‘ Arch Pediatr Urug 2014; 85(4):226-238 ‘

ARTICULO ORIGINAL

Patologia coronaria en la edad pediatrica.
Alto riesgo de muerte subita

Coronary disease in children. High risk of sudden death

Pedro Chiesa!, Carmen Gutiérrez?, Beatriz Ceruti®

Resumen

Summary

Introduccién: las enfermedades de las arterias
coronarias son raras en el nifio y debido a su
complejidad, pueden ser causa de muerte subita.
Objetivo: el propésito de este estudio es revisar los
casos de patologia coronaria estudiados en los
ultimos 25 afos en la Policlinica de Cardiologia
Pedidatrica del Centro Hospitalario Pereira Rossell
(CP-CHPR) y en el Instituto de Cardiologia Infantil (ICl),
incluidos los casos de consulta.

Material y método: se revisan los archivos e historias
clinicas de pacientes pediatricos con enfermedad
coronaria de CP-CHPR e ICI. Se registran
presentacién clinica, estudios realizados, tratamiento
instituido y evolucién.

Resultados: se individualizaron 20 pacientes. Dos
casos de enfermedad de Kawasaki; un caso de
sindrome de Williams con estenosis supravalvular
adrtica 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
oclusioén de arteria coronaria luego de cirugia de
switch arterial en paciente con transposicién completa
de los grandes vasos; un caso de arteria coronaria
izquierda originada en rama derecha de arteria
pulmonary 12 casos de arteria coronaria izquierda
originada en arteria pulmonar tronco.

Conclusiones: se destaca la importancia de una
sospecha oportuna de la patologia coronaria en el
nifio. El diagnéstico y tratamiento oportuno puede
evitar la muerte. Esta fue la situacioén en el 35% de los
pacientes presentados. En los casos de muerte subita,
se recomienda un estudio posmortem realizado por
patdlogo pediatra, con especial atencién al corazén y
las arterias coronarias.
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CORONARIOS

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
Policlinica de Cardiologia del Hospital Pereira Rossell
(PC-CHPR) and the Instituto de Cardiologia Infantil
(ICl) 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.

CORONARY DISEASES
SUDDEN DEATH
CORONARY VESSEL ANOMALIES
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Introduccion

La patologia coronaria es excepcional en pediatria, no
obstante puede ocasionar la muerte como manifestacion
inicial, por lo cual es importante su divulgacion, asi
como brindar las bases para su sospecha y reconoci-
miento oportunos, de manera tal que se logren imple-
mentar las medidas terapéuticas apropiadas a los efec-
tos de prevenir la muerte" ™.

Si bien la muerte en edad pediatrica vinculada a pa-
tologia coronaria es poco frecuente, debe sospecharse
frente a la muerte subita de un lactante, nifio o adoles-
cente, especialmente si ocurre en relacion con el ejerci-
cio OV,

Condicho objetivo se realiza una revision de los ulti-
mos 25 afios, identificando veinte casos clinicos de pato-
logia coronaria en la edad pediatrica. Esta alteracion fue
la causa determinante de la muerte en siete pacientes
(35%), sobreviviendo los 13 restantes.

Material y método

Se realiza un estudio retrospectivo mediante la revision
de los archivos e historias clinicas de pacientes pediatri-
cos con enfermedad coronaria de CP-CHPR e ICI en los
ultimos 25 afios.

En cada caso se pone énfasis en la presentacion clini-
ca, los estudios realizados, el tratamiento efectuado y la
evolucion posterior.

Resultados

La poblacion en estudio y los resultados obtenidos se
esquematizan en la tabla 2.

Se presentan 20 casos clinicos, siete con desenlace
fatal, vinculados a patologia coronaria. En 19 hubo sig-
nos y sintomas clinicos sugestivos de patologia cardia-
ca. En un unico paciente se lleg6 al diagnostico dentro
de la valoracion por sintomatologia no cardiaca. En 18
pacientes el diagnostico etiologico fue realizado en vi-
da, en los otros dos fue postmortem. En 13 pacientes se
logro la curacion. En cinco de los pacientes con diagnds-
tico en vida, no hubo posibilidad de instaurar un trata-
miento. En los dos pacientes con diagnostico post-mor-
tem no hubo respuesta a las medidas terapéuticas inicia-
les. En algunos de los casos, un diagnostico precoz hu-
biera posibilitado la instalacion de un arsenal terapéuti-
co que evitase el desenlace fatal. Se debe resaltar la im-
portancia de la orientacion clinica en la sospecha de este
tipo de patologia, la cual tiene formas de presentacion
muy variadas, como ser: insuficiencia cardiaca aguda o
cronica, sintomatologia respiratoria (sindrome de difi-
cultad respiratoria, infeccion respiratoria), isquemia
miocardica, sincope de esfuerzo, dolor precordial con el

