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Correccion quirurgica
del sindrome de

Bland-White-Garland
en un adulto joven

Presentamos el caso de un varén de 21 anos de
edad, el cual ingresa a nuestra institucion a causa
de disnea y descubrimiento fortuito de soplo con-
tinuo. Terminado el estudio correspondiente, diag-
nosticamos la presencia de una coronariopatia con-
génita del tipo nacimiento anémalo de la arteria
coronaria izquierda con origen en el tronco de la
arteria pulmonar (sindrome de Bland-White-Gar-
land). El tratamiento elegido durante el acto qui-
rurgico fue la ligadura de la coronaria anémala en
la parte exterior del tronco de la pulmonar, comple-
mentando con la anastomosis de la arteria mamaria
interna izquierda a la descendente anterior. No se
presentaron complicaciones en el procedimiento ni
en el postoperatorio inmediato. Un afio después, el
paciente se encuentra asintomatico. Teniendo en
cuenta que se trata de una malformacion de poca
frecuencia en esta edad y que la experiencia quiriir-
gica actual no es suficiente, consideramos que el
manejo quiridrgico elegido en este caso es una alter-
nativa segura en aquellos pacientes en los que no
sea posible una correccion anatémica total.
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Surgical correction of Bland-White-Garland syndrome
in a young adult

A 21-year-old man was admitted to our insti-
tution because of dyspnea and a cardiac murmur.
Further analysis led to the diagnosis of Bland-
White-Garland syndrome (anomalous origin of
the left coronary artery from the pulmonary ar-
tery [ALCAPA]). Ligation of coronary anomaly
outside of the pulmonary trunk and the anasto-
mosis of the left internal mammary artery to the
left anterior descending artery as a pedicled graft
were uneventfully performed. One year later the
patient is asymptomatic. Due to the low frequen-
cy of the case and the scanty experience with the
surgical management of these abnormalities, we
proposed this is a safe procedure in a young adult.
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Figura 1. Imagen preoperatoria. Se observa el gran tamariio del perfil
correspondiente a la arteria pulmonar.

INTRODUCCION

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias
son malformaciones a las cuales los cirujanos cardiovas-
culares de adultos nos enfrentamos en muy pocas oca-
siones debido a que se presentan sélo en el 0,2-1% en
este grupo etario!. Asi, la deteccion y el manejo oportu-
no en pacientes adultos asintomadticos o levemente sin-
tomadticos es de gran importancia debido a que es una
enfermedad que puede ser potencialmente fatal. El cua-
dro clinico y el manejo es variable de acuerdo con la
edad, por lo que se presenta el proceso diagndstico y
tratamiento quirtirgico seleccionado para la resolucion
de este sindrome en un paciente adulto joven.

CASO CLINICO

Paciente varén de 21 afios de edad que ingresa a
nuestra unidad por el descubrimiento incidental de soplo
continuo a nivel del foco pulmonar, ademds de disnea
de moderados esfuerzos. Se inicia el estudio cardiovascu-
lar correspondiente con paraclinicos y gabinete propios
al caso, obteniendo en la telerradiografia de térax sélo un
aumento considerable en el botén pulmonar del perfil
izquierdo del corazén (Fig. 1). Al realizar el rastreo
ecocardiografico se identifica la ausencia de comunica-
cién del tronco de la arteria coronaria izquierda al seno
coronario correspondiente en la aorta, observiandose un
origen en el seno coronario izquierdo de la arteria pul-
monar. La coronariografia confirma dilataciéon conside-
rable de la arteria coronaria derecha, permitiendo ésta
un llenado retrégrado del sistema arterial coronario iz-
quierdo, el cual drena en la arteria pulmonar por un tron-
co anémalo de la coronaria izquierda (Fig. 2). Debido a

Coronaria
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Figura 2. Coronariografia. Origen adrtico de la coronaria derecha con
llenado retrogrado de la coronaria izquierda y drenaje del tronco de la
misma hacia la arteria pulmonar.
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Figura 3. Angiotomografia coronaria. Se demuestra el origen de cada
una de las arterias coronarias.

la posibilidad de alteraciones en la perfusion cardiaca
que se pueden presentar en las anomalias coronarias se
realiz6 prueba de esfuerzo con protocolo de Bruce mo-
dificado, obteniendo cambios electrocardiograficos ines-
pecificos para isquemia.

Una adecuada y precisa identificaciéon anatémica de
una malformacioén de estas caracteristicas es parte fun-
damental para su estudio y la correccién definitiva, por
lo que se practicé angiotomografia coronaria, en la que
se observo con mayor claridad el origen real del tronco
anémalo (Fig. 3). Ello orient6 para tomar una decisién
acerca del plan quirdrgico inicial, ya que lo consideramos
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Figura 4. Imagen del campo quiriirgico inicial. Se ilustra el didmetro y
trayecto de las arterias.

distante para realizar una correccién anatémica con re-
implante del botén coronario o una tunelizacién, proce-
dimientos de primera eleccion en esta enfermedad, dejan-
do como posibilidad inicial la ligadura del mismo con la
revascularizacion correspondiente.

