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SEGUIMIENTO TARDIO DE LA CORRECCION QUIRURGICA DE ALCAPA
MEDIANTE REIMPLANTE CORONARIO

INTRODUCCION

El origen anémalo de la coronaria izquierda a partir de la arteria pulmonar
también conocido como sindrome de Bland-White-Garland o ALCAPA (por
sus siglas en ingles anomalous left coronary artery from pulmonary artery), es
un defecto congénito poco frecuente con una incidencia de aproximadamente
0.25-0.50% dentro de las cardiopatias congénitas. Su diagndstico y
tratamiento tardio conlleva una alta mortalidad (hasta de un 90%), por lo que
el tratamiento quirdrgico debe ofrecerse tan pronto como se haga el
diagnéstico, ya que la tasa de mortalidad se reduce hasta en un 0-17%.2

El objetivo del tratamiento quirtrgico es el de restituir un doble sistema
coronario desde la aorta, y asi minimizar la extension y el dafio permanente
del miocardio ventricular izquierdo pobremente prefundido. Las estrategias
quirargicas han evolucionado con el tiempo y se han propuesto varias
técnicas, siendo la més utilizada en la actualidad el reimplante directo de la
coronaria izquierda a la aorta. A pesar de los grandes avances en el
diagndstico oportuno y las técnicas de correccién quirargica, la informacién

en el seguimiento a largo plazo de éstos pacientes es limitada.®*

Adicionalmente a la necesidad de reestablecer la perfusion miocardica en
pacientes con ALCAPA, el miocardio requiere un seguimiento tardio estrecho
de la recuperacion del insulto crénico que ha sufrido, incluyendo el resultado
de una buena proteccién miocardica, el reestablecimiento de una perfusion
coronaria lo mas cercana a la normalidad y la reparacion de una valvula
mitral regurgitante. Es importante confirmar en el mediano a largo plazo la
permeabilidad de la coronaria reimplantada, ya que, en presencia de
obstruccion, los pacientes estarian expuestos a riesgo de arritmias, angor o
muerte subita. El mejor método de seguimiento en pacientes con reimplante
de la arteria coronaria izquierda anomala es controversial, sobre todo en
pacientes pediatricos y asintomaticos.® El electrocardiograma, la prueba de

esfuerzo y la camara gamma han mostrado resultados contradictorios,



porque hay estudios reportados como normales adn en pacientes que
presentan coronarias reimplantadas totalmente obstruidas. Con tal motivo, la
angiografia u otros métodos de estudio por imagenes (angioresonancia o

tomografia multicorte) tendrian un valor relevante. °



ANTECEDENTES

Los casos reportados recientemente a nivel mundial de pacientes con
diagnostico de ALCAPA han ido en aumento. Sin embargo, el tamafio de
muestra en cada estudio es pequefio y el analisis habitualmente es
retrospectivo. Uno de los estudios mas completos, cuyo objetivo consistié en
determinar el resultado temprano y a largo plazo de pacientes con ALCAPA
sometidos quirdrgicamente con técnica de reimplante coronario directo,
describe una serie de 47 casos de ALCAPA en un periodo de 48 afios, con
un seguimiento de hasta 15 afios. Reportan una mortalidad postoperatoria del
8%, sin mortalidad tardia. La tasa de supervivencia fue de 91%. Se
encontraron libres de reintervencién al mes, al afio y a los 5 y 10 afios, el
100, 98 y 93%, respectivamente. El seguimiento ecocardiografico fue posible
en 35 pacientes, demostrando una mejoria del la fraccion de eyeccién, de la
regurgitacion mitral y una disminucion estadisticamente significativa del
diametro diastolico del ventriculo izquierdo dentro del primer afio posterior a
la cirugia. Fueron evaluados mediante perfusion miocéardica y prueba de
esfuerzo 19 pacientes, de los cuales 5 presentaron disminucién en la
tolerancia al ejercicio y cambios sugestivos de isquemia con elevacion
significativa del segmento ST, solo 2 pacientes requirieron reintervencion
quirdrgica. Al igual que otras series reportadas, asocian como factor de mal
prondstico y aumento en la tasa de mortalidad a la disfuncion ventricular
izquierda y la presencia de insuficiencia mitral severa preoperatoria. Sin
embargo, del 38% de los pacientes con insuficiencia mitral moderada a
severa, solo 3 pacientes en el seguimiento persistieron con ella, y de éstos 1

requirié reparacion quirGrgica.