Figura 1. Paciente 1. Enfermedad de Kawasaki. A, By
C: fotos macroscopicas del corazén. Ay B muestran
tracto de salida del ventriculo 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 infundibulo pulmonar; se observa salida
de ventriculo derecho (VD) y ventriculo izquierdo (VI). La
flecha indica la arteria coronaria izquierda dilatada. D:
foto histolégica de la arteria coronaria con luz dilatada y
fibrosis parietal a predominio intimal. Coloracion de
tricrémico 100x. E: foto histolégica del miocardio que
muestra area de necrosis del musculo papilar. HE 100x.

esfuerzo, patologia cardiaca congénita que asocia lesion
coronaria.

Discusion

A los efectos de organizar la discusion se discutiran los
casos en relacion a la etiologia responsable de la
enfermedad.

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis de las
arterias de mediano calibre, de etiologia desconocida,
que afecta a lactantes y preescolares provocando lesio-
nes entre otras a nivel cardiaco (hasta en un tercio de los
pacientes). Hay antecedente previo de afeccion de vias
respiratorias superiores o del tracto gastrointestinal. La
enfermedad cursa con hiperplaquetosis, aumento del
factor VIII y del fibrindgeno, lo que determina un estado
de hipercoagulabilidad. A nivel cardiaco puede causar
miocarditis, pericarditis, afeccion valvular o lesiones de
las arterias coronarias, en el 50% de los casos, sea este-
nosis o aneurismas (estos entre 10%-20%), mas fre-
cuentes en menores de un afio y en pacientes tratados
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Figura 2. Paciente 2. Enfermedad de Kawasaki. A, By 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 repolarizacion ventricular, evidenciados por el marcado

descenso del ST en las derivaciones V2, V3y V4.

previamente con corticoides y solo en un tercio de ellos
se producen lesiones obstructivas. La presencia de los
aneurismas sumado al estado de hipercoagulabilidad fa-
vorece la trombosis y el infarto de miocardio. E120% de
estos pacientes fallecen en el primer evento”™.

El electrocardiograma evidencia ondas Q patologi-
cas, alteraciones del segmento ST y de la onda T; ade-
mas se observan alteraciones en las enzimas LDH, CPK
y troponina I; el ecocardiograma permite analizar fun-
cion ventricular y de valvula mitral e investigar el estado
del arbol arterial coronario; por ultimo los estudios de
funcionalidad miocardica (centellograma con talio, re-
sonancia nuclear magnética) y el cateterismo. En los ca-
sos de insuficiencia cardiaca, insuficiencia mitral, infar-
to y aneurismas, el cateterismo cardiaco con coronario-
grafia selectiva permitira evaluar la necesidad de asociar
una revascularizacion miocardica al tratamiento médico
(antiagregantes plaquetarios, gamaglobulina y even-
tualmente corticoides e inmunosupresores)'”.

En la anatomia patoldgica se observa en fase aguda
una vasculitis de pequeiios vasos y una panvasculitis de
las arterias coronarias con dilatacion de la pared. En esta
etapa puede coexistir con lesion del endo, mio o pericar-
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dio. En la evolucion puede ir a la fibrosis con disrupcion
de las fibras elasticas y dilataciones aneurismatica o es-
tenosis”. Las calcificaciones, son tardias®. La dilata-
cion aneurismatica puede ser focal o difusa'®.

