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RESUMO

Relato do caso de paciente do sexo masculino, 35 anos
de idade, com atresia congénita do tronco da artéria
coronaria esquerda, afeccdo extremamente rara e com
poucos casos descritos na literatura. Nessa afecgdo, o
6stio da coronaria esquerda estd ausente, o tronco da
coronaria esquerda termina em fundo cego e o fluxo san-
guineo se da da coronéria direita para a esquerda por
pequenas artérias colaterais e retrogradamente. O diag-
néstico diferencial envolve outras malformagdes congé-
nitas (artéria coronaria direita Gnica e origem andmala
da artéria coronéria esquerda do tronco da artéria pul-
monar) e doenga aterosclerética adquirida do tronco da
coronaria esquerda.

DESCRITORES: Cardiopatias congénitas. Vasos coronarios.
Doencas das coronéarias. Revascularizacdo miocéardica.

atresia do tronco da coronaria esquerda é uma

rara anomalia coronéria na qual nao se identi-

fica o 6stio da coronéria esquerda e a porcao
proximal do tronco termina abruptamente. Dessa for-
ma, a coronaria esquerda apresenta fluxo retrégrado a
partir de colaterais provenientes da coronaria direita.
A circulagdo colateral que nutre a coronaria esquerda
parte em geral da artéria do cone e anastomoses in-
trasseptais, ventriculares anteriores e posteriores.
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ABSTRACT

Congenital Atresia of the Left Main Coronary
Artery in a Young Adult: A Rare and Potentially
Fatal Coronary Anomaly

We report the case of a 35-year-old male patient with
congenital atresia of the left main coronary artery, a rare
disease with few cases reported in the literature. In this
anomaly, the left coronary ostium is absent, the proximal
left main trunk ends blindly and blood flow is retrograde
from the right to the left coronary artery by small collateral
arteries. Differential diagnosis includes other congenital
malformations (single right coronary artery and anomalous
origin of the left coronary artery from the pulmonary artery)
and acquired atherosclerotic disease of the left main co-
ronary artery.

KEY-WORDS: Heart defects, congenital. Coronary vessels.
Coronary disease. Myocardial revascularization.

A atresia pode ser verdadeira ou o tronco pode
ser hipoplasico. De qualquer forma, a afeccdo é gra-
ve e pode levar o paciente a morte. Essa afeccdo é
classificada nas formas infantil e adulta. Na forma
infantil, coexistem outros defeitos cardiacos, entre os
quais o mais frequente é a estenose adrtica supravalvar.
Na forma adulta, em geral ndo se detectam anomalias
associadas.

Relatamos a seguir um caso de apresentacdo tar-
dia da doenca (forma adulta).

RELATO DO CASO

Paciente de 35 anos, sexo masculino, branco,
casado, natural e procedente de Sao Paulo (SP, Brasil),
previamente assintomatico. Esportista até os 34 anos
de idade, quando, por motivos profissionais, interrom-
peu a pratica de atividade fisica. Um ano ap6s, por
desejar retomar a pratica esportiva e considerando-se
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com pouca disposicdo para a realizacdao de grandes
esforcos, resolveu procurar o médico para exames de
rotina. Na ocasido o paciente ndo apresentava hist6-
rico familiar para doencas cardiovasculares.

Foram solicitados exames laboratoriais e teste ergo-
métrico. Os primeiros revelaram hipertrigliceridemia
(301 mg/dl) e hipercolesterolemia (240 mg/dl), com
fracdo de lipoproteina de baixa densidade (LDL) de
153 mg/dl e de lipoproteina de alta densidade (HDL)
de 26 mg/dl. A glicemia era normal (86 mg/dl).

No teste ergométrico (protocolo Ellestad), o pa-
ciente apresentou, no esfor¢co submaximo, infrades-
nivelamento do segmento ST de 2 mm na derivagdo
MCS5 (carater ascendente lento) e infradesnivelamento
de menor magnitude nas derivagées D2, D3, AVF, V4,
V5 e V6 no pico do esfor¢o. Durante a recuperagao,
identificou-se a retificacdo do segmento ST, com recu-
peracdo lenta deste (> 6 minutos) no repouso. O paciente
alcangou volume maximo de oxigénio (VO, max) de
40,42 ml/kg/min e 11,6 MET.

Outros exames complementares, como ecocardio-
grafia transtoracica em repouso e cintilografia de perfusao
miocardica (estresse e repouso), foram solicitados.

A ecocardiografia revelou cavidades atriais e ven-
triculares com diametros normais, assim como fungoes
sistdlica (fracdo de ejecdo = 70%) e diastdlica de ven-
triculo esquerdo preservadas, além de auséncia de sinais
de disfuncdo contratil segmentar. Na cintilografia de
perfusdo miocardica associada ao teste ergométrico (pro-
tocolo Bruce, no qual o paciente atingiu o esforco subma-
ximo), verificou-se presenca de hipoconcentracao transi-
toria de leve intensidade nas paredes anterior (porgoes
média e apical) e apical de ventriculo esquerdo, funcao
ventricular esquerda global preservada, e comprome-
timento segmentar das paredes anterior (porcoes média
e apical) e apical apés estresse.

