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IZQUIERDA DESDE RAMA PULMONAR DERECHA
(ALCAPA): REPORTE DE UN CASO

Jorge Mario Piedra-Fernandez ®'

FILIACION

!Instituto Nacional de Salud del Nifio, Lima, Peru
*Meédico cardidlogo pediatra

RESUMEN

El origen andémalo de la coronaria izquierda desde la arteria pulmonar o sindrome de ALCAPA es una
patologia congénita muy rara, y ante la presencia de isquemia miocardica en un paciente pedidtrico
sin otro sustrato patologico que lo explique, se deberia pensar en esta patologia como causa. Distintos
estudios seflalan que la arteria coronaria suele nacer del seno pulmonar izquierdo y una localizacion
mas infrecuente es de la rama pulmonar derecha. Se presenta un caso de una nifia de 8 afios con
un nacimiento de coronaria izquierda desde la rama pulmonar derecha, a quien se le realizé una
cirugia de reimplantacion coronaria, sin mayores complicaciones en el intraoperatorio, con buenos
resultados en el posoperatorio y evolucion favorable en el seguimiento ambulatorio. En la evaluacion
de una cardiomiopatia dilatada, la valoracion de arterias coronarias es importante, pues el sindrome
de ALCAPA es una causa reversible y reparable de una cardiomiopatia dilatada diagnosticada
tempranamente y oportunamente.

Palabras clave: Sindrome de ALCAPA, Origen Andémalo de la Arteria Coronaria Izquierda a Partir
de la Arteria Pulmonar, Cardiopatia Congénita, Regurgitacion Mitral, Ecocardiografia, Tomografia
Computarizada Coronaria. (Fuente: DeCS BIREME)

ANOMALOUS ORIGIN OF THE LEFT CORONARY ARTERY FROM THE RIGHT
PULMONARY BRANCH (ALCAPA): CASE REPORT

ABSTRACT

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery, or ALCAPA syndrome, is a
very rare congenital condition. In the presence of myocardial ischemia in a pediatric patient without
another underlying pathological cause, this condition should be considered. Various studies indicate
that the coronary artery usually originates from the left pulmonary sinus, and a less frequent location
is from the right pulmonary branch. We present the case of an 8-year-old girl with a left coronary
artery originating from the right pulmonary branch, who underwent coronary artery bypass graft
surgery without major intraoperative complications, with good postsurgical results and favorable
outpatient follow-up. In the evaluation of dilated cardiomyopathy, the assessment of coronary arteries
is important, since ALCAPA syndrome is a reversible and repairable cause of dilated cardiomyopathy
when diagnosed early and promptly.

Keywords: ALCAPA Syndrome, Anomalous Origin of The Left Coronary Artery From The
Pulmonary Artery, Congenital Heart Disease, Mitral Regurgitation, Echocardiography, Coronary
Computed Tomography. (Source: NLM MeSH)
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Sindrome de ALCAPA

INTRODUCCION

El origen anomalo de la arteria coronaria izquierda desde la arteria
pulmonar (ALCAPA, por sus siglas en inglés), conocido como
sindrome Bland-White-Garland, es una anomalia coronaria congénita
muy rara, algunos reportes informan que afecta a uno de cada 300 000
recién nacidos vivos, lo que constituye aproximadamente un 0,24 %
y 0,46 % de las cardiopatias congénitas. El pronostico y su evolucion
clinica dependeran, en gran parte, de la presencia de vasos colaterales
intercoronarios.'?

Aunque la ALCAPA suele presentarse como una anomalia aislada,
en alrededor del 5 % de los casos se asocia a otras malformaciones
congénitas, como comunicaciéon interauricular, comunicacion
interventricular o coartacion de aorta.’ La coronaria izquierda anomala
suele originarse mas frecuentemente en el seno pulmonar posterior
izquierdo, mientras que el nacimiento desde la rama pulmonar
derecha es infrecuente o poco reportada. Presentamos el caso de una
nina de 8 aflos con ALCAPA originada en la rama pulmonar derecha,
tratada exitosamente mediante reimplante coronario.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 8 afios procedente de la ciudad de Lima, quien
tiene como antecedentes una hospitalizacion a los 3 meses de edad

con diagnostico de neumonia y cardiomiopatia dilatada genética.
Se ha mantenido en clase funcional I y dolor precordial de manera
esporadica. A los 7 afios regresa y se completan los estudios. Al
examen fisico, presentd frecuencia cardiaca de 92 Ipm, frecuencia
respiratoria de 20 rpm, saturacion de oxigeno de 98 %, peso de 23 kg,
llenado capilar <2 segundos, sin distrés respiratorio, ruidos cardiacos
ritmicos de buena intensidad, soplo sistolico 2/6, pulsos periféricos
presentes, primer y segundo ruido normal, reactiva, no focalizacion.

