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INTRODUCCION

La irrigacion del corazdn se realiza a través de las arterias coronarias.
En el corazdon normal hay dos arterias coronarias: la derecha y la izquierda. La
distribucion anatomica normal es la mas frecuente y se corresponde con la
anatomia ventricular, por lo tanto el ventriculo morfolégicamente derecho es
irrigado por la arteria coronaria derecha y el ventriculo morfolégicamente
izquierdo por la arteria coronaria izquierda.

Las anomalias de las arterias coronarias constituyen el 2,2 % de las
cardiopatias congénitas. De ellas la mas frecuente es el origen anémalo de la
arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar o de sus ramas. Su
frecuencia de aparicion oscila entre 0.25% - 0.46% de las cardiopatias
congénitas, aproximadamente uno de cada 300,000 recién nacidos. Aunque
normalmente se presenta aislada ha sido descrita con otras lesiones. Bland,
White y Garland describieron en 1933 el sindrome clinico y las alteraciones
electrocardiograficas que ocasiona.

Estudios experimentales en el area embriolégica han demostrado la
capacidad coronario-formadora tanto de los senos adrticos como de los
pulmonares, manifestada por el desarrollo de multiples primordios coronarios,
de los cuales sélo dos experimentan un desarrollo definitivo; la permanencia de
un primordio coronario de la arteria pulmonar explicaria el origen de esta
anomalia.

Desde el punto de vista genético, estd anomalia estaria sujeta a un
modelo hereditario complejo, aumentando el riesgo de recurrencia al
incrementarse el coeficiente de consanguinidad.

La existencia de una anomalia en el origen de la arteria coronaria
izquierda que nace de la arteria pulmonar ocasiona alteraciones isquémicas en
el miocardio. El cuadro clinico presenta cuatro manifestaciones diferentes: 1.-
Angor o miocardiopatia (lactantes); 2.- Insuficiencia mitral; 3.- Soplo continuo
por circulacion colateral entre coronaria derecha e izquierda en ausencia de
sintomas (nifios mayores y adultos) y 4.- muerte subita (adultos). Los dos
primeros grupos corresponden con resistencias pulmonares elevadas y mala
circulacion colateral y los grupos 3 y 4 con circulacién colateral bien
desarrollada.



Se piensa que existe una primera fase, periodo fetal y comienzo del
neonatal, en la que debido a una elevada presion existente en la arteria
pulmonar, se mantiene un buen flujo anterégrado a través de la arteria
coronaria izquierda. Posteriormente en la segunda o tercera semana de vida, la
caida de la presion en la arteria pulmonar origina una disminucion en el flujo de
la arteria coronaria izquierda, y a partir de este momento puede establecerse
un flujo desde la arteria coronaria derecha a la arteria coronaria izquierda a
través de vasos colaterales intercoronarios. Durante este periodo de transicion
es cuando la perfusién del miocardio es minima y los sintomas isquémicos
pueden ser mas evidentes.

En los lactantes con cuadro isquémico la sintomatologia es precoz, entre
dos semanas y seis meses. Los sintomas iniciales incluyen: dificultad
respiratoria con crisis de hipersudoracién, llanto e inquietud, generalmente
precipitadas por la alimentacion y debidas a la isquemia miocardica. Con el
desarrollo de la insuficiencia cardiaca aparecen taquicardia, disnea, tos,
dificultad o rechazo al alimento, bronquitis o neumonias. En la exploracion
fisica hay signos de bajo gasto cardiaco, con pulsos débiles, llenado capilar
lento, piel fria y humeda. A la palpacion cardiaca hay crecimiento del ventriculo
izquierdo y es frecuente la hepatomegalia. A la auscultacion cardiaca los soplos
son poco caracteristicos o ausentes y suele existir un ritmo de galope. Este
cuadro clinico con anastomosis intercoronarias inadecuadas constituye el 80-
85% de los casos.

Los enfermos con insuficiencia mitral manifiesta pueden ser lactantes,
ninos mayores o adultos. Esta insuficiencia mejora transitoriamente la perfusion
coronaria al elevar la presiéon de la arteria pulmonar. El grado de insuficiencia
mitral puede llegar a producir insuficiencia cardiaca congestiva. Presentan
crecimiento de cavidades izquierdas, soplo pansistdlico de regurgitacion en
foco mitral con tercer ruido y retumbo mesodiastdlico.

Los niflos mayores y adultos con anastomosis intercoronarias
suficientemente abundantes para que el flujo de sangre desde la arteria
coronaria derecha sea capaz de suplir la arteria coronaria izquierda, suelen
permanecer asintomaticos. Esta anomalia se descubre por la presencia de un
soplo continuo o sistélico de poca intensidad en el tercer o cuarto espacio
intercostal. Hay casos descritos de supervivencia sin cirugia y habiendo
tolerado embarazos.

La muerte subita suele ser precedida de una historia larga de angina,
infarto, insuficiencia, hipertension arterial y arritmias.



MARCO TEORICO

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias de clasifican segun el sitio
de origen de la arteria afectada en:
1) Origen anémalo a partir de la aorta
a. Variaciones en el sitio de origen.
b. Origen separado con mas de dos ostia.

c. Origen unico.

)] Origen anémalo a partir de la arteria pulmonar
a. De la coronaria izquierda
b. De la coronaria derecha.
c. De a descendente anterior.

d. De ambas arterias coronarias.

1)} Conexiones anémalas del sistema coronario
a. Comunicaciones intercoronarias.
b. Comunicacion con la circulacién derecha.

c. Comunicacion con la circulacion izquierda.



EMBRIOLOGIA

La mayoria de las descripciones del desarrollo del lecho arterial coronario
separan tres componentes.

e Primero, los sinusoides son canales primitivos que representan los sitios
de intercambio metabdlico entre la sangre contenida en las cavidades
cardiacas y el parénquima cardiaco, que en este momento esta
compuesta principalmente por tejido cardiaco. En humanos el corazon
empieza a latir tempranamente en el dia 22 de gestacion y la circulacion
sanguinea puede ser demostrada en dias posteriores.

e Segundo, la red de endotelio vascular in situ aparece en el
subepericardio alrededor del dia 31 de gestacion.

e Tercero, los esbozos coronarios emergen de la pared del tronco
aortopulmonar conforme completa su division en arteria pulmonar y la
aorta. Posterior a completar la divisidon aortopulmonar, hay union entre la
red vascular endotelial y los esbozos coronarios y la circulacion
coronaria empieza a fluir normalmente.

La distribucion y tamafio de la arteria coronaria epicardica mayor se
encuentra estrictamente relacionado a la extension del miocardio dependiente.
La pérdida de la circulacién coronaria durante el desarrollo embrioldgico induce
hipoplasia del miocardio dependiente y viceversa una reduccién relativa de la
masa de miocardio dependiente resulta en hipoplasia relativa de las ramas
coronarias.

Existen dos teorias del desarrollo embrionario utilizados para explicar la
ocurrencia de los origenes anomalos de las arterias coronarias. El primero
sugiere que las arterias coronarias se originan de dos esbozos primordiales en
el cono tronco no dividido. Conforme el cono tronco se divide en arteria
pulmonar y aorta, la posicion anormal de un lecho coronario puede resultar en
origen andmalo de una arteria coronaria. Alternativamente, la division anormal
del tronco cono puede producir una coronaria anormal a pesar de la posicién
correcta de los esbozos primordiales. La segunda teoria sugiere que seis
esbozos primordiales en el tronco primitivo arterioso, uno de cada cuspide del
seno aortico y pulmonar. Normalmente todos, menos dos, involucionan. Sin
embargo, si una aberracién ocurre, la secuencia incorrecta de persistencia e
involucion puede ocurrir, resultando en origen andmalo de una de las
coronarias.
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ANATOMIA

El término, anatomia coronaria normal es erroneo, ya que hay distintos
patrones en el patron coronario estandar. Usualmente dos arterias coronarias
principales que se originan de la izquierda y la derecha de los senos de
valsalva adrticos. Las ramas individuales de los sistemas coronarios izquierdos
y derechos pueden tener orificios separados del seno correspondiente.

Es normal para la ostia coronaria estar localizadas en los senos derecho
e izquierdo adrtico. Esta ostia debera estar localizada al centro de cada seno y
cerca del borde libre de cada cuspide aértica. Ostia localizadas en otro sitio, ya
sea en el seno no coronario posterior o alto en el arco aédrtico, es anormal.
Debera haber dos ostias coronarias para que pueda ser considerado como
normal el patrén coronario, sin embargo, teniendo tres & cuatro ostias
separadas es considerado una variante normal. Un tercer ostium es mas
frecuentemente localizado en el seno coronario derecho como una rama conal
separada; esto se ha visto presente en el 30 a 50% de los corazones normales.

