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PALAVRAS-CHAVE Resumo As anomalias corondrias congénitas sdo uma das causas de isquemia miocar-
Coronarias; dica e morte sUbita em jovens, principalmente durante a pratica desportiva. A origem da
Congénito; artéria coronaria direita na descendente anterior € muito rara, com uma prevaléncia de 0,015%
Enfarte; e correspondendo a 1,2% das anomalias coronarias congénitas. Os autores apresentam o caso
Cocaina clinico de um homem de 22 anos, consumidor de cocaina, internado por enfarte agudo do

miocardio sem supradesnivelamento de ST. O cateterismo mostrou a presenca desta anomalia
coronaria rara e a auséncia de lesoes ateroscleroticas luminais, pelo que se assumiu tratar-se
de um enfarte agudo do miocardio tipo Il secundario a vasospasmo do vaso andémalo induzido
pela cocaina.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Abstract Congenital coronary artery anomalies are one of the causes of myocardial ischemia
and sudden death in the young, mainly during sports. Origin of the right coronary artery from
the left anterior descending artery is very rare, with a prevalence of 0.015%, corresponding
to 1.2% of all coronary artery anomalies. The authors present the case of a 22-year-old man,
with a history of cocaine use, admitted to hospital with a non-ST elevation acute myocardial
infarction. Coronary angiography revealed the presence of this rare coronary anomaly and the
absence of atherosclerotic luminal stenosis, and so it was assumed to be a type Il infarction
caused by cocaine-induced vasospasm of the anomalous vessel.
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Introducao

As anomalias coronarias congénitas (ACC) sdao um grupo
heterogéneo de entidades anatomicas. O seu espectro de
relevancia clinica é vasto, estendendo-se de um achado
ocasional em angiografia coronaria, a apresentacao aguda na
forma de enfarte agudo do miocardio (EAM) ou morte sUbita,
tipicamente em adultos jovens e em contexto de atividade
fisica intensa ou exposicdo a outros fatores de stress fisio-
logico. A presenca de uma artéria coronaria Unica é uma
forma rara de anomalia coronaria associada a risco poten-
cial de eventos cardiacos adversos. Os autores apresentam
0 caso de um subtipo anatomico raro de artéria coronaria
Unica que se manifestou como sindrome coronaria aguda
num doente jovem.

Caso clinico

Doente do sexo masculino de 22 anos de idade, raca cauca-
siana, fumador, consumidor esporadico de cocaina inalada
e com historia familiar de doenca cardiaca isquémica. Foi
admitido no servico de urgéncia (SU) por clinica de dor
precordial opressiva com 3 horas de evolucao e que se
tinha iniciado em repouso, cerca de 24 horas ap6s o Ultimo
consumo de cocaina. No SU ficou inicialmente assintoma-
tico ap6s administracao de nitrato sublingual. Encontrava-se
hemodinamicamente estavel (TA 123/67 mmhg; FC 92 bpm),
sem sinais de hipervolemia, saturacao de 02 de 97% por oxi-
metria de pulso e apirético. O eletrocardiograma (ECG) da
admissao nao apresentava alteracoes de relevo. As analises
mostraram elevacao dos marcadores de necrose miocardica
com troponina i de 7 ng/ml, sem outras alteracoes. O ecocar-
diograma no SU mostrou hipocinesia das paredes posterior
e inferior, com boa funcdo global sistdlica biventricular.
No SU, apresentou recorréncia de dor, tendo sido repetido
eletrocardiograma que mostrou supradesnivelamento tran-
sitorio de ST com 1mm nas derivacdes inferiores, tendo
ficado assintomatico e retornado ao padrao eletrocardio-
grafico inicial apds nova administracao de nitrato sublingual
(Figuras 1 e 2).

