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Origem Anômala de Artéria Coronária Esquerda. Correção
Concomitante à substituição Valvar por Insuficiência Mitral

Nancy M. Garoy Echeverria, Edmar Atik, Nana M. Ikari, Arlindo Riso, Miguel Barbero Marcial, Munir Ebaid
São Paulo, SP

Relato de Caso

Criança de quatro anos de idade, portadora de
orígem anômala de artéria coronária esquerda (ACE),
diretamente da artéria pulmonar direita e que, tendo
evoluido com insuficiência mitral severa, secundária a
infarto miocárdico extenso com acometimento dos mús-
culos papilares, necessitou de substituição valvar mitral
por prótese metálica (St Judes n° 29), além do implante
cirúrgico da ACE, no seio da aorta. Apesar da evolucão
favorável, salienta-se a necessidade do reconhecimento
precoce desta anomalia coronariana para evitar seqüe-
las de risco.

Anomulous Origin of the Left Coronary
Artery. Simultaneous Correction With

Mitral Valve Replacement

A four year-old boy with an anomalous origin of the
left coronary artery (LCA) directly from the right pulmo-
nary artery was reported. He had been underwent to mi-
tral valve replacement by a St Judes nº 29, due to severe
mitral insufficiency, secondary to an extensive myocar-
dial infarction including the anterior and posterior
papilary muscles, beside the implantation of the LCA in
the aorta. Instead of this favorable outcome, it’s empha-
sized the need for earlier recognition to avoid risk
sequelae.

Instituto do Coração do Hospital das Clínicas - FMUSP

Correspondência: Nancy M. Garay Echeverria - Incor

 Av. Dr. Enéas C. Aguiar, 44 CEP 05403-000 - São Paulo, SP

Recebido para publicação em 12/4/95

Aceito em 15/5/95

Arq Bras Cardiol, volume 65 (n° 4), 335-337,1995

A origem anômala da artéria coronária esquerda
(ACE) diretamente do tronco pulmonar é uma malformação
rara dentre as cardiopatías congênitas, sendo sua incidên-
cia estimada em 0,24%. Constitui-se em anomalia grave,
com mortalidade de 90% no 1º ano de vida, desde que não
seja feita precocemente a correcão cirúrgica .

Apresenta-se sem outros defeitos cardíacos em
95% dos casos, e a insuficiência cardíaca inicia-se nos
primeiros meses de vida, decorrente de isquemia ou infarto
do miocárdio, na dependência da circulação colateral com
a artéria coronária direita (ACD).

Por sua vez, o nascimento anômalo da ACE das ar-
térias pulmonares direita ou esquerda, é ainda mais raro,
correspondendo a 10% das anomalias de origem da ACE
e, ao contrário das originadas do tronco pulmonar, em ge-
ral, acompanham-se de outros defeitos cardíacos6. No en-
tanto, os casos publicados anteriormente em nosso ser-
viço7, cuja origem anômala situava-se na artéria pulmonar
direita em três e na artéria pulmonar esquerda em um caso,
apresentaram-se na forma isolada, em contraposição aos
relatos da literatura que mostraram outras cardiopatias em

aproximadamente 80%.
Acrescentamos aos relatos de origem anômala da

ACE da artéria pulmonar direita, outro caso cuja insu-
ficiência mitral severa, secundária a infarto do miocárdio,
requereu substituição valvar, além do implante cirúrgico
da ACE no seio correspondente da aorta.

Relato do Caso

Criança de quatro anos de idade, masculino, nasci-
do de parto normal, pesou 2.420g ao nascer, com hipoxia
perinatal severa por aspiração de mecônio, o que motivou
internação prolongada de 25 dias no berçário, período no
qual não foi diagnosticado cardiopatia. Desde os primei-
ros meses de vida evoluiu com cansaço, dispnéia e
sudorese às mamadas, sendo tratado de
broncopneumonia aos dois anos de idade quando, na ra-
diografia de tórax, foi observado cardiomegalia, sendo
acompanhado desde então com diagnóstico de insuficiên-
cia mitral congênita até a internação hospitalar em nosso
serviço. Ao exame físico chamava atenção a taquidispnéia,
palidez, agitação e choro constantes, peso 14kg, altura
98cm, freqüência cardíaca 120bpm, pulsos finos e simétri-
cos. O tórax estava aumentado no seu diametro
ântero-posterior, ictus cordis impulsivo no 6º espaço in-
tercostal esquerdo, fora da linha hemiclavicular. O ritmo
cardíaco era em três tempos por galope, 26 bulha
hiperfonética na área pulmonar, sopro sistólico +++/4+, de
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Tabela I - Manometria (mmHg) em período prévio à cirurgia

S D1 D2 M

AD - - - 6
VD 42 2 9 -
TP 45 28 - 36
VE 105 10 43 -
Ao 100 84 - 87

AD-átrio direito; VD-ventrículo direito; TP-tronco da artéria pulmonar; VE-
ventrículo esquerdo; Ao-aorta; S-pressão sistólica; D

1

- pressão diastólica
inicial; D

2

-pressão diastólica final; M-média

regurgitação, na área mitral que se irradiava para axila e
dorso. Pulmões com roncos e estertores subcrepitantes
esparços, fígado palpável a 4,5cm do rebordo costal direi-
to.