Otra variante normal resulta en un ostium coronario accesorio que es
causado por la ausencia de un tronco coronario principal izquierdo, asi que las
ramas circunflejas y descendente anterior tienen origenes separados de la
aorta. El angulo de origen de la coronaria principal es usualmente
perpendicular a la pared aortica, pero alguna variacion en esta angulacion es
comunmente vista. Una variante inusual ocurre cuando el segmento arterial
proximal es intramural en la pared aortica.

A pesar de la posibilidad de tener tres o cuatro ostia separadas, un
individuo normalmente tiene solamente dos segmentos coronarios, el izquierdo
y el derecho. El término arteria coronaria unica o sistema coronario unico, se
refiere al origen por encima de las arterias coronarias izquierda o derecha de
un ostium unico.

En mas del 90% de los casos de autopsias, la arteria coronaria
izquierda tiene un segmento inicial de tamafo y longitud variable. Para que el
patrén coronario sea considerado como normal, ambas, la arteria circunfleja y
la descendente anterior deben originarse de la cuspide coronaria izquierda, ya
sea directa o indirectamente a través de una rama principal. La arteria
coronaria descendente anterior es caracterizada por su trayecto a través del
surco interventricular. La rama circunfleja se caracteriza por su curso a través
del surco atrioventricular izquierdo.
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Usualmente tiene una 6 mas ramas (ramas marginales de la circunfleja)
donde alcanza el margen obtuso del corazén, aunque estas ramas no son
necesarias para que el patron sea considerado normal. Una rama intermedia, o
rama diagonal principal izquierda, puede estar presente y se nombra por su
distribucion y localizacidon, intermedio entre la coronaria izquierda y la
circunfleja.

La rama coronaria derecha normalmente se origina de la cuspide
coronaria derecha y cursa a través del surco atrioventricular derecho. Alcanza
el margen agudo del corazén en todos los casos normales y posteriormente
sigue un curso posterior por el surco atrioventricular posterior para dar origen a
uno o mas arterias coronarias descendentes posteriores. Estas arterias
coronarias descendentes posteriores no son necesarias para que el sistema
coronario derecho sea considerado como un patréon normal.

El término de dominancia coronaria es definido por el numero de arterias
descendentes posteriores y sus vasos de origen, ya sea el sistema izquierdo o
derecho. Con respecto a las ramas secundarias distales, varios patrones son
observados y por ello considerados como normal. En 50% de los casos, la
arteria del nodo sinusal de origina de la arteria coronaria circunfleja izquierda.
Cuando no se origina del sistema coronario izquierdo, se origina de la arteria
coronaria derecha.

Las ramas anteriores septales se originan de la arteria coronaria
descendente anterior. Es anormal para estas ramas originarse de otro vaso
coronario extramural. La arteria descendente anterior no da origen a ramas
largas ventriculares derechas epicardicas. Las arterias coronarias extramurales
no se cruzan una con otra, asi entonces, es considerado anormal que una
rama cruce una rama adyacente. La arteria descendente anterior aparenta ser
una continuacion de la arteria coronaria derecha principal mas que rama de la
misma. La arteria conal izquierda es la primera rama de la arteria coronaria
izquierda y puede anastomosarse con la rama conal de la arteria coronaria
derecha, formando el “circulo de Vieussens”.

Como se menciono previamente, la dominancia derecha se refiere al
predominio del origen de las arterias coronarias descendentes posteriores del
sistema coronario derecho. El noventa por ciento de los individuos tienen un
patron de dominancia coronaria derecha. La arteria del nodo atrioventricular se
origina de la arteria descendente posterior, y tiene un curso cefalico para
alcanzar el codo atrioventricular.
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ORIGEN ANOMALO DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA DE LA
ARTERIA PULMONAR (ALCAPA, SINDROME DE BLAND - WHITE -
GARLAND).

La anomalia congénita mas frecuente de las arterias coronarias es el
nacimiento de la arteria coronaria izquierda (ACI) del tronco de la pulmonar o
de sus ramas, siendo lo mas comun de la porcidon posterior izquierda del
tronco. Su frecuencia oscila entre 0.25% - 0.46% de las cardiopatias
congénitas, aproximadamente uno de cada 300,000 recién nacidos.

Esta anomalia fue inicialmente descrita por Brooks en 1866 quién
postulo que el flujo en la arteria coronaria anormal era retrogrado. Este autor
sugirié que una de las arterias coronarias no solo fallaba para suplir de flujo al
miocardio, sino que también suplia sangre totalmente oxigenada del corazén a
la arteria pulmonar. Esta hipotesis fue sustentada por Case y cols. en 1958,
cuando reportaron observaciones post-mortem al inyectar medio de contraste
en la aorta ascendente y pasar a la arteria coronaria derecha y posteriormente
por colaterales llenaban la arteria coronaria izquierda de forma retrégrada.
Fontana y Edwards recolectaron 58 piezas de necropsias, la mayoria de los
pacientes en menores de 13 meses de edad, con esta anomalia.

El primer reporte relacionando los hallazgos clinicos y de autopsia en un
paciente de tres meses de edad fue por Bland y colaboradores en 1933,
denominandose posteriormente esta entidad como sindrome de Bland-White-
Garland.

La comprension actual de esta entidad denominada origen andmalo de la
arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar enfatiza los cambios en:

1. La presion de la arteria pulmonar.

2. Las anastomosis intercoronarias entre los sistemas coronarios
izquierdos y derechos.

3. Lalesion isquémica al miocardio.

En la vida fetal, esta anomalia probablemente no tiene efecto dafino
alguno; las presiones y saturacion de oxigeno son similares en la arteria
pulmonar y la aorta. La perfusion miocardica es presumiblemente normal y no
hay estimulo para la formacion de colaterales.

Posterior al nacimiento, la arteria pulmonar contiene sangre desaturada
con presiones que rapidamente caen por debajo de las presiones sistémicas.
Asi entonces, el ventriculo izquierdo, que es altamente demandante de
oxigeno, es perfundido por sangre desaturada a bajas presiones. El flujo
colateral es inicialmente bajo. Los vasos miocardicos del ventriculo izquierdo se
dilatan para reducir su resistencia y aumentar su flujo, pero de forma temprana
la reserva vascular coronaria se exhausta y sobreviene la isquemia miocardica.
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Al principio la isquemia es transitoria y ocurre solo con factores como la
alimentacion y el llanto, pero con aumento en la demanda miocardica de
oxigeno sobreviene el infarto a la regién anterolateral de la pared libre del
ventriculo izquierdo. Esto causa insuficiencia cardiaca congestiva el cual
empeora con la incompetencia mitral secundario a la dilatacion del anillo de la
valvula mitral infarto al musculo papilar anterior.

Los vasos colaterales entre la coronaria derecha normal y la coronaria
izquierda anormal se alargan, y asi mismo lo hace la arteria coronaria derecha.
Sin embargo, porque la arteria coronaria izquierda se conecta a la arteria
pulmonar de baja presion, el flujo colateral tiende a pasar a la arteria pulmonar
en lugar de los vasos miocardicos de alta resistencia.

Existe un secuestro pulmonar-coronario con un flujo de izquierda a
derecha. Este cortocircuito usualmente es pequefio en términos de gasto
cardiaco, pero relativamente grande en términos de flujo coronario.

En aproximadamente 15% de estos pacientes, el flujo miocardico puede
sustentar la funcion miocardica en reposo o aun durante ejercié. Estos son los
pacientes que llegan a la edad adulta.

PATOLOGIA

Esta anomalia es usualmente aislada pero ha sido reportada con
persistencia del conducto arterioso, defecto septal ventricular, tetralogia de
Fallot o coartacion de aorta. Si hay hipertension pulmonar, como ocurre con
defecto septal ventricular largo, la perfusion ventricular izquierda puede ser
adecuada para prevenir la isquemia. Bajo estas circunstancias, el cierre del
defecto septal ventricular con una disminucion en la presién arterial pulmonar
es catastréfico.

La arteria coronaria derecha se encuentra dilatada y se pueden
visualizar colaterales largas en la superficie del corazén. La arteria coronaria
izquierda es vista originandose del tronco de la arteria pulmonar, usualmente
en el seno pulmonar izquierdo, pero rara vez de una rama de la arteria
pulmonar. Es usualmente de 2 a 5 mm de largo antes de que se divida.

