapercebida®. A imagem daaortaas-
cendente obtidapel o corte ecocardiogréfico subcostal per-
mite um diagndstico maispreci so, principalmentequando o
ramodireito seoriginadaregi&o posterior daaorta. |stondo
foi destacado previamente naliteraturae, em nosso enten-
der, éum elemento extremamenteimportante.

Deve-secorrelacionar osachadosclinicoscom o eco-
cardiograma, principal mente nos casosonde existam ddvi-
dasdiagnésti casque devem ser exaustivamentediscutidas
e adeguadamente respondidas. Considerando a evolucéo
desfavoravel destamalformagdo, o diagndstico eaterapéu-
ticadevem ser realizados o mais precocemente possivel.
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