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Cardiologia

Origen anémalo de la arteria coronaria
izquierda desde la arteria pulmonar

Adridn Castillo Garcia,* Guadalupe Delgado Esteves*™

RESUMEN

El origen anomalo de la coronaria izquierda, que nace de la arteria pulmonar, es una forma rara de enfermedad
cardiaca congénita. Esto ocurre aproximadamente en 1 de 300,000 nacidos vivos 0 0.5% de las enfermedades cardiacas
congénitas en nifos. El origen anomalo de la arteria coronaria izquierda es una de las causas mas comunes de isquemia
miocardica o infarto en infantes. El electrocardiograma de 12 derivaciones muestra presencia de ondas Q e inversion
de las ondas T en las derivaciones DI y aVL, siendo lo mas caracteristico del origen anémalo de la arteria coronaria
izquierda. Por ecocardiograma bidimensional (2D) se visualiza el origen de la arteria coronaria izquierda y éste ha sido
usado para diferenciar el origen anémalo de otras formas de cardiomiopatia dilatada idiopatica. Un aumento en el
didametro de la arteria coronaria derecha también ayuda al diagnostico de origen anomalo de la arteria coronaria
izquierda. Por eco Doppler color se detecta un jet de la arteria coronaria izquierda dentro del tronco pulmonar, lo que
tiene gran valor en el diagndstico ecocardiogréfico.

El diagnostico de origen anomalo de arteria coronaria izquierda por ecocardiograma ha sido estudiado por muchos
autores. Las caracteristicas del ecocardiograma bidimensional incluyen la dilatacion de la coronaria derecha, ausencia
de ostium coronario izquierdo en la aorta, incremento de la ecogenicidad de los musculos papilares y visualizacion de
la coronaria izquierda origindndose del tronco pulmonar.
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ABSTRACT

Anomalous origin of the left coronary artery from the main pulmonary artery (ALCAPA) is a rare form of congenital
heart disease. It occurs in approximately 1 in 300,000 live births or 0.5% of children with congenital heart disease.
ALCAPA is one of the most common causes of myocardial ischemia on infarction in infants and children. A 12-lead
electrocardiogram (ECG) may be helpful with broad, deep Q waves and associated T wave inversion in leads | and aVL
being characteristics for ALCAPA. A two-dimensional (2-D) echocardiogram to visualize the origin of the left coronary
artery has been shown to be useful in differentiating ALCAPA from idiopathic dilated cardiomyopathy (DCM). A
measurement of the rigth coronary artery diameter by ecocardiography may also be helpful in diagnosing ALCAPA.
Use of color-flow Doppler to detect an abnormal jet of left coronary artery into the pulmonary trunk has been demonstrated
to add to the value of echocardiographic diagnosis.

Diagnosis of ALCAPA by echocardiography has also been studied by many authors. The characteristics of 2-D
echocardiogram findings include dilated right coronary artery, absent left coronary ostium from aorta, increased
echogenicity of papillary muscles, and visualization of left main coronary artery from the pulmonary trunk.

Key words: Anomalous left coronary artery, electrocardiogram, echocardiogram, Doppler color-flow mapping.

Los primeros reportes de origen anomalo de la arteria
coronaria izquierda fueron descritos en estudios de autop-
sia por Brooks, en 1886;" Abbott, en 19082 y Abrikossoff,
en 1911.2 El sindrome clinico que produce esta anomalia
fue descrito por primera vez por Bland y cols.* Los estudios
de Edwars® y Burchell y Brown postularon que esta anoma-

lia producia isquemia miocardica por flujo coronario dis-
minuido.® Se define como anomalias de la circulacién co-
ronaria cualquier patron que se aparte de dos arterias ma-
yores, la derecha y la izquierda, las cuales, a su vez, se
dividen en dos ramas importantes: la circunfleja y la des-
cendente anterior, originadas en los respectivos senos de
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Valsalva en la raiz aértica. La frecuencia informada va de
0.3% en casos de necropsia’ hasta 1.55% en estudios an-
giograficos.® En casos de cardiopatia congénita se ha co-
municado una incidencia hasta de 8% en pacientes con
tetralogia de Fallot.’ En el Instituto Nacional de Cardiologia
“lgnacio Chavez” se encontré una incidencia de 0.7% en
los portadores de cardiopatias congénitas, en general, de
anomalias de las arterias coronarias.

