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NOTAS CLÍNICAS

Isquemia coronaria secundaria a anomalías
congénitas de las arterias coronarias
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Las anomalías de las arterias coronarias constituyen el

2,2 % de las cardiopatías congénitas. De ellas, la más fre-

cuente es el origen anómalo de la arteria coronaria iz-

quierda a partir del tronco de la arteria pulmonar, también

conocido como síndrome de Bland-White-Garland. Las ma-

nifestaciones clínicas se derivan de la isquemia miocárdi-

ca secundaria a la creación de una derivación arteriove-

nosa. Existen formas infantiles con una tasa de mortalidad

elevada por insuficiencia cardíaca grave. En edades poste-

riores de la infancia o en la edad adulta suelen presentarse

como infarto miocárdico, arritmias, muerte súbita o sig-

nos de insuficiencia cardíaca progresiva. Existen varias es-

trategias de abordaje quirúrgico, siendo de elección la

reimplantación directa de la arteria coronaria izquierda en

la aorta. Una técnica alternativa es la creación de un túnel

intrapulmonar (intervención de Takeuchi). La evolución

posterior a la reparación quirúrgica suele ser favorable. Se

presentan 2 casos clínicos de isquemia miocárdica secun-

daria a anomalías coronarias.
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CORONARY ISCHEMIA SECONDARY TO
CONGENITAL ANOMALY OF THE LEFT
CORONARY ARTERY

Coronary artery anomalies constitute 2.2 % of congeni-

tal malformations of the heart. The most common abnor-

mality is anomalous origin of the left coronary artery

from the pulmonary trunk, also known as Bland-White-

Garland syndrome. Clinical manifestations are due to my-

ocardial ischemia caused by the creation of an arteriove-

nous shunt. The childhood type of this anomaly presents

high mortality from heart failure. The adult type develops

myocardial infarction, arrhythmias, sudden cardiac death

or signs of congestive heart failure. Surgical repair is es-

sential. Various surgical approaches are available and the

treatment of choice is direct left coronary artery reim-

plantation in the aorta. An alternative technique is to cre-

ate an aortopulmonary tunnel (Takeuchi technique).

Marked improvement is usually observed after surgical

repair. We report two cases of myocardial ischemia due to

coronary anomalies.
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INTRODUCCIÓN
La incidencia de las anomalías coronarias constituye el

2,2%1 del conjunto de todas las cardiopatías congénitas.
Las manifestaciones clínicas se derivan de la isquemia
miocárdica2. El origen anómalo de la arteria coronaria iz-
quierda a partir del tronco de la arteria pulmonar (síndro-
me de Bland-White-Garland) es la anomalía coronaria más
frecuente3. Se presentan 2 casos clínicos de pacientes con
anomalías de las arterias coronarias que se manifestaron
respectivamente como dolor torácico precordial y como fi-
brilación ventricular, ambas secundarias a la isquemia. En
el segundo caso se demostró síndrome de Bland-Whi-
te-Garland. Se describen las diferentes formas de presen-
tación y de abordaje quirúrgico de esta entidad.

OBSERVACIONES CLÍNICAS

Caso 1
Niña de 13 años sana, que acudió por dolor precordial

de una hora de evolución iniciado mientras nadaba. El do-
lor se alivia tras administrar nitroglicerina sublingual. El
electrocardiograma (ECG) mostró signos de isquemia con
depresión del segmento ST en derivaciones izquierdas.
Durante su ingreso en la unidad de cuidados intensivos
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(UCI), pediátrica, permaneció hemodinámicamente estable
sin reaparición del dolor torácico. Inicialmente se adminis-
tró nitroglicerina continua que se sustituye por diltiacem y
ácido acetilsalicílico sin cambios clínicos. Se detectaron en-
zimas musculares miocárdicas elevadas con valores máxi-
mos a las 24 h (creatinfosfocinasa [CPK], 1.019 U, CPK-MB
131 U). En un nuevo ECG 12 h después se añadió inver-
sión de la onda T. La ecocardiografía no consigue visuali-
zar las arterias coronarias, siendo el resto de la anatomía
cardíaca y la función ventricular normales. El cateterismo
cardíaco encontró una arteria circunfleja filiforme y una
descendente anterior con un trayecto proximal intramural
y un puente muscular por encima de la parte distal. El do-
lor torácico isquémico se explica por compresión extrínse-
ca coronaria durante la fase de sístole en situación de ejer-
cicio físico. Se decidió realizar tratamiento médico con
propranolol, con buena evolución clínica.