En la infancia, el corazén se encuentra agradado, particularmente el
ventriculo y el ario izquierdo que se encuentran dilatados e hipertréficos. El
musculo papilar anterolateral se encuentra atrofico y cicatrizado y las cuerdas
unidas a ella pueden estar acortadas.

En algunos estudios se ha encontrado que el musculo papilar posterior
esta igualmente afectada. Puede encontrarse fibroelastosis endocardica del
ventriculo izquierdo y la valva anterior mitral esta frecuentemente engrosada.
Puede encontrarse adelgazamiento y cicatrizacion de la pared anterolateral
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libre del ventriculo izquierdo y el apex secundario a infarto, y se encuentran
frecuentemente trombos murales.

En adultos, la arteria coronaria izquierda es de paredes delgadas,
asemejando una vena. El corazén esta usualmente agrandado, pero no como
en los nifios y usualmente no hay fibroelastosis endocardica. Aun asi, hay
usualmente cicatrizacién y calcificacién del musculo papilar anterolateral, y aun
en el ventriculo izquierdo adyacente.

HALLAZGOS CLIiNICOS

Para nifios, la descripcién inicial de Bland y col. en 1933 aun es vigente,
la cual postulaba:

Nada importante es relevante en el paciente hasta la décima semana de vida;
en la alimentacion con el biberon un grupo inusual de sintomas ocurren que
consisten en ataques paroxisticas de molestia agudo precipitado por la
alimentacion. El infante aparenta estar al principio con distress obvio, con
quejido espiratorio, seguido inmediatamente por palidez marcada y sudoracion
fria con una apariencia general de choque severo. Ocasionalmente, con
ataques severos inusuales, que aparentan ser una perdida de conciencia
transitoria. El eructo de gas parece en ocasiones mejorar la molestia y acortar
la duracion del ataque que usualmente dura de 5 a 10 minutos, seguido por
alimentacioén sin dificultad y permanece libre de sintomas por varios dias......
Parece probable que en el nifio, los ataques de molestia paroxisticos.... eran
aquellos de angina pectoris. Si esto es cierto, representa la edad mas temprana
en la que esta condicion ha sido reportada.

No todos los pacientes se comportan de esta manera. Muchos de ellos
presentan signos y sintomas de falla cardiaca. Pocos de ellos presentan pocas
dificultades durante la lactancia y mejoran gradualmente hasta que son
asintomaticos. En un paciente de tres afos con los signos tipicos de esta
anomalia, no hubo sintomas.

Se reconocen 2 formas de presentacion:

1. Forma infantil o del lactante. Constituye el 80-85 % de los casos. La
sintomatologia aparece pasado el periodo neonatal, cuando desciende la
presion de la arteria pulmonar propia de la etapa fetal. No existe circulacion
colateral coronaria, de forma que los esfuerzos habituales del lactante
disminuyen la reserva coronaria y originan isquemia. Se producen episodios
recurrentes de irritabilidad (dolor toracico), cardiomegalia y desarrollo de fallo
cardiaco. El prondstico es malo, con elevada mortalidad en el primer afio de
vida.

2. Forma del adulto y de los nifios mayores. Se produce formacién de
arterias colaterales y anastomosis intercoronarias abundantes que aportan
irrigacion suplementaria al miocardio. Puede no haber historia de cardiopatia
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previa. La manifestacién principal es el infarto agudo de miocardio. Otras
posibles manifestaciones son la insuficiencia mitral secundaria a la necrosis y a
la cicatrizacion de los musculos papilares del ventriculo izquierdo, insuficiencia
cardiaca congestiva y arritmias ventriculares que pueden desembocar en
muerte subita.

Los pacientes en la lactancia y la edad preescolar pueden mostrar
signos y sintomas de isquemia severa o insuficiencia cardiaca congestiva;
incluyendo taquipnea, palidez, pobre alimentacion, e historia de paroxismos al
llanto, diaforesis, agitacion severa y pobre ganancia de peso. Los lactantes
pueden mostrar una historia de adecuada alimentacion la cual va seguida por
cese subito de la alimentacién asociada con disnea, diaforesis, arqueamiento
de la espalda y llanto o gritos. Estos sintomas se presumen ser secundarios a
angina durante la alimentacion. La exploracién fisica en lactantes con el
sindrome de origen andmalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria
pulmonar, pueden mostrar palidez perioral y cianosis. Los datos de
insuficiencia cardiaca congestiva pueden dominar el cuadro clinico.

Pacientes adultos o nifios mayores pueden estar asintomaticos o tener
disnea, sincope o angina pectoris en evolucion. Se ha reportado muerte subita
antes del diagnostico. Los datos clasicos de infarto al miocardio o falla cardiaca
congestiva son raros en adultos.

En el examen fisico, puede no haber datos de falla cardiaca congestiva.
En nifios, el corazon generalmente se encuentra aumentado de tamafio siendo
el ventriculo izquierdo la camara cardiaca principalmente afectada. Puede
haber crecimiento del ventriculo derecho y un cierre pulmonar intenso si la falla
izquierda ha causado una considerable hipertension pulmonar. El primer ruido
puede encontrase ausente o suave, si hay incompetencia mitral, y el ritmo de
galope apical es comun.

Puede no haber soplos, soplo de insuficiencia mitral o en ocasiones un
soplo continuo suave a nivel del borde paraesternal alto izquierdo que asemeja
al soplo de una fistula arteriovenosa coronaria o un pequefio conducto arterioso
permeable. Pueden presentar hepatomegalia y auscultarse ruidos crepitantes
pulmonares.

Los hallazgos clinicos previamente mencionados asociados al sindrome
de ALCAPA pueden ser dificiles de diferenciar de otras causas de insuficiencia
cardiaca congestiva en la lactancia e infancia, incluyendo miocarditis y
cardiomiopatia. En cualquier paciente que se presenta con insuficiencia
cardiaca, el diagndstico de origen anémalo de la arteria coronaria izquierda de
la arteria pulmonar debe ser considerado.
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La insuficiencia cardiaca congestiva en el sindrome de ALCAPA ha
llevado al diagnéstico errébneo de bronquiolitis. El paro cardiorrespiratorio ha
ocurrido durante la administracion de B-agonistas o induccion de anestesia
durante broncoscopia en pacientes con ALCAPA en quien se pensaba tenian
una enfermedad pulmonar primaria.

En pacientes mayores y adultos con ALCAPA, el rango de aspectos
clinicos varia de aquellos que se encuentran completamente asintomaticos a
aquellos que se presentan con angina episodica y sintomas de insuficiencia
cardiaca congestiva.

El diagnéstico de ALCAPA debe ser sospechado en pacientes con
cardiomegalia no explicada, insuficiencia mitral o soplo continuo cardiaco. En
particular, en adultos hay un soplo no especifico sistélico. Puede haber también
un soplo apical pansistélico de insuficiencia mitral. En algunas ocasiones, la
insuficiencia mitral puede dominar el cuadro clinico, produciendo insuficiencia
cardiaca congestiva.

Los adultos que sobreviven a edad adulta lo hacen gracias a circulacion
colateral extensa de la arteria coronaria derecha. Esto es adecuado
aparentemente para la prevencion de infarto masivo. Aunque algunos de estos
pacientes permanecen totalmente asintomaticos, muchos presentaran
consistentes con angina. Los corazones de estos pacientes usualmente
mostraran una pared larga y engrosada de la arteria coronaria derecha con
ramas largas evidentes sobre el epicardio y cursa hacia las ramas distales de la
arteria coronaria izquierda. La arteria coronaria izquierda proximal es
generalmente mas pequefa que lo normal con paredes delgadas. El tamafio
del corazén de estos individuos es generalmente mas pequefio.

Esta anomalia es frecuentemente asociada a insuficiencia mitral
causada por isquemia. Akihiko Ohkado y cols. publicaron un caso de origen
andmalo de la arteria coronaria en un paciente de 16 afios posterior a
reemplazo mitral secundario a insuficiencia mitral de origen desconocida
realizada a los 9 afos de edad.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

En los pacientes afectados se encuentra una marcada cardiomegalia,
con predominio de crecimiento de las cavidades izquierdas y evidencia de
edema pulmonar. Estos hallazgos son similares a las de muchas formas de
cardiomiopatia, con la cual esta anomalia es frecuentemente confundida.
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La imagen con perfusion miocardica con Talio 901 es muy sensible,
mostrando hipocaptacion de la region isquémica de la pared anterolateral del
ventriculo izquierdo. Sin embargo este hallazgo no es especifico, ya que
también puede observarse en cardiomiopatias.

