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INTRODUCCIÓN

Las anomalías de las arterias coronarias cons-
tituyen el 2.2% de las cardiopatías congénitas1.  La
implantación de la arteria coronaria izquierda (ACI)
desde el tronco de la arteria pulmonar (AP) tam-
bién conocida como síndrome de Bland-White-
Garland o ALCAPA (anomalous left coronary artery
from the pulmonary artery)  es la anormalidad
coronaria más frecuente.

Las manifestaciones clínicas son derivadas de
la isquemia miocárdica, consecuencia del cortocir-
cuito arteriovenoso. La presencia de cardiomegalia
asociada a falla cardiaca es un hallazgo común en
neonatos y lactantes mientras que en niños mayo-
res y adultos son más frecuentes el infarto agudo
de miocardio, arritmias, signos de falla cardiaca o
muerte súbita2.

CASO CLÍNICO

Niña de 6 meses de edad quien estando en casa
presentó paro cardiorrespiratorio  súbito. Fue tras-
ladada al servicio de urgencias, iniciándose  ma-
niobras de reanimación; el trazado electrocardio-
gráfico de ingreso mostró fibrilación ventricular por
lo que se aplicó una descarga de 25 J de manera
exitosa, pasando a bradicardia sinusal que mejoró
con epinefrina.

La paciente fue intubada y trasladada a cuida-
dos intensivos pediátricos donde permaneció con
soporte ventilatorio  e inotrópico con milrinone du-
rante tres días, por gran disfunción ventricular.

Los electrocardiogramas de control mostraron
cambios isquémicos con depresión del segmento
ST en cara lateral. La radiografía de tórax mostró
gran cardiomegalia con campos pulmonares nor-

males.  El ecocardiograma refería dilatación seve-
ra de la aurícula izquierda y el  ventrículo izquier-
do con disfunción ventricular severa y un origen
anómalo de la ACI desde el tronco de la AP. El
cateterismo cardiaco mostró una arteria coronaria
derecha dilatada, tortuosa, con múltiples colatera-
les, que conectaban con la arteria descendente an-
terior y la circunfleja y un origen anómalo del tron-
co de la ACI desde el tronco de la AP.

Siete días después del ingreso, la paciente fue
llevada a cirugía con el objeto de realizar el
reimplante de la ACI en la aorta. Se realizó una
técnica anestésica balanceada con fentanilo e
isorane, previa monitorización invasiva completa.
Se tuvo la precaución de realizar la perfusión de
solución de cardioplejia a través de la raíz aórtica y
de la ACI, con disminución de la temperatura has-
ta 24 ºC y manejo del equilibrio acidobásico me-
diante el método de Alfa-stat.  Luego de dos horas
de circulación extracorpórea, la paciente requirió
soporte inotrópico con milrinone, sin mayores pro-
blemas a la salida de cirugía.  En el postoperatorio
se continuó la inotropía, debido a una gran
disfunción biventricular, con posterior estabiliza-
ción y extubación a los 10 días. A los 23 días de
estancia en UCIP se trasladó a hospitalización y se
dió de alta para manejo ambulatorio.

DISCUSIÓN

El origen anómalo de ACI fue descrito en 1933
por Bland y cols.3, y corresponde al 0.25-0.5%  de
todas las cardiopatías congénitas, con una frecuen-
cia de  1:300.000 recién nacidos4. Aunque la mayo-
ría de las veces se presenta de forma aislada, tam-
bién se ha encontrado asociada a otras lesiones
como los defectos del tabique interventricular5.

Embriológicamente, existen varias teorías para
explicar el ALCAPA: a.  Existencia de una disposi-
ción anómala del septum aorto-pulmonar.  b. El
primordio que origina la coronaria izquierda se lo-
caliza incorrectamente en el territorio de la arte-
ria pulmonar; y c. La capacidad de los troncos aórtico
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y pulmonar para generar primordios de los cuales
se originan las arterias coronarias6.

