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1 Resumen

Objetivo: describir las caracteristicas clinicas y quirargicas de los pacientes con origen
anomalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar (ALCAPA) antes y después
de la cirugia correctiva el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en el periodo
enero 1998 a diciembre 2018.

Métodos: se realizé un estudio descriptivo, longitudinal, observacional y retrospectivo, de los
pacientes pediatricos de 0 a 18 afios, sometidos a cirugia correctiva de ALCAPA en el Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Resultados: se describieron 20 pacientes, mediana de edad al momento de cirugia fue de 25
meses (rango 3-216 meses). El 65% fueron de género femenino. El 45% de los pacientes en
el periodo prequirdrgico se encontraban en clase funcional Il y el 65% (n =13) presentaba
insuficiencia severa de la valvula mitral. La media de fraccidon de eyeccién del ventriculo
izquierdo (FEVI) fue de 48.44 + 21.4%. El 95% se realiz6 reimplante coronario en el 95% (n =
19) de los pacientes y al 5% se realiz6 la cirugia de Takeuchi. En periodo posquirargico la
morbilidad méas frecuente fue el bajo gasto cardiaco en 70%, en el 10 % fue necesario el
cambio de véalvula mitral. Se encontr6 una relacioén linea positiva con una rho de Spearman de
0.573(p de 0.008). En su seguimiento posquirurgico la insuficiencia mitral fue moderada en el

15%, con recuperacion de la FEVI. No se documentan defunciones.

Conclusiones: la supervivencia y normalizacion de la funcién ventricular izquierda a largo

plazo fueron excelentes posteriores a la cirugia correctiva.

Palabras clave: origen anémalo de arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar,

correccion quirudrgica, reimplante de arteria coronaria, bajo gasto cardiaco.



2 Marco tedrico

2.1 Introduccion

La anatomia normal de las arterias coronarias fue descrita por James en 1961 (1), de
manera estandar existen dos vasos sanguineos coronarios arteriales, derecho e izquierdo,
que se originan por separado y son las primeras ramas de la aorta ascendente que surgen de
Sus respectivos senos de Valsalva, se adelgazan uniformemente y se ramifican gradualmente

como vasos distales para perfundir todas las estructuras del corazoén (2).

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias (ACAC) son cualquier desviacion
de la anatomia estdndar y estas son un conjunto de variantes anatomicas vasculares
presentes desde el nacimiento y que resultan de un desarrollo embriolégico anormal de los

vasos encargados de irrigacién nutricia del corazon.

Estas anomalias pueden presentarse como alteraciones aisladas en corazones
estructuralmente normales o asociarse a diversas cardiopatias congénitas, tales como
tetralogia de Fallot y transposicion de grandes arterias. La mayoria de las ACAC no llegan a
tener repercusion clinica e incluso pueden cursar completamente asintomaticas, pero es
importante tener en cuenta su presencia en pacientes que seran sometidos a intervenciones

en ramas de coronarias o a cirugia cardiaca (3).

2.2 Epidemiologia

Las ACAC son raras y tienen una prevalencia que varia entre 0.2 y 1.3% en series de
autopsias (1,3,4). En general, se acepta que las ACAC representan menos del 1% del conjunto
de anomalias congénitas del corazéon (2). En este grupo, es importante destacar que la
anomalia congénita mas frecuente de las ACAC es el origen anémalo de la coronaria izquierda
a partir de arteria pulmonar (ALCAPA,; por sus siglas en inglés Anomalous Left Coronary Artery

from Pulmonary Artery) (2,5).

El ALCAPA ocurre en 1 de 300,000 nifios y constituye un estimado de 0.24% de todos
los defectos cardiacos congénitos (5). Esta anomalia fue descrita por primera vez por Brooks
en 1866, mientras en 1962 Fontana y Edwards habian recopilado descripciones de 58
necropsias con esta anomalia; la mayoria de estos pacientes fallecieron a los 13 meses de

edad. El primer informe que relaciona los hallazgos clinicos y de autopsia en un nifio de 3



meses fue de Bland et al., por lo que esta anomalia cardiaca ha sido denominada el sindrome
de Bland — White — Garland (6). Otra anomalia de las arterias coronarias es el origen anémalo

de la coronaria derecha (ARCAPA), la cual afecta al 0.002% de la poblacion (3)

2.3 Morfogénesis

El desarrollo normal de las arterias coronarias esta bien probado, cuando las células
miocardicas se observan primero para contraerse, no hay circulacion coronaria definida, las
células estdn ensambladas libremente, siendo bafiadas en la sangre que bombean (1,7). La
vascularizacion miocérdica se inicia después de que los precursores de células endoteliales
de la regién del higado o del septum transversarium migran al epicardio recién formado. Las
estructuras similares a islas de sangre aparecen y forman canales vasculares a lo largo del
epicardio y en el miocardio. Antes de este momento, las células miocardicas reciben nutricion
directamente de la luz ventricular, un proceso que se ve facilitado por la disposicion altamente

trabecular de los ventriculos.

Se forma un sistema venoso antes de cualquier evidencia de arterias o arteriolas. La
formacion de un plexo vascular en la regién del tracto de salida es seguida por la penetracion
de estos microvasos en la pared de la aorta. Estos vasos en crecimiento se fusionan,
adquieren una capa muscular y forman los vasos coronarios izquierdo y luego derecho. Estos
eventos ocurren durante un corto periodo de tiempo, variable de acuerdo con cada especie,

por ejemplo, en las ratas 4 dias, en los seres humanos, 2 semanas.

La maduracion del arbol arterial se produce principalmente después del nacimiento. Se
ha demostrado que las arterias coronarias se originan especificamente de los senos
adyacentes al tronco pulmonar, que tienen una configuracion espacial particular, de tal manera
que hay una curvatura positiva longitudinal, transversa y negativa. Esto tiene un efecto sobre
la tensién de la pared por el cual se incrementa y actia como un estimulo para el desarrollo
de la yema coronaria. Las arterias coronarias distales se desarrollan a partir de una red de
capilares originado en el epicardio, este sistema entonces envia ramas principales a los senos

aodrticos (8).

Las numerosas anomalias de las arterias coronarias pueden explicarse bien sobre la

base de patrones anormales de la morfogénesis. Por ejemplo, puede encontrarse en algunos



casos arterias rudimentarias (1,8). La persistencia de una estructura de arteria coronaria
embriolégica, fracaso del desarrollo arterial coronario normal, falta del proceso atréfico normal
de desarrollo o mal posicionamiento de conexiéon de una coronaria da como resultado las
anomalias: origen anormal, curso anormal, nUmero anormal, orificios anormales y conexiones

0 comunicaciones anormales (7).

Las descripciones del desarrollo del lecho arterial coronario mencionan tres
componentes separados. En primer lugar, las sinusoides, 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 estd compuesto principalmente por tejido
cardiaco. En los seres humanos, el corazén comienza a latir tan pronto como a los 22 dias de
gestacion, y la circulacion de la sangre se puede demostrar unos dias después. En segundo
lugar, la red endotelial vascular in situ aparece por separado en el subepicéardico a los 31 dias
de gestacion y, en tercer lugar, los brotes coronarios surgen de la pared del tronco
aortopulmonar a medida que completa su division en la aorta y la arteria pulmonar. Después
de completar la septacion aortopulmonar, la red endotelial vascular in situ y las yemas

coronarias se fusionan y la circulacién coronaria comienza a fluir normalmente (5).

2.4 Morfologia coronaria habitual

Las arterias coronarias cuentan con dos orificios a partir de la aorta, habitualmente de
manera relativamente central en los senos, derechos e izquierdos, de Valsalva. La arteria
coronaria derecha surge del seno de Valsalva derecho, entrando en el surco atrioventricular,
tiene un curso normal dentro del surco atrioventricular derecho, envia una rama infundibular
anteriormente, y luego corre hacia atras e inferiormente, terminando en la mayoria de los

corazones en el surco interventricular inferior.

En el 50% de las personas, puede llegar a existir un origen separado de la rama
infundibular. El tronco principal de la arteria coronaria principal izquierda se origina en el seno
izquierdo de Valsalva y circula dentro del miocardio septal ventricular superior, entre la raiz
aodrtica y el tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD). Posteriormente se bifurca en
descendente anterior y rama circunfleja, ambas también tienen cursos intramiocéardicos para
sus porciones proximales (2,7). El curso en el surco interventricular anterior se dirige hacia el

apex del corazén, mientras rodea a través surco del atrioventricular izquierdo y en una décima



parte de los individuos, da lugar a la arteria interventricular inferior, que a menudo continta y
suministra flujo a la superficie diafragmatica del ventriculo derecho.

