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Resumen

El origen coronario izquierdo anémalo desde la arteria pulmonar es un defecto congénito infrecuente. Detectado
generalmente en lactantes, resulfa menos usual en adultos, y su prondstico varia considerablemente si el diagndstico y
tratamiento quirlrgico se realizan oportunamente. Las técnicas de imagen no invasiva han permitido mejorar su
identificacion. Con esta presentacion se pretende ampliar el conocimiento de las peculiaridades del sindrome de
ALCAPA (por sus siglas en inglés anomalous left coronary artery from the pulmonary artery) en el adulto. Se presenta una
paciente joven con disnea de esfuerzo y, sin sospecha clinica, se evidencian marcadas dilataciones coronarias
derivadas del origen anémalo de la arteria coronaria izquierda. La angiotomografia ha devenido la modalidad
diagnéstica de eleccion para la evaluacion de anomalias coronarias, al permitir no solo su identificacion, sino también
las alteraciones que las acompanan y ofras anomalias asociadas. Todo reporte de sindrome de ALCAPA permite aportar
datos que posibiliten ampliar los conocimientos sobre esta inusual pero letal anomalia coronaria.

Palabras clave: anomalia de los vasos coronarios; arteria coronaria izquierda anémala; sindrome de Bland White
Garland; angiografia por tomografia computarizada.

Abstract

Anomalous left coronary origin from main pulmonary artery is a rare congenital defect. Generally detected in infants, it
is less common in adults, and its prognosis varies considerably if the diagnosis and surgical tfreatment are performed in a
timely manner. Non-invasive imaging techniques have made it possible to improve its identification. This presentation is
infended to broaden the knowledge of the peculiarities of anomalous left coronary artery from the pulmonary artery
syndrome (ALCAPA) in adulfs. The case of a young patient with exertional dyspnea is reported here and, with no
clinical suspicion, marked coronary dilations derived from the anomalous origin of the left coronary artery are evident.
Tomography angiography has become the diagnostic modality of choice for evaluation coronary anomalies, by
allowing their identification, the accompanying alterations and other associated anomalies. Every report of ALCAPA
syndrome allows us to provide data that make it possible to expand knowledge about this unusual but lethal coronary
anomaly.

Keywords: anomaly of the coronary vessels; anomalous left coronary artery; Bland White Garland syndrome; computed
tomography angiography.
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Introduccion

El estudio por imagenes de las arterias coronarias resulta
relevante en diversos contextos clinicos, lo que garantiza la
discriminacién etiolégica de la patologia coronaria asociada,
esencialmente, al dolor precordial y la muerte suabita
cardiovascular. La enfermedad coronaria de origen
congénito, aunque infrecuente, puede transcurrir de forma
asintomatica hasta la edad adulta, y precisa ser diagnosticada
ante pacientes jovenes sin factores de riesgo cardiovasculares
que acuden a consulta refiriendo sintomas de injuria
miocéardica, pues representa la principal causa de muerte
stbita en este grupo poblacional.(1,2,3) La tomografia
computarizada multidetector ha devenido en la prueba de
eleccion para el diagnostico de las anomalias coronarias, dada
su elevada resolucién espacial y temporal, asi como su
capacidad de establecer las relaciones anatémicas de las
arterias coronarias durante todo su trayecto con las
estructuras adyacentes, capacidad esta tnica de dicha

modalidad diagnoéstica.(4)

Aunque con ©poca discrepancia, existen variadas
clasificaciones de las anomalias coronarias entre diferentes
autores. No obstante, resultan de mayor interés en la practica
clinica aquellas que cursan con alteraciones hemodinamicas,
entre las que se encuentra el origen andémalo del tronco
coronario izquierdo en la arteria pulmonar, conocido
comunmente como sindrome de ALCAPA, por sus siglas en
inglés (anomalous left coronary artery from the pulmonary
artery). (3) Es esta una enfermedad cardiaca congénita de
baja incidencia a nivel mundial y que se presenta
principalmente en lactantes. Cuando evoluciona a la forma
adulta se asocia fundamentalmente a infarto agudo del

miocardio, arritmias, falla cardiaca y muerte subita. (5,6,7)

