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(RAC Sign) e Confirmacao pela Angiotomografia de Artérias
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Introducao

A anomalia congénita das artérias corondrias (ACAA) é
uma condicao relativamente rara, que apresenta prevaléncia
populacional estimada em 0,21% a 5,79%."

A ACAA apresenta amplo espectro de variagoes e pode
ser classificada em anomalias de origem e trajeto, anomalias
intrinsecas e anomalias de destino."? Dentro desse espectro
da ACAA, a que se destaca pela maior prevaléncia, estimada
em 0,3% a 0,8%, é a origem andmala da artéria circunflexa
(ACx) no seio coronariano direito (SCD).

Essa anomalia usualmente percorre um trajeto retroaértico
e pode apresentar diferentes padroes de origem, como
origem em 6stio comum com artéria coronaria direita (ACD),
em 6stios separados no SCD ou com origem em segmento
proximal da ACD.?*

Embora essa anomalia seja considerada em sua maioria
benigna, ou seja, com a caracteristica de ndo provocar
sintomas, isquemia ou desfechos cardiovasculares, sao
descritos na literatura inlimeros casos que associam essa
alteracao a episodios de angina, isquemia e infarto agudo
do miocardio. Essa evolugdo pouco frequente estd associada
principalmente a fatores relacionados a angulagao de origem
da artéria corondria, a compressao extrinseca por uma
dilatacdo da raiz da aorta e a presenga de trajeto intramural
na parede da aorta.>"°

O ecocardiograma transtoracico (ECOTT) é uma ferramenta
nao invasiva e de facil acesso que permite, com certa limitagao,
a avaliagdo de alguns achados sugestivos de ACAA.'™ Dentre
esses achados ecocardiogréficos, destaca-se o retroaortic
anomalous coronary sign (RAC sign), sinal proposto por Witt
etal.,, em 2017.10-12
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O

O RAC sign é caracterizado por imagem hiperecogénica,
tubular, localizada na face atrial do sulco atrioventricular
e perpendicular & aorta. Tal achado demonstrou elevada
sensibilidade para o diagnéstico e, assim, elevada relagao com
a presenga de origem andmala da ACx no SCD, percorrendo

um trajeto retroadrtico.’*'?

A angiotomografia das artérias corondrias (ATCO), por
sua vez, é uma ferramenta diagnéstica robusta na avaliagao
anatémica da drvore coronariana e, desse modo, no
diagnéstico de ACAA. Por ser um método nao invasivo, com
alta resolugdo temporal e espacial, a ATCO é atualmente
considerada método de primeira opgdo na suspeita de ACAA,
conforme descrito nas orientagoes de uso apropriado da
ATCO, da American Heart Association (AHA), em 2010.43

Em comparagao a angiografia coronariana invasiva (ACI),
a ATCO apresenta superioridade no diagnéstico da ACAA,
principalmente na avaliagdo de anomalias de trajeto que
envolvem o éstio e o tergo proximal das coronarias, nas
anomalias intrinsecas (ponte miocdrdica) e nas anomalias
de destino (fistulas). Além disso, o papel da ATCO também
se destaca em relacdo a ACI pela possibilidade de uma
avaliacdo tridimensional, permitindo a andlise da intima
relagdo coronariana com as demais estruturas cardfacas e
nao cardfacas, principalmente da raiz da aorta e da artéria
pulmonar, informagdes que sao de extrema importancia na
avaliagao prognoéstica das ACAA.

O objetivo desta série de casos é demonstrar a concordancia
do achado ecocardiogréfico (RAC sign) com a avaliagao
anatomica nao invasiva pela ATCO e sua elevada sensibilidade,
além de avaliar a presencga, ou ndo, de isquemia miocérdica
na auséncia de lesoes ateroscleréticas obstrutivas.

Relato dos casos

Caso 1

Homem de 52 anos, indice de massa corporal (IMC) de
27,3kg/m?, dislipidémico, em uso de estatina de alta poténcia,
com histéria de angina atipica estavel e risco cardiovascular
intermedidrio pelos critérios de Diamond Forrester. Foi
solicitado teste ergométrico (TE) e ECOTT tridimensional
(ECOTT3D) para complementagao diagnéstica.

O ECOTT3D evidenciou fungao sistélica global e segmentar
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preservadas (volume diastdlico final - VDF — de 122mL;
volume sistélico final — VSF — de 44mL; fragdo de ejecao do
ventriculo esquerdo — FEVE — de 64%) e strain longitudinal
global (SLG) com valores dentro da normalidade (SLG de
18,6%) (Figura 1). Também foram evidenciados parametros
de andlise da fungao diastdlica preservados e valvas cardiacas
sem alteragdes anatomicas e funcionais significativas.

Entretanto, foi observado imagem tubular hiperecogénica
em janelas apicais, caracteristicas de RAC sign, sugerindo
trajeto coronariano andmalo retroadrtico da ACx
(Figura 2 e Video 1).