Otro estudio de gran valor en el seguimiento a largo plazo compila 19
pacientes con ALCAPA, de los cuales 18 fueron sometidos a correccion
quirargica con diferentes técnicas, siendo el 50% con reimplante coronario
directo. Un total de 5 pacientes murieron en el hospital y el resto llevaron un
seguimiento de hasta 14 afios permaneciendo asintomaticos. Igualmente
reportan una mejoria significativa en la fraccién de expulsion y el diametro

diastolico del ventriculo izquierdo dentro de los primeros 12 a 24 meses



postquirargicos. De los ocho pacientes con insuficiencia mitral moderada a
severa previo a la cirugia, en 4 tuvo regresion, en 3 no hubo modificaciéon y
solo un paciente presenté mayor deterioro. Es importante la mencién que
realizan con respecto a la relevancia en el diagndstico temprano y la
intervencidn oportuna de estos pacientes, ya que a pesar de encontrar casos
aislados de diagnosticos en la infancia tardia e incluso en la adolescencia, el
riesgo de muerte subita e infarto agudo al miocardio es alto. Asi mismo el
seguimiento estrecho para detectar la recurrencia en el insulto miocardico o
la presencia de estenosis a nivel de la anastomosis en el reimplante

coronario es de suma necesidad. 8

Por su parte Lange et al. realizan un analisis retrospectivo de 56 pacientes
con ALCAPA. Dan seguimiento a 46 pacientes, de los cuales 31 fueron
operados de reimplante coronario directo, con una mortalidad en los primeros
30 dias postquirargicos del 14.3% asociando como factores de riesgo la edad
de presentacion y una fraccion de expulsion menor a 35% al momento del
diagndstico (62.5%). No correlacionan como factores predictivos la presencia
de insuficiencia mitral, la técnica quirdrgica y el tiempo de circulacion
extracorpérea. Dan seguimiento de 15 afios a 29 pacientes de los cuales uno
fallece 4 meses después de la cirugia. El 95% se mantiene con una fraccién
de expulsion normal y en clase funcional | de la New York Heart Association
(NYHA). El 85% de los pacientes se encontraron libres de insuficiencia mitral
a 20 afios de seguimiento y concluyen que existe una recuperacion completa
de la funcion mitral en el postoperatorio inmediato, contrastando con una
recuperacion incompleta de la funcion ventricular izquierda durante la
estancia hospitalaria, produciéndose ésta en un lapso mas tardio. Describen
gue la insuficiencia mitral persistente en el postoperatorio es factor de riesgo
para reintervencién, pero no para mortalidad. Cuatro pacientes reciben
tratamiento con inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina, dos
de ellos en asociacion con digoxina. Dos pacientes reciben beta

bloqueadores y dos mas amiodarona.’

En México, nuestro grupo realizé un estudio retrospectivo de 23 afos en
donde se reclutaron 15 pacientes todos ellos con diagndstico de ALCAPA

operados con técnica de reimplante coronario. Se destaca que previo a la

10



cirugia el 27% de los casos presentaba insuficiencia mitral grado 3 o 4
secundaria a disfuncion ventricular moderada a grave, por lo que requirieron
de algun procedimiento sobre la valvula mitral. Se describio en el 87% de los
pacientes una mejoria de su clase funcional, 13% la mantuvo y solo un caso
evolucioné desfavorablemente requiriendo cambio valvular protésico en
posicion mitral. En esta serie se hace especial referencia a la técnica
quirargica utilizada, funcion ventricular antes de la cirugia y evoluciéon
postoperatoria inmediata. Sin embargo, a pesar de que no se reportd
mortalidad operatoria, no se hizo énfasis en el seguimiento tardio de éstos

pacientes. *°
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JUSTIFICACION

Existen pocos reportes a nivel internacional, y ninguno nacional del
seguimiento tardio de pacientes con ALCAPA postoperados de reimplante
coronario. Como ya fue mencionado anteriormente, la complicacion tardia
mas temida en estos pacientes es la recurrencia de isquemia miocardica y el
riesgo potencial de obstruccion de la anastomosis. El seguimiento de los
pacientes puede ser complicado y la interpretacion de los diferentes métodos
de imagen dificil a su vez. Por lo tanto, consideramos que es de gran utilidad
llevar un seguimiento encaminado a evaluar con mayor precision la funcion
ventricular izquierda para poder evaluar la necesidad de intervenir con una

terapia apropiada y oportuna, si el caso lo requiriese.
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OBJETIVOS
Objetivo general

Evaluar la evolucion tardia de la correccion quirdrgica de pacientes con
diagnostico de ALCAPA mediante la técnica de reimplante coronario en

términos clinicos y de estudios morfofuncionales.

Objetivos especificos

Evaluar la evolucion clinica y el uso de métodos auxiliares de diagnostico
capaces de evaluar el estado morfofuncional cardiaco tales como la
electrocardiografia, radiografia torécica, ecocardiografia, tomografia

computada, gamagrafia de perfusion miocérdica y resonancia magnética.

