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Sindrome de ALCAPA en adulto.
Caso clinico

HECTOR UGALDE P., SEBASTIAN ROZAS A2,
MARIA IGNACIA SANHUEZA F.:, MARIA CECILIA YUBINI L.%,
SEBASTIAN GARCIA B.

Anomalous left coronary artery origin
from the pulmonary artery causing angina.
Report of one case

Anomalies of the origin of coronary arteries are detected in 0.5-1.5% of all
angiographies. Anomalous origin of the left main trunk is the most uncommon
and its origin from pulmonary artery in adults is exceptional, usually because it
is associated with a short survival. We report a 49-year-old female, presenting
with a two months history of angina. The exercise electrocardiogram suggested
ischemia. A coronary angiography was performed, showing the absence of the
left main trunk in the left coronary sinus, a dilated right coronary artery, with
no lesions and extensive collateral circulation to the anterior descending and
circumflex arteries, with inverted flow and the left main trunk draining to the
pulmonary artery. The left ventricle was mildly dilated with middle and apical
anterior hypokinesia. Global systolic function was conserved. A surgical correc-
tion was decided, occluding the left main anomalous origin and performing a
coronary artery bypass grafting from the left internal thoracic artery. The patient
was discharged with no complications. At two years of follow-up she is symptom
free and has a normal physical capacity.
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| nacimiento anémalo de la arteria coro-
Enaria izquierda desde la arteria pulmonar

(ALCAPA) es una alteracién congénita
muy infrecuente, cuya incidencia estimada es de
1 por cada 300.000 nacidos vivos'. Sin tratamien-
to, se describe una sobrevida en el primer afio de
vida de 10 a 15%. Lo anterior, debido a la severa
isquemia miocardica que produce®. Esto hace
extremadamente raro su hallazgo en adultos. Se
han reportado s6lo 151 casos hasta el afio 2011,
segun una revision del tema por Yau et al, lo que
ha dificultado el estudio de esta condicién en
adultos®. En nuestro pais, no hay casos descritos en
pacientes adultos, lo que motiva esta presentacion.

Caso clinico

Mujer de 49 afios de edad, con antecedentes
de tabaquismo activo, obesidad y dislipidemia
en tratamiento. Consulté por un cuadro de dos
meses de evolucién de dolor retroesternal opresivo
irradiado a mandibula y epigastrio, de inicio en
ejercicio de baja intensidad. El estaba asociado
a sintomas neurovegetativos que cedian con el
reposo. El examen fisico era normal.

Se solicitaron exdmenes generales (hemo-
grama, perfil bioquimico, perfil lipidico, TSH),
todos normales. Electrocardiograma también
normal y radiografia de tdrax anteroposterior que
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Figura 1. Ausencia TCl en seno coronariano izquierdo
(—).

evidenciaba una silueta cardiaca discretamente
aumentada de tamafio a expensas del ventriculo
izquierdo. Luego de estos resultados se continué
el estudio con un ecocardiograma transtordcico
que mostré un ventriculo izquierdo levemente
hipertréfico con funcién global conservada,
fraccién de eyeccion de 54,3%. Se practicé test
de esfuerzo, que fue detenido a los 5 minutos por
dolor e infradesnivel significativo del segmento
ST con frecuencia submdxima.

Dado los hallazgos, se solicité estudio angio-
gréfico coronario, el cual evidencid: ausencia del
tronco coronario izquierdo (TCI) en el seno co-
ronariano izquierdo (Figura 1) y una gran arteria
coronaria derecha (ACD) hiperdominante, sin
lesiones en su trayecto (Figura 2), que nutria y lle-
naba por completo la arteria coronaria izquierda
(ACI) en forma retrégrada mediante un amplio
sistema de circulacién colateral, observidndose
ademds que el origen de la ACI (TCI) drenaba a
nivel del tronco de la arteria pulmonar (AP) (Figu-
ra 3). Lo anterior concordante con el diagndstico
de sindrome de ALCAPA.

Con el diagnéstico de ALCAPA confirmado,
la paciente fue sometida a cirugia de revascula-
rizacién miocdrdica con implante de un bypass
desde la arteria mamaria interna izquierda hacia
la porcién proximal de la arteria descendente an-
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Figura 2. Arteria coronaria derecha de importante desarrollo
(=) con circulacién colateral a ACl («—).

