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PALAVRAS-CHAVE Resumo As anomalias congénitas das artérias coronarias sao alteracdes da sua origem, trajeto
Anomalias das ou estrutura e a sua incidéncia varia entre 0,2 e 5,6%. Apesar de a maioria ser assintomatica,
artérias coronarias; sdo a segunda causa morte subita de origem cardiaca em jovens atletas.

Anomalias da origem 0 objetivo deste trabalho é salientar as principais anomalias com repercussées hemodinami-
das artérias cas, nomeadamente as anomalias da origem das artérias coronarias na aorta e as anomalias em
coronarias na aorta; que a artéria coronaria esquerda tem origem na artéria pulmonar.

Anomalias da origem As anomalias da origem das artérias coronarias na aorta correspondem a 14-17% de todas
das artérias as mortes subitas de causa cardiaca, que ocorrem inesperadamente em criangas saudaveis ou
coronarias na artéria jovens atletas durante ou imediatamente apo6s o exercicio fisico. O mecanismo responsavel
pulmonar; pela compressao/oclusao da artéria coronaria com origem no seio coronario oposto ainda nao é
Morte subita de claro e existem varios mecanismos propostos. A apresentacao clinica desses doentes é bastante
origem cardiaca variavel e o exame fisico é na maioria das vezes normal. O ecocardiograma transtoracico é

0 exame mais usado para o diagndstico. A abordagem, o tratamento e o seguimento desses
doentes ¢ ainda um tema controverso.

A origem anémala da artéria coronaria esquerda na artéria pulmonar é ainda mais rara e
a maioria dos doentes morre no primeiro ano de vida, se ndo for feita correcao cirtrgica. O
ecocardiograma é também o método de eleicao para a sua confirmacao. O diagnostico dessa
anomalia numa crianca, gravemente doente, é indicacao cirtrgica de urgéncia.

Pelas alteracoes hemodinamicas que acarretam, o seu diagndstico e tratamento precoce sao
importantes.
© 2018 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os
direitos reservados.
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Congenital anomalies of the coronary arteries

Abstract Congenital coronary artery anomalies are modifications of their origin, course or
structure and its incidence varies between 0,2 and 5,6% of the general population. Although
the majority is asymptomatic, they are the second leading cause of sudden cardiac death in
young athletes.

The aim of this study is to highlight the main anomalies with hemodynamic significance,
including the anomalous origin of a coronary artery from the opposite sinus and anomalous
origin of the left coronary artery from pulmonary artery.

The anomalous aortic origin of a coronary artery from the opposite sinus accounts for 14-16%
of all cardiac deaths, that unexpectedly occur in healthy children or young athletes during or
immediately after exercise. The mechanism responsible for the compression/occlusion of the
coronary artery originating from the opposite sinus is still unclear and there are several proposed
mechanisms. The clinical presentation of these patients is variable and physical examination is
normal in most individuals. Transthoracic echocardiogram is the diagnostic test most commonly
used. Treatment and management are controversial topic.

The anomalous origin of the left coronary artery from pulmonary artery is a very rare condition
and without surgery, most infants die within the first 12 months of life. The echocardiogram is
also the method of choice for diagnostic confirmation. The diagnosis of this congenital anomaly

in an infant, usually seriously ill, is an indication for urgent surgery.
Because these anomalies produce hemodynamic changes, it is important an early diagnosis

and treatment.

© 2018 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights

reserved.

Introducao

As anomalias congénitas das artérias coronarias (ACACs)
foram descritas pela primeira vez ha dois milénios, por Galen
e Vesalius" e sdo alteracdes da sua origem, estrutura e
trajeto?.

De facto, esse tema tem ganho maior notoriedade devido
a associacdo com morte slbita®, apesar de a maioria das
ACACs ser benigna, sem implicacdes hemodinamicas ou no
prognostico”.

As doencas das artérias coronarias sao das principais cau-
sas de morbilidade e mortalidade em todo o mundo. Dentro
dessas, as ACACs, apesar de menos prevalentes, sao uma
potencial fonte de arritmias malignas, isquemia e disfuncao
do miocardio®. Em jovens atletas, as ACACs sao consideradas
a segunda causa de morte subita cardiaca (em 12% das mor-
tes), geralmente precipitada por exercicio fisico vigoroso*>.
A morte subita de causa cardiaca pode ser definida como
uma morte inesperada de origem cardiaca, geralmente em
menos de uma hora ap6s o inicio dos sintomas, num individuo
sem patologia prévia fatal conhecida*. Segundo um estudo
a partir do registo da Minneapolis Heart Institute Founda-
tion, as duas causas mais frequentes de morte sUbita foram
a cardiomiopatia hipertréfica em 36% e as ACACs em 17%°.

Apesar de a maioria das ACACs ser assintomatica e sem
repercussao hemodinamica, existem ACACs com significado
clinico’, classificadas em dois subgrupos: anomalias das
artérias coronarias com origem no seio coronario oposto
(origem da coronaria esquerda no seio coronario direito e
coronaria direita com origem no seio coronario esquerdo) e
anomalias em que a artéria coronaria esquerda tem origem

na artéria pulmonar (ACEOAP)3. Essas anomalias est&o asso-
ciadas a morte subita. Contudo, existem outras ACACs menos
comuns, mas que também podem estar relacionadas com a
morte subita cardiaca, nomeadamente a presenca de uma
artéria coronaria Unica com trajeto interarterial, atrésia do
dstio coronario ou fistulas arteriais®®8,

