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Introdução
A anomalia congênita das artérias coronárias (ACAA) é 

uma condição relativamente rara, que apresenta prevalência 
populacional estimada em 0,21% a 5,79%.1 

A ACAA apresenta amplo espectro de variações e pode 
ser classificada em anomalias de origem e trajeto, anomalias 
intrínsecas e anomalias de destino.1,2 Dentro desse espectro 
da ACAA, a que se destaca pela maior prevalência, estimada 
em 0,3% a 0,8%, é a origem anômala da artéria circunflexa 
(ACx) no seio coronariano direito (SCD).

Essa anomalia usualmente percorre um trajeto retroaórtico 
e pode apresentar diferentes padrões de origem, como 
origem em óstio comum com artéria coronária direita (ACD), 
em óstios separados no SCD ou com origem em segmento 
proximal da ACD.2-4 

Embora essa anomalia seja considerada em sua maioria 
benigna, ou seja, com a característica de não provocar 
sintomas, isquemia ou desfechos cardiovasculares, são 
descritos na literatura inúmeros casos que associam essa 
alteração a episódios de angina, isquemia e infarto agudo 
do miocárdio. Essa evolução pouco frequente está associada 
principalmente a fatores relacionados à angulação de origem 
da artéria coronária, à compressão extrínseca por uma 
dilatação da raiz da aorta e a presença de trajeto intramural 
na parede da aorta.5-10

O ecocardiograma transtorácico (ECOTT) é uma ferramenta 
não invasiva e de fácil acesso que permite, com certa limitação, 
a avaliação de alguns achados sugestivos de ACAA.10 Dentre 
esses achados ecocardiográficos, destaca-se o retroaortic 
anomalous coronary sign (RAC sign), sinal proposto por Witt 
et al., em 2017.10-12

O RAC sign é caracterizado por imagem hiperecogênica, 
tubular, localizada na face atrial do sulco atrioventricular 
e perpendicular à aorta. Tal achado demonstrou elevada 
sensibilidade para o diagnóstico e, assim, elevada relação com 
a presença de origem anômala da ACx no SCD, percorrendo 
um trajeto retroaórtico.10-12

A angiotomografia das artérias coronárias (ATCO), por 
sua vez, é uma ferramenta diagnóstica robusta na avaliação 
anatômica da árvore coronariana e, desse modo, no 
diagnóstico de ACAA. Por ser um método não invasivo, com 
alta resolução temporal e espacial, a ATCO é atualmente 
considerada método de primeira opção na suspeita de ACAA, 
conforme descrito nas orientações de uso apropriado da 
ATCO, da American Heart Association (AHA), em 2010.4,13 

Em comparação à angiografia coronariana invasiva (ACI), 
a ATCO apresenta superioridade no diagnóstico da ACAA, 
principalmente na avaliação de anomalias de trajeto que 
envolvem o óstio e o terço proximal das coronárias, nas 
anomalias intrínsecas (ponte miocárdica) e nas anomalias 
de destino (fístulas). Além disso, o papel da ATCO também 
se destaca em relação à ACI pela possibilidade de uma 
avaliação tridimensional, permitindo a análise da íntima 
relação coronariana com as demais estruturas cardíacas e 
não cardíacas, principalmente da raiz da aorta e da artéria 
pulmonar, informações que são de extrema importância na 
avaliação prognóstica das ACAA. 

O objetivo desta série de casos é demonstrar a concordância 
do achado ecocardiográfico (RAC sign) com a avaliação 
anatômica não invasiva pela ATCO e sua elevada sensibilidade, 
além de avaliar a presença, ou não, de isquemia miocárdica 
na ausência de lesões ateroscleróticas obstrutivas.

 

Relato dos casos

Caso 1
Homem de 52 anos, índice de massa corporal (IMC) de 

27,3kg/m2, dislipidêmico, em uso de estatina de alta potência, 
com história de angina atípica estável e risco cardiovascular 
intermediário pelos critérios de Diamond Forrester. Foi 
solicitado teste ergométrico (TE) e ECOTT tridimensional 
(ECOTT3D) para complementação diagnóstica. 

O ECOTT3D evidenciou função sistólica global e segmentar 
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VD: ventrículo direito; Ao: aorta; AE: átrio esquerdo; VE: ventrículo esquerdo. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

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

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

Figura 1 – Janela ecocardiográfica em corte paraesternal eixo longo evidenciando câmaras cardíacas com dimensões preservadas (esquerda). Gráficos e bull’s eye do 
strain longitudinal global do ventrículo esquerdo preservados (direita superior) e função sistólica ventricular esquerda pela ecocardiografia tridimensional, evidenciando 
fração de ejeção do ventrículo esquerdo preservada (direita inferior).