No TE, foi realizado protocolo de Bruce, obtendo um
teste eficaz, atingindo 99% da frequéncia cardiaca maxima
prevista para idade. Durante o esforgo fisico, o paciente

VD: ventriculo direito; Ao: aorta; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 1 - Janela ecocardiografica em corte paraesternal eixo longo evidenciando cdmaras cardiacas com dimensées preservadas (esquerda). Gréficos e bull's eye do
strain longitudinal global do ventriculo esquerdo preservados (direita superior) e fungéo sistdlica ventricular esquerda pela ecocardiografia tridimensional, evidenciando

fragdo de ejecao do ventriculo esquerdo preservada (direita inferior).

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; Ao: aorta. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 2 - Cortes ecocardiograficos em apical 4 cdmaras, apical 3 cdmaras e apical 5 cdmaras evidenciando o RAC sign seta branca), sugerindo origem anémala da

artéria circunflexa com trajeto retroadrtico.

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: étrio esquerdo; AD: artéria direita. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Video 1 - Ecocardiograma em corte apical 4 cdmaras mostrando o RAC sign (seta branca).
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ndo apresentou sintomas clinicos e demonstrou excelente
capacidade funcional, adequado comportamento pressérico
e auséncia de arritmias ou de critérios eletrocardiogréficos
para isquemia miocdrdica (Figura 3).

Como complementacgao diagnéstica, foi realizada ATCO
(Figuras 4 e 5), que corroborou o achado ecocardiografico
e evidenciou origem andémala da ACx do SCD, em 6stio
Gnico e com origem em dngulo agudo (30°), percorrendo
trajeto retroadrtico, sem sinais de trajeto intramural ou de
compressao extrinseca pela raiz da aorta (raiz da aorta com
didmetro maximo de 32mm). Em relacdo a aterosclerose, a
ATCO evidenciou escore de célcio de 29 Agatston, com placas
aterosclerdticas em dois segmentos da drvore coronariana e
auséncia de redugao luminal significativa.

Caso 2

Homem de 53 anos, assintomdtico, IMC de 28 kg/m?,
dislipidémico, em uso de estatina de alta poténcia, compareceu
a0 Nnosso servigo para realizagao de exames de rotina.

Realizou cintilografia de perfusdo miocardica (CPM)
com estresse fisico em esteira (protocolo de Ellestad),
obtendo-se um teste eficaz e atingindo a frequéncia cardiaca
méaxima prevista para idade (Figura 6). Durante o esforgo
nao apresentou sintomas clinicos, arritmias ou alteragoes
eletrocardiograficas sugestivas de isquemia. A CPM apresentou
FEVE preservada, em repouso (FEVE de 58%) e sob estresse
(FEVE de 65%), além da auséncia de defeitos perfusionais.

Na avaliagdo pelo ECOTT3D, apresentou camaras
cardiacas com dimensdes preservadas e fungdo sistdlica
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Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 3 - Tracados eletrocardiogréficos do teste ergométrico (repouso & esquerda e pico do esforgo a direita) sem sinais eletrocardiogréficos de isquemia miocardica

no esforgo.

ACD: artéria coronaria direita; ADA: artéria descendente anterior; ACx: artéria circunflexa. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 4 — Angiotomografia das artérias coronarias evidenciando auséncia de redugdo luminal significativa e presenga de origem anémala de artéria circunflexa com

origem em 6stio tinico e trajeto retroadrtico.
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ACD: artéria coronaria direita; ACx: artéria circunflexa; ADA: artéria descendente anterior. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 5 - Reconstrugéo tridimensional da angiotomografia das artérias corondrias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anémalo e auséncia placas

aterosclerdticas.
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Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 6 - Tragados eletrocardiograficos (A - repouso, B - pico do esforgo acima e a direita), sem critérios para isquemia e cintilografia de perfuséo miocardica sem

alteragdes perfusionais (C).

ventricular global e segmentar dentro da normalidade (VDF de
123mL, VSF de 46mL e FEVE3D de 63%). O SLG demonstrou
valores preservados (SLG de 20,9%), e a andlise da fungao
diastélica foi normal. Nao foram identificadas alteracoes
valvares anatdmicas e nem funcionais (Figura 7).

Em corte apical, foi evidenciada imagem tubular
hiperecogénica compativel com o RAC sign (Figura 8).

Como complementagao diagnéstica, foi realizada ATCO,
que identificou origem anémala da ACx, com origem no SCD,
em 6stio Ginico com a ACD, em angulo agudo (35°) e trajeto
retroadrtico. Nao apresentava redugao luminal em seu trajeto,
e sinais de trajeto intramural ou compressao extrinseca pela
raiz da aorta eram ausentes (didmetro da raiz da aorta maximo
de 33mm) (Figuras 9 e 10).

Caso 3

Mulher de 31 anos, IMC de 20kg/m?, assintomatica e sem
comorbidades conhecidas. Foi encaminhada para realizagao
de ECOTT de rotina.