Na presenca de ACACs, a morte sUbita esta relacionada
com a isquemia do miocardio, resulta em arritmias ventricu-
lares malignas. As exigéncias fisiologicas da atividade fisica
dependem do tipo de exercicio. Os dois tipos de exercicio,
isotonico ou isométrico, envolvem o uso de grandes mas-
sas musculares que aumentam o retorno venoso, o volume
telediastodlico do ventriculo esquerdo e juntamente com
a estimulacdo do sistema simpatico adrenérgico implicam
aumento da frequéncia cardiaca, pressao arterial, do débito
cardiaco e da contractilidade do miocardio. Essas respostas
tém como objetivo aumentar o fornecimento de oxigénio no
miocardio, com aumento do fluxo sanguineo, que perante
essas anomalias esta comprometido®®°,

Essas anomalias sdo mais comuns em individuos com
doencas cardiacas congénitas, nomeadamente a tetralogia
de Fallot, a transposicdo das grandes artérias e algumas for-
mas de atrésia pulmonar, comparativamente aqueles com
0 coracao estruturalmente normal. Os sintomas normal-
mente sdo mais precoces, assim como o diagndstico. Essa
associacao afeta a abordagem e o prognostico da doenca de
base”'".

A verdadeira incidéncia das ACACs na populacdo geral
continua por esclarecer, varia entre 0,2% e 5,6%. Essa
diferenca depende do método (autopsia versus angiografia),
dos critérios de diagnostico e da populacdo estudada® '3,
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N&o sdo conhecidas diferencas na incidéncia entre etnias ou
géneros?.

As ACACs sao frequentemente identificadas apenas na
autopsia e o seu diagndstico é um desafio que exige um alto
indice de suspeicao clinica, pois a maioria dos individuos
afetados é assintomatica e tem um exame fisico normal.
Os sintomas, tais como dor toracica, dispneia ou sincope,
ocorrem em apenas 18% a 30% dos doentes 415,

O presente trabalho tem por objetivo salientar as
principais ACACs primarias que apresentam repercussoes
hemodinamicas, nomeadamente as anomalias das artérias
coronarias com origem no seio coronario oposto e as ano-
malias em que a artéria coronaria esquerda tem origem na
artéria pulmonar.

Anatomia e embriologia das artérias
coronarias

O correto estudo das ACACs implica uma breve revisao do
desenvolvimento das artérias coronarias e da sua anatomia.

Definir a normalidade na anatomia das artérias coro-
narias € um desafio. Angelini et al. classificaram como
normal qualquer anatomia presente em mais de 1% da
populacao geral, inclusive inUmeras variantes anatémicas.
Assim, por definicao, as ACACs ocorrem em menos de 1% da
populacao®>1°,

Habitualmente, a artéria coronaria esquerda surge do
seio coronario esquerdo, adquire um trajeto para a esquerda
e posterior, relativamente ao tronco da artéria pulmonar,
bifurca-se em duas artérias: a artéria descendente ante-
rior, situada no sulco interventricular anterior, responsavel
pela irrigacdo sanguinea dos dois tercos anteriores da regido
basal do septo e da sua regiao média e apical, e a arté-
ria circunflexa, que se encontra no sulco auriculoventricular
esquerdo, irriga a parede do ventriculo esquerdo?®'”.

Por outro lado, a artéria coronaria direita originada no
seio coronario direito é responsavel pela irrigacdo sangui-
nea da parede ventricular direita e apresenta um trajeto
anterior e para a direita, entre a auricula direita e a arté-
ria pulmonar, situada no sulco auriculoventricular. Durante
esse percurso, da origem a diversos ramos>'”'8, Em relacédo
a variantes do normal, podemos ainda referir que a arté-
ria descendente posterior, que irriga a parede inferior e
o terco inferior do septo, pode ter origem na artéria
coronaria direita (dominancia direita, a maioria), arté-
ria coronaria esquerda (dominancia esquerda) ou ambas
(codominancia)'®. Ndo ha dado na literatura que permita
inferir que a dominancia tenha implicacdes na sobrevida do
individuo com ACACs. No entanto, sabe-se que num sistema
dominante esquerdo a artéria coronaria direita nao contri-
bui para a perfusao do ventriculo esquerdo, o que pode ter
implicacdes em caso de evento.

Durante as fases iniciais do desenvolvimento fetal
humano, os sinusoides vasculares desenvolvem-se no
interior do miocardio embrionario. Quando esse se torna
compacto, os sinusoides desaparecem e surge uma rede
de veias, artérias e capilares que comunicam com outros
vasos do mediastino, aproximadamente aos 32 dias de
gestacdo. Os vasos coronarios primitivos aparecem por
volta da sétima semana de gestacao, apo6s a formacao da
aorta a partir da divisao do truncus arteriosus. A medida

que a rede arterial coronaria se desenvolve, surgem os
botdes endoteliais, na base do truncus arteriosus, que
posteriormente se juntam com rede arterial coronaria,
que se desenvolve a partir dos sinusdides, estabelecem o
sistema arterial coronario definitivo. A involucao anémala,
a posicao dos botdes endoteliais ou a septacao do truncus
arteriosus podem levar ao desenvolvimento das anomalias
na origem das artérias coronarias'®%°.

Com essa embriologia complexa, é de esperar que
alteracdes no desenvolvimento possam resultar em anoma-
lias congénitas'®.

Classificacao

A classificacao das ACACs é um tema controverso e existem
varios modelos propostos.

A primeira data de 1969 e foi proposta por Ogden?', foram
ordenadas em trés categorias: variagées minor, anomalias
coronarias major e anomalias coronarias secundarias. Con-
tudo, esse sistema nao enfatiza a importancia clinica de
certas alteracées®?%.

