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Presentacion de caso

Elongacion de la arteria coronaria izquierda
en el sindrome Bland-White-Garland
Left Coronary Artery Elongation in Bland-White-Garland Syndrome

Alfredo Mario Naranjo Ugalde, Eugenio Selman-Housein Sosa, Ilen Corrales Arredondo,
Alexander Gonzalez Guillén, Lais Angélica Ceruto Ortiz

Universidad de Ciencias Médicas, Cardiocentro Pediatrico “William Soler”. Cuba.

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar o Sindrome de Bland-White-
Garland es una anomalia congénita rara. Constituye una de las causas mds comunes de isquemia miocdrdica e infarto
en ninos y si no se le trata, el 90 % de los pacientes muere sin alcanzar el ano de vida. Es por esto que se presenta el
caso de una lactante de é meses de edad con este diagndstico, a la que se le realizd la correccién quirdrgica,
mediante elongacion de la arteria coronaria izquierda con parte de la pared de la arteria pulmonar y aorta; una
opcién quirlrgica efectiva cuando las condiciones anatémicas impiden realizar alguna de las técnicas habituales. La
paciente evolucioné favorablemente; la insuficiencia mitral evoluciond de grave a ligera-moderada, sin tratamiento
directo sobre la vdlvula. La principal complicacién cardiovascular fue la disfuncién de ventriculo izquierdo, que fue
mejorando de forma progresiva.
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Abstract

The anomalous origin of the left coronary artery from the frunk of the pulmonary artery or Bland-White-Garland
syndrome is a rare congenital anomaly. It is one of the most common causes of myocardial ischemia and infarction in
children and if it is not freated, 90 % of patients die before reaching the age of one year. This is why we report the case
of a 6-month-old infant with this diagnosis, who underwent surgical correction by elongating the left coronary artery with
part of the wall of the pulmonary artery and the aorta; an effective surgical option when anatomical conditions prevent
performing any of the usual techniques. The patient evolved favorably and the mitral regurgitation progressed from
severe to mild-moderate, without direct treatment on the valve. The main cardiovascular complication was left
ventricular dysfunction, which progressively improved.

Keywords: congenital heart disease; Bland-White-Garland syndrome; anomalous left coronary artery.
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Introduccion

Las arterias coronarias nacen normalmente de la arteria aorta
en su porcién inicial y distribuyen la sangre oxigenada por el
miusculo cardiaco. El sindrome de Bland-White-Garland o
Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the
Pulmonary Artery (ALCAPA), es un defecto congénito que
consiste en el origen andémalo de la arteria coronaria izquierda
desde la arteria pulmonar. Tiene una incidencia de 1 de cada
300.000 recién nacidos y corresponde a 0,25 %-0,5 % del
total de las cardiopatias congénitas. @

El objetivo de la presentacion de este caso es mostrar una
opcién quirdrgica efectiva en el tratamiento de esta
enfermedad, cuando las condiciones anatémicas del paciente
impidan realizar alguna de las técnicas habituales.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un lactante de seis meses de vida con un
peso de 5000g, que comienza con un cuadro de sudoracion,
taquipnea, rechazo a la alimentaciéon y poca ganancia de peso.
Necesit6 ingreso en sala de Unidad de Cuidados Intensivos
(UCI) del Hospital Provincial Pediatrico de Holguin, por
insuficiencia cardiaca (IC) y bajo gasto (BGC) con mala
perfusion periférica.

Se de
cardiomegalia, a expensas de cavidades izquierdas, con indice

realiza radiografia téorax donde se observa

cardiotoracico 0,7 y congestiéon venosa pulmonar (fig.1).

Fig. 1 - Radiografia de torax AP.

Se inicia estudio de miocardiopatia dilatada, mediante el
electrocardiograma que ofrece el diagnostico: supradesnivel
ST de V1 a V6 y ondas Q profundas en DI y AVL.

