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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El origen anémalo de una arteria coronaria en la arteria pulmonar (ACAPA) es
una rara anomalia coronaria, cuya repercusion sobre la anatomia y la funcién cardiacas la hacen de gran
interés. Describimos nuestra experiencia en el diagndstico y el tratamiento quirtrgico de esta afeccion.
Pacientes y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo de los pacientes diagnosticados y tratados por
ACAPA desde 1997 hasta el 2012 en nuestra institucion.
Resultados: Un total de 9 casos fueron atendidos en nuestro centro en un periodo de 15 afios. El diagnéstico
se sospeché en 6 pacientes por un soplo cardiaco, 3 comenzaron con insuficiencia cardiaca y uno con
fibrilacion ventricular y parada cardiaca. La correccién quirtrgica consistié en translocacién de la arteria
coronaria anémala desde la arteria pulmonar a la arteria aorta en los 8 pacientes. La funcién miocardica
mejor6 en 2 de los 3 pacientes que la tenian comprometida, la supervivencia postoperatoria fue del 100%,
un paciente falleci6 antes de la intervencién. 7 pacientes presentaban algiin grado de insuficiencia mitral,
que disminuy¢ tras la correccién quirtrgica en 5 de ellos, se mantuvo igual en un paciente y requiri6 de
sustitucion valvular mitral en otro paciente.
Conclusiones: Se evidencia que el ACAPA no es una afeccién de facil diagnéstico; son muy importantes la
sospecha clinica y el tratamiento precoz con el fin de evitar lesiones cardiacas graves.
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ABSTRACT

Introduction and objectives: Anomalous origin of a coronary artery from pulmonary artery (ACAPA) is a
rare coronary malformation, its impact on cardiac anatomy and function make it very interesting. We
describe our experience in the diagnosis and the surgical correction of ACAPA.
Patients and methods: We conducted a retrospective study of patients diagnosed and treated with ACAPA
from 1997 through 2012 at our institution.
Results: A total of 9 cases were treated at our center over a 15-year period. 6 patients were diagnosed
following a heart murmur, while 3 debuted with heart failure. Translocation was made from the coronary
artery from the pulmonary artery to the aorta in the 8 patients. Myocardial function improved in 2 of the
3 patients who had been compromised, the postoperative survival rate was 100%, one patient died before
surgery. 7 patients had some degree of mitral regurgitation before surgery, we find that this intervention
improved the mitral regurgitation in 5 patients, remained unchanged in one patient and mitral valve
prosthesis was required in another.
Conclusions: We found that the ACAPA is not easy to diagnose, it is very important clinical suspicion and
early treatment to prevent serious cardiac lesions.
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Introduccion

de vida debido a insuficiencia cardiaca aguda o insuficiencia mitral
(IM). El 15% restante puede permanecer asintomatico durante afios

El origen anémalo de una arteria coronaria en la arteria pul-
monar (ACAPA) es una rara anomalia del arbol coronario. Tiene
como consecuencia una situaciéon de isquemia crénica que afecta a
la funcién del ventriculoizquierdo (VI)y del aparato valvular mitral.

Se calcula una prevalencia de 1/300.000 recién nacidos (RN)
vivos'2.En el 85% de los casos se diagnostica en los primeros 2 afios

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: cperezn@hsjdbcen.org (C. Pérez-Negueruela).

o manifestarse en edades posteriores con insuficiencia cardiaca,
disfuncién miocardica, IM o muerte stbita3.

El tratamiento quirdrgico va encaminado a restablecer un flujo
sistémico en la arteria coronaria. La técnica mas extendida y con
mejores resultados es la translocacién directa de la arteria al tronco
de la aorta; cuando esta técnica no es posible, puede recurrirse a
otras técnicas, como la ligadura de la coronaria o a la técnica de
Takeuchi, con resultados menos satisfactorios*. La IM presente en
la mayoria de los casos en el caso de origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda en la arteria pulmonar (ALCAPA) mejora tras
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su correccién, por lo que su reparacién, que en ocasiones se hace
durante el mismo acto quiriirgico, ha sido muy discutida®.