A classificacao proposta por Angelini?®, inicialmente em
1989 e posteriormente atualizada, é atualmente uma das
mais usadas e divide as ACACs em: a) anomalias da origem
e do trajeto, b) anomalias da anatomia intrinseca da arté-
ria; c) anomalias do leito coronario terminal e d) anomalias
dos vasos anastomoticos. O principio basico desse sistema
€ que a denominacdo de uma artéria é determinada pelo
territorio que irriga, e ndo com base na sua origem ou tra-
jetoinicial?8. Segundo Angelini, sdo consideradas normais as
seguintes caracteristicas: a presenca de dois a quatro 6stios,
nos seios coronarios direito e esquerdo; um angulo entre 45°
a 90° da coronaria no nivel proximal com a parede da aorta;
a presenca de um tronco comum, localizado a esquerda,
que da origem a artéria descendente anterior e a artéria
circunflexa; um segmento médio subepicardico, com ramos
adequados ao miocardio dependente e a finalizacdo de todo
o sistema numa rede de capilares?>2.

Apesar de a classificacdo anterior ser detalhada,
abrangente e compreensivel, em 2000 Dodge-Khatami
et al. introduziram um novo sistema de nomenclatura e
classificacao, como parte integrante do International Con-
genital Heart Surgery Nomenclature and Database Project
da European Association of Cardio-Thoracic Surgery e Soci-
ety of Thoracic Surgeons. Esse sistema foi adotado para a
classificacdao de diagnésticos e procedimentos nas bases de
dados de cirurgias cardiacas congénitas, com base em varios
niveis de hierarquia. Essa classificacdo tem sido usada para
registar as anomalias da artéria coronaria com origem na
aorta, com o objetivo de desenvolver orientacdes para o
seu tratamento e seguimento®'Z.

Em 2003, surgiu uma nova classificacao, proposta por
Rigatelli et al., com o objetivo de ser mais pratica e sim-
ples, padronizar os critérios de diagnodstico e os grupos
de ACAC em sete categorias: hipoplasia/atrésia, arté-
ria coronaria Unica, fistulas, origem em outras artérias,
origem no seio coronario errado, separagao (origens sepa-
radas da artéria descendente anterior e circunflexa) e
trajeto intramiocardico?. Essa classificacdo é mais sim-
plista, porém, em contraponto, a classificacdo de Angelini
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permite estabelecer a relacdo entre a clinica e a anomalia,
por se referir ao territdrio irrigado.

Artéria coronaria com origem anémala na
aorta (ACOAA)

A ACOAA é uma anomalia congénita da origem ou trajeto
da artéria coronaria com origem na aorta”’, cuja incidéncia
varia entre 0,28% e 1,74%, em estudos feitos com angiografia
coronaria’®. Dentro desse grupo, fazem parte as anoma-
lias da artéria coronaria com origem no seio coronario
oposto, alteracao que representa uma das principais causas
de morte sibita?’.

A prevaléncia das ACOAA para a origem da coronaria
direita com origem no seio coronario esquerdo varia entre
0,06% e 0,9%. No caso da origem da coronaria esquerda no
seio coronario direito, a prevaléncia é menor (de 0,025% a
0,15%)"2°.

Em 1962, foi descrita uma anomalia da artéria coronaria
esquerda com origem no seio coronario direito, num rapaz
saudavel encontrado morto ap6s uma corrida de corta-mato.
Posteriormente, Cheitlin et al., em 1974, demonstraram que
varios doentes autopsiados, com anomalias da artéria coro-
naria com origem no seio coronario oposto, tiveram morte
stbita’.

A incidéncia anual de morte sUbita cardiaca entre os
jovens atletas com ACOAA com origem no seio coronario
oposto é entre 1:43.800 e 1:200.000, corresponde a 14-
17% de todas as mortes de causa cardiaca. A maior parte
das mortes associadas a essa alteracao ocorre inesperada-
mente em criancas saudaveis ou jovens atletas durante ou
imediatamente apo6s o exercicio fisico e estao mais asso-
ciadas a desportos como basquetebol, futebol, natacao e
atletismo?>%’.

A maioria desses eventos ocorre entre os 10 e 30 anos?.
A morte subita cardiaca em individuos mais velhos é menos
comum, esta normalmente associada a fenomenos ateros-
cleroticos. Esse menor risco é provavelmente explicado pela
menor participacdo em desportos de alta intensidade'>.

Devido a distribuicdo etaria da sua incidéncia, essa causa
de morte tem grande impacto social, pelo grande nimero de
anos de vida potencialmente perdidos?®.

Apesar de a anomalia da origem da coronaria direita no
seio coronario esquerdo ser aproximadamente seis vezes
mais prevalente do que a anomalia da origem da coronaria
esquerda, essa parece ser responsavel por até 85% dos casos
de morte sUbita cardiaca relacionados com ACOAA, o que a
torna uma anomalia mais letal'>?°. A oclusdo da artéria coro-
naria esquerda resulta numa macica isquemia anterolateral
e septal, seguida por taquicardia/fibrilhacao ventricular ou
enfarte extenso do miocardio e choque cardiogénico. Se a
oclusao for na regiao proximal da artéria coronaria direita,
o enfarte resultante é da regiao inferior do miocardio, o que
geralmente nao é fatal®.