En Cuba aparecen escasas publicaciones que reportan casos
del sindrome de ALCAPA tanto en nifios como en adultos,
estos Gltimos diagnosticados esencialmente por angiografia
convencional. (1,2) Se realiza la actual presentaciéon con el
objetivo de contribuir al conocimiento de las peculiaridades
del sindrome de ALCAPA en el adulto, basado en el reporte de
caso particular, mostrando esencialmente sus caracteristicas

en angiotomografia coronaria.
Presentacion del caso

Se presenta una paciente femenina de 28 afnos que refiere

antecedentes patolégicos personales de comunicacion
interventricular, sin documentos médicos que avalen este
diagnoéstico, y que acude a consulta por presentar disnea y
palpitaciones a los esfuerzos. Se realiza ecocardiograma
transtoracico en el que se evidencian estructuras vasculares
multiples con flujo continuo, predominantemente diastoélico,

con dilatacién de coronaria derecha (CD) que hace sospechar
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la presencia de fistula coronaria, por lo que se indica
coronariografia no invasiva para precisar diagnostico.

Se realiza angiotomografia coronaria (CoroTAC) en equipo
Cardiac Sensation, 64 cortes, de Siemmens, con gatillado
retrospectivo y frecuencia cardiaca media de 73 lat/min. Se
administran 80 mL de contraste yodado por via venosa
periférica y tras la adquisicion de las imagenes se realizan
reconstrucciones multiplanares, volumétricas y con los
programas InSpace y Circulation para la evaluacion
coronaria. Las imigenes muestran el tronco de la arteria
coronaria izquierda (TCI) que se origina del tronco de la
arteria pulmonar (TAP) (Fig. 1), con una arteria descendente
anterior (DA) de grueso calibre y ramas dilatadas. La CD se
observa dilatada, tortuosa, con miltiples ramas muy
desarrolladas. Los extremos distales de las ramas colaterales
desarrolladas desde ambas (CD y DA) se visualizan muy
proximos (Fig. 2). La arteria circunfleja es de fino calibre (Fig.
2C y 3C). Existe dilataciéon de cavidades cardiacas. No se
comprueba comunicacién interventricular en este estudio,

por lo que existe la posibilidad de que sea un diagnostico

previo errado.

Fig. 1 - CoroTAC, reconstruccién multiplanar en plano axial
(A) y oblicuo (B), reconstruccién volumétrica InSpace (C). Se
comprueba el origen del tronco de la arteria coronaria
izquierda (TCI) en el tronco de la arteria pulmonar (TAP).
Arteria coronaria derecha (*), con origen normal en aorta
(Ao), y arteria descendente anterior (cabeza de flecha) de
grueso calibre. Dilatacion de cavidades cardiacas (AD:
auricula derecha, Al: auricula izquierda, OAI: orejuela de la

auricula izquierda).

Fig. 2 - CoroTAC, Circulation. Arteria coronaria derecha (CD)
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tortuosa y de grueso calibre, con maultiples ramas de
circulacién colateral a la arteria descendente anterior (DA),
también engrosada. Arteria obtusa marginal (OM) bien
desarrollada. Arteria circunfleja (CX) fina, rudimentaria.
TAP: tronco de la arteria pulmonar, Ao: aorta.

Fig. 3 - CoroTAC, Circulation, vista anterior (A), inferior (B) y

con aislamiento de arterias coronarias (C) en la que se
muestra el engrosamiento y tortuosidad de las arterias
coronarias principales (CD y DA) y sus ramas (DP: arteria
descendente posterior). Arteria obtusa marginal (OM) bien
desarrollada. Arteria circunfleja (CX) fina, rudimentaria.

Resolucion del caso

La paciente es remitida al servicio de cardiopatias congénitas
del adulto en el Cardiocentro del Hospital “William Soler”. Se
contacta al médico de referencia en dicho centro, quien refiere
no haber recibido a esta paciente. Por tal razoén se desconoce
su evolucion posterior al diagnostico. A pesar de ello, la forma
de presentacion y las caracteristicas de la imagen multimodal
en el diagnoéstico, proveen informacién de utilidad en el
conocimiento de esta entidad.

