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INTRODUCAO

Segundo Molossi et al. (2023), as anomalias
das artérias coronarias (ACC) representam um
conjunto diversificado de alteragdes congénitas
que acabam por interferir no desenvolvimento e
no trajeto das artérias responsaveis pela irriga-
¢do do coragdo. Tais alteragcbes podem variar
desde pequenas variagdes anatbmicas, que ge-
ralmente sdo assintomaticas, até defeitos com-
plexos que comprometem significativamente o
fluxo sanguineo coronariano e desencadeiam
sintomas. Ademais, a presenca de ACC au-
menta substancialmente o risco de eventos car-
diovasculares graves, como angina, infarto do
miocardio e, em casos mais severos, morte sU-
bita, especialmente em individuos jovens, uma
vez que, quanto mais jovem menor ¢ a probabi-
lidade de circulacdo colateral e, consequente-
mente, do acometimento da Unica via de suporte
sanguineo.

No que tange a etiologia das ACC, esta é
multifacetada, envolvendo uma complexa inte-
racdo entre fatores genéticos e ambientais,
como, por exemplo, as alteracdes nos genes que
regulam o desenvolvimento embrionario do sis-
tema cardiovascular e podem levar a formacéo
anormal das artérias corondrias. Sob essa l6gica,
também, fatores ambientais, como a exposi¢édo
a substancias toxicas durante a gestacdo, podem
influenciar o desenvolvimento dessas anoma-
lias. Nessa perspectiva a compreensdo dos me-
canismos embrionarios que levam ao desenvol-
vimento das ACC é fundamental para o desen-
volvimento de novas estratégias de diagnostico
e tratamento, haja vista que um diagndstico pre-
coce permite a implementagdo de medidas pre-
ventivas e terapéuticas adequadas, reduzindo
significativamente a morbimortalidade associ-
ada a tais condicdes (SILVA et al., 2019).

Quando analisamos o0 cenario contempora-
neo, houve um avanco significativo nas técni-
cas de imagem, permitindo uma identificacdo
mais precisa e precoce das ACC; com isso, no-
VoS tratamentos, como procedimentos minima-
mente invasivos, também contribuiram para a
melhoria do prognoéstico dos pacientes. Entre-
tanto, ainda ha muito a ser descoberto sobre a
patogénese e a historia natural das ACC, tendo
em vista que a auséncia de diretrizes terapéuti-
cas padronizadas para todas as variantes anato-
micas ressalta a necessidade de mais estudos e
pesquisas clinicas para otimizar a tomada de de-
cisdo e melhorar os resultados para esses paci-
entes. Desse modo, a presente revisdo narrativa
busca contribuir para o avango do conheci-
mento sobre as ACC, fornecendo uma viséo ge-
ral das principais caracteristicas, implicacfes
clinicas e desafios relacionados a essas anoma-
lias (MOLOSSI et al., 2023).

No que concerne ao objetivo deste capitulo,
buscou-se oferecer uma revisdo dos principais
aspectos envolvidos nas variacfes anatdmicas
das artérias coronarias, para tanto, utilizando e
destacando a anatomia e fisiologia comum
(mais prevalente) das artérias coronérias, suas
classificagdes enquanto variagcdes anatdmicas
(tipos de anomalias das artérias coronarias),
suas manifestacdes clinicas, diagndstico e trata-
mento, com intuito de fornecer uma compreen-
séo holistica acerca da tematica.

METODO

O trabalho trata-se de uma revisao narrativa,
por meio de pesquisas nas bases de dados: CA-
PES periodicos, Google Académico, LILACS,
Medline, PubMed e SciELO. O levantamento
foi realizado utilizando os descritores: “Ano-
malias dos Vasos Coronarios”, “Coronary Ves-
sel Anomalies” ¢ “Artérias Coronarias”. Desta
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busca, foram recuperados 17 artigos, posterior-
mente submetidos aos critérios de selecao.

Os critérios de inclusdo foram: artigos nos
idiomas espanhol, inglés e portugués, publica-
dos no periodo de 2014 a 2024 e que abordas-
sem as tematicas propostas para esta pesquisa,
estudos do tipo caso-controle, ensaios clinicos,
meta-analise, revisdo, disponibilizados na inte-
gra, livros e diretrizes.

Os critérios de exclusdo foram: artigos du-
plicados, que ndo abordassem diretamente a
proposta estudada e que ndo atendessem aos de-
mais critérios de inclusdo. Apds os critérios de
selecdo, restaram 14 artigos que foram subme-
tidos a leitura minuciosa para a coleta de dados.
Os resultados foram apresentados de forma des-
critiva, divididos em categorias tematicas abor-
dando: anatomia e fisiologia das artérias coro-
narias, classificacdo das anomalias das artérias
coronérias, manifestac@es clinicas, diagndstico
e tratamento.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Anatomia e fisiologia das artérias coro-
narias

As artérias coronarias circundam a base do
coragdo em disposi¢des associadas a uma “co-
roa”, ressaltando sua denominac¢do que provém
desse formato. Os troncos das coronarias es-
querda e direita sdo os primeiros ramos da por-
¢ao ascendente da artéria aorta, surgindo imedi-
atamente acima de sua origem no ventriculo es-
querdo, posteriormente ao tronco pulmonar,
ademais, seus 0stios estéo localizados proximos
a valva adrtica, que confere importante irriga-
cao durante diastole cardiaca, devido a abertura
dos cuspides que tamponam estes 6stios durante
sistole (MOORE et al., 2014).