En 1% de las personas, hay origenes separados de la circunfleja y arteria descendente
anterior del seno de Valsalva izquierdo. Cuando ambas arterias coronarias derecha y
circunfleja abastecen la rama del surco interventricular inferior, el sistema se dice que esta
equilibrado. Mas habitualmente, en el 90% de los individuos, es la arteria coronaria derecha
qgue suministra una gran parte, sin contribucion de la arteria circunfleja o sea mas pequefia

esta Ultima, a lo que se le llama dominancia coronaria derecha.

En el sistema dominante izquierdo, la circunfleja abastece al surco interventricular
inferior. Las tres variaciones de patron coronario arterial se consideran normales (7). Se
utilizara la clasificacion de nomenclatura integral de la Sociedad de Cirujanos Toracicos (STS)
Nomenclatura de Cirugia Cardiaca Congénita y Proyecto de Base de Datos, para la

clasificacién de las alteraciones coronarias (9).

La arteria coronaria izquierda anémala de la arteria pulmonar (ALCAPA) es una
anomalia de origen coronario y la causa mas comuin de isquemia e infarto de miocardio en
lactantes y nifios, lo que da como resultado una mortalidad del 90% en el primer afio de vida
(10). La interaccion de la enfermedad vy el flujo, con resistencias pulmonares elevadas con
descenso progresivo en el periodo neonatal, y el grado y desarrollo de la comunicacion de las
arterias colaterales coronarias para proporcionar una perfusion retrégrada desde la arteria
coronaria derecha hasta ALCAPA, determina la aparicion de los sintomas y la gravedad de la

isquemia miocéardica (11).

2.5 Presentacion clinica

Si bien los pacientes asintomaticos con vasos colaterales grandes pueden sobrevivir
hasta la edad adulta con una arteria coronaria derecha grande que proporciona colaterales
ricos e intra miocéardicos y un flujo retrégrado restrictivo hacia la arteria pulmonar, todavia
tienen un riesgo estimado de muerte subita del 80 — 90% a una edad media mas alla de los
30 afios (12). Razén por la que, en pacientes asintomaticos, la terapia quirdrgica se justifica
tan pronto como se realice el diagnostico.

El ALCAPA es mas comunmente una malformacién aislada; sin embargo, se ha

encontrado asociado con otros defectos cardiacos congénitos, como el defectos del tabique
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interventricular, defectos de la tabicacion atrioventricular o de las almohadillas endocéardicas,

tetralogia de Fallot y el tronco arterioso (5).

2.5.1 Diagnéstico

Para llegar al diagnostico del ALCAPA, se toman en cuentan los sintomas presentados
por el paciente, tales como presentar angina de pecho y los signos y sintomas de insuficiencia
cardiaca congestiva, que incluyen sudoraciéon en reposo o durante la alimentacion en los
lactantes, disnea y datos de falla cardiaca, de acuerdo a la severidad isquémica (2,5,6,13) o0 a
la disminucién progresiva de las resistencias vasculares pulmonares, y el grado y desarrollo

de la comunicacion de las arterias colaterales coronarias.

A menudo puede presentarse insuficiencia mitral secundaria a isquemia de los musculos
papilares, que condiciona disfuncion de los mismos, esto se manifiesta a la exploracion fisica
con un soplo regurgitante en foco mitral. En la radiografia de térax se observa cardiomegalia,
que puede ser de grado variable. La desviacion del eje eléctrico hacia la izquierda y las ondas
Q profundas en las derivaciones anteriores y laterales son las manifestaciones clasicas en la
electrocardiografia (13). El diagnéstico generalmente se puede confirmar mediante

ecocardiografia bidimensional.

Ademas, la ecocardiografia con Doppler color demuestra la reversion del flujo de la
arteria coronaria derecha andmala, una arteria coronaria derecha dilatada y con flujo de la
arteria coronaria izquierda hacia el tronco de la arteria pulmonar, junto con una
hiperecogenicidad en los musculos papilares de la valvula mitral y una insuficiencia valvular
(14). Otros estudios complementarios que pueden ayudar a confirmar el diagndstico son la
resonancia magnética o la angiografia por tomografia computarizada (TC), los cuales son de
utilidad cuando los estudios iniciales no son concluyentes (15), y generalmente se observa la
arteria coronaria derecha dilatada, retraso en el paso del medio de contraste con un realce
caracteristico de la arteria coronaria izquierda andémala hacia la arteria pulmonar y la

insuficiencia de la vélvula mitral (IM).

2.6 Tratamiento
El tratamiento de esta patologia es quirargico, mismo que ha evolucionado

draméticamente, y se han utilizado varios abordajes en los dltimos afios. El reimplante las
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arterias coronarias, cuyo objetivo especifico es preservar tanto miocardio como sea posible,
es la técnica quirdrgica preferida en la mayoria de los casos debido a los resultados obtenidos
(2,3,5,7,16).

La cirugia esta indicada en el momento del diagndéstico, por lo tanto, la terapia médica
es (til para mantener a los pacientes con perfusion tisular adecuada hasta que se ofrezca una
intervencion urgente. La opcion quirdrgica ideal actual para lograr una anatomia y fisiologia
definitoria de la arteria coronaria implica la reimplantacion directa de la arteria anémala

izquierda hacia la aorta, transfiriéndola con un boton de la arteria pulmonar (17).

La reimplantacién de la arteria coronaria principal izquierda anémala mejorara la funcién
ventricular izquierda y la capacidad de la valvula mitral en la mayoria de los casos. Esta
recuperacion puede tardar varias semanas. La insuficiencia de la valvula mitral se debe tanto
a la dilatacién isquémica del ventriculo izquierdo como a la disfuncién isquémica de los
musculos papilares (10). La insuficiencia mitral grave suele presentar regresion por completo
después de la reimplantacion, por lo que la mayoria de los autores no realizan valvuloplastia
mitral o reseccién de la pared ventricular en la operacioén inicial, incluso si la pared ventricular
parece ser aneurismatica (18). Caso contrario, una minoria de autores prefiere la
valvuloplastia mitral concomitante en presencia de una insuficiencia valvular grave y una
funcién ventricular relativamente preservada (19). Este enfoque se recomienda en nifios
mayores, ya que la disfuncion papilar isquémica puede ser irreversible (20) y la reparacion de
la valvula mitral en el momento de la cirugia mejora la geometria ventricular postoperatoria y,

lo que es mas importante, puede evitar el reemplazo tardio de la valvula mitral (21).

En adultos jévenes, la reimplantacion directa puede ser técnicamente mas exigente
debido a factores como el aumento de la friabilidad de la arteria coronaria, el potencial de
desgarro, la elasticidad disminuida para su movilizacién y el potencial riesgo de estenosis
debido a la tensién en la anastomosis (22). Cuando la reimplantacién aodrtica directa parece
peligrosa, la revascularizacion coronaria puede ser mas sensata, utilizando la arteria toracica
interna (23,24).

La administracion adecuada y completa de la cardioplejia es un punto crucial para la
proteccion del miocardio. Backer, Mavroudis y colaboradores (15) describen su experiencia

en 16 pacientes pediatricos que se sometieron a una reimplantacion adrtica para ALCAPA,
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demostrando que la cardioplejia provee wuna proteccion maxima del miocardio
independientemente de las colaterales de la arteria coronaria derecha. Después de ligar el
conducto arterioso y retraer las arterias pulmonares, se administra inicialmente una dosis de
cardioplejia sanguinea anterégrada en la aorta ascendente, posteriormente se administra una
segunda vez, mientras que el orificio del ALCAPA se ocluye con una pinza vascular, después

se realiza la transferencia coronaria hacia la aorta.

La reparacion de Takeuchi es otra técnica quirdrgica donde después de iniciar la
derivacion cardiopulmonar y el paro cardiaco, se realiza una arteriotomia pulmonar, creando
un colgajo transversal de tejido de la arteria pulmonar, se crea una ventana aortopulmonar y
se usa el colgajo de la arteria pulmonar para anastomosar la arteria coronaria izquierda en la

aorta. La arteria pulmonar se reconstruye a partir de parche de pericardio autélogo (25-27).