HALLAZGOS ELECTOCARDIOGRAFICOS

De forma clasica al haber infarto de la pared anterolateral del ventriculo
izquierdo al momento en que se presenta el lactante para el diagnéstico, habra
anormalidades de la onda Q en las derivaciones |, aVL y en las precordiales de
V4 a V6. Asi mismo, puede haber ondas R anormales o progresion de la onda
R en las precordiales izquierdas. Aunque este patron no es patognomonico de
ésta anomalia, vista en infartos al miocardio de distintas etiologias, o
ocasionalmente en cardiomiopatias, si se encuentra, el diagndstico de esta
anomalia debera ser descartados mediante otros métodos diagndsticos. Aun
en adultos asintomaticos, el electrocardiograma se encuentra anormal y existe
respuesta isquémica al ejercicio.

HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS

La ecocardiografia bidimensional con técnica Doppler color esta
remplazando el cateterismo cardiaco como el método estandar de diagndstico.
La mejoria en la resolucion de los equipos actuales de ecocardiorafia permite
frecuentemente observar el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda.

El Doppler color permite observar el paso de flujo de la arteria coronaria
a la arteria pulmonar. Aun cuando la unién de la arteria coronaria izquierda a la
arteria pulmonar puede ser incierta mediante la imagen en dos dimensiones, la
presencia de flujo diastolico a la arteria pulmonar debe ser informativa.

Una arteria coronaria derecha dilatada debe hacer sospechar esta
anomalia. El estudio también demostrara el tamano y la funcién de las camaras
cardiacas, particularmente del ventriculo izquierdo, asi como la movilidad
regional del ventriculo izquierdo y la presencia de insuficiencia mitral. Puede
encontrarse heterogenecidad aumentada de los musculos papilares y el
endocardio adyacente secundario a fibrosis y fibroelastosis.

CATETERISMO CARDIACO Y ANGIOACRDIOGRAFIA
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El cateterismo cardiaco y la angiografia son utilizados si los resultados
de ecocardiografia son inciertos. En lactantes sintomaticos, el cateterismo
cardiaco ha mostrado un bajo gasto cardiaco y presiones altas de llenado, y
usualmente algun grado de hipertension pulmonar. En nifios mayores
asintomaticos, el gasto cardiaco y las presiones son normales excepto por un
ligero incremento en la presion diastdlica final den ventriculo izquierdo.

Puede haber un cortocircuito de izquierda a derecha a nivel de la arteria
pulmonar, pero ya que este cortocircuito puede ser pequefio, su ausencia no
descarta el diagnéstico. La angiografia revela el atrio y el ventriculo izquierdo
dilatado con disfuncién de la pared libre anterolateral y muestra la regurgitacion
mitral. La angiografia del arco aértico mostrara la arteria coronaria derecha
dilatada, y si hay colaterales mostrara el llenado de la arteria coronaria
izquierda y el paso de contraste de la coronaria izquierda a la arteria pulmonar.
Aunque muchas angiografias de la arteria pulmonar podran mostrar reflujo del
medio de contraste hacia el origen de la arteria coronaria izquierda, ni esta o la
angiografia del ventriculo izquierdo podra excluir el diagnéstico.

HISTORIA NATURAL

De todos lo nifios nacidos con esta rara anomalia, cerca del 87% se
presenta en la lactancia y cerca del 65 al 85% mueren antes del afo de edad
de insuficiencia cardiaca congestiva intratable.

Pocos nifios mejoran espontdaneamente. Otros jamas presentan
sintomas, quiza por las colaterales extensas y tal vez por una apertura
restrictiva entre el origen de la arteria coronaria izquierda y el tronco pulmonar.
Sin embargo, aun estos pacientes presentan alto riesgo de muerte subita,
especialmente durante el ejercicio. Algunos presentan ya de adultos con angina
de esfuerzo o0 con insuficiencia cardiaca congestiva secundario a
incompetencia mitral.

TRATAMIENTO

El primero manejo quirurgico efectivo fue la ligadura de la arteria
coronaria izquierda para prevenir el secuestro. Muchos de los nifios se
benefician posterior a este procedimiento, especialmente si tienen cortocircuito
extensivo de la coronaria a la pulmonar, pero mas tarde puede presentarse
muerte subita.

La ligadura de la arteria coronaria izquierda y la restauracion del flujo a
través de un injerto de la arteria subclavia o de la vena safena con éxito,
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aunque se ha visto trombosis del injerto. También se han visto cambios
obstructivos tardios del injerto con la vena safena. Son potencialmente muy
serios, porque cercano a los 3 afios de colocado el injerto de la vena safena,
hay una reduccién marcada de las colaterales de la arteria coronaria derecha.
Injertos utilizando la arteria mamaria interna tienen una sobrevida mayor y su
uso es preferido en nifios.

La reimplantacién directa del origen anomalo de la arteria coronaria
izquierda a la aorta (con un botdn de la arteria pulmonar alrededor de su
origen) ha sido exitosa. Una alternativa es crear una ventana aortopulmonar y
posteriormente un tunel que dirija el flujo de la aorta al ostium coronario
izquierdo.

En el pasado se recomendaba que, por la alta mortalidad quirurgica en
los lactantes mas comprometidos, la cirugia se deberia retrasar hasta los 18 a
24 meses de edad. Sin embargo, estos pacientes son los que se encuentran en
mayor necesidad de correccidn quirdrgica. Ya que la mortalidad quirurgica en
los pacientes muy graves es alta, el procedimiento de la ligadura simple, con o
sin circulacion extracorpdrea, ha sido recomendado en los pacientes mas
graves. Recientemente, sin embargo, ha sido reportado que una reparacién de
dos vasos es posible aun en los pacientes mas graves si se apoya en el
postquirurgico con asistencia ventricular izquierda.

La tendencia ha sido a la reparacion quirurgica temprana estableciendo
un sistema de doble vaso, y los resultados tardios posteriores a la cirugia son
muy buenos, pero debera ser recordado que ha sido referida la mejoria
espontanea de pacientes sin manejo quirurgico.

Las respuestas acerca del mejor abordaje quirurgico a corto y largo
plazo son controversiales, aun asi una cirugia que deje las dos coronarias
patentes es lo mas recordable.

MANEJO PREQUIRURGICO

El manejo médico solo no ha mostrado una evolucion satisfactoria en
pacientes con ALCAPA. Aunque el dato exacto no se conoce, se cree que el
65% de los nifos portadores del sindrome de ALCAPA y que no van a
correccion quirurgica mueren antes del afio de vida por disfuncién ventricular
izquierda. Solo se puede observar mejoria temporal en pacientes con
insuficiencia cardiaca congestiva.

La meta del manejo médico es estabilizar al paciente previo a la cirugia.
Se debe tener una actitud agresiva, ya que la lesién isquémica en el ALCAPA,
al menos parcialmente, puede ser reversible posterior a la cirugia, y la
revascularizacion puede ser completada en neonatos o lactantes.
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El paciente que se encuentra en una unidad de terapia intensiva previo
a la cirugia es usualmente un lactante con insuficiencia cardiaca congestiva o
choque cardiogénico. Mientras los preparativos de la cirugia se estan haciendo,
el manejo esta encaminado en mejorar el aporte de oxigeno miocardico y
disminuir la demanda miocardica de oxigeno.

Para el lactante con insuficiencia cardiaca congestiva y con presion
arterial estable, la administracion de diurético puede resultar benéfica, en tanto
se evite la hipovolemia. La diuresis debera disminuir la tension de la pared
miocardica, llevando a una mejoria de la demanda-aporte de oxigeno
miocardico.

La reduccién del edema pulmonar puede disminuir la dificultad
respiratoria y mejorar la oxigenacidén. El oxigeno suplementario debe ser
administrado para evitar la hipoxia. Aunque se pueden intentar los glucdsidos
cardiacos, por lo general no logran una mejoria significativa del paciente con
isquemia miocardica. Algunos clinicos recomiendan evitar la digoxina por el
potencial de producir arritmias ventriculares.

La sedacion y la analgesia para evitar el dolor de angina son utiles para
prevenir la taquicardia, que incrementa la demanda miocardica de oxigeno y
disminuye el aporte de oxigeno. Los pacientes se encuentran en alto riesgo de
arritmias cronicas, incluyendo taquiarritmias ventriculares y supraventriculares y
bradicardia sinusal o de la union.