La radiografia de térax mostr6 una silueta cardiaca dentro de los
limites normales. En el electrocardiograma se observo ritmo sinusal,
frecuencia cardiaca de 80 lpm, PR 120 ms, QRS 70 ms, QT 360 ms,
AQRS +60°, onda g en aVL y en DI, no se evidencia crecimiento de
cavidades. La ecocardiografia evidencio el nacimiento de la arteria
coronaria izquierda desde la rama pulmonar derecha, cerca de la
bifurcacion. Respecto de las mediciones, didmetro del ventriculo
izquierdo en diastole de 40 mm (Z score de +0,76); coronaria derecha
severamente dilatada y con didmetro proximal de 4,2 mm (Z score
de +4,9); FEVI (fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo)
de 76 %, con presencia de multiples colaterales a nivel del septo
interventricular al Doppler color. Ademas present6 un prolapso leve
de velo anterior mitral con regurgitacion mitral moderada (Figuras 1
A,ByC).

Figura 1. Ay B) Ecocardiografia con eje corto, se observa flujo retrogrado de TCI hacia AP (en color rojo). C) Ecocardiografia con eje paraesternal largo modificado; se observan

multiples colaterales en el SIV (flechas).

AP: arteria pulmonar; AO: aorta; TCI: tronco de la coronaria izquierda; RPD: rama pulmonar derecha; RPI: rama pulmonar izquierda; SIV: septo interventricular; VI: ventriculo izquierdo
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Serealiz6 una angiografia por cateterismo y se evidencié el nacimiento
andmalo de la coronaria izquierda desde el tronco pulmonar (Figura
2). En la tomografia computarizada cardiaca gatillada, se observa el
origen del tronco de coronaria izquierda desde el nacimiento de la
rama pulmonar derecha (Figura 3).

Figura 2. Coronariografia selectiva derecha. Al inyectar contraste, se observa el paso de
este a través de las colaterales y llega al sistema de la coronaria izquierda; finalmente,
llega hacia el tronco pulmonar que se pinta con el contraste.

CD: coronaria derecha; TCI: tronco de la coronaria izquierda; RPD: rama pulmonar derecha; RPI rama
pulmonar izquierda; colaterales (flechas)

Figura 3. A) TEM cardiaca, se observa la llegada del contraste hacia la arteria pulmonar
justo en el nacimiento de la rama derecha (flecha). B) TEM cardiaca, se observa el
nacimiento de la coronaria derecha de AO y el nacimiento de TCI desde la AP.

AP: arteria pulmonar; AO: aorta; RPD: rama pulmonar derecha; RPI rama pulmonar izquierda; CD:
coronaria derecha; TCI: tronco de la coronaria izquierda (TEM: tomografia espiral multicorte)
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Con el diagndstico establecido, se presentd a junta médica cardiologica
y se acordo el reimplante de la coronaria izquierda en la aorta.

En la cirugia, se observd la arteria coronaria izquierda que nace cerca
de la bifurcacion, en la rama pulmonar derecha. Se disecd el boton
de ostium de la coronaria a la pared lateral izquierda desde la rama
pulmonar derecha. Se realizo la anastomosis del boton de ostium de
la coronaria a la pared lateral izquierda de la aorta, esto se realizo
debido a que la coronaria se encontraba aun distante de aorta y para
evitar jalar la coronaria. Se realizé una ampliacion de la anastomosis
y plastia de tronco y rama pulmonar derecha con pericardio bovino,
en este caso no se uso pericardio autélogo pues no se contaba con la
solucion para tratarlo, como el glutaraldehido. Salida de circulacion
extracorporea, ninguna otra intercurrencia.

La paciente evolucioné favorablemente y fue dada de alta a los 11
dias sin ninguna complicacion. En la ecocardiografia de control, no
se evidenciaron flujo de las colaterales de CI y CD.

Figura 4. TEM cardiaca: vista desde la parte posterior, se ha omitido auricula izquierda.
Se observa nacimiento de coronaria derecha de AO, y nacimiento de TCI desde el inicio
de la RPD.