CLASIFICACION

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias se
clasifican segun el sitio de la arteria afectada en:

1. Origen anémalo a partir de la aorta
a. Variaciones en el sitio de origen
b. Origen separado en el sitio de origen
c. Origen separado con mas de dos ostium
d. Origen Gnico
2. Origen anémalo a partir de la arteria pulmonar
a. De la coronaria izquierda
b. De la coronaria derecha
c. De la descendente anterior
d. De ambas arterias coronarias
3. Conexiones anémalas del sistema coronario
a. Comunicaciones intercoronarias
b. Comunicacion con la circulacion derecha
c. Comunicacion con la circulacién izquierda

El origen de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar,
aunque es una anomalia rara (< 1%),"" es la mas importante
en este grupo, ya que puede causar alteraciones isquémicas
significativas; sin embargo, es susceptible de diagnosticarse
en viday ser tratada quirdrgicamente. El sindrome completo
fue descrito por Bland y cols., en 1933, y desde entones se le
conoce como sindrome de Bland-White-Garland. La coro-
naria izquierda nace en la arteria pulmonar cerca de la cus-
pide izquierda; sus ramas y su distribucién en el corazén son
las usuales. La coronaria derecha, que nace en su posicion
habitual, se observa dilatada y tortuosa.

Desde el punto de vista embriolégico, la porcion distal
de las coronarias se forma hacia la novena semana de ges-
tacién, a partir de botones angioblasticos solidos que se
extienden en todo el epicardio hasta formar las ramas prin-
cipales de las coronarias. En sentido proximal, la red coro-
naria forma un anillo alrededor del tronco arterioso, unién-
dose con los botones coronarios desde los senos aérticos
primitivos conforme el tronco se divide y forman las gran-
des arterias. Las distintas variedades de origen pulmonar
andémalo de las coronarias son resultado del desplazamien-
to en este proceso proximal.'
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PREVALENCIA

Se observaron 29 casos con esta anomalia en la serie de
enfermos vistos en el Hospital Infantil de Boston, entre 1973
a 1987. Estos pacientes cursaban con origen anomalo de la
arteria coronaria izquierda que nacia de la arteria pulmo-
nar. Uno se relacion6 con un conducto arterioso permea-
ble y enfermedad vascular pulmonar. Se trataba de 13 va-
rones y 16 mujeres. La distribucion por edades era impre-
vista. Diez pacientes fueron vistos durante el primer ano de
vida y siete tenian mas de siete anos. A 26 se les someti6 a
cirugia coronaria, a cinco se les ligé la coronaria izquierda
(una muerte) y en 21 casos se hicieron operaciones de
Takeuchi o reimplantacién de la coronaria izquierda direc-
tamente en la aorta (dos muertes). No hubo muertes tar-
dias.’

PATOLOGIA

La arteria coronaria izquierda nace de la arteria pulmo-
nar principal, de baja presion, y sigue su camino habitual
sobre el corazon. Dado que la arteria coronaria derecha de
alta presién es el origen de la perfusién del miocardio, su
tamano es mayor que el de la izquierda y se hace cargo de
la circulacién coronaria izquierda a través de conexiones
colaterales y puede fluir en sentido retrégrado hacia la arte-
ria pulmonar, ya que el miocardio suele estar escasamente
perfundido, el corazon puede estar dilatado, pudiendo en-
contrarse pruebas histolégicas de insuficiente perfusién
miocardica."

