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Resumen

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda desde la arteria pulmonar o, por su sigla en inglés, sindrome de ALCAPA
(Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery), también conocido como sindrome Bland-White-Gar-
land es una rara cardiopatia congénita; sin embargo, es una de las causas mds comunes de falla cardiaca, isquemia e in-
farto de miocardio en nifios, que, en ausencia de tratamiento, alcanza una tasa de mortalidad del 35 al 85 % en el primer
afo de vida. Hay dos tipos de sindrome de ALCAPA, aquel que se presenta en infantes y el que ocurre en adultos. El se-
gundo tipo es raro y puede manifestarse como infarto de miocardio, disfuncion ventricular izquierda e insuficiencia mitral, o
isquemia silente que podria llevar a muerte subita. Se presenta el caso de una paciente de 30 afios, con cardiopatia dilata-
da y disfuncion ventricular severa, secundaria a sindrome de ALCAPA, y el caso de un paciente de 61 afios con cuadro de
dolor tordcico en quien se documenté el mismo sindrome.
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Abstract

The anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery or its acronym ALCAPA syndrome (Anomalous
Origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery), also known as Blande-Whitee-Garland syndrome, is a rare
congenital heart disease. However, one of the most common causes of heart failure, ischemia and myocardial infarction in
children, which in the absence of treatment, reaches a mortality rate of 35 to 85% in the first year of life. There are two types
of ALCAPA syndrome, that occurs in infants and adults. The presentation of the second type is rare and can manifest as
myocardial infarction, left ventricular dysfunction and mitral insufficiency, or silent ischemia that could lead to sudden death.
We present the case of a 30-year-old patient with dilated cardiomyopathy and severe ventricular dysfunction, secon-
dary to the ALCAPA syndrome, another case of a 61-year-old patient with chest pain where the mentioned syndrome was
documented.
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Caso 1

Mujer de 30 afios, con cuadro de dos afnos de evolu-
cidn, consistente en deterioro de la clase funcional hasta
[I/IV de acuerdo con la clasificacién de la NYHA; edema
en miembros inferiores, disnea paroxistica nocturna y
ortopnea, quien habia consultado en multiples ocasiones
y habia sido hospitalizada varias veces por dicha sinto-
matologia, por lo cual era conocida en la institucién don-
de consulté por primera vez por cuadro de dos meses
consistente en agudizacion de los sintomas y deterioro
de clase funcional hasta IV/IV de la NYHA. Ingresé a la
unidad de cuidados intensivos por falla cardiaca, con
perfil congestivo y de hipoperfusion, requerimiento de
soporte inotrdpico e inicio de terapia de reemplazo renal
con hemodidlisis por sindrome cardiorrenal asociado.

Como antecedentes se diagnostico sindrome de
ALCAPA ocho meses antes de su ingreso e insuficien-
cia renal crénica estadio 5 (glomeruloesclerosis focal
y segmentaria por resultado de biopsia del 16 de marzo
de 2015), cardiopatia isquémica en fase dilatada con
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) del
10 %, portadora de cardiodesfibrilador (CDI) como pre-
vencion primaria de muerte subita desde abril de 2015,
y en manejo con antagonistas de los receptores de
angiotensina I, betabloqueador cardioselectivo, anta-
gonistas de aldosterona y diurético de ASA.

Luego de compensar su estado clinico fue llevada a
estudios de extensién para evaluar su condicion car-
diovascular. Se realizé nuevo ecocardiograma transto-
racico que informo cardiopatia dilatada con hipoquinesia
severa y compromiso severo de la funcién ventricular,
fraccion de eyeccion del 10 %, disfuncion diastdlica de
tipo restrictivo, dilatacién auricular izquierda severa,
dilatacion ventricular derecha severa con disfuncion
sistélica moderada a severa, insuficiencia tricuspide
moderada, PSAP 55 mm Hg, dilatacion severa de la
arteria pulmonar, insuficiencia pulmonar moderada,
electrodo con CDI en cavidades derechas.

