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Trés lactentes (idades de 5,15 e 3 meses)
com origem anémala da artéria corondria es-
querda, sendo dois da artéria pulmonar direi-
ta e um da esquerda, sem outros defeitos congé-
nitos, apresentaram-se com insuficiéncia cardi-
aca precoce decorrente de infarto do miocdrdio
de parede anterolateral. Em dois casos, a arté-
ria corondria esquerda, antes de se inserir na
artéria pulmonar direita, apresentava trajeto,
de 15 mm de extensdo, dentro da parede aorti-
ca o que facilitou sua corre¢do cirturgica, dada
a contiguidade destas estruturas.

No 3° caso a artéria corondria esquerda
era inserida a 2 cm da origem da artéria pul-
monar esquerda e se dirigia anterior & auricu-
la esquerda, tendo sido implantada diretamente
na aorta ascendente.

Com 36, 30 e 33 meses de evolugdo
poés-operatoria houve normaliza¢do
clinico-laboratorial exceto no 2° caso onde per-
sistiu o supradesnivelamento do segmento ST,
devido a aneurisma ventricular.

A recuperagdo da fun¢do miocdrdica, mes-
mo apds infarto extenso do miocdrdio, nesta
anomalia, refor¢a a necessidade do diagnésti-
co e conduta precoces.

ORIGIN OF LEFT CORONARY ARTERY
FROM RIGHT AND LEFT PULMONARY
ARTERIES CLINICAL,SURGICALAND
FOLLOW-UP EVALUATION OF THREE
CASES.

Three infants with anomalous origin of left
coronary artery, being twofrom the right pulmo-
nary artery and onefrom the left, without other
congenital defects, ages of 5, 15 and 38 months
old, presented with early congestive heart fai-
lure due to anterolateral myocardial infarcti-
on.

Anatomical characteristic was peculiar in
two cases since the left coronary artery, before
the anastomosis with the right pulmonary ar-
tery, presented a wy, 15 mm extension path wi-
thin the aortic wall which hasfacilitated the
surgical correction by the proximity of these
structures.

In the third case, the left coronary artery
was anastomosed with the left pulmonary ar-
tery, 2 cm from its origin and anterior to the left
atrium being the surgical correction by direct
implant at the ascending aorta.

Post-operative follow-up, 36, 30 and 33
months respectively, showed clinical and labo-
ratorial normalization exceptfor the second case
in which ST segment remained upward due to
ventricular aneurysm.

Myocardial recovery, even after extensive
infarction, in this anomaly, emphasizes the
need for earlier diagnosis and management.
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Desde que a origem da artéria coronaria
esquerda (ACE) do tronco pulmonar foi descri-
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ta por Brooks! em 1886 e seu curso clinico bem
caracterizado por Bland e col? em 1933,
verificou-se que muito raramente (aproximada-
mente 5% dos casos) esta associada a outros
efeitos cardiacos congénitos?®, como a comunica-
¢do interventricular, presente em cerca de 80%
dos casos*”.



Atik e col
Origem coronaria das artérias pulmonares

Arq Bras Cardiol
volume 57 (2) : 89-91, 1991

TABELA | - Dados expressivos dos casos relatados de origem andmala da artéria coronaria esquerda da artéria pulmonar direita
Diagnéstico realizado
Casos Autor Idade Defeitos Infarto do antes da cirurgia Cirurgia Evolugédo
Associados Miocardio olMlorte
1  Masel 3 1/2 semanas TF Aneurisma de VE nao - Obito por hipéxia e IC
(1960)
2 Raoecdl 3 anos CIv nao nao Fechamento da CIV Obito no p.o por baixo
(1970) débito
3 Dotyecol 10 meses - nao sim Anastomose boa
(1976) Art. Subclavia D
4 Driscoll e cott 3semanas  VC,PCA, nao sim - Ignorado
(1982) CoAo e Eao
5  Bharatie cdf 3 1/2 meses CoAo  Parede inferior e antero- lateral sim Ligadura ACE Obito em baixo débito e
(1984) junto a ADP arritmia 1°p.o
6  Hamilton e coP 3 meses - Parede antero-lateral sim Transplante para Ao Boa
(1986)
7  Atke e cot* 4 meses - Parede antero-lateral nao Anastomose direta Boa
(1988) ACE c/Ao asc.
8  Levinecot® 7 1/2 sem. CoAo Paredes inferior e nao Transplante para aorta Obito na sala operatd
(1990) antero-lateral
7 1/2 meses CoAo Parede antero-lateral sim Transplante para aorta Boa
9  Henglien e cof 8 meses Clv nao nao rdnsplante para aorta Obito baixo débito

TF = tetralogia de Fallot, VE = ventriculo esquerdo, CIV = comunicag¢io intraventricular, AVC = atrio ventricularis, PCA = persisténcia do canal arterial,
CoAo = coarctagao de aorta, EAo = estenose adrtica, ACE = artéria coronaria esquerda, ART = pulmonar direita, Ao = aorta; VE = ventriculo esquerdo.