La evolucién postoperatoria suele ser favorable. Tanto la disfun-
cién ventricular como la insuficiencia valvular mejoran en pocos
meses o afios tras la correccién quirdrgica, llegando incluso a
normalizarse por completo, sobre todo si la intervencién ha sido
precoz®.

Contodo lo anterior, surge el interrogante sobre cémo se pudiera
tener una sospecha clinica temprana para asillegar a un diagnéstico
precoz de la entidad y poder intervenir a tiempo con el fin de evitar
una afectacién cardiaca mayor.

El objetivo principal de este estudio es describir nuestra expe-
riencia en la correccién quirdrgica del origen anémalo de una
arteria coronaria del tronco de la arteria pulmonar, haciendo énfasis
en el diagnéstico, las técnicas quirdrgicas utilizadas y sus resulta-
dos.

Pacientes y métodos
Tipo de estudio y variables preoperatorias

Presentamos un estudio histérico retrospectivo de 9 pacientes
diagnosticados de ACAPA desde enero de 1997 hasta enero del 2012
en nuestra institucién.

Los datos mas relevantes se recogieron de las historias clini-
cas de los pacientes. Las variables recogidas fueron: edad en el
momento del diagnéstico, género, peso y formas de presentaciéon
clinica, considerando que los pacientes estaban en insuficiencia
cardiaca si recibian algin tipo de tratamiento diurético, digital,
vasodilatador o inotrépico.

Se revisaron los electrocardiogramas de cada uno de los pacien-
tes buscando signos de isquemia coronaria u otros hallazgos
patoldgicos. Se evalud el grado de cardiomegalia mediante radio-
grafia de térax.

Todos los pacientes fueron evaluados ecocardiograficamente
mediante estudios en modo M, 2D y Doppler color, haciendo énfasis
en el tamafo ventricular, sus fracciones de acortamiento y de eyec-
cién, la anatomia y el funcionamiento valvular, y la visualizacién de
las arterias coronarias.

Posteriormente, se les realizaron un cateterismo cardiaco y una
angiografia coronaria con el fin de confirmar los hallazgos ecocar-
diograficos.

Variables quirtirgicas

Se estudiaron las siguientes variables quirdrgicas: origen de la
arteria coronaria en la arteria pulmonar, modalidad de intervencién
quirargica realizada, tiempo de circulacién extracorpéreay tiempo
de pinzamiento aértico (CEC/C).

La técnica de intervenciéon quirdrgica utilizada fue la translo-
cacién coronaria de la arteria con origen anémalo en la arteria
pulmonar a la arteria aorta.

Variables posquirtirgicas analizadas

Tras la intervencién quirdrgica, todos los pacientes fueron tras-
ladados a la unidad de cuidados intensivos (UCI). Se analizaron el
tiempo de ventilacion mecanica (VM) y el tiempo de estancia en la
unidad, asi como la presencia de complicaciones.

Se llevé a cabo un seguimiento clinico y ecocardiografico de cada
paciente al alta hospitalaria y posteriormente cada 6 meses en la
consulta externa de cardiologia.

Figura 1. Imagen ecocardiogréfica que muestra el origen anémalo de una arteria
coronaria de la arteria pulmonar.

Andlisis estadistico

Los datos categéricos se presentan como nimeros y porcentajes
(%) y los datos cuantitativos como medias + DE en caso de variables
de distribucién normal y medianas (rango) en caso de distribucién
no normal. Todos los datos fueron analizados mediante el programa
Microsoft Excel 2007 (Microsoft Corporation 2007, version para
Windows XP).

