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Relato de Caso

Origem Andmala de Artéria Coronaria Esquerda do
Tronco Pulmonar: Sindrome de Bland-White-Garland

Isamara Fernanda Bregagnollo’, Gustavo Souza Oliveira’,
Rossano Cesar Bonatto', Fabio Cardoso Carvalho'

RESUMO

A origem andmala da artéria coronaria esquerda a partir
do tronco pulmonar, conhecida como sindrome de Bland-
White-Garland (BWG), é uma doenca rara, que, habitu-
almente, leva a morte antes do primeiro ano de vida. Os
autores relatam o caso de uma crianca branca, com 2
anos e 6 meses de idade, portadora da sindrome de BWG,
e revisam a apresentagdo clinica, a fisiopatologia, o diag-
néstico e o tratamento desses pacientes.

DESCRITORES: Cardiopatias congénitas. Anomalias dos
vasos coronarios. Artéria pulmonar, anormalidades. Insufi-
ciéncia cardiaca congestiva, etiologia.

origem andmala da artéria coronaria esquerda a

partir do tronco pulmonar caracteriza a rara sin-

drome de Bland-White-Garland (BWG), que pode
resultar da septagdo anormal do tronco arterioso em aorta
e artéria pulmonar ou da persisténcia dos brotos pulmo-
nares, com involugdo dos brotos aérticos que formarao
as artérias coronarias'. Trata-se de uma ma formagdo que
afeta um em cada 300 mil nascidos vivos, correspondendo
a 0,5% das doencgas cardiacas congénitas’. Responde
pela causa de morte nas criangas afetadas numa freqtén-
cia de 80% a 85% antes do primeiro ano de vida’.
Atualmente, sdo reconhecidas duas formas:

1. Infantil: ndo ha formacao de circulagdo colateral
ou, se ocorrer, é discreta. Corresponde a cerca de 80%
a 85% dos casos. Os sintomas mais freqlientes sao
dispnéia, insuficiéncia cardiaca congestiva e dor toracica
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SUMMARY

Abnormal Origin of the Left Coronary
Artery From Pulmonary Artery:
The Bland-White-Garland Syndrome

The abnormal origin of the left coronary artery (LCA) from
the pulmonary artery, known as Bland-White-Garland
Syndrome (BWG), is a rare disease that, usually, results in
death within the first year of life. The authors report the
case of a 2 > year old Caucasian child, with BWG
Syndrome. A review of the clinical presentation,
physiopathology, diagnostic methods and treatment of such
patients is also presented.

DESCRIPTORS: Heart defects, congenital. Coronary vessel
anomalies. Pulmonary artery, abnormalities. Heart failure,
congestive, etiology.

aos esforcos habituais do lactente, provocados por
isquemia e disfungcao ventricular.

2. Adulta: ha formacao de circulacao colateral bem
estabelecida. Corresponde de 15% a 20% dos casos.
As principais manifestacdes incluem infarto agudo do
miocardio, insuficiéncias mitral e cardiaca congestiva,
arritmias ventriculares e morte stbita'.

No presente trabalho, os autores relatam um caso
da forma adulta e revisam a literatura e a fisiopatologia
pertinentes.

