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Editorial

Revisando a Sindrome de ALCAPA dos Tipos Infantil e
Adulto: as Diferencas Estao nos Detalhes!

Ver artigos relacionados
nas paginas 438 e 446

s dois artigos referentes a origem anomala da

artéria coronaria esquerda na artéria pulmonar

(anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery — ALCAPA), publicados na
atual edigdo da Revista Brasileira de Cardiologia Invasiva
(RBCI)'?, trazem a tona a discussdo sobre as contras-
tantes formas de apresentacdo, a fisiopatologia e os
prognosticos dessas formas distintas de ALCAPA.

O primeiro caso' ilustra uma apresentagdo tipica
do tipo infantil de ALCAPA, com grave disfuncdo do
ventriculo esquerdo em paciente com 2 anos de ida-
de, enquanto o segundo? ilustra um caso classico do
tipo adulto, acompanhado por funcdo preservada do
ventriculo esquerdo, com angina de esforco manifes-
tada tardiamente e que foi controlada com tratamento
clinico.

Na verdade, os dois casos tém essencialmente a
mesma anatomia: uma artéria coronaria esquerda do-
minante, que anatomicamente se origina da artéria
pulmonar, alimentada retrogradamente por uma rica
rede de vasos colaterais fornecidos por uma grande
artéria coronaria direita. Os autores do primeiro caso'
relatam que a crianga estava assintomatica, com a
funcdo do ventriculo esquerdo criticamente deteriora-
da, e que, eventualmente, durante o primeiro més da
vida, sofrera eventos isquémicos graves que ndo fo-
ram clinicamente reconhecidos, mas que mesmo as-
sim foi capaz de sobreviver. A segunda paciente?, com
42 anos de idade, apresentava fungdo ventricular normal
quando comecou a se queixar de angina aos esforgos.

A seguir, sdo revisados, resumidamente, os aspec-
tos basicos dessa afeccao fascinante: a) embriogénese
e variagdes anatomicas da ALCAPA, e b) fisiopatologia
variavel, levando a manifestacdes clinicas diferentes
da ALCAPA.

Paolo Angelini'

Embriogénese e variacoes
anatéomicas da ALCAPA

A sindrome de ALCAPA constitui-se, essencialmente,
da localizacdo anémala do 6stio da coronéria esquerda
na artéria pulmonar. Isso provavelmente é causado por
uma alteragcdo embrionéria patolégica da populacao de
células da crista neural (CCN) cardiaca do embriao
ainda em sua fase inicial®. Essas células migram da
porcao lateral do tubo neural embrionario em direcao
ao tronco aortopulmonar comum, contribuindo para a
formacdo de arco aértico, valvulas na aorta e na artéria
pulmonar e suas camadas mediais vasculares, posicao
e origem das artérias coronarias e de seus Ostios, além
de fibras neurovegetativas do coracgao®.

Uma das possiveis consequiéncias clinicas espe-
radas da faléncia das CCN é o desenvolvimento de
valvas adrticas bicuspides, freqlientemente associadas
a anomalias coronarias. Experimentalmente, Sans-Coma
et al.* demonstraram, em familias de hamsters, que
esses dois defeitos estdo geneticamente associados.
De forma coerente, o primeiro caso' apresentou tanto
a sindrome de ALCAPA como uma valva aértica bi-
clspide. Recentemente, um amplo espectro com vari-
antes anatémicas da ALCAPA tem sido descrito: uma
artéria coronaria esquerda ectépica pode se originar
tanto do seio de Valsalva posterior esquerdo (o modo
mais freqiiente, como apresentado nos dois casos
mencionados'?) como do seio esquerdo em sua face
ndo anterior ou, ainda, potencialmente, do seio
coronariano anterior direito®, além do tronco principal
da artéria pulmonar e seus ramos®.

Os parametros fundamentais a serem considera-
dos na descricio de um caso de ALCAPA s3o: a) o
territorio miocardico dependente da artéria coronaria
esquerda (quanto maior, piores serdo as consequénci-
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as fisiologicas e clinicas); b) o grau de circulagao colateral
epicardica (que desvia o sangue diretamente para a
artéria pulmonar); e c) a presenca de lesdes obstrutivas
na artéria coronaria esquerda. Lesdes ostiais do tronco
da coronaria esquerda sdo relativamente mais freqlientes
em pacientes idosos com ALCAPA, o que pode influ-
enciar favoravelmente a apresentacao clinica. E possi-
vel que o segundo paciente? apresentasse uma lesao
do o6stio coronariano esquerdo, o que foi sugerido
pela observacdo das duas imagens publicadas no
manuscrito’. Obviamente, essa suposi¢cdo deve ser ou
nao confirmada por provas diagnésticas especificas,
tais como medicdes da velocidade de fluxo por meio
de Doppler ou angiotomografia computadorizada das
artérias coronarias. A obstrucdo da artéria coronéaria
esquerda resultaria em melhora significativa na razao
de fluxo entre as duas circulagdes paralelas (as resis-
téncias sao baixas no fluxo da fistula para a artéria
pulmonar e altas no fluxo epicardico de nutricio do
miocardio), com vantagens para a perfusdo miocardica’.

