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Artérias Coronárias na Faixa Etária Pediátrica pela 
Ecocardiografia
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RESUMO: O diagnóstico das anomalias congênitas isoladas ou associadas com outras malformações, e das doenças adquiridas das artérias coronárias 
em crianças é cada vez mais importante pela orientação terapêutica ou confirmação diagnóstica de doenças sistêmicas, tais como a doença de Kawasaki. 
Neste artigo de revisão são apresentadas a anatomia normal das artérias coronárias e as diferentes anormalidades congênitas e adquiridas que podem 
ser diagnosticadas pela ecocardiografia Doppler.
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SUMMARY: The diagnosis of congenital anomalies and the acquired diseases of the coronary arteries in children has gained increased importance 
because of therapeutic decisions and diagnostic confirmation of systemic illness such as Kawasaki disease. In this review article are presented the normal 
anatomy and the different congenital and acquired abnormalities of the coronary arteries that can be diagnosed by Doppler echocardiography.

Descriptors: Children; Corronary Arteries Anomalies; Doppler Echocardiography.

Instituição:
Disciplina de Cardiologia
Escola Paulista de Medicina - Universidade Federal de São Paulo (UNIFESP)

Correspondência:
Dra. Marina M. Zamith
Rua dos Comerciários 502
São Paulo - SP
CEP 04320-030
e-mail: mzth@uol.com.br

Recebido em: 05/09/2005 - Aceito em: 15/09/2005



50

Revista Brasileira de Ecocardiografia 18 (4):49-62,2005 Zamith MM et al. Artérias coronárias na faixa etária pediátrica pela ecocardiografia.

O reconhecimento da anatomia normal e 
variações anatômicas da circulação coronariana e 
das anomalias das artérias coronárias (ACs)  têm 
crescente importância no manuseio de cardiopatias 
congênitas e adquiridas na faixa etária pediátrica. 
A avaliação rotineira das ACs pela ecocardiografia 
transtorácica em neonatos e crianças, portadoras 
ou não de cardiopatias, é tecnicamente possível, 
permite detectar anomalias que necessitem 
correção cirúrgica e evita erros de diagnóstico ou 
de manuseio cirúrgico¹.

DESEnvOlvIMEntO DAS ARtéRIAS 
COROnáRIAS
Do ponto de vista de desenvolvimento 
embriológico verificou-se, recentemente, que a 
vasculatura coronariana é única e resulta de um 
complexo processo de vasculogênese com posterior 
conexão com a aorta ao invés de um processo de 
angiogênese e ramificação a partir da aorta²,³. 
Estudos em animais demonstraram que as ACs 
principais se desenvolvem no tecido subepicárdico 
das zonas de transição e, provavelmente, o próprio 
miocárdio influencie com sinalizadores, o trajeto e 
a direção destas artérias4. Recentemente, fatores 
de transcrição e proteínas correlatas envolvidas na 
morfogênese cardíaca foram identificados como 
participantes no desenvolvimento coronariano5.
Anatomia das artérias coronárias
A anatomia normal das ACs pode ser resumida 
como a descrita por James em 19616, com a 

presença de dois orifícios arteriais localizados em 
posição central nos seios de Valsalva esquerdo 
e direito da aorta, próximos à borda livre das 
cúspides coronarianas (Figura 1). Os óstios 
localizados próximo às comissuras valvares, no 
seio coronariano posterior ou não coronariano, ou 
mais de 1 cm acima da cúspide são considerados 
anormais. O diâmetro dos óstios deve ser igual 
ou maior do que o diâmetro da AC que dele se 
origina. 
A artéria coronária direita (ACD) origina-se do seio 
coronariano direito. O primeiro ramo da ACD é 
a artéria conal (ou infundibular) que cursa ante-
riormente suprindo a via de saída do ventrículo 
direito ou região infundibular. Em aproximada-
mente 50% da população, o ramo infundibular 
origina-se separadamente no seio coronariano 
direito7. A ACD percorre o sulco atrioventricular 
direito, se estende posteriormente e dá origem 
à artéria descendente posterior, caracterizando o 
sistema de “dominância direita”, que ocorre em 
90% da população. Em 10% da população a 
artéria descendente posterior origina-se da artéria 
circunflexa (ramo da artéria coronária esquerda 
- ACE) e não da ACD, caracterizando o sistema 
de “dominância esquerda”. Ocasionalmente, um 
sistema “balanceado” está presente quando a 
superfície posterior é suprida por ramificações de 
ambas as artérias, direita e esquerda. Outro ramo 
da ACD, encontrado em 59% dos indivíduos é a 
artéria sinoatrial nodal que cursa posteriormente 

