Relato de Caso

Origem Anomala da Artéria Coronaria Circunflexa da Artéria

Pulmonar Direita: Diagnostico por TC Cardiaca
Anomalous Origin of the Circumflex Coronary Artery from the Right Pulmonary Artery: Diagnosis Through Cardiac CT

Bebiana Faria,’

Lucy Calvo, Silvia Ribeiro,” Catarina Ruivo,? Anténio Lourengo’

Departamento de Cardiologia, Hospital da Senhora da Oliveira Cuimaraes,” Guimaraes - Portugal

Departamento de Cardiologia, Leiria Hospital Center,? Leiria - Portugal

Introducao

A origem an6mala da artéria corondria circunflexa esquerda
(CXE) da artéria pulmonar (AP) direita é uma anomalia coronaria
extremamente rara. Embora o curso clinico possa ser silencioso,
o risco de morte cardfaca stbita estd aumentado. Os sintomas
estao relacionados a colateralizagao e a quantidade do miocardio
que ela fornece, sendo que alguns pacientes necessitam de
tratamento cirdrgico."?

Relato de Caso

Uma mulher de 44 anos com histérico familiar de sindrome
de Brugada e nenhum outra histérico médico relevante foi
examinada no nosso hospital devido a angina de esforgo classe |
da Canadian Cardiovascular Society. Ela ndo apresentava fatores
de risco coronariano e nao havia histérico familiar de doenga
arterial coronariana prematura ou doenca cardiaca congénita.?
O exame fisico estava normal. A ecocardiografia transtoracica
revelou apenas regurgitagao mitral leve e o ECG estava normal.

A paciente foi submetida a ecocardiograma de esforgo que
revelou anormalidades de movimentagdo da parede infero-
lateral, com piora do grau de regurgitacido mitral. Foi excluida
sindrome de Brugada apés teste farmacolégico com ajmalina.

Foi realizada angiotomografia de artérias coronarias (ATAC)
(Siemens Somatom Sensation 64 CT Scanner®). Foi realizada
uma varredura preliminar para marcar a quantidade de
célcio corondrio e a pontuagdo de Agatston foi zero. Foram
administrados 70 mililitros de contraste iodado (Ultravist
370®), bem como 0,3 mg de nitroglicerina por via sublingual
imediatamente antes da injegao de contraste. A paciente
estava em ritmo sinusal com frequéncia cardiaca de 50 a 60
batimentos/minuto. Realizou-se ATAC controlada retrospectiva,
com reconstrucdo das fases cardiacas a 70% do intervalo R-R.
O pos-processamento da imagem foi realizado no Aquarius
Intuition TeraRecon®.
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Aimagem da ATAC revelou artéria CXE andmala originando-
se da AP proximal direita (Figura 1 A e B; seta). A Figura TA
ilustra uma imagem tridimensional renderizada por volume da
arvore corondria, demonstrando a conexao anémala da CXE
com a AP direita, cursando inferiormente a artéria corondria
descendente anterior esquerda (DAE) proximal. Podemos
observar também a origem normal da DAE e da artéria
corondria direita (ACD), com dilatagdo das artérias principais,
mas sem a observagdo de colaterais significantes. A Figura 1B
é uma reconstrugdo multiplanar obliqua com projegao de
intensidade maxima de 1 mm de espessura, demonstrando
a origem andémala da CXE de uma AP direita. Este achado foi
confirmado por angiografia coronaria subsequente, na qual foi
observada ectasia das artérias corondrias, com uma rede extensa
de colaterais originando-se da ACD e da DAE fornecendo
perfusdo retrégrada da CXE (Figura 2).

Nossa paciente apresentou angina de esforgo, com teste de
esforgo positivo; portanto, ela foi encaminhada para cirurgia
cardiaca. Foi realizada ligadura cirdrgica da artéria CXE andmala
para diminuir o fluxo competitivo, o que pode causar falha do
enxerto, seguida por enxerto de bypass com a artéria mamaria
interna esquerda para a CXE. Nao houve complicagbes e a
paciente permaneceu assintomatica desde entao.