La funcion de la véalvula mitral, asi como la falta de mejoria y la insuficiencia mitral
recurrente o que se deteriore, y la funcion inadecuada del ventriculo izquierdo, son signos de
estenosis coronaria. Una evolucién desfavorable justifica un cateterismo cardiaco para evaluar
la permeabilidad coronaria, antes de indicar nueva intervencién quirtrgica (16).

El trasplante cardiaco se plantea como solucion de Ultimo recurso para pacientes con
ALCAPA con insuficiencia ventricular izquierda en etapa terminal por infarto de miocardio y se
reserva para pacientes con necrosis miocardica global, tal como se documenta en los estudios
de viabilidad, por lo que no se puede esperar una mejoria después de la revascularizacion

coronaria (28).

2.7 Manejo posquirargico

Los principios del cuidado posquirtrgico, el monitoreo y las posibles complicaciones
relacionadas con los pacientes después de la reimplantacion de ALCAPA son relevantes y
pueden extrapolarse a todas las anomalias coronarias que requieren la reimplantacién o
reparacion del ostium coronario, incluidos origen anémalo de la arteria pulmonar de la
coronaria derecha (ARCAPA).

El monitoreo estandar de rutina incluye las lineas habituales de presidn venosa central
y presion arterial, en ocasiones una linea auricular izquierda y, sobretodo, la lectura continua

de electrocardiograma con atencion a cualquier cambio isquémico (elevacién o depresion del
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segmento ST, extrasistole no explicada y repetitiva, o nueva aparicion de cualquier anomalia

de conduccién que oculte la isquemia miocardica).

La monitorizacién adicional incluye la evaluacion de las enzimas cardiacas en serie (CK,
CK-MB, troponina-I) cuya tendencia en el tiempo puede alertar o tranquilizar sobre el estado
de la perfusion miocardica. Al igual, se sugiere la evaluacion en serie de la perfusion tisular y
los marcadores de gasto cardiaco (saturacion venosa mixta, lactato, NIRS). La ecocardiografia
bidimensional permite una buena evaluacién de la funcion de la pared global y regional, junto

con el strain global longitudinal y circunferencial, que proporcionan informacion valiosa. (47)

Aunque controvertidos y no universales, muchos equipos recomendaran empiricamente
heparina intravenosa terapéutica o de dosis baja en el posquirdrgico inmediato dependiendo
de la calidad y la facilidad técnica de la reparacion coronaria, que se afiade al tratamiento
profilactico antiplaquetario, basado en aspirina (5 mg/kg, max. 100 mg oral) que variade 1 a

6 meses segun la edad del paciente en el momento de la cirugia (3).

Las complicaciones quirdrgicas incluyen insuficiencia coronaria intraoperatoria debido a
un error técnico y hemorragia. La dominancia coronaria derecha se ha correlacionado
positivamente con la supervivencia, mientras que la circulaciébn coronaria izquierda o
equilibrada representa un factor de riesgo para la mortalidad quirdrgica. Los segmentos
elevados de ST en el electrocardiograma en mas de dos derivaciones toracicas o mas de una
derivacion estandar indican un infarto agudo de miocardio y se correlacionan con una menor

supervivencia perioperatoria (13).

2.8 Seguimiento

Dado que la reperfusion aértica anterégrada a través de un sistema coronario elimina
practicamente el riesgo a largo plazo de muerte subita, la electrocardiografia, la monitorizacién
Holter, la exploracién con talio y el cateterismo cardiaco, han mostrado resultados equivocos
como métodos de seguimiento, lo que a menudo subraya cualquier disfuncién ventricular
izquierda restante o estenosis recurrente de la arteria coronaria que puede ser evidente solo

bajo pruebas de estrés severo o por angioresonancia magnética (RM) (20).
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Posteriormente, se recomienda un seguimiento estrecho de estos pacientes mediante
RM en serie a largo plazo (19,20,29) para comprender mejor la historia natural del paciente

corregido, que es el objetivo actual después de la correcciéon quirdrgica de ALCAPA.

3 Planteamiento del Problema

A pesar de que las anomalias congénitas de las arterias coronarias representan menos
del 1% de las cardiopatias congénitas, esta patologia presenta una morbilidad y mortalidad
elevada si no es diagnosticada de forma adecuada en nuestros pacientes pediatricos, mas

aun sin el tratamiento quirdrgico.

El riesgo estimado de muerte subita va del 80 al 90% a una edad media més alla de
los 30 afios, razén por la que, en pacientes asintomaticos, el tratamiento quirdrgico se justifica

tan pronto como se realice el diagnostico.

Es importante conocer las caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes con
ALCAPA en nuestro medio debido a la morbilidad y mortalidad de esta patologia, al ser nuestro

Instituto un centro de referencia nacional.

4 Pregunta de investigacion
¢, Cudles son las caracteristicas clinicas, quirargicas y evolucion de los pacientes con
origen andmalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar (ALCAPA) tratados en

el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en el periodo de 1998 a 20187

5 Justificacion

La evolucion y prondstico del paciente con una anomalia congénita de las arterias
coronarias depende de su adecuado diagnéstico, eficaz tratamiento y apropiado seguimiento,
por lo que el conocer las caracteristicas clinicas, quirargicas y de evolucion y seguimiento de

los pacientes con esta patologia es trascendental para ofrecer una mejor atencion.
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6 Objetivos

6.1 General

Describir las caracteristicas clinicas y quirargicas de los pacientes con origen anémalo
de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar (ALCAPA) antes y después de la cirugia

correctiva el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en el periodo de 1998 a 2018

6.2 Objetivos especificos

- Describir las caracteristicas demograficas de la muestra.

- Describir el diagnostico anatémico prequirdrgico.

- Describir el procedimiento quirdrgico realizado.

- Describir las caracteristicas prequirtrgicas de los pacientes.

- Describir las caracteristicas posquirdrgicas de los pacientes.

7 Diseno del estudio

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal, observacional y retrospectivo, incluyendo a
todos los pacientes pediatricos sometidos a cirugia correctiva de ALCAPA en el Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en el periodo comprendido entre enero de 1998 y
diciembre 2018.

8 Poblacion

8.1 Poblacién objetivo

Pacientes pediatricos con diagnostico de ALCAPA.

8.2 Poblacion de estudio
Pacientes pediatricos de 0 a 18 afos con diagnostico de ALCAPA en el Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” de enero de 1998 a diciembre 2018.
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9 Criterios de seleccion

9.1 Inclusién
- Pacientes de 0 a 18 afios.
- Pacientes pediatricos de cualquier género.
- Pacientes con diagnéstico de ALCAPA.

9.2 Exclusion
- Pacientes con expediente electronico incompleto.
- Pacientes con intervencién quirlrgica extrainstitucional.
- Pacientes que abandonaron el seguimiento en el instituto.

- Pacientes que no tuvieron tratamiento quirargico

10 Material y Métodos

10.1 Material
- Los recursos que seran utilizados para la realizacion del estudio son:
o Hoja de captura Excel predisefiada
o Computadora con paquete Microsoft Office 2016 Version 15.2
o Paquete estadistico SPSS v.23

o Expediente electrénico del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

10.2 Métodos

Se identificaron los pacientes del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”
que cumplieron con los criterios de seleccién. Se recabaron del expediente electrénico las
variables consideradas relevantes para el estudio y se registraron en la hoja de captura Excel

previamente disefiada. Finalmente se realizé el andlisis estadistico utilizando SPSS v.23.

