) WCONA RIONOMA & LG

A
O B
< 44

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
FACULTAD DE MEDICINA
; _ DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO E INVESTIGACION
VurveRsmal: Nacional. SECRETARIA DE SALUD

AVENMA DE
MEXICO INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

ORIGEN ANOMALO DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA DEL TRONCO
DE LA ARTERIA PULMONAR. PRESENTACION DE DOS CASOS

e
"ﬂk TRABAJO DE FIN DE CURSO QUE PRESENTA

INP

DR. LUIS ROSENDO RODRIGUEZ GONZALEZ

PARA OBTENER EL DIPLOMA DE ESPECIALISTA EN

PEDIATRIA MEDICA

MEXICO D.F. 2013



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



ORIGEN ANOMALO DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA
DEL TRONCO DE LA ARTERIA PULMONAR, PRESENTACION DE
| DOS CASOS

DR. ALEJANDRO SERRANO SIERRA
DIRECT@R GENERAL INP

e
" LUIS MARTIN GARRIDO GARCIA
JEFE DEL DEPARTAMENTO DE PRE Y POSGRADO

DR. ALFREDO BQ
TUTOR DEL TRA

BARILLA AGUIRRE
BAJQ PE FIN DE CURSO

73
D
.




AGRADECIMIENTOS

A YANA POR SU APOYO INCONDICIONAL

A MIS HIJOS LISSETTE, QUIQUE Y CARLITOS

A MI FAMILIA

A TODOS MIS PROFESORES, ESPECIALMENTE AL DR. ALFREDO
BOBADILLA AGUIRRE Y AL” MAESTRO” DR. JORGE ESPINO VELA

A LOS NINOS MEXICANOS DE QUIEN TANTO APRENDEMOS



ORIGEN ANOMALO DE LA ARTERIA CORONARIA IZQUIERDA DEL
TRONCO DE LA ARTERIA PULMONAR. PRESENTACION DE DOS CASOS

Dr. Alfredo Bobadilla Aguirre *

Dr. Luis Rosendo Rodriguez Gonzalez **
Dr. Hector Osnaya Martinez ***

Dr. Antonio Moreno Hidalgo ****

Dra. Laura Camacho Reyes *

Dr. Jorge Espino Vela *****

*  Cardiologo Pediatra Adscrito al Servicio de Cardiologia. INP
**  Pediatra

*** Jefe del Servicio de Cardiologia

**xx Jefe del Servicio de Cirugia Cardiovascular

**xxxx Jefe de la Unidad de Publicaciones Médicas

Correspondencia: Dr. Alfredo Bobadilla Aguirre. Instituto Nacional de Pediatria.

Insurgentes Sur 3700-C. Col. Insurgentes Cuicuilco. México 04530 D.F.



RESUMEN

Se presentan una nifia de nueve afos y un nifio de 12 afios cuya arteria
coronaria izquierda nacia del tronco de la arteria pulmonar. Se sospechd una
cardiopatia congénita por un soplo en el area precordial desde recién nacidos. La
menor estuvo en insuficiencia cardiaca que se controlé con digital y diuréticos. El
mayor so6lo tuvo moderada limitacién para los esfuerzos fisicos. Ambos mostraron
cardiomegalia por crecimiento de cavidades izquierdas en la Rx de térax y una en
el ECG.

El diagnostico se hizo con la angiocardiografia. Los dos pacientes fueron
operados. Se desinsertd la coronaria izquierda anémala del tronco pulmonar y se
anastomosO a la aorta. El nifio mejor6 con la cirugia y un afio después se
encontraba asintomatico. La nifia tuvo complicaciones transoperatorias:
hipotension y fallecié horas después.

Se discuten aspectos diagnosticos y fisiopatologicos; se revisa la literatura
pertinente sobre el tema.

Palabras clave: Arteria coronaria izquierda anomala, angiocardiografia,

cardiomegalia, soplo cardiaco, digital, diuréticos.
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ABSTRACT

We present a girl and a boy, 9 and 12 years respectively whose left
coronary artery originated from the pulmonary artery trunk. A congenital heart
condition had been suspected in both because a heart murmur was detected since
birth. The girl was in heart failure at some time which was successfully treated with
digitalis and diuretics. The 12 year old patient only complained of moderately
limited tolerance to exercise. On X ray both patients had cardiomegally owing to
left atrial and ventricular enlargement; the ECG also showed left ventricular
enlargement in the younger child.

