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Resumen

Introducción: las enfermedades de las arterias
coronarias son raras en el niño y debido a su
complejidad, pueden ser causa de muerte súbita.
Objetivo: el propósito de este estudio es revisar los
casos de patología coronaria estudiados en los
últimos 25 años en la Policlínica de Cardiología
Pediátrica del Centro Hospitalario Pereira Rossell
(CP-CHPR) y en el Instituto de Cardiología Infantil (ICI), 
incluidos los casos de consulta.
Material y método: se revisan los archivos e historias
clínicas de pacientes pediátricos con enfermedad
coronaria de CP-CHPR e ICI. Se registran
presentación clínica, estudios realizados, tratamiento
instituido y evolución.
Resultados: se individualizaron 20 pacientes. Dos
casos de enfermedad de Kawasaki; un caso de
síndrome de Williams con estenosis supravalvular
aórtica y estenosis de ostium coronario; 2 casos de
hipoplasia de arteria coronaria; un caso de arteria
coronaria izquierda originada en seno de Valsalva
derecho, con recorrido interarterial; un caso de
oclusión de arteria coronaria luego de cirugía de
switch arterial en paciente con transposición completa 
de los grandes vasos; un caso de arteria coronaria
izquierda originada en rama derecha de arteria
pulmonar y 12 casos de arteria coronaria izquierda
originada en arteria pulmonar tronco.
Conclusiones: se destaca la importancia de una
sospecha oportuna de la patología coronaria en el
niño. El diagnóstico y tratamiento oportuno puede
evitar la muerte. Esta fue la situación en el 35% de los
pacientes presentados. En los casos de muerte súbita, 
se recomienda un estudio posmortem realizado por
patólogo pediatra, con especial atención al corazón y
las arterias coronarias.
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Summary

Introduction: anomalies in coronary artery are very
rare diseases in children. Due to their complexities
they are frequent cause of sudden death.
Objective: the aim of this study was to evaluate the
cases of coronary diseases in children from the
Policlínica de Cardiología del Hospital Pereira Rossell
(PC-CHPR) and the Instituto de Cardiología Infantil
(ICI) in the late 25 years, included cases of
consultation.
Method: a review of the files and clinical charts from
PC-CHPR and ICI was performed. Cases with
diagnosis of coronary disease were selected. Clinical
presentation, diagnostic studies and follow up were
analyzed.
Results: 20 cases of disease of coronary artery were
recorded. 2 cases of Kawasaki disease, one case of
Williams syndrome with supravalvular aortic stenosis
and coronary ostia stenosis; 2 cases of hypoplastic
coronary artery; one case of left coronary artery
originated in right sinus of Valsalva, with interarterial
course; one case of occlusion of coronary artery after
arterial switch operation in complete transposition of
the great arteries; one case of abnormal left coronary
artery from right pulmonary artery and 12 cases of
abnormal left coronary artery pulmonary artery
(ALCAPA).
Conclusion: the importance of a prompt diagnosis is
emphasized. On time interventions may prevent death.
This was the case in 35% of the patients. In cases of
sudden death, an autopsy performed by pediatric
pathologist with special attention to coronary arteries is 
recommended.
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Introducción
La pa to lo gía co ro na ria es ex cep cio nal en pe dia tría, no
obs tan te pue de oca sio nar la muer te como ma ni fes ta ción 
ini cial, por lo cual es im por tan te su di vul ga ción, así
como brin dar las ba ses para su sos pe cha y re co no ci -
mien to opor tu nos, de ma ne ra tal que se lo gren im ple -
men tar las me di das te ra péu ti cas apro pia das a los efec -
tos de pre ve nir la muer te(1-4).

Si bien la muer te en edad pe diá tri ca vin cu la da a pa -
to lo gía co ro na ria es po co fre cuen te, de be sos pe char se
fren te a la muer te sú bi ta de un lac tan te, ni ño o ado les -
cen te, es pe cial men te si ocu rre en re la ción con el ejer ci -
cio (5-8).

Con di cho ob je ti vo se rea li za una re vi sión de los úl ti -
mos 25 años, iden ti fi can do vein te ca sos clí ni cos de pa to -
lo gía co ro na ria en la edad pe diá tri ca. Esta al te ra ción fue
la cau sa de ter mi nan te de la muer te en sie te pa cien tes
(35%), sobreviviendo los 13 restantes.

Material y método
Se rea li za un es tu dio re tros pec ti vo me dian te la re vi sión
de los ar chi vos e his to rias clí ni cas de pa cien tes pe diá tri -
cos con en fer me dad co ro na ria de CP-CHPR e ICI en los 
úl ti mos 25 años.

En ca da ca so se po ne én fa sis en la pre sen ta ción clí ni -
ca, los es tu dios rea li za dos, el tra ta mien to efec tua do y la
evo lu ción posterior.

Resultados
La po bla ción en es tu dio y los re sul ta dos ob te ni dos se
es que ma ti zan en la tabla 2.

Se pre sen tan 20 ca sos clí ni cos, sie te con de sen la ce
fa tal, vin cu la dos a pa to lo gía co ro na ria. En 19 hu bo sig -
nos y sín to mas clí ni cos su ges ti vos de pa to lo gía car día -
ca. En un úni co pa cien te se lle gó al diag nós ti co den tro
de la va lo ra ción por sin to ma to lo gía no car día ca. En 18
pa cien tes el diag nos ti co etio ló gi co fue rea li za do en vi -
da, en los otros dos fue post mor tem. En 13 pa cien tes se
lo gró la cu ra ción. En cin co de los pa cien tes con diag nós -
ti co en vi da, no hu bo po si bi li dad de ins tau rar un tra ta -
mien to. En los dos pa cien tes con diag nos ti co post-mor -
tem no hu bo res pues ta a las me di das te ra péu ti cas ini cia -
les. En al gu nos de los ca sos, un diag nós ti co pre coz hu -
bie ra po si bi li ta do la ins ta la ción de un ar se nal te ra péu ti -
co que evi ta se el de sen la ce fa tal. Se de be re sal tar la im -
por tan cia de la orien ta ción clí ni ca en la sos pe cha de es te
ti po de pa to lo gía, la cual tie ne for mas de pre sen ta ción
muy va ria das, co mo ser: in su fi cien cia car día ca agu da o
cró ni ca, sin to ma to lo gía res pi ra to ria (sín dro me de di fi -
cul tad res pi ra to ria, in fec ción res pi ra to ria), is que mia
mio cár di ca, sín co pe de es fuer zo, do lor pre cor dial con el

esfuerzo, patología cardiaca congénita que asocia lesión 
coronaria.