Os exames complementares mostravam:
Eletrocardiograma (ECG) - ritmo sinusal e ele-

mentos indicativos de infarto antero-lateral esquerdo e so-
brecarga ventricular esquerda (SVE) (fig. 1).

Vetorcardiograma - SVE e área elétricamente inati-
va (fig. 1).

Radiografia de tórax - área cardíaca aumentada com
índice cardiotorácico (ICT) de 0,95; aumento de átrio es-
querdo (AE) e congestão pulmonar ++/4+ (fig. 2a).

Ventriculografía radioisotópica - cavidades cardía-
cas aumentadas de volume, especialmente as esquerdas.
Os ventrículos apresentavam-se com hipocinesia difusa
sendo a fração de ejeção do ventrículo esquerdo (VE) de

53% e a fração de regurgitação de 91%.
Ecocardiograma - dilatacão importante do AE

(69mm) e do VE sendo o diâmetro diastólico de 68mm e o
sistólico de 45mm; AD de 33% e fração de ejeção de 0,71.
A valva mitral apresentava insuficiência acentuada, não
sendo visibilizada a origem anômala da ACE.

Cateterismo cardíaco - a angiografia na raiz da aorta
ACD em situação normal e ausência da ACE no seio cor-
respondente da aorta (fig. 3A).

A coronariografia direita seletiva mostrou o en-
chimento da ACE através das colaterais e, posteriormen-
te, o enchimento do tronco pulmonar, na junção com a ar-
téria pulmonar direita, em posição mais elevada que a habi-
tualmente observada (fig. 3B-C). A ventriculografia es-
querda mostrou grau acentuado de insuficiência com au-
mento de AE (fig. 3D). Os dados da manometria revelaram
aumento da pressão diastólica final do VE (tab. I).

Ao intra-operatório foi constatado origem anômala
da ACE, na face posterior da artéria pulmonar direita, sen-
do implantada na aorta sem dificultades técnicas. A valva
mitral apresentava-se de aspecto degenerativo, com cor-
das curtas e fibrosadas, o que motivou a troca valvar por
prótese metálica - St Judes nº 29. No período
pós-operatório houve melhora clínica imediata com re-
gressão da insuficiência cardíaca, diminuicão do ICT para
0,65 e das câmaras cardíacas avaliada através do
ecocardiograma. O estudo anatomopatológico do tecido
subvalvar revelou infarto e fibrose dos músculos papilares

Fig.1 - Eletrocardiograma: infarto ântero-lateral esquerdo e sobrecarga ventricular esquerda. Vetorcardiograma: área eletricamente inativa anterior e sobrecarga ventricular
esquerda.
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Fig. 2 - Cardiomegalia acentuada, índice cardiotorácico (ICT) de 0,95 e congestão pulmonar ++/4+ em período pré-operatório (A); e diminuição nítida destes elementos, ICT
de 0,65 em periodo pós-operatório (B).

Fig . 3 - Aortografia mostra artéria coronária direita dilatada (A) em situação
normal, ausência da artéria coronária esquerda a qual se enche através de circulação
colateral, estendendo-se até a artéria pulmonar direita (B-C). Aumento importante
do átrio esquerdo decorrente de insuficiência mitral acentuada (D).

o que justificou o grau de repercussão hemodinâmica.

Discussão

A origem anômala da ACE das artérias pulmonares

direita e esquerda constitui-se defeito raramente publica-
do1-3,7. Dentre 56 portadores de origem anômala da ACE,
tratados no Incor desde 1980, apenas em 5 (9,5%)
constatou-se a origem anômala das artérias pulmonares,
como cardiopatia isolada, sendo este o 1° caso de
disfunção valvar severa, que requereu prótese valvar
mitral, além do implante cirúrgico da ACE no seio da aorta.

Embora a evolução pós-operatória tenha sido
satisfatória, é importante salientar que o diagnóstico pre-
coce desta anomalia teria evitado esta grave repercussão.
O diagnóstico diferencial da insuficiência mitral, nessa fai-
xa etária, quanto às de origem congênita (valva mitral em
arcada, pára- quedas , degenerativa mixomatosa) ou se-
cundárias às miocardiopatias dilatadas idiopáticas ou
isquêmica, deve ser considerado. Esta última
correlaciona-se quase exclusivamente à origem anômala
da ACE e o diagnóstico baseia- se nas alterações
eletrocardiográficas. Outros métodos de diagnóstico
impõem-se, como o cateterismo cardíaco que confirma o
diagnóstico clínico, quando o ecocardiograma apresenta
dúvidas ou falso negativos devido a trajetos inusitados
da ACE, até dentro da própria parede da aorta, como ali-
ás ocorreu em nosso relato prévio3.

A evolução a longo prazo, uma vez corrigida a cau-
sa da isquemia, é, em geral boa, propiciando qualidade de
vida satisfatória, sobretudo se a cirurgia for realizada pre-
cocemente.
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