Se realizé arteriografia coronaria izquierda, la cual
mostré nacimiento andémalo de la arteria pulmonar en
el segmento proximal. Al realizar inyeccion en la arteria
coronaria derecha se aprecidé abundante circulacion
colateral que llen6 todo el &rbol coronario izquierdo,
incluyendo el tronco, y se evidencid el nacimiento ano-
malo anotado, sin lesiones en su luz. Coronaria dere-
cha dominante, dilatada, con nacimiento normal, sin
lesiones obstructivas. Cateterismo derecho: auricula
derecha 25 mm Hg; ventriculo derecho 70/20 mm Hg;
arteria pulmonar 71/20(39) mm Hg y capilar pulmonar
30 mm Hg. Se complementaron imagenes de

Figura 1. A: reconstruccion sagital oblicua de Angiotac
gatillado que demuestra origen andémalo de la arteria
coronaria izquierda desde el tronco principal de la arteria
pulmonar (flecha roja). B: reconstruccion coronal de Angiotac
demostrando origen anomalo desde la pared inferior del
tronco principal de la arteria pulmonar (flecha roja). C: corte
axial de angiotac gatillado demostrando origen anormal de
la arteria coronaria principal izquierda y aumento del
diametro del tronco principal de la arteria pulmonar. D:
reconstruccién sagital MIP demostrando origen anémalo de
arteria coronaria principal (flecha roja) desde la pared
inferior del tronco principal de la arteria pulmonar.

angiografia con angio-TAC de aorta tordcica y de arte-
rias coronarias para evaluar la posibilidad de tratamien-
to quirdrgico, la cual mostré sindrome de ALCAPA
(Fig. 1), con origen de la arteria coronaria izquierda
desde el margen inferior del tercio medio del tronco
principal de la arteria pulmonar; cardiomegalia global;
derrame pericardico y fracciéon de eyeccién del ventri-
culo izquierdo del 24.1 %. Se evalud viabilidad para
evaluar beneficio de una intervencion quirdrgica a tra-
vés de perfusidon miocardica con estrés farmacoldgico,
la cual reportd necrosis en territorio de la arteria des-
cendente anterior, en extension aproximada del 25 %
de la masa miocardica, sin dilatacion transitoria.

Con estos hallazgos se considerd que no se benefi-
ciaba de la intervencion quirdrgica de la anomalia co-
ronaria, asi que su tratamiento se encamind a optimizar
el manejo farmacoldgico y a evaluar la posibilidad de
un trasplante dual corazdn-rifidn.

Caso 2

Paciente de 61 afos, con cuadro de dolor torécico
irradiado a cuello y maxilar, aproximadamente de 5 afios
de evolucidn, de caracter progresivo, con antecedentes
de diabetes mellitus tipo 2, hipertension arterial, dislipi-
demia e hipotiroidismo en tratamiento con losartén, &cido
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Figura 2. A: reconstruccion multiplanar coronal de Angiotac gatillado que muestra origen anémalo de la arteria
coronaria principal izquierda a partir del tronco principal de la arteria pulmonar (flecha roja). B: corte axial de Angiotac
que muestra origen anémalo de la arteria coronaria principal izquierda a partir de la arteria pulmonar principal (flecha
roja). C: reconstruccion volumétrica que demuestra arteria coronaria tortuosa y ectasia con origen en el tronco principal

de la arteria pulmonar (flecha blanca).

acetil-salicilico, atorvastatina y levotiroxina. Se realizaron
estudios con perfusiéon miocardica, los cuales mostraron
fraccion de eyeccion del 41 %, VFD 170 y VFS 100,
positiva para isquemia anterior con extension del 6 %. El
ecocardiograma mostrd cardiopatia dilatada, compromi-
so moderado de la funcidn sistdlica del ventriculo izquier-
do del 40 %, disfuncién diastdlica tipo |, esclerosis
valvular mitral y adrtica con insuficiencia mitral leve, y
crecimiento auricular izquierdo. Se llevd a arteriografia
coronaria en la que se evidencié nacimiento anémalo del
tronco coronario izquierdo el cual emergia de la arteria
pulmonar; ademas, arteria coronaria derecha severa-
mente dilatada, con abundante llenado a la arteria coro-
naria izquierda, dilatacion moderada del ventriculo
izquierdo e hipertensién pulmonar. Posteriormente, se
hizo angio-TAC de aorta toracica y de arterias coronarias
(Fig. 2), en la que se confirmé anomalia de origen de la
arteria coronaria izquierda, sindrome de ALCAPA (arteria
coronaria izquierda: origen desde el tronco principal de
la arteria pulmonar con un tronco comun de aproxima-
damente 5 mm de longitud con didametro de 6.5 mm),
circulacion coronaria derecha dominante, importante tor-
tuosidad, ectasia de la arteria coronaria derecha y frac-
cion de eyeccion del ventriculo izquierdo del 58.3 %). Se
documentd fibrilacion auricular paroxistica, por lo cual fue
evaluado por cirugia cardiovascular, quienes realizaron
injertos aorto-coronarios N2 de safena a la arteria des-
cendente anterior y de safena a la obtusa marginal en
“T”, ademas de aislamiento de venas pulmonares mas
ligadura de la auricula izquierda con atriclip off pump. El
paciente tuvo una evolucion adecuada posterior a la in-
tervencion. Se hizo seguimiento en controles por

Cardiologia hasta completar un afio posterior a la inter-
vencion, cuya evolucién fue satisfactoria y resulté asin-
tomatico desde el punto de vista cardiovascular.

