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Parada Cardiorrespiratoria em Paciente com Sindrome de ALCAPA.

Relato de Caso

Cardiac Arrest in Pacient with ALCAPA Syndrome. Case Report

Vivian Gamalho Pereira’, Luis Alberto Batista Peres’?, Flavio Luis Pereira’
Centro Universitdrio da Fundagao Assis Gurgacz, Cascavel, PR," Universidade Estadual do Oeste do Parand, Cascavel, PR,? Hospital Policlinica
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Introducao

Asindrome de ALCAPA, também conhecida como sindrome
de Bland-Altman-Garland é uma anomalia coronariana rara, na
qual a artéria corondria esquerda apresenta origem anémala
a partir da Artéria Pulmonar (AP). Estdo descritas duas formas
de sindrome de ALCAPA: a forma infantil e a adulta. A forma
infantil é a mais sintomdtica e 90% dos pacientes vao a ébito nos
primeiros meses de vida, enquanto a forma adulta é caracterizada
pela formagao de um sistema colateral entre as Artérias Coronaria
Direita (ACD) e Coronaria Esquerda (ACE), com um mecanismo
de compensacdo do volume do shunt em graus variaveis.
A forma adulta tende a ser assintomética, podendo haver
descompensagao da circulacao colateral, levando a isquemia.

Apresentamos o relato de um caso de sindrome de ALCAPA em
paciente do sexo feminino, com 28 anos de idade, que apresentou
episédio de Parada Cardiorrespiratéria (PCR), permanecendo 33
dias internada em unidade de terapia intensiva.’

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 28 anos de idade, admitida em
pronto-socorro apds PCR, onde foi reanimada por 22 minutos
e encaminhada para a Unidade de Terapia Intensiva (UTI). Foi
mantida sedada, em ventilagdio mecéanica invasiva, e evoluiu
com instabilidade hemodinamica grave dependente de Drogas
Vasoativas (DVA). Exame pulmonar mostrou murmirio vesicular
reduzido nas bases, em ventilagio mecanica com frequéncia
respiratéria de 16rpm, Pressdo Expiratéria Positiva Final (PEEP) 5
cmH, O, Fracdo Inspirada de Oxigénio (FiO,) de 40%. J4 0 exame
cardiovascular mostrou frequéncia cardiaca de 76 bpm, com
Pressao Arterial Media (PAM) de 85mmHg, dependente de DVA,
ritmo sinusal, com sopro sistélico em foco mitral (2+). No exame
abdominal, encontramos abdome distendido, timpanico e com
ruidos hidrodereos reduzidos. Membros inferiores sem edemas e
pulsos palpéveis bilateralmente. Histéria de prolapso da vélvula
mitral em uso de metoprolol 25 mgao dia. Exames laboratoriais
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revelaram hematdcrito 41,50%, hemoglobina 13,80 g/dL,
leucécitos 11.000/mm3, plaquetas 125.000/mm?, creatinina
de 1,98 mg/dL, potéssio 4,0 mEg/L, sédio 141 mEq/L, Peptideo
Natriurético do Tipo B (BNP) 1080,3 pg/mL, troponina | 1,564
ng/mL, creatinofosfoquinase fragaio MB 109,01 U/L, gasometria
arterial normal e parcial de urina sem particularidades.

Ao eletrocardiograma, paciente apresentou ritmo sinusal, sinais
sugestivos de hipertrofia de ventriculo esquerdo e alteragoes de
repolarizagao ventricular em parede lateral alta. Quanto aos exames
de imagem, a radiografia de térax mostrou infiltrado em bases
pulmonares; posteriormente, foram encontradas opacificacao peri-
hilar direita e congestdo pulmonar bilateral. No ecocardiograma
transtordcico, paciente apresentou disfuncao discreta do ventriculo
esquerdo (fragao de ejecdo de 54%, pelo método de Teichholz),
auséncia de hiperrefringéncia de misculos papilares e derrame
pericardico em paredes inferior, posterior e lateral do ventriculo
esquerdo, além de prolapso de valva mitral com refluxo moderado
a importante. A tomografia de térax mostrou padrao misto de
Sindrome da Angustia Respiratéria Aguda (SARA), e a ressonancia
magnética cardiaca nao evidenciou alteragdes.

Permaneceu na UTl em ventilagao mecanica com PEEP e FiO,
elevados, sendo posteriormente traqueostomizada. Apresentou
quadros repetitivos de pneumonia nosocomial, com evolucao
para SARA. Teve como intercorréncias na evolugao edema agudo
de pulmao e choque séptico. Foi tratada com diversos esquemas
antibidticos e fez uso de DVA durante a internacao.

Ap0s alguns dias de evolugao, paciente apresentou melhora
hemodinamica e da relagdo Pressao Parcial de Oxigenio/Fragao
Inspirada de Oxigénio (PaO,/FiO,), sendo iniciado o desmame
das DVA e da ventilacdo mecanica. Apés 4 dias em ventilagao
espontanea, foi feito o implante de cardiodesfibrilador
implantével, como prevencgao primaria de morte stbita.

Ap6s 33 dias internada, recebeu alta da UTI. Foi realizada
angiotomografia de coronarias como avaliagao operatéria para
a corregao da insuficiéncia mitral, previamente diagnosticada
pelo ecocardiograma, sendo feito o diagnéstico incidental da
origem anoémala de coronaria. Meses depois, foi encaminhada
para procedimento cirlirgico em outro servico, onde foi a
6bito no transoperatorio.