The diagnosis was made with angiocardiographic studies. Both patients
were operated; the left coronary artery was disinserted from the pulmonary artery
and anastomosed to the aorta. The older child had a successful outcome. The girl
had transoperative hypotension and heart failure. She died a few hours later.

Diagnostic and physiopathological aspects are discussed and the literature
on the subject was reviewed.

Key words: Abnormal origin of left coronary artery, cardiomegally, heart murmur,

digitallis, diuretics.



CASO 1.

Nifia de nueve afos quien desde los dos meses tenia dificultad respiratoria
y fatiga al alimentarse. Padecié mdltiples infecciones de las vias respiratorias
superiores. A los once meses fue referida a este Instituto por un alergélogo quien
escucho6 un soplo precordial y sospechd una cardiopatia. Habia un soplo en el
apex y datos de insuficiencia cardiaca. Rx de torax: Cardiomegalia por
crecimiento y dilatacién del ventriculo izquierdo (Figura 1). EI ECG mostré
crecimiento del ventriculo izquierdo; trastorno de la repolarizacion e isquemia
subendocérdica anterolateral (Fig. 2). Un ECO mostré insuficiencia mitral. Mejoro
con digoxina y furosemide. Eventualmente se suspendieron estos medicamentos
sin problemas. A los cinco afios la paciente se quejaba de fatiga y disnea de
grandes esfuerzos. Se auscultaba un soplo sistélico G-I/VI en apex; el segundo
ruido pulmonar era normal. A los nueve afos tenia disnea de grandes esfuerzos,
dolor en miembro toracico izquierdo moderado durante el ejercicio que remitia con
el reposo. Cateterismo: Presion media en tronco de arteria pulmonar 20 mmHg;
presion media adrtica 60. Angiocardiograma: La arteria coronaria izquierda nacia
de la arteria pulmonar; recibia sangre retrogradamente desde la coronaria
derecha (Fig. 3). Se opero en junio del 2000; se implantd la coronaria derecha a
la aorta con un colgajo de arteria pulmonar. En el transoperatorio tuvo hipotensién
y desaturacion acentuadas. A pesar del manejo intensivo, la paciente fallecio
horas después.

CASO 2.

Nifio de 12 afos; en quien se detectd un soplo precordial desde el
nacimiento. Tenia disnea de grandes a medianos esfuerzos de seis meses de
evolucién; decaimiento, cefalea y pérdida de peso; se escuchaba un soplo
continuo en el foco pulmonar; los pulsos eran ligeramente saltones. Rx de torax:
Cardiomegalia grado I, por crecimiento del ventriculo izquierdo (Figura 4). ECG
preoperatorio normal (Fig. 5 A). Un ecocardiograma mostré la coronaria derecha
dilatada; no se visualiz6 la coronaria izquierda. Cateterismo cardiaco: presion del
ventriculo derecho, 45/0/5; presion media de la arteria pulmonar, 31 mm Hg.

Ventriculograma izquierdo con dimensién y funcién normales; se vio la arteria



coronaria derecha dilatada. Aortograma ascendente: no se visualizé la
coronaria izquierda. Coronariografia derecha: Arteria coronaria muy dilatada y
tortuosa que conecta con ramas septales y marginales de la coronaria izquierda,
gue nace en el tronco de la arteria pulmonar(Fig. 6).

El paciente se oper6; se anastomoso la coronaria izquierda con la aorta.

