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Resumen

Se presenta el caso de un lactante de 2 meses de edad que consulté por tos y dificultad respiratoria; al seradmitido en el servicio
de urgencias, el abordaje inicial fue de una infeccion respiratoria baja (bronquiolitis) pero la evolucién térpida y la presencia de
cardiomegalia hizo sospechar una cardiopatia, diagnosticandose origen anémalo de la arteria coronaria izquierda que nace de
la arteria pulmonar, la cual fue tratada quirdrgicamente con resultado favorable.
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Abstract

2 month old male who was brought to the emergency department with a history of non productive cold, was noticed
with difficulty breathing. He was admitted with the possible diagnosis of bronquioloitis. The poor evolution of the patient,
and the presence of cardiomegaly, made the physicians look for a cardiopathy, and a diagnosis of anomalous left coronary
artery from the pulmonary artery was made. He was stabilized and then was taken to the operating room and had his

anomalous coronary artery reimplanted to his aorta

Keywords: Respiratory Distress — Cardiomegaly - Anomalous Left Coronary Artery Pulmonary Artery.

INTRODUCCION

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda naciendo de
la arteria pulmonar es una anormalidad congénita rara, que repre-
senta sélo el 0,25-0,5% de todos los defectos congénitos del cora-
z6n'2, El tratamiento definitivo es quirdrgico, cuyo fin es asegurar el
flujo desde la aorta hacia la arteria coronaria izquierda e interrumpir
el flujo coronario hacia la circulacién pulmonar.

CASO CLINICO

Lactante masculino de 2 meses de edad, previamente asinto-
matico, consulta al servicio de emergencias por cuadro progresivo
de tos no productiva de 2 dias de evolucién, ademas, dificultad res-
piratoria y emesis posterior a los accesos de tos. No hay historia de
dificultad para la alimentacion. Antecedentes familiares e historia
médica previa sin datos relevantes.

El examen fisico inicial mostré signos de dificultad respiratoria
leve, sin evidencia de infeccién de via aérea superior. Se tomaron
muestras para detectar virus respiratorio sincitial e influenza, las cua-
les resultaron negativas. Ademas, se le realizé una radiografia de t6-
rax, la cual mostro silueta cardiaca agrandada (figura 1-A).

Debido a su dificultad respiratoria, y la negatividad de los exa-
menes, se le admitioé al hospital por sospecha de un cuadro de bron-
quiolitis. El paciente se encontraba estable al inicio pero subitamen-
te empeoré su dificultad respiratoria.

Los signos vitales mostraron una temperatura de 35,4 grados
Celsius, pulso en 190 por minuto, frecuencia respiratoria en 68 por
minuto, presion arterial de 77/56 mmHg, saturacion del 90%. Al exa-
men fisico, el paciente se encontré levemente somnoliento y con
poca respuesta a estimulos. La fontanela anterior se encontré depri-
mida y los ojos secos. A la auscultacion, present sibilancias, aunque
con un buen movimiento del aire, mientras que a la auscultacién car-
diaca se encontré taquicardico, sin soplos. El abdomen era blando,
depresible, no distendido, con higado palpable 3 cm por debajo del
reborde costal. Las extremidades se encontraron frias, con pulsos dé-
biles y llenado capilar mayor de 5 segundos.

El paciente fue transferido a la unidad de cuidados intensi-
vos pediatricos en donde se le administré una nebulizaciéon con
epinefrina racémica, la cual fue inefectiva en aliviar su distrés respira-
torio por lo que se decidio intubar al paciente. La radiografia de torax
en ese momento mostré cardiomegalia y aumento del flujo pulmo-
nar. Se realizé una interconsulta al servicio de cardiologia que indicé
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Figuras 1 A y B. Radiografias del paciente a su ingreso a la sala de urgencias y antes de
ser intervenido quirdrgicamente. Se destaca la cardiomegalia global.

soporte inotrépico (figura 1-B). El electrocardiograma que se mues-
tra en la figura 2, presenta ritmo sinusal. El ecocardiograma mostré
dilatacién del ventriculo izquierdo (4 cm en didstole), con una frac-
cion de acortamiento menor del 10%. No habia defectos septales ni
anormalidades valvulares pero si se visualiz6 un origen anémalo de
la arteria coronaria izquierda naciendo de la arteria pulmonar. Una
vez estabilizado el paciente se llevo a la sala de operaciones para
reimplantar la arteria coronaria anémala a la aorta. El transoperatorio
cursé sin complicaciones. Fue dado de alta con tratamiento farma-
colégico con Digoxina 20 ug bid y Enalapril 0,5 mg/d ambos por via
oral, asi como indicaciéon de profilaxis antibidtica para endocarditis
infecciosa cuando lo amerite.