11 Variables del estudio
A continuacion, se presenta el listado de variables con su definicion conceptual u

operacional correspondiente:

Variable Definiciéon Tipo de Unidad

variable
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Edad Tiempo transcurrido Numérica Meses
desde el nacimiento de | discreta
un individuo al momento
de la cirugia
Género Division del género Nominal 1: Femenino
humano en dos grupos: | dicotémica 2: Masculino
mujer u hombre
Peso Peso al momento de la Numeérica Kilogramos
cirugia continua
Talla Altura del individuo Numeérica Centimetros
previo a la cirugia discreta
Clase funcional Valoracion funcional de | Nominal I
prequirdrgica insuficiencia cardiaca policotdbmica Il
1
v
Electrocardiograma Alteracion identificada Nominal : Q en Cara Inferior

en el
electrocardiograma

prequirdrgico

policotémica

: Hemibloqueo Anterior Izquierdo
HVI

. Infarto de la Regién anterolateral

: Predominio de Fuerzas Izquierdas
: BIDRD

HVD

: Sobrecarga del VI

. Infradesnivel del Segmento ST

10: Ondas T Negativas en Precordiales
Izquierdas

11: Sin Alteraciones

FEVI prequirdrgica Fraccion de Eyeccion Numérica %

del ventriculo izquierdo | discreta

por ecocardiografia
Fraccion de Fraccion de Numérica %
Acortamiento acortamiento del discreta
prequirdrgica ventriculo derecho por

ecocardiografia
Insuficiencia mitral Nominal 0: No presenta
prequirdrgica policotomica 1: Ligera
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2: Moderada

3: Severa
TAPSE prequirdrgico Numérico NuUmero
discreto
Cateterismo Nominal 0: No realizado

prequirdrgico

policotémica

1: Corroborar diagnostico de ALCAPA
2: Intervenciones no relacionadas al
diagnostico de ALCAPA

Tomografia computada Nominal 0: No realizado
prequirdrgica policotomica 1: Corrobora diagnéstico
2: No corrobora diagnéstico
Diagnéstico clinico Nominal 0: Ninguno
asociado policotdbmica 1: Comunicacion interauricular
2: Comunicacién interventricular
3: Hipertension arterial pulmonar
4: Conducto arterioso persistente
5: Estenosis en ramas pulmonares
6: Displasia mitral
7: Valvula mitral en paracaidas
8: Posquirdrgico plastia mitral
9: Fistulas coronarias
10: Disfuncién biventricular
Ventilacion mecénica Nominal 0: No
prequirdrgica dicotomica 1: Si
Técnica quirdrgica Nominal 1: Reimplante coronario
realizada dicotdmica 2: Técnica Tekeuchi
Procedimiento Nominal 0: Ninguna
realizado en la valvula policotomica 1: Plastia mitral
Mitral 2: Plastia mitral hemi-anillo PPB
3: Plastia mitral hemi-anillo Cosgrove-
Edwards
4: Cambio valvular mitral por protésica
5: Comisuroplastia
Cierre esternal diferido Nominal 0: No
policotomica 1: Si
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Dias de cierre esternal Numérica Dias
diferido discreta
Circulacion Numérica Minutos
extracorpérea discreta
Pinzamiento adrtico Numérica Minutos
discreta
Complicaciones Nominal 0: Ninguna
transoperatorias policotémica 1: Paro
2: Sangrado mayor al habitual
3: Desaturacion
4: Hipotensién
5: Bloqueo AV
6: Taquiarritmias
7: Lesion de vasos
8: Lesion de pleural
9: Datos de isquemia o trastorno

electrocardiograficos

Estancia en UCIP Numeérica Dias
discreta
Dias de ventilacion Numérica Dias
mecénica discreta
Score Vasoactivo Numérica NUmero
continua
Ecocardiograma Ecocardiograma Nominal 1: Disfuncién diastélica VI
transquirargico o policotomica 2: Disfuncion sistolica VI
realizado en las 3: Disfuncion diastélica VD
primeras 24 horas de 4: Disfuncion sistolica VD
estancia en terapia 5: HSAP
intensiva 6: IT moderada
7: IM moderada
8: IM severa
9: IM leve

10: Derrame pericardico
11: Strain cardiaco alterado

Uso de nitroglicerina

Dias de uso de

nitroglicerina

Numérica

discreta

Dias
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posquirrgica

policotémica

: Derrame pleural
: Infeccidn via aérea (cultivo positivo)
: Taquiarritmia postoperatoria
: Insuficiencia renal

: Sangrado mayor del habitual

: BAV de segundo grado

Dosis de nitroglicerina | Dosis utilizada de Numérica mcg/kg/minuto
nitroglicerina continua
Reintervencién Necesidad de nueva Nominal 0: Ninguna
quirdrgica intervencién quirargica policotémica 1: Apertura esternal
2: Cierre esternal
3: Plastia mitral
4: Cambio valvular mitral protésica
5: Plastia tricuspidea de Kay
6: Sangrado en UCIP
7: Colocacion de catéter Tenckhoff
Mortalidad quirargica Defuncion Nominal 0: No
dicotomica 1: Si
Mortalidad a los 30 Defuncion a los 30 dias | Nominal 0: No
dias posquirargicos dicotémica 1:Si
Morbilidad Nominal 1: Bajo gasto cardiaco
2
3
4
5
6
7
8

: Derrame pericardico sin deterioro

hemodinamico

9:

Trastornos electrocardiograficos de

isquemia miocardica

Insuficiencia mitral Nominal 0: No presenta
posquirargica policotdmica 1: Ligera

2: Moderada

3: Severa
FEVI posquirargica Numérica %

discreta

Fraccion de Numérica %
acortamiento discreta
posquirdrgica
Disfuncién de Relacion E/A mitral de Numeérica NUmero
ventriculo izquierdo de | los 6 a 12 meses continua
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los 6 a 12 meses

posquirdrgicos

posquirargicos en el
seguimiento por

ecocardiografia

Disfuncién de Relacion E/A mitral de Numérica Nimero
ventriculo izquierdo de | los 12 a 36 meses continua
los 12 a 36 meses posquirlrgicos en el
posquirirgicos seguimiento por
ecocardiografia
Disfuncion diastdlica Disfuncion diastélica del | Nominal 0: No
del ventriculo izquierdo | ventriculo izquierdo dicotémica 1:Si
Strain Longitudinal Numérica namero
continua
Ecocardiograma Nominal 0: Sin alteraciones
posquirdrgico policotdbmica 1: Insuficiencia mitral
2: Sin Gradiente significativo a través de
protesis
3: IT moderada
4: Disfuncion sistolica de VI
5: Disfuncion sistélica de VD
6: Disfuncion diastdlica del VD
7: Ectasia de ACI
8: Insuficiencia Adrtica
9: Insuficiencia Pulmonar
10: Defecto interventriculares previamente
no diagnosticados
11: Circulacion colateral coronaria
12: Dilatacién de la coronaria izquierda
reimplantada
Ecocardiograma a los | Ecocardiograma Nominal 0: Sin alteraciones
12 a 36 meses realizado a los 12 a 36 policotémica 1: insuficiencia mitral ligera

meses posterior a la

cirugia

2: Sin Gradiente significativo a través de
protesis.

3: Insuficiencia mitral moderada

4: Insuficiencia mitral severa

5: Disfuncién sistélica de VD

6: Disfuncion diastdlica del VI
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Alteraciones en la Alteracion en la Nominal 0: No
exploracion fisica exploracion fisica, soplo | dicotémica 1:Si
asociado a afeccién
mitral
Clase funcional a los 6 | Valoracion funcional de | Nominal I

a 12 meses

posquirirgicos

insuficiencia cardiaca a

los 6 a 12 meses

policotémica

1
2:
3:
posquirdrgicos 4: IV
Clase funcional a los Valoracidn funcional de | Nominal 1:1
12 a 36 meses insuficiencia cardiaca a | policotomica 2: 1
posquirdrgicos los 12 a 36 meses 3: 1
posquirdargicos 4: 1V
Farmacos alas 6 a 12 | Uso de medicamentos Nominal 0: No requiere
meses en los primeros 6 a 12 policotomica 1: Diurético
meses posquirirgicos 2: Digitélico
3: Antiplaquetario
4: [ECA
5: B-bloqueador
6: Antiarritmico
7: Anticoagulantes
Farmacos a las 12 a Uso de medicamentos Nominal 0: No requiere
36 meses en los primeros 6 a 12 policotomica 1: Diurético
meses posquirirgicos 2: Digitélico
3: Antiplaquetario
4: [ECA
5: 3-blogueador
6: Antiarritmico
7: Anticoagulantes
Reingresos Ingreso hospitalario a Numérico Numero
causa del diagnéstico discreto
de ALCAPA
Reintervencion Reintervencion Nominal 0: Ninguna

posterior al egreso

quirdrgica posterior al
egreso

policotémica

1: Cambio mitral
2: Plastia mitral
3: Marcapasos

4: Revascularizacion
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Tomografia computada Nominal 0: No se realizé
posquirargica policotdmica 1: Estenosis de coronaria
2: Sin estenosis ni otras alteraciones
3: Hipocinesia anteroseptal tercio medio
4: Dilatacion (arteria coronaria izquierda)
5: Estenosis de ostium coronario
Gammagrafia a los 6 Nominal 0: No realizado
meses posquirdrgicos policotomica 1: Isquemia (territorio de descendente
anterior)
2: Infarto pequefio no transmural de region
anterolateral 1/3 apical y medio
3: Infarto transmural de regién anterolateral
4: Sin alteraciones
5: Defecto de perfusion area de irrigacion
de DA
Cateterismo a los 6 Nominal 0: Sin alteraciones
meses posquirdrgicos policotomica 1: Dilataciéon ACI
2: Dilatacion de ACD
3: Obstruccion total de anastomosis ACI-
Aorta
4: No realizado
Electrocardiograma a Nominal 0: Sin alteracion
los 6 meses policotémica 1: Datos de isquemia
posquirirgicos 2: Ondas Q en precordiales izquierdas
3: Sobrecarga de VI
4: Presencia de ondas Q en DII, DIIl, AVF