A artéria coronaria com origem no seio coronario
contralateral apresenta cinco potenciais trajetos: (1) pré-
-pulmonar: que normalmente nao apresenta consequéncias
hemodinamicas, frequentemente envolve a artéria coro-
naria esquerda e é particularmente comum na tetralogia
de Fallot; (2) retroadrtico: com curso posterior a raiz da
aorta, variante que também nao apresenta significado

hemodinamico e envolve frequentemente a artéria corona-
ria direita; (3) interarterial: situado entre a aorta e a artéria
pulmonar e que esta associado a um pior prognostico; (4)
transeptal: com curso subpulmonar, em que a artéria mais
envolvida é a coronaria esquerda e (5) retrocardiaco: no
sulco interventricular auriculoventricular posterior'®2?,

Brothers et al.' apresentaram a primeira série de
casos de familias com ACOAA com curso interarterial, na
populacao pediatrica, levantaram a questao de uma possivel
ligacdo genética. De facto, existem varias causas genéticas
de morte siibita em criancas, para o qual esta recomendado
o rastreio para identificacao de outros parentes. Ainda nao
foram identificadas alteragdes genéticas responsaveis pelas
ACACs. No entanto, pela possibilidade de associacao fami-
liar demonstrada, o rastreio com recurso a ecocardiograma
nos parentes diretos pode ser importante na prevencao de
morte subita'.

Apesar da evidente associacao entre ACOAA e a morte
sUbita, ainda nenhum estudo demonstrou o mecanismo que
explique essa relacdo. Acredita-se que a coronaria esta
sujeita a compressao/oclusdao durante o exercicio fisico,
leva a isquemia do miocardio e taquicardia ou fibrilhacao
ventricular'>%, O mecanismo responsavel por essa com-
pressao/oclusao ainda nao é claro, existem varias hipoteses
propostas:

Curso interarterial

A artéria coronaria com origem no seio coronario oposto
pode apresentar um trajeto entre a aorta e a artéria pul-
monar, o que pode levar a artéria anémala a ser comprimida
entre esses dois grandes vasos durante o exercicio vigoroso.
Contudo, estudos com ecografia intravascular mostraram
que o estreitamento do segmento proximal da coronaria ano-
mala acontece mesmo quando a artéria pulmonar se afasta
durante o ciclo cardiaco?. Adicionalmente, a baixa pres-
sao verificada na artéria pulmonar, quando comparada com
a pressao da artéria coronaria, mesmo durante o esforco
fisico, parece também néo justificar essa compressao'>?>,

Curso intramural

Muitos doentes com ACOAA apresentam um comprimento
variavel do segmento proximal da artéria coronaria, com
um trajeto no interior da parede adrtica, antes da entrada
no mediastino?’. Desse modo, é plausivel que a expanséo da
aorta durante o exercicio fisico possa comprimir essa por¢ao
intramural da artéria coronaria'>?°. Esse comprimento seg-
mentar é uma medida de gravidade?.

Varios estudos de Angelini*> demonstraram a importancia
dessa alteracdo, descreveram varios mecanismos de este-
nose. Com recurso a ecografia intravascular verificou-se que
a circunferéncia do segmento intramural da artéria, com
origem ectopica, € 20%-70% menor do que o segmento distal
extramural da mesma artéria coronaria®?. Essa discrepan-
cia foi quantificada num indice de hipoplasia. As artérias
que apresentam congenitamente esse trajeto na parede
da aorta provavelmente nao crescem normalmente, antes
ou depois do nascimento’. A seccdo transversal do seg-
mento intramural nao é circular, mas ovoide. A compressao
lateral de uma artéria, com essas caracteristicas, resulta
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numa menor area, relativamente a forma circular com a
mesma circunferéncia?®, e essa alteracdo pode ser ava-
liada pela razdo de assimetria. Adicionalmente, Angelini?
demonstrou que esse segmento com menor diametro é pro-
gressivamente mais comprimido durante a sistole e que esse
comportamento estaria relacionado com modificacbes no
volume sistdlico (e consequentemente na pulsatilidade da
aorta ascendente) e com taquicardia - através da simulacao
de exercicio fisico vigoroso com teste de stress com dobu-
tamina ou sobrecarga hidrica??°.

Provavelmente com a idade, o espessamento e o aumento
da rigidez da parede da aorta diminuem a sua distensibili-
dade, diminuem o risco de morte sibita na populacao mais
velha®.

Anomalias no 6stio

Devido ao trajeto obliquo, na regiao proximal, que a artéria
coronaria anémala apresenta, o dstio coronario pode ser de
tipo fenda, em vez de circular. Dessa forma, pode colapsar,
exercer efeito de valvula, pela expansao adrtica durante a
sistole e durante o exercicio, compromete a irrigacdo san-
guinea. Adicionalmente, nao é raro existir uma estenose no
oOstio coronario. Essas alteracdes podem limitar o aumento
do fluxo sanguineo, inerente ao exercicio fisico®'>23,

Origem em angulo agudo

Habitualmente perpendicular no individuo com anatomia
normal, a artéria coronaria anémala pode iniciar-se num
angulo agudo a partir da aorta, o que pode alterar o
fluxo sanguineo'>?°, Essa origem obliqua pode resultar em
lesao da intima e espasmo coronario, desencadeado pela
estimulacdo adrenérgica simpatica, resultante da atividade
fisica®. Pelas alteracées de fluxo, essa anomalia pode tornar
a artéria mais susceptivel a aterosclerose'.

A apresentacdo clinica dos doentes com ACOAAs é
bastante variavel, pode manifestar-se como dor toracica
inespecifica, palpitagcdes, dispneia ou sincope; mais rela-
cionadas com o esforco fisico. Contudo, o individuo pode
ser assintomatico e a primeira apresentacao ser a morte
stbita’2>3%, Um estudo mostrou que cerca de metade dos
doentes que apresentavam esta anomalia e morreram subi-
tamente apos exercicio fisico era assintomatica's.

0 exame fisico na maioria das vezes é normal, a menos
que exista uma lesao cardiaca estrutural associada. Assim,
o diagnéstico desses doentes constitui um desafio?. A mai-
oria das ACOAAs é descoberta incidentalmente, durante a
angiografia coronaria, feita em doentes com doenca isqué-
mica ou doenca valvular?®.

