CARDIOLOGIA

TEORIA E PRATICA

Ed. XVII

Capitulo 19

SINDROME DE ALCAPA: ANOMALIA DA
ARTERIA CORONARIA ESQUERDA EM
TRONCO DA ARTERIA PULMONAR

CAROLINA ANDREATTA GOTTSCHALL!
VITOR AGNE MAGNUS’

LUISA ROHR SCHAFER’

GIOVANA RECH’

AMANDA BENDO PEREIRA?

MATHEUS MEINE OTTEN’

MARINA LUIZA HARTMANN?

ERIC SEIJI KANATI?

ARTHUR CALLEGARI ESCOBAR?
EMANUELLA LARA TARZO DE MEDINA COELI?
RAFAELA COELHO PIRES?

HENRIQUE SILVA LOVERA?

MATHEUS VOLPI DE ARAUJO*

IURI SCHWAAB*

PAULO ROBERTO LUNARDI PRATES?

1. Discente - Medicina da Universidade Luterana do Brasil.

2. Discente - Medicina da Universidade Federal de Ciéncias da Saude de Porto Alegre.

3. Discente - Medicina da Universidade Federal do Rio Grande do Sul.

4. Residente em Cirurgia Cardiaca - Instituto de Cardiologia/Fundagao Universitaria de Cardiologia do Rio Grande do
Sul.

5. Cirurgido Cardiovascular - Instituto de Cardiologia/Fundagdo Universitaria de Cardiologia do Rio Grande do Sul.

Palavras-chave
Sindrome de ALCAPA; Relato de Caso; Anomalia.

DOV 10 ccaonioze oo coz TNEHED

Prasirer



INTRODUCAO

A sindrome de Bland-White-Garland
(BWG), também conhecida como ALCAPA
(do inglés Anomalous Left Coronary Artery
from the Pulmonary Artery), é caracterizada
pela origem andmala da artéria coronéria es-
querda (ACE) a partir da artéria pulmonar. E
considerada uma cardiopatia congénita rara,
com dados de incidéncia de 1 para cada 300 mil
nascidos vivos, representando cerca de 0,5%
dos casos de cardiopatias congénitas
(SCHWERZMANN et al., 2004).

A sua embriogénese ainda ndo é bem esta-
belecida, com hipdteses como a septacdo ati-
pica da artéria aorta e da artéria pulmonar ou
anormalidades na formac&o dos brotos aorticos
que originam as artérias corondrias. Durante a
vida fetal, a ALCAPA néo apresenta danos sig-
nificativos ao feto, por conta da hipertensao
pulmonar fisiologica, a qual permite um fluxo
anterogrado na ACE, com saturacdo de oxigé-
nio levemente inferior a da aorta. Entretanto,
apos 0 nascimento, a diminuicdo da pressdo dos
vasos pulmonares, associada a anomalia, re-
sulta em uma pressédo de perfusdo pulmonar in-
suficiente e consequente disfungéo ventricular.
Esse processo se inicia com a isquemia do mio-
cardio, que leva a discinesia, insuficiéncia mi-
tral e, eventualmente, choque cardiogénico
(ANGELINI, 2007).

A apresentacéo clinica da BWG varia con-
sideravelmente de acordo com a fisiologia e a
vascularizagdo cardiaca. A sindrome possui
duas variantes: a BWG do tipo adulto, conside-
ravelmente mais rara, e a BWG do tipo infantil,
a mais comum, correspondendo a 80 a 85% dos
casos. A diferenciacdo entre esses tipos de-
pende do territdrio vascularizado pela ACE, da
presenca de vasos colaterais entre a ACE e a ar-
téria coronaria direita e de pontos obstrutivos na

ACE. Os sintomas mais comuns incluem dis-
pneia, fadiga intensa, palidez, facies de dor, in-
farto agudo do miocérdio, insuficiéncia mitral,
arritmias e morte stbita (SILVA et al., 2017;
BREGAGNOLLO et al., 2007).

Devido a essas caracteristicas, a mortali-
dade dessa condicdo € alta, podendo chegar a
90% até o 1° ano de vida se ndo tratada. Con-
tudo, caso a circulacdo colateral seja suficiente,
junto a um territorio de vascularizagdo da ACE
pequeno, o individuo em raros casos pode ser
assintomatico ou paucissintomatico, podendo
atingir a vida adulta, sendo esse a BWG do tipo
adulto. Assim, o reconhecimento precoce com
exames de imagem, como tomografia computa-
dorizada e angiorressondncia magnetica, é es-
sencial para o diagnostico e tratamento
(DYNAMED, 2024).