Discusión

A los efec tos de or ga ni zar la dis cu sión se dis cu ti rán los
ca sos en re la ción a la etio lo gía res pon sa ble de la
enfermedad.

La en fer me dad de Ka wa sa ki es una vas cu li tis de las
ar te rias de me dia no ca li bre, de etio lo gía des co no ci da,
que afec ta a lac tan tes y prees co la res pro vo can do le sio -
nes en tre otras a ni vel car dia co (has ta en un ter cio de los
pa cien tes). Hay an te ce den te pre vio de afec ción de vías
res pi ra to rias su pe rio res o del trac to gas troin tes ti nal. La
en fer me dad cur sa con hi per pla que to sis, au men to del
fac tor VIII y del fi bri nó ge no, lo que de ter mi na un es ta do 
de hi per coa gu la bi li dad. A ni vel car dia co pue de cau sar
mio car di tis, pe ri car di tis, afec ción val vu lar o le sio nes de
las ar te rias co ro na rias, en el 50% de los ca sos, sea es te -
no sis o aneu ris mas (es tos en tre 10%-20%), más fre -
cuen tes en me no res de un año y en pa cien tes tra ta dos
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Figura 1. Paciente 1. Enfermedad de Kawasaki. A, B y
C: fotos macroscópicas del corazón. A y B muestran
tracto de salida del ventrículo derecho. Ao: aorta. AP:
arteria pulmonar. Las flechas indican el aneurisma
trombosado de la arteria coronaria izquierda. C
corresponde a un corte transversal del manguito
muscular del infundíbulo pulmonar; se observa salida
de ventrículo derecho (VD) y ventrículo izquierdo (VI). La 
flecha indica la arteria coronaria izquierda dilatada. D:
foto histológica de la arteria coronaria con luz dilatada y
fibrosis parietal a predominio intimal. Coloración de
tricrómico 100x. E: foto histológica del miocardio que
muestra área de necrosis del músculo papilar. HE 100x.



pre via men te con cor ti coi des y so lo en un ter cio de ellos
se pro du cen le sio nes obs truc ti vas. La pre sen cia de los
aneu ris mas su ma do al es ta do de hi per coa gu la bi li dad fa -
vo re ce la trom bo sis y el infarto de miocardio. El 20% de
estos pacientes fallecen en el primer evento(7-9).

El elec tro car dio gra ma evi den cia on das Q pa to ló gi -
cas, al te ra cio nes del seg men to ST y de la on da T; ade -
más se ob ser van al te ra cio nes en las en zi mas LDH, CPK
y tro po ni na I; el eco car dio gra ma per mi te ana li zar fun -
ción ven tri cu lar y de vál vu la mi tral e in ves ti gar el es ta do 
del ár bol ar te rial co ro na rio; por úl ti mo los es tu dios de
fun cio na li dad mio cár di ca (cen te llo gra ma con ta lio, re -
so nan cia nu clear mag né ti ca) y el ca te te ris mo. En los ca -
sos de in su fi cien cia car dia ca, in su fi cien cia mi tral, in far -
to y aneu ris mas, el ca te te ris mo car dia co con co ro na rio -
gra fía se lec ti va per mi ti rá eva luar la ne ce si dad de aso ciar 
una re vas cu la ri za ción mio cár di ca al tra ta mien to mé di co 
(an tia gre gan tes pla que ta rios, gamaglobulina y even -
tual men te corticoides e inmunosupresores)(10).

En la ana to mía pa to ló gi ca se ob ser va en fa se agu da
una vas cu li tis de pe que ños va sos y una pan vas cu li tis de
las ar te rias co ro na rias con di la ta ción de la pa red. En es ta
eta pa pue de coe xis tir con le sión del en do, mio o pe ri car -

dio. En la evo lu ción pue de ir a la fi bro sis con dis rup ción
de las fi bras elás ti cas y di la ta cio nes aneu ris má ti ca o es -
te no sis(3). Las cal ci fi ca cio nes, son tar días(3). La di la ta -
ción aneu ris má ti ca pue de ser fo cal o di fu sa(4).

Los aneu ris mas sue len re tro ce der en 50% de los ca -
sos; en tre los res tan tes hay re duc ción con o sin es te no sis
co ro na ria (25%), re tro ce so del aneu ris ma pe ro con es te -
no sis ar te rial (15%), o fi nas irre gu la ri da des de los va sos, 
sin es te no sis (10%). La for ma más se ve ra de com pro mi -
so co ro na rio es el de sa rro llo de aneu ris mas gi gan tes
(8mm), que se ven en 1%-4% de los ca sos. En es tos pa -
cien tes exis ten me no res pro ba bi li da des de re tro ce der y
son fre cuen tes las com pli ca cio nes (trom bo sis, rup tu ra,
es te no sis) con una mor ta li dad ele va da(11). El tra ta mien to 
con in mu no glo bu li nas y áci do ace til sa li cí li co an tes de
los 10 días de ini cia da la en fer me dad per mi te re du cir las
al te ra cio nes co ro na rias a porcentajes menores del
5%(12).