Resultados
Resultados prequirtirgicos

Caracteristicas de los pacientes y presentacion clinica

Durante los 15 afios del periodo de estudio, fueron atendidos en
nuestro centro un total de 9 pacientes, 3 mujeres y 6 varones. La
edad media en el momento del diagnéstico fue de 38,9 4 35,1 meses
(3,24 afios), rango entre 3 meses a 11 afos (tabla 1). Cinco pacientes
eran menores de 6 meses; los 4 restantes (44%) eran mayores de un
afio. El peso medio en el momento de la intervencion fue 12,3 +
6,5 kg (rango entre 5,3 a 30,8 kg).

De los pacientes incluidos en este estudio, 5 fueron remitidos
desde otros centros hospitalarios. Un paciente comenz6 con fibrila-
cién ventricular y parada cardiorrespiratoria. Tres nifios (33,3%) se
presentaron con insuficiencia cardiaca. Cinco de ellos (55,6%) esta-
ban completamente asintomaticos y su Ginico hallazgo inicial fue la
presencia de un soplo cardiaco. Solo uno de ellos tenia cardiome-
galia en la radiografia de térax en el momento del diagnéstico.

Electrocardiograma

El ECG presentaba cambios indicativos de isquemia en 5 pacien-
tes (55,6%), 4 de los cuales presentaban ondas Q patoldgicas. En los
3 restantes, el ECG fue normal.

Hallazgos ecocardiogrdficos y hemodindmicos

El diagnéstico se realiz6 por ecocardiografia, siendo de ALCAPA
en 5 (55,6%) pacientes (fig. 1) y origen anémalo de la arteria coro-
naria derecha en la arteria pulmonar en uno (11,1%), sospecha de
fistula coronaria en 2 y miocarditis en 3 pacientes.

La funcién sistélica del VI, evaluada mediante fraccién de acor-
tamiento y fraccion de eyeccién (FA/FE), se vio comprometida en 3
pacientes. La IM fue el hallazgo mas frecuente en el estudio ecocar-
diografico, hallandose hasta en 7 pacientes (77,8%), siendo leve en
3 casos, moderada en otros 3 y grave en uno. El VI estaba dilatado
en 7 pacientes (77,8%), siempre en correspondencia con la IM.
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Tabla 1

Caracteristicas prequirtrgicas de los pacientes del estudio
Pct Género Edad(m) Soplo IC Camb. ECG FA/FE M Dilataci6n VI ALCAPAP Fistula® Miocarditis®
1 F 42 Si No Si Normal Leve St Si No No
2 M 6 No Si Si 24/30 Leve Si Si No No
3 M 135 Si No Si Normal Leve Si Si Si No
4 E 100 St No No Normal No No No St No
5 M 3 No Si Si 24/30 Mod Si No No Si
6 F 4 Si No No Normal Mod Si No No Si
7? M 48 Si No No Normal No No Si No No
8 M 6 No Si Si 20/35 Mod Si No No Si
9 M 6 Si No No Normal Grave Si Si No No
@ Paciente con diagndstico de ARCAPA.
b Sospecha inicial de diagnéstico.

Tabla 2

Caracteristicas quirirgicas y posquirtrgicas de los pacientes del estudio
Pte. Origen CI Intervencion Tpo CEC/CI (min) Tpo UCI Tpo VM (h) Seguimiento IM post-IQ FE post-1Q

(dias)
1 Tronco Translocacién-parche 61/45 2 No 13 aflos Leve Normal
2 Poster. Translocacién-parche 95/0 5 72 15 afios No Normal
3 Poster. Translocacién-parche 66/0 3 No 2 afios No Normal
4 Tronco Translocacién-parche 55/36 2 No 10 afos No Normal
5 Tronco Muerte pre-1Q No N No Muerte Muerte Muerte
6 Tronco Translocacién-parche 90/0 2 No 6 meses Leve Normal
e Seno Translocacién-parche 27/0 2 No 12 meses No Normal
Vals.
8 Poster. Translocacién-parche 74/33 7 12 4 meses No Anormal
35
9 Lat. izq. Translocacién-parche 166/106 5 No 6 meses Prétesis Normal
mitral

3 Paciente con diagndstico de ARCAPA.

Otro hallazgo ecocardiografico importante asociado a la pre-
sencia de ACAPA fue la existencia de madltiples fistulas desde la
coronaria derecha al ventriculo derecho en 2 pacientes.

