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Sindrome de Bland-White-Garland do tipo adulto
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RESUMO

A origem andmala da artéria corondria esquerda do tronco pulmonar, ou sindrome de Bland-White-Garland, é
uma anomalia corondria congénita rara, que resulta em perfusdo miocardica alterada e shunt esquerdo-direito.
Dentre os pacientes com esta sindrome, 90% morrem no primeiro ano de vida se ndo tratados. O diagnostico
desta anormalidade na idade adulta é ainda mais raro. Descrevemos os achados do cateterismo cardiaco e da
angiotomografia corondria de uma paciente de 27 anos, recentemente diagnosticada e submetida a corre¢do
cirdrgica.
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Adult-type Bland-White-Garland syndrome

ABSTRACT

The anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery, or Bland-White-Garland syndrome,
is a rare congenital coronary anomaly that results in altered myocardial perfusion and left-right shunt. Ninety
percent of patients with this syndrome die within the first year of life if the condition is left untreated.
Diagnosis of this abnormality in adulthood is even rarer. We describe the cardiac catheterization and coronary
computed tomography angiography findings of a recently diagnosed 27-year-old patient who underwent

surgical correction.
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Introducao

A origem anémala da artéria corondria esquerda do tronco da
artéria pulmonar é congénita e rara, e caracteriza a sindrome de
Bland-White-Garland (BWG), a qual pode embriologicamente advir
da septacgdo atipica do tronco arterioso em aorta e artéria pulmonar,
ou da persisténcia dos brotos pulmonares, que resulta na involugio
dos brotos adrticos, os quais, por sua vez, formam as artérias corona-
rias.! Estima-se sua incidéncia em um a cada 300 mil nascidos vivos,
sendo responsavel por 0,5% de todas as doencas cardiacas congéni-
tas.? A mortalidade é alta (90%) no primeiro ano de vida, e apenas
10 a 15% alcancam a idade adulta.* Ha duas formas reconhecidas,
a infantil e a adulta. A primeira apresenta pobreza de circulagdo

colateral, fato que pode resultar em infarto do miocardio, insuficién-
cia cardiaca e morte stbita; a segunda caracteriza-se por vasta circu-
lacdo colateral intercoronariana, que permitiu uma sobrevida relatada
na literatura de até 72 anos de idade.* O objetivo do presente traba-
lho foi descrever o relato de caso de uma paciente adulta portadora
desta sindrome rara.

Relato de caso
Paciente FNSM, sexo feminino, 27 anos, raga branca, profissional

de contabilidade, referia que, ha 5 anos do diagnéstico, iniciara quadro
de dor precordial, tipo constritiva, de leve intensidade, relacionada
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a grandes esforcos fisicos, acompanhada de cansaco, dispneia e pal-
pitacdes. Relatou que sempre foi saudavel, mas recordava-se sentir
algum desconforto retroesternal e cansaco ao realizar atividades
exaustivas desde a infancia. Ndo apresentava fatores de risco conhe-
cidos para doenca arterial coronariana.

Ao exame fisico, apresentava-se em bom estado geral, acianética,
facies incaracteristica, eutrofica (indice de massa corporal - IMC de
24,2 kg/m2), pressdo arterial de 120 x 80 mmHg e frequéncia cardiaca
de 74 bpm. Os pulsos periféricos encontravam-se presentes, simétri-
cos e de amplitude normal. A ausculta cardiaca era sem alteragoes, e
a semiologia do sistema respiratério ndo revelou anormalidades. O
abdome ndo mostrava evidéncias de visceromegalias e apresentava
ruidos hidroaéreos normais. Os membros inferiores apresentavam-se
sem edema e com perfusdo tecidual adequada.

A radiografia de térax ndo mostrou anormalidades (indice cardio-
tordcico < 0,5 e campos pulmonares sem alteracdes). O eletrocardio-
grama e o ecodopplercardiograma ndo apresentaram alteracdes. O
teste ergométrico revelou infradesnivelamento do segmento ST de
até 3 mm, de padrdo retificado.

A cintilografia de perfusdo miocardica demonstrou hipoperfusao
transitéria de moderada a acentuada intensidade em parede anterior
e apical do ventriculo esquerdo, e hipoperfusdo discreta a moderada
em parede anterolateral, com funcdo sistélica preservada do ventri-
culo esquerdo.