Em decorréncia desses achados, o paciente foi en-
caminhado para realizacdo de cinecoronariografia, cujos
resultados demonstraram (Figura 1):

1) coronaria direita sem evidéncias de processo
ateromatoso significativo (durante a realizacdo do exa-
me verificou-se presenca de espasmo coronario em sua
porcao proximal, que cedeu apds a administracao de
nitratos);

2) extensa rede colateral da coronaria direita para
a coronaria esquerda;

3) dilatagdo do ramo do cone, com origem no seio
coronario direito em 6stio da coronaria direita, emitin-
do colateral para o terco médio da artéria descendente
anterior, identificando-se enchimento retrégrado des-
sa artéria (a artéria descendente anterior apresentava
calibre reduzido nas por¢des média e distal, observan-
do-se também opacificagao retrégrada da artéria circun-
flexa, que se apresentava isenta de processo ateromatoso
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significativo), sem visualizagdo do tronco da artéria
pulmonar; e

4) aorta ascendente de calibre habitual, valva adrtica
tricispide competente, ndo se observando opacificagao
anterégrada da coronaria esquerda a partir do seio de
Valsalva esquerdo.

Apds a realizagdo da cinecoronariografia, com o
intuito de avaliar melhor a anatomia coronéria e de
complementar os dados obtidos, o paciente foi sub-
metido a angiotomografia das artérias coronarias. O
exame revelou opacificagdo da coronaria esquerda,
porém ndo se verificou conexdao entre a aorta e as
artérias descendente anterior e circunflexa. Paralela-
mente ndo foram detectados sinais de trombose ou
irregularidades na raiz da aorta que pudessem sugerir
oclusdo do tronco da coronéria esquerda.

Outro achado bastante interessante da angiotomo-
grafia, também revelado pela cinecoronariografia, diz
respeito a presenca da extensa rede de colaterais pro-
venientes da coronaria direita, por meio do anel de
Vieussens, permitindo o fluxo de sangue para os leitos
vasculares das artérias descendente anterior e circun-
flexa (Figura 2). Também foi possivel detectar que as
porcoes média e distal da descendente anterior eram
de fino calibre, com reducdo luminal significativa e au-
séncia de ateromatose relevante ao exame. Além disso,
o menor realce das por¢oes subendocardicas das pa-
redes anterior e apical detectadas pela angiotomografia
sugere fortemente a presenca de atresia do tronco da
coronéria esquerda.

Ap6s discussdao do caso, foi indicada a realiza-
cao de cirurgia de revascularizacdo miocardica. A
aorta foi aberta transversalmente, ndo sendo visua-
lizado o éstio da coronaria esquerda. A equipe cirdr-
gica optou pela revascularizagdo miocardica com uso
de artéria toracica interna esquerda para ramo dia-
gonal, em decorréncia da perda acentuada do calibre
da artéria descendente anterior a partir de seu terco
médio, confirmando os achados identificados tanto
pela cinecoronariografia como pela angiotomografia
(Figura 3).

O paciente ndo apresentou quaisquer intercor-
réncias durante a cirurgia e no poés-operatério, rece-
bendo alta no sétimo dia em uso de acido acetilsalicilico
e estatina. O paciente permanecia assintomatico apos
um ano de seguimento.

DISCUSSAO

A atresia congénita do tronco da coronaria esquer-
da é uma doenga extremamente rara, com poucos re-
latos na literatura. Admite-se incidéncia de aproximada-
mente 0,01% a 0,04% em estudos de necropsia." A
literatura é bastante escassa sobre esse tipo de anoma-
lia, trazendo dificuldade na padronizagdo terapéutica e
no conhecimento do progndstico a longo prazo.
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Figura 1 - Em A, opacificagdo seletiva da artéria coronaria direita revelando presenca de ectasia de ramo do cone suprindo a circulagao
coronéria esquerda. Em B, circulacdo colateral da coronéaria direita para a descendente anterior (a seta indica o término abrupto do tronco
da coronaria esquerda). Em C, aortografia demonstrando opacificagao normal nao-seletiva da coronéria direita e auséncia de opacificagao
da coronéria esquerda, apesar da presenca do seio de Valsalva esquerdo. Em D, ventriculografia demonstrando func¢do ventricular esquerda

normal. CX = artéria circunflexa; DA = artéria descendente anterior; DG = ramo diagonal.