En el pri mer ca so de la se rie pre sen ta da no se sos pe -
chó la etio lo gía cau sal y el pa cien te evo lu cio nó a la
muer te. La ana to mía pa to ló gi ca mos tró: aneu ris ma de la
ar te ria co ro na ria iz quier da tron co y ra mas. Trom bo sis
del aneu ris ma de la ar te ria cir cun fle ja con or ga ni za ción
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Figura 2. Paciente 2. Enfermedad de Kawasaki. A, B y C: ecocardiograma. Se visualiza la aorta y la arteria
coronaria izquierda dilatada (AN: aneurisma) marcada por las flechas horizontales, con el trombo (TR) en su interior.
C: electrocardiograma basal con trastornos severos de la repolarización ventricular, evidenciados por el marcado
descenso del ST en las derivaciones V2, V3 y V4.



pe ri fé ri ca del trom bo (en fer me dad de Ka wa sa ki). Infar -
to de mio car dio ex ten so y evo lu cio na do, com pro me -
tien do mio car dio mural del ventrículo izquierdo y
músculos papilares (figura 1).

En el se gun do ca so, a pe sar de ha ber in gre sa do en
shock car dio gé ni co, la de tec ción rá pi da de trom bo sis
co ro na ria per mi tió el tra ta mien to ade cua do (uso de fi -
bri no lí ti cos), re sul tan do en de sobs truc ción de las ar te -
rias afec ta das, es ta bi li za ción he mo di ná mi ca y so bre vi da 
del pa cien te. Actualmente tiene 16 años y vida normal
(figura 2).

El sín dro me de Wi lliams-Beu ren se ca rac te ri za por
pre sen tar al te ra cio nes fa cia les (ca ra de duen de, bo ca
gran de, la bios grue sos, dien tes se pa ra dos, na riz cor ta de
ba se an cha, ojos re don dea dos y se pa ra dos), neu ro ló gi -
cas (re tar do del de sa rro llo psi co mo tor, re tar do men tal),
car dio ló gi cas (es te no sis su pra val vu lar aór ti ca pre sen te
en el 75% de los ca sos, que pue de in vo lu crar los orí ge -
nes de las ar te rias co ro na rias y coar ta ción de aor ta), re -
na les (es te no sis de las ar te rias re na les lo que de ter mi na
una hi per ten sión ar te rial re no vas cu lar). Estos pa cien tes

pue den te ner hi per cal ce mia. La in ci den cia es de
1/20.000 na ci dos vi vos. Se de be a una de lec ción del cro -
mo so ma 7q11.23 en el 95% de los ca sos(13-15). La le sión
co ro na ria, al igual que las de más le sio nes vas cu la res, es
evo lu ti va. El pa trón de com pro mi so vas cu lar es va ria -
ble, pu dien do afec tar el tron co de ar te ria pul mo nar, ar te -
rias re na les, pro du cir es te no sis su pra val vu lar aór ti ca, le -
sión de ar te rias del ar co aór ti co o de las ar te rias co ro na -
rias(16,17). Estas úl ti mas pue den es tar en mas ca ra das has ta 
el de sen la ce fi nal, lo que ocu rrió en el pa cien te 3. En este 
paciente el ecocardiograma no evidenció la lesión
coronaria, siendo identificada con el cateterismo.
Durante este estudio hubo una isquemia con desenlace
fatal (figura 3).

En el es tu dio his to ló gi co se ob ser va una re duc ción
de las fi bras elás ti cas de la pa red ar te rial, con de sor ga ni -
za ción de las mis mas. Tam bién se ve un au men to del te -
ji do co lá ge no y una hi per tro fia del múscu lo li so ar te -
rial(3).

En la trans po si ción com ple ta de las gran des ar te rias
(D-TGA) se pue de pro du cir la muer te del pa cien te por
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Ta bla 1. Cla si fi ca ción de ano ma lías co ro na rias en pe dia tría

1. Ano ma lías del ori gen*
1. Arte ria co ro na ria ori gi na da en ar te ria pul mo nar
2. Arte ria co ro na ria iz quier da ori gi na da en seno de Val sal va de re cho
3. Arte ria co ro na ria de re cha ori gi na da en seno de Val sal va iz quier do
4. Ori gen alto del os tium co ro na rio
5. Arte ria co ro na ria ori gi na da en án gu lo agu do
6. Cur so in tra mu ral aór ti co pro fun do de ar te ria co ro na ria
7. Atre sia/es te no sis con gé ni ta del os tium co ro na rio
8. Arte ria co ro na ria ori gi na da en co mi su ra
9. Este no sis ad qui ri da del os tium co ro na rio (lue go de ci ru gía de switch ar te rial)

2. Ano ma lías de las ar te rias co ro na rias epi cár di cas

1. Puen tes in tra mio cár di cos o tú nel de ar te ria co ro na ria (des cen den te an te rior)
2. Hi po pla sia
3. Enfer me dad de Ka wa sa ki (otras ar te ri tis son ra ras en pe dia tría)
4. Dis pla sia fi bro mus cu lar de ar te ria co ro na ria
5. Cal ci fi ca ción ar te rial idio pá ti ca de la in fan cia
6. Embo lis mo co ro na rio
7. Di sec ción co ro na ria (rara en pe dia tría; aso cia da a en fer me dad de Mar fan, sín dro me de Ehlers-Dan los y uso de co caí na)
8. Aneu ris mas con gé ni tos de ar te rias co ro na rias
9. Trom bo sis co ro na ria
10. Va soes pas mo

3. Ano ma lías de ar te rias co ro na rias in tra mu ra les
1. Dis pla sia fi bro mus cu lar de ar te ria no dal (ais la da o aso cia da a pro lap so mi tral)
2. Dis pla sia de pe que ños va sos del sep to in ter ven tri cu lar (ais la da o aso cia da a mio car dio pa tía hi per tró fi ca)
3. Púr pu ra trom bo ci to pé ni co trom bó ti co