La presencia de ALCAPA se manifiesta princi-
palmente por isquemia miocárdica secundaria. En
las primeras fases de la enfermedad, se presenta
una elevada presión en la AP, con lo cual se con-
serva un adecuado flujo anterógrado a través de la
ACI. Los síntomas aparecen posteriormente, al pre-
sentarse el descenso normal de las resistencias
vasculares pulmonares, cuando aún no se ha de-
sarrollado circulación coronaria colateral. Con el
tiempo, en niños mayores y adultos se forman ar-
terias colaterales y anastomosis intercoronarias
que aportan flujo sanguíneo suplementario pero
insuficiente al miocardio, manifestándose princi-
palmente como isquemia o infarto. Otras manifes-
taciones incluyen insuficiencia mitral secundaria
a la isquemia de los músculos papilares, insuficien-
cia cardiaca congestiva, arritmias ventriculares y
muerte súbita7.

Los hallazgos electrocardiográficos más frecuen-
temente encontrados son los relacionados con
isquemia o infarto, generalmente antero lateral,
así como signos de crecimiento ventricular izquier-
do8. La cardiomegalia debido a dilatación de cavi-
dades izquierdas y signos de  congestión venosa
pulmonar, son comunes en la radiografía de tórax.
El ecocardiograma bidimensional con Doppler color
puede evidenciar un flujo turbulento diastólico en
el tronco de la  AP, que corresponde al lugar de co-
nexión de la ACI9, en tanto que el cateterismo com-
plementará el estudio mediante la demostración
de la anatomía de la coronaria aberrante, llenado
retrógrado y  presencia de colaterales.

El manejo anestésico debe estar dirigido a la
optimización y preservación de una adecuada fun-
ción ventricular, teniendo en cuenta que estos pa-
cientes con frecuencia tienen una pobre reserva

miocárdica y una disminución de la contractilidad
debido a la isquemia o infarto previos. El objetivo
inicial es promover el flujo anterógrado a través de
la ACI, manteniendo la mayor presión posible en la
AP por medio de ajustes en la frecuencia
ventilatoria, el volumen corriente y la fracción ins-
pirada de oxígeno10. Los infantes constituyen un
grupo de alto riesgo; el problema más frecuente es
la gran disfunción ventricular a la salida de la cir-
culación extracorpórea, que puede requerir un
manejo agresivo basado en inotrópicos y dispositi-
vos de asistencia ventricular11. Sólo si se documen-
ta una adecuada circulación colateral cabría la po-
sibilidad de realizar el reimplante sin circulación
extracorpórea, situación que raramente se presen-
tará en un lactante.

El tratamiento quirúrgico se indica en todos los
niños con ALCAPA, ya   que la mortalidad sin trata-
miento es del 90% durante el primer año de vida.
El resultado a largo plazo es bueno en la mayoría de
los pacientes, si se realiza la revascularización tem-
prana12. Nuestro paciente recibió un reimplante
directo de ACI en la aorta, técnica que a nuestro
parecer es la opción fisiológicamente más adecua-
da, dadas las posibles complicaciones que podrían
generar técnicas como la ligadura simple de la
coronaria anómala o las anastomosis con la arte-
ria subclavia.  Si se logra una adecuada perfusión
anterógrada, es muy probable que la función mitral
mejore espontáneamente, requiriéndose en muy
pocas ocasiones el reparo o el reemplazo valvular10.

Finalmente, a pesar de no ser infrecuentes en
la literatura los reportes de esta patología, se re-
quieren mayores estudios clínicos para determi-
nar si un manejo agresivo en estos pacientes se
correlaciona con mejor sobrevida y si los pacientes
mínimamente sintomáticos se benefician de una
corrección temprana.
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CASO CLÍNICO