5: Infradesnivel de ST en precordiales

izquierdas

Electrocardiograma a
los 12 a 36 meses

posquirlrgicos

Nominal

policotémica

0: Sin alteracion

1: Datos de isquemia

2: Ondas Q en precordiales izquierdas

3: Sobrecarga de VI

4: Presencia de ondas Q en DII, DIll, AVF
5: Infradesnivel de ST en precordiales

izquierdas
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Rehabilitacion cardiaca Nominal 0: No
dicotomica 1:Si
Prueba de esfuerzo Nominal 0: No realizado
policotémica 1: Sin datos de isquemia
2: Infradesnivel del ST
3: Ondas Q
4: Arritmias
Comorbilidad posterior Nominal 0: Ninguna
policotomica 1: Obesidad
2: Anemia
Defuncion en el Nominal 0: No
seguimiento policotomica 1:Si

12 Analisis estadistico

Para todas las variables se realizé un analisis descriptivo. Las variables numéricas
continuas se sometieron a pruebas de normalidad para reportarlas de acuerdo con su
distribucion; promedios y desviacion estandar, si presentaron distribucion normal; mediana
con minimos y maximos, si presentaron distribucién no paramétrica. Las variables cualitativas

se reportaron con frecuencias y porcentajes.

13 Consideraciones éticas

No se realiz6é ninguna intervencién en el paciente para la realizacion de este estudio, no
se puso en peligro al sujeto de estudio. Todos los datos se obtuvieron a través del expediente
electrénico, los datos personales permanecieron en el anonimato, ya que los pacientes se

identificaron de acuerdo con folios no relacionados con su registro de expediente.
Se considerd que es una investigacion sin riesgo que no transgrede las normas de la

Conferencia de Helsinki de 1964 ni su revision de 2012, al igual se respeta el reglamento de

la Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud.
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14 Conflicto de intereses
Los investigadores que participan en este estudio declaran no tener ningun conflicto

de intereses en la realizacion de este estudio.

15 Factibilidad
En el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” se realizan mas de 300 cirugias
pediatricas por afio, incluyendo cirugias de reimplante de coronarias para ALCAPA, por lo que

se cree factible la realizacion de este estudio.
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16 Resultados

Se incluyeron 20 pacientes con el diagnostico de origen andmalo de la coronaria izquierda
a partir de arteria pulmonar (ALCAPA) en el periodo comprendido de 1998 a 2018. La mediana
de edad al momento de la cirugia fue 25 meses (minimo 3 meses, maximo 216 meses). El
65% de los pacientes fue de género femenino. La mayoria de los pacientes en el periodo
prequirdrgico se encontraban en clase funcional Il, con el 45% (n = 9) de los pacientes en este
grupo, seguido de la clase funcional Ill en el 40% (n = 8). La descripcién demogréfica de la

muestra se presenta en la Tabla 1.

Tabla 1. Descripcion demografica de la muestra (n = 20)

Caracteristica mediana (min. — max.)
Edad (meses) 25 (3 -216)
Peso (kilogramos) 8(4-70)
Talla (centimetros) 78 (54 - 175)
Género Femenino, n (%) 13 (65)
Clase funcional Ross/NYHA prequirdrgico,

n (%)

| 1 (5)
I 9 (45)
I 8 (40)
\Y 2 (10)

El diagnostico mayormente asociado a ALCAPA fue hipertension arterial
pulmonar en el 25% (n = 5) de los pacientes, seguido de persistencia del conducto

arterioso en el 10% (n = 2). Los diagnosticos asociados se muestran en la Tabla 2.
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Tabla 2. Diagnésticos asociados (n = 20)

Caracteristica n (%)
Hipertension arterial pulmonar 5 (25)
PCA 2 (10)
CIA 1(5)
Vélvula mitral en paracaidas 1(5)
Fistulas coronarias 1(5)
Displasia mitral 1(5)
Disfuncién biventricular 1(5)
Posquirargico de plastia mitral 1(5)

PCA, persistencia del conducto arterioso; CIA, comunicacion

interauricular

Se evalué el estado prequirdrgico de los pacientes: el 65% (n =13) presentaba
insuficiencia severa de la valvula mitral; el 25% (n = 5), insuficiencia moderada; y el
5% (n = 1), insuficiencia ligera. El cambio mas frecuente en el electrocardiograma fue
la presencia de ondas Q en cara inferior en el 55% (n = 11) de los pacientes, seguido
de hipertrofia ventricular izquierda en el 35% (n = 7) y s6lo dos pacientes presentaron
infradesnivel del segmento ST. La media de FEVI fue de 48.44 + 21.4%, con una
mediana de fraccion de acortamiento de 35 (minimo 9 — méaximo 43) y mediana de
TAPSE de 18 (minimo 13 — maxima 20). Solamente dos pacientes requirieron
ventilacion mecanica de forma prequirdrgica. Las caracteristicas de los pacientes en

el estado prequirdrgico se muestran en la Tabla 3.
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Tabla 3. Estado prequirurgico (n =

20)

Caracteristica

mediana (min. — max.)

FEVI (%)*
Fraccion de acortamiento
TAPSE
Insuficiencia Mitral, n (%)
Ligera
Moderada
Severa
Electrocardiograma prequirurgico, n (%)
Hipertrofia ventricular izquierda
Onda Q en cara inferior
Infarto en region anterolateral
BIDRD
Hipertrofia ventricular derecha
Predominio de fuerzas izquierdas

Sobrecarga del ventriculo izquierdo

Ondas T negativas en precordiales izquierdas

Infradesnivel del Segmento ST

Ventilacibn mecanica

48.44 (21.4)
35 (9 - 43)
18 (13 - 20)

1 (5)
5 (25)
13 (65)

7 (35)
11 (55)
3 (15)
2 (10)
1 (5)
3 (15)
1 (5)
2 (10)
2 (10)
2 (10)

*Presenta distribucion paramétrica, se reporta media y desviacidén estandar

FEVI, fraccion de expulsién del ventriculo izquierdo

Al 75% (n = 15) de los pacientes se les realizd cateterismo prequirdrgico, de estos

La cirugia mayormente realizada fue reimplante coronario en el 95% (n = 19) de

el 70% (n = 14) se corroboro el diagnostico de ALCAPA con el estudio, mientras el 5%
restante fue por otra causa cardiaca no relacionada con ALCAPA. Al 40% (n = 8) se
les realizé tomografia en donde en el 35% (n = 7) se corrobord el diagnostico de
ALCAPA.

los pacientes, s6lo en un paciente se realizé la cirugia de Takeuchi. En la misma
cirugia 10 pacientes (50%) se les realiz6 una intervencion en la valvula mitral, en el

30% (n = 6) se les hizo plastia; en el 10% (n = 2), plastia hemi-anillo con parche de

29



pericardio bovino; en 1 paciente se utilizo la técnica Cosgrove-Edwards; y en sélo en
un paciente se realiz0 cambio valvular protésico en primera instancia. Cuatro
pacientes presentaron cierre esternal diferido, con una media de 4.3 + 2.08 dias de
duracion. La media de duracion de la circulacion extracorporea fue 101.3 + 5.03
minutos y de pinzamiento adrtico 67 + 9.16 minutos. Las caracteristicas quirdrgicas se
presentan en la Tabla 4.