* Se ex clu yen las ano ma lías en con tra das en el mar co de car dio pa tías con gé ni tas es truc tu ra les: tron co ar te rial co mún (trun cus), atre sia pul -
mo nar con sep to ín te gro (fís tu las/si nu soi des), trans po si ción com ple ta de los gran des va sos (TGA) pre via a ci ru gía de switch ar te rial, te tra -
lo gía de Fa llot.



obs truc ción de una ar te ria co ro na ria, en el pos to pe ra to -
rio ale ja do. Esta even tua li dad pue de dar se en eta pa sub -
a gu da o cró ni ca, de ter mi nan do is que mia mio cár di ca e
in far to. Las com pli ca cio nes tar días gra ves de las ar te rias 
co ro na rias en el pos to pe ra to rio ale ja do del switch ar te -
rial, son po co fre cuen tes. Cuan do se dan, la ma yo ría de
los pa cien tes mue ren de for ma sú bi ta, con elec tro car dio -
gra mas nor ma les; en po cos ca sos se re gis tran sín to mas
en las ho ras pre vias (po lip nea, hi per su do ra ción, irri ta bi -
li dad, llan to y frial dad pe ri fé ri ca). La muerte súbita
ocurre más frecuentemente entre los 2 y 10 meses de
realizado el switch arterial.

La le sión ana to mo pa to ló gi ca con sis te en oclu sión de 
los os tium de am bas ar te rias co ro na rias y pro li fe ra ción
fi bro ce lu lar con cén tri ca de la ín ti ma, en el sector
proximal.

Las di fe ren tes se ries es ta ble cen in ci den cias des de
3%(18), 6,6% (19) y 10% (20).

En el ca so 4 la evo lu ción clí ni ca y el elec tro car dio -
gra ma per mi tie ron sos pe char la exis ten cia de una al te ra -
ción en la irri ga ción co ro na ria. La an gio gra fía co ro na ria
de mos tró se ve ro com pro mi so de la ar te ria co ro na ria iz -
quier da. La gra ve dad del ca so im pi dió la ci ru gía; se in -
ten tó an gio plas tia con balón la cual fue inefectiva
(figura 4).

Las ano ma lías con gé ni tas de las ar te rias co ro na -
rias son la se gun da cau sa de muer te sú bi ta en el ejer ci -
cio, sien do res pon sa bles de 12% al 19% de las muer tes

sú bi tas en pa cien tes jó ve nes, en ge ne ral du ran te el ejer -
ci cio(21,22).

La pa to lo gía co ro na ria cau san te de muer te sú bi ta
pue de es tar a ni vel del ori gen, en el tra yec to epi cár di co o 
en las ra mas in tra mu ra les. Fren te a la muer te sú bi ta de
un lac tan te, ni ño o ado les cen te, es pe cial men te si ocu rre
en re la ción con el ejer ci cio, es fun da men tal ve ri fi car el
es ta do de las ar te rias co ro na rias, el ori gen en la aor ta, la
for ma y si tua ción de los os tium, el án gu lo de emer gen -
cia, el tra yec to que ha ce en su re co rri do ini cial en su lo -
ca li za ción epi cár di ca e in tra mu ral(23-25).

La hi po pla sia de las ar te rias co ro na rias se de fi ne
co mo el sub de sa rro llo de una o va rias ar te rias co ro na rias 
epi cár di cas o sus ra mas prin ci pa les con re duc ción del
diá me tro, de la luz o de su ex ten sión; in clu ye des de la
au sen cia del tron co de la ar te ria co ro na ria (en ge ne ral la
iz quier da) has ta su hi po pla sia gra ve; el os tium co ro na rio 
pue de o no es tar pre sen te en el se no co rres pon dien -
te(26-30). El sub de sa rro llo del ár bol ar te rial co ro na rio pe -
ri fé ri co de ter mi na una is que mia mio cár di ca pro gre si va,
con di la ta ción y dis mi nu ción de la fun ción con trác til
ven tri cu lar iz quier da. Hay al te ra ción de la mem bra na
ce lu lar, pu dien do ge ne rar una arrit mia ven tri cu lar ma -
lig na que pue de de ter mi nar la muer te co mo en el pa cien -
te 5. En es te pa cien te el diag nós ti co se rea li zó en vi da.
Pre sen tó una in su fi cien cia car día ca tem pra na, com pro -
bán do se me dian te eco car dio gra ma di la ta ción ven tri cu -
lar iz quier da con fun ción con trác til dis mi nui da y des car -
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Figura 3. Paciente 3. Síndrome de Williams. Cateterismo
mostrando la aortografía en proyección oblicua anterior
izquierda, visualizando la aorta ascendente con severa
estenosis supravalvular aórtica (inmediatamente por
encima del origen de las arterias coronarias), dado por
reducción marcada del calibre de la aorta ascendente con
paredes irregulares. Severa estenosis del origen de la
arteria coronaria izquierda (flecha).

