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Origen anémalo de la arteria coronaria izquierda en la arteria
pulmonar: sindrome de Bland-Garland-White, reporte de caso

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery: Bland-Garland-White
syndrome

Origem anomalo da arteria corondria esquerda na artéria pulmonar: sindrome de Bland-
Garland-White
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RESUMEN

El hospital del Nifio Francisco de Ycaza Bustamante de Guayaquil es un centro de referencia nacional de cuarto nivel, que cuenta
con un programa de cirugias cardiovasculares, ofreciendo de manera gratuita cirugias de corazon y cuidado intensivo pediatrico
post-operatorio. Durante el primer afio del programa se recopilaron cardipatias congénitas de escasa prevalencia, siendo una de
ellas el sindrome de ALCAPA (origen anémalo de la arteria coronaria izquierda en la arteria pulmonar). El diagnédstico se realizé
mediante cateterismo cardiaco y su tratamiento fue por medio de implantacién de la coronaria anémala a la arteria aorta. Esta rara
patologia, tiene un alto riesgo de falla cardiaca, miocardiopatia dilatada y de muerte por arritmias; por ello la necesidad de detectarla
y tratarla a tiempo. En el presente articulo se ilustra un caso, en el que se describe su cuadro clinico, diagndstico y tratamiento.
Dada de alta en buenas condiciones y asistiendo a controles periddicos en el hospital del nifio Francisco de Ycaza Bustamante.

Palabras clave: Enfermedad de la Arteria Coronaria. Enfermedades de las Valvulas Cardiacas. Volumen Sistdlico. Sistole.

ABSTRACT

The Francisco de Ycaza Bustamante Children’s Hospital of Guayaquil is a fourth level national reference center, which features
a cardiovascular surgery program, offering free heart surgeries and postoperative pediatric intensive care. During the first year,
low prevalence congenital heart diseases were collected; one of them was the ALCAPA syndrome (anomalous origin of the left
coronary artery from the pulmonary artery). The diagnosis was made by cardiac catheterization and treatment was given through
implantation of the anomalous coronary artery to the aorta. This rare disease has a high risk of heart failure, dilated cardiomyopathy
and death from arrhythmias, hence the need for early detection and timely treatment. This article illustrates a case in which the
clinical picture, diagnosis and treatment are described. Discharged in good condition and attending regular checks at the Francisco
de Ycaza Bustamante de Guayaquil Children’s Hospital.
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RESUMO

O Hospital de criangas Francisco de Ycaza Bustamante de Guayaquil é um centro de referéncia nacional de quarto nivel, que conta
com um programa de cirurgias cardiovasculares, oferecendo de maneira gratuita cirurgias de coragdo e cuidado intensivo pediatrico
post-operatdrio. Durante o primeiro ano do programa, se recopilaram cardiopatias congénitas de pouca prevaléncia, sendo uma
delas o sindrome de ALCAPA (origem an6malo da artéria coronaria esquerda na artéria pulmonar). O diagndstico realizou-se
mediante cateterismo cardiaco e seu tratamiento foi por implantagdo da coronaria anémala a artéria aorta. Esta rara patologia,
tem um alto risco de falha cardiaca, miocardiopatia dilatada e de morte por arritmias; por isto, a necessidade de detectar-na e
tratar-na atiempo. No presente artigo, ilustra-se um caso, no qual se descreve seu quadro clinico, diagnéstico e tratamiento. Dada
a alta em boas condigdes e assistindo aos controles periddicos no Hospital de criangas Francisco de Ycaza Bustamante.

Palavras-chave: Doenca da Arteria Coronariana. Doengas das Valvas Cardiacas. Volume Sistdlico. Sistole.

Introduccion

El origen anémalo de la arteria coronaria
izquierda en la arteria pulmonar , o sindrome de
ALCAPA (por sus siglas en inglés: Anomalous Left
Coronary Artery From The Pulmonary Artery), es
una cardiopatia congénita rara, que inicialmente
describié Brooks en 1885 y cuyo cuadro clinico
identificaron Bland, White y Garland en 1933.