Los lactantes con insuficiencia cardiaca congestiva y presion sanguinea
inestable se encuentran en la categoria de mayor riesgo. Vouhe y cols. notaron
una mortalidad perioperatoria en pacientes con fraccion de acortamiento del
ventriculo izquierdo menor a 0.2, aunque no reportaron mortalidad con fracciéon
de acortamiento mayor de 0.2.

Estos lactantes requeriran invariablemente de intubacién endotraqueal y
ventilacién controlada. Un modesto aumento en la presion media de la via
aeérea durante la ventilacion con presion positiva podria disminuir la postcarga
del ventriculo izquierdo, sin embargo, el monitoreo continuo es requerido para
prevenir un aumento excesivo de la presion aérea media y reduccion del
retorno venoso al corazén.

Los farmacos vasoactivos son necesarios para mantener la presion
arterial sistémica, aunque ninguno de los agentes actualmente disponibles es el
ideal. La milrinona y la dobutamina tienen la ventaja de proveer soporte
inotropico sin taquicardia significante; sin embargo, la milrinona en particular
puede producir vasodilatacion. Si la presion diastdlica es inadecuada para
mantener la presion de perfusion coronaria, puede haber beneficio utilizar un
agente con efecto agonista adrenérgico puro como la adrenalina, que evita el
aumento de la demanda de oxigeno miocardico secundario a la taquicardia o al
aumento de la contractilidad. La meta de la adrenalina es aumentar la presién
sanguinea diastdlica cautelosamente sin producir excesivo aumento de la
postcarga del corazéon. Todas de estas medidas son temporales hasta la
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cirugia de emergencia o la oxigenacion por membrana extracorpérea seguida
de la cirugia.

MANEJO QUIRURGICO

Los intentos de correccion quirdrgica fueron iniciados en 1953 cuando
Potts creo una anastomosis aortopulmonar en dos pacientes con origen
andémalo de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar en un intento de
aumentar la saturacion de oxigeno en la arteria pulmonar principal. En 1953
Mustard reportdé un intento de una anastomosis termino-terminal de la arteria
carotida izquierda a la coronaria izquierda de origen anémalo.

El primer manejo quirdrgico exitoso de esta condicion fue descrito en
1960 por Sabiston y colaboradores del Hospital Johns Hopkins. El tratamiento
propuesto para el sindrome de ALCAPA fue la ligadura de la coronaria en el
sitio del origen anédmalo. No solo esto resulto en un tratamiento exitoso con
resolucién de los sintomas del paciente, sino también lograron documentar el
secuestro derecho a izquierdo de las arterias coronarias y el aumento de la
presion de la arteria coronaria izquierda posterior a la ligadura del origen de la
arteria anodmala.

Los intentos posteriores de correccion quirurgica del ALCAPA se
enfocaron en establecer un doble sistema coronario. Cooley y colaboradores
en 1966 reportaron revascularizacion del ALCAPA con autoinjerto de la vena
safena. En 1968, Meyer y cols. anastomosaron de forma exitosa la arteria
subclavia izquierda a la arteria coronaria izquierda anémala dividida.

En un tiempo se pensd que la cirugia deberia ser diferida hasta la edad
de un afno por las consideraciones técnicas. La revascularizacion exitosa en
neonatos y lactantes has demostrado que esta aseveracién no es cierta. Mas
aun, posponer la cirugia hasta el aino de edad expone al lactante al riesgo de
muerte subita en casa. La cirugia debera ser llevada a cabo tan pronto los
sintomas hayan iniciado y se haga el diagnéstico.

LIGADURA DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA ANOMALA DE LA
ARTERIA PULMONAR

Las intervenciones quirurgicas del sindrome de origen andmalo de la
arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar han tenido cambios
significativos desde el primer procedimiento quirurgico exitoso llevado a cabo
por Sabinston en 1959. Aunque la ligadura del origen de la arteria coronaria
andmala es una técnica no muy complicada y por lo tanto es una opcién
atractiva, una serie demostré rangos de mortalidad mayor en estos pacientes
que aquellos llevados a establecer un sistema coronario doble. Debe ser
mencionado que en los pacientes que se lleva a cabo ligadura es dificil el
manejo de eventos de fibrilacion ventricular aguda. Se debe tener mucho
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cuidado al manipular el corazén, especialmente en circunstancias donde el
soporte inotrépico en la circulacion extracorporea no esta disponible. Estos
pacientes frecuentemente tienen aumento en la irritabilidad ventricular
secundario a padecer isquemia ventricular izquierda.

La tasa de mortalidad reportada posterior a la ligadura del origen de la
arteria coronaria varia desde 20 al 50%. De particular interés es el reporte que
refiere muerte subita tardia del 25%. Los pacientes que han tenido ligadura del
ALCAPA deberan ser llevados en control con estudio de Holter periédico y
estudios de estrés.

Se debera considerar la revascularizacion coronaria electiva en
pacientes que han sobrevivido ligadura previa. Series modernas han
demostrado las ventajas de crear un sistema coronario doble a la ligadura de la
arteria coronaria. La ligadura de la arteria coronaria debera ser evitada aun en
pacientes con fracciones de eyeccion muy bajas. Hay consenso sobre la
reparacion con reimplante es la técnica quirurgica de eleccién ya que con la
simple ligadura hay riesgo aumentado de muerte subita relacionado a isquemia
persistente.

REIMPLANTE DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA

Puede ser posible el uso de la cirugia de reimplante de la arteria
coronaria en muchas instancias en el ALCAPA. Se puede extraer un botén
alrededor de la ostia de la pared de la arteria pulmonar del sistema coronario
andémalo izquierdo e implantarse en la aorta. Este procedimiento puede
realizarse independiente de la edad o estatura del paciente.

Cuando el ALCAPA se origina del seno pulmonar posterior derecho, esta
técnica es posible sin mayor movilizacion del sistema coronario izquierdo. El
origen del ALCAPA del seno posterior izquierdo o la posicion lateral izquierda
hace la implantaciéon de mayor dificultad técnica por la necesidad de la
movilizacion significativa del sistema coronario y por la posibilidad de torsiéon o
doblez del sistema coronario durante la implantacion.

El aspecto atractivo de la implantacion directa del ALCAPA en la aorta
es aquella que provee perfusiéon directa aorto-coronario sin necesidad de un
conducto interpuesto. Esta técnica se puede realizar mediante una incision en
el tronco de la arteria pulmonar y demostrando el ostium de la coronaria
izquierda anémala de la arteria pulmonar. Si el ostium aparente originarse de la
pared posterior o del lado derecho del tronco pulmonar, el ostium puede ser
resecado como un botdn, o la incision puede extenderse hasta todo el tronco
de la pulmonar.

El botdn puede ser resacada e implantado directamente en la pared
aortica y posteriormente la arteria pulmonar reconstruida via anastomosis
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primaria. La mortalidad de este procedimiento se ha reportado de 0 a 23%. La
sobrevida a largo plazo en varias series ha sido excelente.

En la década pasada, la experiencia ha aumentado con la cirugia de
Jatene, con lo cual muchos pacientes con ALCAPA se han beneficiado.
Conforme los cirujanos se han familiarizado con la transferencia del ostium
coronario, la implantaciéon directa a la aorta se ha vuelto el procedimiento de
eleccion para la mayoria de los pacientes con origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda de la arteria pulmonar.

Desde 1995 el Dr. Fraser y colaboradores han tratado 13 pacientes con
sindrome de ALCAPA. En 11 de estos pacientes se realizo reimplante directo a
la aorta y en dos pacientes requirieron el procedimiento de Takeuchi. Esta
técnica de transferencia ostial requiere movilizacidén del ostium con una porcion
generosa de boton de la arteria pulmonar. La coronaria anomala es liberada
posteriormente con electrocauterio. Posteriormente, una apertura apropiada es
realizada en la aorta ascendente.

La apropiada localizacion de la reimplantacion es de critica importancia.
Determinar el sitio puede facilitarse distendiendo la aorta con cardioplejia. La
localizacion de los pilares de la valvula adrtica deben ser cuidadosamente
localizados, ya que puede haber lesion de la valvula adrtica con una
localizacion inapropiada de la aortotomia. Posterior a la transferencia coronaria,
el defecto en el seno de valsalva pulmonar debera ser reconstruido con parche
de pericardio antélogo. Este es un paso critico para prevenir tension excesiva
en la coronaria implantada por el tronco de la arteria pulmonar.