A artéria coronaria direita, em 71% dos ca-
sos, tem origem no seio adrtico (seio de Val-

salva) direito, porém, ha variagdes onde sua ori-
gem pode estar localizada na porgdo posterior
(59%), ou na parte média do seio (40%), proje-
tando-se posteriormente ao tronco pulmonar e
percorrendo o sulco coronario entre o atrio e
ventriculo direitos (SILVA et al., 2018).

A artéria, antes de percorrer lateralmente o
atrio direito, emite o ramo denominado de ramo
do nd sinoatrial, responsavel por irrigar o nodo
que d& origem ao inicio do estimulo elétrico do
sistema de conducdo do coracdo. Ademais, ha
outros vasos proximos a esse ramo que irrigam
grande parte do atrio direito, chamados de ra-
mos atriais anteriores, laterais e posteriores,
além de outros que irrigam o cone arterial, de-
nominados de ramos do cone arterial. Apds a
coronéria direita se dirigir até a face diafragma-
tica do coragéo, ela se ramifica em ramo margi-
nal direito, irrigando o ventriculo direito em sua
face lateral e inferior. A artéria continua em di-
recdo ao sulco interventricular posterior e ao
apice do coracdo, ramificando-se em ramo in-
terventricular posterior ou descendente poste-
rior, caracterizando, assim, uma dominéancia co-
ronaria direita, em 70% dos casos, onde a coro-
naria direita faz maior parte da irrigagdo cardi-
aca por dar origem a esta ramificacdo. Esse
ramo é o maior da artéria coronaria direita e ir-
riga a face diafragmaética de ambos os ventricu-
los, além de um tergo posterior do septo inter-
ventricular, contribuindo ndo apenas para 0
septo que separa as camaras cardiacas, mas ao
sistema de conducdo do coragdo. Por fim, em
sua porcao terminal, nos casos de dominancia
coronaria direita, o ramo interventricular poste-
rior faz anastomose com o ramo interventricular
anterior da artéria coronaria esquerda (MOORE
etal., 2014).

A artéria coronaria esquerda surge no seio
aortico esquerdo, na parte ascendente da aorta,
na borda livre da vélvula (48% dos casos),

acimada borda livre da valvula (34% dos casos)
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ao menos frequentemente, abaixo da borda (18%

dos casos), e no seu trajeto posteriormente ao
tronco pulmonar, bifurca-se dando origem ao
ramo interventricular anterior e circunflexo. O
ramo interventricular anterior circunda a mar-
gem esquerda do tronco pulmonar e segue em
trajeto descendente no sulco interventricular
anterior, até o apice do coracgdo originando ra-
mos para o cone arterial e 0s ramos interventri-
culares septais no ventriculo direito e os laterais
no ventriculo esquerdo. O ramo circunflexo
percorre 0 sulco coronario para a esquerda e se-
gue para a face diafragmatica do coracdo, dis-

tribuindo-se entre o atrio e ventriculo esquerdos.

Quando alcanca o sulco interventricular poste-
rior da origem a artéria interventricular poste-
rior. Sua principal ramificacdo é o ramo ventri-
cular esquerdo que irriga todo o ventriculo es-
querdo. RamificacBes menores originam a arté-
ria marginal, a intermediaria e a sinoatrial. A
coronéria esquerda irriga tipicamente a maior
parte do ventriculo esquerdo, o atrio esquerdo,
e predominantemente o septo interventricular
anterior, podendo constituir o suprimento pri-
mordial para o sistema de conducao do coracao
(SILVA et al., 2018).

A artéria coronéria esquerda é constituida
por um curto segmento (o tronco), e logo se di-
vide nas artérias descendente anterior e circun-
flexa. A artéria descendente anterior corre pelo
sulco atrioventricular anterior, dando origem a
varios ramos septais perfurantes e diagonais. A
artéria circunflexa transita ao longo do sulco
atrioventricular fornecendo ramos marginais,
atriais, e em 10% dos casos da origem a arteria
descendente posterior, a qual vai até o apice do
coracdo pelo sulco interventricular posterior. A
coronaria esquerda irriga todo o atrio esquerdo,
os dois tercos anteriores do septo interventricu-
lar, a margem esquerda da parede livre do ven-
triculo direito, as paredes anterior e lateral do
ventriculo esquerdo, podendo nutrir a parede

inferior do ventriculo esquerdo (MOORE et al.,
2014).

Sabendo-se que a artéria coronaria esquerda
(ACE) se origina do seio da aorta esquerda da
parte ascendente da aorta. Ressalta-se a impor-
tancia do seu trajeto e das suas ramificagdes no
que tange a nutri¢do do coracdo. Posteriormente,
passa entre a auricula esquerda e o lado es-
querdo do tronco pulmonar e segue no sulco co-
ronario. Em cerca de 40% das pessoas, 0 ramo
do n6 SA origina-se do ramo circunflexo da
ACE e ascende na face posterior do atrio es-
querdo até o n6 SA. Quando entra no sulco co-
rondrio, na extremidade superior do sulco IV
anterior, a ACE divide-se em dois ramos, 0
ramo IV anterior e 0 ramo circunflexo. O ramo
IV anterior segue ao longo do sulco IV até o
apice do coracdo. A seguir, faz a volta ao redor
da margem inferior do coragéo e costuma fazer
anastomose com o ramo |V posterior da artéria
coronéria direita. O ramo IV anterior supre par-
tes adjacentes de ambos os ventriculos e, atra-
vés de ramos IV septais, os dois tergos anterio-
res do SIV. Em muitas pessoas, o ramo IV an-
terior da origem ao ramo lateral (artéria diago-
nal), que desce sobre a face anterior do coracao.
O ramo circunflexo da ACE, que é menor,
acompanha o sulco coronario ao redor da mar-
gem esquerda do coracao até a face posterior do
coracdo. O ramo marginal esquerdo do ramo
circunflexo acompanha a margem esquerda do
coracéo e supre o ventriculo esquerdo. Na mai-
oria das vezes, o ramo circunflexo da ACE ter-
mina no sulco coronario na face posterior do co-
racdo antes de chegar a crux cordis (cruz de
Has), mas em aproximadamente um terco das
pessoas, ele continua como um ramo que segue
dentro do sulco IV posterior ou adjacente a ele
(SILVA et al., 2018).