O cateterismo cardiaco é utilizado como
método diagnostico para orientar a escolha da
abordagem terapéutica, sendo a cirurgia o trata-
mento definitivo. A intervencdo cirlrgica é
sempre indicada e esta associada ao surgimento
de sintomas e/ou a presenca de fluxo sanguineo
significativo pelas artérias coronérias, visto que
ambos fatores aumentam o risco de arritmias
ventriculares e morte subita. Assim, o procedi-
mento deve ser realizado o0 mais precocemente
possivel e a abordagem mais comum € o reim-
plante cirdrgico da artéria coronéria esquerda
andmala diretamente na aorta. Outras opcdes
incluem a ligadura da artéria coronaria esquerda
no ponto de origem na artéria pulmonar, revas-
cularizagdo com enxerto venoso ou com a arté-
ria mamaria interna, além da cirurgia de tanel
intrapulmonar (técnica de Takeuchi) (BRE-
GAGNOLLO et al., 2007).

Assim, este relato tem por objetivo apresen-
tar um caso de correcdo cirurgica de anomalia
de coronaria esquerda em uma crianga de 3 me-
ses, descrevendo a técnica cirurgica empregada
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no procedimento e apresentando os resultados
obtidos.

METODO

Trata-se de um relato de caso realizado no
periodo de julho de 2022, por meio de avaliacao
de um caso clinico escolhido em um hospital
terciario especializado em cardiologia locali-
zado no Rio Grande do Sul. O método é imer-
sivo, com 0 objetivo de explorar um relato
anico. O estudo apresenta delineamento descri-
tivo, sem grupo-controle, de carater narrativo e
reflexivo, cujos dados foram obtidos retrospec-
tivamente por meio da revisdo do prontuario
eletronico da paciente e da descricdo dos proce-
dimentos cirargicos fornecidos pela equipe me-
dica.

O caso clinico relatado envolveu uma paci-
ente lactente do sexo feminino, diagnosticada
com sindrome de Bland-White-Garland (BWG)
ou ALCAPA aos 3 meses de idade. O diagnds-
tico foi realizado a partir de sinais clinicos su-
gestivos, corroborados por exames complemen-
tares, como eletrocardiograma, ecocardiograma
e angiotomografia, que revelaram disfuncéo
sistélica grave do ventriculo esquerdo e ausén-
cia de fluxo adequado na coronaria esquerda. A
cirurgia, realizada em julho de 2022, consistiu
na correcdo cirdrgica da anomalia da coronéria
esquerda. A descricdo técnica incluiu a identifi-
cacdo da origem anémala da coronaria, a res-
seccdo do neoostio, a tunelizacdo da neocoro-
néria com patch autélogo e a reconstrucdo da
artéria pulmonar. Todos o0s procedimentos
ocorreram sem intercorréncias, com acompa-
nhamento pos-operatorio adequado e avaliagdo
dos resultados imediatos e a longo prazo.

A hipoétese subjacente a este relato é de que
a correcdo cirurgica da sindrome de ALCAPA
em pacientes pediatricos, quando realizada pre-
cocemente e de forma adequada, pode evitar a

progressdo da disfungdo cardiaca, restabele-
cendo o fluxo de sangue oxigenado para 0 mio-
cardio e melhorando significativamente o prog-
nostico. Este relato de caso reforga a importan-
cia do diagndstico precoce e da intervencao ci-
rargica como ferramentas essenciais para a re-
ducdo da mortalidade associada a esta cardiopa-
tia congénita rara.

Além disso, este estudo pode contribuir para
a pratica medica ao enfatizar a relevancia de um
acompanhamento clinico rigoroso e multidisci-
plinar, demonstrando a necessidade de monito-
ramento continuo para garantir os melhores
desfechos clinicos. Ao documentar um caso
bem-sucedido de correcdo cirlrgica de AL-
CAPA, espera-se que os profissionais de satde
possam utilizar este conhecimento para otimi-
zar a abordagem terapéutica em casos seme-
Ihantes no futuro.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Caso clinico

A.P.C, feminina, 3 meses, lactente, sem his-
toria familiar de cardiopatias. Nasceu a termo,
sem intercorréncias na gestacdo. Méae procura
atendimento na cidade de origem em 3 junho de
2022, devido a dificuldade de amamentacéo e
choros incessantes desde o nascimento; raio-X
demonstra cardiomegalia. E transferida para
Hospital Universitario de Santa Maria (HUSM).
Na chegada, paciente apresenta esforgo respira-
torio e cianose, evoluindo rapidamente para pa-
rada cardiorrespiratoria. E submetida a intuba-
¢ao orotraqueal e a ventilagdo de presséo artifi-
cial. Ecocardiograma aponta fragcdo de ejecao
(FE) de 20% e disfuncéo sistolica grave de ven-
triculo esquerdo (VE).

Ap0s 4 dias, em 7 de junho, é extubada,
porém, retorna a ventilagdo mecanica pela pre-
senca de estridores pulmonares. E novamente
extubada em 13 de junho. E interrogado choque
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cardiogénico por miocardite viral aguda. Ao
eletrocardiograma: ondas Q em DI, aVL,
V5/V6, sugerindo isquemia apical e lateral alta.
Ap0s 8 dias, novo ecocardiograma aponta FE
de 25% e identifica fluxo reverso em topografia
de coronaria esquerda (CE). Entdo, em 23 de ju-
nho de 2022, é transferida para o Instituto de
Cardiologia (IC-FUC), hospital de referéncia
no estado.