FISIOLOGIA

En la vida fetal, la presion pulmonar es elevada, por lo
que la presion de perfusién miocardica es normal y, por la
alta extraccion tisular de oxigeno del miocardio, éste puede
tolerar concentraciones bajas de oxigeno en la sangre que lo
perfunde. Cuando la presion pulmonar desciende en las pri-
meras semanas de vida y el ventriculo izquierdo soporta pre-
sion sistémica cada vez mayor, disminuye la presion de per-
fusién miocardica y se produce isquemia que se traduce en
insuficiencia contractil del ventriculo izquierdo. Al dismi-
nuir la presion en la arteria pulmonar hasta cifras inferiores a
las de la presion aodrtica, cesa la perfusion de la coronaria
izquierda a partir de la arteria pulmonar y se invierte la di-
reccion del flujo en el vaso anémalo. La sangre fluye desde
la aorta hasta la coronaria derecha, posteriormente, a través
de conductos colaterales hasta la coronaria izquierda, y al
final llega a la arteria pulmonar.’ Con esto se eleva la pre-
sion telediastélica y, por lo tanto, la venocapilar pulmo-
nar; con el tiempo se establece hipertensién pulmonar
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secundaria que mantiene la presién de perfusion en la
coronaria aberrante, permite que el descenso de la pre-
siéon sea lento y favorece el establecimiento de circula-
cién colateral de la coronaria derecha a la izquierda, per-
fundiéndose esta zona por via retrograda. Si el paciente
sobrevive a la infancia, lo cual ocurre en 10-15% de los
casos," la presion de perfusion de la coronaria derecha y
la circulacion colateral perfunden el territorio de la coro-
naria izquierda y se llena la arteria pulmonar en forma
retrégrada, comportandose como una fistula.

El corazén aumenta de tamano y la insuficiencia cardia-
ca congestiva resulta evidente. Con la lesion isquémica de
los musculos papilares izquierdos es frecuente que la insu-
ficiencia mitral se anada a una situacién ya deteriorada.'®

MANIFESTACIONES CLiNICAS

Estos pacientes parecen normales al nacimiento; aproxi-
madamente 60% de los casos desarrollan insuficiencia car-
diaca congestiva semanas mas tarde caracterizada clinica-
mente por dificultad para la alimentacion, diaforesis y pali-
dez con los esfuerzos. Con el tiempo se establece franca
insuficiencia cardiaca, y el nino muere con este cuadro o
en forma subita. Otros pacientes pueden presentarse con
un cuadro de infarto del miocardio de localizacién ante-
rior. En el nifio mayor o adulto joven, la presentacién pue-
de ser en la forma de insuficiencia mitral crénica por calci-
ficacion y fibrosis de musculos papilares y fibroelastosis
endocardica. Otra forma de presentacion es la de un soplo
continuo en el paciente asintomatico por la gran circula-
cioén colateral de la coronaria derecha a la izquierda. Por
ultimo, puede ser causa de muerte stbita en un individuo
aparentemente sano.'*!”

DIAGNOSTICO

Se han descrito varios métodos no invasivos para el diag-
néstico de esta entidad como es el electrocardiograma, eco-
cardiograma bidimensional, Doppler color, ecocardiogra-
fia, transesofagica, resonancia magnética, gamagrafia con
Talio-201. A continuacion se describen los datos que orien-
tan y apoyan el diagndstico de origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda originandose del tronco de la arteria pul-
monar o sus ramas.'®

ELECTROCARDIOGRAMA

El ECG suele mostrar alteraciones en la repolarizacion
ventricular en las derivaciones precordiales izquierdas como
signo de isquemia miocardica, y pueden aparecer ondas

[TP =1}

q” o complejos “QS” de infarto de localizacién anterior o

anteroseptal.' Las alteraciones de la repolarizacién estan
caracterizadas por inversion de la onda T en las derivacio-
nes DI, aVL, V5 y V6. Estos datos ayudan a distinguirla de
la miocardiopatia dilatada.'®?°

RADIOGRAFIA DE TORAX

Lo mas comun es que exista cardiomegalia, la cual de-
pende del grado de insuficiencia mitral o de la sobrecarga
de volumen por el cortocircuito de la fistula; suele haber
datos de hipertension venocapilar pulmonar o hiperflujo.
En los casos de poca repercusiéon hemodinamica, la radio-
grafia es normal.™

ECOCARDIOGRAFIA

Es caracteristico un ventriculo izquierdo aumentado de
tamano con mal funcionamiento, caracterizado por altera-
ciones en la movilidad segmentaria ventricular que sugiere
presencia de isquemia o infarto, ante todo cuando se trata
de la pared libre anterolateral del ventriculo izquierdo.?' Se
demuestra la insuficiencia mitral y se observa el aumento
de tamano diferencial de la coronaria derecha frente a la
izquierda.?2?