Tabla 4. Caracteristicas quirurgicas (n = 20)

Caracteristica media (DS)

Cirugia realizada, n (%)

Reimplante coronario 19 (95)
Técnica Takeuchi 1(5)
Procedimiento en la Véalvula Mitral, n (%)
Plastia 6 (30)
Plastia hemi-anillo con parche 2 (10)
Cosgrove-Edwards 1(5)
Cambio valvular protésico 1(5)
Cierre esternal diferido, n (%) 4 (20)
Dias de cierre esternal diferido 4.3 (2.08)
Circulacion extracorporea Qx(minutos) 101.3 (5.03)
Pinzamiento adrtico Qx (minutos) 67 (9.16)

DS, desviacion estandar. Qx= en quiréfano

La mediana de estancia en terapia intensiva pediatrica fue de 5 dias (minimo 2,
maximo 15 dias). Catorce pacientes utilizaron nitroglicerina con una mediana de 1.5
dias (minimo 1, maximo 4 dias) con una dosis mediana de 0.4 mcg/kg/minuto (minimo
0.2, maximo 0.6 mcg/kg/minuto). La complicacion mas frecuente fue sangrado mayor
al habitual y se present6 en el 30% (n = 6) de los pacientes. El hallazgo mas comun
en el ecocardiograma posquirargico fue el de insuficiencia mitral leve en el 40% (n =
8) de los pacientes, seguida de disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo en el 35%
(n = 7) y disfuncion diastolica del ventriculo izquierdo en el 25% (n = 5) de los
pacientes. Las caracteristicas del estado posquirdrgico de los pacientes se muestran

en la Tabla 5.
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Tabla 5. Estado posquirurgico (n = 20)

Caracteristica

mediana (min. — max.)

Estancia en terapia intensiva pediatrica (dias)
Ventilacion mecénica (dias)
Dosis de nitroglicerina (mcg/kg/minuto)
Uso de nitroglicerina (dias)
Score aminérgico*
Complicaciones, n (%)
Sangrado mayor al habitual
Bloqueo AV
Lesion pleural
Taquiarritmias
Lesion de vasos
Ecocardiograma posquirurgico, n (%)
Disfuncion diastélica del VI
Disfuncion sistolica del VI
Disfuncion diastélica del VD
Disfuncion sistélica del VD
Hipertension sistolica arterial pulmonar
Insuficiencia tricuspidea moderada
Insuficiencia mitral moderada
Insuficiencia mitral leve
Insuficiencia mitral severa
Derrame pericardico

Strain alterado

5(2- 15)
2(1-12)
0.4 (0.2 - 0.6)
1.5(0—4)
34.5 (36.43)

6 (30)
1(5)
2 (10)
1(5)
1(5)

5 (25)
7 (35)
1(5)
1(5)
2 (10)
1(5)
4 (20)
8 (40)
1(5)
1(5)
1(5)

*Distribucién paramétrica, se reporta media y desviacion estandar

DS, desviacion estandar; VI, ventriculo izquierdo; VD, ventriculo derecho; AV,

auriculoventricular.

Cinco pacientes requirieron reintervencion quirdrgica, un paciente se sometio a

reintervencion quirdrgico para cambio valvular protésico mitral, dos pacientes por

sangrado en terapia intensiva pediatrica y tres pacientes para colocacion de catéter

Tenckhoff (Tabla 6).
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Tabla 6. Reintervencién quirurgica inmediata (n = 20)

Caracteristica n (%)
Cambio valvular protésico 1(5)

Sangrado en UCIP 2 (10)
Colocacion de catéter Tenckhoff 3 (15)

UCIP, unidad de cuidados intensivos pediatricos

Dentro de las morbilidades presentadas en el periodo posquirdrgico el bajo
gasto cardiaco fue la mas comun en el 70% (n = 14) de los pacientes, seguida de
infeccién de via aérea en el 20% (n = 4) y taquiarritmia posquirurgica en el 15% (n =

3). El resto de los datos se muestra en la Tabla 7.

Tabla 7. Morbilidad posquirurgica en terapia (n = 20)

Caracteristica n (%)
Bajo gasto cardiaco 14 (70)
Derrame pleural 1(5)
Infeccién de via aérea 4 (20)
Derrame pericérdico (sin compromiso) 1(5)
Trastornos en el EKG (isquemia) 2 (10)
Taquiarritmia posquirdrgica 3 (15)
Sangrado mayor al habitual 1(5)
Insuficiencia renal 1(5)

EKG, electrocardiograma

Ninguno de los pacientes fallecio en el posquirdrgico inmediato y no se
reportaron defunciones a los 30 dias de la intervencion quirdrgica. En la tabla 8 se
muestran las caracteristicas de los pacientes durante su seguimiento posquirurgico, el
hallazgo méas importante fue la presencia de insuficiencia mitral moderada en el 45%

(n =9) de los pacientes, y 15% en el seguimiento a 36 meses posquirurgico.
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Tabla 8. Seguimiento posquirargico (n = 20)

Caracteristica media (DS)
FEVI (%)* 64 (47 — 81)
Fraccion de acortamiento 38.25 (6.01)
Disfuncion de VI (6 — 12 meses)* 1.4 (0.64 — 3.70)
Disfuncion de VI (12 — 36 meses) 1.88 (0.19)
Strain longitudinal - 19.5 (2.35)
Insuficiencia mitral, n (%)
Ligera 7 (35)
Moderada 9 (45)
Severa 1(5)
Disfuncion diastdlica del VI, n (%) 7 (35)
Ecocardiograma posquirdrgico, n (%)
Insuficiencia tricuspidea 2 (10)
Disfuncion sistdlica del VI 2 (10)
Disfuncién diastolica del VD 1(5)
Disfuncién sistélica del VD 1(5)
Insuficiencia valvular pulmonar 1(15)
Insuficiencia valvular adrtica 1(5)
Insuficiencia mitral 2 (10)
Sin gradiente significativo 1(10)
Ectasia de la arteria coronaria izquierda 1(5)
Defecto interventricular 1(5)
Circulacion colateral coronaria 1(5)
Dilatacion de arteria coronaria reimplantada 1(5)
Ecocardiograma posquirargico: 12 — 36 meses, n (%)
Insuficiencia mitral ligera 5 (20)
Insuficiencia mitral moderada 3 (15)
Insuficiencia mitral severa 1(5)
Sin gradiente significativo 1(5)
Exploracién fisica anormal, n (%) 8 (40)

*Distribucidn no paramétrica, se reporta mediana, minimo y maximo

DS, desviacion estandar; VI, ventriculo izquierdo; VD, ventriculo derecho

Se realiz6 seguimiento a los pacientes hasta los 36 meses posquirdrgicos, en

donde se reporté que en los primeros 6 — 12 meses el 80% (n = 16) se encontraban

33



en clase funcional | y el 20% (n = 4) en clase funcional Il. En el seguimiento de los 12
— 36 meses, todos los pacientes se reportaron en clase funcional I. En la tabla 9 se
reportan los farmacos utilizados posterior a la intervencion quirargica a los 6 — 12

meses de seguimiento y a los 12 — 36 meses de seguimiento.

Tabla 9. Farmacos posquirurgicos (n = 20)
Caracteristica media (DS)

Farmacos a los 6 — 12 meses, n (%)

Diurético 14 (70)
Digitélico 9 (45)
Antiplaquetario 4 (20)
IECA 14 (70)
Anticoagulante 2 (10)
Beta bloqueador 4 (20)
Farmacos a los 12 — 36 meses, n (%)
Diurético 6 (30)
Digitalico 2 (10)
Antiplaquetario 3(15)
IECA 6 (30)
Anticoagulante 2 (10)
Beta bloqueador 4 (20)

IECA, inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina

Durante el seguimiento 3 pacientes requirieron reinternamiento debido a la

patologia y sélo 1 requiri6 reintervencidn quirdrgica con revascularizacién coronaria.
Como parte del seguimiento se les realizé una tomografia y gammagrafia

posquirdrgica a los pacientes, los resultados obtenidos en ambos estudios se

muestran en las Tablas 10 y 11.
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Tabla 10. Tomografia posquirargica (n = 20)

Caracteristica n (%)
Estenosis coronaria 2 (10)
Sin alteraciones 9 (45)
Hipocinesia anteroseptal tercio medio 2 (10)
Dilatacién de coronaria izquierda 2 (10)
Estenosis en ostium coronario 1(10)

Tabla 11. Gammagrafia posquirurgica (n = 20)

Caracteristica n (%)
Isquemia en territorio de descendente anterior 7 (30)
Infarto pequefio no transmural 3 (15)
Sin alteraciones 2 (10)
Defecto de perfusidn en area de irrigacion de descendente anterior 1(5)

En 7 pacientes se les realizé cateterismo posquirargico, en 1 paciente se hizo el
hallazgo de dilatacion de la arteria coronaria izquierda y en otro paciente se encontro
una obstruccion total en el sitio de anastomosis entre la coronaria izquierda y la aorta.
Ademas, se realizé un seguimiento con electrocardiograma a los 6 meses y en el
periodo de los 12 a 36 meses posquirdrgicos, los hallazgos en el estudio se muestran
en la Tabla 12.