Figura 1. A: Diagrama da posição paraesternal transversal ao ecocardiograma demonstrando a origem das artérias coronárias; 
B: visibilização ecocardiográfica correspondente das artérias coronárias direita (ACD) e esquerda (ACE ).
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ao longo da porção superior do septo atrial e da 
parede anterior do átrio direito, suprindo o nó 
sinusal e o átrio direito. Em 38% dos indivíduos 
esta artéria origina-se da ACE e em 3% origina-se 
de ambas as artérias8.
A artéria coronária esquerda (ACE) origina-se 
na porção central do seio coronariano esquerdo, 
próximo ao tronco da artéria pulmonar, geral-
mente abaixo da junção sinotubular. Usualmente, 
o óstio é único e dá origem a um tronco comum 
curto que se bifurca em dois ramos: a artéria 
descendente anterior esquerda (ADA) e a artéria 
circunflexa (ACx). Em 37% dos indivíduos a 
ACE apresenta uma trifurcação em ADA, ACx 
e um ramo mediano ou intermédio. Este último 
usualmente supre a parede livre ao longo da face 
lateral do ventrículo esquerdo9. A ADA percorre o 
sulco interventricular anterior e apresenta ramos 
diagonais com trajeto em direção à parede ântero-
lateral do ventrículo esquerdo. A artéria circunflexa 
segue no sulco atrioventricular esquerdo e varia 
em tamanho e extensão, dependendo do grau 
de dominância coronária. A ACx usualmente dá 
origem a um ou três ramos marginais obtusos, que 
suprem a parede livre do ventrículo esquerdo. Em 
apenas 1% da população, a origem da ADA e da 
ACx  ocorrem separadamente no seio coronariano 
esquerdo10,11.

AnOMAlIAS DAS ARtéRIAS COROnáRIAS
Anomalias congênitas das ACs podem ocorrer 
associadas à cardiopatias congênitas ou de forma 
isolada. As anomalias coronarianas isoladas são 
descritas em termos de localização, número e 
patência dos óstios coronarianos12. Mais distal, as 
anomalias incluem trajetos intramurais de forma 
total ou parcial e comunicações fistulosas entre 
as artérias e veias coronarianas para sinusóides 
miocárdicos ou para cavidades cardíacas. Ante-
riormente à introdução da ecocardiografia como 
método diagnóstico, as anomalias na origem 
das ACs eram freqüentemente reconhecidas em 
estudos post mortem13,14, com incidência estimada 
em 0,2 % como mostram grandes séries15. Na 
faixa etária pediátrica existem poucos estudos 
sobre a incidência de anomalias coronarianas 

diagnosticadas em estudos anatomopatológicos. 
Lipsett et al16, publicaram um estudo multicêntrico 
retrospectivo de identificação de anomalias das 
ACs em autópsias no grupo pediátrico. Nas 7857 
autópsias de crianças com idade média de 2,2 
anos foram encontrados 35 casos de anomalias 
coronarianas (0,5%) com a seguinte distribuição: 
43% de origem das ACs em posição ectópica na 
aorta, 40% de origem anômala das ACs na artéria 
pulmonar, 11% de hipoplasia das ACs e 6% de 
outras anomalias. Em 57% dos casos não havia 
associação com outras malformações cardíacas.
Em estudos angiográficos, Hobbs et al17, estimaram 
uma incidência de anomalias congênitas das ACs 
de 1,55% em uma população adulta de 38.703 
pacientes. Esta diferença entre a incidência de 
anomalias coronarianas nos estudos anatomopa-
tológicos e angiográficos é explicada pela variação 
na seleção dos pacientes e pela variação na 
definição e exclusão de certas anomalias. Muitos 
estudos definem a anomalia na origem da ACx da 
ACD como a mais freqüente seguida pela origem 
anômala da ACD do seio coronariano esquerdo e, 
menos freqüente, a origem da ACE do seio coro-
nariano direito18,19. A origem anormal das ACs da 
artéria pulmonar é menos comum com incidência 
estimada de 0,1% em grandes populações enca-
minhadas para estudo angiográfico20. A incidência 
de vários tipos de anomalias coronarianas é 
significativamente maior em indivíduos portadores 
de cardiopatias congênitas21,22.

