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Objetivo - A origem andmala da artéria corondria es-
querda da artéria pulmonar direita (OACEAPD), é entida-
de muito rara, e sempre se associa a outros defeitos. Dos 20
casos da literatura, 14 (70%) tiveram associagdes. Des-
crevemos quatro pacientes com OACEAPD, sem defeitos
associados, mas com trajeto intramural adrtico peculiar.

Métodos - De 55 pacientes com origem andmala da
artéria corondria esquerda operados no INCOR-FMUSP,
quatro, apresentavam origem da artéria pulmonar direita
(APD), sem defeitos associados, mas com trajetos intra-
murais aorticos. Elementos clinicos, exames complemen-
tares e achados cirurgicos foram analisados.

Resultados - Todos tinham insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC) e emtrés havia angina de peito. Dois pa-
cientes apresentavam sopro de insuficiéncia mitral, sinais
de infarto do miocardiono ECG e cardiomegalia. Afracéo
de encurtamento variou de 9 a 23%. Estudo hemodinamico
confirmou o diagndstico de origem andmala coronaria,
mas o trajeto intramural e aorigem da APD foram estabele-
cidos apenas a cirurgia. Em trés deles, foi realizado co-
nexao latero-lateral, com boa evolugdo. Um paciente, (co-
nexdo término-lateral), faleceu seis meses apds a operagéo.

Concluséo - A associag¢ao com outros defeitos ocorre
invariavelmente na DACEAPD e o trajeto intramural
aortico é de dificil diagndstico clinico mas de facil abor-
dagem cirdrgica.
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Origem andmala da artéria coronariaesquerda da arvo-
rearterial pulmonar (OACEAP) constitui-se em umaanoma-
lia congénita rara e de alta mortalidade, ja nos primeiros
meses de vida. A sobrevivénciaguarda nitidarelacdo coma
magnitude das artérias colaterais provenientes da artéria
corondriadireitaa corondriaesquerda®?,

Raramente, a OACEAP associa-se a outros defeitos
congeénitos, a ndo ser quando ha a participacdo da artéria
pulmonar direita (APD) no contexto daanomalia. E conheci-
da a presenca de defeitos associados em 70% dos 20 casos
relatados na literatura de origem da artéria coronaria es-
querdada APD*2 (tab. I).

Em alguns desses casos 2517, ap6s a origem andémala
da APD, um aspecto anatdmico raro- o trajeto intramural
adrtico- tem complicado por um lado o diagnéstico clinico,
mas por outro, facilitado a correcéo cirurgica.

O prop0sito deste trabalho é apresentar nossa experi-
éncia com esta peculiaridade anatdmica, raramente relatada
naliteratura 121517,

Métodos

Entre 1987 e 1997, no Instituto do Coragdo da Faculda-
de de Medicina da Universidade de Sao Paulo, 55 pacientes
com OACEAP foram submetidos a correcdo cirurgica,
como defeito isolado. Em quatro deles (7,2%) haviaa origem
anémala diretamente da APD e com trajeto intramural
adrtico, constituindo-se o objetivo deste trabalho.

Trés pacientes eram do sexo masculino, um do sexo
feminino, e as idades variaram de 3a 15 (média de 6,8) meses.
Todos os lactentes mostravam evidéncias clinicas de insu-
ficiéncia cardiaca congestiva (ICC) no exame inicial eemtrés
deles havia quadro de grande irritabilidade , expresséo de
sindrome clinica de angina de peito.

Reavaliaram-se os elementos clinicos e de exames
complementares, incluindo-se o eletrocardiograma (ECG), a
radiografia de térax e o ecocardiograma. Os achados cirdrgi-
cos foram revistos, assim como o0s aspectos evolutivos. A
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Tabela | - Relatos da literatura de origem andémala da artéria coronaria esquerda e da artéria circunflexa* da artéria pulmonar direita
Casos Autor Ano Idade Defeitos Obito
Associados

1 Masel LF 1960 3sem TF Sim

2 Rao BNS 1970 3 anos CIv Sim

3 * Honey M 1975 13 anos CoAo -

4 Doty DB 1976 10m - -

5 * Ott DA 1978 8 anos - -

6 Driscoll DJ 1982 3sem CoAo+ EA0

+AVC+PCA ?