Produce isquemia miocardica con disfuncion
ventricular izquierda (VI) e insuficiencia
mitral (IM) de grado variable. Sin tratamiento
quirurgico, la mortalidad es inaceptablemente
elevada. Las técnicas actuales han modificado la
historia natural de esta enfermedad mediante el
restablecimiento de un sistema bicoronario.?3#11
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Se presenta un caso clinico de sindrome de
ALCAPA, cardiopatia de rara incidencia y de
cuadro clinico inespecifico, con el objeto de dar
a conocer la magnitud del trabajo en equipo
cardiovascular para el diagnéstico, tratamiento y
recuperacion de pacientes que usualmente tienen
prondstico desfavorable.

Se trata de una paciente lactante menor valorada
por el programa de cirugia cardiovascular, siendo
admitida y recibiendo tratamiento quirudrgico,
antes no realizado en nuestro medio, con manejo
complejo en la terapia intensiva y que actualmente
lleva un seguimiento posquirurgico en el servicio
de Cardiologia del hospital Francisco de Ycaza
Bustamante con estatus muy bueno.

Descripcion del caso

Se trata de una paciente de género femenino de
cincomesesdevida, peso4,4kg y54 cmdetallaque
present6 un cuadro clinico de sudoracion cefalica
y status gripal desde su nacimiento, tres meses
previos a su estudio evolucion6 con irritabilidad
y disnea, por lo que fue admitida en un centro de
salud donde una radiografia de térax reporto leve
cardiomegalia, y un ecocardiograma inicial que
detecté una miocardiopatia dilatada con funciéon
sistolica comprometida, IM, Fraccién eyeccidon
30 % y origen anémalo de arteria coronaria,
siendo confirmado con cateterismo cardiaco
en donde la arteriografia coronaria mostr6 el
origen andmalo de la arteria coronaria izquierda,
en el tronco de la arteria pulmonar, (figura 4).
La paciente fue referida al hospital Francisco
de Ycaza Bustamante donde fue reevaluada,
confirmandose su diagnoéstico y siendo admitida
para su reparacién quirdrgica.

Figura 1. Rx ap de térax: se observa cardiomegalial
debido a crecimiento de camaras derechas y tronco de AP
prominente.

Figura 2. EKG mostrando ritmo sinusal, hipertrofia ventricula
izquierda.

Figura 3. Cateterismo muestra ausencia de coronaria
izquierda en la raiz adrtica y origen anémalo de ésta en la
arteria pulmonar.
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Figura 4. Vasos sanguineos en corazén normal (i) vs|
origen anémalo de arteria coronaria izquierda.

Procedimiento programado: anastomosis de
la coronaria izquierda a la arteria aorta y plastia
de la arteria pulmonar.

Cirugia: tiempo de permanencia en CEC: 79
minutos, se realizdé apertura del tronco de la
AP, diseccién de arteria coronaria izquierda de
zona posterior de AP y anastomosis en region
lateroposterior de Ao. Se aproximé el segmento
proximal y distal de AP con parche de Cor
Matrix®.

Complicaciones de
arterial(HTA)

cirugia: hipertension

Medicacion administrada en cirugia:
Nitroprusiato: 1 mcg/kg/min.
Milrinone: 0.5 mcg/kg/min.
Dopamina: 5 mcg/kg/min.

Manejo en Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP):

Respiratorio: ventilacién mecénica por 4 horas
luego de lo cual es extubada.
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Hemodinamico:

Nitroprusiato hasta 2 mcg/kg/min,
retirado a las 24 horas.

Milrinone manejado hasta 0.5 mcg/kg/min, por
el lapso de 48 horas.