AnOMAlIAS DE ORIgEM DAS ARtéRIAS 
COROnáRIAS nA PRóPRIA AORtA  
(ORIgEM ECtóPICA OU COROnáRIA 
AbERRAntE)
A origem anômala das ACs dos seios aórticos 
contralaterais, ou seja, da ACE do seio de Valsalva 
direito ou da ACD do seio de Valsalva esquerdo, 
são anomalias congênitas raras com uma incidência 
combinada variando de 0,3 a 1,3% em indivíduos 
encaminhados para cinecoronariografia19,23,24.  A 
artéria coronária com origem anômala pode ter 
óstio normal, em forma de fenda ou com diâmetro 
reduzido, e a artéria pode deixar a aorta em um 
ângulo mais agudo. Para atingir a sua situação 
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normal a artéria tem seu trajeto direcionado para 
um dos seguintes caminhos: 1) posterior à aorta, 
2) entre a aorta e a artéria pulmonar, 3) no interior 
da crista supraventricular e septo interventricular 
ou 4) anterior ao infundíbulo. A forma mais 
comum é a origem da ACx do seio de Valsalva 
direito ou da porção proximal da ACD. Na maioria 
dos casos a ACx segue um trajeto retroaórtico e 
atinge a porção proximal do sulco atrioventricular 
esquerdo25. Esta anomalia não tem significado 
clínico mas deve ser observada principalmente 
antes de uma cirurgia cardíaca. Relatos publicados 
descreveram a compressão extrínseca da ACx de 
origem anômala durante a colocação de próteses 
valvares aórtica e mitral26.
A origem anômala da ACD do seio coronariano 
esquerdo tem uma incidência estimada de 0,1% 
enquanto a origem da ACE do seio coronariano 
direito é mais rara com uma incidência de 0,03-
0,05%27. Ambas apresentam, freqüentemente, 
um trajeto entre a artéria pulmonar e a aorta. 
As conseqüências clínicas destas alterações em 
um coração estruturalmente normal são variadas, 
podendo os pacientes ser assintomáticos e o diag-
nóstico ser acidental, ou cursar com angina pectoris, 
síncope, arritmias, infarto agudo do miocárdio e 
morte súbita28-30. Sintomas cardiovasculares como 
precordialgia, dispnéia aos esforços e síncope, 
ocorrem em apenas 18 a 30% dos pacientes31,32 
e exames de investigação não invasivos como o 
eletrocardiograma ou o teste ergométrico, são, 
na grande maioria dos casos, negativos. Um 
estudo prospectivo em jovens atletas implicou 
as anomalias congênitas coronarianas em 12% 
dos relatos de morte súbita33,34. Existem relatos 
de morte súbita na faixa etária pediátrica, tanto 
nas crianças com diagnóstico de origem anômala 
da ACE do seio coronariano direito35,36 como nos 
de origem anômala da ACD do seio coronariano 
esquerdo37,38. As conseqüências fisiopatológicas 
são relacionadas à redução do fluxo sangüíneo 
ao longo do vaso seja por emergência tangencial 
do vaso em relação à aorta, com deformidade 
e estreitamento do ostio coronariano, ou por 
compressão durante a expansão dos grandes vasos 
ao esforço39. Em recente estudo, Frommelt et al40 

demonstraram pela ecocardiografia transtorácica, 
uma alta incidência de trajeto intramural das ACs 
com origem anômala do seio contratateral que 
ocorreram em 9 de 10 pacientes, sendo 4 envol-
vendo a ACD e 5 a ACE. Os autores concluem que 
este achado representa um alto risco para isquemia 
e morte súbita com indicação para tratamento 
cirúrgico mesmo em pacientes assintomáticos.
A origem das ACs de óstio único, seja do seio 
de Valsalva direito ou esquerdo, é usualmente 
identificado como um grande vaso que percorre 
a volta do coração, dando origem a todos os 
ramos normais41. A AC única não tem implicação 
patológica exceto quando da ocorrência de ateros-
clerose, ou quando apresenta um trajeto anômalo 
resultando em compressão.