Foi submetida a cateterismo cardiaco com cineangiocoronario-
grafia, ventriculografia esquerda e aortografia para elucidacdo diag-
noéstica. O procedimento foi realizado por via radial pela técnica
de Judkins. Ndo havia alteracdes dos padrdes manométricos. A ar-
téria corondria direita era dominante, de calibre aumentado e sem
ateromatose significativa. Observou-se vasta circulagdo colateral
intercoronariana, com origem no seio coronariano direito, que se
anastomosava com a corondria esquerda, a qual ndo foi cateterizada
seletivamente, mas visualizada de modo retrégrado (Figura 1). A ven-
triculografia ndo apresentou alteragdes.

Para confirmacdo diagnoéstica, realizou-se a angiotomografia co-
ronariana, com 64 colunas de detectores, com injecdo de contraste
iodado ndo idnico e utilizacdo de modulagdo de dose, a qual apre-

Circulacao colateral

Figura 1. Cineangiocoronariografia demonstrando vasta circulagdo colateral interco-
ronariana, com origem no seio coronariano direito, que se anastomosa com a coro-
naria esquerda, a qual ndo foi cateterizada seletivamente, mas visualizada de modo
retrégrado.

sentou escore coronariano de calcio zero, circulagdo coronariana com
dominancia direita, e tronco da artéria corondaria esquerda originaria
do tronco pulmonar medindo 7,3 mm de didmetro, com auséncia de
ateromas ou reducdo luminal. A artéria descendente anterior contor-
nava o apice do ventriculo esquerdo, difusamente ectasiada, medin-
do até 6,8 mm de didmetro, com auséncia de ateromas ou redu¢do
luminal aparente. A artéria circunflexa, de grande importancia, com
auséncia de ateromas ou reducdo luminal, apresentava ectasia em
seu terco proximal, medindo até 6 mm de didmetro. A artéria coro-
naria direita originava-se de modo habitual, do seio coronario direito,
apresentando-se difusamente ectasiada, medindo até 8 mm em seu
maior didmetro, com auséncia de ateromas ou redu¢ao luminal; tam-
bém observa-se acentuada tortuosidade em sua por¢do média (Figu-
ra 2). As camaras cardiacas tinham dimensdes e fungdes sistélicas
biventriculares preservadas e auséncia de trombos intracavitarios
ou calcificagdes valvares, e o pericardio ndo mostrava sinais de es-
pessamento. Observou-se comunicacdo entre as artérias corondrias

Tronco pulmonar

Figura 2. (A e B) Angiotomografia coronariana. Tronco da artéria corondria esquerda
(TCE) origina-se no tronco pulmonar, medindo 7,3 mm de didmetro. A artéria descen-
dente anterior (DA) contorna o apice do ventriculo esquerdo, medindo até 6,8 mm de
diametro. A artéria circunflexa (Cx), de grande importancia, apresenta ectasia em seu
terco proximal, medindo até 6 mm de didmetro. A artéria corondria direita (CD) origi-
na-se do seio corondrio direito, medindo até 8 mm no seu maior diametro.
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direita e esquerda, resultando em fluxo invertido da dltima, partin-
do das porgdes distais dos subramos da artéria corondria esquerda
para o terco proximal da artéria descendente anterior e circunfle-
xa, seguindo pelo tronco da coronaria esquerda e desembocando no
tronco pulmonar.

Apds o diagndstico de origem andmala da artéria corondria es-
querda no tronco pulmonar, foi indicado tratamento inicial clinico,
devido a estabilidade do quadro da paciente, com cloridrato de nebi-
volol 5 mg, bem como interrupgdo de atividades fisicas de moderado
e alto impactos. O tratamento cirtrgico foi realizado com sucesso,
com o redirecionamento do fluxo sanguineo coronariano, por meio
da arteriotomia pulmonar longitudinal e da oclusdo do éstio da arté-
ria corondria esquerda, com patch de pericardio bovino e colocagdo
de enxerto de artéria mamaria interna. A paciente recuperou-se bem
e encontra-se assintomatica.