Caso 2
Varón sano de 7 años, que acudió en parada cardio-

rrespiratoria producida minutos antes mientras el niño
jugaba, realizándose maniobras de reanimación básica.
A su llegada al hospital se procede a intubación, masaje
cardíaco y administración de fármacos de reanimación. El
registro electrocardiográfico reveló fibrilación ventricular,
se procedió a desfibrilación y el paciente entró en ritmo
sinusal y recuperó pulso eficaz. En la UCI se mantuvo
estable hemodinámicamente. En el registro electrocar-
diográfico posterior existían alteraciones de la repolariza-
ción indicativas de isquemia. Las enzimas cardiomuscu-
lares se encontraban elevadas (CPK, 1.300 U; CPK-MB,
140 U). La ecocardiografía encontró en el ápex cardíaco

imágenes de flujos turbulentos que sugerían anastomosis
coronarias, con función ventricular preservada. La coro-
nariografía detectó una anomalía en el origen de la coro-
naria izquierda, que surgía del tronco pulmonar del seno
de Valsalva izquierdo de la válvula pulmonar (fig. 1). Se
visualizó la coronaria derecha dilatada y tortuosa que se
continúa con la descendente posterior la cual da múlti-
ples ramas en la cara diafragmática y apical con opacifi-
cación retrógrada de la arteria coronaria izquierda a partir
de sus ramas descendente anterior y circunfleja.

La parada cardiorrespiratoria pareció desencadenarse
por una arritmia ventricular secundaria a isquemia por el
esfuerzo. Se realizó corrección quirúrgica del defecto se-
gún la técnica de Takeuchi con evolución favorable. Ac-
tualmente el paciente se encuentra en fase de recupera-
ción de las secuelas neurológicas derivadas de la anoxia
cerebral con buena evolución.

DISCUSIÓN
Las anomalías del árbol arterial coronario se clasifican en

anomalías primarias y secundarias, estas últimas depen-
dientes de una anormal anatomía de las cavidades cardía-
cas. Entre las anomalías primarias se encuentran las meno-
res, que afectan al origen de las coronarias derecha e
izquierda (sin mezcla arteriovenosa) y su distribución por el
tejido miocárdico (caso clínico 1); y las mayores, que impli-
can mezcla de sangre venosa y arterial, condicionando un
cortocircuito arteriovenoso, y que se caracterizan por cone-
xiones anormales con el seno coronario, la vena cava supe-
rior, las cavidades cardíacas o el sistema vascular pulmonar
(fístulas arteriovenosas), así como el origen anómalo de las
arterias coronarias del tronco pulmonar. La malformación
coronaria más frecuente (0,25-0,50 % de las cardiopatías
congénitas3) es el origen anómalo de la coronaria izquierda
del tronco de la arteria pulmonar, síndrome de Bland-Whi-
te-Garland o ALCAPA (anomalous left coronary artery from

the pulmonary artery), que corresponde al caso clínico 2.
Las coronarias se forman entre los días 41 y 48 del de-

sarrollo3. Entre las hipótesis que explican el origen del
síndrome de Bland-White-Garland destacan:

1. La anómala disposición del septo aortopulmonar.
2. La yema que origina la coronaria izquierda se loca-

liza de forma incorrecta en el territorio de la arteria pul-
monar.

3. Posibilidad de que aorta y arteria pulmonar tengan
capacidad para generar las yemas de las que se forman
las arterias coronarias.