Paciente de 18 años  de sexo femenino quien
consultó por cuadro de 20 días de evolución de cefa-
lea global con predominio en región  frontal tipo peso,
de intensidad 10 /10 durante la bipedestación, que
mejora con  la posición de cubito y  nuevamente se
presenta  al intento de sentarse. No mejora con la
ingesta de AINES. No hay fiebre, vomito, o altera-
ciones visuales (fotopsias ni escotomas) niega otra
sintomatología asociada.  Refiere que la cefalea ini-
cia 6 a 8 horas  posterior  a la colocación de analge-
sia peridural para trabajo de parto vaginal; el em-
barazo cursa sin complicaciones, y siempre se ha
mantenido con  estas características ya descritas.
Dentro de los antecedentes de importancia, como
dato positivo es, G2P2A0C0  y el  parto anterior hace
un año y medio en el cual también recibió analge-
sia peridural sin ninguna complicación; en la revi-
sión por sistemas no se encuentran más datos adi-
cionales. Al examen de ingreso  FC 76 X min.  TA
110 / 70  FR 16  T 36, 7°C, SPO2 92% (FIO2 0,21),
mucosas húmedas normocrómicas, orofaringe sin
alteración, no dolor en la palpación de senos
paranasales, cuello sin ingurgitación yugular, no
adenomegálias, no soplos en cuello, tórax sin re-
tracciones, ruidos cardiacos rítmicos, no
taquicárdicos, murmullo vesicular simétrico sin
agregados, mamas congestivas secretantes, sin
eritema ni ulceración. Abdomen blando ruidos in-
testinales positivos sin dolor, útero  4 cm.

suprapúbico no doloroso, tacto vaginal: no se reali-
zó. Extremidades: no edemas, no cianosis, pulsos
simétricos; neurológico: sin rigidez nucal, pupilas
3mm isocóricas normorreactivas a la luz,  sin défi-
cit de pares craneales, ROT ++/++++, no signos
meníngeos.

A pesar de las características del dolor, y al no
encontrar un dato que informe ruptura de la dura
madre en la historia clinica antigua y el tiempo de
evolución (20 días de sintomatología) sin alteracio-
nes en el examen neurológico, se solicita valora-
ción por neurología. No encuentran compromiso
neurológico y sugieren que el cuadro actual es se-
cundario a  una punción,  probablemente inadver-
tida, de la dura madre. Nuevamente es valorada
por anestesia y en vista que neurología cierra la
interconsulta, se considera como diagnóstico de ce-
falea postpunción, se decide iniciar manejo médi-
co y se dan recomendaciones. La paciente reingre-
sa al servicio de urgencias con persistencia de la
sintomatología. Nuevamente es valorada por neu-
rología y anestesia, sin encontrar compromiso
neurológico. Se decide continuar con manejo
medico.

Al  día siguiente la paciente reingresa  por ter-
cera ocasión. Es valorada por neurología quien
interconsulta nuevamente a nuestro servicio. En-
contramos cefalea, que al igual que al ingreso
mejora en la posición  decúbito y se exacerba con
la bipedestación, sin alteración neurológica,  Se re-
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visa historia clínica  y con paraclínicos normales
se presenta en junta, decidiendo que en vista de
que ha sido valorada por neurología en tres ocasio-
nes y han descartado patología por este servicio, se
considera el beneficio del manejo con parche
hemático.

El procedimiento se realiza previa asepsia y an-
tisepsia, tanto en el sitio de punción lumbar como
en el miembro en el cual se toma la muestra de 15
cc. Se aplica un volumen total de 12 cc, con lo cual
la paciente presenta remisión de la cefalea y tole-
ra estar en la posición sentada, pero  una hora más
tarde presenta nuevamente cefalea de intensidad
10/10, pero en esta ocasión la cefalea es de simi-

lar intensidad, a pesar de los cambios de posición.
El examen físico no presenta variación, con estabi-
lidad hemodinámica, somnolencia, sin ningún otro
hallazgo  que sugiera déficit  neurológico. Se soli-
cita un TAC cerebral, en el cual se documenta:
trombosis completa  del seno longitudinal superior,
más alteración difusa de edema cerebral y de
hematomas laminares subdurales crónicos en la
convexidad temporoparietal de ambos hemisferios.
Posteriormente se toma resonancia de cráneo que
reporta: Estudio confirmativo de trombosis
subaguda temprana del seno longitudinal  superior
y del seno transverso derecho y hematomas
laminares subdurales crónicos superiores. (Imagen
1,2,)

Imagen  1 Imagen  2

Se reinterroga  a la paciente acerca de eventos
trombóticos, refiere que durante el embarazo an-
terior (hace un y medio año) presentó trombosis
venosa profunda de MID, la  cual no fue documen-
tada adecuadamente.