7 * Daskalopoulos 1983 13m TAC Sim

8 Bharati S 1984 3m CoAo Sim

9 Hamilton JRL 1986 3m - -

10 Atik E 1988 5m - -

11 Levin SE 1990 7sem CoAo Sim

12 Levin SE 1990 7m CoAo -

13 Henglein D 1990 8m CIv Sim

14 Atik E 1991 15m - -

15 Igarashi H 1993 12m IM -

16 Turley K 1995 6m - -

17 Tanaka SA 1996 12 anos IM -

18 Sarris GE 1997 9m HCE -

19 * Sarioglu T 1997 10 anos CoAo+EsubAo -

20 Bitar FF 1998 2m TF -
AVC- atrioventricularis comunis; CIV- comunicagéo interventricular; CoAo- coartacdo da aorta; EAo- estenose adrtica; EsubAo- estenose subaértica; HCE-
hipoplasia do coracédo esquerdo; IM- insuficiéncia mitral; m- meses; PCA- persisténcia do canal arterial; sem- semanas; TAC- tronco arterial comum; TF- tetralogia
de Fallot.

operagdo foi realizada através esternotomia mediana e por
canulacéo das duas veias cavas com circulagdo extracor-
porea de 20 a 25°C de hipotermia. Com a aorta clampeada,
solucdo cardioplégica foi administrada na raiz da aorta a
quantidade de 20ml/kg de peso. Ao mesmo tempo, as artéri-
as pulmonares eram ocluidas distalmente a fim de manter
pressdo elevada no tronco pulmonar.

O 1°paciente foi operadoem 1987,02°em 1988,03°em
1991 eodltimoem1997.

Resulados

No exame cardiovascular, além dos sinais classicos
de ICC, chamavaa atencdo o abaulamento precordial em
trés, além de impulses sistolicas na borda esternal es-
querdae ictus cordis desviado da linha hemiclavicularem
todos. As bulhas cardiacas eram normofonéticas em to-
dos e sopro sistolico suave e discreto na rea mitral era
evidente em dois casos.

Hepatomegalia eranitida e variou de doisa4cmdo re-
bordo costal direito.

A freqliéncia cardiaca era aumentada em todos, com
variagdo de 120a 160bpm.

Presséo arterial manteve-se normal em todos, em cifra
média de 90/60mmHg. Nao havia edemas.

Na radiografia de térax era evidente a cardiomegalia,
de moderada a acentuada e com trama vascular pulmonar
aumentada por congestéo em todos.

O ECGevidenciavaritmosinusal, eixoelétricode QRS
desviado para a esquerda em todos, correspondendo a
+80°,+60°, -40° e -20° com ondas de necrose e isquemia elétri-
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cas na parede antero-lateral, representados por ondas Q pro-
fundasealargadase ondas T negativasem D1, aVL, V4aVeé.
Ondas R proeminentes nas derivaces precordiais esquerdas
orientavam a sobrecarga de ventriculo esquerdo (VE).

Estudo ecocardiogréfico confirmou grave disfuncéo
ventricular esquerda, variando a fracdo de encurtamento da
fibra miocardica de 9 a 23%, com dilatag&o das cavidades
esquerdas e fibrose subvalvar mitral. O diagndstico acu-
radoda OACEAPD foi realizado em dois dos quatro pacien-
tes, e em nenhum deles houve suspeita de trajetos anéma-
los intramurais adrticos. Quanto ao estudo hemodinamico
eangiografico, houve acuraciano diagndéstico daanomalia
coronériadaarvore arterial pulmonar, mas também mostra-
ram-se ineficazes na caracterizagéo do trajeto peculiar
intramural adrtico e tambémdaorigemda APD (tab. I1).

