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Caso clinico

Origen anémalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la
arteria pulmonar de un paciente adulto
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RESUMEN

Antecedentes: el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar (ALCAPA) es una anomalia con-
génita infrecuente. Representa 0.5% de todas las anomalias congénitas cardiacas y es la causa mas comun de infarto al miocardio
en nifios, con una mortalidad de 90%. Sélo 10 a 15% de los pacientes llegan a la edad adulta. Una vez realizado el diagnéstico, el
tratamiento definitivo va dirigido a la reparacion quirurgica.

Caso clinico: paciente de 18 afios de edad que desde su nacimiento tenia soplo cardiaco; se le diagnosticd persistencia del con-
ducto arterioso y comunicacion interatrial. Mediante intervencion quirdrgica se resolvio la persistencia del conducto arterioso, y en
virtud de la exacerbacion de los sintomas, se cerr6 el defecto septal interatrial con dispositivo Hélex. La angiotomografia de control
revel6 origen anémalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar. Se programé a la paciente para correccion
quirurgica con técnica de reimplante directo de la coronaria anémala a la aorta y retiro del dispositivo Hélex con cierre quirdrgico de
la comunicacion interatrial. La paciente evolucioné de manera satisfactoria.

Conclusiones: la reparacién 6ptima del origen andémalo de la arteria coronaria izquierda del tronco pulmonar se fundamenta en la
creacion de un doble sistema coronario.
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ABSTRACT

Background: Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) is a rare congenital anomaly. It re-
presents 0.5% of all congenital cardiac malformations. It is the most common cause of myocardial infarction in children with 90% of
mortality, and just a 10-15% of patients survived up to the adulthood. The surgical repair is the definitive treatment.

Case report: An 18 years old female born with a cardiac murmur, was diagnosed with ductus arteriosus and atrial septal defect. She
underwent a surgical closure of ductus arteriosus. A year ago, angiotomography revealed anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery, so she was scheduled for implanting anomalous coronary artery onto aorta. Patient evolved satisfactorily.
Conclusions: Optimal solution of anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary trunk is based on the creation of a
double coronary system.
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I origen anomalo de la arteria coronaria
izquierda del tronco de la arteria pulmonar
(ALCAPA) es una anomalia congénita infre-
cuente. Se manifiesta en uno de cada 300,000
nacidos vivos, lo que representa 0.25 a 0.5% de todas
las anomalias congénitas cardiacas.'® Es la causa mds
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comtn de infarto al miocardio en nifios, pues ocasiona
una mortalidad de 90%.'#7# Sélo 10 a 15% de los pa-
cientes llegan a la edad adulta, gracias a la formacion
de una extensa red de colaterales intercoronarias.!
Esta enfermedad también se conoce como sindrome de
Bland-White-Garland.>¢ Fue descrita por primera vez
en 1885,y el sindrome clinico por Bland en 1933.° En
1974 Neches realizé con éxito la reimplantacion directa
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de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar
hacia la aorta.®

Una vez identificado el origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar, el
patrén de referencia es la reparacion quirdrgica. Existen
varias estrategias para la correccion; algunas de ellas
son esporddicamente utilizadas en la actualidad, como
es el caso de la ligadura directa de la arteria coronaria
izquierda, reportada por Sabiston y colegas en 1959;¢
mientras que otras, como la reimplantacidon directa, son
muy populares hoy en dia; esto, claro, siempre que las
condiciones anatémicas asi lo permitan. La implanta-
cién directa de la arteria coronaria izquierda anémala
hacia la aorta puede realizarse ya sea mediante un tiinel
intrapulmonar (técnica de Takeuchi) o por transferencia
directa desde la pulmonar.?#%1® Se comunica el caso
de una paciente adulta con origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar, su
tratamiento quirdrgico y el resultado obtenido.