AnOMAlIAS DE ORIgEM DAS ARtéRIAS 
COROnáRIAS nA ARtéRIA PUlMOnAR
Entre as anomalias de origem das ACs da artéria 
pulmonar a mais freqüente é a origem da ACE do 
tronco pulmonar, também conhecida por síndrome 
de Bland-White-Garland. É estimado que ocorra 
em 1 a cada 300.000 nascidos vivos42. Imedia-
tamente após o nascimento, quando a pressão 
arterial pulmonar ainda é alta, a ACE anômala 
recebe fluxo sangüíneo proveniente da artéria 
pulmonar, mas com a queda da pressão arterial 
pulmonar, ocorre o desenvolvimento de pequenos 
canais colaterais entre a ACD de origem normal da 
aorta e a ACE anômala, resultando em perfusão 
retrógrada desta última, assim o fluxo sangüíneo 
efetivo da ACD é desviado para a ACE. Em 80 a 
90% das crianças com origem anômala da ACE 
da artéria pulmonar as manifestações clínicas 
ocorrem no primeiro ano de vida com isquemia 
e/ou infarto miocárdico e alta mortalidade, já que 
uma grande proporção do ventrículo esquerdo é 
acometida. A sintomatologia clínica mais típica de 
dor precordial comumente relatada em adultos 
não é facilmente referida em bebês e crianças 
menores o que pode dificultar a detecção clínica. 
A isquemia miocárdica que não evolui para um 
evento letal pode provocar insuficiência mitral, 
cardiomiopatia dilatada e insuficiência cardíaca 
congestiva31,43. Ocasionalmente, a sobrevivência 
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até a idade adulta pode ocorrer44. Presume-se que 
nestes indivíduos ocorre um desenvolvimento mais 
rápido das artérias colaterais entre a ACD e a ACE, 
de magnitude suficiente para suprir a demanda de 
oxigênio para o miocárdio de tal forma que a 
isquemia e o infarto não ocorrem. O diagnóstico 
é suspeitado pela ecocardiografia ao notar-se dila-
tação da ACD e pela não identificação da origem 
da ACE da aorta numa criança com disfunção 
ventricular esquerda global e/ou segmentar; o 
diagnóstico é confirmado pela identificação da 
origem da artéria coronária esquerda do tronco 
pulmonar (Figura 2).
A origem anômala da ACD da artéria pulmonar 
ocorre menos comumente do que a origem 
anômala da ACE, com aproximadamente 61 casos 
descritos na literatura e, metade destes, diagnosti-
cados na faixa etária pediátrica45. Diferentemente 
da origem anômala da ACE, a origem da ACD na 
artéria pulmonar ocorre mais freqüentemente asso-
ciada a outros defeitos cardíacos, como a tetralogia 
de Fallot e a janela aortopulmonar. A perfusão da 
ACD ocorre via colaterais provenientes da ACE 
drenando posteriormente na artéria pulmonar 
como uma fístula46. Usualmente os pacientes 
são assintomáticos, o que poderia subestimar a 
real incidência desta alteração, porém, existem 
relatos de angina pectoris e mesmo morte súbita 
na literatura50.
A origem anômala da ACx da artéria pulmonar 

é extremamente rara com 11 casos descritos na 
literatura; uma diferença interessante é que na 
maioria (65%), ela ocorre no ramo direito da 
artéria pulmonar ao invés do tronco pulmonar51. 
A origem anômala de ambas as ACs da artéria 
pulmonar é extremamente rara e invariavelmente 
evolui de forma fatal nos primeiros dias de vida 
devido à queda na pressão arterial  pulmonar com 
rápida diminuição da perfusão coronariana. Ambas 
as artérias podem se originar separadamente ou 
em um óstio único52.

FíStUlAS COROnARIAnAS
Fístulas das ACs em um coração estruturalmente 
normal são de ocorrência rara, variando de 
0,2 a 0,4% dos defeitos cardíacos53. Entre 55 
e 60% dos casos a fístula origina-se da artéria 
coronária direita e comunica-se com estruturas 
cardíacas direitas como o ventrículo direito, átrio 
direito, artéria pulmonar e seio coronariano54. 
A história natural destas lesões depende de seu 
tamanho e a apresentação clínica pode variar 
desde a ausculta de sopro contínuo à presença 
de insuficiência cardíaca, isquemia miocárdica, 
infarto do miocárdio e endocardite infecciosa, em 
qualquer fase da infância ou na vida adulta55,56. 
O diagnóstico de fístula da ACE para o ventrículo 
direito, realizado pela ecocardiografia fetal em 
um feto de 28 semanas de idade gestacional foi 
descrito na literatura57.

Figura 2. A: Imagem de ecocardiograma bidimensional em corte paraesternal transversal demonstrando a origem anômala 
da artéria coronária esquerda (ACE) do tronco pulmonar e sua bifurcação em artéria descendente anterior e circunflexa. B: 
Imagem de ecocardiograma bidimensional com mapeamento de fluxo em cores do mesmo paciente da figura 1 demonstrando 
o fluxo da artéria coronária esquerda para o tronco pulmonar. 
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AnEURISMAS DE ARtéRIAS COROnáRIAS
Aneurismas que acometem as ACs de distribuição 
normal em crianças são usualmente lesões não 
congênitas e provavelmente secundárias a arterite 
que pode ocorrer em doenças como a doença de 
Kawasaki e a poliarterite nodosa infantil (Figura 3)  
A doença de Kawasaki é uma vasculite sistêmica, 
febril, exantemática, sem etiologia definida, que 
acomete preferencialmente crianças de seis meses 
a dois anos de idade58, entretanto, recentemente, 
foi descrito um recém-nascido de duas semanas 
com quadro clínico clássico de doença de Kawasaki 
e aneurisma da AC diagnosticada no quinto dia da 
doença59. A principal alteração anatômica encon-
trada é a necrose da camada íntima dos vasos 
e cerca de 10% dos pacientes com doença de 
Kawasaki desenvolvem aneurismas nas ACs60,61. 
Os aneurismas têm forma cilíndrica ou sacular e 
podem sofrer oclusão por coágulo resultando em 
isquemia miocárdica. Aproximadamente 1 a 2% 
dos pacientes podem apresentar infarto agudo 
do miocárdio62. A poliarterite nodosa infantil 
compreende uma síndrome vascular caracterizada 
por acometimento de artérias musculares de 
pequeno e médio calibre com pico de incidência 
entre 9 e 11 anos de idade63.

