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RESUMEN

El origen andmalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar
es una alteracidn coronaria congénita relativamente frecuente. Aunque con alta
mortalidad en el primer afio de vida, se puede llegar a la adultez. Se presenta el caso
de una mujer de 28 afios con esta enfermedad y su diagndstico angiografico.
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Angiographic diagnosis of ALCAPA syndrome in an adult

ABSTRACT

The anomalous origin of the left coronary artery from the main pulmonary artery is a
relatively common congenital heart disease. In spite of its high mortality in the first
year of life, those patients affected by this condition may reach adulthood. The case
of a 28-year-old woman with this disease, and its angiographic diagnosis, is reported.
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INTRODUCCION

Las anomalias de las arterias coronarias constituyen alrededor del 2,2 % de las
cardiopatias congénitas, una de ellas es el origen anémalo de la arteria co-
ronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar (ALCAPA, por sus siglas en
inglés: anomalous origin of left coronary artery from pulmonary artery), des-
crita inicialmente por Brooks en 1885, y su cuadro clinico por Bland, White y
Garland, en 1933% Debido a ello también se le conoce como sindrome de
Bland-White-Garland. Wesselhoeft et al.® describieron en 1968 dos formas de
presentaciéon de ALCAPA: la infantil (la mas frecuente, 82 %) y la del adulto
(18 %). Esta enfermedad debe diagnosticarse de manera oportuna y precoz,
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existen elementos ecocardiograficos que ayudan en su
evaluacidn incruenta; sin embargo, el diagndstico an-
giografico es confirmatorio.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de una mujer de 28 afios con ante-
cedentes de salud que acude en busca de atencién
médica por disnea de esfuerzo progresiva con clase
funcional II-lll de la NYHA (New York Heart Associa-
tion). Después de los complementarios de rutina,
incluido el electrocardiograma, se le realizd un ecocar-
diograma que informé: ventriculo izquierdo (VI) dila-
tado con disfuncion moderada e hipocinesia en pared
anterior, anteroseptal y anterolateral basal; el Doppler
color en la arteria pulmonar mostraba flujo reverso.

Se le realizé coronariografia donde se encontré una
arteria coronaria derecha (CD) ectasica, de mas de 5
mm de didmetro, con cierta tortuosidad y sin lesiones
(Figura 1), de la que nacen la arteria interventricular
posterior y las pdstero-laterales (dominancia derecha).
De esta arteria se desarrollé una red de circulaciéon
colateral tipo 3, segin la clasificacién de Rentrop®,
hacia la coronaria izquierda (Figura 2); a través de la
cual se observé el trayecto de las arterias descen-
dente anterior, circunfleja, el tronco coronario izquier-
do y el drenaje de contrate en la arteria pulmonar. En
la Figura 3, se evidencia la ausencia de ostium coro-

nario izquierdo en la aorta ascendente. La anatomia
radioldgica recuerda que la arteria pulmonar principal
se encuentra por debajo del arco adrtico. Con estos
elementos se hizo el diagndstico de Sindrome de
ALCAPA.

La paciente recibié tratamiento quirdrgico y perma-
nece estable después de un afio.

Figura 1. Angiograma de coronaria derecha (CD).

Figura 2. A. Coronaria izquierda que recibe contraste desde la derecha. B. Se observan claramente la DA, la Cx
y el TCI que se origina en la arteria pulmonar. AP, arteria pulmonar; CD, coronaria derecha, Cx, circunfleja; DA,
descendente anterior, TCI, tronco coronario izquierdo.
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Figura 3. Aortografia de aorta ascendente donde se eviden-
cia la ausencia del ostium coronario izquierdo a ese nivel.

COMENTARIO

Los informes de incidencia de esta enfermedad varian
desde 1:30.000 a 1:300.000 recién nacidos®, lo que
representa entre 0,25 — 0,5 % de todas las anomalias
congénitas cardiacas. La gran mayoria muere antes del
primer afio de vida y su incidencia real es desconocida.

Durante la vida intrauterina, las resistencias arte-
riolares pulmonares elevadas mantienen una presion
pulmonar suficiente para perfundir el VI a través de la
arteria coronaria izquierda, con sangre oxigenada pro-
cedente de la placenta, lo que permite el nacimiento
del feto. Con el aumento marcado del trabajo del VI
después del nacimiento, disminuyen las presiones pul-
monares y cuando su presion diastdlica cae por debajo
de la presién diastdlica del VI, se invierte el flujo de la
coronaria izquierda a la arteria pulmonar, lo que
provoca isquemia que puede evolucionar a la angina,
el infarto y dilataciéon de la regidn irrigada por esta
arteria.

En esta paciente se desarrollé una amplia circula-
cion colateral hacia la zona isquémica desde la coro-
naria derecha, lo que permitié la evolucion a edades
mayores, a pesar del origen del tronco coronario
izquierdo de la arteria pulmonar.

La incidencia de la forma adulta es cercana al 20 %
en varias series®, creemos que se debe a la presen-
tacion tardia del paciente, lo cual hace que no se
sospeche el diagndstico o se confunda con otras en-

fermedades, como la miocardiopatia dilatada y la insu-
ficiencia mitral congénita’. Aunque no ocurre en este
caso, el sindrome de ALCAPA se puede asociar a otras
alteraciones como: ductus arterioso permeable, comu-
nicacién interventricular, tetralogia de Fallot y coarta-
cion de la aorta. A veces, por medio de éstas se llega al
diagndstico, aunque los pacientes pueden debutar con
muerte subita, con una incidencia cercana al 80 %, a
los 35 afios.

Aunque actualmente la ecocardiografia tiene un
papel importante en el diagndstico, se considera que
la angiografia, unida a la tomografia axial computari-
zada y la resonancia magnética, continda teniendo un
gran peso en la evaluacion de estos pacientes.

El sindrome de ALCAPA es una enfermedad poco
frecuente, menos aun en la variante adulta. Es una
causa conocida de disfuncidn sistélica del VI, por lo
que el diagndstico oportuno es un elemento esencial
en su prondstico.
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