Ao chegar no hospital de referéncia, foi
realizado exame fisico, em que a paciente se
apresenta ativa, chorosa e taquipnéica. A angi-
otomografia (Figura 15.1) apontava hipocon-
tratilidade difusa de VE e coronéria direita dila-
tada, sem evidéncia de origem de tronco de CE.
Assim, conclui-se a origem anémala da CE,
contribuindo para 0 aumento importante das ca-
vidades, com disfuncéo sistodiastolica impor-
tante.

Em 7 de julho de 2022, realizou-se interven-
cao cirdrgica para correcao da origem andémala
da CE. O procedimento consistiu na arterioto-
mia pulmonar com identificacdo de origem an6-
mala, resseccdo de neolstio da coronaria es-
querda, incisdo em parede lateral da aorta, tune-
lizacdo de neocorondria esquerda com patch au-
tologo e reconstrucdo de tronco de artéria pul-
monar com patch autélogo. N&o houve intercor-
réncias. O ecocardiograma do 20° dia pos-ope-
ratorio demonstrou melhora da fungdo sistdlica,
com FE de 37%, expressando correcdo de ori-
gem andmala de CE com adequado resultado
cirargico.

Resultado

No relato acima, percebe-se que o diagnds-
tico da anomalia da origem da artéria coronaria
esquerda a partir da artéria pulmonar (AL-
CAPA) pode ser considerado desafiador, prin-
cipalmente devido a variabilidade de suas ma-
nifestacdes clinicas. Em muitos casos, a AL-
CAPA pode ser silenciosa durante os primeiros

meses de vida, uma vez que a circulagéo fetal
pode compensar parcialmente a mé& perfusdo
coronariana. No entanto, apds o nascimento,
conforme a resisténcia pulmonar diminui, o
fluxo sanguineo retrogrado através da artéria
coronéria esquerda compromete o suprimento
de oxigénio ao miocérdio, resultando em isque-
mia (WESSAL et al., 2020).

Figura 19.1 Angiotomografia mostrando origem and-
mala da artéria corondria esquerda (seta branca) na artéria
pulmonar (seta verde)
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Além disso, destaca-se que 0s sinais e sinto-
mas da ALCAPA variam amplamente e podem
incluir desde irritabilidade e dificuldade de
amamentacao até sintomas mais graves, como
insuficiéncia cardiaca congestiva e angina em
lactentes. Em bebés, a falta de ganho de peso e
episddios frequentes de sudorese durante a ali-
mentagdo sdo indicativos importantes, muitas
vezes confundidos com outras cardiopatias con-
génitas ou condigdes clinicas como infeccdes
respiratorias recorrentes (BROOKS et al.,
2018).

A partir do caso clinico presente e de resul-
tados de estudos clinicos, destaca-se que o tra-
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tamento cirdrgico precoce € essencial para re-
duzir as sequelas a longo prazo, incluindo a in-
suficiéncia cardiaca cronica e arritmias potenci-
almente fatais. A revascularizagdo coronaria,
frequentemente por meio da corre¢do anato-
mica direta, reimplantando a artéria coronaria
esquerda na aorta, tem mostrado sucesso na res-
tauracdo do fluxo sanguineo miocardico ade-
quado. A cirurgia precoce, realizada preferenci-
almente nos primeiros meses de vida, é associ-
ada a melhor prognostico e recuperacéo da fun-
cdo ventricular (ANG et al., 2021).

CONCLUSAO

Assim, é notorio que a correcdo cirdrgica é
fundamental para o tratamento da anomalia da
artéria coronaria esquerda, evidenciando que a
intervencdo cirdrgica € indicada para todos 0s
pacientes a partir do momento do diagnostico,

independentemente da idade ou da sintomatolo-
gia do paciente.

A American Society of Echocardiography e
a Society for Cardiovascular Angiography and
Interventions recomendam a reimplantagéo di-
reta da artéria coronaria anémala na artéria
aorta como cirurgia de escolha, por estar asso-
ciada com menores taxas de complicacdes ci-
rargicas e pos-operatorias. Esta técnica costuma
resultar em uma répida recuperacao da funcéo
miocardica, culminando para a melhora dos sin-
tomas associados a patologia, com excelente
sobrevida.

A alta taxa de sucesso e a significativa me-
Ihora da funcéo fisiologica do coragéo, a partir
da correcdo da anomalia anatdbmica, tornam o
procedimento ideal. Os desfechos extrema-
mente favoraveis puderam ser observados no
relato descrito, assim como demais casos na li-
teratura de uma sindrome rara, com interven-
¢Oes e consequentes resultados promissores.
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