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RESUMEN 

Se presentan los casos de una niña de nueve y un niño de 
12 años cuya arteria coronaria izquierda nacía del tronco 
de la arteria pulmonar. En ambos se sospechó una cardio
patía congénita por un soplo en el área precordial desde 
recién nacidos. La menor estuvo en insuficiencia cardiaca 
que se controló con digital y diuréticos. El mayor sólo tuvo 
moderada limitación para los esfuerzos físicos. Ambos mos
traron cardiomegalia por crecimiento de cavidades izquier
das en la radiografía de tórax y una en el ECG. El diagnós
tico se hizo con la angiocardiografía. Los dos pacientes 
fueron operados. Se desinsertó la coronaria izquierda anó
mala del tronco pulmonar y se anastomosó a la aorta. El 
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CASO 1 

Niña de nueve años quien desde los dos meses tenía 
dificultad respiratoria y fatiga al alimentarse. Pade
ció múltiples infecciones de las vías respiratorias su
periores. A los once meses fue referida a este Insti
tuto por un alergólogo quien escuchó un soplo precor
dial y sospechó una cardiopatía. Había un soplo en el 
ápex y datos de insuficiencia cardiaca. La Rx de tó
rax evidenció una cardiomegalia por crecimiento y 
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ABSTRACT 

We present a girl and a boy, 9 ano 12 years respectively 
whose left coronary artery originated from the pulmonary 
artery trunk . A congenital heart condition had been 
suspected in both because a heart murmur was detected 
since birth . The girl was in heart failure al sorne time which 
was successfully treated with digitalis and diuretics. The 
12 year old patient only complained of moderately limited 
tolerance lo exercise. On X ray, both patients had cardic 
megally owing lo left atrial and ventricular enlargement; the 
ECG al so showed left ventricular enlargement in the younger 
child. The diagnosis was made with angiocardiographic 
studies. Both patients were operated; the left coronary 
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dilatación del ventrículo izquierdo (figura 1 A). El ECG 
mostró crecimiento del ventrículo izquierdo, trastorno 
de la repolarización e isquemia subendocárdica 
anterolateral (figura lB). Un ECO mostró insuficien
cia mitra!. Mejoró con digoxina y furosemide. Even
tualmente se suspendieron estos medicamentos sin 
problemas. A los cinco años la paciente se quejaba 
de fatiga y disnea de grandes esfuerzos . Se ausculta
ba un soplo sistólico G-1/VI en ápex; el segundo ruido 
pulmonar era normal. A los nueve años tenía disnea 
de grandes esfuerzos y dolor moderado en el miem
bro torácico izquierdo durante el ejercicio, que remi
tía con el reposo. Durante el cateterismo se encontró 
una presión media en tronco de arteria pulmonar de 
20 mmHg y una presión media aórtica de 60. El angio
cardiograma evidenció que la arteria coronruia izquier
da nacía de la arteria pulmonar; recibía sangre 
retrógradamente desde la coronaria derecha (figuras 
IC y D) . Se operó en junio del 2000; se implantó la 
coronaria derecha a la aorta con un colgajo de arteria 
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niño mejoró con la cirugía y un año después se encontraba 
asintomático. La niña tuvo complicaciones transoperatorias 
(hipotensión) y falleció horas después. Se discuten aspec
tos diagnósticos y fisiopatológicos y se revisa la literatura 
pertinente sobre el tema. 

Palabras clave : Arteria coronaria izquierda anómala , 
angiocardiografía, cardiomega lia , soplo cardiaco , dig ital, 
diuréticos. 

pulmonar. En el transoperatorio tuvo hipotensión y 
desaturación acentuadas. A pesar del manejo inten
sivo, la paciente falleció horas después. 

CASO 2 

Niño de 12 años en quien se detectó un soplo precor
dial desde su nacimiento. Tenía disnea de grandes a 
medianos esfuerzos de seis meses de evolución, de
caimiento, cefalea y pérdida de peso; se escuchaba 
un soplo continuo en el foco pulmonar, los pulsos eran 
ligeramente saltones. La Rx de tórax mostró una 
cardiomegalia grado I por crecimiento del ventrículo 
izquierdo (figura 2A). El ECG preoperatorio fue nor
mal (figura 2B). Un ecocardiograma evidenció la 

Figura 1A. Radiografía frontal de tórax de la niña de nueve 
años. Muestra dilatación del ventrículo izquierdo. 
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artery was disinserted from the pulmonary artery and 
anastomosed to the aorta . The older ch ild had a successful 
outcome. The girl had transoperative hypotension and heart 
fai lure. She died a few hours later. Diagnostic and physio
pathological aspects are discussed and the literature on 
the subject was reviewed. 