Exame de ECOTT evidenciou fungao sist6lica biventricular
global e segmentar preservadas. O SLG (22,8%) e funcao

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(2):eabc271

diastélica estavam dentro da normalidade. Estavam ausentes
alteragbes valvares anatomicas e funcionais significativas.
Entretanto, foi visibilizada imagem tubular hiperecogénica
em cortes apicais, perpendicular a aorta, compativel
com RAC sign e sugestiva de anomalia coronariana
(Figura 11 e Video 2).

Como complementagao diagnéstica, foi realizada a ATCO,
que evidenciou origem an6mala da ACx, com origem no
SCD em 6stio separado, origem em angulo agudo (26°),
percorrendo trajeto retroadrtico e sem presenca de trajeto
intramural (Figuras 12 e 13). Nao foi observada compressao
extrinseca pela raiz da aorta (maior didmetro da raiz da
aorta: 26mm). Na avaliacdo de aterosclerose, apresentou
escore de célcio coronariano de zero e auséncia de placas
aterosclerdticas nos segmentos coronarianos.

Neste caso nao foi, até o momento, realizada pesquisa de
isquemia miocardica.

Discussao

Relatamos uma série de trés casos em que, por meio de
achados caracteristicos do ECOTT, conhecido com RAC sign,
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VD: ventriculo direito; Ao: aorta; AE: étrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 7 - Janela ecocardiografica em corte paraesternal eixo longo (esquerda) e strain longitudinal global (acima e a direita); fungdo sistdlica global pela ecocardiografia
tridimensional (abaixo e a direita) preservada.

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; AD: étrio direito. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 8 - Corte ecocardiografico em janela apical 5 cdmaras demostrando RAC sign (seta branca), sinal caracteristico de anomalia da artéria circunflexa com trajeto
retroadrtico.

ADA, artéria descendente anterior; ACx: artéria circunflexa; TCE, tronco da artéria coronéria esquerda; ACD, artéria coronaria direita. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem
cardiovascular da DASA S/A.

Figura 9 - Reconstrugéo tridimensional da angiotomografia das artérias coronérias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anémalo e auséncia placas
ateroscleroticas.
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ADA: artéria descendente anterior; ACD: artéria corondria direita; ACx: artéria circunflexa. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 10 - Angiotomografia das artérias coronarias evidenciando auséncia de redugéo luminal significativa e presenga de origem anémala de artéria circunflexa com

origem em 6stio Unico e trajeto retroadrtico.

VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito; AD: atrio direito; AE: atrio esquerdo. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 11 - Corte ecocardiogréfico apical 4 cémaras mostrando imagem tubular hiperecogéncia — RAC sign (seta branca), sugestivo de Origem anémala de artéria

circunflexa com trajeto retroadrtico.

VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Video 2 - Ecocardiograma em corte apical 4 cdmaras e apical 3 cdmaras mostrando o RAC sign (seta branca).

foi possivel realizar a suspeita diagnéstica de trajeto anémalo
retroadrtico da ACx. Este achado, corroborando os dados da
literatura, apresentou alta sensibilidade diagnéstica ja que,
em todo os casos, a anomalia coronariana foi confirmada pela
avaliagdo anatémica nao invasiva pela ATCO.

Também destaca-se o papel da ATCO na avaliagdo
da ACAA, método considerado padrdo-ouro para essa

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(2):eabc271

investigagdo, que permite, de forma rapida e ndo invasiva,
a avaliacdo das caracteristicas da anomalia coronariana e de
importantes informag6es complementares que sugerem um pior
prognéstico, como a angulacio de saida do éstio coronariano,
a presenga de trajeto intramural e a relagdo da coronaria com
estruturas cardfacas ou nao cardiacas adjacentes.

E importante ressaltar que, em dois casos descritos, foram
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ACD: artéria corondria direita; VE: ventriculo esquerdo; AE: a’t_rio esquerdo; ACx: artéria circunflexa; Ao: aorta; ADA: artéria descendente anterior. Fonte: Imagens obtidas no setor

de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 12 - Reconstrugéo de cortes tomogréficos evidenciando origem anémala da artéria circunflexa no seio coronariano direito, em dstio separado e com trajeto

retroadrtico (seta branca)

ACx: artéria circunflexa; ACD: artéria corondria direita; ADA: artéria descendente anterior. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

Figura 13 - Reconstrugéo tridimensional da angiotomografia das artérias corondrias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anémalo e auséncia placas

ateroscleroticas.

realizadas provas de esforco para pesquisa de isquemia
miocdrdica, e ambas resultaram negativas, concordando
com a revisao da literatura de que, em sua maioria, essa
anomalia de trajeto possui uma evolucdo benigna.

Porém, ha varios relatos descritos de eventos cardiovasculares
maiores e menores relacionados a essa anomalia, fato que
suporta a indicagao da pesquisa de isquemia nos casos de
anomalia diagnosticada.

Conclusao

Destaca-se, no relato desta série de casos, o papel
fundamental da ecocardiografia transtordcica na suspeigao
diagnéstica das anomalias de artérias corondrias, sobretudo,
na origem retroadrtica da ACx, por meio da presenga do RAC
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