La conexión anormal de la coronaria izquierda con la
arteria pulmonar implica mezcla de sangre arterial proce-
dente de la aorta, con sangre venosa procedente del cir-
cuito pulmonar (derivación arteriovenosa). El mecanismo
patogénico principal derivado es la isquemia miocárdica
que puede tener diversas manifestaciones. Se reconocen
2 formas de presentación:

Figura 1. Cateterismo cardíaco del caso clínico 2. Salida
anómala de la coronaria izquierda del tronco
de la arteria pulmonar.
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1. Forma infantil o del lactante4. Constituye el 80-85%
de los casos. La sintomatología aparece pasado el perío-
do neonatal, cuando desciende la presión de la arteria
pulmonar propia de la etapa fetal. No existe circulación
colateral coronaria, de forma que los esfuerzos habituales
del lactante disminuyen la reserva coronaria y originan is-
quemia. Se producen episodios recurrentes de distrés
(dolor torácico), cardiomegalia y desarrollo de fallo car-
díaco. El pronóstico es malo, con elevada mortalidad en
el primer año de vida.

2. Forma del adulto y de los niños mayores. Se produ-
ce formación de arterias colaterales y anastomosis inter-
coronarias abundantes que aportan irrigación suplemen-
taria al miocardio. Puede no haber historia de cardiopatía
previa. La manifestación principal es el infarto agudo de
miocardio. Otras posibles manifestaciones son la insufi-
ciencia mitral secundaria a la necrosis y a la cicatrización
de los músculos papilares del ventrículo izquierdo, insu-
ficiencia cardíaca congestiva y arritmias ventriculares que
pueden desembocar en muerte súbita5.

El diagnóstico se basa en pruebas de imagen. La eco-
cardiografía bidimensional y la ecocardiografía Doppler
color constituyen unas buenas técnicas no invasivas que
puede ser diagnósticas2,6. Mediante ecocardiografía Dop-
pler color se puede objetivar un flujo turbulento diastóli-
co en el tronco pulmonar que coincide con el lugar de
conexión de la coronaria izquierda anómala con la arteria
pulmonar. La angiografía y el cateterismo cardíaco acaban
siendo las exploraciones más importantes. El cateterismo
demuestra la existencia de un cortocircuito izquierda-de-
recha y mediante la angiografía se aprecia la anatomía del
defecto y se valora el funcionalismo mitral y la función
miocárdica global7. Además son de interés los datos de
insuficiencia cardíaca y de isquemia que se pueden ob-
tener mediante radiografía de tórax, ECG e isótopos.

Desde el año 1933 se han descrito varias técnicas qui-
rúrgicas para tratamiento del síndrome de Bland-Whi-
te-Garland8:

1. Ligadura simple de la coronaria anómala a nivel de
su origen en la arteria pulmonar9. Se erradica la deriva-
ción arteriovenosa y se favorece el flujo sanguíneo hacia
la distribución periférica de la arteria coronaria izquierda
en vez de la arteria pulmonar (baja resistencia).

2. Anastomosis de la arteria coronaria anómala (por
medio de la vena safena o arteria mamaria interna) con la
aorta o conexión directa con la arteria subclavia izquierda
o a la arteria carótida común.

3. Operación del túnel intrapulmonar (técnica de Ta-
keuchi, 1979). Unión de la aorta y la coronaria izquierda
mediante un trayecto tunelizado creado a través de la
pared posterior de la arteria pulmonar mediante una so-
lapa en la pared frontal. Este túnel conecta la apertura de
una ventana aortopulmonar creada quirúrgicamente con
el ostium de la arteria coronaria anómala. La mortalidad

varía entre el 0 y el 40% según las series. Existe una va-
riante en la que el trayecto tunelizado conecta la corona-
ria con la arteria subclavia derecha.

4. Reimplante directo de la coronaria anómala en la
aorta, esta última continúa siendo la mejor opción7,9. La
intervención de Takeuchi es una alternativa válida cuan-
do no se puede hacer la inserción directa.

El seguimiento posterior en series de pacientes some-
tidos a la técnica de Takeuchi muestra una evolución
favorable con escasas complicaciones entre las que se
encuentran insuficiencia aórtica o la estenosis pulmonar
supravalvular secundarias a la cirugía, así como la obs-
trucción del túnel creado o la aparición de una fístula
entre la coronaria izquierda y la arteria pulmonar. En la
mayoría de los pacientes mejora la función ventricular y
la perfusión del miocardio del ventrículo izquierdo10. Una
cirugía precoz conlleva una más rápida y completa recu-
peración de la función miocárdica y evita el riesgo de
complicaciones letales.
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