Comumente, a ACE supre: o atrio esquerdo;
a maior parte do ventriculo esquerdo; parte do
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ventriculo direito; a maior parte do SIV (geral-
mente seus dois tercos anteriores), inclusive o
feixe AV do complexo estimulante do coragéo,
através de seus ramos IV septais perfurantes; no
SA (em cerca de 40% das pessoas) (MOORE et
al., 2014).

Classificagdo das anomalias das artérias
coronarias

Ao adentrar no campo das anomalias coro-
narianas, encontra-se uma vasta gama de clas-
sificacOes a serem empregadas a cada tipo das
mesmas, para isso, foi utilizada a de Angelini
como meio de base para este estudo. De acordo
com Alam et al. (2023), os critérios para a defi-
nicdo de anormalidade das artérias coronarias
devem levar em conta estruturas morfoldgicas
das artérias, como o numero de 6stios, curso,
localizagéo e ramificacdes. Segundo os autores,
deve-se considerar uma variagdo e ndo uma
anomalia quando ha a prevaléncia da caracteris-
tica em mais de 1% da populagéo.

Hé& varias formas de se categorizar as
anomalias coronarianas. Entre as principais, ha
a classificacdo de acordo com a importéancia cli-
nica, separando-as em benignas (ndo represen-
tam risco) e malignas (podem trazer riscos a sa-
ude do paciente), e a classificacdo de Angelini,
baseada na relevancia funcional das alteragdes.
Seguindo a classificagéo citada por Alam et al.
(2023), tem-se:

e Anomalias de origem e trajeto:

- Atresia do tronco coronario esquerdo: é
a anomalia coronaria mais comum que, além de
ser benigna, tem incidéncia de 0,41-0,67%.

- Artéria coronaria unica: é possivel clas-
sificar a presenca de uma Unica artéria coroné-
ria dependendo do local de seu ostio (R: seio
arterial direito e L: seio arterial esquerdo), dis-
tribuicdo anatdmica (I: artéria coronaria unica
seguindo o trajeto normal da ACE, II: artéria
coronaria com origem anormal do segmento

proximal de outra artéria coronéria, I11: artéria
coronéria Unica com origem do seio aortico,
com as artéria circunflexa esquerda e artéria an-
terior descendente esquerda com origens sepa-
radas do tronco comum) e curso do tronco
transverso (A: curso anterior para vasos princi-
pais, B: entre a aorta e artéria pulmonar, P:
curso posterior, S: curso septado, C: tipo com-
binado). Quando a artéria tem origem no seio
esquerdo, a anomalia geralmente é benigna,
tendo em vista que o curso da artéria coronéria
direita ndo é interarterial, porém, se a artéria co-
rondria direita an6mala cruza entre a aorta e a
artéria pulmonar, € possivel que ocorra isque-
mia miocéardica e morte cardiaca subita. A pre-
valéncia desta anomalia é de 0,024-0,066%. Por
outro lado, se originado do seio direito, a artéria
coronéria esquerda segue um caminho interar-
terial ou anterior, e é associado mais frequente-
mente com a morte cardiaca subita. A prevalén-
cia desta alteracéo varia entre 0,02-0,05%. Com
IS0, nota-se que as variagdes anteriores sao ge-
ralmente benignas, enquanto as interarteriais
sédo comumente malignas.

- Localizacdo anémala do 6stio coronario:
um Ostio coronario pode ter uma origem and-
mala mesmo estando no seio apropriado, resul-
tando em uma origem mais superior ou inferior
que a normal. Por outro lado, quando o éstio
esta localizado fora do seio apropriado, pode-se
apresentar uma maior gama de variagdes, como
0 seio de Valsalva ndo coronario, ventriculos,
regibes ectopicas da aorta, artérias principais
(aorta descendente, cardtida, etc.) ou até mesmo
de artérias menores (artérias bronquicas, artéria
torcica interna, etc.) As alteracdes mais inte-
ressantes clinicamente séo a origem do dstio co-
ronario do seio contralateral, associada a morte
cardiaca subita, e externamente as raizes aorti-
cas, em gque a maioria dos pacientes sdo assin-
tomaticos, mas a falha cardiaca também foi ob-

servada.
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Quando a artéria coronaria se origina a par-
tir do seio contralateral de Valsalva, ela pode
percorrer cinco caminhos diferentes:

- Pré-pulmonar: anteriormente a via de saida
do ventriculo direito, em que normalmente é be-
nigno e raramente associado a angina;

- Retro-aortico: posterior a raiz aortica, sem
alteragdo hemodinamica;

- Transeptal: com curso intramiocérdico;

- Retrocardiaco: posterior as valvulas atrio-
ventriculares;

- Interarterial: entre a aorta e a artéria pul-
monar, associado ao risco de morte cardiaca su-
bita em atletas jovens.

