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Artéria corondria direita anémala com origem na artéria
pulmonar e pericardite constritiva:

uma associacao inusitada

Anomalous right coronary artery arising from the pulmonary artery and constrictive pericarditis:
an unusual association

Odilson Marcos Silvestre!, Eduardo Leal Adam!, Dirceu Thiago Pessoa de Melo!, Ricardo Ribeiro Dias,
Felix J. A. Ramires', Charles Mady'

RESUMO

A associagao da artéria corondria direita andmala com origem na
artéria pulmonar e pericardite constritiva ainda néo foi descrita na
literatura. Apresentamos aqui o primeiro caso dessa associagao
inusitada em um paciente com quadro de insuficiéncia cardiaca direita.
Apos o diagndstico, o paciente foi encaminhado para tratamento
cirlrgico, sendo submetido a pericardiectomia frénico a frénico,
implante de enxerto da artéria mamaria interna direita para a
coronaria direita e ligadura da origem anémala da corondria direita
da artéria pulmonar. Tais procedimentos resolveram o potencial risco
de morte sibita pela anomalia coronéria e aliviaram os sintomas de
insuficiéncia cardiaca causados pela pericardite constritiva.
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ABSTRACT

The association of anomalous right coronary artery originating from
the pulmonary artery and constrictive pericarditis has never been
showed in the literature. We present the first case of this unusual
association in a patient with right heart failure. After diagnosis, the
patient was referred to surgery and underwent phrenic-to-phrenic
pericardiectomy; graft implant of right internal thoracic artery to
right coronary artery; and ligation of the anomalous origin of the
right coronary artery from the pulmonary artery. Such procedures
solved the potential risk of sudden death related to anomalous right
coronary artery originating from the pulmonary artery and alleviated
the symptoms of heart failure caused by constrictive pericarditis.

Keywords: Pericarditis; Coronary disease; Heart failure; Case reports

INTRODUCAO

Vérias doencas cardiacas se manifestam como insufi-
ciéncia cardiaca (IC) direita apresentando edema dos
membros inferiores, ascite, hepatomegalia e estase ju-
gular. Pericardite constritiva € uma etiologia rara, fre-
quentemente nao diagnosticada, mas importante devido
ao fato de ser uma causa reversivel de IC direita com o
tratamento cirdrgico.

A origem anOmala da artéria coronaria direita (ACD)
na artéria pulmonar € uma alteragdo coronariana rara,
muitas vezes incidentalmente diagnosticada, e associa-
da a morte subita cardiaca®?. Até o momento nao ha
relato dessas duas condi¢oes nao relacionadas no mes-
mo paciente. O objetivo deste relato é descrever o pri-
meiro caso desta associacao inusitada.

RELATO DO CASO

Paciente de 24 anos, sexo masculino, desenvolveu, nos
altimos trés anos, edema nos membros inferiores e
dispneia aos esforcos. Quando procurou nossa institui-
¢ao pela primeira vez ja recebia elevadas doses de fu-
rosemida, hidroclorotiazida e espironolactona, sem um
diagndstico definido.

Ao exame fisico, apresentava edema dos membros
inferiores e dermatite de estase. A localizacao do ictus
cordis estava normal e nio havia distensio jugular. A
ausculta cardiaca, tinha um desdobramento amplo da
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segunda bulha na inspiragio e auséncia de knock peri-
cardico.

O eletrocardiograma estava normal. A radiografia
de térax evidenciou area cardiaca normal, sem calcifica-
coes ou sinais de congestao pulmonar. O nivel do pepti-
deo natriurético cerebral (BNP) era de 69pg/mL (valor
de referéncia <100pg/mL). O ecocardiograma mostrou
fungao normal dos ventriculos direito e esquerdo, au-
mento bi-atrial e pressao sistdlica na artéria pulmonar
estimada em 25mmHg. O pericardio foi descrito como
normal. As artérias corondrias estavam dilatadas e me-
diam 7,6mm, o tronco da corondria esquerda e 10mm
a ACD.

O diagnéstico de pericardite constritiva foi consi-
derado pela presenga de sintomas e sinais de IC com
morfologia e funcao normais de ambos os ventriculos.
A ressondncia magnética do coragao revelou espessa-
mento difuso do pericardio e movimento assincronico
do septo interventricular durante a sistole (Figura 1).
Com o intuito de avaliar a dilatagdo coronariana ines-
perada observada ao ecocardiograma, realizou-se a an-
giotomografia de corondrias. Uma origem anOmala da
ACD na artéria pulmonar foi diagnosticada (Figura 2).
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Figura 1. (A) Imagem de ressonéncia magnética cardiaca mostrando
espessamento do pericardio (seta). (B) Artéria descendente anterior dilatada
(seta) e pericérdio espessado (ponta da seta), como demonstrado pela
angiotomografia das artérias coronarias

Figura 2. (A) Tomografia computadorizada cardiaca mostra a artéria coronaria
direita andmala, com origem na artéria pulmonar (seta branca). (B) Visao
intraoperatoria do pericardio espessado (seta preta)
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Realizou-se a ressecgao cirurgica do pericardio si-
multaneamente a revascularizagdo coronariana, através
de um enxerto da artéria mamaria interna direita para
a ACD e oclusao da origem andmala desse vaso na ar-
téria pulmonar. O exame patoldgico do pericardio de-
monstrou presenga de pericardite cronica inespecifica
de baixa intensidade. O teste da reacdo em cadeia da
polimerase para detectar a presenca de Mycobacterium
tuberculosis foi negativo. O paciente teve alta hospitalar
com melhora significativa dos sintomas.