Un afio después se hallaba asintomético con prueba de esfuerzo normal; persistia
s6lo un soplo sistolico en el foco pulmonar G-1/VI. Un ECG postoperatorio mostré
isquemia diafragmatica y apical (Fig. 5 B).
DISCUSION
Frecuencia. Entre las diversas anomalias coronarias, de niamero, de origen de
trayecto y de terminacion, el origen de la coronaria izquierda del tronco de la
arteria pulmonar es una de las mas raras: entre 0.25 y 0.50%. De 5980
cateterismos en el INP, hubo dos con esta patologia. En el INC/ | Ch se hallaron
tres entre 5625 coronariografias (Milian y cols., 1999).
Anatomia. El origen anomalo de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar
puede ser del tronco o de una de las ramas (Vlodaver y cols., 1975); puede ser
sblo la descendente anterior (Kaushal y cols., 1998) o la circunfleja (Alexi
Meskishvili, 1998). EIl trayecto de la arteria puede ser andmalo; incluso
intraadrtico antes de distribuirse por el ventriculo izquierdo (Barbero y cols.,
1999). En ocasiones esta anomalia se asocia a otra cardiopatia congénita como
la tetralogia de Fallot (Morell y cols., 1998); como la transposicién de las grandes
arterias (Yamagishi y cols., 1998). Frecuentemente existe insuficiencia mitral,
como en uno de los casos del presente estudio y los de otros autores: Garcia y
cols. (1999); Noren y cols. (1964). EI de Ohkado y cols. (1998) requiri6 una
prétesis valvular. Sin embargo la insuficiencia mitral se debia a la dilatacion del
ventriculo izquierdo causado por la perfusion defectuosa del ventriculo izquierdo.

Clinica y fisiopatologia. Muchos de los pacientes con esta patologia tienen

isquemia del ventriculo izquierdo que se expresa con angor y puede llegar a
causar infarto del miocardio en edades muy cortas por lo que se le ha dado el
nombre de sindrome de Bland-White-Garland (1933); pude ser causa de muerte

subita. En otros casos los pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca y pueden
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responder aceptablemente al tratamiento anticongestivo como la paciente No.
1 de este estudio. Pueden ser poco o nada sintoméaticos como el caso 2.
Globalmente la mortalidad sin tratamiento es muy alta: 85%. Sin embargo, la
supervivencia hasta la juventud o la edad adulta no es excepcional. Abbott (1908)
publicé el caso de un hombre de 64 afios y en su Atlas sobre 1000 autopsias
(1936) estudié ocho casos cuya edad promedio fue de 36 afios; el de mayor edad
vivio 61 afios. Varios informes mencionan pacientes en edad escolar (Alexi-
Meskishvili y cols., 1994; Osnaya y cols.,1999; Crespo y cols., 1999; Garcia y
cols., 1999). Mas aun, un informe menciona dos casos de dos mujeres que
sufrieron infarto del miocardio en la infancia; se desarrollaron normalmente y
tuvieron embarazos normales (Nightingale y cols., 1998). En otro informe se
describe una mujer de 26 afios que tuvo tres embarazos, si bien se quejaba de
“dolor toracico” (Vargas Barrdn y cols., 1998),

La forma de presentacion clinica se relaciona por una parte, con la edad y
por otra, con la magnitud de la circulacidon coronaria colateral, que comunica a las
arterias coronarias derecha e izquierda entre si. En forma genérica se ha
propuesto que hay dos formas: la infantil y la adulta, lo que a grandes rasgos
concuerda con la escasa o la adecuada magnitud respectivamente, de la red
colateral (Fagan y cols., 1999). En la vida fetal y en el recién nacido, la presion de
la arteria pulmonar es alta, de nivel sistémico y el miocardio es perfundido con
sangre venosa por la arteria pulmonar. Poco después del nacimiento la presion
pulmonar desciende cuando el pulmén se expande y bajan sus resistencias. Si la
red colateral es abundante, la coronaria derecha perfunde a la izquierda y al
miocardio, si bien es posible que ocurra algun grado de sustraccion de sangre
gue se fuga hacia el tronco de la arteria pulmonar. En este caso el ventriculo
izquierdo no se ve comprometido, los pacientes pueden ser asintomaticos o tener
minimas molestias y vivir muchos afios; su ECG puede ser incluso normal como el
del caso 2. Por otra parte, la amplia red colateral puede actuar como una fistula y
las anastomosis hacen que se pierda la funcién nutritiva; por el contrario, ocurre
una mala perfusion e isquemia miocardica; pueden dar origen a un soplo continuo

(Osnaya y cols., 1999) y ligera a moderada cardiomegalia (Figura 4, caso 2).
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Cuando la circulacion colateral es escasa, el ventriculo izquierdo sufre
isquemia, se dilata, cae en insuficiencia y puede sufrir un infarto incluso mortal,
aunque no siempre (Nightingale y cols., 1998) o puede haber compromiso de los
musculos papilares que causan insuficiencia mitral.