Por outro lado, outras anomalias cardia-
cas estao presentes na maioria dos casos de ori-
gem da ACE da artéria pulmonar direita
(APD)®*15, e em caso isolado da artéria pulmo-
nar esquerda (APE)'". Estes defeitos associa-
dos estdo apresentados na tabela I.

Apresentamos trés casos de origem ané-
mala da ACE de artéria pulmonar, sem defei-
tos congénitos associados.

RELATO DE CASOS

Os aspectos de maior relevancia do ponto
de vista clinico, de exames complementares,
anatomo-cirargicos e evolutivos dos trés casos
estdo expostos respectivamente nas tabelas II,
IIelV

O 1nicio dos sintomas de cansaco e equiva-
lentes isquémicos como choro e gemido constan-
tes, inclusive no periodo noturno, além de sudo-
rese e palidez foi precoce em dois casos (1 e 3)
e aos 10 meses de idade no 20 (tab. II).

Encaminhadas ao nosso servigo com 4, 15
e 3 meses de idade, respectivamente, apresen-
tavam-se desconfortaveis ao exame fisico, com
sinais de dispnéia, de discreta a moderada in-
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tensidade, pulsos normais e com peso corporeo
de 6,110 g, 8.200 g e 4,700 g, respectivamente.

TABELA Il - Elementos clinicos da origem andmala da ACE para
ADP e da APE*.
Inicio dos Borda inferior Sopro
sintomas Dispnéia do figado sistélico
1 ao nascer moderada 4cm (AM)
(masculino)
2 10 meses discreta 2cm +/++(AM)
(feminino)
3* ao nascer discreta 3cm (AM)
(masculino) amoderada

ACE = artéria corondria esquerda, APD = artéria pulmonar direita,
APE = artéria pulmonar esquerda, AM = artéria mitral

No pericardio, palpavam-se impulsoes sis-
tolicas discretas na borda esternal esquerda e
0 “ictus cordis” era difuso. Os ruidos cardiacos
eram hipofonéticos e sopro sistélico discreto na
4rea mitral denotava leve regurgitagao mitral,
excecdo ao caso 2 cuja disfung¢do mitral era mo-
derada. Os pulmdes eram semiologicamente
normais e o figado era aumentado a 4, 2 e 3 cm
da borda costar direita.
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TABELA Il - Elementos de exames de laboratério da origem anémala da ACE da APD e da APE*
Suspeita clinica ECO Angiografia
Anomalia na APD ECG FE Circulagdo Diagndstico
corondria ou APE AQRS e diagnéstico Cardiomegalia A diagnéstico colateral em potencial
1 sim nao +80°C - IM ant. acentuada 17% discreta sim
lat. + SVE 41
miocardiopatia
2 sim néo -40°C - IM ant. acentuada 23% discreta sim
supra ST ant. Siiocardiopatia
3* sim nao +60°C - IM ant. acentuada 17% discreta sim
lat. + SVE coronéria andbmala

ACE = artéria coronéria esquerda, APD = artéria pulmonar direita; APE = artéria pulmonar esquerda, IM = infarto aguddido $Vi&carsobrecarga ventricular esquerda.

TABELA IV - Caracteristicas anatomo-cirdrgicas e de evolugdo da origem andmala da artéria coronaria esquerda (ACE) em artéria
pulmonar direita (APD) ou esquerda (APE)*.
Sitio da Técnica Idade Evolugdo Pés-operatdria
conexao Trajeto cirgica data CF  leriodo Sopro Figado ECG Rx
ECO
(meses) (RCD) AD FE
1 APD Parede interna Conexéo direta méses 36 - - nl nl 35 70
Ao asc. 10.6.87
2 APD Parede interna Conexao direta 15 meses | 30 +++ 2 cmsupra ST + 28 61
Ao asc. 22.4.88 AM par. Ant.
3* APE Parede externa AE  Transplante da ACE 3 meses | 33 0 0 nl nl 32 66
para Ao asc. 25.4.88

ACE = artéria coronaria esquerda, APD = Artéria pulmonar direita, APE = artéria pulmonar esquerda, AE = atrio esquerdAORTAsBSCENDENTE, CF = classe

funcional, nl = normal, AM = area mitral, RCD = reborda costal direita.

