Residéncia P Pediatrica

de pediatria Publicagdo Oficial da Sociedade Brasileira de Pediatria

Data de Submiss3o: 18/06/2017
Data de Aprovagdo: 16/10/2017

RELATOS DE CASO

Origem andmala da artéria coronaria esquerda a partir da artéria
pulmonar - Relato de Caso

Anomalous origin of the left coronary artery from pulmonary artery - Case report

Angélica Luciana Nau', Alan Fernandes Strapasson?, Guilherme da Silva Martins?, Cristiane Nogueira Binotto®

Resumo

Palavras-chave:

| el EEEORIEREN]  Introdugdo: Origem andmala da artéria corondria esquerda (ALCAPA) é defeito cardiaco raro, que provoca isquemia
Lactente, do miocardio e cardiomiopatia. Relato do caso: lactente masculino, 7 meses, déficit pondero-estatural, palidez,
Doenca das Corondrias. sudorese e irritabilidade, além de sopro sistélico em area mitral. Ecocardiograma revelou origem anémala da coronaria
esquerda a partir da pulmonar, e cateterismo cardiaco corroborou o diagndstico. Foi submetido a corregdo cirurgica,
com boa evolugdo pos-operatoria. Discussdo: ALCAPA tem dificil diagndstico. Normalmente, se manifesta até 2
meses de idade, mas os sintomas podem ser mal interpretados e a doenga subdiagnosticada. O eletrocardiograma
pode mostrar alteragées no segmento ST ou onda Q, sugestivos de infarto agudo do miocardio. Diagndstico pode ser
feito por ecocardiograma bidimensional, com visualizagdo direta da origem anormal da artéria coronaria esquerda,
associado ao estudo hemodinamico. Tratamento é cirdrgico, com reimplante da artéria corondria na aorta e, em
geral, a evolugdo é satisfatoria.

Keywords: Abstract

Heart Defects, Introduction: Anomalous origin of the left coronary artery (ALCAPA) is a rare cardiac defect, which causes myocardial
Congenital, ischemia and cardiomyopathy. Case report: male, 7 months, failure to thrive, pallor, sweating, irritability, and systolic
Infant, murmur in the mitral area. Echocardiogram revealed anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary
Coronary Disease. artery, and cardiac catheterization corroborated the diagnosis. The child was submitted to surgical correction, with good
postoperative evolution. Discussion: ALCAPA has difficult diagnosis. It usually manifests before 2 months of age, but the
symptoms can be misinterpreted and the disease underdiagnosed. The electrocardiogram may show changes in the ST
segment or Q wave, suggestive of acute myocardial ischemia. Diagnosis can be made by two-dimensional echocardiogram,
with direct visualization of the abnormal origin of the left coronary artery, associated with the hemodynamic study.
Treatment is surgical, with redeployment of the coronary artery in the aorta, and in general, the evolution is satisfactory.
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INTRODUGAO

Origem an6mala da artéria coronaria esquerda a partir
da artéria pulmonar (anomalous left coronary artery from
the pulmonary artery - ALCAPA), também conhecida como
sindrome de Bland-White-Garland?, é um defeito cardiaco
raro, presente em 0,25-0,5% dos pacientes com cardiopatias
congénitas, que provoca isquemia do miocardio, podendo ser
progressiva e resultar em cardiomiopatia isquémica, com in-
suficiéncia cardiaca congestiva se manifestando normalmente
nos primeiros 2 meses de vida2. Pode ocorrer de forma isolada
ou estar associada a outros defeitos como ducto arterioso
patente, defeito do septo atrioventricular, tetralogia de Fallot
e coarctacdo da aorta’.

A artéria coronaria anormal possui uma relativa baixa
pressdo de perfusdo miocardica e baixo teor de oxigénio decor-
rente de sua origem na artéria pulmonar. Com a transicdo para
a circulagdo extrauterina apds o nascimento, vasos colaterais
sequestram sangue do miorcadio para a artéria pulmonar,
levando a um shunt esquerda-direita, isquemia, disfuncédo
miocardica e, ndo raro, ébito neonatal?.