Discusion

El sindrome de ALCAPA, llamado asi por sus siglas
en inglés (Anomalous origin of the Left Coronary Artery
from the Pulmonary Artery), es una rara cardiopatia
congénita de la cual se entenderan dos tipos: el que
se presenta en la infancia y el de la edad adulta’.

En la infancia es una de las causas mas comunes
de falla cardiaca, isquemia e infarto de miocardio®. Su
incidencia es de 1 por 300.000 nacidos vivos. La mor-
talidad en pacientes no tratados es del 35 al 85 % en
el primer ano de vida®.

Ocasionalmente, los pacientes pueden sobrevivir
hasta la edad adulta, cuando no han recibido tratamien-
to en la infancia; puede manifestarse como infarto de
miocardio, disfuncién ventricular izquierda e insuficien-
cia mitral o isquemia silente que podria llevar a muerte
subita?.

Durante la etapa fetal y neonatal temprana, la ano-
malia es bien tolerada debido a que la presién pulmo-
nar es igual a la sistémica. Posteriormente, en la
adaptacion de la vida intrauterina a la extrauterina, la
presion arterial pulmonar disminuye, al igual que el flujo
en la arteria coronaria izquierda (ACI), por lo que se
presenta isquemia e infarto de miocardio. En el mo-
mento de la disminucion del flujo de la ACI se desarro-
lla circulacion colateral de la arteria coronaria derecha
a la izquierda. Cuando esta bien establecida se desa-
rrolla el sindrome de ALCAPA del tipo de la edad
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adulta®; sin embargo, el aporte al ventriculo izquierdo
es insuficiente, en especial en la regiéon subendocardi-
ca, por lo que se produce isquemia crénica con disfun-
cién ventricular, pudiendo estar inicialmente
asintomatico?.

En el abordaje diagndstico se han utilizado diferentes
técnicas para su deteccidn, algunas invasivas, como la
arteriografia coronaria®, y otras no invasivas, como la
TAC de arterias coronarias®®, considerada esta ultima
como de primera linea para el diagndstico y seguimien-
to, ya que muestra de manera adecuada la anomalia
y tiene el beneficio de aportar informacién adicional en
caso de requerirse manejo quirdrgico®. Como parte de
los estudios de extension se han utilizado la RMN de
corazdn? y la perfusion miocardica® para determinar la
viabilidad miocérdica y asi determinar si los pacientes
pueden beneficiarse del tratamiento quirdrgico.

Los hallazgos imagenoldgicos primarios consisten en
la visualizacion directa de la ACI saliendo de la cara
antero-lateral izquierda de la arteria pulmonar; posterior-
mente, sigue el curso hacia el surco interventricular y se
ramifica, formando las arterias descendente anterior y
circunfleja; esta es la distribucion usual. También puede
observarse flujo retrédgrado de la ACI a la arteria pulmo-
nar en las imagenes de RMN de corazon, y jet de re-
gurgitacion por medio de SSFP cine (secuencia eco de
gradiente en modo cine)?. Como hallazgos imagenolégi-
cos secundarios figuran: dilatacion y tortuosidad de las
arterias coronarias derecha e izquierda, evidencia de
ramas colaterales dilatadas provenientes de la ACD (ar-
teria coronaria derecha) a la ACI, hipertrofia, dilatacion
y alteraciones de la contractilidad ventricular izquierda,
degeneracion mixomatosa y disfuncion isquémica de los
musculos papilares y adyacentes, la cual ocasiona insu-
ficiencia y prolapso de la valvula mitral.

El realce tardio en RMN por isquemia subendocardica
cronica, hallazgo importante en pacientes asintomaticos
o con diagndstico incidental de la enfermedad, es un
factor predictor de arritmias malignas, y en el seguimien-
to, si se observa empeoramiento de esta condicién, debe
evaluarse la posibilidad de tratamiento quirtrgico®.

La correccion quirdrgica es considerada el tratamiento
estandar, a menos que exista alguna contraindicacion®.
El método de eleccion es el reparo quirdrgico del

defecto realizando redireccionamiento con parche o
traslocacion de la arteria coronaria izquierda anastomo-
sandola en la aorta, con muy buenos resultados a largo
plazo®, la cirugia de revascularizacién queda reservada
para casos en que estas técnicas no son posibles y
debe asociarse a ligadura del tronco de la coronaria.
Otras opciones quirdrgicas incluyen trasplante cardiaco
y cierre percutaneo de ACI anémala®®.
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