DISCUSSAO

O caso apresentado descreve um paciente com sinto-
mas de IC direita secundarios a pericardite constritiva,
associada a origem andmala da ACD na artéria pulmo-
nar e ilustra a importancia de considerar o diagndstico
de pericardite constritiva na avaliagao da IC direita.

A pericardite constritiva ocorre por inflamacao do
pericardio, com espessamento e calcificacao, resultan-
do em disfuncao diastdlica. Embora a maioria dos casos
seja idiopatica, a pericardite constritiva também pode
ser causada por cirurgia cardiaca prévia, irradiacao do
mediastino, colagenoses e tuberculose.

Em pacientes com fisiologia constritiva, o espessa-
mento do saco pericardico impede a dilatacdo e o en-
chimento ventricular durante a diastole, levando a uma
elevacdo abrupta das pressoes nas camaras cardiacas.
Durante a inspiragao o pericardio enrijecido nao per-
mite que o ventriculo direito acomode o aumento do
retorno venoso, o que leva ao movimento assincronico
do septo interventricular, redugdo da cavidade ventri-
cular esquerda e baixo débito cardiaco.

Essas alteragoes fisiologicas podem se manifestar
como distensao jugular, ondas venosas Y proeminentes,
ascite, edema dos membros inferiores, e sinal de Kuss-
maul. O knock pericardico, um ruido protodiastdlico de
alta frequéncia, embora diagndstico de pericardite cons-
tritiva, é observado em apenas um terco dos casos. Es-
tudos prévios demonstraram que o exame fisico € pou-
co sensivel para o diagndstico de pericardite constritiva.
No caso relatado, muitos achados sugestivos da doenca
nao foram identificados, em parte devido as elevadas
doses de diuréticos que o paciente recebia.

A radiografia do térax pode mostrar calcificacao do
pericardio em até 30% dos pacientes. O ecocardiograma,
embora 1til para excluir outras causas de IC direita,
apresenta limitacoes para a avaliacao do pericardio e
¢ frequentemente inconclusivo®. A avaliagdo laborato-
rial dos niveis de BNP pode auxiliar no diagndstico dife-
rencial entre a pericardite constritiva e as cardiomiopa-
tias restritivas®. Na pericardite constritiva, geralmente



os niveis de BNP nio estao elevados, como no caso aqui
descrito, ja que o estiramento do miocardio esta limitado
pelo pericardio, enquanto que nas cardiomiopatias res-
tritivas ocorre estiramento significativo do miocardio e
os niveis de BNP podem estar extremamente elevados.

A ressonancia magnética cardiaca é o padrao ouro
para o diagnoéstico nado invasivo da pericardite constriti-
va. O exame mostra claramente o grau de espessamento
do pericardio e a interdependéncia ventricular com o
movimento assincronico do septo. O teste ¢ extrema-
mente importante para excluir outras doencas que afetam
o miocdrdio.

Muitos artigos relatam bons resultados apds o tra-
tamento cirargico da pericardite constritiva. Embora
a mortalidade cirargica seja de aproximadamente 6 a
12%, a taxa de sobrevida sem sintomas graves de IC em
cinco anos € de 80%®. Dessa forma, fazer o diagnéstico
da pericardite constritiva € de extrema importancia para
oferecer o tratamento cirdrgico adequado e modificar a
historia natural dessa doenca progressiva e debilitante.

A origem andmala da ACD na artéria pulmonar ¢é
um defeito congénito que ocorre em 0,002% da popu-
lacdo e representa 0.12% das anomalias coronarianas.
Sua histéria natural ndo é bem definida, mas na maioria
dos casos o diagndstico foi incidental em pacientes as-
sintomaticos®. Em pacientes sintomaticos, as manifes-
tacoes clinicas podem incluir dor precordial ao esforco,
sincope, morte subita cardiaca ou sinais de cardiopa-
tia isquémica. O mecanismo envolvido na morte subi-
ta ndo estd completamente elucidado, mas pode estar
associado a presenca de isquemia no territorio irrigado
pela ACD, devido ao nimero insuficiente de colaterais
provenientes das artérias descendente anterior e cir-
cunflexa. A ectasia das artérias coronarias, um achado
frequente em pacientes com origem andmala da ACD
na artéria pulmonar, é decorrente do fluxo sanguineo
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aumentado pelos ramos colaterais da artéria corona-
ria esquerda para a ACD, seguido de fluxo reverso na
ACD para o tronco da artéria pulmonar. No caso aqui
relatado, os sintomas de IC direita foram causados pela
afeccao pericardica e provavelmente nao estao associa-
dos a malformacao coronariana. Devido a relacdo entre
ACD com origem andmala na artéria pulmonar e morte
stibita cardiaca®, a correcao cirdrgica € o tratamento de
preferéncia mesmo em pacientes assintomaticos. Como
o paciente foi submetido a pericardiectomia, realizou-se
a correcao da anomalia coronariana durante 0 mesmo
procedimento.

Em conclusao, o caso descrito caracteriza a pericar-
dite constritiva como causa de IC de dificil diagnostico,
e também mostra a presencga de uma rara anomalia co-
ronaria no mesmo paciente. Duas doencas incomuns e
nao associadas foram tratadas com sucesso durante o
mesmo procedimento cirdargico.
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