TABELA V - Dados hemodinamicos (mmHg).

AD VD TP CpP VE Ao
1 2 33/4 33.10 6 80/8 80/55
2 11 50/11 40/23 22 85/29 85/53
3 2 28/1 26/11 10 94/23  93/47

AD = atrio direito, VD = ventriculo direito, TP = artéria pulmonar,
CP = capilar pulmonar, VE = ventriculo esquerdo, Ao = aorta.

O eletrocardiograma mostrava ritmo si-
nusal e sinais de infarto do miocardio de pa-
rede antero-lateral nos trés casos, com onda Q
profunda e espessada, além de onda T negati-
va em D1, aVL, V3 a V6 (fig. 1). Onda R de
alta voltagem, de V4 a V6 expressava sobre-
carga de ventriculo esquerdo. O eixo elétrico
do QRS a - 40°. No caso 2 havia bloqueio di-
visional antero-superior. Nos outros, era, para
a idade, desviado para a esquerda a +8-° e a
+60°, respectivamente. Supradesnivelamento
do segmento ST em parede anterior no caso 2
era nitido, indicativo de provavel aneurisma
ventricular.
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Radiografia de térax mostrava acentuada
cardiomegalia e moderada congestdao pulmo-
nar em todos (fig. 2).

O ecocardiograma revelou aumento dos di-
ametros das cavidades cardiacas esquerdas e
funcio ventricular esquerda deteriorada sendo
0A D% de 17, 23 e 17% e a fracdo de ejecdo de
41, 55 e 41, respectivamente. A auséncia de 0s-
tio da artéria coronaria esquerda fez suspeitar
de origem anémala da mesma, no caso 3, cuja
origem era da APE. A dosagem da
creatino-quinase, fracdo MB, era normal nos
trés casos.

Estudo hemodinamico e angiografico con-
firmaram, em andlise retrospectiva, a suspeita
clinica. Foi demonstrado origem da ACE das
artérias pulmonares, casos 1 e 2 da APD (fig. 3)
e 0 3 da APE (fig. 4). A artéria coronaria direi-
ta, e maior calibre, perfundia a ACE por discre-
ta circulacao colateral a qual se estendia para
a regido das artérias pulmonares. As pressoes
eram normais apesar da hipocontratilidade di-
fusa e acentuada do ventriculo esquerdo, no
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caso 1, sendo aumentadas nos demais (tab. V).
Apés tratamento clinico, os pacientes foram enca-
minhados a cirurgia. Os coragoes expostos demons-
traram hipocontratilidade difusa e acentuada, com
grande dilatacdo do ventriculo esquerdo.

Nos casos 1 e 2, cuja conexado da ACE se
fazia com a APD, de inicio, verificou-se que a
ACE situava-se através do tronco pulmonar e
se inseria aparentemente na aorta pensando-se
até na inexisténcia da coronaria anéomala. No
entanto, quando se seccionou a aorta, apenas o
6stio corondrio direito foi visibilizado, emergin-
do do seio lateral esquerdo. Na procura do tra-
jeto da ACE percebeu-se que atras do tronco
pulmonar ela dirigia-se superiormente dentro
da parede da aorta, apresentando um trajeto de
aproximadamente 15 mm, emergindo em nivel
mais alto, em curva fechada, inserindo-se final-
mente na APD (fig. 5). Apés se seccionar a aor-
ta, fol aberta a parede interna da mesma, con-
tigua a ACE e feita ampla comunicacio entre
ambas. No sentido de se evitar disseccdo das
paredes da aorta, colocou-se uma ponte de pe-
ricardio autégeno na borda livre da aorta,
suturando-se as bordas do novo éstio coronario
(fig. 6). Em seguida foi fechado o orificio da co-
rondria anomala na APD.

No caso 3, a ACE ascendia, anterior a au-
ricula esquerda e se inseria na APE a 2 cm de
sua origem e a correcdo de implante da mes-
ma na aorta ascendente foi facilitada pela pro-
pria extensdo da artéria corondria.

Logo apés a cirurgia, houve excelentes con-
di¢ées hemodinamicas com diminuic¢do da car-
diomegalia e melhora da contratilidade mio-
cardica.