El cateterismo y la angiografia de las arterias coronarias confir-
maron el diagnostico de ACAPA, asi como la presencia de fistulas
coronarias, antes de la intervencién quirdrgica.

Un paciente fallecié antes de ser intervenido, por gran com-
promiso de la funcién cardiaca, ya evidenciada por ecografia y
cateterismo. La mortalidad prequirdrgica fue del 11,1% (un caso).

Resultados quirtirgicos y posquirtirgicos

Hallazgos y manejo quirtirgicos

De los 9 pacientes diagnosticados de ACAPA, 8 fueron interveni-
dos. En 3 pacientes, el origen de la arteria coronaria anémala fue del
seno posterior de la arteria pulmonar, en 2 casos del seno izquierdo
yen 3 pacientes no se especificaba el origen en el informe quirtirgico
(tabla 2).

La translocacién de la arteria coronaria anémala desde la arteria
pulmonar a la arteria aorta con implantacién de un parche de peri-
cardio heter6logo en el ostium pulmonar fue la técnica de eleccién
en los 8 pacientes del estudio.

El tiempo medio de CEC de los pacientes intervenidos fue 79,2
+ 45,3 min. El tiempo medio de pinzamiento aértico fue de 27,5 +
25,4 min. El valor maximo de CEC/pinzamiento aértico corresponde
a un paciente a quien se le realizé una valvuloplastia de la valvula
mitral en el mismo acto quirdrgico, en el contexto de una IM grave.
Ningln paciente fallecié en el acto quirdrgico.

Tiempos de estancia y evolucién

La estancia media en la UCI fue desde 3,5 + 3,4 dias (de 2 a 7
dias). Siete pacientes (77,8%) fueron extubados en quir6fano sin
necesidad de (VM) asistida en la UCIL.

Ningln paciente fallecié en el ingreso hospitalario ni 30 dias
después del alta hospitalaria, con lo que la mortalidad hospitalaria
fue nula.

Ningin paciente mostré6 complicaciones postoperatorias. Un
paciente se diagndstico de hipocinesia septal en la ecocardiogra-
fia de control posquirtrgica y mostré6 mediante Spect de perfusién
miocardica con tc99 una severa afectacién de la perfusién del seg-
mento apical que se extendia hasta el segmento lateral del VI con
fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo del 24%, que fue mejo-
rando en el periodo evolutivo.

El grado de IM disminuyé en 5 pacientes después de la inter-
vencion, en uno no varié y en otro requirié de sustitucién valvular
mitral por una prétesis valvular mecanica. El paciente fallecido
antes de la intervencién quirdrgica tenia una IM ligera.

Tres pacientes presentaban compromiso de la funcién cardiaca
previa a la intervencién. En 2 de ellos, mejor6 la funcién cardiaca
después de la intervencion, recogido por la FA/FE, que fueron nor-
males al momento del alta hospitalaria. El otro paciente fallecié
antes de la intervencién. La supervivencia postoperatoria fue de
100%; un paciente murié antes de la intervencién quirdrgica.

El tiempo méaximo de seguimiento es de 15 afios y el tiempo
medio de 5,5 afios.

Discusion

El ACAPA o sindrome de Bland-White-Garland es una rara ano-
malia del arbol coronario (1/300.000 RN vivos) en la que la arteria
coronaria se origina en la arteria pulmonar. Esto provoca que el
ventriculo sufra una situacion de isquemia crénica, a pesar del des-
arrollo frecuente de una gran circulacién colateral desde la arteria
coronaria contralateral que se origina normalmente en la aorta’2.