Conocer cuél es el mejor método de seguimiento en pacientes con reimplante

de la arteria coronaria izquierda anémala.

Identificar complicaciones quirdrgicas tardias que impongan la necesidad de
instalar medidas terapéuticas individualizadas en el postoperatorio de éstos

pacientes.
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MATERIAL Y METODOS
Disefno del estudio

Se disefidé un protocolo de seguimiento clinico complementado con estudios
auxiliares que se aplicdé en forma prospectiva, observacional, longitudinal y
descriptiva, a todos los pacientes operados de ALCAPA con técnica de

reimplante coronario en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Del registro estadistico institucional se revisaron todos los casos desde julio
1982 hasta junio 2011, para identificar los pacientes con diagnéstico de
ALCAPA intervenidos quirdrgicamente mediante reimplante coronario y poder
aplicar el protocolo ya descrito. Se incluyeron al estudio los pacientes de
género masculino 6 femenino de cualquier edad, con diagnostico de ALCAPA
y postoperados de reimplante coronario. Los criterios de exclusion fueron
pacientes con expediente clinico incompleto, los no ubicables y aquellos que
rechazaron participar en el estudio.

Estrategias de seguimiento

Los pacientes fueron contactados via telefénica por medio del servicio de
trabajo social de la institucion. El protocolo de seguimiento clinico y de
estudios auxiliares de diagnéstico comprendid autorizacion mediante la firma
de consentimiento informado para la participacion en el estudio, llenado de
hoja de recoleccion de datos clinicos, electrocardiografia, radiografia de
térax, ecocardiografia, tomografia axial computada, resonancia magnética
nuclear y gamagrama de perfusién miocardica. Ninguno de los pacientes fue
sometido a angiografia. Todos los pacientes fueron citados ambulatoriamente
para la realizacion de las pruebas y en caso de ser necesario se llevo a
internamiento con estancia corta para complementacién de las mismas. El
protocolo de seguimiento consisti6 en la realizacion de las siguientes

pruebas:

a) Electrocardiograma

A todos los pacientes les fue realizado un electrocardiograma de 12
derivaciones en busqueda de signos de isquemia o infarto, asi como
su localizacion. Se determiné la frecuencia cardiaca, ritmo, eje QRS,

datos sugestivos de crecimiento de cavidades y de lesion. Una onda Q

14



se considerd patoldgica cuando 1) su duracion es = 0.03 s, 2) su
profundidad excede una cuarta parte de la altura de la onda R en la
misma derivacién, 3) su profundidad en D1 es 2 3mm o = 2mm en avL.

La depresion del segmento ST debe ser = 0.05mV.

b) Radiografia de térax

En la radiografia de térax se buscé presencia de cardiomegalia y
signos de congestion y/o edema agudo pulmonar. La cardiomegalia se
catalogé segun el indice cardiotoracico en leve (20.55 y <0.65),
moderada (20.65 y <0.75) o grave (=0.75)

c) Ecocardiograma

Ecocardiografia bidimensional y Doppler (Philips IE33), fue realizado
para visualizar la anatomia, el origen, curso y direccion del flujo en
ambas coronarias. Se estudié la funcion sistélica ventricular izquierda
a través de los métodos ecocardiogréficos convencionales (modo My
eco bidimensional con el método de Simpson) y por ecocardiografia
tridimensional. Se consideré una funcién sistolica normal del ventriculo
izquierdo con FEVI >55%, disfuncion leve = 45 a <55%, moderada 230
a <45% y grave < 30%. La funcion diastélica del ventriculo izquierdo
se estableci6 a través de Doppler pulsado de la valvula mitral y de las
venas pulmonares, y por Doppler pulsado tisular en la pared lateral del
ventriculo izquierdo y se clasificO en tres grados de disfuncion
diastélica, el grado | aquellos con patron de relajacion lenta, grado 2
aguellos con patron pseudonormalizado, y grado 3 los que presentaron
patrén restrictivo. Se determinaron las dimensiones del ventriculo
izquierdo con modo M en eje largo paraesternal los cuales fueron
indexados de acuerdo al peso y talla del paciente. Fue documentada la
competencia de la valvula mitral, el movimiento del septum
interventricular, la presencia de alteraciones de musculos papilares y
datos sugestivos de isquemia cronica por medio de la presencia de
hiperecogenicidad del endocardio. Se estimé el grado de insuficiencia
mitral mediante un método semicuantitativo basado en el largo y el

ancho maximo del jet regurgitante respecto a la auricula izquierda,
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determinando: O sin regurgitacion, grado 1 leve, grado 2 moderada,
grado 3 importante y grado 4 severa, y a través de la medicién de la

vena contracta.