Fig. 1 - Periodo pré-operatério (5 meses de idade), onde Q profunda e
onda T negativa em parede antero-lateral e sobrecarga de ventriculo
esquerdo, que diminuiram com 14 meses (9 apds a operacdo) e quase
normalizaram com 41 meses de idade (Caso 1).
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Fig. 2 - Nitida diminui¢do da cardiomegalia em periodo imediato a
cirurgia (b) e principalmente em periodo mais tardio (c - d) em comparagdo
ao pré-operatério (a). Caso 1.

T

Fig. 3 - Angiografia pré-operatdria acentuada e difusa hipocinesia de
ventriculo esquerdo (VE) contrastando com valores normais de pressio,
sendo hipodesenvolvida a coronaria esquerda (CE) perfundida através
de colaterais (setas) da coronaria direita (CD) (Casol).

O pés-operatdrio transcorreu sem inter-
corréncia, verificando-se melhora clinica niti-
da com regressao dos sinais da hipertensao ve-
nocapilar pulmonar e sistémica, e do baixo dé-
bito cardiaco. Os pacientes tornaram-se eup-
néicos, corados bem humorados e se notou ni-
tido aumento da atividade e da tolerancia fi-
sicas.
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S
Fig. 4 - Angiografia pré-operatéria: artéria coronéria esquerda enchendo-
se a partir da direita e desembocando na ratéria pulmonar esquerda
(seta) (caso 3).

¥ oyl . ..

Fig. 5 - Elementos anatémicos encontrados na cirurgia (casos 1 e 2)
destacando-se o trajeto curioso da artéria por aproximadamente 15mm
de extensdo na parede extrema da camada média da aorta ascendente,
antes de se inserir na artéria pulmonar direita.

Em avaliacoes subseqiientes (tab. 1V), 30,
33 e 34 meses ap6s a operacdo respectivamen-
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Fig. 6 - Técnica cirurgica empregada: a abertura de parede interna da
aorta permitiu ampla comunica¢do com a CE contigua (casos 1 e 2).
Pericardio autégeno foi suturado na borda livre na aorta, no novo dstio
corondrio para se evitar dissecgao.

te, todos estavam clinicamente tem, sem so-
pros, exce¢do ao caso 2 com leve insuficiéncia
mitral. Houve melhora nitida das modifica-
¢oes eletrocardiograficas em dois casos (fig. 1)
e a manutencio do supradesnivelamento de
ST de parede anterior (caso 2) indicava persis-
téncia do aneurisma ventricular discreto, ob-
servado também no ecocardiograma.

Houve normalizacdo da area cardiaca em
dois casos (fig. 2) e o ecocardiograma mostrou
cavidades cardiacas normais em com fracéo de
ejecao de 0,70, 0,61 e 0,66, respectivamente.

DISCUSSAO

Origem anomala da ACE raramente se as-
socia a outros defeitos cardiacos®” (aproximada-
mente 5% dos casos), com destaque a comuni-
cacio interventricular, exceto quando se ori-
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gina da APD, situacdo anatémica raramente
encontrada®'®, Dentre 10 casos relatados, sete
apresentavam defeitos associados (tab. I). No
Unico caso relatado de origem da ACE da APE,
também havia associagdo, com tronco arteri-
oso, tipo II 7. Dai interesse notar, que a au-
séncia de outros defeitos associados nos trés
casos por nés relatados, dois cuja origem da
ACE se fazia da APD e em um da APE, os tor-
na ainda mais curiosos.

Esta rara variedade anatomica (origem
da ACE das artérias pulmonares) ndo modifi-
ca por si a alteracdo funcional observada usu-
almente na origem anémala da ACE do tron-
co pulmonar, cuja manifestacdo principal é re-
presentada por miocardiopatia isquémica e
cuja evolucao depende essencialmente do grau
de perfusio coronariana anterégrada da pul-
monar ou retréograda da corondria direita.

O fluxo é anterdgrado, da artéria pulmo-
nar para a coronaria anémala, durante a vida
fetal e no periodo neonatal quando a resistén-
cia vascular pulmonar ainda é elevada e pas-
sa a ser retrogrado, a partir da outra artéria
corondaria, apds a queda da pressdo arterial
pulmonar. A partir dai, a circulacdo colateral
passa a ter importancia capital na determina-
cdo do quadro clinico e evolutivo. Isquemia mi-
ocardica ocorre em situacées de inadequada
circulacdo de suporte colateral.