Esta afecciéon no manifiesta repercusion in dtero, pero tras el
nacimiento se produce una brusca disminucién en el contenido de
oxigeno en la arteria pulmonar que pasa a manejar sangre venosa. Al
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mismo tiempo, el descenso progresivo de las presiones pulmonares,
a lo largo de las primeras semanas de vida, provoca un fenémeno
de «robo» diastélico de sangre coronaria a la circulacién pulmonar
que, junto con un aumento también progresivo de la demanda de
oxigeno miocardico, provoca hipoxia del miocardio irrigado por la
arteria coronaria de origen anémalo.

Como resultado de esta situacién, se producen las caracteristi-
cas dilatacién y la disfuncién ventricular e insuficiencia valvular,
siendo mas grave en el caso de ALCAPA, por afectacién valvular,
del aparato subvalvular y del anillo valvular. La presencia de IM es
caracteristica de esta enfermedad; la frecuencia de IM en las series
revisadas es constante, en torno al 60%5°19 un poco por debajo
de la encontrada en nuestro estudio (77,8%). Esta IM condiciona
ademas una dilatacién aun mayor del VI y la auricula izquierda, de
manera que en ocasiones puede atribuirse erréneamente todo el
cuadro al efecto de una IM de evolucién térpida®. Todos nuestros
pacientes con dilatacidn ventricular tenian algin grado de IM.

La capacidad de adaptacién cardiaca, que depende de facto-
res como la presién pulmonar, la distribucién del arbol coronario
(dominancia)y, sobre todo, el desarrollo de un sistema eficiente de
colaterales, determinara la forma de presentacion?.

Los casos de comienzo precoz (85%) suelen aparecer el primer
afio de viday mas en las 12 primeras semanas. En lactantes, la forma
de presentacién mas frecuente es 1aIC, la necesidad de soporte (VM,
inotrépicos, ECMO), varia mucho entre las series, desde un 10%°
hasta la mitad de los casos®. Puede presentarse también con clinica
anginosa, que en estos pacientes se manifiesta como episodios de
taquipnea, palidez, sudoracién y llanto con algunas de las tomas,
o descubrirse por un soplo sospechoso de IM en una revisién de
rutina, como se evidenci6 en 6 de los pacientes descritos y que fue
la forma de presentacién mas frecuente en nuestra serie.

Casi todos falleceran tempranamente (la mayoria el primer afio)
si no se lleva a cabo la correccién. Un porcentaje menor (15%) dis-
pone o desarrolla mecanismos compensatorios (estenosis relativa
de la coronaria izquierda en el acceso a la pulmonar, desarrollo de
colaterales) que les permite alcanzar la edad adulta. Los sintomas
clinicos més frecuentes en este grupo de edad son la anginay la dis-
nea, desencadenada o agravada por el ejercicio. Menos frecuente
es el comienzo como arritmia, sincope o muerte stbita durante
el esfuerzo, aunque cuando se produce es el sintoma inicial en
aproximadamente la mitad de los casos. Como en uno de nuestros
pacientes, no es raro que se descubra la anomalia a raiz del estudio
de una IM (usualmente pacientes que acuden por soplo)'?.

Los hallazgos exploratorios son los caracteristicos de la IM y
la insuficiencia cardiaca congestiva (ICC). En el ECG se manifiesta
como infarto-isquemia anterolateral, con ondas Q anormales, ele-
vacion del segmento ST e inversion de la onda T en las derivaciones
Iy aVL,y en las precordiales de V4 a V6 creemos es un signo clinico
de sospecha importante apoyados en 5 nifios que tuvieron hallaz-
gos anormales, frente a 4 que no los tenian en nuestro estudio.Las
derivaciones derechas normales en el ECG son patognomonicas de
ALCAPA (criterios de Johnsrude).

La ecocardiografia es actualmente el método de eleccién para el
diagnéstico. Los hallazgos mas constantes seran una IM con afecta-
cion variable de los velos y el aparato subvalvular y una dilatacién
del VI con alteraciones en la motilidad de los segmentos isquémicos
de la pared, que condicionaran alteraciones en el llenado y fun-
cion sistélica ventricular. En las arterias coronarias, puede verse
dilatacion principalmente de la coronaria derecha e inversion en
la direccién del flujo en la coronaria izquierda; durante la dids-
tole se aprecia en ocasiones el flujo reverso de la arteria coronaria
izquierda llegando al tronco pulmonar en el caso de ALCAPA.