A operagdo, em trés pacientes, a dissec¢do da artéria
coronaria esquerda mostrou que aorigem damesmaeraem
posicdo alta, diretamente da APD. A artéria coronaria pas-
sava por detras do tronco pulmonar e entrava na parede
adrtica, correndo paralelo a luz do vaso, distribuindo-se a
seguir normalmente pelas paredes do VE. Através aabertu-
ra da aorta ascendente, a trajetoria intramural vertical foi
bem visibilizada. Conexdo direta, latero-lateral, foi realizada
unindo-se aintima daartéria coronariacomaintimadaaorta
ascendente parase evitar dissec¢cdo damesma. A seguir, foi
feita ligadura da artéria coronariana APD. Estes trés pacien-
tes sobreviveram, até periodo a longo prazo que variou de
nove meses a 10 anos, em classe funcional I e sem uso de
qualquer medicacdo. Houve involugédo das alterag es
eletrocardiogréficas, radiograficas e ecocardiograficas a
niveis considerados como normais (tab. I11).

No quarto paciente, cujaorigem daartériacoronaria fa-



Arq Bras Cardiol
volume 73, (n° 2), 1999

A ik e cols.
Origem andmala da art ria esquerda

Tabela Il - Elementos de exames de laboratério da origem andmala da artéria coronaria esquerda da artéria pulmonar direita,
com trajeto intramural adrtico
Suspeita clinica Eletrocardiograma Cardiomegalia Ecocardiograma Angiografia
Anomalia Trajeto AQRS Diagnostico FE AD Diagnostico Diagnostico
coronariana Intramural potencial da origem
coronéria da APD
1 Sim Néao +80° IM ant- Acentuada 41 17 Miocard Sim
lat+SVE dilatada
2 Sim Néao -40° IM ant. Acentuada 55 23 Miocard Sim
supra ST dilatada
3 Sim Néao +60° IM ant- Acentuada 38 15 Coron. Sim
lat anémala
4 Sim Néao -20° IM ant- Acentuada 20 9 Coron. -
lat+SVE anémala
ant-lat- antero-lateral; APD- artéria pulmonar direita; AQRS- eixo elétrico do complexo QRS; Coron- coronéria; AD- fragdo de encurtamento da fibra miocardica;
FE- fracdo de ejecdo; IM- infarto do miocardio; SVE- sobrecarga do ventriculo esquerdo.

zia-se nabifurcacdo do tronco pulmonar com a APD, reali-
zou-se conexao direta da artéria coronéria esquerdana aorta
de maneira latero-terminal. Este paciente evoluiu no pds-
operatorio imediato em sindrome de baixo débito, requeren-
do suporte inotrépico intenso, dialise peritonial para trata-
mento de insuficiéncia renal aguda, tendo recebido alta
ap6s 40 dias da operacdo. Evoluiu em classe funcional 11, em
uso de digoxina, furosemide e captopril até seis meses,
quando teve morte subita.

D ~

Origem andmala daartéria coronaria esquerda raramen-
te se associa a outros defeitos cardiacos, exceto quando se
originada APD, situagdo anatdmica raramente encontrada.
Dentre 20 casos relatados na literatura *2 (tab. 1), 14 apre-
sentavam defeitos associados 5801314161821 ‘repnresenta-
dos, na metade deles, principalmente pela coartacéo da
aorta, 58101320 com destaque também a comunicacdo
interventricular e tetralogia de Fallot *2'. Nos quatro ca-
sos por nés relatados de OACEAPD, ndo se somaram defei-
tos, mas trajetos coronarios intramurais aérticos, cujo diag-
nostico pdde ser estabelecido no ato operatorio.