1.4 - AnOMAlIAS DAS ARtéRIAS 
COROnáRIAS E DEFEItOS CARDíACOS 
COngênItOS
Uma alta incidência de anomalias coronarianas é 
observada associada a defeitos cardíacos congê-
nitos envolvendo a região conotruncal como na 
transposição das grandes artérias, tetralogia de 
Fallot, truncus arteriosus e transposição corrigida 
das grandes artérias45. A transposição das 
grandes artérias é doença que pode ter origem 
anômala e padrões diversos de trajeto das ACs. 
A relação anômala entre os níveis valvares aórtico 
e pulmonar determina que a origem, o curso e 
a distribuição das ACs sejam diferentes daqueles 
observados no coração anatomicamente normal. 
As ACs originam-se sempre dos seios aórticos mais 
próximos ao tronco pulmonar, qualquer que seja 
a posição da aorta em relação à artéria pulmonar. 
Resumidamente, as anomalias encontradas 
podem ser divididas em dois tipos: no tipo I, mais 
freqüente (60-65%), a ACD origina-se do seio 
de Valsalva posterior direito e a ACE do seio de 
Valsalva anterior esquerdo; no tipo II, encontrado 
em 20% dos casos, a ACD origina-se do seio 
posterior direito com trajeto no sulco atrioven-
tricular direito e a ADA origina-se do seio anterior 

Figura 3. Imagem ecocardiográfica no corte paraesternal 
eixo curto da valva aórtica demonstrando dilatação nas 
artérias descendente anterior e circunflexa em paciente 
com diagnóstico de doença de Kawasaki (foto gentil-
mente cedida pelo Professor Dr Ivan Romero Rivera, 
Universidade Federal de Maceió).
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esquerdo, aloja-se no sulco interventricular 
anterior e dirige-se em direção ao ápex. A ACx 
tem origem no sistema coronariano direito e cruza 
por trás do anel pulmonar. Nos 15 % restantes 
observa-se grande variação. Na transposição das 
grandes artérias a determinação do padrão de 
circulação coronariana é clinicamente importante 
já que a correção cirúrgica de escolha é a cirurgia 
de Jatene que envolve o reimplante das artérias 
coronárias64,65.
Alterações das ACs ocorrem em aproximadamente 
12% dos pacientes com tetralogia de Fallot; as 
mais freqüentes são a origem da ACE da ACD ou 
do seio de Valsalva direito, a origem da ACD da 
ACE ou da descendente anterior, a presença de 
um grande ramo conal e a artéria coronária única. 
Aproximadamente 5% dos pacientes apresentam 
uma AC anômala que cruza a região infundibular e 
a não identificação desta variação pode complicar 
a realização da infundibulectomia na correção 
cirúrgica66.
Anomalias de origem e de configuração do orifício 
das ACs (formato de fenda ou origem mais alta) 
é observada de 35 a 64% dos casos de truncus 
arteriosus67 e um estudo de autópsia demonstrou 
100% de alterações coronarianas com grande 
variabilidade de padrões68 (Figura 4). Recente-
mente, a identificação das ACs nos pacientes com 
transposição corrigida das grandes artérias passou 
a ter maior importância com o advento de novas 
técnicas cirúrgicas que englobam a realização da 

cirurgia de Jatene associada ao desvio do fluxo da 
drenagem venosa a nível atrial69,70. A maioria das 
alterações coronarianas não apresenta por si só, 
um fator limitante para a correção cirúrgica como 
o óstio coronariano único, dois óstios coronarianos 
no mesmo seio de Valsalva ou ramo conal com 
origem da ACE, entretanto, o diagnóstico 
pré-operatório pode alterar significativamente 
a técnica cirúrgica71. Embora rara, a associação 
de origem anômala da ACD do seio de Valsalva 
contra-lateral já foi observada em alguns pacientes 
portadores de comunicações interventriculares40.
Anormalidades das ACs são comuns na atresia 
pulmonar com septo interventricular íntegro e 
provavelmente contribuem para a alta morta-
lidade dos recém-nascidos. A anomalia mais 
freqüente consiste em comunicações fistulosas 
entre o ventrículo direito, usualmente hipo-
plásico e o sistema arterial coronariano72 (Figura 
5). Ocasionalmente há ausência completa da 
porção proximal das ACs, sendo o fluxo coro-
nário completamente dependente do ventrículo 
direito73. Acreditava-se que estas comunicações 
coronário-cavitárias, usualmente presentes na 
fase do coração embrionário como sinusóides e 
veias coronárias, persistissem na atresia pulmonar 
como uma forma de descompressão do ventrículo 
direito hipertenso74. Atualmente, esta explicação 
não pode ser considerada já que foi demonstrado 
que a circulação coronariana se desenvolve inde-
pendentemente das trabéculas endocárdicas75,76. 