La ecocardiografia muestra: arco aodrtico permeable;
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remodelado excéntrico de ventriculo izquierdo (VI) con
disfuncién sistélica; arteria coronaria derecha dilatada que se
origina en el seno coronario derecho; no se visualiza ostium
coronario izquierdo permeable. La arteria coronaria izquierda
(ACI) se encuentra aproximadamente a 8,4 mm del plano
valvular pulmonar; el Doppler a color detecta flujo sistélico
tardio a la entrada de la arteria pulmonar (AP) e insuficiencia
mitral de rango moderado.

Se sospecha origen an6malo de la ACI desde la AP; se
confirma por angioTAC que informa pequefo tronco
coronario izquierdo que emerge del TAP, y se bifurca en sus
dos ramas principales, con dilataciéon de las cavidades

cardiacas izquierdas.
Técnica quirargica

La técnica quirtrgica empleada para el acceso al corazon fue
la esternotomia media. Se establecio el circuito de derivacion
cardiopulmonar a través de una canulacién aédrtica y bicaval.
Tras el pinzamiento adrtico, se realizé proteccién miocardica
con hipotermia y administracién de solucién cardiopléjica del
Nido. Una vez obtenida la parada del corazon, se identifico el
origen de la ACI an6émala que emerge de la AP, posicién
lateral, con un pequeiio tronco de aproximadamente 3mm del
cual ramifican tempranamente la arteria descendente anterior
y arteria circunfleja en seno no encarado pulmonar (fig. 2).

La primera opcién quirdrgica fue la reimplantaciéon de la ACI
en la arteria aorta, que ha sido adoptada por muchos centros
como la técnica de eleccion (?); pero debido a la dificultad para
movilizarla y su posible tironeamiento y posterior oclusién, se
decide como estrategia quirurgica, realizar una elongaciéon de
la ACI. Se realiza arteriotomia pulmonar transversa por
encima o superior al ostium izquierdo directamente; reseccion
del botén coronario izquierdo con parte de pared posterior de
TAP y aortotomia con flap anterior de aorta que permite
anastomosis termino—lateral con prolene 7-0 continuo, con
prolongacioén de la ACI sin aparente tironeamiento del vaso.

De esta manera, la pared anterior de la elongaciéon coronaria
quedo6 formada por la pared adrtica y la pared posterior por
pared del TAP. Se realiz6 ampliacién de pared posterior del
TAP con pericardio autblogo, tratado en glutaraldehido;
anastomosis de la cara anterior con tejido pulmonar;
reperfusion caliente de 25 min; tiempo de circulacion
extracorpoérea (CEC) 104 min, tiempo de clampaje aértico 54
min a 30°de temperatura; hemofiltracién convencional y
modificada una vez concluida la CEC. El paciente sale del
salén de operaciones apoyado con inotropicos.

Complementarios postoperatorios

Se realizd electrocardiograma (EKG) que mostr6 infradesnivel
del segmento ST, que persiste por 10 dias, durante los cuales
llevo tratamiento

con nitroglicerina.
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Leyenda: TAP = tronco de la arteria pulmonar. Ao = arteria aorta.

Fig. 2 - Origen anémalo de la arteria coronaria izquierda

del TAP.

El ecocardiograma postoperatorio se realizé a los siete dias
(fig. 3) con los resultados siguientes: vaso coronario izquierdo
hacia seno de Valsalva homoénimo, con flujo anterégrado
efectivo; VI remodelado, con disfuncioén sistélica que se
mantiene, pero con contractilidad global cualitativa mejorada
y disminucién de sus didmetros. La FEVI fue de 29 %, con
insuficiencia mitral

ligera-moderada y curva de flujo

pulmonar tipo I; no se constatdé derrame pericardico.

Ecocardiografia postoperatoria que muestra

Fig. 3 -
elongacion de la arteria coronaria izquierda.

Las complicaciones postoperatorias ocurridas fueron:

neumonia asociada a la ventilacion; se aislé en hemocultivo la
indic6 el tratamiento

Acinetobacter baumani y se

antimicrobiano; disfuncién de VI, tratada con Digoxina; y
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laringitis postextubacién con componente obstructivo alto
severo, con necesidad de traqueostomia.