Los aneurismas suelen retroceder en 50% de los ca-
sos; entre los restantes hay reduccion con o sin estenosis
coronaria (25%), retroceso del aneurisma pero con este-
nosis arterial (15%), o finas irregularidades de los vasos,
sin estenosis (10%). La forma mas severa de compromi-
so coronario es el desarrollo de aneurismas gigantes
(28mm), que se ven en 1%-4% de los casos. En estos pa-
cientes existen menores probabilidades de retroceder y
son frecuentes las complicaciones (trombosis, ruptura,
estenosis) con una mortalidad elevada” ", El tratamiento
con inmunoglobulinas y 4cido acetil salicilico antes de
los 10 dias de iniciada la enfermedad permite reducir las
alteraciones coronarias a porcentajes menores del
5%12,

En el primer caso de la serie presentada no se sospe-
cho la etiologia causal y el paciente evoluciono a la
muerte. La anatomia patologica mostrd: aneurisma de la
arteria coronaria izquierda tronco y ramas. Trombosis
del aneurisma de la arteria circunfleja con organizacion
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1. Anomalias del origen*

1. Arteria coronaria originada en arteria pulmonar

Origen alto del ostium coronario

Arteria coronaria originada en angulo agudo

Curso intramural adrtico profundo de arteria coronaria
Atresia/estenosis congénita del ostium coronario

Arteria coronaria originada en comisura

e A o

2. Anomalias de las arterias coronarias epicardicas
. Hipoplasia
. Displasia fibromuscular de arteria coronaria
. Embolismo coronario

. Aneurismas congénitos de arterias coronarias

1
2
3
4
5. Calcificacion arterial idiopatica de la infancia
6
7
8
9. Trombosis coronaria

1

0. Vasoespasmo

3. Anomalias de arterias coronarias intramurales

3. Purpura trombocitopénico trombotico

logia de Fallot.

Tabla 1. Clasificacion de anomalias coronarias en pediatria

Arteria coronaria izquierda originada en seno de Valsalva derecho

Arteria coronaria derecha originada en seno de Valsalva izquierdo

Estenosis adquirida del ostium coronario (luego de cirugia de switch arterial)

. Puentes intramiocardicos o tinel de arteria coronaria (descendente anterior)

. Enfermedad de Kawasaki (otras arteritis son raras en pediatria)

. Diseccion coronaria (rara en pediatria; asociada a enfermedad de Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos y uso de cocaina)

1. Displasia fibromuscular de arteria nodal (aislada o asociada a prolapso mitral)

2. Displasia de pequefios vasos del septo interventricular (aislada o asociada a miocardiopatia hipertrofica)

* Se excluyen las anomalias encontradas en el marco de cardiopatias congénitas estructurales: tronco arterial comtn (truncus), atresia pul-
monar con septo integro (fistulas/sinusoides), transposiciéon completa de los grandes vasos (TGA) previa a cirugia de switch arterial, tetra-

periférica del trombo (enfermedad de Kawasaki). Infar-
to de miocardio extenso y evolucionado, comprome-
tiendo miocardio mural del ventriculo izquierdo y
musculos papilares (figura 1).

En el segundo caso, a pesar de haber ingresado en
shock cardiogénico, la deteccion rapida de trombosis
coronaria permitio el tratamiento adecuado (uso de fi-
brinoliticos), resultando en desobstruccion de las arte-
rias afectadas, estabilizacion hemodinamica y sobrevida
del paciente. Actualmente tiene 16 afios y vida normal
(figura 2).

El sindrome de Williams-Beuren se caracteriza por
presentar alteraciones faciales (cara de duende, boca
grande, labios gruesos, dientes separados, nariz corta de
base ancha, ojos redondeados y separados), neuroldgi-
cas (retardo del desarrollo psicomotor, retardo mental),
cardioldgicas (estenosis supravalvular adrtica presente
en el 75% de los casos, que puede involucrar los orige-
nes de las arterias coronarias y coartacion de aorta), re-
nales (estenosis de las arterias renales lo que determina
una hipertension arterial renovascular). Estos pacientes

pueden tener hipercalcemia. La incidencia es de
1/20.000 nacidos vivos. Se debe a una deleccion del cro-
mosoma 7q11.23 en el 95% de los casos'"*"?. La lesion
coronaria, al igual que las demas lesiones vasculares, es
evolutiva. El patrén de compromiso vascular es varia-
ble, pudiendo afectar el tronco de arteria pulmonar, arte-
rias renales, producir estenosis supravalvular aortica, le-
sion de arterias del arco adrtico o de las arterias corona-
rias!'®'”. Estas ultimas pueden estar enmascaradas hasta
el desenlace final, lo que ocurrid en el paciente 3. En este
paciente el ecocardiograma no evidencio la lesion
coronaria, siendo identificada con el cateterismo.
Durante este estudio hubo una isquemia con desenlace
fatal (figura 3).

En el estudio histologico se observa una reduccion
de las fibras elasticas de la pared arterial, con desorgani-
zacion de las mismas. También se ve un aumento del te-
jido colageno y una hipertrofia del musculo liso arte-
rial®.