Discussao

Relatamos um caso de paciente sem diagnéstico prévio
de sindrome de ALCAPA, admitida em UTI apés PCR,
apresentando muiltiplas complicagdes na evolucao, recebendo
alta apds 33 de internamento. Paciente evoluiu a 6bito no
transoperatério da cirurgia para correcao da anomalia de
coronaria, ap6s alguns meses de diagnéstico.
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Figura 1 - Reconstrugéo de angiotomografia de corondrias em 3D indicando tronco de artéria pulmonar (TP) dando origem a tronco de artéria coronaria esquerda (TCE).
Ao lado, é possivel identificar a artéria aorta dando origem a artéria coronaria direita (ACD).

Figura 2 — Reconstrugées de angiotomografia de coronérias em 3D indicando TP dando origem a TCE, do qual saem a artéria descendente anterior (ADA) e a artéria

circunflexa (ACX).

A sindrome de ALCAPA é uma anomalia coronariana
rara, com incidéncia de um em 300 mil nascidos vivos.
E descrita como de origem anémala da ACE a partir da
AP, sendo considerada anomalia de origem de trajeto.
Em geral, a sindrome de ALCAPA ocorre isoladamente,
mas existem raros casos em que ocorre em conjunto com
outras patologias congénitas. Estdo descritas duas formas de
sindrome de ALCAPA: a infantil e a adulta. A forma infantil
€ mais comum e sintomdtica, com a presenga de angina
(sinalizada pela irritagdo do neonato), palidez, sudorese e
dispneia, apresentando alta taxa de mortalidade. Ja a forma
adulta apresenta clinica que pode variar de assintomatica (por
compensagao de colaterais entre a ACD e a ACE) e sintomatica
(por falha da compensagao das colaterais).’**

Os exames de imagem de escolha sdo a Tomografia
Computadorizada Multislice (TCMS) e a Ressonancia

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2020;33(1):e000RC52

Magnética (RM) do coragdo. A TCMS permite a visualizagao
da morfologia direta e das variagbes anatomicas, o que
também poderia ser identificado pela RM ou por angiografia,
porém de forma menos precisa. A RM é utilizada com o
intuito de fazer uma avaliacdo mais funcional, podendo
identificar o fluxo inverso na ACE. Outro exame de suma
importancia, sobretudo na forma infantil, é o ecocardiograma
bidimensional, o qual apresenta critérios bem estabelecidos
para o diagnostico de sindrome de ALCAPA, sendo eles
identificagao de ACD dilatada, fluxo de Doppler retrégrado
da ACE para AP e fluxo colateral proveniente do fluxo septal.
A coronariografia também pode ser utilizada e requer trés
critérios para confirmar a sindrome de ALCAPA, sendo eles
fluxo retrégrado da ACE, ACE com origem no tronco da AP e
auséncia de origem adrtica da ACE. Provas funcionais, como a
cintilografia miocardica e a monitorizagdo com Holter, devem
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Figura 3 - Reconstrugbes de angiotomografia de coronarias em 3D indicando TP originando TCE.

ser realizadas com periodicidade anual em qualquer adulto
portador de ALCAPA, mesmo na auséncia de sintomas.>**>”

A abordagem terapéutica divide-se em nao cirdrgica e
cirdrgica. A primeira engloba o uso de betabloqueadores
para redugao da isquemia e a reducdo do esforgo fisico
realizado pelo paciente para diminuir o trabalho do
miocardio. Entretanto, este nao é um tratamento consensual.
A abordagem cirtrgica mais utilizada consiste em reparar
a anatomia, reimplantando a ACE na aorta ascendente.
O transplante cardiaco esta indicado para pacientes que
apresentem disfuncao cardiaca severa, contraindicando a
técnica cirdrgica normalmente utilizada.>®

No caso aqui descrito, a apresentacao clinica foi
assintomdtica até a vida adulta, na qual a paciente apresentou
PCR stbita. O diagnéstico foi feito a partir de achado na
angiotomografia de corondrias, a qual foi realizada como
exame pré-operatorio para corregao da insuficiéncia mitral,
previamente vista no ecocardiograma. O tratamento inicial
foi com o uso de betabloqueador, o qual foi indicado devido
a um prolapso da vélvula mitral, sendo proposto tratamento
cirdrgico apds o diagndstico de sindrome de ALCAPA.

Recentemente, houve melhora no prognéstico dos pacientes
com ALCAPA, devido ao diagnéstico precoce feito por exames
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de imagem e ao aprimoramento das técnicas cirdrgicas. O
éxito dos procedimentos cirtirgicos varia conforme a condicao
miocardica no momento do diagnéstico e da repercussao
clinica do paciente. Quanto mais tardio o diagndstico, maiores
as chances de dano miocardico causado pela isquemia e de
disfuncao ventricular e regurgitacao mitral — achados que
podem ter impacto significante no progndstico desses pacientes.”

Relatamos o caso de uma paciente adulta, do sexo feminino,
com sindrome de ALCAPA diagnosticada tardiamente apds
PCR, com recuperagao e posterior 6bito durante abordagem
cirdrgica corretiva.
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