Key words : Abnormal origin of left coronary artery, 
cardiomegally, heart murmur, digitallis , diuretics. 

coronaria derecha dilatada; no se visualizó la izquier
da. Durante el cateterismo cardiaco se tomaron las 
presiones del ventrículo derecho, que fue de 45/0/5, y 
la media de la arteria pulmonar, de 31 mmHg. El 
ventriculograma izquierdo mostró dimensión y fun
ción normales; se vio la arteria coronaria derecha di
latada. En el aortograma ascendente no se visualizó 
la coronaria izquierda. La coronariografia derecha 
evidenció la arteria coronaria muy dilatada y tortuosa 
que conecta con ramas septales y marginales de la 

Figura 1 B. ECG del caso de la figura 1. Tres 
datos indican crecimiento ventricular izquier
do: 1) eje eléctrico de QRS fuertemente desvia
do a la izquierda, como a -30°; 2) profundas 
ondas Q en DI y aVL; y, 3) desnivel negativo de 
ST en DI , aVL, V5 y V6 . 
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Figura 1 C. Coronariografías del caso 1. C. Posición oblicua de
recha anterior: la arteria coronaria derecha se ve muy dilatada 
y tortuosa (CD), entre ella y la arteria coronaria descendente 
anterior (DA) se ve una abundante red colateral -señalada por 
las flechas- que las conecta . 

izquierda, que nace en el tronco de la arteria pulmonar 
(figuras 2C, D, y E). 

El paciente se operó; se anastomosó la coronaria 
izquierda con la aorta. Un año después se hallaba 
asintomático con prueba de esfuerzo normal; persis
tía sólo un soplo sistólico en el foco pulmonar G-1/Vl. 
Un ECG postoperatorio mostró isquemia diafrag
mática y apical (figura 2F). 

DISCUSIÓN 

Frecuencia 
Entre las diversas anomalías coronarias, de número, 
de origen de trayecto y de terminación, el origen de la 
coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmonar 
es una de las más raras: entre 0.25 y 0.50%. De 5980 
cateterismos en ellNP, hubo dos con esta patología. 
En ellNCICh se hallaron tres entre 5625 coronario
grafías (Milian y cols., 1999). 

Anatomía 
El origen anómalo de la coronaria izquierda de la ar
teria pulmonar puede ser del tronco o de una de las 
ramas (Vlodaver y cols., 1975); puede ser sólo la des-

Acta Pediátrica de México Volumen 22, Núm. 5, septiembre-octubre , 2001 

Figura 1 D. Posición oblicua izquierda anterior que muestra 
nuevamente la arteria coronaria derecha (CD) que la conecta a 
través de una red colateral (flechas) con la arteria pulmonar 
(AP) ; se ve la ar teria circun fleja (CX) opacificada 

cendcnte anterior (Kaushal y cols ., 1998) o la circun
fleja (Alexi Meskishvili, 1998). El trayecto de la arte
ria puede ser anómalo; incluso intraaórtico antes de 
distribuirse por el ventrículo izquierdo (Barbero y cols., 
1999). En ocasiones esta anomalía se asocia con otra 
cardiopatía congénita como la tetralogía de Fallot 
(Morell y cols., 1998) o la transposición de las gran
des arterias (Yamageshi y cols ., 1998). Frecuente
mente ex iste insuficiencia mitra] , como en uno de los 
casos del presente estudio y los de otros autores (Gar
cía y cols., 1999; N oren y cols., 1964). Puede ser nece
sario incluso implantar una prótesis valvular (Ohkado 
y cols., 1998). Sin embargo, la insuficiencia mitra! se 
debe a la dilatación del ventrículo izquierdo causada 
por la perfusión defectuosa de éste. 

Clínica y fisiopatología 
Muchos de los pacientes con esta patología tienen 
isquemia del ventrículo izquierdo que se expresa con 
angor y puede llegar a causar infarto del miocardio 
en edades muy cortas, por lo que se le ha dado el 
nombre de síndrome de Bland-White-Garland ( 1933), 
o ser también causa de muerte súbita. En otros casos 
los pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca y pue
den responder aceptablemente al tratamiento anticon-
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Figura 2A. Radiografía frontal del caso 2. Muestra crecimiento 
por dilatación del ventrículo izquierdo; obsérvese el ápex des
alojado hacia abajo y a la izquierda. 

gestivo, como la paciente Núm. 1 de este estudio. Pue
den ser poco o nada sintomáticos como el caso 2. 
Globalmente, la mortalidad sin tratamiento es muy alta 
(85%). Sin embargo, la supervivencia hasta la juven
tud o la edad adulta no es excepcional. Abbott ( 1908) 
publicó el caso de un hombre de 64 años y en su 
Atlas sobre 1000 autopsias ( 1936) estudió ocho ca
sos cuya edad promedio fue de 36 años; el de mayor 
edad vivió 61 años. Varios informes mencionan pa
cientes en edad escolar (Alexi-Meskishvili y cols., 
1994; Osnaya y cols., 1999; Crespo y cols. , 1999; 
García y cols., 1999). Más aún, un informe menciona 
los casos de dos mujeres que sufrieron infarto del 
miocardio en la infancia, se desarrollaron normalmente 
y tuvieron embarazos normales (Nightingale y cols., 
1998). En otro informe se describe una mujer de 26 
años que tuvo tres embarazos, si bien se quejaba de 
"dolor torácico" (Vargas Barrón y cols., 1998). Debe 
destacarse que aun cuando hay pacientes de estas 
edades, constituyen un porcentaje menor del total y 
que más del 80% de los casos con esta anomalía fa
llece antes de cumplir un año de edad. 