Se ha tratado recientemente un neonato con una presentacion distinta
de ALCAPA de la arteria pulmonar derecha, ventana aortopulmonar tipo | y tipo
B de arco adrtico interrumpido. Se realizo una reparacién completa que incluyo
reimplante directo de la arteria coronaria anémala.

En el estudio de Isomatsu con reimplante de la arteria coronaria en 19
pacientes refiere una mortalidad de 6.9%. En otros estudios Neirotti y
colaboradores reportan una mortalidad de 0% en 12 pacientes, al igual que
Alexi-Meskishvili y colaboradores en 11 pacientes, Turkey y asociados en 11
pacientes, Cochrane y col en 21 pacientes. Shwartz y cols de 14% en 42
pacientes, Lambert y cols de 16% en 39 pacientes, Vouhé y cols de 23% en 22
pacientes. En los primeros 3 casos con menor numeros de pacientes la
mortalidad fue de 0%. La mortalidad ha disminuido considerablemente en los
ultimos afios conforme se ha adquirido mayor experiencia en la cirugia de
Jatene con reimplante de las coronarias.

En el estudio de Azakie donde refirid su experiencia en 67 pacientes con
origen andmalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar, 47
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pacientes fueron llevados a reimplante de la arteria coronaria izquierda. La
sobrevida fue de 92%. Cinco pacientes requirieron asistencia circulatoria.

TUNEL TRANSPULMONAR (REPARACION DE TAKEUCHI)

Hay algunos pacientes en quienes no es técnicamente realizable la
implantacion directa del botén de la arteria coronaria andmala de la arteria
pulmonar a la pared adrtica. Generalmente, estos casos ocurren en situaciones
donde el orificio andmalo esta en la pared lateral de la arteria pulmonar. En
estas situaciones, una fistula aorto-coronaria intrapulmonar puede ser creada
usando el método originalmente descrito por Takeuchi.

Como en la implantacion directa de la arteria coronaria, esta cirugia
requiere de circulacion extracorpérea y paro cardiorrespiratorio electivo. Al
realizar esta cirugia, se debera tener mucho cuidado en manipular el corazon
durante la diseccion preliminar y la canulacién, ya que el minimo disturbio al
ventriculo izquierdo puede inducir fibrilacidn ventricular que puede ser
refractario.

Debe ser notado, que posterior al inicio de la circulacion extracorporea
en estos pacientes, la arteria pulmonar derecha e izquierda deberan ser
ocluidas por pinzas no traumaticas o torniquetes para prevenir el fendbmeno de
secuestro coronario, que ocurre en el tronco pulmonar descomprimido.
Posterior al paro cardiaco, se realiza una incision transversal a la arteria
pulmonar principal justo distal a la valvula pulmonar y se identifica el orificio
andmalo. Posteriormente se realiza una aortotomia transversal, y se reseca un
boton aodrtico en la pared lateral izquierda de la aorta en un punto de
continuidad con el tronco de la arteria pulmonar. Posteriormente se realiza una
ventana aortopulmonar. Se utiliza un colgajo ya sea de pared pulmonar o de
pericardio para crear el tunel, asi desviando sangre por la ventana
aortopulmonar al orificio de la coronaria anémala. La arteria pulmonar es
posteriormente reconstruida con el parche de pericardio.

Los resultados preliminares con la técnica de Takeuchi han sido
alentadores. Cuando apropiadamente aplicado, se pueden esperar buenos
resultados. Varias series reportan minimas complicaciones quirurgicas y baja
mortalidad. Complicaciones tardias incluyen insuficiencia adrtica, estenosis
pulmonar supravalvular y obstruccion del parche. Se debera utilizar tejido
antélogo para construir el tunel de Takeuchi. Esto preserva el potencial de
crecimiento y minimiza el potencial de fuga por el parche. El Dr. Fraser ha
reportado dos casos de pacientes con fuga por el parche posterior al tunel
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construidos con tubo de politetrafluretiieno. Ambos pacientes requirieron cirugia
posterior.

REVASCULARIZACION

Como se comento anteriormente, la primera creacidn con éxito de un
sistema coronario doble en un paciente con ALCAPA fue realizado por Cooley
y colaboradores en 1966 utilizando un autoinjerto de vena safena. Aunque esta
técnica re dirige el flujo a la coronaria, existe una preocupacién sobre cambios
fibrosos potenciales por oclusion posterior al injerto de la vena safena. Esto
ocurre particularmente en lactantes y niflos pequefios que dependen del injerto
para el flujo coronario de por vida. Secundario a este problema, otros
procedimientos han sido desarrollados para utilizar arterias para revascularizar
la arteria coronaria anémala.

Una opcion potencial es el uso de la arteria subclavia izquierda dividida.
Esto puede ser llevado a cabo via estereotomia media o toracotomia
posterolateral izquierda, y la arteria subclavia izquierda dividida es llevada
hacia abajo y anastomosada ya sea termino terminal a la ALCAPA dividida o
termino lateral a la ALCAPA ligada. Esto puede llevarse a cabo ya sea con el
corazon latiendo o por circulacion extracorporea con arresto cardiopléjico.

Las ventajas potenciales de esta técnica incluye el hecho de que puede
llevarse a cabo en pacientes jovenes y permite el crecimiento de los individuos
y el conducto arterial tiene mejor sobrevida que la vena safena. Sin embargo,
las dificultades técnicas pueden surgir por el hecho de que en algunos
pacientes, puede no ser creada sin tension en la arteria subclavia dividida.
Ademas, el angulo agudo resultante al bajar la arteria subclavia izquierda
puede resultar en torsidn y estenosis de la arteria subclavia izquierda. Hay
otras preocupaciones por la perfusion del miembro superior izquierdo,
particularmente en otros nifios.

Otra posible opcién para un conducto arterioso en la creacion de un
sistema doble coronario involucra el uso de la arteria mamaria interna izquierda
como un pediculo de injerto libre. Aunque la arteria mamaria interna puede ser
pequefia en lactantes y niflos pequefios, es aun técnicamente posible
anastomosar el vaso en forma termino lateral a la arteria coronaria anémala y
asi dando perfusion arterial por largo tiempo al sistema coronario izquierdo.
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Las tasas de mortalidad reportados para lo varios injertos varian
significativamente. Tasas de mortalidad reportadas para la vena safena al
ALCAPA varian de 0 a 38%. Mas sin embargo reportes poco alentadores de
fibrosis y oclusion tardias hacen de esta opcion poco atractiva, particularmente
en el grupo mas joven. En cualquier caso, la ligadura del ALCAPA proximal es
un elemento importante para la técnica de bypass.

Las tasas de mortalidad para la anastomosis de la arteria subclavia
izquierda-ALCAPA varian de 0 a 29%, con rangos de permeabilidad de 60 a
80%. Es técnicamente dificil realizar la anastomosis subclavia-coronaria en el
corazon latiendo, y hay un riesgo particular de inducir fibrilacion ventricular en
los ventriculos izquierdos severamente isquémicos.

TRANSPLANTE CARDIACO

Como se comento previamente, muchos lactantes con ALCAPA tienen
disfuncion severa del ventriculo izquierdo y se encuentran en choque
cardiogénico profundo. Afortunadamente, la mayoria de estos pacientes
pueden esperar la recuperacion posterior a establecer el flujo coronario
anterogrado, sin embargo puede ser dificil precisar cual ventriculo podra
recuperarse. Para el paciente moribundo con severa disfuncién ventricular
izquierda, el transplante cardiaco del corazén terminal aun permanece como
una opcién. Varias series han reportado éxito con este procedimiento con el
paciente con disfuncion ventricular secundario al ALCAPA. En general, este
procedimiento tiene minimas aplicaciones en esta lesion por la potencial
recuperacion de la funcién ventricular y sobrevida a largo plazo.

En los ultimos 18 afios, en el Texas Children’s Hospital, se han operado
24 pacientes. La edad media de la cirugia fue de 6.8 meses con un rango de 1
a 29 meses y un peso de 9.6 kg. Veintidés de los 24 pacientes fueron a
reimplante de la coronaria directa, los otros dos fueron a la cirugia de Takeuchi.
Hubo dos muertes intraoperatorias ambas previas a 1995, no ha habido
muertes operatorias desde 1995, a pesar de que algunos pacientes de
presentaron con insuficiencia cardiaca congestiva y fracciones de eyeccion
bajas (5 de 12 pacientes con fraccion de eyeccion menor al 25%). Ningun
paciente requiri6 de oxigenacion por membrana extracorporea asistencia
ventricular izquierda con dispositivo de soporte. Ningun paciente requirid de
transplante cardiaco.

