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Resumen

El origen andmalo de la arteria coronaria derecha desde el tronco de la arteria pulmonar constituye una anomalia
congénitarara en la poblacion pedidtrica. Se reportan algunos pacientes con angina de pecho, sincope y muerte sUbita.
El objetivo del estudio fue describir el origen andmalo de la arteria coronaria derecha en el tronco de la arteria pulmonar,
a partir de la descripciéon del caso de un adolescente de 15 afios con antecedentes de dolor fordcico recurrente. Se
diagnosticé mediante una ecocardiografia transtordcica que mostrd abundante circulacion colateral en tfodo el tabique
inferventricular y la arteria coronaria derecha, que emergia del fronco de la arteria pulmonar. La coronariografia
corroboré el diagndstico. Se realizé la reimplantacion quirlrgica de la arteria coronaria derecha. Debe destacarse que
la edad no constfituye un determinante para el diagndéstico de las cardiopatias congénitas. Resulta importante la
sospecha clinica ante cualquier signo indirecto ecocardiogrdfico.
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Abstract

El origen anémalo de la arteria coronaria derecha desde el fronco de la arteria pulmonar constituye una anomalia
congénita rara en la poblacion pedidtrica. Se reportan algunos pacientes con angina de pecho, sincope y muerte subita.
El objetivo del estudio fue describir el origen anémalo de la arteria coronaria derecha en el tronco de la arteria pulmonar,
a partir de la descripciéon del caso de un adolescente de 15 ainos con antecedentes de dolor tordcico recurrente. Se
diagnosticdé mediante una ecocardiografia franstordcica que mostré abundante circulacion colateral en todo el tabique
interventricular y la arteria coronaria derecha, que emergia del tronco de la arteria pulmonar. La coronariografia
corroboré el diagndstico. Se realizé la reimplantacién quirlrgica de la arteria coronaria derecha. Debe destacarse que
la edad no constfituye un determinante para el diagndéstico de las cardiopatias congénitas. Resulta importante la
sospecha clinica ante cualquier signo indirecto ecocardiogrdfico.

Palabras clave: cardiopatia congénita; coronaria derecha; tronco de la arteria pulmonar; ecocardiografia.

Introduccién

El origen anomalo de la arteria coronaria derecha desde el tronco de
la arteria pulmonar (sindrome de ARCAPA) es una anomalia
congénita infrecuente y se notifican pocos casos en la poblaciéon
pediatrica, con rangos de incidencia, descritos en la literatura, de
0,0021a 5,79 %.1:234) De 25 a 30 % de estos casos se acompanan de
otras malformaciones congénitas cardiovasculares como la ventana
aortopulmonar, la tetralogia de Fallot o la persistencia del conducto
arterioso.(3:5) La primera serie de pacientes se describié por Brooks
en 1885.(0)

Desde el punto de vista embriologico, las arterias coronarias
comienzan su formacion a partir de la sexta semana del desarrollo y
la completan en la novena semana de la vida fetal.®

Los pacientes con ARCAPA suelen ser asintomaticos, por lo que
resulta dificil identificar una poblacién de riesgo para un estudio
dirigido, aunque se reportan algunos casos de muerte stbita, angina
de pecho y sincope.(1:2:3:4:5)

La fisiopatologia del ARCAPA depende de la direccion del flujo a
través de la arteria coronaria, el grado de circulacion colateral y las
demandas de oxigeno que condiciona la isquemia miocardica.(7)

Se realiz6 el presente reporte con el objetivo de describir el origen
anémalo de la arteria coronaria derecha en el tronco de la arteria
pulmonar, diagnosticado por ecocardiografia transtoracica en un
paciente adolescente.

Presentacion del Caso

Paciente masculino de 15 afios de edad, mestizo, con antecedentes
personales de asma bronquial, que hace un afio, aproximadamente,
comenz6 a referir dolor toracico recurrente, principalmente al
realizar esfuerzos fisicos de moderada intensidad. Se estudi6 en
consulta de pediatria y luego se evalu6 por cardiologia pediatrica.