La forma de presentación clínica se relaciona, por 
una parte, con la edad y, por otra, con la magnitud de 
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Figura 2B. Trazo preoperatorio de aspecto normal. ECGs 
del caso 2. 

la circulación coronaria colateral que comunica a las 
arterias coronarias derecha e izquierda entre sí. En 
forma genérica, se ha propuesto que hay dos formas: 
la infantil y la adulta, lo que, a grandes rasgos, con
cuerda con la escasa o la adecuada magnitud de la 
red colateral (Pagan y cols. , 1999). 

Figura 2C. Arteria coronaria derecha (CD) dilatada y tortuosa en 
una incidencia oblicua derecha anterior. Coronariografías del caso 

2. 
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Figura 20. Abundante red colateral, señalada por las flechas, 
que comunica con la arteria coronaria descendente anterior 
(DA). 

En la vida fetal y en el recién nacido la presión de la 
arteria pulmonar es alta, de nivel sistémico y el 
miocardio es perfundido con sangre venosa por la 
arteria pulmonar. Por tal motivo, no se desarrolla 
bien la circulación colateral. Poco después del naci
miento la presión pulmonar desciende cuando el pul
món se expande y bajan sus resistencias; al mismo 
tiempo, la presión del ventirculo izquierdo se eleva y 
su perfusión se reduce, lo que causa isquemia (Fagan 
y cols., 1999). En otros casos se desarrolla una bue
na circulación colateral, por lo cual la coronaria dere
cha puede perfundir al miocardio a través de la iz
quierda, aunque ocurre algún grado de sustracción 
de sangre que se dirige a la arteria pulmonar. En este 
caso, el ventrículo izquierdo no se ve seriamente com
prometido y los pacientes pueden ser asintomáticos o 
tener mínimas molestias y vivir muchos años y dar 
origen a un soplo continuo (Osnaya y cols., 1999) y 
ligera a moderada cardiomegalia (figura 2A, caso 2); 
el ECG puede ser incluso normal, como el del caso 2. 

Cuando la circulación colateral es escasa, el 
ventrículo izquierdo sufre isquemia, se dilata, cae en 
insuficiencia y puede sufrir un infarto incluso mortal, 
aunque no siempre (Nightingale y cols., 1998); o pue
de haber compromiso de los músculos papilares que 
causan insuficiencia mitral. 
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El diagnóstico clínico es dificil. Se puede diagnos
ticar insuficiencia mitra! ; en ocasiones se sospecha 
de una fístula coronaria por un soplo continuo o una 
miocardiopatía dilatada (Salgado y cols., 1999). El 
electrocardiograma sólo permitirá sospechar el diag
nóstico si muestra un infarto miocárdico en un lac
tante o en un niño con datos de angor, de insuficien
cia cardiaca, o ambos hechos. 

El ecocardiograma transesofágico sí permite diag
nosticar o sospechar el origen anómalo de la coronaria 
izquierda (García y cols. , 1999; Hsu y cols., 1998; 
Salgado y cols., 1999). El diagnóstico definitivo lo pro
porciona la angiocardiografía con gran precisión. 

El tratamiento médico sólo en ocasiones permite 
a liviar la insuficiencia cardiaca en forma aceptable; 
el tratamiento definitivo es quirúrgico: creando una 
ventana aorta-pulmonar con un injerto y dirigiendo la 
coronaria hacia la aorta (Cooley y cols. , 1966); o me
diante la desinserción de la coronaria con una por
ción de la pared de la arteria pulmonar y reimplante 
directo a la aorta. 

Esta última técnica fue la que se empleó en nues
tros pacientes y tuvo muy buen resultado en el niño 
de 12 años. Su ECG postoperatorio (figura 2F) quedó 
con algunas alteraciones de la repolarización que no 
había en el preoperatorio y que, probablemente, se 

Figura 2E. Datos más ostensibles que corresponden a la fase 
tardia y que muestran la coronaria descendente anterior (DA) y 
la arteria pu lmonar (AP) . 
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Figura 2F. Trazo postoperatorio que muestra datos de isquemia 
(ondas T negativas en 011 , 0111, aVL y V6) posteroapical. 

debieron a la manipulación quirúrgica del corazón. La 
niña de nueve años no resistió la operación, lo que 
probablemente se explica porque su miocardio se ha
llaba muy comprometido desde el nacimiento. 

Cuando no existe patología asociada el pronóstico 
con la cirugía es en general favorable, pues se redu
ce la insuficiencia mitra! o los pacientes sobreviven 
incluso tras infarto del miocardio y mejora la función 
miocárdica. 
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