O eletrocardiograma (ECG) ou a prova de esforco podem
apresentar alteracoes sugestivas de isquemia (ondas Q ou
alteracoes no segmento ST) ou arritmia cardiacas, mas na
maior parte das vezes sao normais. Essas alteracdes, espe-
cialmente em criancas ou jovens, podem levantar a suspeita
de anomalias e ser o ponto de partida para outros meios
complementares de diagnostico?®3".

A imagiologia apresenta um importante papel na
detecao, categorizacao e estratificacao do risco dos doentes
com essas ACOAAs'™>.

O papel da cintigrafia de perfusao miocardica nao esta
totalmente esclarecido. Varios estudos documentaram que
apenas uma pequena percentagem de individuos, inter-
vencionada cirurgicamente, apresentava esse exame com
alteracoes?’.

O ecocardiograma transtoracico é o método de ima-
gem mais usado para esse diagnostico. E um excelente
método, amplamente disponivel, de baixo custo, nao
invasivo e que nao expde o individuo a radiacdo ioni-
zante e por esses motivos deve ser preferido. E capaz
de identificar artérias coronarias anomalas em indivi-
duos jovens, pois a capacidade de observar a origem e
os segmentos proximais das artérias coronarias € muito
alta. A identificacdo da origem das artérias corona-
rias deve fazer parte da rotina de qualquer exame
ecocardiografico®'>. No entanto, varios estudos demons-
traram uma sensibilidade variavel, justificada pela sua
dependéncia do operador, da idade do doente e da
anomalia em causa’’*2. O ecocardiograma transesofagico
pode também mostrar a origem de ambas as artérias
coronarias®?.

A coronariografia convencional ja foi considerada o gold
standard no diagnostico das ACACs. No entanto, é um
método invasivo e que usa radiacdo ionizante. Com a
evolucao das técnicas de imagem, especialmente com a
ressonancia magnética e a tomografia computorizada, foi
possivel a avaliacdo tridimensional da origem e do trajeto
das artérias coronarias®'-*3.

A angiografia por tomografia computorizada (angio-TC)
ou angiografia por ressonancia magnética (angio-RM) sao
métodos nao invasivos, muitas vezes usados para confirmar
o diagnodstico dessas anomalias?.

A angio-RM é capaz de fornecer informagdes sobre a
perfusdo e funcdo miocardica, viabilidade e fluxo arterial
sem recorrer a radiacdo ionizante. Contudo, em criancas é
muitas vezes necessario recorrer a sedacao e, mais impor-
tante ainda, nao apresenta resolucao espacial necessaria e
contraste adequados para avaliar o 6stio e o curso proximal
da artéria coronaria, de modo a distinguir curso intramu-
ral de interarterial. Também nao permite obter informagoes
sobre as alteracdes dindmicas do liumen coronario durante o
ciclo cardiaco?**.

Os recentes avancos da angio-TC cardiaca tém permitido
a obtencdo de mais informacdo com essa técnica, assim
como o uso de doses menores de radiacao ionizante. Com
a angio-TC é possivel definir com precisdao a localizacgao,
forma e angulacdo da origem de cada artéria coronaria,
0 seu trajeto e a sua relacdao com os grandes vasos. A
utilidade desse meio auxiliar em definir a anatomia das arté-
rias coronarias tem sido reportada em diversos estudos, tal
como evidenciou Amado J et al.3?® num estudo retrospetivo
que comprovou a utilidade deste exame para detecao de
ACACs®3433,

Um protocolo de diagnostico proposto por Barriales-
-Villa%®, para doentes com menos de 35 anos com suspeita
dessas anomalias, define que na abordagem inicial deve
ser feito ecocardiograma transtoracico, que permite a
identificacao do ostio, mas tem limitacdes no nivel do tra-
jeto das coronarias. Se persistir a divida ou for impossivel
a observacao da origem e do trajeto das artérias corona-
rias, deve-se optar por um ecocardiograma transesofagico
ou angio-TC?.



346

A. Silva et al.

A 362 Conferéncia de Bethesda, que deu origem a uma
publicacdo em abril de 2005, recomenda que as anomalias
das artérias coronarias devam ser consideradas em atletas
com sincope associada ao exercicio ou arritmias ventricu-
lares sintomaticas e investigadas, deve-se recorrer a meios
auxiliares como a ecocardiografia, ressonancia magnética ou
a tomografia computorizada. A angiografia coronaria esta
indicada se os estudos anteriores falharem no diagnostico’®.

A abordagem terapéutica € um dos aspetos mais contro-
versos, uma vez que nao existem orientacoes oficiais?®?’.
As linhas de orientacao relacionadas com a doenca cardiaca
congénita da Sociedade Europeia de Cardiologia sao omissas
quanto a abordagem terapéutica desses doentes®’.

Em individuos com menos de 30 anos, com evidéncia de
isquemia ou arritmias ventriculares e com sintomas mais
graves como a sincope, € consensual que deve ser ofe-
recida a opcdo cirlrgica. Contudo, a gestdao dos outros
doentes permanece controversa, nomeadamente dos indi-
viduos assintomaticos com idade inferior a 30 anos sem
isquemia documentada e doentes sintomaticos mas sem
isquemia documentada, em que os sintomas nao revelam
com fiabilidade a existéncia de isquemia’¢. E importante
considerar que a morte sUbita € um evento raro em indi-
viduos com idade superior a 30-35 anos e que nos mais
velhos, assintomaticos, o risco de complicacdes decorren-
tes da cirurgia supera o beneficio terapéutico e a cirurgia
deve ser evitada'?’.