Estas peculiaridades anatdmicas ndo modificam por si
s0 a alteracéo funcional observada usualmente na origem
andmala daartéria coronaria esquerda do tronco pulmonar,
cuja manifestacdo principal é representada por miocardio-
patia isquémica e cuja evolugdo depende, essencialmente,
do grau de perfusdo coronéria anterégrada da pulmonar ou
retrograda da artéria coronaria direita.

O fluxo é anterégrado, daartéria pulmonar paraa coro-
néria andbmala, durante a vida fetal e no periodo neonatal,
quando a resisténcia vascular pulmonar ainda é elevada e
passa a ser retrégrado, a partir da outra artéria coronaria,
ap6sadiminuicao da pressao arterial pulmonar. A partir dai,
acirculagdo colateral passaater importancia capital na de-
terminagdo do quadro clinico e evolutivo. Isquemiamiocér-
dica ocorre em situa¢des de inadequada circulagao de su-
porte colateral.

O diagnostico clinico da origem andmala da artéria
corondria esquerda deve ser suspeitado em lactentes jo-
vens com sintomas de ICC e com sinais de cardiomiopatiade
VE. Namaioria, hd evidéncias de isquemia e de necrose elé-
tricas no ECG cléssico, mas o diagnostico definitivo deve
ser confirmado pelo ecocardiograma, em andlise conjunta, e
mais acurado ainda, somente pelo cateterismo cardiaco.

Tabela 111 - Caracteristicas anatomo-cirurgicas e de evolugdo da origem anémala da artéria corondria esquerda
da artéria pulmonar direita, com trajeto intramural aértico

Técnica Idade Evolugdo pos-operatoria
cirGrgica Data CF Tempo Figado ECG RX AD FE
1 Conex&o 5m | 10a - nl nl 35 70
direta lat-lat 10.6.87
2 Conexdo 15m | 9a Icm supra ST + 28 61
direta lat-lat 22.4.88
3 Conex&o 6m | 6a - nl nl 36 72
direta lat-lat 15.8.91
4 Conexdo 2m Obito 6m 3cm SVE ++ - -
direta 5.3.97 IM ant
termino-lat lateral

AM - é&rea mitral; ant- anterior; CF- classe funcional; ECG- eletrocardiograma; AD- fracdo de encurtamento da fibra miocérdica; FE- fragéo de ejecéo; IM- infarto do
miocéardio; lat: lateral; m- meses; nl- normal; SVE- sobrecarga de ventriculo esquerdo.
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Ossitios de origem andmala da artéria coronéria da ar-
vore arterial pulmonar sdo variveis e incluem o seio direito,
o0 seio esquerdo, e ainda os seios anterior ou posterior con-
forme a posi¢do do tronco pulmonar . Além dessas posi-
¢Bes mais usuais, pode também, eventualmente, originar-se,
da propriaartéria pulmonar esquerda * e, como ocorreu nos
Nnossos quatro casos, alto da APD ou mesmo da bifurcacdo
desta artériacom o tronco pulmonar.

Naorigem diretamente da APD, aartériacoronariaes-
querda segue freqlientemente um trajeto vertical, atras da
aortaascendente em umadiregdo inferior, por cercade 2cm
de extensao, passando a seguir proximo da porgao posterior
do anel pulmonar, distribuindo-se entdo normalmente pelo
VE. Apesar do desconhecimento da incidéncia real desta
anatomiapeculiar, a trajetoria descendente da artéria coro-
naria, observada por nés, ocorre na parede posterior da
aortaascendente, nacamada média, emergindo da aorta pré-
ximo do seio esquerdo- dai a dificuldade do diagndstico
ecocardiogréfico- passando entdo atras do anel pulmonar,
antes da distribuicéo habitual pelo VE.