CASO CLINICO

A una paciente que actualmente tiene 18 afios de edad se
le detecto un soplo cardiaco desde el primer mes de vida
y se le diagnostico persistencia del conducto arterioso
y comunicacidn interatrial. En la operacion correctiva
solo se cerrd el conducto arterioso, ya que la comunica-
cidn interatrial se consider6 muy pequefia. Durante los
siguientes afios la paciente manifesto disnea al esfuerzo
fisico, sin llegar a la cianosis; se mantuvo asi hasta la
adolescencia. En 2006, debido a la persistencia de los
sintomas, se le hizo un cateterismo cardiaco, en el que
se encontrd estenosis en ambas ramas pulmonares, por lo
que estuvo bajo observacion. En 2010 sufrié deterioro de
clase funcional y se le coloco un dispositivo Hélex de 30
mm en la comunicacidn interatrial tipo ostium secundum,
stent de 10 X 28 en la rama pulmonar izquierda y stent de
14 X 40 en la rama pulmonar derecha. La angiotomogra-
fia de control indicd6 ALCAPA y dilatacidn de coronarias
derecha e izquierda (Figura 1). El reporte ecocardiogra-
fico reveld dislocacion del dispositivo Hélex, por lo que
se le programo para correccion quirdrgica con técnica de
reimplante directo de la coronaria anémala a la aorta y
retiro del dispositivo Hélex con cierre quirurgico de la
comunicacion interatrial.

Figura 1. Angiotomografia, corte sagital que muestra la ALCAPA
(flecha), stent en la arteria pulmonar derecha y el dispositivo
Hélex interauricular.

DESCRIPCION DE LA TECNICA QUIRURGICA

El corazdn se expuso a través de una esternotomia media
y se establecio la circulacion extracorpdrea con canula-
cion adrtica distal y venosa bicaval. Se utilizo hipotermia
moderada y se disecaron los grandes vasos. Se hizo pin-
zamiento adrtico, se ocluyeron las arterias pulmonares y
se administro solucion cardiopléjica. Una vez logrado el
paro electromecanico, se abrio la auricula derecha y se
sustrajo el dispositivo Hélex (Figura 2). Se coloco una
canula de aspiracion en las cavidades izquierdas. La
arteria pulmonar se levantdé completamente por encima
del nivel de las ctspides. El boton de la arteria coronaria
izquierda se extrajo del tronco pulmonar (Figura 3). Se
realizd una incision circular en la pared lateral de la aorta
por arriba de la unién sinotubular de forma paralela al
botén coronario izquierdo. Se reimplantd el boton co-
ronario a la aorta (Figura 4) y se reconstruy¢ la arteria
pulmonar con un parche de pericardio bovino (Figuras
5y 6). Se retird la canula de las cavidades izquierdas y
se cerrd la comunicacion interauricular con un parche
también de pericardio bovino.

EVOLUCION

La paciente evolucioné de forma satisfactoria. Fue ex-
tubada 12 horas después del procedimiento, egresada
de terapia intensiva a las 48 horas y dada de alta del
hospital a los 10 dias de la operacion. En el seguimiento
de consulta externa se encontr6 en clase funcional I de
la New York Heart Association.
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Figura 2. Retiro del dispositivo Hélex, ya que estaba dislocado.
Cierre de comunicacion interatrial con parche de pericardio bovino
(DH: dispositivo Hélex).

Figura 3. Vista panoramica en la que se observa el tronco de
la arteria pulmonar seccionado, con exposicién de la valvula, y
el botén de la arteria coronaria izquierda (ALCAPA), ya extraido
(Ol: aorta y orejuela izquierda).

Figura 4. Incision circular en la pared lateral de la aorta y anasto-
mosis de ALCAPA.

a
AORTA

Figura 5. Reconstruccion del tronco de la arteria pulmonar con
parche de pericardio bovino (Ty V: tronco y valvula; PPB: parche
de pericardio bovino).

Figura 6. Reparacion quirdrgica final. Se observa la arteria co-
ronaria izquierda anémala anastomosada a la aorta, asi como
el tronco de la arteria pulmonar reconstruido.

DISCUSION

Aunque es infrecuente, la ALCAPA es la anomalia con-
génita mas comun de las arterias coronarias. Después
de una caida posnatal de las resistencias vasculares
pulmonares, existe robo de flujo coronario significativo,
siendo las colaterales provenientes de la arteria coronaria
derecha las encargadas de irrigar el miocardio; sin em-
bargo, con el tiempo se produce disfuncion ventricular,
insuficiencia mitral e insuficiencia cardiaca congesti-
va.!>® La angiografia coronaria se consideraba hace
tiempo como el estudio de eleccion para el diagndstico;
sin embargo, esta anomalia puede detectarse mediante
ecocardiografia de dos dimensiones y doppler.®

Los pacientes que llegan a la edad adulta con esta
enfermedad pueden permanecer asintomaticos y sufrir
un desenlace fatal en la tercera década de la vida, debi-
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do a la propension a arritmias ventriculares malignas,
isquemia miocardica y miocardiopatia global, con una
incidencia estimada de 80 a 90%.' Por ello, se justifica
la correccidon quirurgica tan pronto como se realiza el
diagndstico, excepto en unos pocos pacientes asintoma-
ticos que se encuentran en los extremos de la vida.' El
manejo quirurgico es efectivo siempre y cuando haya
potencial para la recuperacion del miocardio. En algunos
individuos con isquemia miocardica cronica y dafios
irreversibles en el corazon los resultados de la operacion
pueden ser suboptimos. En ellos, el trasplante cardiaco
es la altima opcion.!