Figura 3. Llene completo de ACI (—) hasta el TCI ([]) que
drena en arteria pulmonar (<—>).

terior y oclusién del ostiurm de ACI en el tronco de
la AP. Después de 5 dias de 6ptima recuperacion,
fue dada de alta. A los 21 dias post cirugia la pa-
ciente refirié6 mejoria en su capacidad funcional
y ausencia de angor o disnea. A los 2 afios de la
cirugia la paciente permanecia asintomética. A los
5 aflos permanecia sin nuevas hospitalizaciones.
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Discusiéon

Angelini, para diferenciar una variante anat6-
mica de una arteria coronaria de una anomalia,
define una anomalia coronaria como la presencia
de cualquier alteracién coronaria que ocurra en
menos del 1% de la poblacién®. Este es el caso del
sindrome de ALCAPA. Esta es una anomalia del
origen del ostium de la ACI cuya incidencia se
aproxima a 1/300.00 nacidos vivos y representa
entre 0,26 y 0,46% de las cardiopatias congénitas'”.
En adultos tiene una incidencia no definida a nivel
poblacional, en estudios angiograficos se describe
una incidencia de 0,008%?¢ (datos mostrados en el
mayor registro angiografico publicado hasta aho-
ra, con mds de 120.000 pacientes). En Chile, hay un
solo estudio publicado en referencia a anomalias
coronarias, con 10.000 casos y no describe ningtin
caso de ALCAPA’, similar a lo descrito en Espana,
en 13.500 pacientes, sin ningtn caso®.

La gran mayoria de las anomalias coronarias no
tienen significancia clinica. Sin embargo, en este
sindrome el prondstico sin cirugia es desalentador,
pues entre 85y 90% de los pacientes muere dentro
del primer afo de vida®. Esta presentacidn clinica
catastréfica se denomina forma infantil o sindro-
me de Bland-White-Garland, determinado por
la intensa isquemia miocardica que se produce al
disminuir la perfusién coronaria izquierda desde
AP, debido a la baja de presién y oxigenacién
de la AP que ocurre fisiolégicamente durante
la infancia temprana, o cese del patrén fetal. La
forma adulta solo es posible en aquellos casos en
que hay un gran desarrollo de colaterales desde
el sistema coronario derecho hacia el izquierdo,
estableciéndose un flujo retrégrado desde la ACI
hacia la AP’. No obstante, el ndmero y calibre
excesivo de colaterales producen un abundante
cortocircuito arteriovenoso desde la ACD hacia
la AP, dando origen a un sindrome de robo co-
ronario, pudiendo asi producir sintomatologia
en el adulto®.

En una revisiéon por Yau et al de 151 casos
adultos, se describe la presentacién clinica y los
hallazgos de laboratorio en estos pacientes’. Existe
una predominancia de sexo femenino del orden
de 2:1. La mayoria (68%) presentaba sintomas
subagudos, tales como angina de pecho, palpi-
taciones o fatiga. El 18% presenta condiciones
amenazantes para la vida: arritmias ventriculares,
sincope o muerte stbita, cuya edad promedio de
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aparicién es de 33 £ 14 afos. El resto era asin-
tomatico. Nuestra paciente presentd angina de
esfuerzo como sintoma inicial. Al examen fisico
es frecuente el hallazgo de un soplo sistélico de
regurgitaciéon mitral atribuido a la disfuncién de
musculos papilares producto de la isquemia. Otro
soplo, menos frecuente, corresponde a un soplo
continuo similar al ductus persistente, causado
por el exceso de circulacion colateral. En 96% de
los electrocardiogramas (ECG) existen evidencias
de isquemia o infarto previo anterolateral, ex-
cepcionalmente el ECG es normal, como ocurrié
en nuestro caso. El 46% de los ecocardiogramas
Doppler son sugerentes del diagndstico al mostrar
el flujo de las colaterales, la ACD sobredesarrollada
o el flujo retrégrado de la ACI. El test de esfuerzo
y el cintigrama miocardico detectan isquemia
en 85y 87% de los exdmenes, respectivamente.
En el caso descrito el ecocardiograma no mostré
alteraciones significativas y el test de esfuerzo fue
claramente sugerente de isquemia.