Foi internado na unidade de cuidados intensivos coro-
narios com diagndstico de sindrome coronaria aguda sem
elevacao do segmento ST e foi submetido a cateterismo
urgente. A coronariografia excluiu doenca aterosclerética
luminal, mas mostrou a presenca de uma ACC. O doente
apresentava um ostium coronario Unico em posicao do Seio
de Valsalva esquerdo, que originava o tronco comum. Este
vaso apresentava um trajeto normal bifurcando-se numa
artéria descendente anterior (DA) e numa artéria circun-
flexa com as distribuicdes anatomicas habituais. Por sua
vez, a artéria coronaria direita (CD) originava-se de forma
anoémala no segmento médio da DA e dirigia-se depois
para a direita para vascularizar o seu territério habitual.
Para melhor definir as correlacées anatomicas da corona-
ria direita, realizou-se um AngioTC, que excluiu trajetos
malignos deste vaso entre a aorta e a artéria pulmonar e
documentou uma aparente escassez de suprimento arterial
epicardico nas paredes posterior e inferior, por auséncia das
artérias descendente posterior e postero-lateral. O score de
calcio era 0.

Figura 1  Angiografia coronaria, incidéncia de perfil: origem
andémala da artéria Coronaria Direita no segmento médio da
artéria descendente anterior (seta). Auséncia de lesdes angio-
graficamente significativas.

Manteve-se assintomatico e hemodinamicamente esta-
vel, tendo tido alta ao 6.° dia de internamento. O valor
pico de Troponina T foi de 1,40 ng/ml. Foi realizado
screening de patologia pro-tromboética que foi negativo. O
ECG evoluiu sem onda Q e repetiu ecocardiograma antes da
alta que mostrou normalizacao das alteracdes da contracti-
lidade segmentar.

Para excluir isquemia miocardica residual foi subme-
tido em ambulatério a uma SPECT com prova de esforco,
sendo o estudo de perfusao negativo para isquemia. Face
a isto, assumiu-se manutencao de uma estratégia de trata-
mento médico com acido acetilsalicilico 100 mg e diltiazem
120mg por dia. Recomendou-se também evitar atividade
fisica intensa e o consumo de cocaina e tabaco.

Apds um follow up de 23 meses mantém-se assintomatico
e abstinente de drogas.

Discussao

Os critérios para uma variante anatémica ser considerada
uma anomalia aida sao alvo de debate, mas uma prevaléncia
inferior a 1% € um dos requisitos encontrados na literatura’.
A prevaléncia das ACC nas diversas séries publicadas varia
entre 0s 0,3 e 0s 5,6%'4. Na maior série publicada até a data
(126 000 doentes), Yamanaka et al. documentaram uma pre-
valéncia de 1,3%2. Por sua vez, numa série de 3660 doentes
de um Unico centro portugués, publicada por Correia et al.,
esta foi de 0,68%°.

As ACC foram identificadas como uma causa relati-
vamente comum de morte sUbita associada a pratica
desportiva em jovens, tendo sido documentadas na necrop-
sia em 12% desses doentes®.

A presenca de uma artéria coronaria Unica € uma ano-
malia rara (0,049% de prevaléncia e 3,31% das ACC) com
potencial para causar eventos cardiacos adversos, incluindo
isquemia miocardica e morte sUbita. O subtipo que resulta
da origem andémala da CD a partir da DA (Tipo R-ll da
classificacao de Lipton) é muito rara (prevaléncia de 0,015
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Figura 2

Imagens de TC cardiaca-64 cortes. As imagens A (imagem reconstruida tipo MIP) e B (imagem reconstruida tipo «volume

rendering») evidenciam a origem da CD andmala no segmento médio da DA; Note-se, nas imagem C (imagem reconstruida tipo
«volume rendering»), o trajeto da CD anterior aos grandes vasos e na imagem D (imagem reconstruida tipo «volume rendering»), a
escassez de suprimento arterial epicardico posterior e inferior por auséncia de artérias postero-lateral e descendente posterior.

e 1,2% das ACC)%. A CD percorre um trajecto entre os gran-
des vasos em cerca de 38% dos casos®, estando esta variante
associada a risco elevado de isquemia miocardica e morte,
pela susceptibilidade a compresséo extrinseca. Esta anoma-
lia congénita associa-se também frequentemente a doenca
coronaria aterosclerotica, que foi documentada em 54% dos
casos publicados’.