Figura 2 – Cortes ecocardiográficos em apical 4 câmaras, apical 3 câmaras e apical 5 câmaras evidenciando o RAC sign seta branca), sugerindo origem anômala da 
artéria circunflexa com trajeto retroaórtico.

Vídeo 1  – Ecocardiograma em corte apical 4 câmaras mostrando o RAC sign (seta branca).

preservadas (volume diastólico final – VDF – de 122mL; 
volume sistólico final – VSF – de 44mL; fração de ejeção do 
ventrículo esquerdo – FEVE – de 64%) e strain longitudinal 
global (SLG) com valores dentro da normalidade (SLG de 
18,6%) (Figura 1). Também foram evidenciados parâmetros 
de análise da função diastólica preservados e valvas cardíacas 
sem alterações anatômicas e funcionais significativas.

Entretanto, foi observado imagem tubular hiperecogênica 
em janelas apicais, características de RAC sign, sugerindo 
trajeto coronariano anômalo retroaórtico da ACx 
(Figura 2 e Vídeo 1).

No TE, foi realizado protocolo de Bruce, obtendo um 
teste eficaz, atingindo 99% da frequência cardíaca máxima 
prevista para idade. Durante o esforço físico, o paciente 

Caso 1 
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Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

ACD: artéria coronária 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 coronárias evidenciando ausência de redução luminal significativa e presença de origem anômala de artéria circunflexa com 
origem em óstio único e trajeto retroaórtico.

Figura 3 – Traçados eletrocardiográficos do teste ergométrico (repouso à esquerda e pico do esforço à direita) sem sinais eletrocardiográficos de isquemia miocárdica 
no esforço.

não apresentou sintomas clínicos e demonstrou excelente 
capacidade funcional, adequado comportamento pressórico 
e ausência de arritmias ou de critérios eletrocardiográficos 
para isquemia miocárdica (Figura 3). 

Como complementação diagnóstica, foi realizada ATCO 
(Figuras 4 e 5), que corroborou o achado ecocardiográfico 
e evidenciou origem anômala da ACx do SCD, em óstio 
único e com origem em ângulo agudo (30°), percorrendo 
trajeto retroaórtico, sem sinais de trajeto intramural ou de 
compressão extrínseca pela raiz da aorta (raiz da aorta com 
diâmetro máximo de 32mm). Em relação à aterosclerose, a 
ATCO evidenciou escore de cálcio de 29 Agatston, com placas 
ateroscleróticas em dois segmentos da árvore coronariana e 
ausência de redução luminal significativa.

Caso 2
Homem de 53 anos, assintomático, IMC de 28 kg/m2, 

dislipidêmico, em uso de estatina de alta potência, compareceu 
ao nosso serviço para realização de exames de rotina.

Realizou cintilografia de perfusão miocárdica (CPM) 
com estresse físico em esteira (protocolo de Ellestad), 
obtendo-se um teste eficaz e atingindo a frequência cardíaca 
máxima prevista para idade (Figura 6). Durante o esforço 
não apresentou sintomas clínicos, arritmias ou alterações 
eletrocardiográficas sugestivas de isquemia. A CPM apresentou 
FEVE preservada, em repouso (FEVE de 58%) e sob estresse 
(FEVE de 65%), além da ausência de defeitos perfusionais. 

Na avaliação pelo ECOTT3D, apresentou câmaras 
cardíacas com dimensões preservadas e função sistólica 
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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 análise da função 
diastólica foi normal. Não foram identificadas alterações 
valvares anatômicas e nem funcionais (Figura 7).

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

Como complementação diagnóstica, foi realizada ATCO, 
que identificou origem anômala da ACx, com origem no SCD, 
em óstio único com a ACD, em ângulo agudo (35°) e trajeto 
retroaórtico. Não apresentava redução luminal em seu trajeto, 
e sinais de trajeto intramural ou compressão extrínseca pela 
raiz da aorta eram ausentes (diâmetro da raiz da aorta máximo 
de 33mm) (Figuras 9 e 10).

Caso 3
Mulher de 31 anos, IMC de 20kg/m2, assintomática e sem 

comorbidades conhecidas. Foi encaminhada para realização 
de ECOTT de rotina.

Exame de ECOTT evidenciou função sistólica biventricular 
global e segmentar preservadas. O SLG (22,8%) e função 

diastólica estavam dentro da normalidade. Estavam ausentes 
alterações valvares anatômicas e funcionais significativas. 
Entretanto, foi visibilizada imagem tubular hiperecogênica 
em cortes apicais, perpendicular à aorta, compatível 
com RAC sign e sugestiva de anomalia coronariana 
(Figura 11 e Vídeo 2).