c) Tomografia computada

De marzo a julio de 2011 se utilizé un tomografo multidetector de 256
cortes, Somaton Definition Flash, Siemens Medical Systems, Forhein,
Alemania, con colimacion 128x2x0.6, rotacion de tubo de 280 mseg
(resoluciéon temporal de 70mseg). En caso de frecuencias cardiacas
por arriba de 70 Ipm y de no existir contraindicacién, se administré
betabloqueador VO o IV segun requerimientos. Asimismo se
administré Isosorbide sublingual 5 mg previo al estudio en adultos, con
la finalidad de dilatar el arbol coronario y mejorar la visualizacion del
mismo. El caudal del medio de contraste fue de 5 a 7 cc/seg en
adultos y de 1 a 3 cc/seg en nifios, seguido de mezcla de solucion
salina/medio de contraste (70/30%) a la misma velocidad. Se
realizaron reconstrucciones en la mejor sistole y diastole, y
adicionando a discrecion del lector, en caso de adquisiciones
retrospectivas; muestras que en aquellas adquisiciones prospectivas
anicamente la mejor fase diastélica fue incluida en la evaluacién. Se
realizaron reconstrucciones de 0.75x0.5mm con un filtro B25f, y las
imagenes fueron analizadas en una estacion de diagnéstico dedicada,
por parte del los médicos adscritos del servicio de tomografia. Se
realizé el analisis segmentario de las arterias coronarias de acuerdo a
la clasificacion de la SCCT/AHA.

d) Resonancia magnética

Fueron sometidos a este estudio los pacientes que cooperaban para
sostener voluntariamente la respiracién, en el resto fue diferido. Se
evalu6 la presencia y sitio de lesidbn o isquemia, los didmetros
sistolicos y diastolicos de ambos ventriculos, movilidad segmentaria
del ventriculo izquierdo y la presencia de reforzamiento tardio

sugestivo de isquemia.
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e) Gamagrama de perfusion miocardica

Se utilizaron gamacamaras (Millenium MC, General Electric) con dos
colimadores LEHR (low energy high resolution), con realizacion de 36
proyecciones en cada detector. Por medio de GATED SPECT se
realizaron reconstruccion y reorientacion de imagenes secuenciales y
cortes tomograficos. Dependiendo de la técnica utilizada (esfuerzo o
reposo) se aplicaron dosis de tecnecio (Tc99-MIBI) de 15 o 30 mCi, en
posicion supino o prono, utilizando un intervalo de tiempo entre la
aplicacion del medio y la realizacion de la prueba de 1 hora 40
minutos, con una ventana de energia del 20%, orbita circular de 180 —
45°, tamafno de pixel 6.78mm y matriz de 64x64. Las pruebas
aplicadas fueron de esfuerzo fisico, utilizando el protocolo de Bruce
con banda sin fin, o farmacoldgico con aplicacion de dipiridamol en
caso de considerar que el paciente no era apto para la realizacién de
prueba de esfuerzo fisico. Tanto monitorizacion electrocardiografica
continua, frecuencia cardiaca maxima, presion arterial y duracion de la
prueba fueron registrados con el fin de detectar defectos en la
perfusibn miocardica. Una inadecuada duracién de la prueba,
respuesta hipotensora al ejercicio o cambios en el segmento ST
(depresién mayor a 2mm del punto J en 3 latidos consecutivos) fueron
considerados como una prueba positiva. Asi mismo, las imagenes de
cada estudio fueron analizadas por separado en una estacion de

diagndstico dedicada a evaluacion cardiovascular.
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Analisis estadistico

Los datos estadisticos se exponen como el nimero y el porcentaje en
relacion a la poblacion en riesgo. Las variables cuantitativas se presentan
como la media, desviacion standard y valores minimo y maximo encontrados.
Las comparaciones entre valores ecocardiograficos entre el preoperatorio y el
postoperatorio, se realizaron mediante las pruebas T student para las
variables numéricas normalmente distribuidas y mediante las pruebas chi
cuadrada o prueba de Fisher para las variables categoricas. Un valor de p

menor a 0.05 fue considerado como estadisticamente significativo.
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RESULTADOS

Se incluy6 a 13 pacientes en este estudio: 11 mujeres (84.6%) y 2 varones
(15.3%) , de los cuales 9 (69.2%) fueron citados para realizacion de estudios,
y 4 (30.7%) no fue posible citar por lo que se analiz6 mediante su expediente
clinico el seguimiento llevado por parte del departamento de consulta externa

de cardiologia pediatrica.