Furosemida en infusién a 0.1 ml/kg/hr por 24
hrs, luego, iv y vo 1mg/kg/dia.

Captopril , dosis inicial 0.1 mg/kg/dosis, actual
con 0.5 mg/kg/dosis.

Carvedilol, dosis de 1 mg/kg/dosis hasta la
actualidad.

ASA: 5 mg/kg/ dia hasta la actualidad.

siendo

Gastrointestinal:
Omeprazol 1mg/kg/dosis por 48 horas

Analgesia:
Ketorolaco 0.3 mg/kg/dosis por 24 hrs.
Acetaminofen 15 mg/ kg/ dosis por 72 horas.

Seguimiento ecografico posquirurgico:
Funcién sistolica del VI aceptable, ha recuperado
la contraccién a nivel de la cara lateral. La
regurgitacion mitral se ha reducido al 10 %,
fraccion de eyeccién 50 %.

Discusion

En 1886 Bruds describié el origen anémalo de
la arteria coronaria izquierda, también llamado
sindrome de Bland-White-Garland, el defecto
congénito mas frecuente delas arterias coronarias
representando una de las causas mas comunes de
isquemia miocardica e infarto en nifios con una
mortalidad de 90 % durante el primer afio de
vida. Se presenta en uno de cada 300.000 nacidos
vivos y corresponde a 0,25 y 0,5 % de todas las
cardiopatias congénitas. En ocasiones se asocia
a otras cardiopatias congénitas, como son la
transposiciéon de grandes vasos (TGV), la atresia
pulmonar con septum intacto, la tetralogia de
Fallot y el tronco arterioso.t3*5

Aunque la presentacion clinica en infantes y
adultos puede variar desde ser asintomatico,
hasta tener intolerancia al ejercicio, dolor
toracico y muerte subita, se pueden distinguir dos
patrones clinicos: el tipo infantil y el adulto. El
primero es mas frecuente manifestdndose como
trastornos respiratorios, pobre ganancia de peso,
irritabilidad con la actividad fisica, falla cardiaca
congestiva, IM, arritmias, infarto del miocardio y
muerte subita.”!*

En la pediatria se describe como principal
patréon de presentacién la falla cardiaca por
miocardiopatia dilatada.»3*81! En el tipo adulto,
los sintomas durante la infancia pueden ser

menores, debido a un sistema de colaterales
desde la arteria coronaria derecha que mejora el
flujo a través de la coronaria izquierda. En esta
forma tardia es caracteristico el paro cardiaco, en
muchos casos letal, durante el ejercicio.>*1016

En la exploracién fisica hay signos de bajo gasto
cardiaco, con pulsos débiles, llenado capilar pobre,
piel fria y himeda. A la palpacién cardiaca hay
crecimiento del Vly es frecuente lahepatomegalia.
A la auscultacién cardiaca los soplos son poco
caracteristicos o ausentes y suele existir un ritmo
de galope. Este cuadro clinico con anastomosis
intercoronarias inadecuadas constituye el 80-
85% de los casos.2*61114

La radiografia de térax muestra una silueta
cardiaca que varia de cardiomegalia en pacientes
muy enfermos, a normal o casi normal. A nivel
pulmonar, se puede encontrar congestiéon venosa
que acompaia a la falla ventricular. La dilatacion
de camaras izquierdas es la caracteristica
radiolégica mas comun.!

En el electrocardiograma, el ritmo sinusal es lo
usual, auin en la presencia de regurgitacién mitral.
Existen signos tipicos de infarto anterolateral; las
ondas Q largas y profundas aparecen tipicamente
en las derivaciones D1 y aVL, y en V4-V6. Es
frecuente ver signos de hipertrofia de VI con
desviacion del eje hacia la izquierda.®®

Se cree que la alteracién embriolégica que la
produce, es una falla en la conexién del plexo
subepicardico, el cual se une a la porcion
del tronco arterioso que luego dard origen
a la arteria pulmonar. La arteria coronaria
derecha nace normalmente del seno aértico, y
se torna tortuosa y dilatada, especialmente en
pacientes que sobreviven la infancia. Durante
la vida intrauterina, la irrigaciéon coronaria no
se compromete porque las altas resistencias
pulmonares permiten el flujo anterégrado hacia
el sistema arterial coronario.