No que concerne ao exercicio fisico, as recomendagoes
sugerem a restricdio da pratica de «desporto de
competicao». Essa definicio é vaga e o seu cumpri-
mento pelas criancas e jovens pode ser um problema.
Além disso, a possibilidade de morte subita com exercicios
minimos nao é salvaguardada. Por outro lado, em criancas
e jovens ativos, o beneficio pode ser menor do que o risco,
pois a atividade fisica regular constitui uma componente
importante do crescimento e desenvolvimento, com bene-
ficios psicoldgicos e na saude fisico bem conhecidos. Varios
autores sugerem que a atividade curricular da disciplina
de educacao fisica pode ser feita desde que nao envolva
exercicio extenuante’ %>,

Uma atitude de vigilancia ou a terapéutica médica
com bloqueadores beta tém sido propostas, com aparente
sucesso. No entanto, os estudos que envolvem essa abor-
dagem tém seguimentos inferiores a dois anos. Ha registo
de apenas um estudo®® com seguimento de cinco anos, em
que foram usados bloqueadores beta em individuos com
média de 55 anos e com a artéria coronaria direita com
origem no seio coronario oposto, sem aterosclerose e nao
submetidos a cirurgia em que nao foram reportados casos
de morte sUbita. Adicionalmente, esses farmacos sio usa-
dos em outras condi¢des que predispdem a morte sUbita,
como a cardiomiopatia hipertrofica ou sindrome congénita
do QT longo. Por isso, a decisao de instituir terapéutica pre-
ventiva com bloqueadores beta deve ser cuidadosamente
avaliada"*.

O tratamento cirlrgico inclui varias técnicas: bypass
coronario, reimplantacao do vaso anémalo no seio corona-
rio correto, ostioplastia ou translocacao da artéria pulmonar
para reduzir o risco de compressao do vaso andémalo (se
esse apresentar um trajeto interarterial). Recentemente,
o unroofing do vaso anémalo no seu segmento intramural
tornou-se das opcbes mais usadas®?°. Contudo essa Ultima

técnica apresenta um risco de atingimento da valvula adrtica
com posterior insuficiéncia’.

Devido as controvérsias em torno desse tema, Mery
et al.?> criaram um algoritmo clinico (figura 1), baseado na
evidéncia da literatura existente a data, e que é uma tenta-
tiva para a orientacdo inicial desses doentes, é passivel de
revisdo consoante a evidéncia®.

Esse algoritmo preconiza que todos os doentes com
ACOAA sejam observados por dois cardiologistas e facam um
conjunto de exames padronizados: ecocardiograma, angio-
-TC e cintigrafia de perfusdo miocardica. Posteriormente,
todos os doentes sao discutidos num programa multidis-
ciplinar dedicado as ACAC, de modo a decidir a melhor
estratégia a seguir. Aos individuos com artéria coronaria
esquerda com origem no seio coronario oposto é proposta
intervencao cirlrgica. Aos que apresentem outras anoma-
lias, a intervencédo cirlrgica é proposta se apresentarem
sintomas ou se os exames auxiliares de diagnostico reve-
larem alteracoes de alto risco, tais como um longo trajeto
intramural da coronaria anémala ou alteracdes dinamicas
do 6stio com o ciclo cardiaco. Todos os doentes sdao acom-
panhados clinicamente em intervalos definidos. A restricao
de exercicio fisico dinamico é aconselhada apenas aos doen-
tes que aguardam intervencao cirdrgica ou que a recusaram.
Para os doentes submetidos a cirurgia, a restricao da ativi-
dade fisica cessa trés meses apds a intervencao, se o doente
estiver assintomatico e se os exames auxiliares nao demons-
trarem alteracoes.

Por fim, é importante realcar que qualquer explicacao
para a morte sUbita relacionada com as ACOAAs deve ter
em conta certos factos, que tém sido bem documenta-
dos: (a) a morte sUbita esta frequentemente associada com
ou imediatamente apos o exercicio fisico vigoroso; (b) os
individuos que morrem subitamente, na maioria das vezes,
fazem o mesmo ou maior nivel de atividade fisica sem
qualquer sintoma, o que sugere que esse mecanismo de
obstrucao/compressao € intermitente e imprevisivel; (c) a
morte subita associada a essas anomalias € rara apos os
30 anos; (d) o ECG, prova de esforco e ecocardiograma antes
ou depois de um episodio de paragem cardiorrespiratoria
sUbita revertida sao normalmente negativos. Dessa forma,
é provavel que nesses doentes a isquemia do miocardio nao
seja provocada com a reproducao do exercicio que preci-
pitou o evento; (e) seja qual for o mecanismo responsavel
pela oclusao/compressao da artéria anomala, € provavel que
envolva a porcao mais proximal da artéria. Nos doentes que
sobrevivem ao episddio de isquemia do miocardio, o terri-
torio irrigado por essa artéria torna-se um substrato para
arritmias ventriculares malignas®.

Artéria coronaria esquerda com origem na
artéria pulmonar

Apesar de ser uma anomalia congénita mais rara que
a ACOAA, tem um elevado significado clinico. Também
conhecida por sindrome de Bland-White-Garland, nome
dos autores que fizeram a primeira descricao clinica, em
1933“°, ap6s a autopsia de um lactente de trés meses. Esse
apresentava dificuldade na alimentacao, cardiomegalia
e evidéncia de lesdao no ventriculo esquerdo no ECG.
No entanto, a descricdo anatomica dessa anomalia foi
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Doente com artéria corondria com origem anémala na aorta

}

Consulta de cardiologia pediatrica

*

Exames auxiliares de diagndstico
-ECG

- Ecocardiograma'