El diagndstico por clinica no es posible. Se puede diagnosticar insuficiencia
mitral; en ocasiones se sospecha una fistula coronaria por un soplo continuo o
una miocardiopatia dilatada (Salgado y cols., 1999). El electocardiograma sélo
permitira sospechar el diagndstico si muestra un infarto miocérdico en un lactante
0 un nifio con datos de angor, de insuficiencia cardiaca o ambos hechos.

El ecocardiograma transesofagico si permite diagnosticar o sospechar el
origen andmalo de la coronaria izquierda (Garcia y cols., 1999; Hsu y cols., 1998;
Salgado y cols., 1999). ElI diagnoéstico definitivo lo proporciona la
angiocardiografia con gran precision.

El tratamiento médico sOlo permite aliviar la insuficiencia caridaca, en
ocasiones en forma aceptable. El tratamiento definitivo es quirdrgico creando una
ventana aorto-pulmonar y con un injerto dirigiendo la coronaria hacia la aorta
(Cooley y cols., 1966); o mediante la desinsercion de la coronaria con una porcion
de la pared de la arteria pulmonar y reimplante directo a la aorta.

Esta técnica fue la empleada en nuestros pacientes, con muy buen
resultado en el nifio de 12 afios. Su ECG postoperatorio (Figura 5B) quedo con
algunas alteraciones de la repolarizacion que no habia en el preoperatorio
inmediato; probablemente se debieron a la manipulacion quirargica del corazon.
La nifila de nueve afios no resistidé la operacion, lo que se explica porque su
miocardio se hallaba muy comprometido desde el nacimiento.

Cuando no existe patologia asociada, el prondstico es en general
favorable, pues se reduce la insuficiencia mitral o los pacientes sobreviven
incluso tras infarto del miocardio y mejora la funcién miocardica, como lo
demuestran los casos de mujeres que toleraron sus embarazos (Nightingale y
cols., 1998).
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Figura 1. A. Rx frontal de térax de la nifia de nueve afos. Muestra dilataciéon del ventriculo
izquierdo.

B. ECG del caso de la figura 1. Tres datos indican crecimiento ventricular izquierdo: 1) eje
eléctrico de QRS fuertemente desviado a la izquierda, como a —30°; 2) profundas ondas Q en
Dl y aVL; 3) desnivel negativo de ST en DI, aVL, V5y V6.

Coronariografias del caso 1. C. Posicién oblicua derecha anterior: la arteria coronaria derecha
se ve muy dilatada y tortuosa (CD); entre ella y la arteria coronaria descendente anterior (DA)
se ve una abundante red colateral —sefialada por las flechas- que las conecta. D. Posicion
oblicua izquierda anterior que muestra nuevamente la arteria coronaria derecha (CD) que la
conecta a través de una red colateral (flechas) con la arteria pulmonar (AP); se ve la arteria
circunfleja (CX) opacificada.
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Figura 2. A. Rx frontal del caso 2. Muestra crecimiento por dilatacion del ventriculo izquierdo; obsérvese el
apex desalojado hacia abajo y a la izquierda. ECGs del caso 2. B. Trazo preoperatorio de aspecto normal. C.
Trazo postoperatorio que muestra datos de isquemia (ondas T negativas en DI, DIll, avL y V6)
posteroapical.

Coronariografias del caso 2. D. Arteria coronaria derecha (CD) dilatada y tortuosa en una incidencia oblicua
derecha anterior. E. Abundante red colateral sefialada por las flechas, que comunica con la arteria coronaria
descendente anterior (DA). F. Datos mas ostensibles que corresponden a la fase tardia y que muestran la
coronaria descendente anterior (DA) y la arteria pulmonar (AP).
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