En latransposicion completa de las grandes arterias
(D-TGA) se puede producir la muerte del paciente por
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Figura 3. Paciente 3. Sindrome de Williams. Cateterismo
mostrando la aortograffa en proyeccion oblicua anterior
izquierda, visualizando la aorta ascendente con severa
estenosis supravalvular adrtica (inmediatamente por
encima del origen de las arterias coronarias), dado por
reduccion marcada del calibre de la aorta ascendente con
paredes irregulares. Severa estenosis del origen de la
arteria coronaria izquierda (flecha).

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

obstruccion de una arteria coronaria, en el postoperato-
rio alejado. Esta eventualidad puede darse en etapa sub-
aguda o cronica, determinando isquemia miocardica e
infarto. Las complicaciones tardias graves de las arterias
coronarias en el postoperatorio alejado del switch arte-
rial, son poco frecuentes. Cuando se dan, la mayoria de
los pacientes mueren de forma stibita, con electrocardio-
gramas normales; en pocos casos se registran sintomas
en las horas previas (polipnea, hipersudoracion, irritabi-
lidad, llanto y frialdad periférica). La muerte subita
ocurre mas frecuentemente entre los 2 y 10 meses de
realizado el switch arterial.

La lesion anatomopatologica consiste en oclusion de
los ostium de ambas arterias coronarias y proliferacion
fibrocelular concéntrica de la intima, en el sector
proximal.

Las diferentes series establecen incidencias desde
3%, 6,6% 17y 10% 0.

En el caso 4 la evolucion clinica y el electrocardio-
grama permitieron sospechar la existencia de una altera-
cion en lairrigacion coronaria. La angiografia coronaria
demostr6 severo compromiso de la arteria coronaria iz-
quierda. La gravedad del caso impidio la cirugia; se in-
tentd angioplastia con balon la cual fue inefectiva
(figura 4).

Las anomalias congénitas de las arterias corona-
rias son la segunda causa de muerte stbita en el ejerci-
cio, siendo responsables de 12% al 19% de las muertes
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subitas en pacientes jovenes, en general durante el ejer-
cicio®!??,

La patologia coronaria causante de muerte subita
puede estar anivel del origen, en el trayecto epicardico o
en las ramas intramurales. Frente a la muerte subita de
un lactante, nifio o adolescente, especialmente si ocurre
en relacion con el ejercicio, es fundamental verificar el
estado de las arterias coronarias, el origen en la aorta, la
forma y situacion de los ostium, el angulo de emergen-
cia, el trayecto que hace en su recorrido inicial en su lo-
calizacién epicardica e intramural >,

La hipoplasia de las arterias coronarias se define
como el subdesarrollo de una o varias arterias coronarias
epicardicas o sus ramas principales con reduccion del
diametro, de la luz o de su extension; incluye desde la
ausencia del tronco de la arteria coronaria (en general la
izquierda) hasta su hipoplasia grave; el ostium coronario
puede o no estar presente en el seno correspondien
te'?**Y, El subdesarrollo del 4rbol arterial coronario pe-
riférico determina una isquemia miocardica progresiva,
con dilatacion y disminucion de la funcién contractil
ventricular izquierda. Hay alteracion de la membrana
celular, pudiendo generar una arritmia ventricular ma-
ligna que puede determinar la muerte como en el pacien-
te 5. En este paciente el diagnostico se realiz6 en vida.
Present6 una insuficiencia cardiaca temprana, compro-
bandose mediante ecocardiograma dilatacion ventricu-
lar izquierda con funcion contractil disminuiday descar-



Pedro Chiesa, Carmen Gutiérrez, Beatriz Ceruti « 231

Figura 5. Paciente 5. Hipoplasia de arterias coronarias.
En las fotos Ay B se muestra la aortografia en
proyeccion 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, Dy E: fotos macroscopicas del corazén. C:
ventriculo derecho con fibroelastosis subendocérdica y
valvula tricUspide ligeramente engrosada. D: ventriculo
izquierdo dilatado y superficie septal alta con
endocardio algo blanquecino. E: misculos papilares y
valva adrtica de la mitral. Se observa el aspecto
macroscépico de la necrosis del musculo papilar. F, Gy
H: fotos histolégicas. F: arteria coronaria izquierda
hipoplasica. HE 200x. G: necrosis miocardica del
musculo papilar HE 200x. H: necrosis de musculo
papilar HE 100x.