A frequéncia da origem ectdpica da artéria
coronaria direita no seio de Valsalva esquerdo
tem uma frequéncia de 0,03-0,92%, enquanto a
origem ectopica da artéria coronéria descen-
dente esquerda a partir do seio de Valsalva di-
reito tem uma frequéncia de 0,03%. Por fim, a
origem ectopica da artéria circunflexa esquerda
a partir do seio direito de Valsalva direito pos-
sui uma frequéncia de 0,37%, sendo normal-
mente benigno (ALAM et al., 2023).

Fora das raizes da aorta, segundo Gentile et
al. (2021), a aparicdo clinica mais dramatica
ocorre quando a artéria coronéria direita se ori-
gina da artéria pulmonar, com uma frequéncia
de 0,002%. Também, é possivel ocorrer a ori-
gem anormal da artéria corondria esquerda a
partir da artéria pulmonar, com uma frequéncia
de 0,008%, mas em que 85% dos pacientes com
a alteragcdo desenvolvem sintomas de isquemia
do miocardio e falha cardiaca j& na infancia.
Tambeém sdo reportados casos de outras artérias
corondrias surgindo da arteria pulmonar, porém,
sd0 extremamente raros.

e Anomalias intrinsecas da anatomia co-
ronaria:

- Separacdo da artéria coronaria direita:
de carater benigno, a citada anomalia ocorre em
uma divisdo prévia da artéria corondria direita

em dois ramos: anterior e posterior, em que am-
bas terdo a fungdo de fluxo colateral de artérias
coronérias posteriores nas partes distal e proxi-
mal do sulco interventricular posterior, respec-
tivamente. A mesma se encontra epidemiologi-
camente no limite da consideragdo andmala,
atingindo 1% da populagao.

- Separacdo da artéria coronaria descen-
dente esquerda: de carater benigno, a anomalia
remete a quatro tipos de alteracGes relacionadas
a artéria descendente anterior esquerda entre o
grupo de 1 a 3 em que a mesma se divide em
duas, a primeira com trajeto para o sulco inter-
ventricular anterior e a segunda que denomina
os tipo: 1 (desce ao lado ventricular esquerdo)
2 (lado ventricular direito) ou 3 (sulco interven-
tricular anterior). Além destas, h4d também o
tipo 4, em que um dos ramos da separacgao pro-
vém da artéria corondria esquerda e termina no
sulco interventricular anterior e a outra surge da
artéria coronéria direita em direcdo ao sulco in-
terventricular anterior em sua parte distal.

- Hipoplasia das coronérias: de carater
congeénito, aanomalia se caracteriza pelo estrei-
tamento do limen em uma ou duas artérias prin-
cipais sem a presenca de ramos que compensam
a diminuicdo de fluxo em determinada faixa do
tecido cardiaco, levando a anomalia a um pa-
drdo maligno, levando a morte.

- Atresia coronaria: de carater maligno e
congeénito, a anomalia se baseia na inexisténcia
tanto do Ostio coronario esquerdo, como de sua
extensdo, a parte inicial da artéria coronéria es-
querda, desse modo, como as artérias circun-
flexa e descendente anterior ndo possuem cone-
x&o em fluxo da parte proximal, o ventriculo
passa a ser perfundido por meio de artérias co-
laterais de forma ineficiente. Sua presenca €
considerada extremamente rara na populacéo.

e Anomalias de terminacao:

65




- Fistulas: com prevaléncia populacional
de 0,3 a 0,87% da populagéo, as fistulas s&o co-
nexdes que ocorrem entre artérias coronarias ou
ramos a outro espaco de menor presséo, sendo
presentes casos pequenos ou complexos de al-
teracéo estrutural.

Por fim, é necessério salientar a presenca de
outras alteracOes ligadas a classificagédo que,
por sua prevaléncia em nimero maior que 1%
da populacdo, foram tratadas como variagoes e
n&o anomalias, assim, ndo possuindo foco neste
estudo: trifurcacdo do tronco esquerdo, wrap-
around LAD, separate ostium of conus branch,
ramificagéo septal descendente da ACD, ectasia
coronaria e comunicagdo miocardica (GEN-
TILE et al., 2021).

Manifestac@es clinicas

As anomalias das artérias coronérias (CA)
representam um espectro raro, mas potencial-
mente letal, sendo relatadas em < 1% da popu-
lacdo geral com base em técnicas de imagem
coronéria e autopsia (POMARES et al., 2016).
Embora muitas dessas anomalias possam ser as-
sintomaticas e encontradas incidentalmente em
exames de imagem ou autopsias, elas podem ter
manifestagdes clinicas graves, incluindo angina,
arritmias, insuficiéncia cardiaca e até precipitar
isquemia miocardica com risco de morte cardi-
aca subita, mesmo em jovens e atletas. As ano-
malias podem envolver a origem, curso, anato-
mia intrinseca e terminacéo das CA (RI1ZZO et
al., 2021). Desse modo, se discutira as manifes-
tacOes clinicas das principais anomalias anato-
micas das artérias corondrias, incluindo este-
nose/atresia ostial, hipoplasia coronaria e fistu-
las coronarianas. A compreensdo dessas mani-
festacOes é essencial para a detecgédo precoce e
manejo adequado dessas condi¢des, principal-
mente em populacdes de risco, como pacientes
pediatricos e jovens adultos.

A estenose/atresia ostial da CA é uma ano-
malia extremamente rara que leva a formagao
de vasos colaterais a partir da CA normal, ge-
ralmente inadequada para satisfazer a demanda
de oxigénio do miocérdio. A apresentacéo cli-
nica geralmente ocorre no primeiro ano de vida
(R1ZZO et al., 2021). Caracteriza-se assim,
pelo estreitamento ou obstrugdo completa do
6stio de uma das principais artérias coronarias.
A presenca de estenose severa ou atresia im-
pede o fluxo sanguineo adequado para 0 mio-
cardio, resultando em um processo de formagéo
de vasos colaterais. No entanto, esses vasos co-
laterais geralmente ndo conseguem suprir ade-
quadamente a demanda de oxigénio do tecido
miocardico, o que predispde a episodios de is-
quemia miocérdica (GENTILE et al., 2021).