RELATO DO CASO

Paciente TCP, branca, com 2 anos e 6 meses de
idade, do sexo feminino, assintomética. Ao exame fi-
sico, durante avaliacdo pediatrica de rotina, apresenta-
va-se com bom estado geral, acianética, eupnéica,
afebril, com mucosas Gmidas e coradas, e todos os
pulsos palpaveis, ritmicos, simétricos e com amplitude
preservada. Apresentava peso de 12,3 kg, estatura de
88 cm, indice de massa corpérea de 15,9 kg/m?, fre-
quéncia cardiaca de 110 bpm, freqtiéncia respiratéria
de 23 ipm, pressdo arterial de 96 x 60 mmHg, e
pulmoées com expansibilidade preservada, sem ruidos
adventicios e evidéncias de derrame pleural.
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Ao exame cardioldgico, apresentou ictus visivel,
palpavel e impulsivo (+++) no 62 espaco intercostal
esquerdo (EIE), 3 cm fora da linha hemiclavicular, rit-
mico. Sem frémitos ou bulhas palpaveis. Bulhas ritmi-
cas e hipofonéticas. Sopro sistélico 2+/4+, rude, mesos-
sistolico, audivel em foco mitral e irradiado para axila
esquerda. O abdome apresentava ruidos hidroaéreos
normais, sem evidéncias de visceromegalias. Os mem-
bros inferiores apresentavam-se sem edema. A eletro-
cardiografia, foram observados ritmo sinusal, sobrecarga
de camaras esquerdas, e alteracdo da repolarizagao
ventricular sugestiva de isquemia em parede anterior
extensa. A radiografia de térax, foi observado indice
cardiotoracico de 0,66, com trama vascular pulmonar
normal e aumento de camaras esquerdas (Figura 1). A
ecocardiografia, foram observados dilatagcdo de cama-
ras cardiacas esquerdas, hipocinesia antero-apical,
refluxo mitral moderado e dilatacao da artéria coronaria
direita, além de nao ter sido possivel a visualizacao da
coronaria esquerda (Figura 2). Ao estudo hemodinamico,
foram observadas as seguintes pressdes, em mmHg: ven-
triculo esquerdo, 101/16; aorta, 102/59; tronco pul-
monar, 35/19/25; ventriculo direito, 37/8; e atrio direi-
to, 8. A aortografia, foram observadas valva adrtica
bictspide e competente e artéria coronaria direita di-
latada, ndo sendo possivel a visibilizacdo da artéria
coronéria esquerda. O ventriculo esquerdo apresenta-
va-se com aumento dos volumes sistélico e diastolico
finais e refluxo mitral moderado, e o atrio esquerdo
estava dilatado. A angiografia seletiva de coronaria

direita evidenciou artéria coronaria direita dilatada,
tortuosa e com ampla circulagdo colateral para coro-
naria esquerda, cujo tronco tinha origem na artéria
pulmonar. As artérias descendente anterior e circun-
flexa apresentavam bom calibre e posicdao anatémica
preservada (Figura 3).

DISCUSSAO

Na sindrome de BWG relatada pelos autores, o
mecanismo de agressdo ocorre por um cronico pro-
cesso de isquemia miocardica. Inicialmente, ha vaso-
dilatacdo corondaria, em uma tentativa de melhora da
isquemia; posteriormente, o organismo procura com-
pensar a baixa oxigenagdao por meio de circulagao
colateral, que provém da artéria coronaria direita. Dessa
forma, estabelece um fluxo sanguineo do sistema aértico
de alta pressao para o sistema pulmonar de baixa pres-
sdo, caracterizando fluxo sanguineo aortopulmonar
através das artérias corondrias. A isquemia miocardica
cronica leva a um processo de remodelacao miocardica,
que, a curto prazo, mantém o desempenho cardiaco,
mas que, a longo prazo, desencadeia o processo de
remodelacdo cardiaca, o qual, se ndo interrompido,
acarreta, em prazo variavel, disfuncao ventricular pro-
gressiva, insuficiéncia cardiaca e morte. Os sintomas
mais frequentes sdo: dispnéia, fadiga intensa, palidez,
facies de dor, infarto agudo do miocardio, insuficiéncia
mitral, arritmias e morte stbita. O quadro clinico e os
exames complementares ndo-invasivos, muitas vezes,
possibilitam o diagnéstico, sendo, no entanto, utiliza-

Figura 1 - Eletrocardiograma evidenciando taquicardia sinusal, sobrecarga de camaras esquerdas e alteracdes difusas da repolarizagao
ventricular, principalmente nas derivagoes precordiais. Radiografia de térax demonstrando aumento de camaras esquerdas.
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Figura 2 - Presenca de refluxo ventriculo esquerdo-atrio esquerdo
(VE-AE) moderado, aumento de camaras esquerdas, hipocinesia de
parede antero-apical, fragdo de ejecao (FE) de 45%.

do o cateterismo cardiaco para diagnéstico definitivo
na escolha da abordagem terapéutica. O tratamento
definitivo para a anomalia é cirtrgico. No caso descri-
to, esses exames possibilitaram caracterizar, detalha-
damente, as alteragdes presentes nessa paciente.