Evolucién

La paciente evolucion6 de forma satisfactoria. Fue extubada
seis dias después del procedimiento, egresada de UCI a los 15
dias y de alta hospitalaria al mes de la cirugia.

Discusion

La gran mayoria de las anomalias coronarias no tienen
En el sindrome de ALCAPA Ila
supervivencia en la infancia es cercana al 10 %. La
presentacion clinica més agresiva en edades tempranas, se

repercusion clinica.

debe a la ausencia de circulacién colateral que ayudaria a
mantener la perfusién miocardica en la adultez.(®)

El pronéstico sin cirugia es desalentador y lo determina la
intensa isquemia miocardica que se produce al disminuir la
perfusién coronaria izquierda desde la AP, que ocurre
fisioloégicamente, al cesar el patron fetal.

Los sintomas comienzan alrededor del segundo mes de vida,
con taquicardia, taquipnea, diaforesis, crisis de llanto
inexplicable, atribuible a la angina que se agudiza con el
esfuerzo, arritmias y soplo sistélico apexiano. 4. 5)

En el caso que se presenta, el tratamiento quirargico se
realiz6 a los seis meses, debido a las manifestaciones clinicas
precoces de IC y BGC por la ausencia de colaterales. El
patron de oro para el diagnostico de ALCAPA es la
coronariografia. Como alternativa, el diagnostico puede
certificarse mediante la visualizacién directa del origen de la
ACI desde la AP.

En este caso el diagnostico se realizd por ecocardiografia y
AngioTAC. El
bidimensional y la modalidad Doppler con codificacién en

fue confirmado por ecocardiograma
colores, define el origen de la coronaria an6mala, ademéas de
la arteria coronaria derecha dilatada y el flujo de entrada en

la AP.

La indicacién quirtrgica en el paciente con diagnoéstico
confirmado es clara. Se han descrito diversas técnicas
quirargicas con el fin de interrumpir el robo de flujo
coronario a la AP o para ofrecer flujo sistémico a la ACI.(

El primer caso de ALCAPA fue reportado en 1866. Las
cirugias tempranas de reparacion del origen de la ACI del

En 1953,
anastomosis aortopulmonar para mejorar la saturaciéon de

TAP fueron paliativas. Potts propuso una
oxigeno en el TAP. En 1953, Mustard describi6 una
anastomosis de la car6tida izquierda a la arteria coronaria
anomala. Sabiston y Cooley propusieron ligadura simple del
origen proximal de la coronaria an6mala. (6)
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El reimplante directo de la ACI anémala de la AP a la arteria
aorta fue descrito en 1970 y en la actualidad continia como
procedimiento de eleccién. Representa la més popular y
anatémica forma de corregir el ALCAPA, por lo que se
considera una buena opciéon que ocasiona baja mortalidad.

Para pacientes en los cuales no es posible el reimplante, se

ejecuta una novel reparacion que crea un tanel
intrapulmonar aortocoronario, descrita por Takeuchi en
1979. ) Este procedimiento genera baja mortalidad, aunque
se le ha asociado con varias complicaciones, como

obstruccion y fugas del tinel.

En este caso, debido a las condiciones anatémicas que
imposibilitaron la realizacion de algunas de las técnicas
anteriormente descritas, se empledé una elongacién de la
ACI, con resultados satisfactorios y una perfusién adecuada
del territorio coronario.

La insuficiencia mitral mejoré de forma secundaria, de grave
a ligera-moderada, sin tratamiento directo sobre la valvula.

Conclusiones

Se presenta una estrategia quirdrgica que pudiera ofrecer
seguridad para el tratamiento correctivo del Sindrome de
Bland-White-Garland; los resultados, alentadores en este
caso, ameritan la préctica e implementacién de la misma en

pacientes pediatricos.
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