A apresentacdo clinica da estenose/atresia
ostial geralmente ira ocorrer no primeiro ano de
vida. Os recém-nascidos afetados podem apre-
sentar sinais de insuficiéncia cardiaca conges-
tiva, incluindo cianose, devido a baixa oxigena-
cao tecidual causada pela insuficiéncia do fluxo
sanguineo coronério, especialmente em casos
de estresse cardiaco, como durante o choro ou
alimentagdo, bem como astenia, uma vez que a
demanda de oxigénio inadequadamente aten-
dida pelo miocardio causa intolerancia ao es-
forco. Ademais, reconhece-se como um dos sin-
tomas de base a angina pectoris, a dor toracica
em neonatos é muitas vezes dificil de reconhe-
cer, mas pode se manifestar por choro inces-
sante, irritabilidade e desconforto generalizado.
Além disso, pode-se manifestar sinais de insu-
ficiéncia cardiaca (IC) como taquipneia, hepa-
tomegalia e edema periférico que podem ser in-
dicativos de IC secundaria a isquemia coronaria.
Tal condicao, se ndo tratada, pode evoluir para
morte sUbita, uma vez que a isquemia miocar-
dica prolongada pode desencadear arritmias
ventriculares fatais ou disfuncédo cardiaca pro-

gressiva (R1ZZO et al., 2021).
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J& a hipoplasia coronariana refere-se a um
desenvolvimento incompleto das artérias coro-
nérias, caracterizado por um limen estreito (<
1,5 mm) em uma ou mais das trés artérias epi-
cardicas principais (artéria coronaria direita, ar-
téria descendente anterior e artéria circunflexa)
(GENTILE et al., 2021). Essa condicéo resulta
em uma diminuicdo do fluxo sanguineo corona-
riano, especialmente em momentos de alta de-
manda metabdlica, como durante o exercicio.

A hipoplasia das artérias manifesta-se clini-
camente de multiplas maneiras, dependendo da
gravidade e da extensdo do comprometimento
vascular. Os pacientes podem apresentar angina
pectoris, geralmente desencadeados por esforco
fisico ou estresse emocional, devido a isquemia
miocéardica. Em casos mais severos, a hipopla-
sia pode levar a infarto do miocérdio, arritmias
e até morte subita, especialmente em individuos
jovens. Além disso, sinais de insuficiéncia car-
diaca, como dispneia aos esforgos e edema pe-
riférico, podem ocorrer em decorréncia da di-
minui¢do do fluxo sanguineo coronariano. A
apresentacdo clinica pode ser insidiosa, com
sintomas que se desenvolvem ao longo do
tempo, ou aguda, dependendo da presenca de
eventos isquémicos subitos (KWON et al.,
2015).

Um dos sintomas mais caracteristicos da hi-
poplasia de CA € a arritmia. A hipoplasia das
artérias coronarias gera arritmias devido a insu-
ficiéncia no suprimento de oxigénio ao miocar-
dio, resultando em isquemia. Essa condicdo al-
tera a eletrofisiologia cardiaca de maneira com-
plexa. A isquemia forca o miocardio a realizar
metabolismo anaerobico, levando ao acumulo
de acido latico e a queda do pH intracelular, re-
sultando em acidose. Essa mudanca desequili-
bra os ions dentro da célula cardiaca, afetando
0s canais de sodio, potassio e calcio, que sao es-
senciais para a propagacdo dos potenciais de
acdo cardiacos. O comprometimento dos canais

de sodio retarda a despolarizagdo, enquanto a
disfuncdo dos canais de potassio prolonga a re-
polarizagdo e a sobrecarga de célcio intracelular
causa desorganizagdo na contragdo miocéardica.
Esse desequilibrio eletrofisiologico leva a for-
macao de areas de blogueio de conducéo e cir-
cuitos de reentrada, que sao mecanismos funda-
mentais no desenvolvimento de arritmias, como
a taquicardia ventricular e fibrilagéo ventricular.
A isquemia também provoca arritmias adicio-
nais, como extrassistoles ventriculares, devido
a irritabilidade elétrica nas éareas afetadas. Além
disso, a sobrecarga de calcio intracelular pode
desencadear a morte celular por necrose ou apo-
ptose, levando a fibrose miocéardica. Essas areas
de cicatrizacdo podem atuar como barreiras
para a conducdo elétrica, aumentando ainda
mais o risco de arritmias (CHRISTOPHER et
al., 2020). Dessa forma, a hipoplasia coronéria
cria um ambiente propicio para o desenvolvi-
mento de arritmias e demais condig¢des clinicas
potencialmente fatais, elevando a incidéncia de
morte sUbita por anomalias anatdmicas corona-
rianas.

As fistulas coronarianas sdo anomalias raras
das artérias coronérias, caracterizadas por cone-
x0es andmalas entre uma artéria coronaria e
uma cavidade cardiaca, um vaso sanguineo
(como veias ou artérias pulmonares), ou outras
estruturas vasculares. Essas fistulas podem re-
sultar em um desvio do fluxo sanguineo, o que
compromete a perfusdo do miocardio. Embora
geralmente sejam assintomaticas, as fistulas co-
ronarianas podem levar a sérias complicacfes
clinicas, incluindo isquemia miocardica, insufi-
ciéncia cardiaca e morte subita, especialmente
em casos nao tratados (CHRISTOPHER et al.,
2020).