Seguimiento clinico tardio

Tenemos un seguimiento clinico del 100% (13 pacientes) a los 4.8 afios

(rango de 2 a 13 afios).
a)Morbilidad tardia

Actualmente todos los pacientes se mantienen en clase funcional 1. Cinco
pacientes se encuentran sin tratamiento médico. Seis pacientes reciben
tratamiento con inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina, en
asociacion con acido acetilsalicilico (5), con diurético (2), o beta bloqueador
(1): y dos pacientes reciben acido acetilsalicilico: uno asociado a diurético y el

otro a beta bloqueador.

Un paciente operado de reimplante a edad temprana (2 meses) presenta
déficit neuroldgico. Sin embargo, cuenta con el antecedente de ser producto
de una madre afiosa, quien curs6 con embarazo de alto riesgo con sospecha
de hematoma retrocorial’®, y multiples amenazas de aborto. Se obtuvo por
cesarea programada debido a retraso en el crecimiento ponderal y
oligohidramnios. Asi mismo, desde la etapa neonatal presentaba hipertonia
muscular, que posteriormente requirid terapia de rehabilitacion fisica. Por lo
anterior, creemos que la paralisis cerebral infantil que presenta este paciente

no es secundaria a la cirugia per se.

Como complicaciones tardias encontramos que un paciente pese a estar
asintomatico se encontrdo como hallazgo en el estudio tomografico dilatacion y
ectasia en el resto de las coronarias, infarto del miocardio no transmural
antiguo en pared anterior, hipocinecia anteroseptal y presencia de placas
calcificadas en segmento proximal y medio de la coronaria derecha. Su

score de calcio fue de 745, por lo que se determind con riesgo cardiovascular
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alto y fue sometido a prueba de esfuerzo, coronariografia y perfil lipidico. Se
llegd a la conclusién de que sufria enfermedad coronaria ateroescleroética
adquirida secundaria a dislipidemia familiar sin lesiones coronarias criticas.

Se indico tratamiento médico con estatinas y fibratos.

Posterior a la cirugia hubo un caso en clase funcional Il que correspondio a
un paciente al que se le realizd0 anuloplastia valvular mitral
concomitantemente al reimplante coronario. Si bien inicialmente estuvo
asintomético con el uso de diuréticos, su estado clinico fue deteriorandose y
el ecocardiograma evidencié insuficiencia mitral grave e insuficiencia
tricuspidea moderada. Se lo reoperé a los 4 meses para cambio valvular por
prétesis mecanica St. Jude 23HP aortica que se coloco en forma invertida en
posicion mitral, ademas de una plastia tricuspidea de Kay, con una evolucion
favorable y con clase funcional | hasta la actualidad. Esto nos traduce un

porcentaje libre de reintervencion quirdrgica a 13 afios del 92.3%.
b)Mortalidad tardia

No reportamos mortalidad operatoria y tampoco tardia.

Seguimiento tardio por métodos auxiliares de diagndstico

El seguimiento radiologico, electrocardiografico y ecocardiogéafico se realizé
en todos los pacientes sobrevivientes (n=13) con una media de 5 afios (rango

de 2 a 13 afos)

De los pacientes que radioldgicamente presentaban cardiomegalia previo a la
cirugia, en el seguimiento todos mostraron regresion de la misma con indices
cardiotoracicos menores a 0.5 (p=0.0001). Electrocadiograficamente
reportamos una disminucion estadisticamente significativa (p=0.0008) de la
frecuencia cardiaca. Asi mismo, hubo mejoria en los datos de crecimiento de

cavidades izquierdas.

Ecocardiograficamente todos demostraron una fraccion de expulsion media
de 64.2% (comparada con un valor medio preoperatorio de 56.6%) lo que

traduce una mejoria significativa de la funcion ventricular izquierda (p=0.05).
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Los voliumenes de llenado ventricular izquierdo, expresados mediante el
didmetro diastolico (DDVI) y diametro sistolico (DSVI) mejoraron en el

seguimiento (p=0.0001 y 0.0076, respectivamente).

La insuficiencia mitral se encontr6 ausente en el 46.1% (n=6) de los
pacientes, en tres pacientes (23%) ésta es ligera, en dos mas es moderada y
en dos pacientes es importante. El grado severo de insuficiencia mitral no se

presentd en ningun paciente en el periodo de seguimiento (p=0.0149).

La realizacion de tomografia computada se logro en 11 pacientes (84.6%). Se
encontro significancia estadistica en los valores Z de los diametros diastélico
y sistélico ventriculares izquierdos (p=0.034 y 0.027, respectivamente).
Ademas se encontré6 que las dimensiones tanto de la cavidad auricular
izquierda como del anillo valvular aortico disminuyeron con un valor de

p=0.02 y p=0.08, respectivamente.