ANULOPLASTIA MITRAL

El Dr Isomatsu y cols. publicaron su experiencia en 29 pacientes con
origen andmalo de la arteria coronaria de la arteria pulmonar, donde
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evidenciaron que 24 de ellos presentaban varios grados de insuficiencia mitral.
En todos los pacientes se llevo a cabo anuloplastia mitral en la comisura
contralateral. La incompetencia mitral disminuyo en todos excepto en uno a
largo tiempo. La funcién ventricular izquierda no mejoro al momento de la alta
si no a largo tiempo. Se recomienda el llevar a cabo anuloplastia mitral en los
pacientes con ALCAPA con origen anomalo de la arteria coronaria.

MANEJO ANESTESICO

El manejo anestésico debe estar dirigido a la optimizacion vy
preservacion de una adecuada funcidén ventricular, teniendo en cuenta que
estos pacientes con frecuencia tienen una pobre reserva miocardica y una
disminucién de la contractilidad debido a la isquemia o infarto previos. El
objetivo inicial es promover el flujo anterogrado a través de la arteria coronaria
izquierda, manteniendo la mayor presion posible en la arteria pulmonar por
medio de ajustes en la frecuencia ventilatoria, el volumen corriente y la fraccion
inspirada de oxigeno.

Los infantes constituyen un grupo de alto riesgo. El problema mas
frecuente es la gran disfuncién ventricular a la salida de la circulacién
extracorpdrea, que puede requerir un manejo agresivo basado en inotrépicos y
dispositivos de asistencia ventricular. Solo si se documenta una adecuada
circulacion colateral cabria la posibilidad de realizar el reimplante sin circulacién
extracorpérea, situacién que raramente se presenta en un lactante.

MANEJO POSTQUIURGICO EN LA UNIDAD DE CUIDADOS INTESIVOS

El cuidado postquirirgico se organiza tal como si fuera otro paciente
postcardiotomia. Debe ser notado, que muchos pacientes tienen disfuncion
ventricular izquierda severa en el prequirdrgico y por lo mismo se espera que
tengan algun apoyo hemodinamica postquirurgico.

La progresiva mejoria en la funcion miocardica tanto sistélica como
diastdlica, incluyendo resolucion de la insuficiencia mitral, pueden esperarse si
los pacientes tienen apoyo hemodinamico exitoso prequirurgico y
transoperatorio. Si los farmacos inotropicos son insuficientes para mantener
una estabilidad hemodinamica, se debe incluir apoyo mecanico como la
oxigenacion por membrana extracorporea o la asistencia ventricular izquierda
mecanica pos dispositivo via la bomba centrifuga que debe ser considerado en
lactantes. El balén de contrapulsacion puede ser usado en nifios mayores y
adultos. Estos pacientes deberan ser considerados para transplante cardiaco si
no muestran mejoria ventricular izquierda.
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Todos los pacientes deben recibir control electrocardiografico vy
ecocardiografico. Lo adecuado de la perfusion coronaria es vista por el Doppler
pulsado y el mapeo a color durante la ecocardiografia.

Los electrocardiogramas seriados revelan resolucion de los cambios
isquémicos en reposo, aunque la inversion de la onda T en AvL puede persistir.
Los cambios isquémicos en el electrocardiograma pueden ser evidentes
durante el ejercicio.

PLANTAMIENTO DEL PROBLEMA

Es el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar
una cardiopatia congénita infrecuente con signos y sintomas inespecificos y sin
alteraciones electrocardiograficas que sugieran el diagnéstico clinico del
mismo.

Cual manejo quirurgico es el mas adecuado y cual es la evolucion del paciente
postquirurgico en el Instituto Nacional de Cardiologia a corto y mediano plazo.

JUSTIFICACION

El origen andmalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar es
una cardiopatia congénita con alta mortalidad sin diagndstico ni tratamiento
médico y quirdrgico. Se asocia a insuficiencia cardiaca congestiva de aparicion
temprana en la mayoria de los casos con signos y sintomas cardiacos
sugerentes de la anomalia y con alta asociacion de anomalias radiograficas,
electrocardiograficas y ecocardiograficas.

El diagnostico temprano de la anomalia permite su manejo médico y
quirurgico oportuno, dada a la alta frecuencia de muerte subita en estos
pacientes.

OBJETIVOS

Obijetivo general:

Describir los casos de origen andmalo de la arteria coronaria izquierda de la
arteria pulmonar presentados en el departamento de cardiologia pediatrica en
el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en el periodo de los
ultimos veinte afos.

Objetivos especificos:
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Describir la edad de presentacion mas frecuente en este grupo de pacientes.

Describir la sintomatologia predominante y los factores sugerentes para el
diagndstico de esta anomalia.

Describir los cambios radioldgicos, ecocardiograficos y electrocardiograficos
presentados en este grupo de pacientes,

Describir las anomalias asociadas mas frecuentes en estos pacientes.
Evaluar los procedimientos quirurgicos realizados en este grupo de pacientes.

Evaluar la evolucion quirdrgica a corto y mediano plazo, asi como el
restablecimiento de la funcion ventricular.

MATERIAL Y METODOS

Se realizo un estudio del tipo descriptivo, longitudinal y retrospectivo de
los pacientes con diagnostico de origen andmalo de la arteria coronaria
izquierda de la arteria pulmonar en el periodo comprendido de 1987 a junio del
2007 presentados en el departamento de Cardiologia Pediatrica en el Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

En el periodo analizado se encontraron 10 pacientes y se obtuvieron las
siguientes variables: edad de presentacion, sintomatologia, evolucion clinica,
datos ecocardiograficos relevantes, diagndstico y tratamiento quirurgico, asi
como la evolucion postquirurgica a corto y mediano plazo.

Criterios de inclusién:

Pacientes internados en el departamento de cardiologia pediatrica del Instituto
Nacional de Cardiologia con el diagnostico de origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda de la arteria pulmonar.

Pacientes postoperados en el Instituto Nacional de Cardiologia.

Con o sin sintomatologia previa.

Con o sin cambios radiograficos, electrocardiograficos y ecocardiograficos.

Criterios de exclusion:

Pacientes con cirugia correctiva referida de otra institucion.
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DESCRIPCION DE VARIABLES
Edad de inicio de sintomas.
Edad de diagndstico.

Sintomas

Insuficiencia cardiaca.
Insuficiencia mitral.

Proceso respiratorio previo.
Segundo ruido cardiaco reforzado.
Hepatomegalia.

Soplo cardiaco.

Datos ecocardiograficos:
e Preoperatorio
e Funcion ventricular
¢ Insuficiencia mitral.
e Prolapso de la valvula mitral
Datos hemodinamicos:
e Presion telediastolica.
Quiruargicos:
e Edad al momento quirurgico
e Procedimiento quirurgico
e Complicaciones quirurgicas
Evolucién en terapia intensiva.
Evolucién a mediano plazo postquirurgico.

Datos de laboratorio:

e Electrocardiograficos.
¢ Radiologicos.
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RESULTADOS

En el periodo de enero del 2007 a junio del 2007 se analizaron los
expedientes de los pacientes internados en el departamento de cardiologia
pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” con el
diagndstico de origen anémalo de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar
en el periodo de los ultimos veinte afios.

Se revisaron 10 expedientes donde el género fue de sexo femenino en el 30%
y masculino en el 70% de los casos (Tabla 1).

La fecha de diagndstico de estos pacientes se muestra en la tabla 2.

Llama poderosamente la atencion que el 70% de los diagnosticos se
realizaron en los ultimos 3 afos. (2005-2007).

La edad de inicio de sintomas vario en los pacientes de 1 mes a 72
meses con un promedio de 14 meses. Un paciente permanecié asintomatico a
referir de la madre. (Tabla 3). ElI 70% de los pacientes iniciaron su
sintomatologia antes de los 8 meses de vida.

De tabla 4 (Anexos), podemos observar que la sintomatologia de falla
cardiaca se presenta con regularidad en estos pacientes con disnea o fatiga a
la alimentacion, diaforesis, irritabilidad.

Sin embargo, uno de los datos mas importantes en esta patologia
presentada en nuestros pacientes es la insuficiencia cardiaca. El 80% de estos
pacientes la presentan, con soplo auscultable o mediante estudio
ecocardiografico.

Del total de los pacientes con insuficiencia cardiaca, el 75% de ellos
presento insuficiencia mitral de grado severo y el 25% de ellos lo presento de
grado moderado. En tres pacientes se evidencio la presencia se prolapso de la
valva anterior mitral.