Dessa forma, segundo Jimenez et al. (2021),
as fistulas podem se originar de qualquer uma
das principais artérias coronarias, sendo mais

67




comuns na artéria coronaria direita. As termi-
nais podem estar conectadas as camaras cardia-
cas, tronco pulmonar ou veias, como 0 seio co-
rondrio e veias cavas. As fistulas séo classifica-
das com base na sua terminacao:

e Fistulas arterio-cavitarias: conectam-se
a camaras cardiacas, como atrios ou ventriculos.

e Fistulas arteriovenosas: terminam em
veias, como 0 Seio COronario ou veias cavas.

e Fistulas arterio-pulmonares: terminam
no tronco pulmonar ou em suas ramificagoes.

Em sua fisiopatologia causam um "roubo
coronariano”, desviando o sangue da circulacéo
coronéria normal para uma cavidade de baixa
pressdo, 0 que compromete a perfuséo do mio-
cardio, especialmente durante o esforgo fisico,
quando a demanda de oxigénio é elevada. Esse
desvio pode levar a isquemia miocardica e so-
brecarga cardiaca, resultando em dilatacdo das
camaras cardiacas e insuficiéncia cardiaca,
principalmente em fistulas de grande calibre
(GENTILE et al., 2021).

Em casos de fistulas grandes, o fluxo san-
guineo excessivo pode causar sobrecarga de vo-
lume e levar a dilatagdo das camaras cardiacas
e insuficiéncia cardiaca congestiva. A formacéo
de aneurismas e a predisposicdo a endocardite
infecciosa também sdo complicacBes associa-
das as fistulas coronarianas, especialmente em
fistulas de longa data (SHAH, 2020). A maioria
das fistulas coronarianas € assintomatica e des-
coberta incidentalmente em exames de imagem,
como a tomografia computadorizada (TC) ou
angiografia coronariana. No entanto, fistulas de
maior calibre ou com desvio significativo de
sangue podem levar a uma série de sintomas.

Angina pectoris: a isquemia miocardica de-
corrente do desvio de sangue pode causar dor
torécica, especialmente durante esforcos fisicos,
quando a demanda por oxigénio aumenta e o
fluxo sanguineo andmalo aumenta (GENTILE
etal., 2021).

Insuficiéncia cardiaca: a sobrecarga de vo-
lume nas cdmaras cardiacas devido ao fluxo
desviado pode resultar em insuficiéncia cardi-
aca congestiva, manifestando-se como dispneia,
fadiga, edema periférico e hepatomegalia. Es-
ses sinais sdo mais comuns em fistulas de
grande calibre (JIMENEZ et al., 2021).

Arritmias: as fistulas podem causar arrit-
mias, como fibrilacdo atrial e taquicardia ven-
tricular, devido a isquemia miocardica e altera-
cao da eletrofisiologia cardiaca. Em casos mais
graves, pode ocorrer fibrilagdo ventricular, au-
mentando o risco de morte subita (JIMENEZ et
al., 2021).

Sopro cardiaco: fistulas de grande calibre
podem ser detectadas pelo exame fisico como
um sopro cardiaco continuo, decorrente do
fluxo sanguineo anémalo, especialmente se o
desvio de sangue for significativo (GENTILE
etal., 2021).

O diagndstico de fistulas coronarianas, se-
gundo Christopher et al. (2020), geralmente €
feito por meio de exames de imagem avangada:

e Ecocardiografia: é a ferramenta inicial
para avaliacdo, podendo detectar fistulas de
maior calibre e alteragcdes hemodinamicas.

e Angiografia coronéria: continua sendo
0 padréo-ouro para identificar a anatomia exata
da fistula e determinar sua localizag&o e tama-
nho.

e Tomografia computadorizada (TC) e
ressonancia magnética (RM): detalham a anato-
mia das fistulas e avaliam complica¢des, como
aneurismas e trombos, além de serem ferramen-
tas ndo invasivas.

O manejo da fistula coronariana depende de
seu tamanho e das manifestacdes clinicas. Fis-
tulas pequenas e assintomaticas podem ser ape-
nas monitoradas, mas as fistulas sintomaticas
Ou que causam sobrecarga cardiaca significa-
tiva requerem intervencdo. Dessa forma, a cor-

recao cirurgica é indicada em fistulas de grande
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calibre ou sintomaéticas. A cirurgia envolve a li-
gadura da fistula ou o fechamento com sutura.
Outra possibilidade é por meio de oclusao per-
cutdnea, que em alguns casos, fistulas podem
ser tratadas por cateterismo, utilizando disposi-
tivos de oclusdo, como coils ou stents revesti-
dos, 0 que evita a necessidade de cirurgia aberta
(JIMENEZ et al., 2021).

O prognéstico das fistulas coronarianas de-
pende da extensdo da fistula e da presenca de
complicacdes. Fistulas pequenas, assintomati-
cas, ttm um bom progndstico com monitora-
mento regular. Em contrapartida, fistulas maio-
res, especialmente aquelas que causam isque-
mia miocardica ou insuficiéncia cardiaca, tém
pior progndstico se ndo tratadas. O tratamento
cirargico ou percutaneo em tempo habil oferece
bons resultados na prevencdo de complicagcOes
e melhora da qualidade de vida (GENTILE et
al., 2021).

Diagnostico

Os exames de imagem sdo fundamentais
para identificar anomalias coronarianas congé-
nitas, uma vez que chegar a um diagnostico
através de anamnese, exame fisico, eletrocardi-
ograma ou testes funcionais € extremamente
improvavel. Varios exames podem ser usados
para contemplar a anatomia coronaria e pesqui-
sar a presenca de anomalias (NEVES et al.,
2015).