A once (84.6%) pacientes les fue realizada prueba de gamagrafia de
perfusion miocéardica. Se evidenciaron signos de lesion en el 61.5% (8) de los
pacientes, en 4 reportada como infarto y 4 descrita como isquemia, todos de
la region anteroseptoapical. La elevacion de la presion arterial fue normal en
todos los pacientes y todos alcanzaron el 90% o mas de la frecuencia
cardiaca maxima. No se reporté en ningun paciente la presencia de dolor
toracico y/o arritmias. Sin embargo, un paciente presentd infradesnivel del
segmento ST mayor de 2mm durante la prueba, sin presentar
manifestaciones clinicas. Se asocio la presencia de defectos en la motilidad
segmentaria en todos los pacientes que tenian defectos en la perfusion, sin

ser un resultado significativo.

El estudio de resonancia magnética cardiovascular fue posible realizarla en 3
pacientes (23%). Solo en un paciente se reporta reforzamiento
subendocardico tardio compatible con patrén isquémico con distribucién no

transmural anterior a nivel basal y medio.
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DISCUSION

El sindrome de ALCAPA fue descrito por Brooks en 1882, y el primer
informe clinico y de autopsia se le atribuye a Bland en 1933. Wesselhoeft
describié en 1968 dos formas de presentacion de ALCAPA: la infantil (la mas
frecuente: el 82%) y la forma del adulto (18%). Dentro de las cardiopatias
congénitas su incidencia es de aproximadamente 0.25-0.50%, un caso por
cada 300,000 recién nacidos vivos. Se cree que esta cifra es subestimada
debido a que una proporcion desconocida de los pacientes pueden llegar a la
etapa adulta sin presentar sintomatologia por la formacién de una circulacion
colateral extensa y asi permanecer sin diagnostico, con el riesgo de

desarrollar insuficiencia cardiaca, arritmias e incluso muerte subita.?8112

Durante el periodo fetal y neonatal inmediato, las resistencias pulmonares
elevadas y la presién de la arteria pulmonar aseguran un flujo anterégrado,
con sangre parcialmente oxigenada, a partir de la arteria pulmonar hacia la
arteria coronaria izquierda con origen anomalo, lo que hace poco frecuente la
presencia de sintomatologia durante esta etapa. Con el descenso gradual de
las resistencias vasculares pulmonares, el cortocircuito de izquierda a
derecha hacia la arteria pulmonar incrementa, creando una perfusion del
ventriculo izquierdo a partir de una circulacion colateral intercoronaria
dependiente de una prominente coronaria derecha. El secuestro coronario
resulta en isquemia y el subsecuente infarto del miocardio ventricular
izquierdo que varia en extension desde subendocardico hasta transmural,
teniendo mas frecuentemente una distribucion en parches. Esto a su vez
provoca isquemia a nivel de los musculos papilares anterolaterales lo que

resulta en la presencia de insuficiencia mitral de grado variable. %2

El tratamiento quirargico debe ofrecerse tan pronto como se haga el
diagnastico, con la finalidad de construir un doble sistema coronario desde la
aorta, y asi minimizar la extension y el dafio permanente del miocardio

ventricular izquierdo pobremente prefundido.®

Este estudio demuestra una tasa de supervivencia del 100% en los pacientes
con ALCAPA tratados con la técnica de reimplante coronario. No tuvimos

mortalidad operatoria y/o tardia , lo cual es comparable a lo reportado en
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estudios recientes de otros centros de tercer nivel de atencion cardioldgica
pediatrica (0-17%).% En nuestro centro no se ha reportado mortalidad en los
pacientes operados de ALCAPA desde 1991. Nuestra técnica quirurgica, al
igual que en otros grupos, se ha ido optimizando debido a la experiencia
adquirida en la transferencia coronaria realizada en la cirugia de Jatene

(switch arterial) para la correccion de la transposicion de grandes arterias.

En el seguimiento tardio encontramos evidencia de isquemia y/o infarto en el
61.5% (n=8) de los pacientes utilizando varios métodos de diagndstico.
Todos los pacientes se encuentran asintomaticos durante la realizacion de
este estudio, lo que nos hace ver que la sintomatologia clinica no es un dato

suficiente como factor de alerta para isquemia en el seguimiento tardio.