A sindrome de BWG gera seqtielas nos pacientes
acometidos, por um mecanismo de isquemia miocar-
dica, que se manifesta na vida extra-uterina'. Durante
a vida intra-uterina, o sangue proveniente do tronco
pulmonar possui alta saturacdo de oxigénio e a de-
manda miocéardica pelo mesmo é alta. Na vida extra-
uterina, pela organizagao da circulagdo, o sangue que
chega a artéria coronaria esquerda passa a apresentar
baixa saturagdo de oxigénio’. Concomitantemente, as
necessidades metabdlicas do recém-nascido aumen-
tam, elevando também o consumo de oxigénio mio-
cardico. Como consequiéncia, forma-se, no decorrer do
tempo, uma circulacgao colateral proveniente da artéria
corondria direita e de seus ramos, com o intuito de
complementar a irrigacdo miocardica ineficaz da arté-
ria coronaria esquerda®®. No principio, essa circulagao
colateral é pouco desenvolvida e o ventriculo esquer-
do sofre um cronico processo de isquemia, respon-
dendo com vasodilatacdo coronéaria e redugdo da re-
sisténcia ao fluxo, para preservar a oferta de oxigénio
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adequada as demandas metabdlicas'. Em breve a re-
serva de fluxo coronério se esgota, dando inicio a um
processo crescente de isquemia, com consequente dis-
funcao ventricular. O processo de desenvolvimento de
circulacdo colateral continua, com aumento do cali-
bre e do nimero dos vasos colaterais; porém, como a
artéria coronaria esquerda esta conectada a um sistema
de baixa pressdao, o sangue tende a fluir retrograda-
mente pela mesma, até atingir a artéria pulmonar,
desviando o fluxo dos vasos miocérdicos, que possu-
em maior resisténcia. Isso constitui o chamado roubo
pulmonar-coronério ou shunt coronaria direita para a
esquerda'?. Nessas circunstancias, instala-se um qua-
dro de isquemia miocardica cronica dos territorios
irrigados pelas artérias coronarias esquerda e direita.
Em consequiéncia, ocorre disfuncdo ventricular esquerda
tanto sistélica como diastélica, com dilatagdo ventri-
cular progressiva. O processo de remodelacdo, que, a
curto prazo, pode manter o desempenho cardiaco, a
longo prazo promove altera¢des da fungao dos miécitos,
da constituicdo do miocardio e da geometria da cavi-
dade ventricular esquerda®®. As alteracdes da funcao
dos midcitos e da composicao do miocardio compro-
metem a contratilidade e, consequientemente, o desem-
penho global do coragdo*®. Atualmente, existem tam-
bém evidéncias de que as alteracbes da geometria da
camara ventricular esquerda acarretam varias desvanta-
gens hemodinamicas para o ventriculo esquerdo. Uma
das primeiras observacdes é que o ventriculo remode-
lado ndo somente aumenta as dimensdes, mas também
se torna mais esférico. A transformacgdo da forma eliptica
para esférica cria varias desvantagens mecanicas para
a camara, entre as quais se destacam: aumento do
estresse parietal tanto sistélico como diastélico, desajuste
da pos-carga, hipoperfusdo subendocardica, aumento
do consumo de oxigénio miocardico, manutencao da
sobrecarga hemodinamica, e acentuacdo da ativagao
dos mecanismos de remodelagdo e compensatérios
da insuficiéncia cardiaca®. O segundo problema impor-
tante é que o aumento da esfericidade compromete a
fungdo dos musculos papilares, por estiramento, e a
dilatacdo do anel mitral, resultando em insuficiéncia
mitral de grau variavel’. A regurgitagdo mitral impoe
sobrecarga volumétrica para o ventriculo esquerdo,
contribuindo para acentuar a dilatagao ventricular, ins-
talando-se, assim, um circulo vicioso que tende a com-
prometer progressivamente a funcao global do coracao,
independentemente dos mediadores neuro-humorais
responsaveis pela remodelagdo cardiaca'>75.