Las alteraciones en el VI son mas llamativas cuanto menor sea
la edad de presentacion. Tanto la FE como la FA son menores en
lactantes que en nifios mayores (solo 3 pacientes mostraron cam-
bios evidentes de estos parametros en el estudio) y el didmetro tele

diastélico del VI (DTDVI), la presencia de engrosamiento pericar-
dico y ecogenicidad de los misculos papilares por ecocardiografia
es significativamente mayor en los pacientes lactantes afectos de
una alteracién coronaria que en nifios mayores>.

La cardiomegalia y la congestién pulmonar son los hallazgos
mas frecuentes en la radiografia de térax. La cardiomegalia es un
hallazgo predominante en lactantes®, mientras que la congestion
pulmonar es mas frecuente en mayores.

La gammagrafia de perfusién miocardica pondra de manifiesto
un area de isquemia anterolateral del VI.

La tomografia axial computarizada de alta resolucién puede
identificar el trayecto anémalo de la coronaria pero supone una
importante radiacién del paciente y requiere de frecuencias cardia-
cas bajas, por lo que no parece que pueda superar, por el momento,
ala coronariografia’, aunque puede ser de utilidad en el estudio de
pacientes adultos.

Durante el cateterismo cardiaco podremos identificar la ana-
tomia coronaria y constatar el paso de contraste desde la arteria
coronaria de origen aértico a través de la circulacién colateral hasta
rellenar el trayecto de la coronaria anémalay el tronco de la arteria
pulmonar. El estudio de las presiones y los flujos cardiacos puede
identificar anomalias en la contractilidad y el llenado ventricular
izquierdo y, ocasionalmente, cierto grado de hipertensién pulmo-
nar.

Similar a lo que muestra nuestro estudio, solo 2 de cada 10 casos
aproximadamente son identificados inicialmente como ACAPA; los
diagnésticos iniciales mas frecuentes son la IM, miocardiopatia
dilatada (muchas veces interpretada como de origen viral), fibroe-
lastosis, infarto o fistula coronaria.

Se desconoce la posible asociacion de ACAPA con alguna altera-
cién genética, aunque se ha realizado algin trabajo al respecto, por
el momento sin resultados satisfactorios®.

El tratamiento es siempre quiriirgico y esta orientado a recu-
perar la perfusion sistémica en la arteria coronaria anémala. La
técnica de eleccion es la reseccion de la arteria coronaria anémala
del tronco pulmonar para reimplantarla directamente en el tronco
aortico, utilizada en los 8 pacientes de nuestro estudio con exce-
lentes resultados. Esta técnica puede ser dificil de realizar en los
casos en que el ostium coronario esta demasiado lejos de la aorta.
Para salvar este problema, se han intentado técnicas de derivacién
aorto-coronaria, anastomosis de la arteria subclavia o la técnica de
Takeuchi, en general, con resultados poco satisfactorios. La expe-
riencia en el switch neonatal realizado cada vez en edades mas
tempranas de la vida para el tratamiento de la transposicién de
grandes vasos ha servido de experiencia quirtirgica para tratar este
tipo de afeccién en edades mas avanzadas.

La ligadura de la arteria coronaria inmediatamente antes de su
entrada en la arteria pulmonar (AP) es una alternativa que resulta
efectiva en los pacientes mayores pero no elimina el riesgo de
muerte stbita. En cualquier caso, es recomendable el tratamiento
tan precozmente como sea posible, sobre todo en los casos de mani-
festacion temprana, pues puede prevenir lesiones que requieran
intervencion posterior, principalmente la IM.