DISCUSION

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda naciendo de
la arteria pulmonar, también conocido como Sindrome de Bland Gar-
land - White o ALCAPA por sus siglas en inglés (abnormal left corona-
ry artery from pulmonar artery) es una anormalidad congénita rara,

afectando a uno en 300.000 nacidos vivos'. Alrededor del 60-85% de
los pacientes afectados mueren en los primeros dos afios de vida,
principalmente a causa de un infarto agudo del miocardio que pue-
de ocurrir pocas semanas después del nacimiento o por insuficiencia
cardiaca congestiva®*. La arteria coronaria izquierda anémala es un
delgadoy pequerio vaso, semejando un canal venoso*®’. Se cree que
la alteracion embriolégica que la produce es una falla en la conexion
del plexo subepicardico, el cual se une a la porcién del tronco arterio-
so que luego dara origen a la arteria pulmonar®. La arteria coronaria
derecha nace normalmente del seno aértico, y se torna tortuosa y
dilatada, especialmente en pacientes que sobreviven la infancia®. La
porcién del ventriculo izquierdo que es irrigado por la arteria coro-
naria anémala es delgado, dilatado’ y en ocasiones aneurismatico®.
Esta porcion hipoperfundida, pero viable aumenta su masa debido a
la replicacion de los miocitos secundaria al estimulo hipoxémico™.

Durante el periodo neonatal, las resistencias vasculares pulmo-
nares elevadasy la elevada presion pulmonar provocan flujo anteré-
grado desde la arteria pulmonar a la arteria coronaria anémala. Una
vez que las resistencias pulmonares caen, se produce restriccion del
flujo sanguineo al miocardio ventricular izquierdo, consistente con
el gradiente de presién y secuestro de sangre a través de la arteria
coronaria izquierda, lo cual lleva a la disminucién de la contraccion
ventricular izquierda con cambios degenerativos de los musculos
papilares, incompetencia de la valvula mitral y arritmias'. Estas anor-
malidades no son detectables durante el periodo fetal. La circulacion
colateral que se encarga de suplir a las arterias coronarias, puede ser
la causa de un curso clinico asintomatico, e inclusive de la sobrevi-
da del paciente. Las anastomosis intercoronarias se van a desarrollar
para permitir el paso a contracorriente de la arteria coronaria dere-
cha hacia la coronaria izquierda y su territorio y también hacia la ar-
teria pulmonar. El desarrollo de esta circulacion colateral condiciona
la sobrevida y la calidad de vida del paciente.

Los signos y sintomas relacionados a esta condiciéon pueden
ser inespecificos: pérdida del apetito, fatiga asociada con la alimen-
tacion, irritabilidad y falra de crecimiento®'?, puede presentarse
abombamiento de la regién precordial®, taquicardia, apnea, arrit-
mias e infarto agudo del miocardio'. El pulso alternante refleja la
falla ventricular izquierda’. El choque de punta es anormal y puede
acompanarse de frémito de la regurgitacion mitral. La auscultacién
puede revelar soplos cardiacos, sistélicos, diastélicos, continuos, o
bien estar ausentes. El soplo holosistélico de la regurgitacion mi-
tral es un importante hallazgo auscultatorio: este es resultado de la
isquemia o infarto de los musculos papilares y la pared ventricular
izquierda*'*'151617.18_ Ademds, la regurgitacion mitral impone una so-
brecarga adicional a un ventriculo anormal y puede ser la forma de
presentacion el cuadro clinico en el lactante, nifio u adulto™. So-
plos mesodiastdlicos cortos son similares a aquellos auscultados en
otras formas de regurgitaciéon mitral pura'®.

La radiografia de térax muestra una silueta cardiaca que varia
de cardiomegalia en pacientes severamente enfermos®?!, a normal
o casi normal en algunos nifios y adultos?. A nivel pulmonar, los ha-
llazgos se relacionan con la congestién venosa que acompana a la
falla ventricular. La dilatacion de camaras izquierdas es la caracteris-
tica radiolégica mas comun’#2", En el electrocardiograma, el ritmo
sinusal es lo usual, aun en la presencia de regurgitacién mitral'>%.
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Figura 2. Electrocardiograma del paciente antes de ser intervenido quirirgicamente. Se observan ondas Q largas y profundas las derivaciones

D1y aVL,y enV4-V6, que dan aspecto de infarto anterolateral.