- CPM#

- RM de perfusdo em stress*

- TCH

Discussao numa consulta de grupo multidisciplinar

>
>

‘ Outras anomalias coronérias

(origem anémala da coronaria direita do
seio esquerdo; coronaria Unica; estenose
do 6stio)

l l

e Sim
Intervengéo cirdrgica ‘
Restrigdo do exercicio até cirurgia**

Origem anémala da
corondria esquerda
do seio direito

Sintomas devido a isquemia
- PCR revertida
l - Sincope em esforgo

- Outros sintomas altamente sugestivos
de isquemia de esforco

Seguimento pés-operatério a curto-prazo
- 1 semana: seguimento cirdrgico

- 1 més: consulta de cardiologia com ECG,
ecocardiograma

Anatomia de alto risco (imagiologia)
- intramural

. . - 6stio andmalo
- 3 meses: consulta de cardiologia com ECG,

CPM, TC, RM de perfusdo em stress
- 6 meses: consulta de cardiologia com ECG
Sem restrigdo do exercicio apds 3 meses*t

) [

Seguimento a longo-prazo
- Consulta anual

- ECG anual Sem restrigao de exercicio
- Ecocardiograma a cada 2 anos (opcional)
- Prova de esforgo a cada 2 anos (opcional)

Grandes alterag¢bes na perfuséo (CPM
ou RM de perfus@o em stress)

Sem intervencéao cirdrgica

] Sintomas ou testes com alteragdes

Figura1 Mery et al. criaram um programa multidisciplinar em 2012, para a criacdo de um algoritmo clinico.

*Estudos adicionais podem ser pedidos, dependem da avaliacao clinica.

tEcocardiograma feito no exterior nao precisa de ser repetido se o estudo foi adequado.

# Esses exames nao sdo necessarios em doentes com paragem cardiorrespiratoria revertida. A RM depende da idade e colaboracao
do doente.

1 TC feita no exterior pode ser usada se as imagens estiverem disponiveis e o estudo fornecer toda a informacao necessaria para a
tomada de decisao.

£Unroffing se segmento intramural significativo, criacdo de um novo 6stio ou translocacao se segmento intramural atras da comissura,
translocacao da coronaria ou ostioplastia se nao existir segmento intramural. Em doentes entre 10-35 anos, os outros caso a caso.
**Restricdo na participacdo em desportos competitivos ou exercicios com componente dindmica moderada ou alta (mais de > 40%
de uso de oxigénio maximo; exemplo: natacao, futebol, basquetebol).

++ individuos no pos-operatorio sdo autorizados a praticar qualquer exercicio ou desporto competitivo com base na avaliacao ao
3°més, que inclui resultados da CPM, RM de perfusdo em stress ou TC.

ACOAA: artéria coronaria com origem andémala na aorta, CPM: cintigrafia de perfusdao miocardica, ECG: eletrocardiograma, PCR:
paragem cardiorrespiratoria revertida, RM: ressonancia magnética, TC: tomografia computorizada.

Adaptado de 2015 Texas Children’s Hospital. Copyright© 2015 Texas Children’s Hospital. All rights reserved.
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inicialmente feita por Brooks*', em 1883. A grande maioria
morre no primeiro ano de vida, se nao for feita cirurgia, o
que acontece até 90% das criancas. Desse modo, é pouco
frequente que individuos com essa alteracao cheguem a
idade adulta sem uma intervencao*>“*. A ACEOAP apresenta
uma incidéncia de 1:300 000 nascidos vivos. Essa anomalia
é um importante diagnostico diferencial perante uma
crianca com insuficiéncia cardiaca e pode estar associada
a outras malformagdes, como comunicacao interauricular,
interventricular ou coartacao da aorta*>*.

Varias teorias tém sido descritas para explicar a origem
de uma artéria coronaria na artéria pulmonar, especifica-
mente relacionadas com a divisao embriologica do truncus
arteriosus. Assumindo que as artérias coronarias surgem
como dois botdes endoteliais, pode ocorrer a deslocacao
do local de origem de uma ou ambas as artérias coronarias
para a regido do truncus arterious que dara origem a artéria
pulmonar. Outra possibilidade é a divisao anémala do trun-
cus, pelo septo em desenvolvimento, e da qual resultara a
incorporacdo de uma das origens das artérias coronarias na
artéria pulmonar*.

Os doentes com ACEOAP geralmente apresentam sinto-
mas precoces, habitualmente no primeiro ano de vida, com
isquemia croénica e consequente insuficiéncia cardiaca. Os
lactentes tipicamente tém dificuldades na alimentacao, irri-
tabilidade, diaforese, taquipneia e taquicardia e por vezes
dor toracica, devido a isquemia do miocardio. Se exis-
tir circulacdo colateral suficiente entre as duas artérias
coronarias, os doentes podem ser assintomaticos durante a
infancia. Numa fase mais tardia, surgira dispneia, dor tora-
cica, sincope, intolerancia ao exercicio fisico ou em ultima
instancia, morte subita devido a isquemia aguda durante o
exercicio ou a arritmias ventriculares geradas a partir do
tecido cicatricial miocardico*.