Durante el examen fisico no se encontraron datos positivos. La
analitica sanguinea arroj6 parametros que se encontraron dentro del
rango de la normalidad.

El examen de rayos X de torax a distancia de telecardiograma mostro
cardiomegalia con indice cardiotoracico de 0,60, con predominio de
cavidades derechas, y tronco de la arteria pulmonar (TAP) dilatado.
La vascularizaci6n pulmonar se hall6 normal.
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El electrocardiograma mostr6: ritmo sinusal, eje a la derecha,
infradesnivel del segmento ST en cara inferior (DII, DIII y AVL), asi
como en la regién septal y lateral (V1, V2, V3 y V4), alteraciones de
la repolarizacién ventricular y sobrecarga ventricular derecha.

Se realiz6 una ecocardiografia transtoracica, donde se visualizo: situs
solitus, y concordancia auriculoventricular y ventriculoarterial;
predominio de las cavidades cardiacas derechas; dilataciéon del TAP
y ramas pulmonares; tabique interventricular (TIV) e interauricular
(TIA) integros; no se observo el ostium coronario derecho y se pudo
apreciar la arteria coronaria derecha dilatada, que emergia de la
pared lateral derecha del TAP, con didmetros de 6 mm (fig. 1A). Al
estudio Doppler color se visualiz6 flujo retrogrado en su interior (fig.
1B); origen de arteria coronaria izquierda desde seno de Valsalva
anterior izquierdo y dilatacién significativa de esta (9 mm);
hipertrofia biventricular; abundante circulaciéon colateral en todo el
TIV y hacia el 4pex, principalmente (fig. 2); curva de flujo pulmonar
tipo I con tiempo de aceleracion de 116 milisegundos; insuficiencia
tricaspide ligera; insuficiencia pulmonar ligera; no derrame
pericardico; fraccion de eyeccion de ventriculo izquierdo mayor de
60 %, (calculada por método de Simpson); excursién sistolica del
anillo lateral de la tricispide de 11 mm; y flujo en aorta abdominal
pulsatil bifasico.

Fig. 1 — A: Ostium coronario derecho; B: Doppler con flujo
retrogrado en su interior.

Leyenda: VI: ventriculo Izquierdo; VD: ventriculo derecho; Al:
auricula izquierda; AD: auricula derecha; CC: circulacion colateral.
Fig. 2 — Ecocardiografia transtoracica bidimensional, paraesternal
cuatro camaras. Hipertrofia de VI y VD. Doppler color: Circulacién
colateral.

Se realiz6 una coronariografia que identifico el seno de Valsalva
anterior derecho sin ostio permeable y corrobord la emergencia de la
arteria coronaria derecha en el tronco de la arteria pulmonar (fig. 3)
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Leyenda: TAP: tronco de la arteria pulmonar; RD: rama derecha de
la arteria pulmonar; RI: rama izquierda de la arteria pulmonar; ACD:
arteria coronaria derecha.

Fig. 3 — Coronariografia arteria coronaria derecha del troco de la
arteria pulmonar.

Se practico la correccion quirtrgica con la reimplantacion de la
arteria coronaria derecha en el seno de Valsalva homoénimo (fig. 4),
con el objetivo de restituir la circulacion arterial coronaria desde la
aorta. El posoperatorio inmediato y tardio transcurri6 sin
complicaciones.

Leyenda: Ao: arteria aorta; TAP: tronco de la arteria pulmonar;
ACD: arteria coronaria derecha.

Fig. 4 — Ecocardiografia transtorécica bidimensional subclavicular
derecho. A: reimplantacién de la coronaria derecha luego de la
correccion quirdrgica; B: Doppler con flujo anterégrado en su
interior.