tando el origen andmalo de la arteria coronaria izquier-
da. Se efectu6 una angiografia coronaria que puso en
evidencia la patologia existente. El unico tratamiento
posible hubiera sido un trasplante cardiaco. En dicho pa-
ciente la anatomia patologica mostrd: obstruccion del
tronco de la arteria coronaria izquierda, con patron peri-
férico de distribucion coronaria normal. Véalvula mitral
con cuerdas tendinosas gruesas y cortas en su valva adr-
tica. Ventriculo izquierdo dilatado. Cicatrices de infar-

Figura 6. Paciente 6. Hipoplasia de arteria coronaria.
Agenesia del ostium coronario izquierdo. A, By C
corresponde a angio TAC, con la aorta (Ao) y una
sola arteria coronaria originada de la misma, la arteria
coronaria derecha (ACD). D: ventriculografia
izquierda; vista en proyeccién oblicua anterior
derecha. En el contorno del ventriculo izquierdo (VI)
las lineas blancas marcan la sistole (linea interna) y la
diastole (linea externa). Las flechas muestran la
escasa contractilidad de la pared anterolateral. Se
muestra la fraccion de eyeccion. E: aortografia en
proyeccién 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 |: coronariografia
selectiva derecha (ACD). Las flechas marcan las
ramas de la arteria coronaria izquierda de muy fino
calibre.
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Figura 7. Paciente 6. Hipoplasia de arteria coronaria.
Agenesia del ostium coronario izquierdo. Fotos de la
anatomia patolégica. A, By C: fotos macroscépicas. A:
tracto de salida del ventriculo 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 adrtica de la mitral de espesor
aumentado y con cuerdas tendinosas cortas. D: foto
histolégica de la arteria coronaria izquierda. La luz es
filiforme; hay fibrosis intimal. HE 200x

tos de miocardio evolucionados. Endocardio septal ven-
tricular izquierdo blanquecino en salida ventricular iz-
quierda (fibroelastosis subendocardica) (figuras 7-10).
En el paciente 6, la situacion inicial era de una gravedad
menor, lo que permitié adoptar una conducta expectan-
te, siendo lo mas importante determinar el momento
oportuno del tratamiento sustitutivo (trasplante cardia-
co). La muerte ocurri6 mientras se realizaban los
estudios para coordinarlo.

La arteria coronaria izquierda originada en el seno
de valsalva derecho, con trayecto inicial entre los dos
troncos arteriales (aorta y pulmonar), es la forma que
mas se asocia a muerte subita con el ejercicio (3%). La
arteria coronaria anémala forma un angulo agudo en la
emergencia de la pared aortica y el ostium frecuente-
mente tiene semivalva que ocluye parte de la superfr
cie®'*?. La anomalia en el origen de las arterias corona-
rias puede ser aislada o asociarse a otras malformacio-
nes cardiacas. La forma aislada representa 2,2% de las
malformaciones cardiacas. Estudios angiograficos
constatan anomalias en el origen coronario en 1,5% de la