O objetivo deste relato é descrever o caso de um lac-
tente masculino, com diagndstico de ALCAPA, assim como seu
desfecho, relacionando-o com a literatura.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 7 meses de idade, com histdria de
déficit pondero-estatural desde os 5 meses de idade. Em con-
sulta de rotina com o pediatra, foi auscultado ritmo cardiaco
irregular, quando entdo foi suspeitado de cardiopatia. Pais
notavam palidez, sudorese intensa e irritabilidade; negavam
outros sintomas. A histéria patoldgica pregressa ndo continha
informagdes relevantes — os pais negavam comorbidades, ci-
rurgias prévias, uso de medicagdes ou internagdes. Esquema
vacinal completo, histdria alimentar e desenvolvimento neu-
ropsicomotor adequados a idade. Antecedentes obstétricos:
mae GlI Pl Al, aborto espontaneo no segundo més de gestagao
anterior. Mae realizou 7 consultas de pré-natal com 7 ecogra-
fias e uma ecografia morfoldgica. Paciente nascido a termo,
peso adequado a idade gestacional, parto cesarea devido
apresentagdo pélvica, APGAR 10/10. Alta com 48 horas sem
intercorréncias. A histéria familiar ndo revelava algo relevante
para o caso em questdo.

O exame fisico inicial revelou peso de 6.900 g (abaixo
do percentil 5 para a idade), FC: 134 bpm, FR: 26 irpm, tem-
peratura: 37,4 °C, saturagdo de oxigénio de 96% em ar am-
biente, bom estado geral, normocorado, aciandtico, hidratado
e afebril. Pressdo arterial ndo aferida na primeira avaliagao.
A ausculta cardiaca, as bulhas cardiacas eram ritmicas e nor-
mofonéticas, sem bulhas acessérias, com sopro sistélico de
1+/6+ em area mitral. Figado palpavel a 2 cm do rebordo costal
direito. Auséncia de edema de membros. Demais aspectos
encontravam-se normais.
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Foram realizados: radiografia de térax, que mostrou au-
mento global da drea cardiaca em razdo das cavidades esquer-
das e pulmdes com transparéncia normal; eletrocardiograma,
que evidenciou ritmo sinusal com sobrecarga de ventriculo
esquerdo, alteragdes difusas da repolarizagdo ventricular e
onda Q profunda em D1 e AVL; ecocardiograma, que revelou
origem andmala da corondria esquerda a partir da pulmonar
(corondria direita dilatada), miocardiopatia dilatada, disfungao
sistolica moderada do ventriculo esquerdo, cdmaras esquerdas
aumentadas e insuficiéncia mitral importante (Figura 1). Exa-
mes laboratoriais revelaram anemia hipocromica e microcitica,
leucocitose de 18.839 cél/uL (diferencial sem particularidades)
e velocidade de hemossedimentagdo (VHS) de 18 mm/1 h. A
CK-MB apresentou valor normal (18,00 U/L). Demais exames,
incluindo contagem de plaquetas, proteina C reativa, enzimas
hepaticas, funcdo hepatica e renal e eletrdlitos, dentro da
normalidade.

Ap0ds o diagndstico ecocardiografico, foram iniciados
carvedilol (0,03 mg/kg/dia), captopril (0,78 mg/kg/dia) e fu-
rosemida (1 mg/kg/dia), e solicitado estudo hemodindmico,
que evidenciou origem an6mala da artéria coronaria esquerda
a partir da artéria pulmonar (Figura 2). No 42 dia de hospitali-
zacdo, foi iniciado digoxina, 0,01 mg/kg/dia, e iniciado preparo
de estabilizacdo do paciente, que se encontrava em crise de
broncoespasmo, para cirurgia. No 132 dia de hospitalizagao foi
realizado o procedimento de reimplante da artéria coronaria
esquerda na artéria aorta, com patch de pericérdio autdlogo,
devido a tronco curto de artéria pulmonar, e plastia de valva
mitral. Foi encaminhado a Unidade de Terapia Intensiva Car-
diaca para a estabilizagdo pds-cirurgica. Eletrocardiograma
pds-operatdrio normal e ecocardiograma mostrou insuficiéncia
mitral residual leve, camaras esquerdas aumentadas, disfuncdo
sistolica leve do ventriculo esquerdo (fragdo de ejegdo de 28%).
Evoluiu satisfatoriamente e foi extubado apds 5 dias. Recebeu
alta para enfermaria apds 9 dias de pds-operatdrio, com pres-
cricdo de digoxina, furosemida, enalapril e espironolactona,
e evoluiu com melhora progressiva da fungdo cardiaca. Alta
hospitalar apds 14 dias da cirurgia.

Figura 1. Ecocardiograma bidimensional: miocardiopatia dilatada do
ventriculo.



Figura 2. Cateterismo cardiaco evidencia artéria coronaria esquerda com
origem a partir da artéria pulmonar.