Foram propostas quatro fases para explicar os sinto-
mas e a progressao dessa anomalia®*. No primeiro més de
vida, a hipertensao pulmonar fisioldgica e a hemoglobina
fetal fornecem a perfusdo e oxigenacao para o miocar-
dio, os individuos estao assintomaticos'®“3. Posteriormente,
numa segunda fase, pela diminuicao da pressao pulmo-
nar e dos niveis de oxigénio'®**, ha muitas vezes uma
descompensacao, que leva a uma diminuicao da perfusao
coronaria e isquemia da parede anterolateral. Essa isque-
mia é agravada durante a alimentacao ou o choro, situacdes
em que a necessidade de oxigénio é maior. A isquemia cro-
nica, com consequente insuficiéncia cardiaca e associada a
insuficiéncia mitral, pode ter repercussoes no diagnostico,
com o surgimento de ondas QS nas derivacdes precordiais,
dilatacdo ventricular esquerda e insuficiéncia mitral fun-
cional, nos casos mais graves. Se essa fase for tolerada,
entao ocorrem alteracées compensatorias e remodelacao
do miocardio ao longo do tempo®. A terceira fase é tida
como uma fase de sobrevivéncia até a idade adulta, na
qual se desenvolvem colaterais intercoronarias, a partir da
circulacao direita, e que mantém a perfusao do territo-
rio da artéria coronaria esquerda'®“*. Nessa Ultima fase,
ocorre um shunt da artéria coronaria direita, via colate-
rais, para a coronaria esquerda®, cria-se assim um sistema
de maior pressao em relacao a artéria pulmonar, inverte-
-se o fluxo da artéria coronaria esquerda anomala para
a artéria pulmonar'®. Esse é um exemplo do fenémeno
de roubo coronario. Os doentes tornam-se sintomaticos,

podem apresentar dor toracica anginosa, fadiga, dispneia,
palpitacoes, arritmias ventriculares, hipertensao pulmonar
e morte sibita'®*3. A medida que a idade avanca, esses indi-
viduos adaptam-se nao so a isquemia cronica provocada pela
artéria coronaria esquerda anémala, mas também ao shunt
entre o sistema arterial e venoso. Para além da formacao
de colaterais e da dominancia da artéria coronaria direita,
ocorre estenose do 6Ostio ou restricdo da abertura da artéria
coronaria esquerda anémala na artéria pulmonar, diminui-se
o shunt, com consequente diminuicdo do roubo coronario.
Por fim, desenvolvem-se colaterais das artérias bronquicas
para o miocardio, o que aumenta a perfusao. As alteracoes
no desenvolvimento dessas adaptacoes contribuem para a
morbilidade e mortalidade, uma vez que a disfuncao sisto-
lica e dilatacao do ventriculo esquerdo resultam de isquemia
cronica do miocardio®“.

O ECG dos doentes portadores dessa anomalia pode
mostrar evidéncia de isquemia ou enfarte da parede antero-
lateral (alteracoes do segmento ST, ondas Q em DI, aVL, V5
e V6). Contudo, 20 a 45% dos doentes ndao apresentam essas
alteracoes?’.

O diagnostico dessa anomalia requer um grande indice
de suspeicado clinica, que no passado era confirmado por
angiografia coronaria®>**. Esse ndo se baseia apenas na
observacao da origem da artéria coronaria esquerda na arté-
ria pulmonar, mas também do fluxo retrégrado da coronaria
esquerda anomala para a artéria pulmonar. Atualmente, o
ecocardiograma transtoracico permite observar essa carac-
teristica tao sugestiva, confirma o diagnostico e permite
ver a origem da artéria, a dilatacdo da artéria coronaria
direita, a dilatacao cardiaca com insuficiéncia cardiaca e
insuficiéncia mitral associadas®’*>**. A ressondncia mag-
nética e a tomografia computorizada também sao usadas
para confirmar o diagndstico, embora sejam particular-
mente importantes no seguimento pds-operatorio®.

O diagnostico dessa anomalia congénita numa crianca,
gravemente doente, é indicacao cirlrgica de urgéncia. Em
criangas, o objetivo é restabelecer a perfusao coronaria,
preservar o miocardio e permitir a recuperacao da funcao
ventricular esquerda. O tratamento definitivo padrao da
ACEOAP ¢ a reimplantacdo direta da artéria coronaria na
aorta, que restabelece o sistema coronario normal®' 4647,
Nos casos em que essa técnica ndo é possivel, existem técni-
cas alternativas, como a criacao de um tunel intrapulmonar,
que liga o 6stio da artéria coronaria anémala a aorta (técnica
de Takeuchi).

As anomalias na origem da artéria coronaria direita
na artéria pulmonar sao extremamente raras, com uma
incidéncia de 0,002%. De 25 a 30% estdo associados a
outras anomalias cardiacas congénitas®. Essas alteracoes
sao assintomaticas em mais de 75% dos casos e sem evi-
déncia de isquemia do miocardio. Estao descritos poucos
casos de episddios de morte subita cardiaca e insuficiéncia
cardiaca'" 2%,

Conclusao

As ACACs sao um grupo heterogéneo de alteracdes congéni-
tas raras, cujas manifestacoes sdo muito variaveis. Apesar
de a maioria ser benigna, algumas sao potencialmente gra-
ves, causam isquemia do miocardio e morte sibita. A maioria
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dessas anomalias € assintomatica, com exame fisico sem
alteracoes, requerer um alto indice de suspeicao clinica.

A artéria coronaria com origem no seio coronario oposto
constitui uma importante entidade das ACACs, que mais se
encontra associada a isquemia do miocardio e em particular
a morte subita. A suspeicao clinica deve ser alta, principal-
mente em individuos jovens com dor toracica, dispneia ou
sincope relacionada com o exercicio fisico. O tratamento
desse tipo de anomalias € um dos aspetos mais controver-
sos, nao existem ainda orientagdes clinicas oficiais, esse é
um aspeto que devia ser alvo de maior investigacao.

A natureza e idade de apresentacdo da ACEOAP sao varia-
veis e dependentes da circulacao colateral existente. Em
criancas com sintomas de insuficiéncia cardiaca, alteracoes
no ECG e diminuicdo da funcédo sistélica do ventriculo
esquerdo, deve-se suspeitar dessa anomalia. O tratamento
cirlrgico apresenta bons resultados mesmo nos doentes com
disfungao ventricular esquerda grave e insuficiéncia mitral.

Devido as repercussées hemodinamicas que essas anoma-
lias apresentam, o seu diagnostico e tratamento precoce sao
fundamentais.
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