Discusion

Se refieren en la literatura cuatro tipos de anomalias del
origen coronario desde la arteria pulmonar.(8) El origen
anémalo de la arteria coronaria izquierda a partir de la arteria
pulmonar, el més frecuente de ellos, se describi6é por primera
vez en 1885, y se le conoce también como sindrome de Bland-
White-Garland en honor a aquellos que describieron su
cuadro clinico hacia el ano 1933.(1,2,9) Representa entre el
0,25 % y el 0,5 % de las anomalias congénitas cardiacas,(2) y
aunque se reporta mundialmente una incidencia de 1 por cada
300 000 recién nacidos,(1,2) en Cuba su prevalencia supera
estas cifras en series especificas.(1)

Dicha anomalia se diagnostica mayormente en la infancia, sin
tratamiento oportuno alcanza hasta el 90 % de mortalidad en
el primer ano de vida.(1,10) Alrededor del 18 % de los
pacientes evolucionan sin diagnéstico ni tratamiento hasta la
edad adulta, condicionado esencialmente por el marcado
desarrollo de circulaciéon colateral capaz de suplir los
requerimientos del miocardio afecto.(10) El grado de
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desarrollo de la circulacion colateral y shunt entre las arterias
coronarias, derecha e izquierda, determina la clasificaciéon
entre las variedades infantil y adulta de esta entidad, con sus
consiguientes caracteristicas clinicas bien diferenciadas.(1,11)

La expectativa de vida de los pacientes con variante adulta se
encuentra alrededor de los 30 o0 40 anos,(1) sin embargo,
existen reportes de casos cuyo diagnoéstico se ha establecido
en la tercera edad, pues han permanecido toda la vida sin
sintomas u oligosintomaticos.(12,13) Son muy pocos los casos
informados de pacientes totalmente asintomaticos a los que
se les realiza el diagnostico de sindrome de ALCAPA.(14,15)
No obstante, la inadecuada irrigacién miocardica predispone
alaisquemia crdnica con disfuncién ventricular izquierda que
determina su pronoéstico,(7) que puede manifestarse

Gnicamente con un cuadro de muerte stbita.

El origen coronario andémalo desde la arteria pulmonar
habitualmente es una malformacién simple, pero se puede
acompanar de defectos septales, persistencia del ductus
arterioso, coartacion de la aorta u otras anomalias cardiacas.
(8) La asociaciéon del sindrome de ALCAPA con anomalias
estructurales cardiacas pueden hacer variar su presentacion
clinica. Han sido informados casos con dicha asociacién con
una amplia variedad clinica, que va desde un lactante con
comunicacién interventricular y cuadro de falla cardiaca y
edema pulmonar, (16) hasta un adulto mayor con
comunicacion interauricular y escasos sintomas. (13) Aunque
la paciente que presentamos referia un antecedente de
comunicacién interventricular, este no se comprobd en
ninguna de las modalidades diagnoésticas empleadas.

Cada modalidad de imagen aporta elementos claves para el
diagnostico certero del sindrome de ALCAPA, asi como de su
clasificacion, complicaciones y evaluacién prequirurgica y
posquirirgica.(8) El desarrollo de las técnicas de imagen no
invasivas ha permitido incrementar las estadisticas de casos
con sindrome de ALCAPA diagnosticados, especialmente en
adultos.(6) La angiografia coronaria, ya sea por cateterizacion
directa, tomografia o resonancia magnética, estd
recomendada actualmente para el diagnostico de las
anomalias coronarias.(17) El ecocardiograma y la resonancia
magnética proveen importante informaciéon de funciéon y
caracterizacién miocardica, pero la tomografia multidetector
resulta la herramienta esencial para el diagnostico certero de
esta entidad, pues posibilita la observacién directa del origen
coronario anémalo. Permite, ademaés, la evaluaciéon de signos
indirectos que pueden ser precisados, como la dilatacion
coronaria compensatoria y el grado de desarrollo de
colaterales miocardicas, asi como la repercusiéon morfologica
de la isquemia sobre el ventriculo izquierdo.(8) El valor
anadido de esta modalidad radica en su capacidad para
otras estructurales

identificar y evaluar cardiopatias

asociadas a la anomalia coronaria, de utilidad tanto para el
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seguimiento clinico como para la evaluaciéon quirargica
indispensable tras el diagnéstico.

Conclusiones

El sindrome de ALCAPA, en su variante adulta, debe
sospecharse ante un paciente con sintomas inespecificos y
hallazgos ecocardiogréaficos inesperados de alteraciones del
flujo coronario. La angiografia coronaria por tomografia
multidetector resulta una herramienta indispensable para la
evaluacion tanto de la propia anomalia coronaria, como de
sus complicaciones y otras patologias asociadas.
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