Figura 4. Paciente 4. Transposición completa de los
grandes vasos con switch arterial. Cateterismo mostrando
la aortografìa en proyección oblicua anterior izquierda,
visualizando la severa estenosis del origen de la arteria
coronaria izquierda desde la aorta (flecha). Ao: aorta.



tan do el ori gen anó ma lo de la ar te ria co ro na ria iz quier -
da. Se efec tuó una an gio gra fía co ro na ria que pu so en
evi den cia la pa to lo gía exis ten te. El úni co tra ta mien to
po si ble hu bie ra si do un tras plan te car día co. En di cho pa -
cien te la ana to mía pa to ló gi ca mos tró: obs truc ción del
tron co de la ar te ria co ro na ria iz quier da, con pa trón pe ri -
fé ri co de dis tri bu ción co ro na ria nor mal. Vál vu la mi tral
con cuer das ten di no sas grue sas y cor tas en su val va aór -
ti ca. Ven trícu lo iz quier do di la ta do. Ci ca tri ces de in far -
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Figura 6. Paciente 6. Hipoplasia de arteria coronaria.
Agenesia del ostium coronario izquierdo. A, B y C
corresponde a angio TAC, con la aorta (Ao) y una
sola arteria coronaria originada de la misma, la arteria 
coronaria derecha (ACD). D: ventrículografía
izquierda; vista en proyección oblicua anterior
derecha. En el contorno del ventrículo izquierdo (VI)
las líneas blancas marcan la sístole (línea interna) y la 
diástole (línea externa). Las flechas muestran la
escasa contractilidad de la pared anterolateral. Se
muestra la fracción de eyección. E: aortografía en
proyección oblicua anterior izquierda, se observa la
arteria coronaria derecha (ACD) originada desde la
aorta (Ao). La flecha marca la falta de la arteria
coronaria izquierda. F, G, H e I: coronariografía
selectiva derecha (ACD). Las flechas marcan las
ramas de la arteria coronaria izquierda de muy fino
calibre.

Figura 5. Paciente 5. Hipoplasia de arterias coronarias. 
En las fotos A y B se muestra la aortografía en
proyección oblicua anterior izquierda. Ao: aorta. La
arteria coronaria izquierda (ACI) tiene un sector inicial de 
buen calibre pero con severa hipoplasia del territorio
distal. C, D y E: fotos macroscópicas del corazón. C:
ventrículo derecho con fibroelastosis subendocárdica y
válvula tricúspide ligeramente engrosada. D: ventrículo
izquierdo dilatado y superficie septal alta con
endocardio algo blanquecino. E: músculos papilares y
valva aórtica de la mitral. Se observa el aspecto
macroscópico de la necrosis del músculo papilar. F, G y 
H: fotos histológicas. F: arteria coronaria izquierda
hipoplásica. HE 200x. G: necrosis miocárdica del
músculo papilar HE 200x. H: necrosis de músculo
papilar HE 100x.



tos de mio car dio evo lu cio na dos. Endo car dio sep tal ven -
tri cu lar iz quier do blan que ci no en sa li da ven tri cu lar iz -
quier da (fi broe las to sis sub en do cár di ca) (fi gu ras 7-10).
En el paciente 6, la situación inicial era de una gravedad
menor, lo que permitió adoptar una conducta ex pec tan -
te, siendo lo más importante determinar el mo men to
oportuno del tratamiento sustitutivo (tras plan te car día -
co). La muerte ocurrió mientras se realizaban los
estudios para coordinarlo.

La ar te ria co ro na ria iz quier da ori gi na da en el se no
de val sal va de re cho, con tra yec to ini cial en tre los dos
tron cos ar te ria les (aor ta y pul mo nar), es la for ma que
más se aso cia a muer te sú bi ta con el ejer ci cio (3%). La
ar te ria co ro na ria anó ma la for ma un án gu lo agu do en la
emer gen cia de la pa red aór ti ca y el os tium fre cuen te -
men te tie ne se mi val va que oclu ye par te de la su per fi -
cie(31,32). La ano ma lía en el ori gen de las ar te rias co ro na -
rias pue de ser ais la da o aso ciar se a otras mal for ma cio -
nes car dia cas. La for ma ais la da re pre sen ta 2,2% de las
mal for ma cio nes car día cas. Estu dios an gio grá fi cos
cons ta tan ano ma lías en el ori gen co ro na rio en 1,5% de la 
población(1).
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Figura 8. Paciente 7. Arteria coronaria izquierda
originada en seno de Valsalva derecho. Fotos
macroscópicas del corazón. A: se observa la raíz aórtica 
y los orificios de emergencia de las dos coronarias en el 
seno de Valsalva derecho. Flecha blanca: ostium de
arteria coronaria derecha. Flecha negra: ostium de
arteria coronaria izquierda. B: muestra el recorrido de la
coronaria izquierda entre la aorta y la arteria pulmonar.
C: superficie septal del ventrículo izquierdo. La flecha
indica una comunicación interventricular muscular con
cierre espontáneo.

Figura 7. Paciente 6. Hipoplasia de arteria coronaria.
Agenesia del ostium coronario izquierdo. Fotos de la
anatomía patológica. A, B y C: fotos macroscópicas. A:
tracto de salida del ventrículo derecho. Se observa
endocardio septal engrosado y blanquecino. En el seno
de Valsalva derecho la emergencia normal de la arteria
coronaria derecha. B: la flecha indica el receso
correspondiente al ostium de la arteria coronaria
izuierda atrésica. C: valva aórtica de la mitral de espesor 
aumentado y con cuerdas tendinosas cortas. D: foto
histológica de la arteria coronaria izquierda. La luz es
filiforme; hay fibrosis intimal. HE 200x
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Ta bla 2

NP E S Clínica Paraclínica Ecocardiograma Cateterismo Tratamiento Anatomía
patológica

Pac. 1 2 a. F Decaimiento, 
No fiebre 
IC - Shock 
PCR Fallece

GB 12.000 
PCR 214 Plaquetas 
586.000 Acidosis
metabólica sin
disionías

VI dilatado 
FEVI 28%

No se efectuó AVM. Inotrópicos.
Diuréticos.