La imagen paraesternal de eje corto demuestra muy bien
el origen de las coronarias en la aorta. Una conexién ané-
mala con la arteria coronaria izquierda pasa cerca del seno
de Valsalva habitualmente de la raiz aé6rtica, antes de co-
nectar con la raiz de la pulmonar. Cuando mas cerca de la
aorta pase el vaso, més dificil puede ser establecer el diag-
néstico s6lo con imagenes. La exploracion en imagen pa-
raesternal de eje largo puede poner de manifiesto con gran
claridad el orificio de la arteria coronaria en la raiz pul-
monar. La ecografia con Doppler color ha resultado ex-
traordinariamente Gtil para demostrar el flujo de la coro-
naria izquierda a la raiz de la pulmonar y la direccion de
la corriente en la arteria coronaria izquierda.?? El diagnés-
tico ecocardiografico suele sospecharse por la presencia
de dilataciéon de la coronaria derecha, ausencia del os-
tium de la coronaria izquierda en la aorta, incremento de
la ecogenicidad de los musculos papilares y visualizacién
del ostium de la coronaria izquierda en el tronco pulmo-
nar o sus ramas y la demostracién del flujo retrogrado en
la arteria coronaria izquierda y sus ramas.2%??

CATETERISMO CARDIACO

Los hallazgos son los de una miocardiopatia dilatada.
Por lo general se puede demostrar una disfuncién ventri-
cular izquierda, que se pone de manifiesto por la presién
telediastolica ventricular izquierda y la presion auricular
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izquierda elevadas. El diagnéstico se establece cuando el
angiograma de la raiz aértica muestra una gran arteria
coronaria derecha con opacificacién del sistema corona-
rio izquierdo e incluso de la arteria pulmonar principal.?*

TRATAMIENTO

Una vez confirmado el diagnoéstico y estabilizado el nino
mediante tratamiento anticongestivo, se practica la inter-
vencion para corregir la circulacion coronaria. El manejo
médico incluye la administracion de oxigeno, digital, diu-
réticos y agentes antiarritmicos. Existen muchos reportes
que enfatizan en la importancia de estabilizar el sistema de
las arterias coronarias implantadas directamente de la aor-
ta, a través de bypass aortocoronaria con tejido de vena
safena autélogo o de la arteria subclavia, permitiendo la
continuidad aortocoronaria y cierre del lumen de la arte-
ria pulmonar.? En el pasado se recurria a ligar la arteria
coronaria izquierda en su origen en la arteria pulmonar para
eliminar el cortocircuito izquierda-derecha y evitar el robo
desde el miocardio, sin embargo, tiene una alta mortali-
dad.?® A través del tiempo se han desarrollado diferentes
técnicas para conectar la arteria coronaria izquierda con la
aorta. Uno de los mas satisfactorios es la operacion pro-
puesta por Takeuchi."”

Recientemente se han desarrollado técnicas de emboliza-
cion transcateterismo que han sido utiles para el cierre de las
arterias fistulosas en algunos casos.?’?

Como ya se menciond, dentro de la fisiopatologia de
esta entidad se encuentra el desarrollo de isquemia de los
musculos papilares o sus cuerdas tendinosas, lo cual pro-
duce la presencia de regurgitaciéon mitral comprometiendo
la funcion ventricular, muchos de estos pacientes requie-
ren ademas reemplazo valvular mitral, demostrandose me-
joria en la funcion ventricular después de la formacion del
sistema arterial coronario con dos arterias coronarias origi-
nandose de la aorta.”®

Levitsky?® reporta el importante resultado de la implan-
tacién directa de la arteria coronaria izquierda en la aorta.
Demostré que después de siete meses de la cirugia los pa-
cientes mostraron una mejoria importante en la funcién
ventricular. Asi la fraccién de eyeccion ventricular incre-
mento6 de 30 a 48%, disminuyé la presién diastdlica de 10
a 7 mm Hg, mejoré la dP/dT de 400 a 1,375 mm/s.
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