No paciente relatado, esses aspectos tornam-se
evidentes nas avaliagdes ecocardiografica e hemodi-
namica, que demonstram: aumento das dimensdes e
remodelacdo esférica do ventriculo esquerdo, refluxo
mitral moderado, e comprometimento do desempenho
cardiaco. A angiografia das artérias coronarias eviden-
cia claramente a contrastacdo precoce da artéria co-
ronéria esquerda por meio de ampla rede de colaterais,
formando-se verdadeiro fluxo arteriovenoso da artéria
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Veorrigido = 0.693 V medido + 8.65 cm”

Método Dodge Método Simpson

Fim-Diastélico  em3 57.0 59.2

Velume  em3/m2 57.0 59.2

Fim-Sistélico  cm3 34.6 34.3

Volume cm3/m2 346 343

oo em3 224 249

Volume Ejegao em3/m2 22.4 249

Fragio Ejegdo Global 39% 42%
Fragao Ejecdo Superficie 32%

'.a. Aortica
cuspide

Figura 3 - A- Analise da funcgdo ventricular esquerda evidenciando discinesia antero-apical e fracao de ejecao (FE) de 42%. B- Angiografia
do ventriculo esquerdo com aumento do volume diastdlico final. C- Aortografia com valva aédrtica bicaspide, artéria coronaria esquerda (ACE)
originando-se do tronco da artéria pulmonar (TP) e artéria coronaria direita (ACD) dilatada. D- ACD dilatada e tortuosa e ampla rede de colateral

para a ACE. DA = artéria descendente anterior; CX = artéria circunflexa.

corondria direita-artéria coronaria esquerda-tronco pul-
monar, que certamente promove isquemia miocardica.

Os constantes episédios de isquemia levam a
formacao de pequenas areas de necrose, o que pode
acarretar insuficiéncias cardiaca e mitral. Esta dltima,
por disfuncdo do musculo papilar e/ou dilatacdo do
anel valvar mitral, foi observada na paciente descrito
neste trabalho. No caso relatado, o ecocardiograma
nao permitiu a visualizagdo da artéria coronéria es-
querda, sugerindo a presencga de origem anémala desta.
O cateterismo cardiaco confirmou o diagnoéstico, reve-
lou atrio e ventriculo esquerdos dilatados, disfuncao
da parede antero-lateral do ventriculo esquerdo, re-
gurgitacdo mitral, artéria coronaria direita dilatada e
presenca de ampla rede de colaterais, com enchimen-
to precoce da artéria coronaria esquerda originando-

se do tronco pulmonar®. O exame de escolha para o
diagnostico desses casos é a ecocardiografia bidimen-
sional Doppler em cores, que, além de fazer o diag-
néstico na quase totalidade dos casos, fornece infor-
macgoes valiosas e precisas sobre o grau de compro-
metimento miocardico, a fun¢do global do coracdo e
o estado anatomofuncional da valva mitral. No caso
relatado, o estudo ecocardiografico nao foi suficiente
para esclarecer adequadamente todas as alteracoes
morfofuncionais para intervencdo cirdrgica. Conside-
rando-se que a instituicio nao dispunha de equipa-
mento de angiotomografia e que havia necessidade de
solucionar o caso com a maior brevidade possivel, os
autores optaram pela realizacdo de estudo hemodina-
mico com angiocoronariografia para estabelecer o
diagnéstico definitivo e a programagdo cirdrgica'®.
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O tratamento definitivo para a anomalia é cirtr-
gico'?1%. A cirurgia estd sempre indicada e fica atrela-
da ao aparecimento de sintomas e/ou a presenca de
fluxo sanguineo significativo através das artérias co-
ronarias, pois ambos sinalizam grande risco de arritmias
ventriculares e morte stbita, devendo ser realizada o
mais precocemente possivel'2. Ha diversas técnicas
cirlirgicas que permitem a correcdo, mas nao ha estu-
dos que apontem de forma clara qual a melhor. O que
estd bem estabelecido é o risco de morte cirtrgica, sa-
bidamente mais elevado até os 18 a 24 meses de vida,
devendo a correcao cirlirgica, sempre que possivel, ser
realizada antes desse periodo’*°. A abordagem mais
utilizada é o reimplante cirdrgico da artéria coronaria
esquerda anémala diretamente na aorta. Outras abor-
dagens incluem: ligadura da artéria coronaria esquer-
da no nivel de sua origem na artéria pulmonar, revas-
cularizacdo com enxerto venoso ou artéria mamaria
interna, e cirurgia do tinel intrapulmonar (Takeuchi)'1°.
A paciente deste relato foi submetida a cirurgia com
reimplante da artéria coronaria esquerda na aorta, com
sucesso e boa evolucgao.
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