Tabla 12. Electrocardiograma de seguimiento (n = 20)

Caracteristica n (%)

Electrocardiograma a los 6 meses

Datos de isquemia 2 (10)
Sin alteracion 11 (55)
Ondas Q en precordiales izquierdas 1(5)
Sobrecarga del ventriculo izquierdo 1(5)
Presencia de ondas Q en DII, DIl y AVF 3 (15)
Infradesnivel de ST en precordiales izquierdas 2 (10)

Electrocardiograma a los 12 — 36 meses

Sin alteracion 17 (85)
Ondas Q en precordiales izquierdas 2 (10)
Sobrecarga de ventriculo izquierdo 1(5)
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Durante el seguimiento a 3 pacientes se les realizé rehabilitacion cardiaca, se
encontr6 como comorbilidad agregada obesidad en 1 paciente y anemia en 2

pacientes. Los resultados de la prueba de esfuerzo se muestran en la Tabla 13.

Tabla 13. Prueba de esfuerzo (n = 10)

Caracteristica n (%)
Sin datos de isquemia 6 (30)
Infradesnivel del ST 3 (15)
Arritmias 1(5)

Se realiz6 una correlacion de Spearman para identificar si se encontraba una
correlacion entre el score aminérgico con los dias de estancia en terapia intensiva

pediatrica, se encontrd una relacion linea positiva con una rho de Spearman de 0.573
con una p de 0.008.

No se registré ninguna defuncion durante el seguimiento de los pacientes.
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17 Discusion

En el primer informe realizado por Bland EF, White PD, y Garland J, en
Congenital anomalies of the coronary arteries, relacionaron los hallazgos clinicos y
anatomo patoldgicos para la comprension de esta patologia cardiaca (31). El 40% de
los pacientes del presente estudio, tenian menos de 12 meses de edad al momento
de su diagndéstico, solo el 25% eran menores de 6 meses, con un amplio rango de
edad al momento del diagnéstico, llegando a tener 2 pacientes con 216 meses al
momento de su diagnaostico, lo cual difiere a reportes hechos por Wesselhoeft et al que
llegaron a tener hasta el 87% menores de 6 meses (30), y Weigand J, et al en 73% en
menores de 12 meses (32). El peso medio al momento de la reparacion quirdrgica
gue encontramos en nuestros pacientes fue de 8 kg (4 - 70) en el momento de la
reparacion y el reportado en la literatura es de 6 kg, por lo que en nuestros pacientes
este rango es de 2 kg mas a lo hallado por Weigand J, (32) pero con rangos similares.
El ALCAPA puede llegar a presentarse dos veces mas frecuente en las niflas que en
los niflos 2.1:1, y nosotros encontramos este predominio del sexo femenino del 65%,
sobre el masculino 35%, similar a lo encontrado en los estudios por Ling Y, Neumann
Ay Ramirez S (33, 34,35), y mayor a lo obtenido por Cabrera AG, et al indicaron con
44% del sexo femenino (25). El ALCAPA, una afeccion grave, sin un diagndéstico
oportuno puede llegar a causar mortalidad de los pacientes que tienen esta anomalia
coronaria. Reportamos la clase funcional mas representativa que corresponde a Il-lll
(Ross/NYHA), ambos suman el 85% (45% y 40% respectivamente) con sintomas de
insuficiencia cardiaca congestiva, de estos el 10 % requirio ventilacion mecanica antes
del procedimiento quirargico, menor que lo indicado por Alexis-Meskishvili, Weigand
J, y Neumann A, que menciona hasta un 30% (20, 32, 34). La presentacion clinica de
un caso fue con muerte subita abortada, con episodios de taquicardia ventricular en
este estudio, lo que demuestra la variedad clinica que llega a tener esta patologia.
Esto es un reflejo de que las ACAC son una causa de muerte subita, y en este grupo
incluimos el ALCAPA, que aunque la muerte subita no es la presentacion habitual, si

puede llegar a ser una presentacion clinica importante, secundaria a arritmias
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ventriculares malignas. Estas arritmias son de origen isquémico agudo, por lo que la
restauracion de un sistema coronario dual, previene la isquemia adicional del
ventriculo izquierdo, provoca el cese de la angina, la normalizacion del ECG de
esfuerzo y la desaparicion de la arritmia, como menciona Jean-Marc Frapier en su
reporte de casos (37). De acuerdo al cuadro clinico y a la morfopatologia, se puede
clasificar en 2 tipos: infantil o adulto. Se cree que el tipo infantil carece de colaterales
coronarios; y esto explica el mal prondstico y los sintomas de los pacientes no
operados. Pocos pacientes sobreviven hasta la edad adulta sin cirugia, por tanto, y en
este grupo se deben desarrollar colaterales Inter coronarios bien formados, en nimero
adecuado o abundante para una perfusion adecuada del ventriculo izquierdo que

permita la sobrevida (38,39).

El diagnéstico mayormente asociado a ALCAPA fue hipertension arterial
pulmonar en el 25%, que corresponde al grupo pos capilar, al no contar igual nimero
de cortocircuito y remite en el posquirdrgico, una vez tratada la causa. La media de
FEVI se encontré afectada, con un valor de 48.44 + 21.4%, al igual que la insuficiencia
mitral en pacientes con ALCAPA se debe al robo coronario, isquemia miocéardica que
conduce a la dilatacion del ventriculo izquierdo, el resultado de esto es dilatacion del
anillo mitral, por una parte, y una disfuncién isquémica de los musculos papilares en
la otra parte, lo que ocasiona distintos grados de insuficiencia mitral, la insuficiencia
severa encontrada en el prequirdrgico de los pacientes se documenta en el 65%,
semejante a lo que describio Cabrera AG, Weigand J, y ling Y, (25,32,33). Los
pacientes mas pequefios se presentan con insuficiencia ventricular izquierda mas
grave; la cirugia precoz, dio como resultado una recuperacién mas rapida y mas

completa de la funcién miocardica, segun lo evaluado por ecocardiografia (44).

Johnsrude et al, plantearon los criterios electrocardiograficos de esta patologia
(40), y alteraciones electrocardiograficas mas representativas que encontramos fueron
ondas Q en la cara inferior en 55% de los pacientes. Otros autores como Neumann A,
encontraron en el 70% de los pacientes datos de infarto miocardico (34). Sin embargo

en nuestro grupo de estudio s6lo dos pacientes presentaron infra desnivel del
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segmento ST. Alexis-Meskishvili et al, (20) mostraron en su serie, que el 100% de los
pacientes fueron sometidos a cateterizacion cardiaca preoperatoria, en nuestra
experiencia fueron el 70%, y se evidencio flujo invertido desde la arteria coronaria
izquierda hacia la arteria pulmonar principal en uno de los pacientes a través de

angiografia coronaria.

Constantine Mavroudis et al, plantearon que la reimplantacion de ALCAPA
afectara favorablemente en la funcién del ventriculo izquierdo y la competencia de la
valvula mitral en la mayoria de los casos (16). Los reportes varian en la edad de
presentacion del cuadro clinico, esta se corresponde de acuerdo a la disminucion de
las resistencias vasculares y la formacion de colaterales intercoronarias, en nuestra
serie el paciente de menor edad tenia 3 meses al momento de la cirugia, similar a lo
indicado por Sauer U, et (41), mientras lo reportado por Neumann et al, encontrd 1
menor de un mes de edad (34). Sin embargo, en esta serie reportamos dos pacientes
con 216 meses (18 afios), que segun lo escrito en la literatura se indica el tratamiento
quirdrgico, incluso si son asintomaticos, debido a que se estima el 80-90% de
incidencia de muerte subita si se deja a la evolucionar, en una media de 35 afios. Por
lo tanto, incluso en pacientes asintomaticos, la terapia quirargica se justifica como tan
pronto como se haga el diagnoéstico (Dodge 42). De acuerdo a lo hallado en nuestros
resultados el 95% de los pacientes fue llevado a reimplante de la coronaria izquierda
y el 5% a reparacién con la técnica de Takeuchi. Cada centro que trata a este grupo
de pacientes portadores de ALCAPA reportan variabilidad en las técnicas quirdrgicas
utilizadas (32,34,35,36,43), de ellos Kwiatkowska et al, en su estudio Long term
outcome after surgical repair of anomalous origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery -24 years of experience, mostro que un 18% fue llevado a correccion
através del procedimiento de Takeuchi (36), y describen que el 25% presentaron como
complicaciones estenosis pulmonar, fugas del deflector e insuficiencia pulmonar,
siendo necesario la reoperacion. En nuestra serie solo el 5% de los pacientes que se
le realizo procedimiento de Takeuchi, no present6 datos de estenosis o insuficiencia
pulmonar como esta descrito en la literatura o como encontr6 Neumann et al (44),

hasta un 79%, pero si presento estenosis de la neostia, y disfuncion diastdlica del VI,
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sin embargo, a pesar de estas complicaciones no se requirid reoperacion hasta el
momento. El procedimiento de Takeuchi se describe como medio eficaz de establecer
sistemas de 2 arterias coronarias, mejor sobrevida sobre la ligadura de la coronaria
(12), pero la técnica de preferencia actualmente es el reimplante como la realizada en
este estudio, con la finalidad de evitar las complicaciones posteriores descritas por
Ginde S, et al, (26).