Criancas e adultos jovens parentes de pri-
meiro grau com morte subita relacionada a ano-
malias coronarias podem receber rastreamento
por meio da ecocardiografia transtoracica. O re-
conhecimento de AAC em criancas e adoles-
centes aumentou como resultado de sua imple-
mentacdo em um grupo mais amplo de pacien-
tes pediatricos (NEVES et al., 2015).

A ecocardiografia transesofagica é profici-
ente na identificacdo da origem e do trajeto ini-
cial das arterias coronérias. Porém, além de ser

um método semi-invasivo, é inabil em determi-
nar a trajetdria das artérias em sua totalidade
(NEVES et al., 2015).

A angiografia invasiva coronariana (ICA)
foi, em um determinado momento, reconhecida
como o padrdo-ouro. Contudo, por ser um pro-
cedimento invasivo, apresentar resolucao espa-
cial limitada, reconhecimento dificultoso do
trajeto proximal e ser desprovida de imagens
tridimensionais, gradualmente passou a ser su-
perada pela angiotomografia computadorizada
(GENTILE et al., 2021).

A associacdo da angiografia invasiva com
técnicas de imagem intravascular, como o ul-
trassom intravascular, e a tomografia de coerén-
cia dptica proporcionaram uma resolugao espa-
cial aprimorada e uma anélise mais detalhada
da geometria intraluminal. Esses métodos séo
particularmente valiosos para a caracterizacéo
da porcdo proximal das AACs, especialmente
no que diz respeito a origem andémala das coro-
narias na aorta (GENTILE et al., 2021).

No momento atual, a visualizacdo da anato-
mia coronaria por ressonancia magnética e an-
giotomografia computadorizada séo considera-
das os exames padrdo-ouro (NEVES et al.,
2015).

A angiotomografia computadorizada com
multiplos detectores identifica ndo somente a
anomalia na origem dos vasos, mas também seu
percurso e a interagdo com outras estruturas
mediastinais. Essa técnica possibilita reforma-
tacOes em multiplos planos e volumétricas, as
quais sdo cruciais para o prognostico e a avali-
acao das abordagens terapéuticas. A implemen-
tacdo do gating de ECG e dos sistemas de ren-
derizacdo no pds-processamento trouxe melho-
rias expressivas na qualidade das imagens, além
de diminuir o tempo de aquisic¢ao e a exposicao
a radiacdo (GENTILE et al., 2021).
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E fundamental utilizar um protocolo especi-
fico de angiotomografia computadorizada sin-
cronizada com o eletrocardiograma para a ca-
racterizagdo de anomalias coronarianas. A au-
séncia dessa sincronizacgao pode resultar em ar-
tefatos de pulsacdo que podem gerar imagens
equivocadas, simulando uma origem anomala
da coronéria direita no seio coronariano es-
querdo com trajeto interarterial (NEVES et al.,
2015).

A ressonancia magnética é um método ndo
invasivo que serve como alternativa a angioto-
mografia computadorizada. Além de oferecer
uma definicdo anatdbmica comparével da ori-
gem e do trajeto das artérias coronarias, tam-
bém possibilita a avaliacdo da funcéo sistdlica
e valvar, bem como a caracterizacdo do tecido
miocérdico, fornecendo informacdes valiosas.
No entanto, seu papel é secundario em relacao
a angiotomografia, devido a sua resolucdo es-
pacial significativamente inferior, maior tempo
de aquisicdo e menor disponibilidade de equi-
pamentos e experiéncia especificos (GENTILE
etal., 2021).

Para avaliar a presenca de isquemia ou fi-
brose miocardica associada a AAC, podem ser
recomendados métodos diagndsticos funcionais,
como cintilografia miocardica, ECG de esforco,
ressonancia magnética com estresse e ultrasso-
nografia intravascular (NEVES et al., 2015).

Tratamento

Ha trés opcdes de tratamento: observacao
ou uso de medicamentos, angioplastia com in-
sercdo de stent ou a cirurgia. Normalmente, a
abordagem cirurgica € a conduta medica mais
adequada para tratar anomalias coronarias rela-
cionadas a origem e ao trajeto das artérias, mas
os desfechos finais desse procedimento na so-
brevivéncia de adultos ainda ndo foram comple-
tamente elucidados (NEVES et al., 2015).

Também, de acordo com Neves et al. (2015),
as anomalias na coronéria esquerda geralmente
requerem cirurgia. Entretanto, para anomalias
da coronéria direita, a conduta a ser tomada é
mais discutida e costuma ser menos invasiva,
levando em conta as condices clinicas do pa-
ciente, sendo que alguns estudos mostram que
certos pacientes tém bons resultados sem inter-
vencdo cirdrgica (NEVES et al., 2015).

Como sugerem as diretrizes do American
College of Cardiology e da American Heart As-
sociation (ACC/AHA) publicadas em 2008, a
cirurgia de revascularizagdo é indicada nos se-
guintes casos: anomalia na origem do tronco
coronério esquerdo com trajeto entre artérias,
anomalia na origem da coronaria direita com
trajeto interatrial e presenca de isquemia no
musculo cardiaco, evidéncia de isquemia mio-
céardica no territorio afetado, sem outra causa
aparente. Além disso, segundo as mesmas dire-
trizes, a cirurgia de revascularizacdo pode ser
benéfica em situagdes como: estenose significa-
tiva confirmada por ultrassom intravascular, va-
sos subdesenvolvidos, compresséo ou sinais de
estenose nas coronarias, mesmo sem comprova-
cdo de isquemia associada (NEVES et al.,
2015).