El patrén de oro para el diagnéstico de AL-
CAPA es la coronariografia. Se requiere de tres
criterios para su certeza: llene retrégrado dela ACI,
el nacimiento de ésta desde el tronco de la AP y
la ausencia de origen adrtico de la ACI'. Los tres
criterios los cumplié nuestra paciente (ver fotos).
Como alternativa, el diagnéstico puede certificarse
mediante la visualizacién directa del origen de la
ACI desde la AP mediante otras técnicas de imagen
como la tomografia computarizada o la resonancia
nuclear magnética. Esta dltima ha adquirido venta-
ja, ya que permite conocer la existencia de isquemia
subendocdrdica crénica, evaluar la funcién mitral
y visualizar otros defectos congénitos asociados'?.

El tratamiento definitivo de esta anomalia es
la cirugfa. Las primeras alternativas quirdrgicas
datan de 1959 y consistian en la creacién de un
sistema coronario tinico que dependiera solamen-
te de la ACD, con el objetivo de revertir el flujo
retrogrado de la ACl y asi evitar el fenémeno de
robo coronario’. Entre estas técnicas de ha descrito
el ligamiento del origen de la ACI, e incluso existen
casos de cierre percutdneo. Esta propuesta fue
posteriormente abandonada por su asociacién
con alta mortalidad precoz y a largo plazo y a la
falta de mejoria de la funcién ventricular en el
seguimiento'. De estos ensayos se deduce la ne-
cesidad de un sistema de doble riego coronario,
que se asemeje a lo natural, el cual ha demostra-
do mejorar los sintomas, la funcién ventricular
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izquierda, la severidad de la insuficiencia mitral y
la mortalidad'®. La técnica quirdrgica que permite
volver la anatomia a lo ideal es la reimplantacién
dela ACI enlaaorta®. Sin embargo, en adultos esta
técnica no es usualmente utilizada debido a que la
rigidez de los tejidos no permitiria una reimplan-
tacion de esa distancia'®. La técnica Takeuchi, un
tunel intrapulmonar desde la aorta, reestablece el
flujo arterial en la ACI, pero tiene mayor riesgo
de complicaciones”. Actualmente se considera
que aquellos adultos en los cuales no es posible la
reimplantacién de la ACI en la aorta, la cirugia de
eleccidn es el bypass coronario arterial por injerto
y ligamiento del origen de la ACI, procedimiento
que parece tener una baja morbimortalidad'®. Esto
se decidid en el caso descrito, con buen resultado
inicial y a largo plazo. En aquellos pacientes cuya
funcién cardiaca no mejora a pesar de la cirugia,
puede plantearse el trasplante cardiaco®.

Respecto a la insuficiencia mitral asociada, si
existe y es significativa, se recomienda observar
su evolucion post restablecimiento del flujo co-
ronario izquierdo, debido a que la mayoria de los
pacientes mejorardn su funcién mitral®. Producto
de los fenémenos de remodelacién ventricular y
presencia de cicatrices, independiente si recibieron
cirugia o no, los pacientes no estdn exentos de un
riesgo significativo de desarrollar arritmias ven-
triculares. Es recomendable evaluar evidencia de
taquiarritmias malignas mediante estudio electro-
fisiolégico y presencia de cicatrices en resonancia
magnética cardiaca para plantear la instalacién de
un desfibrilador automadtico implantable'e.

En el caso clinico presentado abre el espectro
diagnostico, aunque muy improbable, que un cua-
dro anginoso cldsico, incluso con factores de riesgo
cardiovascular evidentes, pueda corresponder a un
fenémeno etioldgico diferente de la enfermedad
coronaria aterosclerdtica, como lo es el sindrome
de ALCAPA.

Destacamos, ademas, los hallazgos de labo-
ratorio y los resultados de la cirugia de bypass
coronario por injerto y ligamiento de la ACI en
su nacimiento a nivel de la AP en este sindrome,
no descritos previamente en nuestro pais.
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