A través del electrocardiograma los hallazgos mas importantes fueron la
disminucién de la frecuencia cardiaca y la reduccién de los vectores que
reflejan el tamafio de las cavidades izquierdas. Lo primero lo podemos
atribuir a un estado hemodinamico optimizado por la mejoria en la funcion
sistélica del ventriculo izquierdo, de los llenados ventriculares y la
disminucién en el consumo de oxigeno. Lo segundo es reflejo de la mejoria
gue se produce en la gravedad de la insuficiencia mitral y de la reduccién de

las dimensiones del ventriculo izquierda.

Con el simple seguimiento radiol6gico se hace evidente la mejoria clinica que
presentan estos pacientes, con una reduccidén significativa del indice

cardiotoracico y del grado de cardiomegalia.

A través del estudio ecocardiogréafico transtoracico bidimensional, son de
utilidad las dimensiones del ventriculo izquierdo en diastole y en sistole,
debido a que la disminucion del tamafio de las cavidades izquierdas son
predictivas de la mejoria de los pacientes. En esta serie se encontro que el
100% de los pacientes tuvo regresion a valores normales de las dimensiones

en diastole del ventriculo izquierdo indexados de acuerdo al peso y talla

La insuficiencia mitral es un hallazgo comuin en pacientes con ALCAPA, y el
mecanismo para su desarrollo es por disfuncion del musculo papilar

(habitualmente el posterior) por isquemia, pero principalmente es
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consecuencia de la dilatacion del anillo mitral secundaria a la configuracion
esferoidal que adopta el ventriculo izquierdo isquémico, lo que origina defecto
de coaptacion de los velos mitrales.'®®® En nuestra serie a tres pacientes
(23%) les fue realizada, concomitantemente al reimplante coronario,
anuloplastia valvular mitral por la presencia de insuficiencia mitral severa al
momento de presentacion. Solo un paciente (7.69%) fue sujeto a cambio
valvular mitral durante el mismo tiempo quirargico al reimplante coronario

debido a displasia severa de la valvula mitral.

Es destacable describir que en algunos pacientes con insuficiencia mitral
severa previo a la cirugia de revascularizacion, en los que no se realiza
reparacion mitral alguna, la regurgitacion mitral puede persistir debido a un
dafio isquémico irreversible de los musculos papilares a pesar de una
adecuada reperfusibn miocéardica, y en estos casos intervenciones
adicionales pueden ser necesarias.'® En nuestra serie, solo un paciente fue
llevado a cambio valvular mitral cuatro meses después de la cirugia inicial por

esta razon.

Aungue se ha sugerido no abordar la valvula mitral regurgitante de primera
instancia ya que puede ser dificil su reparacién e incrementa el riesgo
quirargico, ademas de que se ha demostrado una notable mejoria de la
insuficiencia mitral después de una revascularizacién miocardica exitosa y de
la regresion a un tamafio normal del ventriculo izquierdo, consideramos que
cada caso debe ser individualizado. Actualmente el 53.8% de los pacientes
de nuestra serie se encuentran libres de insuficiencia mitral, el 46.1% de los
pacientes presentan un grado de insuficiencia mitral que varia de ligera a

importante sin traducir manifestacion clinica.

El estudio que mas datos arroj6 sobre la presencia de hipoperfusiéon
(isquémia 0 infarto) fue la gamagrafia de perfusion miocardica, reportandose
en 8 pacientes (61.5%). Llama la atencidon que, esperando encontrar una
mejoria en la viabilidad miocéardica, se encontraron mas casos con dafio
isquémico y/o infarto. Esto nos lleva a preguntarnos si en éstos pacientes no
se habia instalado un insulto miocéardico evidenciable por imagen antes de la

correccion quirurgica 6, la progresion del dafio se hizo manifiesta afios
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después. Lo que queda claro es que a pesar de llevar a una reperfusion
miocardica exitosa el riesgo de presentar infarto 6 su progresion es alta, lo
gue nos obliga a dar un seguimiento estrecho de la viabilidad del musculo
cardiaco.

Al comparar nuestros resultados con lo publicado por Azakie et al.”, quienes
describen que posterior al procedimiento de revascularizacion coronaria se
presenta una notable mejoria en base al tiempo, primero de la funcion
ventricular izquierda (fraccion de expulsiéon), después de los volumenes de
llenado del ventriculo izquierdo (diametros sistolico y diastolico) y por ultimo
de la insuficiencia mitral; nosotros encontramos una mejoria estadisticamente
significativa primero de la fraccion de eyeccion, seguida de mejoria en los
volimenes de llenado ventricular, no asi de la insuficiencia mitral no
corregida quirdrgicamente. Lo anterior lo atribuimos a que el periodo de
tiempo en el seguimiento de nuestros pacientes, es corto, ademas de contar
con un numero de muestra pequefio en esta serie. Sin embargo, vemos que
la insuficiencia mitral severa previa a la cirugia, la cual fue tratada
quirargicamente, presenta mejoria en el postoperatorio y en el seguimiento
tardio. Por lo anterior, apoyamos la idea de que hacer un procedimiento
sobre la valvula mitral insuficiente en un grado importante o severo esta