Discusion

El origen anémalo de las arterias coronarias es infrecuente, pero
puede ser clinicamente relevante. El ARCAPA es la variacién mas
comun en los hispanos. Se presenta de forma aislada en el 70 % de
los casos. Afecta alrededor del 0,002 % de la poblacion general y
entre el 0,64 y 1 % de la poblacion adulta, a la que se le realiza una
angiografia coronaria. Constituye una de las principales causas de
isquemia miocardica con una prevalencia del 15 % en este grupo de
pacientes; ademas de ser la segunda causa de infarto agudo de
miocardio y muerte sabita en atletas y jovenes, precedida por la
miocardiopatia hipertréfica, responsable del 15 al 25 % de estas
muertes.(1:3:6.7.8,9)

Los casos mas relevantes se encuentran en la poblacién adulta y de
forma excepcional en la edad pediatrica, por lo que se considera 1til
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la presentacion. Se agrupan entre las anomalias de las arterias
coronarias que se originan durante la sexta semana de la vida fetal;
intervienen complejos, y no del todo comprendidos mecanismos, una
elaborada interaccion de las células epicardicas con células
miocardicas, que llevan a la transformacién de las primeras células
mesenquimales precursoras de los vasos coronarios.®:2:10)

Fisiopatologicamente, se establece un robo de flujo sanguineo desde
la aorta a la arteria pulmonar, lo que establece un cortocircuito de
izquierda a derecha, debido a una menor resistencia de la circulaciéon
pulmonar, y un circuito anterégrado desde la aorta a la coronaria
derecha.(11)

El comportamiento clinico no siempre es igual; dependera de la
direccion del flujo sanguineo en la arteria coronaria y su influencia
en la entrega de oxigeno al miocardio. La isquemia miocardica es
determinada por el grado de cortocircuito, el grado de circulacién
colateral y las demandas miocardicas de oxigeno. Dado que las
demandas a nivel ventricular derecho son menores que las de
ventriculo izquierdo, la isquemia observada en ARCAPA resulta
menos significativa. Esta situacion no se cumple en aquellos
pacientes con circulacién coronaria derecha dominante o cuando
existen otras cardiopatias asociadas.®:3.6.:9.12)

Clinicamente, en niflos se presenta con signos y sintomas que
recuerdan la miocardiopatia dilatada, mientras que en adolescentes
y adultos debuta como enfermedad isquémica, arritmias, falla
cardiaca y muerte stibita.(1,6,11,12)

En la actualidad con la ecocardiografia transtoracica bidimensional
con Doppler se puede arribar al diagndstico del ARCAPA. Los
hallazgos caracteristicos son la dilatacién de la coronaria izquierda,
el flujo a través de la circulacién colateral, el ventriculo derecho
dilatado con disminucién de su funcion sistdlica y la visualizaciéon del
origen anoémalo de la coronaria derecha con flujo retrogrado desde la
arteria pulmonar.(6,8,10,13)

También, la coronariografia complementa el diagnostico, es la
alternativa cuando la ventana actstica del paciente no es adecuada o
cuando el trayecto de la coronaria es tortuoso; aunque en la
actualidad se prefieren métodos menos invasivos como la tomografia
axial computarizada y la resonancia magnética cardiaca.(810:11,12,13)

El tratamiento de estas anomalias es controversial, ya que no existen
recomendaciones especificas en las guias clinicas actuales. Por lo
general, la correccién quirdrgica de las anomalias de las arterias
coronarias estd indicada siempre en pacientes sintomaticos (aquellos
con taquiarritmias ventriculares graves o isquemia miocardica
documentada). Las técnicas quirtargicas disponibles incluyen la
ligadura simple de la arteria coronaria derecha, la ligadura de la
arteria coronaria derecha con injerto de revascularizacién coronaria
de la vena safena, y el reimplante de la arteria coronaria derecha en
la aorta. Varios autores abogan que se debe establecer un sistema de
dos arterias coronarias mediante el reimplante directo de la arteria
coronaria derecha en la aorta ascendente, siempre que sea posible,
en especial en los nifios.3:6.10.11,13)

Conclusiones

Para el diagnéstico de las cardiopatias congénitas la edad no es
determinante, pero si es importante su sospecha ante cualquier signo
indirecto ecocardiografico. Se considera que la ecocardiografia
transtoracica es un medio diagnoéstico no invasivo, ttil para el
diagnostico detallado de esta cardiopatia congénita.
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