A técnica de revascularizagdo com enxerto
vascular é amplamente utilizada, e, em alguns
casos, pode-se realizar a ligadura do vaso nativo
para evitar o desenvolvimento de fluxo compe-
titivo, que pode levar ao fechamento do enxerto.
Outras técnicas incluem: "unroofing™, ou aber-
tura do segmento intramural da coronéria (que
seria uma abordagem considerada segura e efi-
caz), reimplante da artéria no local correto (uma
técnica mais dificil, mas com melhores resulta-
dos a longo prazo, especialmente em criancgas e
alguns adultos) e a translocacéo da artéria pul-
monar (feita para evitar compressao entre arté-
rias). O mais comum no tratamento de anoma-
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lias da coronéria direita com estenose no seg-
mento intramural proximo tem sido a colocagao
de préteses/stents. A administracdo de betablo-
queadores € uma conduta discutivel, se mos-
trando tdo eficaz quanto a restricdo de ativida-
des fisicas intensas (NEVES et al., 2015).

CONCLUSAO

Nessa ldgica, portanto, tal revisdo narrativa
acerca da tematica das anomalias das artérias
coronarias evidencia a heterogeneidade dessas
malformacdes congénitas, com ampla gama de
apresentacdes clinicas e prognosticos variaveis,
além disso, com o diagndstico preciso, muitas
vezes realizado por meio de exames de imagem
como angiotomografia de artérias coronarianas
é imprescindivel para a identificacéo precoce de
pacientes em risco de eventos cardiovasculares.
Por conseguinte, a complexidade dessas ano-
malias impde desafios ao manejo clinico, exi-
gindo uma abordagem individualizada e multi-
disciplinar, em vista da vasta gama de sintomas
existentes e possibilidades de acordo com a va-
riacdo anatdbmica em questdo. Com isso, a au-
séncia de diretrizes terapéuticas padronizadas
para todas as variantes anatdmicas ressalta a ne-
cessidade de mais estudos clinicos para otimi-
zar a tomada de decisdo e melhorar os resulta-
dos para esses pacientes, 0 que por si so, ja con-
firma o objetivo e necessidade do estudo em
questdo e de todos os pontos supracitados.

A revisdo das anomalias das artérias coro-
narias demonstra a diversidade fenotipica des-
tas malformacGes congénitas, que exibem uma
vasta gama de variacGes anatdmicas e manifes-
tacOes clinicas. As ACC podem ser divididas
em grupos distintos, como anomalias de origem,
trajeto, insercédo e curso, cada um com suas im-
plicacdes proprias para a saude do paciente. As
manifestagdes clinicas variam de assintomati-

cas até muito graves e podem incluir angina, in-
farto do miocérdio, arritmias e, em casos mais
extremos, morte subita. Compreende-se que as
artérias coronarias, ao originarem-se dos pri-
meiros ramos da aorta ascendente, desempe-
nham papel essencial na irrigagdo do coragéo.
A artéria coronaria direita irriga o no sinoatrial,
atrio e ventriculo direitos, enquanto a coronaria
esquerda, que se divide em ramos interventricu-
lar anterior e circunflexo, irriga o ventriculo es-
querdo e o sistema de conducgdo cardiaco. A
anastomose entre as artérias assegura fluxo san-
guineo eficiente em areas criticas, sendo o es-
tudo da anatomia coronariana crucial para a
compreensdo de sua fisiologia e 0 manejo ade-
quado de patologias isquémicas.

O diagnostico destas anomalias normal-
mente inclui técnicas modernas de imagem,
como a angiotomografia das artérias coronarias
e a ressonancia magnética cardiaca, que possi-
bilitam a visualizacdo das artérias e a identifi-
cacdo de anomalias estruturais, sendo funda-
mentais para o diagnostico precoce e para o en-
caminhamento do paciente para intervencoes
adequadas.

O tratamento das ACC depende da gravi-
dade e da topografia da anomalia, variando
desde o tratamento conservador até técnicas mi-
nimamente invasivas e cirurgias cardiacas. A
complexidade das ACC exige uma abordagem
clinica personalizada e multidisciplinar, adap-
tada a cada caso especifico do paciente.

Conforme apresentado no trabalho, ha trés
possiveis opcOes de tratamento para as anoma-
lias coronarias: observacdo com medicamentos,
angioplastia com stent e cirurgia. A cirurgia é
geralmente a mais indicada as anomalias relaci-
onadas a origem e trajeto das artérias coronarias,
especialmente na coronaria esquerda. No en-
tanto, para anomalias da coronaria direita, a
conduta tende a ser menos invasiva, depen-

71




dendo do estado clinico do paciente. As diretri-
zes do ACC/AHA recomendam cirurgia em ca-
sos especificos, como anomalias no tronco co-
rondrio esquerdo, trajeto interatrial da coronéria
direita com isquemia e estenose confirmada. A
técnica de revascularizagdo com enxerto vascu-
lar é amplamente utilizada, podendo ser com-
plementada por técnicas como “unroofing” ou
reimplante arterial, a depender do caso.

A falta de diretrizes terapéuticas padroniza-
das para todas as variantes anatdmicas das ACC
sublinha a necessidade de novas investigagoes
clinicas para otimizar o tratamento e aplicar
melhores decisdes de tratamento, levando a me-
Ihores resultados. O progresso nas investiga-
¢Oes sobre ACC ¢ vital para desenvolver estra-
tégias de tratamento mais eficientes e para me-
Ihorar a qualidade de vida dos pacientes afeta-
dos.
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