justificado.
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CONCLUSIONES

El curso clinico a largo plazo de los pacientes con ALCAPA corregidos
quirdrgicamente mediante reimplante coronario es favorable, ya que se
consigue una normalizacion en el tamafio ventricular izquierdo y la funcién
del mismo se alcanzan indistintamente de los valores preoperatorios y de la
severidad en la disfuncién ventricular izquierda al momento de presentacion.
Este hallazgo sugiere la capacidad de hibernacién que tiene el miocardio, en
los niflos con ALCAPA.

El mejor método de seguimiento en pacientes con reimplante de la arteria
coronaria izquierda andémala es controversial, sobre todo en pacientes

pediéatricos y asintomaticos.

En nuestra experiencia la ecocardiografia resulto ser el estudio de imagen de
mayor aplicabilidad ya que fue posible realizarlo en todos los pacientes, no
conlleva riesgos, y nos permite determinar la funcion ventricular y la
presencia de insuficiencia mitral. Sin embargo, no es un buen método para
determinar directa o indirectamente la presencia de infarto miocéardico ya que
ningun paciente fue reportado de ser portador de esta complicacion, a pesar

de haberse encontrado dicho hallazgo en otros métodos diagnosticos.

La gamagrafia de perfusibn miocardica es muy sensible y muestra
hipocaptacion de la region isquémica. Los resultados en base a este estudio
nos hace pensar que si habia lesidén previa a la cirugia, ésta persiste en el
postoperatorio. Lo anterior, nos hace recalcar la importancia de realizar un
diagnostico oportuno y llevar a correccion temprana a los pacientes para asi

evitar el desarrollo de infarto.

La tomografia es un estudio invasivo en la cual solo se encontrd significancia
estadistica en las dimensiones de las cavidades cardiacas izquierdas , lo cual
nos hace pensar que se puede prescindir de este método para el seguimiento
de estos pacientes, ya que estos datos los podemos obtener por medio de

otros métodos de diagnostico no invasivos como la ecocardiografia.
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No es posible realizar un analisis comparativo en base a la resonancia
magnética ya que dicho estudio fue realizado en un ndmero escaso de

nuestra muestra.

Consideramos que basar nuestro manejo en un solo estudio de imagen es de
poca utilidad. Se requiere de series mas largas que den seguimiento a largo
plazo para determinar si el riesgo de isquemia miocéardica después de la

cirugia realmente disminuye.
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ANEXOS

Tabla 1. Comparacion de las variables pre y postoperatorias tardias con los
diferentes métodos auxiliares de diagnostico en los pacientes con
correccion de ALCAPA mediante técnica del reimplante coronario.

Variable Preopoperatoria Postoperatoria p

FEVI (%) 56.6+10.8(26-75) 64+7.2(48-74) 0.0500
FA (%) 32+£9.9(57-13) 36+6.03(24-48) 0.2255
z score DDVI(mm) 3.53+1.89(-0.13-7.03) 0.71+0.68(-0.13-1.7) 0.0001
z score DSVI (mm) 3+2.2(-0.04-8.03) 1.13+0.72(-0.05-2.24) 0.0076
Insuficiencia mitral

Sin insuficiencia 2/13 (15.3%) 6/13 (46.1%) 0.2016

Leve 4/13 (30.7%) 3/13 (23%) 1.0000

Moderada 1/13 (7.6%) 2/13 (15.3%) 1.0000

Importante 0/13 (0%) 2/13 (15.3%) 0.4800

Severa 6/13 (46.1%) 0/13 (0%) 0.0149
Datos de isquemia cronica 7/13(53.8%) 5/13(38.4%) 0.6951
Dilatacion coronaria derecha 7/13(53.8%) 2/13 (15.3%) 0.6951
Dilatacion coronaria izquierda 5/13(38.4%) 3/13 (23%) 0.6728
Movimiento septal

Normal 9/13(70%) 12/13(92.3%) 0.3217

Paradojico

FEVI (%)

4/13 (30.7%

59.4%6.9(49-75)

1/13(7.69%

59.4+5.79(55-68)

0.3217

Signos de lesion

No

1/10(10%)

3/11(27.2%)

Sospecha

0/10(0%)

0/11 (0%)

Isquemia

4/11(36.3%)

Infarto

2/10(20%)

4/11(36.3%)

Lugar de la lesién

Pared anterior

1/9(11%)

1/11(9%)

Anteroseptoapical

8/9(88%

10/11(91%
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