A cardiotoxicidade da cocaina ¢ uma complicagao séria
do seu uso, podendo manifestar-se de forma cronica ou
aguda. Sao varios os mecanismos pelos quais a cocaina pode
induzir isquemia miocardica, incluindo vasospasmo corona-
rio, efeitos aterogénico e trombogénico, bem como aumento
do consumo de oxigénio®°. O risco de enfarte é maior na pri-
meira hora apds o consumo e ocorre nas trés primeiras horas
em dois tercos dos doentes. Contudo, ha casos descritos
em que este periodo de laténcia se prolongou até cerca de
4 dias’®. Os dados disponiveis sugerem que estes eventos mais
tardios apo6s a exposicdao podem resultar do compromisso
dos mecanismos de vasodilatacao arterial mediados pelo
endotélio, uma vez que se comprovou a presenga nos consu-
midores de cocaina de disfuncdo endotelial com diminuicdo
da producédo de éxido nitrico’® e aumento da producédo de
endotelinas'!.

No que diz respeito a fisiopatologia da necrose miocar-
dica, neste caso, a auséncia de evidéncia angiografica de
doenca coronaria aterosclerdtica luminal, torna pouco pro-
vavel tratar-se de um evento agudo de placa (enfarte tipo
). Existem aparentemente apenas dois fatores identifica-
veis que podem ter contribuido para o enfarte neste doente:
1) a ACC, com anatomia de vaso Unico resultante da ori-
gem da CD na DA; 2) a histéria de consumo recente de
cocaina. A presenca de uma artéria coronaria Unica €, como

ja referido, potencialmente associada a eventos cardiacos
adversos?. Neste doente, a CD tinha um trajeto localizado
anteriormente em relacdo a raiz da aorta, pelo que a com-
pressdo extrinseca pelos grandes vasos nao foi o mecanismo
fisiopatoldgico responsavel. Outros mecanismos descritos
como causa de isquemia miocardica, nos doentes com ACC
e sem doenca aterosclerotica, incluem reducéo da reserva
coronaria funcional, padroes anormais de fluxo e disfuncao
autondmica e endotelial predispondo ao vasospasmo ou
trombose’. A localizacao das alteracées eletrocardiografi-
cas e ecocardiograficas da admissao (supradesnivelamento
transitorio de ST na parede inferior e hipocinesia posterior
e inferior), sugerem que a isquemia e necrose miocardi-
cas ocorreram no territorio suprido pela coronaria direita, o
que indica que esta tera sido parte implicada e ndo apenas
uma expectadora neste processo, com a escassez de supri-
mento arterial epicardico nesse territorio a poder também
ter desempenhado um papel importante na fisiopatologia
da isquemia. A apresentacao tardia, bem como a recorrén-
cia de dor sem reexposicao presentes neste caso, podem
ser interpretadas no contexto de vasoespasmo, induzido nao
apenas pela acao vasoconstritora direta da cocaina, mas
dependente também a disfuncao endotelial mais persistente
induzida por esta droga'®'".

Assim, os autores consideram tratar-se de um caso de
EAM tipo 1, em que uma anomalia coronaria rara forne-
ceu um substrato de suscetibilidade aumentada aos efeitos
cardiotoxicos da cocaina. A auséncia de doenca coronaria
aterosclerotica, trombo ou trajetos anatémicos associados
a risco de compressao extrinseca, sugerem que O vasos-
pasmo do vaso anémalo foi o mecanismo fisiopatoldgico
principal.
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Conclusao

Este caso é ilustrativo de uma forma rara de ACC com poten-
cial para causar eventos clinicos adversos incluindo EAM e
morte sUbita. Sendo que as anomalias coronarias sdao uma
das causas de morte sibita em doentes jovens durante a
atividade desportiva, estas devem ser consideradas no diag-
nostico diferencial dos doentes que se apresentam nesse
contexto com sincope, dor toracica ou paragem cardiorres-
piratoria.
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