Se inicia anticoagulación plena con heparina
no fraccionada y es trasladada a la unidad de cui-
dado intensivo médico, para continuar con
monitoría neurológica. Se inicia estudio para
trombofilia y  durante su estancia en UCI no re-
quiere ventilación mecánica, ni  soporte inotrópico.
Se prescribe analgesía con morfina IV en infusión
y acetaminofen por clínica del dolor; la paciente per-
manece estable hemodinámicamente, sin deterioro
neurológico, y se logra control de la cefalea, por lo
que se decide traslado a habitación, continuar
anticoagulación plena con heparina de bajo peso

molecular, presentando disminución progresiva de
su sintomatología.

 Se inició estudio por hematología especial para
documentar etiología del trastorno de la coagula-
ción que padece la paciente, con reportes iniciales
negativos de anticuerpos antinucleares, antico-
agulante lúpico, niveles de proteína C y  S norma-
les. Considerando su evolución satisfactoria se de-
cide dar de alta con esquema de anticoagulación
con warfarina y continúa en controles por
hematología y neurología.

DISCUSIÓN

Siendo la trombosis de senos venosos  una pato-
logía de una incidencia anual reportada en la lite-
ratura  de 3 a 4 casos por millón, 1 observamos otros

García HF.,  y cols.
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grupos  de trabajo que reportan  una mayor inci-
dencia en la población femenina, en especial en el
grupo  que se encuentra en edad reproductiva: 10 a
12 por 100.000 partos 2,3. Algunos factores que se
han logrado identificar asociados al desarrollo de
esta entidad, como los  mecanismos  del trauma
craneoencefálico o procedimientos neuroquirúr-
gicos con compromiso de los senos venosos o venas
yugulares; también han sido descritas las puncio-
nes lumbares, ciertas condiciones  genéticas
protrombóticas como la deficiencia de proteína C,
S,  deficiencia de antitrombina III, factor V de Leiden
y otros estados protrombóticos que se podrían con-
siderar adquiridos, como el síndrome antifosfolípido,
tercer trimestre del embarazo, el puerperio, 1 y las
pacientes que reciben anticonceptivos orales, en
especial los de tercera generación (incluyen
gestodeno) 4. Otros factores asociados no se men-
cionan en esta revisión. La mayoría de casos des-
pués del parto se presentan  durante las dos prime-
ras semanas del puerperio 5. El mecanismo que se
presume no está relacionado con la punción lum-
bar, se debe a una disminución de la  presión del
liquido cefalorraquídeo que causa tracción de las
meninges, que a su vez compromete las estructu-
ras venosas y los senos,  generando una deforma-
ción  en las paredes de estas estructuras, que pre-
dispondrán al desarrollo de trombosis1.

Los síntomas que se encuentran  son cefalea en
un 90 % de los casos, la cual  generalmente es pro-
gresiva. A diferencia de la cefalea asociada a pun-
ción lumbar, ésta  no cambia de intensidad al  va-
riar la posición del paciente, lo usual en nuestro
caso. La cefalea al inicio de la enfermedad  mejo-
raba en la posición de cubito y  fue uno de los prin-
cipales argumentos para considerar el manejo  ini-
cial que recibió. Posteriormente se aplicó el par-
che hemático, en vista que Neurología encontró sín-
tomas ó signos que sugirieran déficit neurológico.
Sin  embargo el 50% de los pacientes con trombo-
sis de senos venosos pueden manifestar síntomas
neurológico; los cuales pueden ser: compromiso del
estado de conciencia, papiledema, déficit focal, con-
vulsiones, coma  los cuales se presentan general-
mente por aumento de la presión intracraneana.