Fisiopatologia e manifestagcGes clinicas

Como ja descrito na literatura®, as repercussoes
clinicas da ALCAPA s6 aparecem no periodo pos-
natal, ja que, durante a vida fetal, as pressdes pulmo-
nares e sistémicas sdo iguais e o fluxo coronario &,
assim, assegurado (anterégrado da artéria pulmonar),
embora a saturacdo de oxigénio seja mais baixa que
na aorta fetal. O periodo critico ocorre no primeiro
més apds o nascimento, quando os vasos pulmonares
sofrem maturagdo rapida, e a circulagdo coronaria da
artéria pulmonar fica deficiente porque transporta san-
gue com baixas concentragdes de oxigénio e, o mais
importante, porque a pressao de perfusdo pulmonar
fica insuficiente. A partir desse momento, o ventriculo
esquerdo se torna agudamente isquémico e deficiente
(determinado por processo isquémico agudo ou
subagudo e pelo desenvolvimento de discinesia apical
ou difusa, insuficiéncia mitral, baixo débito cardiaco e
choque, como descrito no primeiro caso' em uma
forma de apresentacdo moderada). Esse estado foi
claramente caracterizado como um exemplo de
miocardio hibernante, condi¢cdo que é comum e subs-
tancialmente reversivel para préximo da normalidade,
até na vida adulta, apés a corregdo cirtrgica’. O que
é de fato critico para ser considerado é que a pressao
de perfusdo, muito mais que a saturagido de oxigénio,
é fundamental na conservacdo da funcdo ventricular.
Por exemplo, em contraste com os quadros de ALCAPA,
a transposicdo classica dos grandes vasos se caracte-
riza por baixos indices de saturacao de oxigénio nas
artérias coronarias, mas pressdo de perfusdo coronaria
normal, que determina a preservacao da funcgdo
ventricular. No momento de agudizacao da crise in-
fantil da ALCAPA, a mortalidade chega em seu pico,
que, na auséncia do reparo cirlrgico, atinge 50% a
70%, especialmente naqueles casos em que a artéria
coronaria esquerda é dominante. Superado esse mo-

mento, a crianca que sobrevive tende a se adaptar e
seu estado tende a se estabilizar por dois mecanismos:
a) reduzindo a demanda (o paciente em geral fica
instintivamente sedentario, o que com freqtiéncia mas-
cara a condicdo em especial a olhos nao instruidos,
como no primeiro caso); e b) pelo desenvolvimento
progressivo de uma rica circulacdo colateral, que se
origina de uma artéria coronaria direita normal, man-
tendo estado de hibernagdo cronica daquele territério
miocardico dependente (caracterizado por fungoes
sistélica e diastolica reduzidas, e também do metabo-
lismo)®. Quando ambas as artérias coronarias se origi-
nam da pulmonar, as colaterais ndo podem se desen-
volver e a sobrevivéncia é dependente da maturagao
vascular pulmonar. Somente os pacientes com hiper-
tensdo pulmonar (em decorréncia de altas resisténcias
vasculares, de faléncia ventricular esquerda, de
regurgitacdo mitral ou de grande canal arterial patente
[ducto de Botalli]) serdao capazes de sobreviver**. O
paciente raro com ALCAPA é aquele oligossintomético
ou assintoméatico na vida adulta, sem disfuncao
ventricular significativa ou regurgitacao mitral. Em geral,
esse paciente se apresenta com estenose da artéria
coronaria esquerda (como discutido acima) ou com
circulacdo colateral pouco usual, em que o fluxo de
sangue da artéria coronaria direita tende a passar pelo
nivel arteriolar coronario esquerdo antes de atingir o
tronco da artéria coronaria esquerda e drenar na
pulmonar. Em tais casos, a circulacdo colateral é menos
evidente na angiografia. Em tais situagdes, mesmo
exames provocativos de isquemia, como a cintilografia
miocérdica, podem ser negativos. Esses sdo os casos
(bastante excepcionais) que tém evolucdo favoravel
quando tratados clinicamente. Na minha experiéncia
pessoal, a cateterizagdo seletiva do tronco da artéria
coronaria esquerda pela artéria pulmonar (com cate-
teres de angioplastia) permite medir a saturacdo do
oxigénio do sangue ali drenado. Somente em pacien-
tes com progndstico favoravel essa saturagdao de oxi-
génio é mais baixa que a sistémica (dados nao publi-
cados). Os pacientes assintomaticos (tipicamente aqueles
que levam vida sedentaria), mas que apresentam
disfuncdo ventricular grave ou grande area de isquemia,
ndo devem ser tratados clinicamente. De forma irreversivel
(mesmo ap6s a correcdo cirlrgica tardia), eventual-
mente ainda podem ocorrer dano miocardico e morte
stbita. Provas funcionais, como cintilografia miocardica
e monitorizagdo com Holter, devem ser costumeiramente
executadas, mesmo na auséncia de sintomas, e com
periodicidade anual em qualquer adulto portador de
ALCAPA, a quem inicialmente deve ser indicado tra-
tamento medicamentoso.

CONCLUSAO

A sindrome de ALCAPA representa grande desafio
tanto para o coracdo da crianga como para o médico.
A principal atitude clinica é reconhecer a presenca de
isquemia em uma crianca (tarefa clinica, de fato, difi-
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cil) e, entdo, conhecer os detalhes anatébmicos e fun-
cionais, bastante variaveis nos diferentes pacientes e
criticamente importantes na determinagao do espectro
de manifestacdes clinicas, e o planejamento das solugdes
cirdrgicas.
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