poblacion®”.
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Figura 8. Paciente 7. Arteria coronaria izquierda
originada en seno de Valsalva derecho. Fotos
macroscoépicas del corazon. A: se observa la raiz adrtica
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 ventriculo izquierdo. La flecha
indica una comunicacién interventricular muscular con
cierre espontaneo.
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Tabla 2
NP E S Clinica Paraclinica Ecocardiograma  Cateterismo Tratamiento Anatomia
patologica
Pac.1 2a. F Decaimiento, GB 12.000 VI dilatado No se efectud AVM. Inotrépicos. Enfermedad de
No fiebre PCR 214 Plaquetas FEVI 28% Diuréticos. Kawasaki
IC - Shock 586.000 Acidosis Aneurisma y
PCR Fallece metabolica sin trombosis de ACI
disionias
Pac.2 6m. M Otitis y SCE GB 17000 Arterias coronarias No se efectud AVM. Inotropicos. No se requirio
Ingresa: Neumonia Plaq. 735.000 CPK 5 mm. Aneurismas Diuréticos.
Shock Buena 16.760 CPKMB coronarios 8§ mm. Vasodilatadores
evolucion 173 Trombos Fibrinoliticos
16 afos GPT 2.295 intraaneurismas Inmunoglobulinas
Asintomatico GOT 23.840 Enfermedad de
Evolucién: Kawasaki
CPK 58 Regresion de
CPKMB 0 trombos y
GPT 28.7 aneurismas
GOT 43
Pac3 2a. M S. de Williams Isq. ECG: HVI Severa estenosis ~ G. SVA 50 mmHg. Reanimacion CV  No se efectud
miocérdica. miocérdica sinotubular adrtica Severa estenosis
Disociacion EM Luz de 9 mm. SVA Estenosis
Fallece Gradiente de 84 severa OACI
mmHg.
Pac.4 3m. M D-TGA - SA Severos trastornos VI dilatado. Severa dilatacidon e  AVM. Inotrépicos No se efectud
Evolucion: I. Card. repolarizacion FEVI 16% hipoquinesia del VI Vasodilatadores
Angioplastia. ventricular Hipoquinesia de ~ Severa estenosis ~ Diuréticos
Fallece cara anterolateral ~ OACI
VI
Pac.5 10d. M Depresion neonatal Cardiomegalia Aly VIdilatados Hipoplasia de ACI AVM. Inotrépicos Hipoplasia de
radiologica Hipocontractilidad Vasodilatadores arterias coronarias
SDR temprana Trastornos de la VL Diuréticos Fibroelastosis
FV. Fallece repolarizacion VI subendocardica
Troponina 114
Pac.6 12a. F S. de Cardiomegalia VI dilatado Atresia OACI Vasodilatadores Obstruccion tronco
miocardiopatia radiologica FEVI 30% Diuréticos AAS B ACI Infartos
dilatada ECG: HVI bloqueantes evolucionados
Fallece durante el
suefio
Pac.7 14a. F Dolor precordial ~ ECG basal normal Ecocardiograma  No se efectud No se indico Trayecto anomalo
Examen CV Radiografia de normal inter
normal Toérax normal aortopulmonar de
Sincope de Ergometria normal la ACI
esfuerzo
Fallece
Pac.8 3m. M I. cardiaca Cardiomegalia Severa dilatacion ~ ACI originada de ~ AVM Inotrdpicos  No se efectud
Shock cardiogénico radioldgica Ondas del VI FEVI 15% APRD Vasodilatadores
Fallece Q patologicas en Diuréticos
DlyaVL
Pac.9 2m. F9pM Miocardiopatia D: Ondas Q en DI, ALCAPA ALCAPA Reparacion No se efectud
a20 13a. 3p en 11 pacientes aVL, V5y V6 quirtrgica:
Sangrado Takeuchi: 9 pac;
digestivo: Reimplante: 3 pac

en | paciente

NP: nombre del paciente; E: edad; S: sexo; M: masculino; F: femenino; m: meses; a: afios; IC: insuficiencia cardiaca; PCR: paro cardio-
rrespiratorio; VI: ventriculo izquierdo; AVM: asistencia ventilatoria mecanica; ACI: arteria coronaria izquierda; EM: electromecanica;
ECG: electrocardiograma; HVI: hipertrofia ventricular izquierda; G.SVA: gradiente supravalvular adrtico; OACI: oclusion arteria corona-
ria izquierda; CV: cardiovascular; D-TGA. SA: D Transposicion de grandes arterias, switch arterial; FEVI: fraccion de eyeccion del VI,
SDR: sindrome de dificultad respiratoria; FV: fibrilacion ventricular; Al: auricula izquierda; APRD: arteria pulmonar rama derecha;

ALCAPA: origen anomalo de la arteria coronaria izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar.
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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 D1y aVL
(imagen patognomaonica del origen anémalo de la arteria coronaria izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar)

y derivaciones precordiales V3, V4 y V5 (flechas).

Durante el ejercicio con la distension aortica se co-
lapsa la luz y se produce la isquemia y muerte subita, co-
mo ocurri6 en el caso 7. La anatomia patologica mostro:
anomalia coronaria. Coronaria izquierda originada en
seno coronario derechoy conrecorrido entre laaortay la
arteria pulmonar. La arteria coronaria izquierda anormal
tiene ademas un recorrido intramural adrtico en el tramo
inicial. Necrosis miocardica incipiente. Edema pulmo-
nar. Necrosis tubular renal. Microerosion de mucosa
gastrica y hemorragia (figura 8).