El diagnóstico se debe basar en una adecuada y
completa historia clínica. Como vemos en nuestro
caso, la paciente no informó del trastorno de la coa-
gulación que padeció durante el embarazo anterior,
a pesar de haber sido valorada por diferentes médi-
cos  en urgencias y posteriormente por los dos ser-
vicios interconsultados. Solamente al encontrar las
lesiones en la ayudas diagnósticas TAC y RNM,
cuando se enfatiza en preguntar por este aspecto,

nos revela un factor de riesgo adicional muy im-
portante para su enfermedad actual que inclusive
hasta el momento no se ha documentado una etio-
logía especifica. Las características de la cefalea
que inicia en el posparto, tampoco fueron claras,
pues el hecho de que la cefalea mejorara o empeo-
ra con cambios de posición, así como la ausencia
de  síntomas o signos que sugirieran compromiso
neurológico y el antecedente  de una punción para
analgesia peridural registrada en la historia clíni-
ca sin complicaciones, fueron aspectos que hacían
parte del dilema diagnóstico en este caso.  Anali-
zando el comportamiento de la cefalea, ésta se fue
incrementando en intensidad hasta el día 20, cuan-
do hace que la paciente consulte al servicio de ur-
gencias, y como ya se revisó en la literatura, es
hacia la segunda semana en el puerperio cuando
se presenta  la trombosis de senos venosos más
frecuentemente, y es cuando iniciarían los sínto-
mas5, mientras que en la cefalea posterior a pun-
ción  de la duramadre, hasta un 72 % de los pa-
cientes han presentado remisión de la
sintomatología hacia la primera semana de inicio
de los síntomas 6.

Dentro de las ayudas diagnósticas, las imáge-
nes de TAC  son especialmente útiles al inicio para
la  búsqueda de lesiones cerebrales, a pesar de que
ésta puede ser normal en algunos pacientes. La
RNM es más sensitiva y aumenta mucho más con
la venografía, ya sea por senos venosos con signos
anormales o alteración en el flujo, sugieren la pre-
sencia de trombosis de éstos 1.

La conducta terapéutica tomada inicialmente
con la heparina no fraccionada aún no tiene un
soporte fuerte basado en la evidencia.  Los estu-
dios que han utilizado placebo con heparina frac-
cionada y no fraccionada no han sido estadística-
mente significativos, inclusive cuando se compa-
ran con placebo. Sin embargo, a pesar del riesgo de
las complicaciones hemorrágicas secundarias  a
la anticoagulación farmacológica, que es mayor en
los casos de trombosis de miembros inferiores
cuando se usa  heparina no fraccionada 7, no hay
reportes de  incremento o presencia de nuevos san-
grados posterior al tratamiento con los dos tipos de
heparina.  Por estos  motivos,  los neurólogos conti-
núan utilizando este manejo médico. Así mismo,
el requerimiento de anticoagulación con warfarina
se recomienda mínimo por 6 meses posterior a un
evento de trombosis de senos venosos. Algunos pa-
cientes pueden llegar a requerir terapia más pro-
longada, si se encuentra con algunos factores
protrombóticos que así lo ameriten.
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Las medidas de soporte se deben considerar
específicamente para cada caso de manera indivi-
dual, incluyendo soporte inotrópico, ventilatorio,
manejo de hipertensión intracraneana inclusive
manejo quirúrgico, que en el caso nuestro no fue
requerido.

En resumen, esta entidad se debe tener en
cuenta como uno de los probables diagnósticos en
las pacientes que se encuentren  en el puerperio.
Debe analizarse muy detenidamente la historia clí-
nica, describir muy bien las características del do-

lor, realizar  detallado examen físico y neurológico,
apoyarse ante cualquier sospecha con las ayudas
diagnosticas disponibles y no diferir el manejo.
Vemos a menudo que un paciente que consulta a
urgencias por cefalea y tiene el antecedente de una
punción lumbar, es rotulado con un diagnóstico, tal
vez el más fácil, y olvidamos que  los diagnósticos
diferenciales  deber ser también valorados y estu-
diados, para así confirmar o descartar  su presen-
cia. Si no conozco una patología, mucho menos pue-
do sospechar que mi paciente la padece.
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