Figura 4. A: Imagem ecocardiográfica de RN com diagnóstico de truncus arteriosus tipo I; as artérias pulmonares originam-se 
de um tronco comum; B: a origem da ACE é identificada no seio coronariano posterior (seta).
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Os recentes achados de descontinuidades no 
miocárdio que estabeleceriam contato entre as 
regiões subendocárdicas e epicárdicas provavel-
mente são o substrato para o desenvolvimento 
embriônico precoce de fístulas na presença de 
condições anatômicas anormais4. Estas conexões 
fistulosas podem envolver a ACD, a ADA ou ambas, 
sendo o comprometimento da ACx uma exceção. 
Malformações das ACs, como estenose, podem 
ocorrer e são associadas à alta mortalidade77,78. A 
origem anormal de ACs na síndrome hipoplásica 
do coração esquerdo é extremamente rara, porém 
existem relatos de associação desta malformação 
com origem da ACE da artéria pulmonar79.

AltERAçõES nOS DIâMEtROS DAS ARté-
RIAS COROnáRIAS
Não há informações na literatura que definam 
critérios morfológicos para redução do diâmetro 
e hipoplasia coronariana; habitualmente se 
compara o diâmetro de uma AC com o de outra80. 
Hipoplasias coronarianas são raras e usualmente 
acompanhadas de outras anomalias cardíacas 
como a atresia pulmonar16.
O aumento do diâmetro da ACE já foi descrito 
como conseqüência de hipertrofia ventricular 
esquerda e parece representar um mecanismo 
adaptativo para a manutenção do fluxo sangüíneo 
adequado81 (Figura 6). Em pacientes com estenose 

Figura 6. Imagens ecocardiográficas de neonato com miocardiopatia hipertrófica. A: Hipertrofia miocárdica no corte apical 4-
câmaras (B). Mapeamento de fluxo em cores na artéria descendente anterior que apresenta aumento do diâmetro (1,8mm).

Figura 5. A: Visibilização de fístula coronário-cavitária ao mapeamento de fluxo em cores em neonato com atresia pulmonar 
e septo interventricular íntegro; B: corte paraesternal eixo curto ao nível da valva aórtica com visualização da dilatação das 
artérias coronárias no mesmo neonato.
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valvar aórtica a progressão da hipertrofia do 
ventrículo esquerdo é associada com aumento 
nas dimensões da ACE e ACX e sem alterações 
nas dimensões da ACD82. A presença de fluxo 
sistólico retrógrado e o aumento da velocidade de 
pico diastólica no interior da ACE foi demonstrado 
em neonatos com estenose aórtica importante83. 
O fator estimulante para o aumento da área 
sectional da AC não é conhecido, porém vários 
mecanismos são considerados possíveis como 
o fluxo coronariano, a hipertrofia miocárdica 
ou alterações na microvasculatura. Substâncias 
vasoativas, como o fator de relaxamento derivado 
do endotélio, aumentam com o aumento do 
fluxo coronariano e, portanto, podem estimular o 
crescimento do tamanho da AC. Fatores humorais 
(fator de crescimento) ou estímulos mecânicos 
responsáveis pela hipertrofia miocárdica também 
podem causar aumento no tamanho da AC84.  O 
tônus vasomotor coronariano também é outro 
fator importante que influencia nas dimensões 
das ACs82.
A dilatação da ACD é freqüente na origem 
anômala da ACE da artéria pulmonar e auxilia no 
diagnóstico e diferenciação entre esta anomalia e 
a miocardiopatia dilatada85. Este fato é um dos que 
demonstra a importância do conhecimento dos 
diâmetros normais e anormais das ACs. A dila-
tação da ACD também pode ocorrer na existência 
de fístulas arterio-venosas da mesma, artéria 
coronária única à direita, doença de Kawasaki ou 
anomalias cardíacas que cursem com hipertrofia 
ventricular direita importante.