Enfermedad de
Kawasaki
Aneurisma y
trombosis de ACI

Pac. 2 6 m. M Otitis y SCE
Ingresa: Neumonía
Shock Buena
evolución
16 años
Asintomático

GB 17000 
Plaq. 735.000 CPK 
16.760 CPKMB
173 
GPT 2.295 
GOT 23.840
Evolución: 
CPK 58 
CPKMB 0 
GPT 28.7 
GOT 43

Arterias coronarias
5 mm. Aneurismas
coronarios 8 mm.
Trombos
intraaneurismas
Enfermedad de
Kawasaki
Regresión de
trombos y
aneurismas

No se efectuó AVM. Inotrópicos.
Diuréticos.
Vasodilatadores
Fibrinolíticos
Inmunoglobulinas

No se requirió

Pac 3 2 a. M S. de Williams Isq.
miocárdica.
Disociación EM
Fallece

ECG: HVI
miocárdica

Severa estenosis
sinotubular aórtica 
Luz de 9 mm.
Gradiente de 84
mmHg.

G. SVA 50 mmHg. 
Severa estenosis
SVA Estenosis
severa OACI

Reanimación CV No se efectuó

Pac. 4 3 m. M D-TGA - SA
Evolución: I. Card.
Angioplastia.
Fallece

Severos trastornos
repolarización
ventricular 

VI dilatado. 
FEVI 16%
Hipoquinesia de
cara anterolateral
VI

Severa dilatación e
hipoquinesia del VI 
Severa estenosis
OACI

AVM. Inotrópicos
Vasodilatadores
Diuréticos 

No se efectuó

Pac. 5 10 d. M Depresión neonatal 

SDR temprana
FV. Fallece

Cardiomegalia
radiológica
Trastornos de la
repolarización VI
Troponina 114

AI y VI dilatados
Hipocontractilidad
VI. 

Hipoplasia de ACI AVM. Inotrópicos
Vasodilatadores
Diuréticos

Hipoplasia de
arterias coronarias
Fibroelastosis
subendocárdica

Pac. 6 12a. F S. de
miocardiopatía
dilatada 
Fallece durante el
sueño

Cardiomegalia
radiológica 
ECG: HVI

VI dilatado 
FEVI 30%

Atresia OACI Vasodilatadores
Diuréticos  AAS B
bloqueantes

Obstrucción tronco 
ACI Infartos
evolucionados

Pac. 7 14 a. F Dolor precordial
Examen CV
normal 
Sincope de
esfuerzo 
Fallece

ECG basal normal
Radiografía de
Tórax normal
Ergometría normal

Ecocardiograma
normal

No se efectuó No se indicó Trayecto anómalo
inter
aorto pulmonar de
la ACI

Pac. 8 3 m. M I. cardíaca 
Shock cardiogénico 
Fallece

Cardiomegalia
radiológica Ondas
Q patológicas en
DI y aVL

Severa dilatación
del VI  FEVI 15% 

ACI originada de
APRD

AVM Inotrópicos
Vasodilatadores
Diuréticos

No se efectuó

Pac. 9 
a 20

2 m.
13a.

F 9p M
3p

Miocardiopatía D:
en 11 pacientes
Sangrado
digestivo: 
en 1 paciente

Ondas Q en DI,
aVL, V5 y V6

ALCAPA ALCAPA Reparación
quirúrgica:
Takeuchi: 9 pac;
Reimplante: 3 pac 

No se efectuó

NP: nom bre del pa cien te; E: edad; S: sexo; M: mas cu li no; F: fe me ni no; m: me ses; a: años; IC: in su fi cien cia car dia ca; PCR: paro car dio -
rres pi ra to rio; VI: ven trícu lo iz quier do; AVM: asis ten cia ven ti la to ria me cá ni ca; ACI: ar te ria co ro na ria iz quier da; EM: elec tro me cá ni ca;
ECG: elec tro car dio gra ma; HVI: hi per tro fia ven tri cu lar iz quier da; G.SVA: gra dien te su pra val vu lar aór ti co; OACI: oclu sión ar te ria co ro na -
ria iz quier da; CV: car dio vas cu lar; D-TGA. SA: D Trans po si ción de gran des ar te rias, switch ar te rial; FEVI: frac ción de eyec ción del VI;
SDR: sín dro me de di fi cul tad res pi ra to ria; FV: fi bri la ción ven tri cu lar; AI: au rí cu la iz quier da; APRD: ar te ria pul mo nar rama de re cha;
ALCAPA: ori gen anó ma lo de la ar te ria co ro na ria iz quier da des de el tron co de la ar te ria pul mo nar.



Du ran te el ejer ci cio con la dis ten sión aór ti ca se co -
lap sa la luz y se pro du ce la is que mia y muer te sú bi ta, co -
mo ocu rrió en el ca so 7. La ana to mía pa to ló gi ca mos tró:
ano ma lía co ro na ria. Co ro na ria iz quier da ori gi na da en
se no co ro na rio de re cho y con re co rri do en tre la aor ta y la 
ar te ria pul mo nar. La ar te ria co ro na ria iz quier da anor mal 
tie ne ade más un re co rri do in tra mu ral aór ti co en el tra mo
ini cial. Ne cro sis mio cár di ca in ci pien te. Ede ma pul mo -
nar. Ne cro sis tubular renal. Microerosión de mucosa
gástrica y hemorragia (fi gu ra 8).

La de mos tra ción ana tó mi ca de un tra yec to ar te rial
co ro na rio en tre los gran des va sos es el fac tor de ries go
más im por tan te pa ra un epi so dio clí ni co ad ver so. El eco -
car dio gra ma trans to rá ci co es la ex plo ra ción que per mi te 
la vi sua li za ción de los os tium co ro na rios en más del
90% de los ca sos. Se re co mien da la an gioTAC co ro na -
ria mul ti cor te o la an gio rre so nan cia mag né ti ca pa ra me -
jo rar el aná li sis del tra yec to co ro na rio(33,34). La an gio -
gra fía coronaria certificará la anomalía.

El diag nós ti co pre coz per mi te la co rrec ción qui rúr -
gi ca del de fec to, evi tan do la muerte.