Al nacimiento el flujo se invierte (retrégrado)
por el descenso en las resistencias pulmonares,
produciendo un déficit de perfusion al ventriculo
izquierdo, isquemia miocardica y miocardiopatia
dilatada con IM secundaria. Esta porcion
hipoperfundida, pero viable aumenta su masa
debido a la replicacion de los miocitos secundaria
al estimulo hipoxémico.'3

El diagnéstico se establece con certeza a través
de ecocardiografia que visualice directamente el
origen anormal de la arteria coronaria, el color
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anormal del flujo de la arteria coronaria izquierda,
o por hallazgos indirectos como disfuncién del V],
dilatacion ventricular, IM secundaria, colaterales
intercoronarias en el septum interventricular y
marcada tortuosidad y dilatacién de la coronaria
derecha.*'! La prueba de oro es el cateterismo
cardiaco con aorto-angiografia. Otras técnicas menos
invasivas son la tomografia con contraste, mediante
la cual se halogrado determinar correctamente la
disposicién anatémica de las arterias coronarias,
y la angiografia por resonancia magnética.>'> En
todos los nifios con ALCAPA se indica el tratamiento
quirurgico inmediato ya que la mortalidad sin
tratamiento es de 90 % en el primer afio de vida.
Se ofrecen varias técnicas, como la transferencia de
la coronariaalaaortaolarealizaciéon de un injerto
para bypass por un tinel intrapulmonar conocido
como procedimiento de Takeuchi.!?

Se ha aceptado que lo ideal es establecer un doble
sistema coronario desde la aorta, que le asegure un
flujo adecuado al miocardio; el objetivo es recuperar
el mayor tejido miocardico que pueda estar lesionado
pero que sea susceptible de recuperacion, si este se
establece en forma temprana. Cuando se logra una
perfusién anterdgrada, es posible que la IM mejore
de manera espontdnea, requiriéndose reparo en
pocas ocasiones.*>>!1 En el caso del actual reporte,
serealizo la transferencia de la coronaria alaaorta,
con resultados satisfactorios.®

El manejo anestésico debe estar dirigido a la
optimizacién y preservacion de una adecuada
funcién ventricular, teniendo en cuenta que estos
pacientes tienen pobre reserva miocardica y
disminucioén de la contractilidad por isquemia o
infartos previos. Se recomienda evitar farmacos
que aumenten la demanda miocardica.?

El cuidado posquirtrgico fue basico para el éxito del
tratamiento y se llevd a cabo en la UCIP del hospital
Francisco de Ycaza Bustamante. En general, fue la
primera experiencia en el manejo de una paciente
de este tipo con favorable evolucién probablemente
debido al oportuno diagnéstico y manejo. En los
controles posquirurgicos se ha observado, al igual
que lo reportan Gutiérrezy cols, la disminucién del
didmetro del VI, mejoria de la Fraccién de eyeccion
ydelaIM.?

Conclusiones y recomendaciones

Estos casos resaltan dentro de las causas de falla
cardiacay de miocardiopatia dilatada en el lactante,
ademas de tener una diversidad clinica, dificultad
diagnoéstica y lanecesidad de tratarse a tiempo. Por
ello resulta indispensable que el sitio en el cual se

resuelven este tipo de casos, cuente con los equipos
necesarios y profesionales entrenados para la
resolucion oportuna de las diversas cardiopatias que
se encuentran en nuestro medio.*® El conocimiento
adquirido en el manejo de este caso clinico, sin duda,
es aplicable a futuras intervenciones.
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