La reparacion en un mismo tiempo de la valvula mitral se realizo en el 50% de
los pacientes, mayor a lo encontrado en otros estudios, donde (20,25,33,43,45) las
cifras oscilan entre un 15-30%. Los procedimientos realizados sobre la valvula mitral
tienen por objetivo evitar su cambio, los resultados encontrados, aun con insuficiencia
mitral severa fueron de una adecuada funcién de la valvula. En esta serie la necesidad
de cambio valvular ocurrio en el 10%, de estos en el 5% fue necesario el remplazo de
la valvula mitral en la primera cirugia de intervencion coronaria, similar a lo encontrado
por Lange R, (27), mientras el otro 5% fue reintervencion quirdrgica inmediata. Al
momento de egreso, la insuficiencia mitral habia mejorado en todos los pacientes que

ingresaron similar a lo reportado por Zhang C, et al (43).

Al ingreso a quiréfano, dos pacientes de esta serie se encontraban bajo
ventilacion mecénica, reflejo de la disfuncién ventricular tan importante que pueden
presentar estos pacientes y lo cual hace que esta cirugia no esté libre de
complicaciones para las cuales se debe estar atento y contar con el plan de accion.
Las principales complicaciones posquirurgicas y la morbilidad en la terapia intensiva
fueron bajo gasto cardiaco 70%, cifras mas altas que lo encontrado por Ramirez S, et
al con 38% (35); seguidos por el sangrado mayor al habitual en el 30%. Las
taquiarritmias, reportadas hasta en 30% de los pacientes por Ling y Cabrera (20,25)
no se encontraron en este trabajo en un porcentaje tan elevado, presentandose
Gnicamente en el 5%.

El cierre esternal diferido tuvo una media de 4 dias, similar a lo descrito por
Caspi J et al, esto segun la condicion clinica y hemodinamica preoperatoria (18), sin

embargo, la estancia en terapia intensiva pediatrica y ventilaciéon mecanica fue mucho
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menor. Caspi J et al indicaron que la mayor estancia en la terapia intensiva se da en
los menores de 6 meses, reportando nosotros un paciente de 4 meses con una
estancia en terapia intensiva de 15 dias.

El cierre esternal diferido tuvo una media de 4 dias similar a lo descrito por,
caspi J et al, esto segun la condicion clinica y hemodinamica preoperatoria (18), sin
embargo, la estancia en terapia intensiva pediatrica y ventilaciéon mecanica fue mucho
menor. Caspiindica que la mayor estancia en la terapia intensiva se da en los menores
de 6 meses, lo cual si tenemos un paciente de 4 meses que llego tener una estancia
de 15 dias.

Schwartz et al. encontraron que el alto grado de insuficiencia mitral en la
presentacion clinica era un factor de riesgo significativo para la mortalidad
perioperatoria, encontrandose hasta un 14 % en menores de 1 afio de edad (46). En
estos casos la mortalidad varia de acuerdo a cada centro Zhang C, encontr6 en la
serie de 71 pacientes, un 1.4% (43) y Neumann A, un 3.3% (34). En nuestra serie no
se observaron defunciones, tanto en el postoperatorio inmediato como tardio, igual a
lo descrito en estudios de Ling Y, Weigand J, y Ramirez S, (20,25,32,35,45). Es
importante destacar que no influyé el cambio de la valvula mitral o el tratamiento
anticoagulante. Brijesh P, reporto 10% de mortalidad asociada al uso de
anticoagulantes (22). Los reportes antiguos indicaban mayor mortalidad en los

pacientes que son llevados a ligadura de la coronaria izquierda.

La electrocardiografia no revelé ningln nuevo cambio isquémico de inicio. Los
ecocardiogramas seriales mostraron una recuperaciéon completa en la funcién
ventricular izquierda desde los 6 meses posquirargicos, Caspi y Neumann (18,34) el
total de los pacientes tenian una fraccion de eyeccion normal y una fraccion de
acortamiento en el dltimo seguimiento como lo encontrado por cabrera A, y Jin
Z,(25,44). La funcion de la valvula protésica fue normal en los dos pacientes que se
sometieron a un reemplazo de la véalvula mitral. También se observé que la
insuficiencia mitral moderada y severa se mantenia en el seguimiento del 15% y 5%

respectivamente, mayores a los encontrados por Ling et al y Neumann et al, que
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hallaron en el 6% y 6,7% correspondientemente, ninguno con insuficiencia mitral
severa (33, 34). En nuestro paciente que desarrollé insuficiencia mitral severa,
presento valvula mitral en paracaidas, efectuandose plastia mitral con hemi-anillo de
parche de pericardio bovino, y no debido a una obstruccion significativa de la arteria
coronaria izquierda como muestra Huddleston C, (21).

El seguimiento se completé en todos los pacientes, con una mediana de

seguimiento de 36 meses, mayor a lo que describen Isomatsu y Kottayil (19,22).

Todos los pacientes recuperan la clase funcional | de la Roos/New York Heart
Association, en las valoraciones posteriores a la cirugia, similar a lo encontrado por
caspi J et al (18), mientras Kwiatkowska et al, mostraron solo en 75% en el grupo |

NYHA (36). El Score aminérgico si influyo a mayor estancia en la terapia.
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18 Conclusiones

La sospecha por parte del médico pediatra y mas por el cardidlogo pediatra,
confirmadas con los distintos estudios de gabinetes ayudan al diagndstico apropiado,
el cual debe ser temprano para mejorar el prondéstico y sobrevida de estos pacientes.
Ademas, el diagnostico de ALCAPA se debe sospechar en cualquier paciente con
insuficiencia cardiaca dilatada congestiva con insuficiencia mitral en el periodo

lactante.

Los resultados quirtrgicos que restablecen la circulacion de las dos arterias
coronarias han mejorado dramaticamente los resultados independientemente del

grado de insuficiencia ventricular preoperatoria.

La insuficiencia mitral residual o recurrente esté presente en hasta un tercio de

los pacientes y puede tratarse de acuerdo con su grado de gravedad.

Se espera la normalizacion de la funcién cardiaca en todos los supervivientes,

posterior a la cirugia correctiva.
Por lo tanto, esta patologia, con un diagnéstico oportuno, permite una sobrevida

importante, con bajas complicaciones e incluso disminucion de la prevalencia de falla

cardiaca y del riesgo de muerte subita.
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19 Recomendaciones

@

El reimplante de la arteria coronaria es el tratamiento de eleccion, proporciona
una correccibon mas fisiologica y el restablecimiento de un
sistema coronario dual con un mejor resultado.

En el seguimiento pre y posquirdrgico resulta adecuado efectuar el strain
cardiaco, para valorar la funcién global afectada y su recuperaciéon o las
secuelas que puedan permanecer.

La recomendacién de plastia mitral simultdnea se debe realizar en el momento
de la operacién para los pacientes que tienen insuficiencia mitral severa
con ALCAPA y evitar en lo posible el remplazo valvular.

El prondstico a largo plazo para los pacientes después de la reimplantacion de
ALCAPA en la aorta continda siendo incierto, por lo que se recomienda la
vigilancia de estos pacientes durante toda la vida, incluida con imagen
multimodal. (23)
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