AP: arteria pulmonar; AO: aorta; RPD: rama pulmonar derecha; RPI rama pulmonar izquierda; CD:
coronaria derecha; TCI: tronco de la coronaria izquierda

DISCUSION

El sindrome de ALCAPA es una causa importante de infarto del
miocardio en la poblacion infantil. Esta patologia es bien tolerada en
la vida fetal y en los primeros meses de nacido. En la vida intrauterina
el flujo anterdgrado lleva sangre oxigenada desde la arteria pulmonar
a la arteria coronaria izquierda. Luego del nacimiento, en las primeras
semanas, la presion y la saturacion disminuye en la arteria pulmonar,
haciendo que el flujo de la coronaria derecha pase a través de las
colaterales hacia las ramas de la coronaria izquierda y luego hacia el
tronco pulmonar.

El origen mas comun de la arteria coronaria principal izquierda (TCI)
en ALCAPA es el seno posterior izquierdo de la arteria pulmonar,
seguido por el seno posterior derecho, la pared posterior de la arteria
pulmonar principal y la pared posterior del origen de la arteria
pulmonar derecha.*

Otro hallazgo ecocardiografico en esta patologia es la insuficiencia
mitral severa, secundaria a isquemia del musculo papilar y, ademas,
la dilatacion del anillo mitral por agrandamiento del ventriculo
izquierdo.’
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Hay dos tipos de presentaciones del sindrome de ALCAPA, uno del
tipo infantil y otro de tipo adulto. La coronaria derecha que nace
de manera normal de la aorta se vuelve tortuosa y se agranda, y
sus colaterales se unen con las ramas de la coronaria izquierda que
terminan desembocando en el sistema de la arteria pulmonar de
menor presion (fenomeno denominado robo coronario). Durante la
vida fetal y en los primeros momentos del nacimiento, el origen de
la arteria coronaria izquierda (ACI) a partir de la arteria pulmonar es
generalmente bien tolerada, ya que las presiones en la arteria pulmonar
se asemejan a las de la circulacion sistémica. Esta condicion provoca
un flujo anterdgrado tanto en la ACI andémala como en la arteria
coronaria derecha normal (ACD). Sin embargo, poco después del
nacimiento, con la reduccion de la presion arterial pulmonar, el flujo
en la ACI se ve comprometido, lo que da lugar a un reflujo que puede
causar isquemia y un infarto de miocardio. La cantidad de circulacion
colateral que se desarrolla entre la ACD y la ACI durante esta fase
critica, cuando la presion arterial pulmonar comienza a descender,
es determinante para la severidad de la isquemia miocardica. Los
pacientes que presentan una red colateral bien desarrollada tienden a
manifestar una forma adulta de la enfermedad, mientras que aquellos
que carecen de tales vasos colaterales exhiben una variante infantil.
Ambas formas de la enfermedad presentan diferentes manifestaciones
clinicas y pronosticos.

La presencia de colaterales permite mantener una adecuada perfusion
miocardica y mantienen una FEVI adecuada. Sin embargo, este
fenomeno puede llevar a una dilatacion de la coronaria derecha.®
Sin una buena perfusion miocardica, la hipoxia crénica lleva a dafio
miocardico irreversible.

Los sintomas suelen aparecer en la infancia, cuando disminuye la
resistencia vascular pulmonar, y, con ello, el flujo hacia la arteria
coronaria anémala. En los bebés menores de 2 meses, la isquemia
miocardica puede causar sintomas como falta de apetito, retraso
en el desarrollo, sudoracion, dificultad para respirar y palidez. La
insuficiencia de la valvula mitral y la disfuncion del ventriculo
izquierdo son problemas cardiacos frecuentes debido a la falta de
oxigeno en el musculo del corazon. Si no se repara la ALCAPA en el
primer afio de vida, la tasa de mortalidad es elevada.’

Un diagnostico diferencial importante es la cardiomiopatia dilatada,
por tal motivo es importante valorar y visualizar adecuadamente
la presencia de las coronarias, inicialmente con ecocardiografia y
complementar con angiografia o tomografia axial computarizada
gatillada. Para el presente caso, el diagnostico se planteo inicialmente
mediante ecocardiografia transtoracica, que permitié identificar el
flujo retrogrado desde la arteria coronaria izquierda hacia la arteria
pulmonar y la presencia de colaterales septales, hallazgos descritos
en la literatura para sospechar ALCAPA. La ecocardiografia
es considerada la herramienta diagnostica de primera linea,
especialmente en pediatria, ya que permite valorar no solo el origen
anomalo coronario, sino también la repercusién funcional en el
ventriculo izquierdo y el grado de insuficiencia mitral.® Sin embargo,
dado que los patrones de flujo pueden variar con la resistencia vascular
pulmonar, se recomienda complementar el estudio con angiografia
coronaria o tomografia computarizada cardiaca, las cuales confirman
de manera precisa la anatomia coronaria y descartan anomalias
asociadas. En este sentido, en nuestra paciente tanto la angiografia
por cateterismo como la tomografia computarizada cardiaca gatillada
confirmaron el origen anémalo del tronco coronario izquierdo desde
la rama pulmonar derecha, informacion relevante para la planificacion
quirtrgica.
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La funcion miocardica y la viabilidad de tejido miocéardico se asocian
con un mejor pronodstico posoperatorio, una FEVI mayor de 50 %
se asocia con mejores resultados posoperatorios.” En pacientes con
ALCAPA, se puede producir infarto anterolateral, manifestado con
ondas Q patolégicas en DI, aVL, y V4-V6 del ECG. La presencia
de buen flujo colateral produce cambios inespecificos en el ECG.
Sin tratamiento, la mortalidad antes del primer afio de vida supera
el 90 %; hay un pequefio grupo que sobrevive hasta la edad adulta
(10-15 %)."°