Discussao

A anatomia corondria normal é caracterizada por dois
6stios localizados nos seios de Valsalva direito e esquerdo e é
universalmente definida da maneira seguinte: a ACD origina-se
do seio de Valsalva direito e a artéria corondria esquerda no
seio esquerdo, geralmente abaixo da jungdo sinotubular e, com
frequéncia, divide-se na artéria descendente anterior e na artéria
circunflexa.!

Determinar o que é normal na anatomia das artérias corondrias
constitui um desafio. Angelini et al.,* classificaram qualquer
anatomia presente em mais de 1% da populagao geral como
normal. Assim, por definigao, as anomalias congénitas das artérias
corondrias (ACACs) ocorrem em menos de 1% da populagao.’
As ACACs foram descritas pela primeira vez ha dois milénios
por Galeno e Vesalius; sdo anormalidades na origem, estrutura
e curso destas artérias.?

Existem diversas classificacoes. Clinicamente falando, as
ACACs podem ser divididas em dois tipos, aquelas que causam
instabilidade hemodinamica significativa, ocorrendo em idade
precoce e requerendo intervengdo cirdrgica precoce, e aquelas
que sdo assintomaticos até a velhice, que permanecem nao
identificadas, a menos que apresentem outros sintomas cardiacos
ou sejam encontradas acidentalmente.?
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Figura 1 - TC cardiaca em mdltiplos cortes usando varredura de 64 cortes, mostrando a origem anémala da artéria corondria circunflexa da artéria
pulmonar direita (flecha). ACD: artéria corondria direita; Ao: aorta; APD: artéria pulmonar direita; CXE: artéria corondria circunflexa esquerda; DAE: artéria

descendente anterior esquerda; OM1: primeiro marginal obtuso.

Figura 2 - Angiografia corondria mostrando ectasia das artérias corondrias e uma rede extensa de colaterais originados na DAE (2A) e na ACD (2B) fornecendo
perfuséo retrograda da CXE. ACD: artéria corondria direita; CXE: artéria corondria circunflexa esquerda; DAE: artéria descendente anterior esquerda.

A classificagdo inicialmente proposta por Angelini em 1989
tem sido posteriormente atualizada e é atualmente uma das mais
utilizadas. Ela divide as ACACs em a) anomalias de origem e curso;
b) anomalias da anatomia intrinseca das artérias corondrias; )
anomalias de terminacao corondria; e d) vasos anastomoticos
anémalos. O principio basico desse sistema determina o nome

Arq Bras Cardiol 2021; 117(1Supl.1):8-11

de uma artéria pelo territério para o qual ela fornece sangue e
nao baseado na sua origem ou curso inicial >

A incidéncia real das ACACs na populagdo geral permanece
obscura; anomalias corondrias ocorrem em 0,3% a 0,9% dos
pacientes sem doenga cardiaca e em 3% a 36% daqueles
com defeitos cardiacos estruturais.” As ACACs sao geralmente
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detectadas apenas na autépsia. Em atletas jovens, estas anomalias
sdo a segunda causa mais comum de morte cardiaca stbita (em
12% de 6bitos) e sao geralmente desencadeados por exercicios
fisicos vigorosos.?

A sindrome de Bland-White-Carland ou a origem anémala
da artéria coronaria esquerda da artéria pulmonar (ALCAPA) foi
descrita em 1933, ap6s a autdpsia de um neonato de 3 meses,
com dificuldade de alimentacao, cardiomegalia e evidéncia de
lesao ventricular esquerda no ECG, sendo a anomalia coronaria
mais frequentemente associada a morte stbita.'?

A ALCAPA tem uma incidéncia de 1 em 300.000 nascidos
vivos. Esta anomalia € um importante diagnéstico diferencial em
criangas com insuficiéncia cardiaca.’ Usualmente, apresenta-se
como uma anomalia isolada mas, em 5% dos casos, pode estar
associada a outras malformagoes (defeito septal, defeito septal
ventricular ou coarctagao da aorta) e, se nao tratada, sua taxa de
mortalidade no primeiro ano de vida é de 90%.>>°

De forma menos frequente, a ACD, a artéria coronaria DAE
ou a artéria corondria CXE tém sido relatadas como surgindo da
AP em variantes mais raras desta sindrome.”®

Os casos de origem anoémala da artéria coronaria direita da
artéria pulmonar (ARCAPA) sdo extremamente raros, com uma
incidéncia de 0,002%. Estas anormalidades sao assintomaticas em
mais de 75% de casos, sem evidéncia de isquemia miocardica.?