La demostracion anatomica de un trayecto arterial
coronario entre los grandes vasos es el factor de riesgo
mas importante para un episodio clinico adverso. El eco-
cardiograma transtoracico es la exploracion que permite
la visualizacion de los ostium coronarios en mas del
90% de los casos. Se recomienda la angioTAC corona-
ria multicorte o la angiorresonancia magnética para me-
jorar el analisis del trayecto coronario®***. La angio-
grafia coronaria certificara la anomalia.

El diagnostico precoz permite la correccion quirtr-
gica del defecto, evitando la muerte.

La arteria coronaria originada en arteria pulmonar
es muy poco frecuente. En una publicacion nacional se
describe una prevalencia del 0,46% de las cirugias car-
diacas por cardiopatias congénitas realizadas en los tlti-
mos 15 afios ®**%. En la mayoria de los casos, es la coro-
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naria izquierda la originada anormalmente en el tronco
de la arteria pulmonar. Cuando las dos arterias corona-
rias se originan en arteria pulmonar, la muerte se produ-
ce a los pocos dias del nacimiento. La variante mas fre-
cuente es que la arteria coronaria izquierda se origine en
el seno izquierdo de la arteria pulmonar y la derecha en
la aorta. En un 70% de los casos de esta alteracion la
muerte ocurre en el primer afio de vida. En 40% de los
casos la muerte es subita, en los restantes ocurre por in-
suficiencia cardiaca secundaria a la isquemia miocardi-
ca. Es una causa de muerte subita del lactante, que se
puede prevenir si se realiza un diagnostico precoz®"*.
La presentacion es variable, desde la insuficiencia car-
diaca con infarto de miocardio en la etapa de lactante,
hasta la insuficiencia mitral, sincope y muerte subita en
edades mayores™*®.

Durante la vida intrauterina, el régimen de circula-
cion fetal con resistencias arteriolares pulmonares ele-
vadas, mantiene una presion arterial pulmonar suficien-
te para irrigar el miocardio de forma adecuada, a través
de la arteria coronaria izquierda, con sangre oxigenada
procedente de la placenta. Luego del nacimiento el tra-
bajo del ventriculo izquierdo aumenta, se cierra el duc-
tus, las resistencias arteriolares pulmonares caen y cuan-
do lapresion diastolica en laarteria pulmonar desciende,
por debajo de la presion diastolica del ventriculo iz-
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Tabla 3. Arteria coronaria izquierda originada en tronco de la arteria pulmonar. n=12

Edad Sexo Electrocardiograma Angiografia Tratamiento Evoluciéon
2a9m F QDl, aVL, V5-6 + Takeuchi FEVI<*
4a M QDl, aVL, V5-6 + Takeuchi FEVI<*
9m F Q DI, aVL, V5-6 + Reimplante Buena
13 a F QDl1,aVL, V5-6 + Reimplante Buena
11m F QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
2a9m F QDl, aVL, V5-6 + Reimplante FEVI<*
8m F QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
5m M QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
3m M QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
3m F QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
2m F Q DI, aVL, V5-6 + Takeuchi E. AP**
2m F QDl,aVL, V5-6 + Takeuchi Buena
* Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo disminuido

** Estenosis del tronco de la arteria pulmonar

a: aflos; m: meses; F: femenino; M: masculino. QD1, aVL: ondas Q en el electrocardiograma.

quierdo, el flujo en la arteria coronaria izquierda se in-
vierte, dirigiéndose desde ésta hacia la arteria pulmonar.
Esto determina una isquemia miocardica que evolucio-
na al infarto, a la miocardiopatia dilatada y muerte
subita. Puede haber dolor, que se manifiesta a esta edad
por irritabilidad y llanto. Pero lo mas frecuente es la falla
cardiaca congestiva y/o las arritmias ventriculares. Es
una patologia con alta mortalidad por lo que su
diagnostico y tratamiento quirargico debe ser realizado
tempranamente(45).

El ECG presenta signos de isquemia y/o infarto ante-
rolateral en mas de 80% de los casos. Las ondas Q mayo-
res de 3 mm de profundidad y de mas de 30 milisegun-
dos de duracion en las derivaciones D1 y aVL son un
signo patognomonico, que también estan presentes en
las derivaciones precordiales izquierdas; se asocian
alteraciones del segmento ST y onda T (figura 9).

El diagnostico se sospecha con la clinica y el ECG;
se confirma con el ecocardiograma Doppler color que
muestra la arteria coronaria derecha dilatada, flujo de
entrada en la arteria pulmonar, flujo centripeto por la ar-
teria coronaria izquierda y dilatacion con hipocontracti-
lidad del VI.