Seu quadro clinico costuma ser subdividido nas
formas infantil e adulta. A presenca de circulagao
colateral entre as coronarias direita e esquerda é fun-
damental na determinacdo do momento da apresenta-
¢do clinica. Na forma adulta, como ilustrado no caso
relatado, o paciente pode permanecer oligoassintomatico
com presenca de isquemia detectada por meio de
provas funcionais, como cintilografia associada a esfor-
co fisico. Entretanto, em alguns casos, pode se mani-
festar na forma de angina ou mesmo morte subita.

Apesar de, teoricamente, o diagnéstico de atresia
do tronco da coronaria esquerda poder ser obtido
pela ecocardiografia com auxilio do Doppler, o estudo
hemodinamico é fundamental para confirmacdo diag-
nostica. O achado fundamental é a presenca de circu-
lagdo colateral proveniente da coronaria direita, permitin-

do o enchimento retrégrado da coronaria esquerda. A
aortografia revela auséncia de enchimento anterégrado
da coronaria esquerda a partir do seio de Valsalva es-
querdo.

A tomografia com mdltiplos detectores é extrema-
mente Gtil no diagndstico, por complementar os acha-
dos da cinecoronariografia e demonstrar a auséncia de
conexdo entre a aorta e a corondria esquerda ou even-
tualmente revelar uma pequena estrutura em forma de
corddo no sitio do tronco da coronéaria esquerda.?

A atresia do tronco da coronaria esquerda deve
ser diferenciada de outras duas malformagdes congé-
nitas (artéria corondria direita tnica e origem anéma-
la da artéria coronaria esquerda do tronco da artéria
pulmonar) e doenca aterosclerética adquirida do tron-
co da coronaria esquerda. A artéria coronaria direita
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Figura 2 - Angiotomografia de coronarias demonstrando presenca de
circulagdo colateral da coronaria direita para a descendente anterior
e para a circunflexa, sem opacificagdo do tronco da coronéria
esquerda. Observa-se, também, reducao significativa do calibre das
porcoes média e distal da descendente anterior e nenhuma evidéncia
de doenca aterosclerética. CX = artéria circunflexa; DA = artéria
descendente anterior; DG = ramo diagonal; MG1 = primeiro ramo
marginal; MG2 = segundo ramo marginal.

Figura 3 - Coracao exposto (vista anterior), evidenciando-se as
artérias descendente anterior e primeiro ramo diagonal. A seta
indica o ramo do cone dilatado conectando as artérias coronarias
direita e esquerda.

Gnica é uma anomalia bem tolerada, na qual toda a
circulacdo coronaria é dependente da coronéria di-
reita e ndo estd associada a isquemia. Nela o sangue
flui da aorta para a periferia por meio de vasos de
tamanhos progressivamente menores (padrdo centrifu-
go). Na atresia do 6stio do tronco da coronaria esquer-
da, a circulagdo na coronéria esquerda é reversa e o
sangue flui da coronaria direita para vasos progres-
sivamente maiores da coronaria esquerda (padrdo
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centripeto). A coronariografia permite a facil diferen-
ciacdo dessas afeccoes.

Na origem an6mala da artéria corondria esquerda
do tronco da artéria pulmonar, o fluxo na coronaria
esquerda também é reverso. Nessa afeccdo, a opaci-
ficacdo retrégrada da artéria pulmonar, através da
coronéria esquerda, pode ser notada durante a angio-
grafia seletiva da artéria coronéaria direita, como tam-
bém o fluxo diastélico para a coronaria esquerda, du-
rante a angiografia pulmonar.

No adulto, a diferenciacdo com a oclusdo ateros-
clerética do tronco da corondria esquerda é dificil, mes-
mo com a realizagdo de cinecoronariografia e tomografia
computadorizada das artérias coronarias. O diagnostico
definitivo s6 pode ser realizado no intraoperatério ao se
observar o tamanho e a aparéncia externa do tronco da
coronaria esquerda, que é normal na doenca aterosclerdtica,
mas de fino calibre e fibrético na atresia do éstio do
tronco da coronaria esquerda. Nesse caso, o 6stio da
coronéria esquerda também ndo é detectado.

Em relagdo ao tratamento dessa afec¢do, os dados
da literatura sugerem que a cirurgia de revascularizagio
miocardica é a melhor op¢do, com o objetivo de re-
duzir a isquemia, preservar a funcao ventricular e pre-
venir a ocorréncia de morte stibita mesmo em pacientes
pouco sintométicos.? A técnica cirrgica mais empregada
nesses casos consiste na realizagdo do implante da
artéria toracica interna esquerda para a artéria descen-
dente anterior ou ramo diagonal, quando aquela nao
apresentar leito distal adequado para a anastomose.?*
A artéria toracica interna é considerada o enxerto ideal
em decorréncia das altas taxas de paténcia a longo
prazo, fartamente comprovadas na literatura.? No en-
tanto, por ser tratar de uma doenca bastante rara, a
casuistica é pequena nos diversos servicos, com neces-
sidade de seguimento a longo prazo para se docu-
mentar o real beneficio dessa cirurgia.
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