Discussao

A origem andmala da artéria coronaria do tronco da artéria pul-
monar (ALCAPA, sigla do inglés anomalous left coronary artery from
pulmonary artery) foi descrita pela primeira vez em 1908 em uma
paciente com 60 anos de idade. Em 1933, Bland et al. relataram esta
sindrome em uma crianga de 3 meses de vida.>* O presente relato de
caso apresenta a forma mais comum da ALCAPA, na qual a artéria co-
rondria esquerda origina-se do tronco pulmonar, e a artéria coronaria
direita advém da aorta, caracterizando a sindrome BWG.5 No periodo
pré-natal, a pressio da artéria pulmonar é igual a sistémica, por conta
do duto arterioso ndo restritivo, e as concentra¢oes de oxigénio sdo
similares, devido a circulagdo paralela. No entanto, apds o nascimen-
to, a medida que a circulagdo se torna em série, a pressdo da artéria
pulmonar e a resisténcia diminuem, assim como o contetdo de oxi-
génio do fluxo sanguineo pulmonar. O ventriculo esquerdo, com sua
enorme demanda de oxigénio, é perfundido com sangue dessaturado
a baixa pressdo. Isto predispde a isquemia miocardica, especialmente
durante o esfor¢o. Aumentos adicionais do consumo de oxigénio do
miocardio podem levar ao infarto da parede anterolateral do ventri-
culo esquerdo, a disfuncdo do musculo papilar da valva mitral e a
graus variaveis de insuficiéncia mitral.”$

As manifesta¢des clinicas que, em sua maioria, decorrem da ex-
tensdo da isquemia miocardica, sdo diretamente proporcionais ao
desenvolvimento de circulagdo colateral entre as artérias corondrias
direita e esquerda.*> Quando as colaterais sdo adequadas, os sintomas
podem estar ausentes ou ser pouco relevantes, permitindo o cres-
cimento até a idade adulta. O quadro clinico geralmente é inespeci-
fico sem manifestagdes apreciaveis, como fadiga, dispneia noturna,
sincope, arritmias e, com menor frequéncia, angina. Geralmente, a
hipdtese diagnodstica de ALCAPA pode ocorrer quando ha um sopro
sist6lico — por disfuncdo da valva mitral -, ou um sopro continuo -
pelo fluxo sanguineo da fistula coronariopulmonar. Alguns pacientes
evoluem para insuficiéncia cardiaca.??

Raro é o paciente oligossintomatico ou assintomatico na idade
adulta, sem disfuncdo ventricular e regurgitacdo mitral. Geralmente,
este paciente cursa com estenose da artéria corondria esquerda, o que
permite que o fluxo sanguineo da artéria coronaria direita perfunda o
sistema arteriolar coronario esquerdo antes de atingir o tronco da
artéria corondria esquerda e drenar para a artéria pulmonar.>’ Por

esta razdo, a circulacdo colateral pode ndo estar evidente na angio-
grafia; muitas vezes, mesmo os testes de estresse, como a cintilogra-
fia, ou o teste ergométrico podem ser negativos. Esta situagao é ex-
cepcional e tem evolugdo favoravel quando tratada clinicamente.?

O eletrocardiograma pode apresentar alteracdes isquémicas,
principalmente em parede lateral, ou sequelas de infarto do mio-
cardio. A cintilografia, o ecocardiograma e a ressonancia magnética
podem apresentar sinais de isquemia cronica identificada em testes
com estresse.'?

Recentemente o padrdo-ouro para diagnéstico é a angiotomogra-
fia coronariana de multiplos detectores, porque o cateterismo tem
sua utilizacdo limitada para este fim, devido a sua caracteristica inva-
siva. Gragas ao advento da angiotomografia coronariana sincronizada
ao eletrocardiograma pode-se, de modo ndo invasivo e com maior
eficiéncia, detectar a origem, o curso e a terminac¢do das anomalias
de origem das artérias corondrias.*®

O tratamento inicial indicado pela literatura é cirtrgico, o qual
consiste no reestabelecimento da perfusdo coronariana dupla, seja
por anastomose da prépria artéria na aorta ou por enxertos mio-
cardicos; do contrario, a evolugdo é bastante desfavoravel, com alta
mortalidade principalmente na infancia. No adulto, o procedimento
mais comum é a ligadura da artéria corondria esquerda na artéria
pulmonar, combinado com colocagdo de enxerto de artéria mamaria
interna ou veia safena.’?# O prognoéstico cirdrgico relaciona-se dire-
tamente com a condi¢do miocardica do inicio do diagnéstico, aliado
arepercussdo clinica do paciente. Ao prolongar-se o tempo sem diag-
néstico ou de tratamento cirtirgico, maior é o dano cardiaco devido
a isquemia, a disfungao ventricular e ao grau de regurgitacdo mitral.
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