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Palabras clave RESUMEN

> Sindrome de ALCAPA.

> Arterias coronarias.

> Resonancia magnética
cardiaca.

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda desde la arteria pulmonar (ALCAPA por sus siglas en
inglés) es una anomalfa congénita rara, cuya incidencia es de 1 de cada 300.000 nacidos vivos y representa
el 0,4 % de las anomalias cardiacas congénitas.

Brooks™ realizé el primer reporte en 1885.

Es el resultado de una septacion anormal del cono arterioso o de la persistencia de los brotes pulmonares
junto con la involucién de los brotes adrticos que eventualmente forman las arterias coronarias.
Presentamos un caso en que se utilizd la cardioresonancia como método principal de diagndstico

Keywords ABSTRACT

> ALCPA Syndrome.
> Coronary arteries.
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Anomalous origin of the left coronary artery (LCA left coronary artery) from the pulmonary artery (PA) (ALCAPA),
is a rare congenital anomaly, with an incidence of 1 in 300,000 live births and represents 0.4 % of congenital heart
abnormalities.

Itis the result of an abnormal septation of the cone arteriosus or the persistence of pulmonary buds together with
the involution of the aortic buds that eventually form the coronary arteries.

We present a case in which cardiac magnetic resonance was the main diagnostic method.

Presentacion del caso Con el diagnostico de Insuficiencia cardiaca con FE reducida fue referida a car-
dioresonancia (figuras 1, 2, 5, 6) que muestran un VI con hipertrofia excén-

trica, hipoguinesia leve anterolateral. Funcién sistdlica levemente deprimida.

Paciente de sexo femenino de 24 afios de edad, sin factores de riesgo, ni historia
familiar de enfermedad coronaria o afeccién cardiaca congénita. Presenta dis-
nea de 1 afo de evolucion, atribuida y tratada por asma, y que progresa a CF
lll'en el Ultimo mes.

El electrocardiograma es anormal con ondas T negativas en cara anterolateral.
En el ecocardiograma se encuentra dilatacion del ventriculo izquierdo (VI) con
hipodinamia anterolateral y una fraccién de eyeccion (FE) de 45 % e insuficien-
cia mitral moderada a severa.
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Fraccion de eyeccién: 53 %. Las secuencias de realce tardio demuestran cap-
tacién patolédgica de gadolinio, subendocardica, con compromiso del 25 %
del espesor parietal (con criterios de viabilidad miocardica) anterior y lateral
extensa. El anillo mitral estaba dilatado (40 mm desde el corte de 3 cdmaras) e
insuficiencia mitral moderada-severa. Fue posible observan el origen anémalo
de la coronaria izquierda en el tronco de la arteria pulmonar.

El diagndstico se confirmdé con una tomografia multicorte (figuras 3 y 4) demos-
trandose el origen anémalo tanto en cortes multiplanares como en laimagen 3D.
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Figura 1. Angio Resonancia Magnética: Se observa la coronaria derecha
dilatada, tortuosa, y el origen de la Arteria Coronaria Izquierda desde la
Arteria Pulmonar.
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Figura 2. Angio Resonancia Magnética: Se observa la Coronaria Derecha
dilatada, tortuosa. Y el origen de Coronaria Izquierda de la Arteria Pulmonar.
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Figura 3. Angio Tomografia Coronaria: Coronaria Derecha dilatada, tortuosa.
Origen de Coronaria izquierda en Arteria Pulmonar.

Figura 4. Reconstruccién 3D de Angio Tomografia Coronaria.
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Figura 5. Secuencias Eco-gradiente corte de 4 cdmaras: Dilatacion severa
de auricula izquierda con insuficiencia mitral moderada-severa. 3 camaras:
Dilatacion de la Coronaria Derecha.

Figura 6. Realce tardio eje corto
subendocérdica anterolateral.

nivel basal, medio y apical: Fibrosis

Discusion

En la edad fetal, el origen de la Arteria Coronaria Izquierda desde la Arteria Pul-
monar es bien tolerado, debido a que la presion en la arteria pulmonar es igual
a la sistémica, lo cual genera un gradiente y un flujo anterégrado tanto hacia la
coronaria izquierda como a la derecha. Al nacer cuando desciende la presion
pulmonar, disminuye el flujo hacia la coronaria izquierda e incluso se revierte
"robo coronario”.