No entanto h4a defeitos associados que,
mantendo pressao elevada na artéria pulmo-
nar, ocultam clinicamente a origem anémala
da artéria corondria e s6 permitem exteriori-
zacdo desta anomalia, por vezes, apenas no
pos-operatério imediato através de sindrome
de baixo débito e de arritmias. Estes sinais de-
correm da isquemia miocardica subita depen-
dente do rebaixamento da pressao pulmonar,
apods correcao da outra anomalia. Assim, co-
municagao interventricular pode manter, atra-
vés da hipertensido pulmonar, fluxo coronari-
ano adequado pela artéria coroniria anoéma-
la, sem provocar nenhum sinal de disfuncéo
miocardica, como ja haviam verificado Rao e
col® e mais recentemente Gottrill e col” e Hen-
glin e col' 06. 0 mesmo é obtido com defeitos
do septo atrioventricular como descrito por
Dirscoll e col'.

Dessa maneira, os achados clinicos de tais
pacientes podem corresponder aos de acentu-
ado desvio arteriovenoso de sangue através do
defeito intracardiaco, dificultando o diagnds-
tico da origem anémala da artéria corondria
e ocasionando assim situacgao de alto risco ci-
rargico se a anomalia nao for anteriormente
verificada.
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Os achados clinicos e de exames comple-
mentares usuais dos casos em estudo, orienta-
ram facilmente para a feitura do diagnédstico da
origem anomala da ACE, como ja foi devida-
mente salientado em trabalho anterior'®. Des-
tacam-se, como principais elementos, onda Q
profunda no eletrocardiograma em parede an-
tero-lateral com a respectiva alteracdo da repo-
larizagao ventricular, bloqueio divisional ante-
ro-superior. arco ventricular esquerdo arredon-
dado na sua porcao superior e atrio direito com
pouca expressividade na radiografia de torax,
além da historia clinica correspondente a sofri-
mento (gemido, choro, etc.), expressao da insu-
ficiéncia coronariana no lactente.

Estranhamos que esses achados nao esti-
vessem presentes no caso descrito por Masel®
com tetralogia de Fallot associada, no qual do
ponto de vista fisiopatoldgico espera-se que a hi-
poxemia obrigatoéria, aliada a prépria isquemia,
incremente ainda a altera¢cdo miocardica. A au-
séncia de alteracoes eletrocardiograficas de in-
farto miocardico é mais curiosa ainda face a evi-
déncia de aneurisma de ventriculo esquerdo ao
exame necroscopico, no referido caso. E oportu-
no lembrar que a coartacio da aorta quando as-
sociada a origem anémala da ACE também in-
crementa, através da hipertrofia, a isquemia
miocardica reforcando aparecimento mais pre-
coce destas alteracoes, como descrito por Bharati
e col'? e mais recentemente por Levin e col®.

O diagnéstico ecocardiografico, nos casos
cuja origem da ACE era da APD, tornou-se in-
viavel pela prépria entrada (de maneira até ca-
prichosa) da ACE na parede da aorta para em
seguida sair dela e se inserir na APD, seguindo
um trajeto que dificultou inclusive a interpreta-
¢do anatéomica durante a correcdo da anomalia.
Desconhecemos descricdo de anomalia seme-
lhante com destaque ao trajeto tio curioso e ca-
prichoso da ACE na literatura, cuja explicacdo
embriolégica carece ainda de investigacio.

Reforca, esta situacdo anatomica peculi-
ar, a necessidade do conhecimento prévio e
adequado do diagnostico correto da anomalia
através de estudos, invasivos ou nio, para o
planejamento antecipado, a fim de minimizar
na dificuldade do reconhecimento da anatomia
correta.

Estudos angiograficos permitem este re-
conhecimento, mesmo através do enchimento
retrogrado da ACE por circulacéo colateral a
partir da artéria coronaria direita, desde que
se observe cuidadosamente o contraste opaci-
ficando a regido das artérias pulmonares,
como demonstrado nos nossos casos.
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A cirurgia deve ser programada precoce-
mente para manter perfusio coronariana que
satisfaga as exigéncias do ventriculo esquer-
do, a longo prazo.

Alvissareira é a evolugao mostrada nestes
trés casos, principalmente nos dois operados
mais precocemente com o retorno a normalida-
de dos aspectos clinicos, eletrocardiograficos e
radiograficos e da funcio ventricular. E 16gico
dai admitir que tenha havido “recuperacio mi-
ocardica” por mecanismos ainda desconhecidos,
0 que sem duavida refor¢a a necessidade de em-
penho na obtencao do diagnéstico e da adogao
da conduta cada vez mais precoces.
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