Realizamos el procedimiento a través de esternotomia
media (Fig. 4); la aorta se observa en posicién normal
con una proporcion de didmetro inversa respecto al tronco
de la pulmonar, ya que pricticamente su didmetro es
un 50% mds pequefio; el arco adrtico se encuentra a la
izquierda y las arterias coronarias a simple vista se per-
ciben muy dilatadas y tortuosas pero con un trayecto
normal. La arteria andmala se origina del seno de Valsal-
va izquierdo del tronco pulmonar, logrdndose identificar
desde su origen aparente en la parte posterolateral iz-
quierda del tronco de la arteria pulmonar a 1,5 cm de dis-
tancia de la unién ventriculoarterial. El tronco de la arte-
ria pulmonar se observé dilatado (5,5 cm), palpandose
ademds un frémito correspondiente a la fistula ocasiona-
da por el drenaje anémalo de la circulacién coronaria iz-
quierda hacia el tronco pulmonar. Se decidi6 realizar la
ligadura del tronco de la arteria coronaria izquierda en
el origen de la arteria pulmonar, asi como la revasculari-
zacion miocdrdica de la arteria descendente anterior con
injerto pediculado de arteria mamaria interna izquierda
por el tamafio de la arteria pulmonar, que dificultaba la
diseccién. Fue dado de alta después de un postoperato-
rio sin complicaciones. Un afio después, el paciente se
mantiene asintomadtico y con disminucién radiogréifica
considerable del arco que representa a la arteria pulmo-
nar (Fig. 5). Por otro lado, se ha reintegrado a sus acti-
vidades y sélo se mantiene en vigilancia médica.
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DISCUSION

Como la mayor parte de las anomalias coronarias, el
sindrome de Bland-White-Garland tiene una baja inci-
dencia en la poblacién general, sin embargo, cuando se
hace referencia a la edad adulta ésta es atin menor. La
correccion quirdrgica ha sido objeto de multiples varia-
ciones y tendencias; de hecho, la experiencia actual, en
la mayoria de los grupos quirtrgicos a nivel mundial,
para la resolucion definitiva de esta enfermedad es en
pacientes pedidtricos. Esto se puede observar en trabajos
realizados desde 1953, cuando Mustard comunicé una
anastomosis terminoterminal entre la arteria carétida co-
mun y una coronaria anémala emergente del tronco de
la arteria pulmonar, o bien, como en 1974, cuando Ne-
ches, et al. describen por primera vez el reimplante direc-
to de la arteria coronaria izquierda anémala en la aorta
con un botén de la arteria pulmonar?.

La creacién de dos sistemas coronarios es el objetivo
principal del tratamiento quirdrgico de esta anomalia; a
partir de que Takeuchi, et al. publicaron su técnica pro-
puesta para la formacion de un sistema doble’, ésta ha
sido utilizada con excelentes resultados como tratamien-
to de primera linea de esta anomalia en gran parte de los
pacientes pedidtricos intervenidos, como lo podemos ob-
servar en los trabajos hechos por Cochrane, el cual emplea
la técnica en la mayor parte de sus casos*. Lo complejo
de la anatomia de algunos enfermos ha hecho que la
técnica para la formacién de dos sistemas coronarios
sufra modificaciones, tal como describe Ando®, quien rea-
liza el reimplante de la coronaria con una técnica con
colgajo posterior.

En nifios y en personas jovenes, la técnica que ha
ofrecido mejores resultados es el reimplante de la arte-

Figura 5. Radiografia de torax ilustrando la condicion actual del paciente.
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ria coronaria anémala por medio de la transferencia de
un botdn de la arteria pulmonar hacia la aorta® aun en
casos en que la anatomia de la arteria no permite un
reimplante de manera sencilla, tal y como Turley lo des-
cribe en su revision de casos’. Para lograr este objetivo,
se han propuesto varias opciones para realizar dichos
implantes, esto debido a las variaciones anatomicas que
se presentan, como lo propone Amanullah®, que utiliza
una elongacidén del tronco anémalo para poder realizar
el reimplante.

La situacién quirdrgica cambia radicalmente en la edad
adulta, ya que la anatomfia de la arteria pulmonar y de la
coronaria anémala se modifican de manera importante por
el cortocircuito existente durante el transcurso de los afios,
lo que reduce las posibilidades quirtrgicas en estos pa-
cientes por la dificultad técnica que éstos ofrecen. Por otro
lado, la baja incidencia de estos casos en este grupo etario
hace que no exista amplia experiencia en la resolucién de
los mismos, por lo que las comunicaciones son escasas®.
Sin embargo, hasta el momento existen dos posibilidades
quirdrgicas en el adulto: 1) la ligadura del tronco de la
arteria coronaria anémala y la revascularizacién del le-
cho, y 2) el reimplante de la arteria coronaria de manera
directa o indirecta. Inclusive, en el consenso de la ACC/
AHA de 2008° para el manejo de las malformaciones con-
génitas en el adulto, se plantea como una recomendacién
quirtrgica la resolucién de la enfermedad con cualquie-
ra de estas dos alternativas de manejo, siendo el objetivo
principal la revascularizacién y formacion de dos siste-
mas coronarios para la mejora en la sobrevida.

El reimplante de la arteria andmala en pacientes
adultos es una alternativa técnicamente dificil, ya que
la anatomia desfavorable de los grandes vasos, aunado
a la disminucién de la elasticidad de los vasos coronarios a
esta edad, hace que la técnica pueda ofrecer malos resul-
tados y comprometer la vida del paciente'. En el caso del
paciente que nos ocupa, consideramos dificil el reim-
plante o la tunelizacién por el tamafio de la arteria pul-
monar y la distancia para dichas acciones, teniendo un
alto riesgo de fracaso a corto o mediano plazo. El resul-
tado obtenido en este caso sugiere que una alternativa en
el manejo quirdrgico del nacimiento andémalo de la ar-
teria coronaria izquierda con origen en la arteria pulmo-
nar, en el paciente adulto, es la ligadura del origen de la

arteria coronaria anémala seguida de la anastomosis de
la arteria mamaria interna izquierda pediculada hacia la
descendente anterior, considerando €ésta una alternati-
va segura en aquellos pacientes en los que por alguna
razén no sea posible una correccién anatomica total.
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