326

Relato de Caso

Origem Anomala da Artéria Coronaria Esquerda do Tronco Pulmonar
em Crianca de Sete Meses: Papel do Strain Miocardico apos Oito
Anos de Acompanhamento

Anomalous Origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Trunk in a Seven-months Baby: Role of Myocardial
Strain after Eight Years Follow-up
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Resumo

Dentre algumas doencas descritas na literatura, a origem anémala da artéria coronariana esquerda é uma das causas de insuficiéncia
cardiaca e isquemia miocardica nos primeiros meses de vida. Neste relato, apresentamos caso de uma crianca que aos sete meses,
quando em franca insuficiéncia cardiaca, foi submetida a um ecocardiograma que evidenciou tronco da artéria coronariana esquerda
com origem na artéria pulmonar e fluxo reverso nessa artéria a0 mapeamento de fluxo em cores. Submetida a cirurgia corretiva

com sucesso, foi seguida por oito anos, evoluindo com fibrose do misculo papilar e consequente insuficiéncia mitral moderada.

Palavras-chave: Cardiopatias Congénitas; Insuficiéncia Cardiaca; Isquemia Miocardica; Anomalias dos Vasos Coronarianos;
Artéria Pulmonar/anormalidades; Ecocardiografia/diagnéstico.

Abstract

Among some pathologies described in the literature, the anomalous origin of the left coronary artery is a cause of heart failure and myocardial
ischemia in the early months of life. Here we report a case of a child who at seven months, when in open heart failure underwent echocardiography
showed that the left main coronary artery originating from the pulmonary artery and reverse flow in this artery flow mapping in color. Underwent
corrective surgery has successfully been followed for eight years, evolving with papillary muscle fibrosis and moderate mitral regurgitation.
Keywords: Heart Defects, Congenital; Heart Failure; Myocardial Ischemia; Coronary Vessel Anomalies; Pulmonary Artery/abnormalities; Echocar-

diography/diagnosis.

Introducao

A anomalia da corondria esquerda é de origem congénita
rara, geralmente diagnosticada no primeiro més de vida, pois
a crianca evolui com sintomas de insuficiéncia cardiaca e
alteragoes eletrocardiograficas e ecocardiograficas de isquemia
miocéardica'. Na auséncia de tratamento e de uma circulagao
colateral adequada, a maioria das criancas, cerca de 90%,

morre em seu primeiro ano de vida. J& na presenca de uma
rede colateral extensa os pacientes podem chegar a fase adulta.
Existem casos relatados de adultos pouco sintométicos?.

Uma vez detectada, a cirurgia de revascularizagao
miocérdica deve ser recomendada em razao da alta incidéncia
de morte stbita, cardiomiopatia, isquemia e arritmias associada
a essa anomalia.
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Apresentaremos um caso em que o diagndstico ocorreu
tardiamente aos sete meses com a crianga em franca insuficiéncia
cardiaca, corrigido cirurgicamente pela técnica de Takeuchi e com
posterior acompanhamento evolutivo de oito anos.
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LGZ, sexo feminino, sete meses de idade, com quadro
clinico de ICC e sem diagnéstico prévio de qualquer doenca.

Ao ecocardiograma foram observadas dilatagao e
disfungao sistélica importantes do ventriculo esquerdo
e dilatagdo leve do étrio esquerdo com incompeténcia
mitral moderada.

Observou-se artéria coronariana direita com origem
normal no seio de Valsalva coronariano direito e o tronco
da coronéria esquerda com origem na artéria pulmonar
(Figura 1-A). Ao mapeamento de fluxo em cores observou-
se fluxo reverso na artéria coronariana esquerda (Figura 1-B).

Apbs o diagndstico, a crianga foi submetida a corregdo cirdrgica
pela técnica de Takeuchi, que consiste na criacdo de uma janela
aortopulmonar conectando o 6stio da artéria coronariana
esquerda com a aorta’. A crianga evoluiu com melhora progressiva
dos sintomas e das alteragoes ecocardiogréficas. Cerca de seis
meses apos a cirurgia a fungdo ventricular estava praticamente
normalizada e a valva mitral apresentava apenas discreto escape.
Era possivel observar discreto gradiente no interior do tronco
pulmonar de 29,5 mmHg ao Doppler (Figura 2B). Durante toda
sua evolugdo a fungao ventricular se manteve preservada, mas o
refluxo mitral foi se tornando mais pronunciado.

Apés oito anos de evolugdo, a crianca encontra-se em
classe funcional I da NYHA e com funcdo sist6lica normal e
incompeténcia mitral leve a moderada (Figura 2D).