La ar te ria co ro na ria ori gi na da en ar te ria pul mo nar
es muy po co fre cuen te. En una pu bli ca ción na cio nal se
des cri be una pre va len cia del 0,46% de las ci ru gías car -
día cas por car dio pa tías con gé ni tas rea li za das en los úl ti -
mos 15 años (35,36). En la ma yo ría de los ca sos, es la co ro -

na ria iz quier da la ori gi na da anor mal men te en el tron co
de la ar te ria pul mo nar. Cuan do las dos ar te rias co ro na -
rias se ori gi nan en ar te ria pul mo nar, la muer te se pro du -
ce a los po cos días del na ci mien to. La va rian te más fre -
cuen te es que la ar te ria co ro na ria iz quier da se ori gi ne en
el se no iz quier do de la ar te ria pul mo nar y la de re cha en
la aor ta. En un 70% de los ca sos de es ta al te ra ción la
muer te ocu rre en el pri mer año de vi da. En 40% de los
ca sos la muer te es sú bi ta, en los res tan tes ocu rre por in -
su fi cien cia car dia ca se cun da ria a la is que mia mio cár di -
ca. Es una cau sa de muer te sú bi ta del lac tan te, que se
pue de pre ve nir si se rea li za un diag nós ti co pre coz(37-43).
La pre sen ta ción es va ria ble, des de la in su fi cien cia car -
día ca con in far to de mio car dio en la eta pa de lactante,
hasta la insuficiencia mitral, sincope y muerte súbita en
edades mayores(44).

Du ran te la vi da in trau te ri na, el ré gi men de cir cu la -
ción fe tal con re sis ten cias ar te rio la res pul mo na res ele -
va das, man tie ne una pre sión ar te rial pul mo nar su fi cien -
te pa ra irri gar el mio car dio de for ma ade cua da, a tra vés
de la ar te ria co ro na ria iz quier da, con san gre oxi ge na da
pro ce den te de la pla cen ta. Lue go del na ci mien to el tra -
ba jo del ven trícu lo iz quier do au men ta, se cie rra el duc -
tus, las re sis ten cias ar te rio la res pul mo na res caen y cuan -
do la pre sión dias tó li ca en la ar te ria pul mo nar des cien de, 
por de ba jo de la pre sión dias tó li ca del ven trícu lo iz -
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Figura 9. Pacientes del grupo 9 a 20. Arteria coronaria izquierda originada en el tronco de arteria pulmonar
(ALCAPA). Derivaciones del ECG basal, seleccionadas a modo de ejemplo, que muestra las ondas Q en D1 y aVL
(imagen patognomónica del origen anómalo de la arteria coronaria izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar)
y derivaciones precordiales V3, V4 y V5 (flechas).



quier do, el flu jo en la ar te ria co ro na ria iz quier da se in -
vier te, di ri gién do se des de és ta ha cia la ar te ria pul mo nar. 
Esto de ter mi na una is que mia mio cár di ca que evo lu cio -
na al in far to, a la mio car dio pa tía di la ta da y muer te
súbita. Pue de ha ber do lor, que se ma ni fies ta a es ta edad
por irri ta bi li dad y llan to. Pe ro lo más fre cuen te es la fa lla 
car día ca con ges ti va y/o las arrit mias ven tri cu la res. Es
una pa to lo gía con al ta mortalidad por lo que su
diagnóstico y tratamiento quirúrgico debe ser realizado
tem pra na men te(45).

El ECG pre sen ta sig nos de is que mia y/o in far to an te -
ro la te ral en más de 80% de los ca sos. Las on das Q ma yo -
res de 3 mm de pro fun di dad y de mas de 30 mi li se gun -
dos de du ra ción en las de ri va cio nes D1 y aVL son un
sig no pa tog no mó ni co, que tam bién es tán pre sen tes en
las de ri va cio nes pre cor dia les iz quier das; se asocian
alteraciones del segmento ST y onda T (fi gu ra 9).

El diag nós ti co se sos pe cha con la clí ni ca y el ECG;
se con fir ma con el eco car dio gra ma Dop pler co lor que
mues tra la ar te ria co ro na ria de re cha di la ta da, flu jo de
en tra da en la ar te ria pul mo nar, flu jo cen trí pe to por la ar -
te ria co ro na ria iz quier da y dilatación con hi po con trac ti -
li dad del VI.

Cuan to más pre coz el diag nós ti co y el tra ta mien to
(co ne xión qui rúr gi ca de la ar te ria co ro na ria a la aor ta),
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Tabla 3. Arteria coronaria izquierda originada en tronco de la arteria pulmonar. n=12

Edad Sexo Electrocardiograma Angiografía Tratamiento Evolución

2 a 9m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi FEVI<*

4 a M Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi FEVI<*

9m F Q D1, aVL, V5-6 + Reimplante Buena

13 a F Q D1, aVL, V5-6 + Reimplante Buena

11m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

2 a 9m F Q D1, aVL, V5-6 + Reimplante FEVI<*

8m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

5m M Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

3m M Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

3m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

2m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi E. AP**

2m F Q D1, aVL, V5-6 + Takeuchi Buena

* Frac ción de eyec ción del ven trícu lo iz quier do dis mi nui do
** Este no sis del tron co de la ar te ria pul mo nar
a: años; m: me ses; F: fe me ni no; M: mas cu li no. QD1, aVL: on das Q en el elec tro car dio gra ma.

Figura 10. Paciente 8. Arteria coronaria izquierda
originada en rama pulmonar derecha de arteria pulmonar.
Se muestra una arteriografía selectiva de la arteria
pulmonar rama derecha (APRD), con el catéter (marcado
por las flechas 1 y 2), ingresando por la vena cava superior 
derecha (VCSD). La arteria coronaria izquierda (ACI) se
origina desde la APRD.



ma yo res po si bi li da des de re cu pe ra ción de la fun cio na li -
dad del ven trícu lo iz quier do y menor riesgo de muerte
súbita.

