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Resumen

De entre algunas enfermedades descritas en la literatura, el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda es una de las

causas de insuficiencia cardiaca e isquemia miocardica en los primeros meses de vida. En el presente informe, presentamos el

caso de un nino que a los siete meses, cuando en franca insuficiencia cardiaca, se someti6 a un ecocardiograma que evidencié

tronco de la arteria coronaria izquierda con origen en la arteria pulmonar y flujo inverso en esta arteria al mapeo de flujo en

colores. Sometido a la cirugia correctiva con éxito, fue acompanada por ocho afos, evolucionando con fibrosis del misculo

papilar y consecuente insuficiencia mitral moderada.

Palabras Clave: Cardiopatias Congénitas; Insuficiencia Cardiaca; Isquemia Miocardica; Anomalias de los Vasos Coronarios;

Arteria Pulmonar/anormalidades; Ecocardiografia/diagnéstico.

Introduccion

La anomalia de la coronaria izquierda es de origen
congénita rara, por lo general diagnosticada en el primer
mes de vida, pues el nino evoluciona con sintomas de
insuficiencia cardiaca y alteraciones electrocardiogréaficas
y ecocardiogréficas de isquemia miocardica’. Ya en la
presencia de una red colateral extensa, los pacientes
pueden llegar a la fase adulta. Hay casos relatados de
adultos poco sintomaticos?.

Una vez detectada, la cirugia de revascularizaciéon
miocardica debe recomendarse en razén de la elevada
incidencia de muerte sdbita, cardiomiopatia, isquemia y
arritmias asociada a esa anomalfa.

Presentamos un caso en que el diagnéstico se produjo
tardiamente a los siete meses con el nifo en franca
insuficiencia cardfaca, corregido quirtrgicamente mediante
la técnica de Takeuchi y con posterior acompanamiento
evolutivo de ocho anos.
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LGZ, sexo femenino, siete meses de edad, con cuadro clinico
de ICC vy sin diagnéstico previo de cualquier enfermedad.
Al ecocardiograma se observaron dilatacion y disfuncién
sistolica importantes del ventriculo izquierdo y dilatacién leve
de la auricula izquierda con incompetencia mitral moderada.
Se ha observado la arteria coronaria derecha con origen
normal en el seno de Valsalva coronaria derecha y el tronco
de la coronaria izquierda con origen en la arteria pulmonar
(Figura 1-A). Se ha observado en el mapeo de flujo en colores,
el flujo inverso en la arteria coronaria izquierda (Figura 1-B).

Después del diagnéstico, el nifio se sometié a la
correccion quirdrgica mediante la técnica de Takeuchi, que
consiste en la creacién de una ventana aortopulmonar que
conecta el ostium de la arteria coronaria izquierda a la aorta®.
El nifio present6 una mejora progresiva de los sintomas y
de los cambios ecocardiogréficos. Unos seis meses después
de la cirugia la funcién ventricular estaba practicamente
normalizada y la valvula mitral presentaba apenas un
ligero escape. Se pudo observar discreto gradiente en el
interior del tronco pulmonar de 29,5 mmHg al Doppler
(Figura 2B). A lo largo de su evolucién la funcién ventricular
se mantuvo conservada, pero la regurgitacién mitral se hizo
mas pronunciada.
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Figura 1 - (A) Arteria coronaria izquierda (y sus ramas) con origen en la arteria pulmonar (Pelicula 1). (B) Mapeo de flujo color que evidencia el flujo inverso en la coronaria izquierda. (C)

Corte paraesternal longitudinal que muestra dilatacion importante del ventriculo izquierdo (y disfuncion sistolica importante en la Pelicula 2). (D) Doppler pulsétil del flujo inverso de la arteria

coronaria izquierda. Al: auricula izquierda; Ao: aorta; Cx: arteria circunfleja; DA: arteria descendente anterior; AP: arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Tras ocho anos de evolucion, el nino se encuentra en la
clase funcional | de la NYHA y con funcién sist6lica normal e
insuficiencia mitral leve a moderada (Figura 2-D).

En el dltimo estudio ecocardiogréfico, el musculo papilar
posteromedial presentd refringencia aumentada sugiriendo
fibrosis (Figura 2-C) y el estudio de la funcién sistélica con la
técnica del speckle tracking para la evaluacién de la deformidad
bidimensional) demostré  deformidad

miocdrdica  (strain

disminuida en la regién media de la pared inferior (Figura 3-B).

Discusion

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda fue
descrito por primera vez en 1886 por Brooks*. En 1933 fue,
entonces denominada Bland-White-Garland Syndrome, por
Bland et al.>. En este sindrome clinico, la coronaria izquierda
por lo general nace en la pared lateral o posterior del tronco
de la arteria pulmonar. Tras el nacimiento del nifo, hay un

aumento de la resistencia vascular pulmonar y de la presion de
la arteria pulmonar, lo que provoca un flujo desaturado de la
arteria pulmonar para la coronaria izquierda. En algunos casos
aparece una red de colaterales de la coronaria derecha a la
izquierda, invirtiendo asf el flujo gradualmente. Si ese sistema de
colaterales se desarrolla satisfactoriamente, se puede visibilizar
al ecocardiograma shunt izquierda-derecha dentro de la arteria
pulmonar, en el que resulta en un fenémeno de robo de flujo de
las arterias coronarias e isquemia miocdrdica tardfa.

Hay varios signos indirectos que se pueden observar
al ecocardiograma con la evolucién de la enfermedad.
De entre ellos, la miocardiopatfa dilatada y la dilatacién del
origen de la arteria coronaria derecha. Al Doppler color se
puede observar un flujo diastélico turbulento en el sitio de
la conexién entre las dos arterias. Alin en el mapeo de flujo
color se puede visibilizar un flujo retrégrado en la arteria
coronaria izquierda (Figura 1-B).
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Figura 2 - Postoperatorio tardio. (A) Flujo turbulento en la arteria pulmonar mediante la cirugia de Takeuchi. (B) Doppler continuo mostrando gradiente sistélico maximo pulmonar de
29,5 mmHg. (C) Corte apical de cuatro camaras evidenciando musculo papilar posteromedial bastante refringente. (D) Mismo corte mostrando reflujo mitral al mapeo de flujo color.
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Figura 3 - (A) Mapa do strain rate al modo M (sup-izg), modo bidimensional (inf-izq) y curvas de strain y strain rate (der). (B) Curvas de strain mostrando, en destaque, la deformidad

disminuida (13,85%) en el segmento medio de la pared inferior (curva violeta).
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Tras realizar el diagndstico, el tratamiento se debe llevar a
cabo lo mas temprano posible y las opciones son: reimplante
directo de la arteria coronaria izquierda, uso de anastomosis y
la creacion de tineles intrapulmonares (técnica de Takeuchi).

Actualmente la cirugia de Takeuchiy la reimplantacién directa
de la ACE se han convertido en rutinas, son procedimientos con
baja mortalidad y con excelente resultado a largo plazo, como
en el caso de este reporte presentado que, pese al diagndstico
tardio, el nino tuvo una evolucién clinica satisfactoria, sin
variaciones, apenas con discreto gradiente en el interior del
tronco pulmonar observado a menudo en estos casos®®.

El paciente presenté una evolucién favorable de la
funcién ventricular global; sin embargo, con la sospecha
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