El grado de circulacién colateral desarrollado, determinard la extension de la
isquemia miocardica y la existencia de dos tipos de enfermedad:

En el tipo 1 o infantil el comienzo de los sintomas ocurre aproximadamente a
las 8 semanas del nacimiento. El desarrollo de colaterales es escaso o nulo, lo
cual conduce a reduccion del flujo a la coronaria izquierda (Cl) con la consi-
guiente limitacion del flujo miocardico, falla cardiaca congestiva e insuficiencia
mitral isquémica. El 90 % de los pacientes muere en las primeras semanas del
nacimiento.

En el tipo 2 o del adulto a medida que disminuye la presién en la circulacion
pulmonar, el flujo se revierte de la Cl a arteria pulmonar principal. Hay un flujo
sanguineo preferencial hacia la circulacién pulmonar de baja presién, en lugar de
la circulacion hacia el miocardio de alta resistencia (robo coronario). Para sobre-
vivir més alld de la infancia, los pacientes desarrollan circulacion colateral desde
la coronaria derecha hacia la izquierda. Sin embargo, a menudo no es suficiente,
provocando isquemia subendocdrdica crénica. Como resultado la presentacion
clinica del Sindrome de ALCAPA en la edad adulta usualmente es inespecifica in-
cluyendo disnea, dngor, sincope o muerte subita y debe sospecharse en pacien-
tes con evidencias de cardiopatia isquémica, disfuncion ventricular o arritmias.

El ecocardiograma es la piedra angular de sospecha inicial, llamando la aten-
cién la asociacion de disfuncion del VI con una dilatacion marcada de la coro-
naria derecha o flujo anormal en la arteria pulmonar o pudiendo visualizar el
nacimiento anémalo de la arteria pulmonar.
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Los métodos angiograficos invasivos o no invasivos, confirman los hallazgos
ecocardiogréficos y complementan muchos detalles de diagnostico.

La tomograffa es rapida y tiene excelente resolucion espacial, limitada por la
radiacion y el contraste iodado®.

El cateterismo cardiaco con la cinecoronariografia ha sido el Gold estandar por
mucho tiempo, permite un estudio hemodindmico completo y detectar el na-
cimiento coronario y el fenémeno de robo®.

La resonancia magnética en estos casos permite un estudio muy preciso de
la funcion ventricular, estimar la viabilidad y cuantificar la insuficiencia mitral.
Ademés, como se demuestra en este caso permite también detectar el origen
andmalo coronario. La ventana es que no utiliza radiacién ionizante, la desven-
taja es el tiempo prolongado del estudio y tener la menor resolucién espacial y
temporal de todos los métodos angiograficos.

La valoracién y el tratamiento temprano, quirdrgico o percutaneo, suelen aso-
ciarse a buenos resultados.

En nuestro caso el diagndstico se sospecho ante la presencia de una cardiopa-
tia dilatada con signos de fibrosis subendocardica anterolateral en la resonan-
cia magnética cardiaca en paciente joven, por lo que se realizaron secuencias
angiogréficas, identificando arterias coronarias tortuosas y el origen de la coro-
naria izquierda en la pulmonar. El tratamiento por el que se opté fue el cierre
percutaneo y su posterior reevaluacion”®.

Ideas para recordar

El origen anémalo de la arteria coronaria izquierda desde la arteria pulmonar (AL
CAPA), es una anomalia congénita rara, cuya incidencia es de 1 de cada 300.000
nacidos vivos y representa el 04 % de las anomalias cardiacas congénitas.

En adultos causa isquemia silente o infarto de miocardio, insuficiencia mi-
tral, arritmia ventricular o muerte subita debido a la presencia de fibrosis
miocardica.

El diagnostico se establece mediante la visualizacion de la coronaria izquier-
da surgiendo de la arteria pulmonar.

Actualmente la resonancia magnética cardiaca permite evaluar volimenes
y funcién ventricular, presencia de fibrosis miocardica como resultado de la
isquemia crénica y origen de las coronarias.

La evaluacion por resonancia magnética de un probable nacimiento ané-
malo de las arterias coronarias es factible y puede ser muy Util en pacien-
tes jovenes a fin de disminuir la radiacion con técnicas diagndsticas como
la TAC multicorte y el cateterismo cardiaco. En caso de comprobarse una
anomalfa coronaria por resonancia, la evaluacion de la estrategia quirdrgica
justifica la realizacién de un cateterismo cardiaco.
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