El pa cien te 8 co rres pon de a un lac tan te que in gre só
con clí ni ca de in su fi cien cia car dia ca con rá pi da pro gre -
sión al shock car dio gé ni co; te nía una is que mia pro du ci -
da por el ori gen de la ar te ria co ro na ria iz quier da en ra ma
de re cha de la ar te ria pul mo nar. Esta es una si tua ción in -
fre cuen te den tro del ori gen anó ma lo de la ar te ria co ro -
na ria iz quier da des de la ar te ria pul mo nar(46,47). La mag -
ni tud de la lesión miocárdica instalada, no permitió un
tratamiento cu ra ti vo (fi gu ra 10).

Los 12 ca sos res tan tes de la se rie pre sen ta da co rres -
pon den a pa cien tes con ar te ria co ro na ria iz quier da ori gi -
na da en el tron co de la ar te ria pul mo nar (fi gu ra 10). Se
re su men las ca rac te rís ti cas de es te gru po de pa cien tes en
la ta bla 3, don de se des ta ca que en los úl ti mos años de la
se rie el diag nós ti co de la en ti dad se ha he cho ca da vez
más pre coz. Hay pre do mi nio del se xo fe me ni no
(91,6%); 11 pa cien tes (91,6%) in gre sa ron con un sín -
dro me de mio car dio pa tía di la ta da; el res tan te fue un ha -
llaz go den tro de la va lo ra ción por una sin to ma to lo gía
ines pe cí fi ca. En to dos los ca sos el ECG ba sal fue pa tog -
no mó ni co, mos tran do las on das Q pa to ló gi cas en D1,
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Figura 11. Pacientes del grupo 9 a 20. Arteria coronaria izquierda originada en el tronco de arteria pulmonar
(ALCAPA). Se muestran secuencias de fotos de pacientes con anomalía del origen de la arteria coronaria izquierda
desde el tronco de la arteria pulmonar. A: radiografía que muestra la cardiomegalia característica de estos
pacientes. B y C: se muestra en proyección oblicua anterior izquierda la aorta (Ao), la arteria coronaria derecha
(ACD) con origen normal y la arteria coronaria izquierda (ACI) conectada con la arteria pulmonar (AP). D, E y F: se
muestra en proyección oblicua anterior derecha, la aorta (Ao), la arteria coronaria derecha (ACD) con un origen
normal y la arteria coronaria izquierda (ACI-flechas) conectada con la arteria pulmonar (AP).



aVL, V5 y V6 (fi gu ra 9). La an gio gra fía co ro na ria mos -
tró en to dos los ca sos la co ne xión de la ar te ria co ro na ria
iz quier da con el tron co de la ar te ria pul mo nar y ade más
una ar te ria co ro na ria de re cha di la ta da, con cir cu la ción
in ter-co ro na ria de di fe ren te mag ni tud (fi gu ra 11). El tra -
ta mien to con sis tió en la re co ne xión de la ar te ria co ro na -
ria iz quier da a la aor ta me dian te di fe ren tes téc ni cas (tu -
ne li za ción in tra pul mo nar en el 75% de los ca sos y reim -
plan te di rec to en el 25% res tan te). La ci ru gía per mi te lo -
grar un flu jo co ro na rio an te ró gra do por ar te ria co ro na -
ria, con san gre de al to con te ni do en oxí ge no, lo que per -
mi te re ver tir las con di cio nes de is que mia mio cár di ca y
me jo rar la fun ción ven tri cu lar iz quier da. En 67% de los
pa cien tes se lo gró una re cu pe ra ción to tal sin se cue las.
En 33% res tan te se ob ser vó per sis ten cia de al te ra cio nes
re si dua les. En tres ca sos se cons ta tó di la ta ción e hi po -
con trac ti li dad ven tri cu lar iz quier das (am bas de gra do
le ve), en pa cien tes asin to má ti cos. En un ca so se ob ser vó
es te no sis del tron co de la ar te ria pul mo nar, en pa cien te
tra ta do me dian te téc ni ca de Ta keu chi que re qui rió an -
gio plas tia qui rúr gi ca del tron co de la ar te ria pul mo nar,
con bue na evo lu ción. El pro nós ti co y la evo lu ción de es -
tos pa cien tes se vin cu la di rec ta men te con el tiem po de
is que mia mio cár di ca; cuan to más pre coz el diag nós ti co
y su co rrec ción qui rúr gi ca, ma yor po si bi li dad de res ti tu -
ción to tal de la fun ción car día ca y me nor ries go de muer -
te.

En los pa cien tes 9 a 20 el diag nós ti co opor tu no per -
mi tió rea li zar la co rrec ción qui rúr gi ca evi tan do un
desenlace fatal.

Conclusiones
Si bien la pa to lo gía co ro na ria como res pon sa ble de la
muer te de los pa cien tes en edad pe diá tri ca es poco fre -
cuen te, se la debe te ner pre sen te y sos pe char ante el ha -
llaz go de una fa lla car día ca con sín dro me de mio car dio -
pa tía di la ta da, do lor pre cor dial al es fuer zo y afec cio nes
que pue dan com pro me ter secundariamente a la
circulación coronaria.

El diag nós ti co opor tu no per mi te rea li zar el tra ta -
mien to ade cua do evi tan do la ocu rren cia de una muerte
súbita.

Ante to do ca so de muer te sú bi ta en la in fan cia, con o
sin co no ci mien to de pa to lo gía pre via en el pa cien te, se
de be rá rea li zar un es tu dio ana to mo pa to ló gi co a car go de 
es pe cia lis ta en pa to lo gía car día ca pe diá tri ca, lo cual per -
mi ti rá llegar a un diagnóstico etiológico preciso.
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