No dltimo estudo ecocardiografico o musculo papilar
posteromedial apresentou refringéncia aumentada sugerindo
fibrose (Figura 2C) e o estudo da fungao sistélica com a técnica
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Figura 1 - (A) Artéria coronariana esquerda (e seus ramos) com origem na artéria pulmonar (Filme 1). (B) Mapeamento de fluxo em cores evidenciando fluxo reverso na coronéria

esquerda. (C) Corte paraesternal longitudinal mostrando dilatagéo importante do ventriculo esquerdo (e disfuncéo sistolica importante no Filme 2). (D) Doppler pulsétil do fluxo reverso

da artéria coronariana esquerda. AE = atrio esquerdo; Ao = aorta; Cx = artéria circunflexa; DA = artéria descendente anterior; AP = artéria pulmonar; VD = ventriculo direito; VE =

ventriculo esquerdo.
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Figura 2 — Pés-operatorio tardio. (A) Fluxo turbulento na artéria pulmonar pela cirurgia de Takeuchi. (B) Doppler continuo mostrando gradiente sistélico maximo pulmonar de 29,5 mmHg.
(C) Corte apical de quatro camaras evidenciando musculo papilar posteromedial bastante refringente. (D) Mesmo corte mostrando refluxo mitral ao mapeamento de fluxo em cores.

do speckle tracking para avaliagao da deformidade miocardica
(strain bidimensional) demonstrou deformidade diminuida na
regido média da parede inferior (Figura 3B).

Discussao

A origem andémala da artéria coronariana esquerda foi
descrita pela primeira vez por Brooks* em 1886. Em 1933
foi entao chamada de Bland-White-Carland Syndrome, por
Bland et al.®. Nessa sindrome clinica a corondria esquerda
usualmente nasce da parede lateral ou posterior do tronco
da artéria pulmonar. Apés o nascimento da crianga ocorre
aumento da resisténcia vascular pulmonar e da pressao da
artéria pulmonar, o que provoca um fluxo dessaturado da artéria
pulmonar para a corondria esquerda. Em alguns casos aparece
uma rede de colaterais da corondria direita para a esquerda,
invertendo assim o fluxo gradualmente. Caso esse sistema de
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colaterais se desenvolva satisfatoriamente pode-se visibilizar
ao ecocardiograma shunt esquerda-direita dentro da artéria
pulmonar, resultando em um fenémeno de roubo de fluxo das
artérias coronarianas e isquemia miocardica tardia.

Existem vdrios sinais indiretos que podem sem observados
ao ecocardiograma com a evolugdo da doenca. Dentre eles,
a miocardiopatia dilatada e a dilatagao da origem da artéria
coronariana direita. Ao Doppler colorido pode-se observar
um fluxo diastélico turbulento no local da conexao entre as
duas artérias. Ainda no mapeamento de fluxo em cores é
possivel visibilizar um fluxo retrégrado na artéria coronariana
esquerda (Figura 1B).

Feito o diagndstico, o tratamento deverd ser realizado o mais
precocemente possivel e as opgdes sdo: reimplante direto da
artéria coronariana esquerda, uso de anastomoses e a criagao
de tdneis intrapulmonares (técnica de Takeuchi).
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Atualmente a cirurgia de Takeuchi e a reimplantagdo direta
da ACE tornaram-se rotineiras, sao procedimentos com baixa
mortalidade e com excelente resultado em longo prazo, como
no caso deste relato apresentado que, apesar do diagnéstico
tardio, a crianga teve uma evolucao clinica satisfatoria, sem
intercorréncias, apenas com discreto gradiente no interior do
tronco pulmonar frequentemente observado nesses casos®®.

A paciente mostrou evolugao favoravel da fungao ventricular
global; entretanto, com a suspeita de fibrose de mdsculo papilar
ao eco bidimensional, foi realizado estudo com speckle tracking

para avaliacao da deformidade regional que confirmou o valor
diminuido do strain miocardico na regiao média da parede
inferior (13,85%). Interpretamos esse achado como uma sequela
decorrente aos vérios meses de isquemia a que esse miocardio
foi submetido até o diagnéstico inicial.

A utilizagdo das novas técnicas ecocardiogréficas (strain
bidimensional) pode ser (til na avaliagdo mais detalhada da
funcao miocardica regional e confirmar pequenas alteragdes da
contratilidade miocdrdica suspeitadas ao estudo bidimensional,
mesmo na auséncia de disfuncao sistélica global®.

11 MAY 2011 22:17:03
C21 JUuL 2010 15:32
G STRAIN RATE [1/5] b

11 MAY 2011 22:04:35
C21 JUL 2010 15:32

=
V]
]
| |

Figura 3 - (A) Mapa do strain rate a0 modo M (sup-esq), modo bidimensional (inf-esq) e curvas de strain e strain rate (dir). (B) Curvas de strain mostrando, em destaque, a

deformidade diminuida (13,85%) no segmento médio da parede inferior (curva roxa).
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