Cuanto mas precoz el diagndstico y el tratamiento
(conexion quirargica de la arteria coronaria a la aorta),

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

i E

F

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 anomalia del origen de la arteria coronaria izquierda
desde el tronco de la arteria pulmonar. A: radiograffa que muestra la cardiomegalia caracteristica de estos
pacientes. By C: se muestra en proyeccidn 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, Ey F: se
muestra en proyeccion 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).

mayores posibilidades de recuperacion de la funcionali-
dad del ventriculo izquierdo y menor riesgo de muerte
stbita.

El paciente 8 corresponde a un lactante que ingreso
con clinica de insuficiencia cardiaca con rapida progre-
sion al shock cardiogénico; tenia una isquemia produci-
da por el origen de la arteria coronaria izquierda en rama
derecha de la arteria pulmonar. Esta es una situacion in-
frecuente dentro del origen anémalo de la arteria coro-
naria izquierda desde la arteria pulmonar*®*”. La mag-
nitud de la lesion miocardica instalada, no permiti6é un
tratamiento curativo (figura 10).

Archivos de Pediatria del Uruguay 2014; 85(4)

Los 12 casos restantes de la serie presentada corres-
ponden a pacientes con arteria coronaria izquierda origi-
nada en el tronco de la arteria pulmonar (figura 10). Se
resumen las caracteristicas de este grupo de pacientes en
la tabla 3, donde se destaca que en los ultimos afios de la
serie el diagnostico de la entidad se ha hecho cada vez
mas precoz. Hay predominio del sexo femenino
(91,6%); 11 pacientes (91,6%) ingresaron con un sin-
drome de miocardiopatia dilatada; el restante fue un ha-
llazgo dentro de la valoracion por una sintomatologia
inespecifica. En todos los casos el ECG basal fue patog-
nomonico, mostrando las ondas Q patologicas en D1,
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aVL, V5y V6 (figura9). La angiografia coronaria mos-
trd en todos los casos la conexion de la arteria coronaria
izquierda con el tronco de la arteria pulmonar y ademas
una arteria coronaria derecha dilatada, con circulacion
inter-coronaria de diferente magnitud (figura 11). El tra-
tamiento consistio en la reconexion de la arteria corona-
ria izquierda a la aorta mediante diferentes técnicas (tu-
nelizacion intrapulmonar en el 75% de los casos y reim-
plante directo en el 25% restante). La cirugia permite lo-
grar un flujo coronario anterégrado por arteria corona-
ria, con sangre de alto contenido en oxigeno, lo que per-
mite revertir las condiciones de isquemia miocardica y
mejorar la funcion ventricular izquierda. En 67% de los
pacientes se logrd una recuperacion total sin secuelas.
En 33% restante se observo persistencia de alteraciones
residuales. En tres casos se constatd dilatacion e hipo-
contractilidad ventricular izquierdas (ambas de grado
leve), en pacientes asintomaticos. En un caso se observo
estenosis del tronco de la arteria pulmonar, en paciente
tratado mediante técnica de Takeuchi que requiri6 an-
gioplastia quirargica del tronco de la arteria pulmonar,
con buena evolucion. El prondstico y la evolucion de es-
tos pacientes se vincula directamente con el tiempo de
isquemia miocardica; cuanto mas precoz el diagnostico
y su correccion quirdrgica, mayor posibilidad de restitu-
ciontotal de la funcién cardiaca y menor riesgo de muer-
te.

En los pacientes 9 a 20 el diagnostico oportuno per-
miti6 realizar la correccion quirrgica evitando un
desenlace fatal.

Conclusiones

Si bien la patologia coronaria como responsable de la
muerte de los pacientes en edad pediatrica es poco fre-
cuente, se la debe tener presente y sospechar ante el ha-
llazgo de una falla cardiaca con sindrome de miocardio-
patia dilatada, dolor precordial al esfuerzo y afecciones
que puedan comprometer secundariamente a la
circulacion coronaria.

El diagnoéstico oportuno permite realizar el trata-
miento adecuado evitando la ocurrencia de una muerte
stbita.

Ante todo caso de muerte subita en la infancia, con o
sin conocimiento de patologia previa en el paciente, se
debera realizar un estudio anatomopatologico a cargo de
especialista en patologia cardiaca pediatrica, lo cual per-
mitira llegar a un diagndstico etioldgico preciso.
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