La reparacion 6ptima del origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda del tronco pulmonar se basa en la
creacién de un doble sistema coronario.'*72° Este puede
restablecerse en todos los pacientes, independientemen-
te del lugar de origen de la arteria coronaria andémala,
gracias a la gran cantidad de técnicas quirdrgicas exis-
tentes.* En la actualidad, se encuentra contraindicada la
simple ligadura de la arteria coronaria izquierda anémala
debido a que se ha informado que este procedimiento
ocasiona una clevada mortalidad tardia (incluso de
25%).!% Entre las técnicas que reestablecen el sistema
dual coronario se pueden mencionar la neovasculariza-
cion con la arteria subclavia izquierda, la cual debido
a que posee un calibre similar a la arteria coronaria
izquierda resulta una alternativa viable; sin embargo,
tiene como inconveniente la frecuente torsioén de la
anastomosis desde su origen, el potencial de isquemia
de la extremidad superior izquierda y una tasa de per-
meabilidad baja (60% a cinco afios). El injerto con vena
safena a la coronaria izquierda andmala tiene una tasa de
permeabilidad de aproximadamente 80% a 15 afios, pero
es impopular dada la cuestionable permeabilidad del
conducto inducida por la tendencia a generar hiperplasia
de la intima.' %% Entre las técnicas mas utilizadas, espe-
cialmente en nifios, se encuentra la creacion de un tinel
intrapulmonar que comunica el ostium de la coronaria
anémala con la aorta (reparacion de Takeuchi).!#62:10
Este procedimiento genera baja mortalidad, aunque se le
ha ligado con varias complicaciones, como obstruccién
y fugas del tinel, estenosis supravalvular secundaria a
la operacién y deterioro de la vdlvula pulmonar.!#¢?
Finalmente, se encuentra la reimplantacidon directa de la
coronaria andmala a la aorta por transferencia desde la

pulmonar. Esta representa la mas popular y anatémica
forma de corregir la ALCAPA, por lo que se considera
una excelente opcién que ocasiona baja mortalidad (0 a
16%);%% sin embargo, tiene el inconveniente de que no
puede realizarse en todas las variantes anatomicas, ya
que uno de los requisitos es que el ostium de la coronaria
andmala se encuentre cerca de la pared adrtica con el fin
de evitar torsién y tensidn en la anastomosis y sangrado
por desgarramiento del tejido."?

El tema de la intervencion de la valvula mitral en
pacientes con ALCAPA sigue siendo objeto de con-
troversia.’® La insuficiencia mitral de ALCAPA se
debe a una combinacion de varios factores: dilatacion
ventricular izquierda con la consiguiente dilatacion
del anillo mitral, isquemia o infarto del musculo
papilar y discinesia de la pared libre del ventriculo
izquierdo.!” Algunos autores estiman que aun la in-
suficiencia mitral severa puede revertirse una vez que
se logra la reperfusion ventricular y una regurgitacion
leve a moderada en el posoperatorio inmediato, con
lo cual podria evitarse la reparacion quirtrgica'>%° o
ser postergada. Algunos otros se han inclinado por la
reparacion de la valvula mitral en casos selecciona-
dos (regurgitacion severa)'** y otros abogan por la
reparacion en todos los pacientes con cualquier grado
de insuficiencia;!® sin embargo, no existen directrices
para este procedimiento en los adultos.! El reto es, por
tanto, encontrar mejores predictores de la necesidad
inicial de reparacion de la valvula mitral que no sean
la insuficiencia mitral grave. Un analisis cuidadoso de
la valvula mitral con ecocardiografia tridimensional u
otros estudios no invasores permitira en el futuro dife-
renciar la disfuncion isquémica del musculo papilar de
una lesion permanente, y de esta forma ayudar a guiar
la decision en cada caso particular.*s
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