En la literatura, se han reportado pocos casos de ALCAPA originada
en la rama pulmonar derecha, lo que la convierte en una variante
atn mas infrecuente de esta anomalia congénita. En Estados Unidos,
Farouk y colaboradores describieron dos casos en lactantes, uno
de ellos asociado a la coartacion adrtica, en los que la presentacion
clinica se caracterizo por falla cardiaca severa y disfuncion ventricular
izquierda significativa, requiriendo incluso el uso de ECMO como
medida de estabilizacion preoperatoria.'! Estos hallazgos difieren de
lo reportado en el presente caso, una nifia de 8 afios que present6 una
evolucion mas estable, con fraccion de eyeccion preservada y solo
insuficiencia mitral moderada, lo que podria explicarse por el grado y
el tiempo en el desarrollo de circulacion colateral desde la coronaria
derecha. En pacientes con ALCAPA se observan con frecuencia
grados variables de insuficiencia mitral, pero la valvuloplastia
o anuloplastia mitral simultanea sigue siendo controvertida. La
insuficiencia mitral leve o moderada suele mejorar tras la correccion
de la ALCAPA; por lo tanto, muchos recomiendan no intervenir en la
valvula mitral. Sin embargo, si la insuficiencia mitral es grave, puede
estar justificada la intervencion.?®

Asimismo, mientras que los pacientes de Farouk!' requirieron
intervenciones en el periodo neonatal o lactante temprano, nuestra
paciente pudo ser intervenida de manera electiva en la edad escolar,
lo que evidencia el amplio espectro de presentaciones clinicas, desde
fulminantes hasta formas compensadas de larga evolucion.

El nacimiento alto de la arteria coronaria izquierda puede dificultar
el diagnostico, por eso es necesario la angiografia por cateterismo
y/o la tomografia axial computarizada de coronarias. La técnica de
reimplantacion de botén coronario en la aorta es la técnica quirurgica
preferida para resolver estos casos. En esta paciente se realizo
esta técnica, pero hubo una complicacion en el intraoperatorio,
que fue un sangrado en la anastomosis del ostium de la coronaria
con pericardio bovino, se reingresa nuevamente a circulacion
extracorpdrea se reemplazd por pericardio autdlogo y cedio el
sangrado; en el postseguimiento no se evidenciaron complicaciones.
La ecocardiografia posoperatoria evidencioé buen flujo anterégrado
en ambas coronarias, sin estenosis en el origen de anastomosis de
coronaria.

Al mes de la cirugia, los vasos colaterales habian desaparecido y se
observaban tanto la coronaria izquierda y derecha aun dilatadas. La
paciente se mantiene en clase funcional I; el electrocardiograma se
mantiene sin mayores cambios.

Nuestro caso representa, hasta donde alcanza nuestro conocimiento,
probablemente el primer reporte en el Pertt de ALCAPA originado
en la rama pulmonar derecha y se suma al reducido numero de casos
publicados a nivel mundial. Este hallazgo refuerza la importancia de
considerar esta entidad en el diagndstico diferencial de la disfuncion
ventricular izquierda en pediatria y de documentar experiencias
locales que amplien la evidencia disponible sobre esta rara anomalia
coronaria.
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CONCLUSION

Es importante en la evaluacion de una cardiomiopatia dilatada, la
valoracion de arterias coronarias, pues el sindrome de ALCAPA
es una causa reversible y reparable de una cardiomiopatia dilatada
y, ante la duda de la presencia del nacimiento de la coronaria, el
cateterismo o la tomografia computarizada gatillada son examenes
auxiliares necesarios para el diagndstico.
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