Como complementação diagnóstica, foi realizada a ATCO, 
que evidenciou origem anômala da ACx, com origem no 
SCD em óstio separado, origem em ângulo agudo (26°), 
percorrendo trajeto retroaórtico e sem presença de trajeto 
intramural (Figuras 12 e 13). Não foi observada compressão 
extrínseca pela raiz da aorta (maior diâmetro da raiz da 
aorta: 26mm). Na avaliação de aterosclerose, apresentou 
escore de cálcio coronariano de zero e ausência de placas 
ateroscleróticas nos segmentos coronarianos.

Neste caso não foi, até o momento, realizada pesquisa de 
isquemia miocárdica.

Discussão
Relatamos uma série de três casos em que, por meio de 

achados característicos do ECOTT, conhecido com RAC sign, 

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

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

Figura 5 – Reconstrução tridimensional da angiotomografia das artérias coronárias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anômalo e ausência placas 
ateroscleróticas.

Figura 6 – Traçados eletrocardiográficos (A - repouso, B - pico do esforço acima e à direita), sem critérios para isquemia e cintilografia de perfusão miocárdica sem 
alterações perfusionais (C).

A B C
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VD: ventrículo direito; Ao: aorta; AE: átrio esquerdo; VE: ventrículo esquerdo. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem cardiovascular da DASA S/A.

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

Figura 7 – Janela ecocardiográfica em corte paraesternal eixo longo (esquerda) e strain longitudinal global (acima e a direita); função sistólica global pela ecocardiografia 
tridimensional (abaixo e a direita) preservada.

Figura 9 – Reconstrução tridimensional da angiotomografia das artérias coronárias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anômalo e ausência placas 
ateroscleróticas.

Figura 8 – Corte ecocardiográfico em janela apical 5 câmaras demostrando RAC sign (seta branca), sinal característico de anomalia da artéria circunflexa com trajeto 
retroaórtico.

ADA, artéria descendente anterior; ACx: artéria circunflexa; TCE, tronco da artéria coronária esquerda; ACD, artéria coronária direita. Fonte: Imagens obtidas no setor de imagem 
cardiovascular da DASA S/A.
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foi possível realizar a suspeita diagnóstica de trajeto anômalo 
retroaórtico da ACx. Este achado, corroborando os dados da 
literatura, apresentou alta sensibilidade diagnóstica já que, 
em todo os casos, a anomalia coronariana foi confirmada pela 
avaliação anatômica não invasiva pela ATCO.

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

investigação, que permite, de forma rápida e não invasiva, 
a avaliação das características da anomalia coronariana e de 
importantes informações complementares que sugerem um pior 
prognóstico, como a angulação de saída do óstio coronariano, 
a presença de trajeto intramural e a relação da coronária com 
estruturas cardíacas ou não cardíacas adjacentes.

É importante ressaltar que, em dois casos descritos, foram 

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

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

Figura 10  – Angiotomografia das artérias coronárias evidenciando ausência de redução luminal significativa e presença de origem anômala de artéria circunflexa com 
origem em óstio único e trajeto retroaórtico.

Figura 11  – Corte ecocardiográfico apical 4 câmaras mostrando imagem tubular hiperecogência – RAC sign (seta branca), sugestivo de Origem anômala de artéria 
circunflexa com trajeto retroaórtico.

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

Vídeo 2 – Ecocardiograma em corte apical 4 câmaras e apical 3 câmaras mostrando o RAC sign (seta branca).

VE VD

Caso 3 
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realizadas provas de esforço para pesquisa de isquemia 
miocárdica, e ambas resultaram negativas, concordando 
com a revisão da literatura de que, em sua maioria, essa 
anomalia de trajeto possui uma evolução benigna.

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

 Conclusão
Destaca-se, no relato desta série de casos, o papel 

fundamental da ecocardiografia transtorácica na suspeição 
diagnóstica das anomalias de artérias coronárias, sobretudo, 
na origem retroaórtica da ACx, por meio da presença do RAC 

sign. O ECOTT, apesar das limitações inerentes ao método, 
apresenta capacidade para a identificação dessa anomalia, 
devendo esta ser uma alteração sempre lembrada, para que 
não se perca a oportunidade do diagnóstico. 
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ACD: artéria coronária direita; VE: ventrículo esquerdo; AE: átrio esquerdo; ACx: artéria circunflexa; Ao: aorta; ADA: artéria descendente anterior. Fonte: Imagens obtidas no setor 
de imagem cardiovascular da DASA S/A.

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

Figura 12 – Reconstrução de cortes tomográficos evidenciando origem anômala da artéria circunflexa no seio coronariano direito, em óstio separado e com trajeto 
retroaórtico (seta branca) 

Figura 13 – Reconstrução tridimensional da angiotomografia das artérias coronárias mostrando a anatomia coronariana com trajeto anômalo e ausência placas 
ateroscleróticas.
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