O ecocardiograma, em nossa experiéncia, também fa-
lhou, quanto a visibilizac&o do trajeto intramural adrtico
destaanomalia. Isto pode ser explicado pela intimarela¢éo
entre aaortaeaartériacoronariaesquerda e ainda pelo traje-
tovertical e, principalmente, paralelo desta artéria, o que di-
ficulta sua caracterizacdo, ao contrario do trajeto obliquo ou
transverso em casos de coronarias intramurais de anomalias
como a transposi¢do das grandes artérias.

O cateterismo cardiaco € 0 método mais sensivel para o
diagnéstico definitivo da origem andmala da artéria coro-
nériaesquerda. A aortografia salienta umaartéria coronaria
direita dilatada com subsequente enchimento da artéria
corondria esquerda andmala através de vasos colaterais
interarteriais, com opacificagdo discreta da arvore arterial
pulmonar.

Contudo, o trajeto adrtico intramural da artéria coro-
néria ndo foi diagnosticado em nenhum de nossos pacien-
tes, em periodo pré-operatorio.

No entanto, retrospectivamente, a analise cuidadosa
daangiografia mostra aspectos que podem sugerir a presen-
¢adotrajeto intramural adrtico (fig. 1), como: 1) origemalta
daartéria corondria esquerda da arvore arterial pulmonar; 2)
trajeto ascendente e paralelo da artéria coronaria esquerda
andmalaentre a origem naartéria pulmonar e o anel adrtico;
3) presenca do angulo reto esquerdo formado pela juncao
dotrajeto intramural adrtico vertical e sua por¢do horizontal
subsequente até alcancar o VE; 4) relagdo sUpero-inferior
entre 0 6stio andbmalo da artéria coronaria esquerdana APD
e 0 Ostio da artéria coronériadireita naaorta.

Em 1988, publicamos um caso de origem anémaladaar-
téria coronaria esquerda da APD com um trajeto intramural
adrtico, como defeito isolado, pelaprimeiravez na literatura 2,
O diagndstico havia sido feito durante a corre¢do cirdrgica.
Em 1991, publicamos o segundo caso desta raraanomalia *
usandoamesmatécnicadaprimeira, qual seja, aconexdo dire-
tadasestruturas, latero-lateral, com sucesso. Em 1995, Turley
e cols. ¥ publicaram um outro caso similar e foi empregado o
mesmo procedimento ciriirgico. De 1991 a 1997, outros dois
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Fig. 1 - Cinecoronariografia em A (artéria coronaria esquerda(CE) enchendo-se a
partir de colaterais da artéria coronaria direita (CD), em obliqua anterior esquerda) e
em B (CE em obliquaanterior direita), mostrando as caracteristicas imagens da ori-
gem da CE daartéria pulmonar direita: 1) relagdo stpero-inferior do dstiodaCE (1) e
daCD (ll), respectivamente; 2) angulo reto (seta) formado na CE pela por¢ao vertical
(intramural adrtica-1A) e a horizontal antes da bifurcagéo em artéria interventricular
anterior (AlA) e a circunflexa (CX); 3) trajeto ascendente e vertical paralelo da CE
correspondente a porgdo intramural adrtica; 4) Origem alta da CE (A) em relagéo a
origemdaCD (B).

pacientes com esta mesma anomalia, foram corrigidos em
NOSSO SErvico.

A precisa caracterizacdo do trajeto vertical da artéria
coronaria esquerda andmala na parede posterior da aorta
ascendente deve ser feita pela introducéo de um explorador
de ummilimetro de didmetro intra-ostial. Coma aortaascen-
dente aberta, amobilizacdo do explorador permite identificar
o trajeto intramural adrtico que é conectado intraluminal-
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mente, ao longo de toda a extensdo da aorta, criando uma
grande janela aortocoronéria. Importante manejo subse-
quente é a unido das duas intimas vasculares, suturadas
com pontos separados a fim de evitar disseccao da parede
adrtica, assim como oclusdo do lume coronério.

Em nossa experiéncia, esta técnica permite manejo
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