A origem andémala da artéria CXE da artéria pulmonar
(ALCXCAPA) pode ser considerada uma variante extremamente
rara da ALCAPA, com o primeiro caso adulto relatado em 1992
por Garcia et al. e com pouco mais de 20 casos descritos na
literatura até o momento presente.”” Esta geralmente associada
aoutros defeitos cardiacos congénitos, com casos isolados sendo
extremamente incomuns. Os casos descritos variam de neonatos
a adultos, com apresentagoes clinicas variadas, incluindo
relatos de sopro cardiaco assintomatico, dispneia e angina. As
formas mais graves encontradas na literatura incluem isquemia
miocdrdica, com poucos casos relatados de disfungao miocardica
grave e parada cardiaca secundaria a esta anomalia." 2

Durante o primeiro més de vida, a hipertensao pulmonar
fisiolégica e a hemoglobina fetal fornecem perfusao e
oxigenacao ao miocdrdio; consequentemente, estes individuos
sao assintomaticos.> Em criangas maiores e adultos, as pressoes
relativamente baixas na artéria pulmonar normal criam um
gradiente através do qual o sangue flui, direcionado da circulagao
corondria nativa, através da rede extensa de colaterais, para
a artéria anémala e a artéria pulmonar. Isso resulta em fistula
corondria-pulmonar, com o fenémeno do roubo coronario." Os
pacientes tornam-se sintomdticos e podem apresentar angina,
fadiga, dispneia, palpitagdes, arritmias ventriculares, hipertensao
pulmonar e morte sibita.* Os sintomas e o progndstico
dependem do desenvolvimento de vasos colaterais nas outras
duas artérias."?

A nossa paciente permaneceu assintomatica durante os
primeiros 40 anos da sua vida. Nossa hipétese é que isso seja
o resultado da combinagio da drea relativamente pequena do
miocérdio fornecida pela artéria CXE, o grau de colateralizagao
corondria e a falta de desafios cardiacos significativos anteriores.

A ATAC proporciona uma ferramenta de imagem nao invasiva
para demonstrar a origem e a relacdo das artérias anémalas
com outras estruturas vasculares mediastinais e permite o uso

de reformatacao tridimensional para a delineagdo de variagoes
sutis na posicao e morfologia dos vasos andmalos. Além disso,
desempenha um papel importante no planejamento de
intervencao cirdrgica e pode ser uma ferramenta valiosa no
acompanhamento pés-operatério para pacientes adultos.'

Foi demonstrado que a ATAC controlada por ECG foi superior
a angiografia em termos de sensibilidade em varias séries.® As
Diretrizes de 2018 da ACC/AHA para o Manejo de Adultos
com Doenga Cardiaca Congénita recomendam o uso da ATAC
como método de triagem para o diagndstico e o manejo de
pacientes com anomalias corondrias congénitas de origem
arterial ectépica."

A indicagao de tratamento cirdrgico para origem anémala da
CXE ainda nao esta bem estabelecida. Os critérios de tratamento
sdo a presenca de sintomas, a drea ventricular que é suprida
pela artéria e a colateralizagao a partir da DAE e/ou a ACD."
Quando a cirurgia é indicada, a ligadura e o enxerto de bypass
sao recomendados em adultos; o reimplante promove resultados
substancialmente melhores em bebés e criancas.'* No presente
caso, considerando que a paciente apresentava angina e isquemia
documentada, foi realizada a cirurgia.

Conclusao

As ACACs constituem um grupo heterogéneo de anomalias
congeénitas raras, cujas manifestagbes variam muito. A origem
andémala da artéria CXE da AP é ocultada pela presencga de
circulagdo colateral e pela drea relativamente pequena suprida por
este vaso. Embora a maioria dos pacientes com esta anomalia seja
assintomatica e seus exames fisicos sejam normais, eles correm o
risco de morte stbita. Consequentemente, esta condigao requer
um alto grau de suspeita clinica e a ATAC constitui-se como a
modalidade de imagem de escolha.
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