Lareparacién valvular con insuficiencia severa en el mismo acto
quirdrgico es uno de los aspectos mas interesantes en la cirugia
de la ACAPA. Tras establecer un doble sistema coronario, la regur-
gitacién mitral mejora en los casos leves, mejora o se mantiene
en loa moderados!! e incluso puede mejorar en los moderados-
severos™®. En alguna serie en la que no se repararon los casos de
IM grave, el postoperatorio fue térpido y la necesidad de repa-
racién o sustitucién posterior es casi constante!?. La tendencia
generalizada, y que ha dado mejores resultados, es a reparar o sus-
tituir solamente aquellas valvulas con afectacion moderada-grave
o grave (grados Il y IV)!'!. Uno de nuestros pacientes con IM grave
requiri6 de sustitucién valvular mitral en el mismo acto quirdr-
gico.



208 C. Pérez-Negueruela et al / Cir Cardiov. 2014;21(3):204-208

La mortalidad hospitalaria es, en general, muy baja o nula. La
presencia de FE baja y DTDVI altos se ha relacionado con una
mayor necesidad de asistencia ventricular en el postoperatorio; sin
embargo, el grado de IM parece no influir®. Los lactantes suelen
presentar un estado preoperatorio mas grave, frecuentemente con
fallo cardiaco agudo, que los pacientes mayores, lo cual se refleja
en un postoperatorio mas torpido®.

El tiempo de CEC se ha relacionado con una mayor necesidad de
ECMO postoperatoria, no siendo asi para el tiempo de pinzamiento
aértico, la magnitud de la IM, la edad, el peso, el soporte inotrépico
o los hallazgos ecograficos preoperatorios, que parecen no influir®.

La intervencién precoz parece mejorar el prondstico, al menos
en el postoperatorio inmediato. Cuando se consigue intervenir
antes de la aparicién de signos isquémicos se reducen a la mitad
los tiempos medios de estancia en UCI, VM y soporte inotrdpico.
También se ha observado una prevalencia 3 veces menor de IM al
afio de la intervencién'2.

El pronéstico evolutivo es muy favorable. Una vez superado el
periodo postoperatorio inmediato, los pacientes permanecen asin-
tomaticos y la mortalidad relacionada directamente con la afeccién
parece ser nula. Al afio de la operacion se ha recuperado en gran
parte la funcién ventricular; la dilatacién del VI y la IM tienden a
regresar, y los signos isquémicos durante las pruebas de esfuerzo
mejoran, incluso en aquellos pacientes intervenidos en la edad
adulta’®. Aunque persistan las cicatrices resultantes de la isque-
mia previa, no se ve afectada por ello la funcién ventricular®. El
flujo coronario es bueno tras afios de seguimiento!!.

Las complicaciones inmediatas mas frecuentes son el sangrado
y la imposibilidad de salida de bomba que obliga a medidas
de soporte (ECMO). De forma tardia, puede producirse estenosis
supravalvular pulmonar, principal complicacién en los pacientes
intervenidos con técnica de Takeuchi.

Los 8 pacientes de nuestra serie en los que se reimplanté la arte-
ria coronaria anémala a la aorta tuvieron tiempos de UCl y de VM
cortos, evolucionando a corto y largo plazo sin complicaciones.

Conclusiones

El ACAPA es una afeccién poco frecuente, pero que dada su
importante repercusién sobre la anatomia y la funcién cardiacas,
debe de ser buscada y sospechada principalmente en lactantes que
se presenten con soplo cardiaco o signos de fallo cardiaco. Los
hallazgos ecocardiograficos y los cambios electrocardiograficos que
indiquen la enfermedad deberan ser confirmados rapidamente con

un cateterismo cardiaco que permita evidenciar el origen de estas
coronarias y proceder a su correccién. Nuestros hallazgos reco-
miendan la translocacién coronaria como la cirugia electiva en estos
pacientes, dada su baja frecuencia de complicaciones y su casi nula
mortalidad. La IM grave es signo de mal pronéstico y requerira de
sustitucion valvular protésica a corto plazo.
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