La imagen radiolégica predominante en nuestro estudio fue la de
crecimiento ventricular izquierdo que se observo en el 100% de nuestros
pacientes. La dilatacion de los atrios izquierdo y derecho se presento en el 60%
de los pacientes y la hipertrofia biventricular se presento en el 40% de los
pacientes.
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La congestion venocapilar fue un dato importante radiolégico observado,
en seis de los diez pacientes estudiados. En todos los pacientes se observo
cardiomegalia. El 50% de los pacientes con grado Il y el 50% restante con
grado Il

En la tabla 5 (Anexos) se resumen los datos radiograficos comentados
previamente.

En cuanto a la funcion ventricular al momento del diagndstico fue
valorado mediante estudio ecocardiografico y hemodinamico.

El 90% de los pacientes presentaron fraccion de eyeccion por debajo de
la media normal (74%) (Tabla 6) y el 70% de ellos presentaron fraccion de
acortamiento por debajo de la media normal (36%). Tres pacientes (30%),
presentaron disfuncion ventricular significativa con fraccibn de eyeccion
importantemente disminuida por debajo del 30% y fraccion de acortamiento por
debajo del 15%.

Otro dato demostrado por ecocardiografia fue la dilatacion del atrio
izquierdo en el 100% de los pacientes estudiados tomando como referencia el
diametro de la raiz adrtica en un corte paraesternal largo.

Se realizo estudio hemodinamico en el 70% de los pacientes en el
departamento de hemodinamia pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia
donde se evidencio aumento de la presién telediastdlica en el 57.14%
(4 pacientes) tomando como maximo permitido de 14 mmHg (Tabla 7).

Los 10 pacientes estudiados fueron llevados a procedimiento quirurgico
con edad promedio de 64 meses (5.4 anos) con un rango de 2 meses a 16
afos. En nueve pacientes se llevo a cabo el procedimiento de reimplante de la
coronaria con origen anémalo a la arteria adrtica y en otro paciente se llevo a
cabo el procedimiento de Takeuchi.

El tiempo de circulacion extracorporea en los procedimientos quirdrgicos
fue de 115 minutos (Rango de 77 minutos a 192 minutos) y tiempo de
pinzamiento adrtico promedio de 63 minutos (Rango de 42 minutos a 104
minutos).

Se presento arritmias al momento del retiro de la circulaciéon
extracorpérea en 60% de los pacientes. Cuatro de los pacientes presentaron
fibrilacion ventricular y dos pacientes con taquicardia ventricular. Un solo
paciente se dejo con esternon abierto cerrandose el mismo a los dos dias sin
complicaciones.

La evolucién en la terapia postquirurgica se resume en la tabla 8.
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El promedio de extubacién fue de 2.6 dias. El 70% de los pacientes se
extubaron en las primeras 24 horas. El resto de los pacientes se extubaron en
el dia quinto, séptimo y octavo postquirurgico.

La estancia en terapia postquirurgica cardiovascular pediatrica fue de 5
dias promedio con un rango de dos dias a diez dias. El egreso hospitalario
postquirurgico fue de 10 dias con rango de 6 a 21 dias.

El manejo inotrépico en la terapia postquirurgica se resume en la tabla 9.

En 66% de los pacientes con datos de inadecuada funcién ventricular
con fraccion de eyeccion y acortamiento importantemente disminuidos se
requiri6 manejo inotropico con tres medicamentos de manera temprana
(Paciente dos y tres).

En el resto de los pacientes se mantuvo con uno o dos inotrépicos de

base. La nitroglicerina como protector de la arteria coronaria se utilizo en todos
los pacientes.

Se encontraron lesiones asociadas en dos pacientes:
« PACIENTE |: COLATERAL AORTOPULMONAR. COMUNICACION
AURICULAR TIPO SENO VENOSO SUPERIOR.
« PACIENTE II: CIV TRABECULAR.
El sitio de origen de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar se
dividié de la siguiente manera:
1. Porcién posterior del tronco de la pulmonar: 60%.

2. Porcién interna del tronco de la pulmonar: 30%.

3. Porcidn lateral del tronco de la pulmonar: 10%.

En un paciente se demostré delecion del cromosoma 22g11 en un
paciente con FISH positivo.

De los 10 pacientes estudiados, en soélo tres de ellos se realizo el
diagnostico inicial de origen anémalo de arteria coronaria izquierda de la arteria
pulmonar, en el 70% restante se realizo un diagnostico diferente en el cual
causo retraso del diagndstico y tratamiento.
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Los diagndsticos iniciales en estos pacientes fueron:
+ Prolapso de la valvula mitral.
+ Neumonia.
» Fistula ventriculo coronaria.
+ Miocardiopatia dilatada.
» Miocardiopatia hipertrofica restrictiva.
* IM secundaria a hendidura de la valva anterior de la mitral.

+ Fisiologico.

Se tiene un seguimiento actuarial en el 80% de los pacientes.

Se realizo gammagrama perfusorio miocardico de control en seis
pacientes evidenciando los siguientes resultados:

« Un paciente sin evidencia isquémica.

+ Tres pacientes con isquemia en region anterolateral de la pared libre del
ventriculo izquierdo.

* Un paciente con isquemia moderada anterior del tercio apical a la basal.

» Un pacientes con hipoperfusién anterolateral y dorsal de la pared libre
del ventriculo izquierdo.

En 80% de los pacientes se realizo ecocardiograma a mediano plazo, un
afo, donde se evidencidé que en solo 25% de los pacientes existio una
recuperacion total de funcion ventricular con fraccion de eyeccidon a niveles
normales. En el 37.5% de los pacientes existi6 una mejoria de la funcién
ventricular sin alcanzar niveles normales. En el 37.5% restante existi6 un
aplanamiento de la fraccién de expulsion o disminucion del mismo.
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CONCLUSIONES

La reimplantacién de la coronaria izquierda es una adecuada opcion
quirurgica para el manejo de los pacientes con ALCAPA, dicho procedimiento
tiene una excelente sobrevida postquirdrgica inmediata y una mejoria a
mediano plazo de la funcidon ventricular izquierda.

Se debe realizar un profundo analisis clinico en todo paciente con
insuficiencia cardiaca secundaria a insuficiencia mitral o a cardiomiopatia
dilatada con el fin de descartar esta anomalia coronaria.



ANEXOS

O Masculino 30%

B Femenino 70%

TABLA 1.GENERO DE LOS PACIENTES.

Numero de pacientes

Ano de diagndstico

1991

1998

2001

2005

2006

N IR

2007

TABLA 2. FECHA DE DIAGNOSTICO DE LOS PACIENTES

80+

70

60

50+

40-

30

20

10+
0 = ! 1

a a1

TABLA 3. INICIO DE SINTOMAS (MESES).
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[INSUFICIENCIA CARDIACA 80%
INSUFICIENCIA MITRAL 80%
NEUMONIA CON MANEJO HOSPITALARIO 70%
HEPATOMEGALIA 60%
SEGUNDO RUIDO REFORZADO 30%
PROLAPSO DE LA VALVULA MITRAL 30%

TABLA 4. SINTOMATOLGIA ENCONTRADA EN LOS

PACIENTES CON ALCAPA.
CRECIMIENTO VENTRICULAR IZQUIERDO 100%
DILATACION ATRIAL DERECHA 60%
DILATACION ATRIAL IZQUIERDO 60%
HIPERTROFIA BIVENTRICULAR 40%
CONGESTION VENOCAPILAR 60%
CARDIOMEGALIA 100%

TABLA 5. DATOS RADIOLOGICOS ENCONTRADOS EN EL ESTUDIO.

80+

70171]

60171

5011

30177

20171
10171

0

TABLA 6. FRACCION DE EYECCION PREVIA AL MANEJO
QUIRURGICO.




30+
25-
20+
15
10
5,
O,A
TABLA 7. PRESION TELEDIASTOLICA ENCONTRADA EN LOS
PACIENTES EN EL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO.
25-
0O EXT
B EGRTPQ
@ EGRPISO
TABLA 8. EVOLUCION POSTQUIRURGICA
TEMPRANA.
NTG | ADRENALINA | DOBUTAMINA | DOPAMINA | MILRINONA | LEVOSIMENDAN
1 X X
21 X X X X
3| X X X X
41 X X
5|1 X X
6] X X
71 X X
8] X X
91 X
101 X X X X
100% 30% 40% 30% 30% 20%

TABLA 9. INOTROPICOS UTILIZADOS EN TERAPIA POSTQUIRURGICA.
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