Existen signos tipicos de infarto anterolateral; las ondas Q largas y
profundas aparecen tipicamente en las derivaciones D1y aVL, y en
V4-V6*122425 y raramente aparecen en las derivaciones precordiales
derechas. Es frecuente encontrar signos de hipertrofia ventricular iz-
quierda con desviacion del eje hacia la izquierda*?2%. El mecanismo
de la desviacién del eje hacia la izquierda es desconocido, pero pue-
de relacionarse en parte a el grosor desproporcionado de la pared
posterobasal'®',

La ecocardiografia muestra dilatacién del ventriculo y atrio iz-
quierdos y disminucién importante de la contractilidad miocérdica
y la funcién sistélica. En la mayoria de los casos puede observarse el
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nacimiento de la coronaria izquierda a partir del tronco pulmonar;
ademas se observa un flujo diastélico, sistélico o continuo que ingre-
sa a nivel posterior del tronco pulmonar, distalmente a la valvula y
transversamente de la pared medial del tronco pulmonar'®2,

El tratamiento de esta patologia es quirurgico, su principal ob-
jetivo es detener el escape del flujo sanguineo de la circulacién co-
ronaria a la circulaciéon pulmonar y asegurar la reperfusién normal
de la arteria coronaria izquierda hacia su territorio. Los pacientes
adultos, incluso aquellos que se encuentran asintomaticos, deben
de ser tratados quirdrgicamente por el alto riesgo de muerte subita.
En lactantes gravemente enfermos, se puede realizar una interven-
cion paliativa, a pesar de que es menos recomendable que la repa-
racién primaria; consiste en realizar una ligadura simple de la arteria
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Figura 3. Técnica de quirtrgica de Takeuchi (modificado de la referencia 29). Tomado de: Dodge-Khatami A, Mavroudis C, Backer CL Anomalous
origin of the left coronary artery from the pulmonary artery: collective review of surgical therapy. Ann Thorac Surg. 2002 Sep; 74(3): 946-955.

coronaria izquierda andmala en la proximidad de su origen de la ar-
teria pulmonar. La intervencién definitiva implica la restauracién del
flujo normal de la coronaria izquierda desde la aorta. Neche? fue el
primero en describir la reimplantacion directa de la arteria coronaria
a la aorta usando una porcién de la arteria pulmonar. Esta técnica
representa la forma anatédmica y mas popular de correccién de esta
malformacion. Este procedimiento, puede ser mas complicado y con
mayores secuelas en adultos, debido a la friabilidad, disminucion
de la elasticidad de los vasos para su movilizacion y el potencial de
ruptura y sangrado catastréfico. Takeuchi®’, propuso una solucion
quirudrgica para los casos en donde la reimplantacién directa no es
posible debido a una anatomia coronaria poco favorable. La ciru-
gia de reconexion arterial transpulmonar de la coronaria izquierda
andémala o reparacion de Takeuchi es la técnica de reparacién mas

aceptada para este tipo de casos. Se crea un colgajo en la pared
anterior de la arteria pulmonar, luego se crea una ventana aorto
pulmonar con incisiones previas en aorta y arteria pulmonar prin-
cipal; la ventana aorta pulmonar se completa suturando la aorta
con la arteria pulmonar, el tunel es construido al suturar el colgajo
a través de la pared posterior de la arteria pulmonar principal y se
reestablece el flujo sanguineo desde la aorta a través de la ventana
aorto-pulmonar. La arteria pulmonar es reconstruida con un par-
che de pericardio (figura 3) La mortalidad operatoria para todas las
técnicas quirdrgicas se encontraba en un rango del 75 - 80% en la
década de los ochentas, pero ha disminuido hasta un 0 - 23% en
la actualidad®. La literatura al dia de hoy no reporta diferencia en
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la mortalidad o en la funcién del ventriculo izquierdo de las téc-
nicas quirdrgicas que restablecen una circulacién coronaria. Entre
las complicaciones de estos procedimientos quirdrgicos se encuen-
tran estenosis pulmonar supravalvular, fistulas coronarias hacia la
arteria pulmonar e insuficiencia de la valvula adrtica. Reinterven-
ciones a través de cateterismo son necesarias en al menos 30% de
los pacientes para corregir estas complicaciones®.
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