DISCUSSAO

Asindrome de ALCAPA (anomalous left coronary artery
from the pulmonary artery) é de dificil diagnéstico, e deve ser
suspeitada em criangas com miocardiopatia dilatada®. Cerca
de 85% dos casos se manifestam até os 2 meses de idade,
porém os sintomas podem ser mal interpretados e a doenga
subdiagnosticada®. Normalmente, o paciente apresenta sinais
de choque e o exame fisico revela ritmo de galope ou sopro
de regurgitagdo mitral, devido a disfung¢do do musculo papilar
decorrente da isquemia do miocdrdio. Um sopro continuo que
sugere persisténcia do canal arterial, com fluxo da aorta paraa
artéria pulmonar (shunt esquerda-direita) pode ser indicativo
de fluxo pelas artérias colaterais?.

As manifestagdes clinicas apresentadas pelo nosso pa-
ciente, como sudorese, palidez, irritabilidade, choro intenso e
baixo ganho ponderal, sdo as mesmas descritas na literatura, e
estdo correlacionadas ao shunt esquerda-direita e consequen-
te insuficiéncia cardiaca por disfungdo ventricular, regurgita-
¢do mitral, infarto do miocérdio e disritmias malignas®*>7, E
importante observar que alguns pacientes apresentam sopro
sistdlico devido a insuficiéncia mitral causada por ma perfusdo
valvar, e este achado, como no caso do paciente em questdo,
pode ser o sinal clinico de suspeigdo e motivo de encaminha-
mento para investiga¢do junto ao cardiologista’.

Exames diagndsticos complementares incluem radio-
grafia de térax, eletrocardiograma, ecocardiograma e catete-
rismo cardiaco, sendo que o padrdo-ouro é a angiografia das
coronarias® Os achados de cardiomegalia e tragado eletrocar-
diografico de infarto agudo do miocardio, com alteragdes no
segmento ST ou onda Q em DI, AVL, V5 e V6, sdo sugestivos®.
Em criangas, o diagndstico normalmente pode ser feito por
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ecocardiograma bidimensional com visualizagdo direta da
origem anormal da artéria coronaria esquerda e fluxo retré-
grado para a artéria pulmonar, além de regurgitacdo mitral e
aumento da ecogenicidade dos musculos papilares da valva
mitral®. Ecocardiograma também é um exame indispensavel
na avaliacdo da fracdo de ejecdo, especialmente na evolucdo
pdés-operatoria®. Outros exames sdo a angiotomografia e
angiorressonancia magnética das coronarias, que, na pratica,
cedem lugar ao estudo hemodinamico na avaliagdo do pacien-
tel®. Enzimas miocardicas, como CKMB ou troponina, podem
estar aumentadas, porém ndo tém papel diagndsticol°.

A doenga requer tratamento cirdrgico que restabeleca o
fluxo de sangue oxigenado para o miocardio. O procedimento
de escolha consiste em reimplantar a coronaria na aorta®. A
plastia da valva mitral pode ser realizada no mesmo tempo ci-
rargico, sendo inclusive recomendada, uma vez que o paciente
apresenta disfungdo valvar?. Outras opgées incluem realizar
uma tunelizagdo da artéria coronaria para a aorta (reparo de
Takeuchi) ou, ainda, realizar um bypass aorto-coronario com
artéria mamaria interna ou veia safena!®!!, Estima-se que a
mortalidade cirdrgica seja menor que 5-10%. O prognéstico,
frequentemente, é excelente apds a reimplantacdo da artéria
coronaria esquerda anémala®.

No pré-operatdrio, os pacientes sao estabilizados
com diuréticos e, eventualmente, com agentes inotrdpicos e
anti-hipertensivos, além de condutas de rotina como infusdo
de hemocomponentes, conforme a necessidade clinica®. O
manejo pds-operatério deve ser realizado em Unidade de
Terapia Intensiva e, em geral, requer agentes inotrdpicos,
drogas redutoras de pds-carga, diuréticos, além de ventilagao
mecanica>. No pds-operatorio intermediario, existe uma
tendéncia a melhora da fragdo de ejegdo, e o paciente pode
permanecer com insuficiéncia mitral residual leve®. O segui-
mento do paciente deve incluir a avaliagdo periddica da fungdo
ventricular e possivel obstru¢do do reimplante da coronaria®?.

O quadro clinico de insuficiéncia cardiaca congestiva
nos primeiros 1 a 2 meses de vida com sinais de taquicardia,
diaforese e recusa alimentar com baixo ganho ponderal, deve
levar a investigacdo cardioldgica. O diagndstico do paciente em
questdo se deu de forma tardia, uma vez que a falha no reco-
nhecimento clinico precoce desta condi¢do levou ao atraso na
busca ao servigo de referéncia. Mesmo com o estabelecimento
de insuficiéncia cardiaca, o tratamento do paciente com as
técnicas e recomendagdes empregadas na literatura resultou
em um desfecho satisfatério.
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