IDEntIFICAçãO DAS AnOMAlIAS DAS 
ARtéRIAS COROnáRIAS nA FAIxA EtáRIA 
PEDIátRICA
Anormalidades nas ACs podem ser investigadas 
por vários métodos como o eletrocardiograma, 
técnicas de radioisótopos nucleares, ressonância 
magnética, tomografia computadorizada, ecocar-
diografia e angiografia da raiz aórtica ou do 
sistema arterial coronariano diretamente. A técnica 
de ecocardiografia apresentou grande desenvolvi-
mento nas últimas duas décadas e, atualmente, é 
possível avaliar em crianças a morfologia corona-

riana com acurácia considerável, particularmente 
dos segmentos proximais das ACs. Ambas as ACs, 
esquerda e direita, podem ser visibilizadas com seu 
respectivo óstio e trajeto inicial, principalmente no 
corte paraesternal transversal com discretas angu-
lações da direção do plano do ultra-som86,87. A não 
visibilização da origem e trajeto habitual das ACs 
pode levar ao diagnóstico de anomalias congênitas 
destas estruturas. Na origem anômala da ACE da 
artéria pulmonar, usualmente a ACE é identificada 
com origem da parede lateral ou posterior da 
artéria pulmonar (Figura 2) e raramente da parede 
medial da artéria pulmonar acima da comissura, 
entre o seio pulmonar posterior e o direito88. A 
identificação da ACE pode, às vezes, ser dificultada 
pela presença do seio transverso, um espaço livre 
de “ecos” que parece se comunicar com a aorta 
e se apresenta como um túnel fino entre os dois 
recessos pericárdicos que circundam anterior-
mente as grandes artérias, e, posteriormente, 
as veias pulmonares e sistêmicas. Se ambas as 
imagens estão presentes, a estrutura mais anterior 
se refere à ACE e a posterior ao seio transverso89. 
A limitação na resolução lateral na parede do seio 
aórtico esquerdo também contribui dificultando 
a visibilização da anomalia de conexão da ACE, 
pois cria uma falsa imagem com aparência de 
ostio coronariano esquerdo normal90. A técnica de 
mapeamento de fluxo em cores auxilia na identi-
ficação do fluxo coronariano com origem normal 
e nas anomalias de origem. Na origem anômala 
da ACE da artéria pulmonar, o fluxo diastólico 
turbulento no local da entrada da ACE pode ser 
visualizado em quase todos os pacientes91. A iden-
tificação, pelo mapeamento de fluxo em cores, de 
colaterais intercoronárias no interior do septo inter-
ventricular é fortemente sugestivo de anomalia de 
origem da ACE da artéria pulmonar sendo este um 
marcador para o diagnóstico em crianças maiores 
assintomáticas92. A dilatação da ACD também é 
um indicador indireto de origem anômala da ACE 
da artéria pulmonar. A não visibilização da ACE na 
sua posição habitual e a identificação do segmento 
proximal de duas ACs originando-se do seio de 
Valsalva direito é sugestivo de origem anômala da 
ACE do seio de Valsalva direito93.
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Fisher et al87 descreveram o primeiro caso de 
origem anômala da ACE da artéria pulmonar visi-
bilizada pela ecocardiografia, seguidos de vários 
outros relatos de anomalias das ACs descritos 
na literatura32,93-97; no entanto, existem poucos 
trabalhos de avaliação ecocardiográfica das ACs 
na faixa etária pediátrica.
Em 1986 um estudo de Arjunan98 estabeleceu 
critérios padronizados para avaliação das ACs pela 
ecocardiografia bidimensional. Foram estudadas 
110 crianças com idade de três meses a 16 anos 
sendo 48 indivíduos normais e 68 pacientes com 
doença de Kawasaki. Os objetivos do estudo foram 
desenvolver um método padrão para avaliação das 
ACs esquerda e direita  com medidas do calibre 
proximal em crianças e comparar essas medidas 
com aquelas encontradas em crianças com doença 
de Kawasaki. Foram observados a pouca variabi-
lidade na medida dos diâmetros desde o ostio até 
10 mm distalmente com medidas variando de 2 
mm em crianças a 5 mm em adolescentes. Entre 
os pacientes com doença de Kawasaki e ACs 
dilatadas, observou-se diminuição do calibre da 
coronária oposta, geralmente no limite inferior 
da normalidade, quando comparado ao grupo 
controle.
Em 1989 Koike et al85 estudaram os diâmetros da 
ACD em 10 pacientes com origem anômala da 
ACE da artéria pulmonar (média de idade de 7,5 
meses), 11 com miocardiopatia dilatada (média 
de sete meses de idade) e 40 do grupo controle 
(média de 29,5 meses). Estimaram que o diâmetro 
médio da ACD e o percentil 95 em neonatos 
normais eram, respectivamente, de 0,8 e 1,6 mm, 
aumentando progressivamente com a idade. O 
aumento do diâmetro ocorreu em todos os casos 
de anomalia de origem da ACE da artéria pulmonar 
e em nenhum caso de miocardiopatia dilatada, 
definindo sensibilidade e especificidade de 100%. 
A ausência de dilatação da ACD nos casos de 
origem anômala da ACE pode ocorrer apenas nos 
casos onde existe hipertensão pulmonar associada 
a outro defeito intracardíaco e, portanto, o fluxo 
coronariano na ACE se mantém adequado.
Oberhoffer et al99, em 1989, estudaram o 
diâmetro das ACs em 100 crianças sem doença 

cardíaca pela ecocardiografia bidimensional com 
idade variando de um dia a 17 anos.  As medidas 
dos diâmetros das ACs foram correlacionadas 
com peso, estatura e superfície corpórea. Os 
resultados mostraram que o diâmetro das ACs 
variou de 1 mm em recém-nascidos a 4,5 mm nos 
adolescentes e a melhor correlação linear foi com 
a estatura; no entanto, a variação da estatura é 
relativamente pequena nos recém-nascidos.
Davis et al100 realizaram estudo retrospectivo em 
2388 crianças e adolescentes com idade de um 
dia de vida a 21 anos  com análise  da origem 
proximal das ACs pela ecocardiografia bidimen-
sional. Estes pacientes haviam sido encaminhados 
para avaliação cardíaca por apresentarem sopros 
ou para estudo funcional cardíaco. Neste grupo, 
quatro (0,17%) tiveram diagnóstico de origem 
anômala das ACs sendo dois com origem anômala 
de ACE do seio coronariano direito (15 e 18 anos 
de idade) e dois com origem anômala da ACD 
do seio coronariano esquerdo (18 dias de vida e 
12 anos de idade). Nenhum dos pacientes diag-
nosticados apresentava sintomas específicos para 
a anomalia coronariana encontrada. Os autores 
concluíram que a identificação da origem das 
ACs deveria fazer parte da rotina de todo exame 
ecocardiográfico.
Clouse et al101 estudaram a capacidade do 
ecocardiograma em visibilizar as ACs durante 
exame de rotina em crianças. Foram estudados 
100 indivíduos sem cardiopatias significativas 
com idade variando de 3 dias a 21 anos (média 
de 13,8 ± 6,4 anos) encaminhados por motivos 
variados ao laboratório de ecocardiografia. A ACD 
foi identificada em 96% dos pacientes e a ACE 
em 98%. A localização da origem das ACs foi 
estabelecida tendo como referência a posição das 
horas com o observador de frente para um relógio 
na posição paraesternal eixo curto. Desta forma a 
origem mais comumente descrita da ACE foi às 
15:30 horas e da ACD às 11 horas. Neste estudo, 
quatro anomalias das ACs foram encontradas; em 
duas, a ACD originava-se do seio coronariano 
esquerdo; em uma, a Cx originava-se da ACD 
e, em outra, havia uma fístula da ACE para a 
artéria pulmonar. Também foram relatadas cinco 
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alterações consideradas variações da normalidade: 
em três o ramo intermédio, em uma a artéria 
coronária descendente posterior tinha origem 
na ACX e em outra o ramo sinusal tinha origem 
da ACE. Os autores descreveram, portanto, uma 
prevalência de 4% de alterações das artérias 
coronarianas nesta amostra e 2% considerando-
se apenas as anomalias com significado clínico 
potencial. Comentaram que a maior prevalência 
encontrada em relação a outros estudos descritos 
é, provavelmente, devido a análise prospectiva 
dentro de um protocolo de avaliação criteriosa 
das ACs, o que aumenta a chance de detecção 
de anomalias. Uma das limitações encontradas 
para a visibilização das ACs ao ecocardiograma é 
o tamanho do paciente. Quanto maior o paciente 
menor a freqüência do transdutor para penetração 
adequada do ultra-som o que torna a visibilização 
de detalhes e de estruturas pequenas como as 
ACs, mais difícil. Os autores concluíram que a 
análise das ACs deve ser incorporada nos exames 
ecocardiográficos de rotina. Nas crianças maiores 
e nos adultos, a ecocardiografia transesofágica 
pode ser utilizada como uma técnica não invasiva 
que permite a avaliação anatômica dos óstios 
coronarianos e a porção proximal das ACs, além 
da análise funcional pela velocidade do fluxo 
pelo Doppler102,103. Na faixa etária pediátrica a 
janela acústica é usualmente boa, o que permite 
a definição, pela ecocardiografia transtorácica, da 
origem e do trajeto proximal das artérias coro-
nárias. Nos adolescentes e adultos a progressiva 
calcificação dos ossos das costelas e o aumento da 
caixa torácica dificulta a visibilização104.
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