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EI diagnóstico y tratamiento de las car. 
diopatias congénitas constituye en el pre- 

sente un adelanto en la patologÍa cardio- 

vascular. A propósito de un caso de 

coronaria izquierda anómala nacida de la 

arteria pulmonar, tenemos oportunidad de 

actualizar este tema. 

CASO CLíNICO 

V.M., niñade ocho meses de edad. in. 

gresa en. el Servicio de Clínica Médica y 

Primera Cátedra de Semiología del Hos- 
pital San Roque, el 12/VHI/6L enviada 

pOl' uno de nosotros desde la ciudad de 

RÍo Cuarto. A partir de 10s dos meses de 

~dad se observa que la enferma tiene Ire. 
cuentes catarros de vÍas respiratorias, con 

disnea permanente que se intensifica con 

el nanto, después de 10 cual aparece dis- 

creta cianosis. Es tratada en diversas opor- 
tunidades con antibióticos y sometida ::I 

digitalización crónica, pero actualmente 

su afección no cede y pOl' el contrario 

empeora. 
No hay datos de interés con relación 

a los antecedentes hereditarios y 10s de 

concepción y nacimiento. 

-- .. Recibidopara su publicación el 15 de 

a'bril de 1962, 

Examen físico. Niña de 7 kg de peso, 
excitable, de llanto fácil, pálida, cianosis 

distal leve, disnea permanente (74 respi- 

raciones pOl' minuto) y tos productiva. 
3708 C. de temperatura. Discreta ingurgi- 
tación yugular. En ambas bases pulmona- 
Tes y tercio anterior de pulmón derecho, 

abundantes roncus y estertores crepitantes 

y subcrepitantes. Aparato circulatorio: 
pulsos periféricos presentes, frecuencia 

cardÍaca variable entre 144 y 190 pOl' mi- 

nuto. Ruidos cardÍacos difÍciles de apre-' 

ciar,ambos apagados, sin evidencias de 

soplo. Abdomen meteorizado. HÍgado con- 

gestivo, agrandado. 

Laboratorio: Anemia oligocitémica y 

oligocromémica, con valor globular de 

0,89; franca leucocitosis (20.050), con 

neutrofilia. 

Radiología: El estudio radiográfico 

(FIG. 1) 
, demuestra una cardiomegalia 

con agrandamiento electivo de ventrÍculo 

izquierdo. El hilio derecho aumentado de 

tamaño; el izquierdo, ocultado pOl' el 

agrandamiento cardÍaco. Campos pulmo- 

nares con imágenes exudativas disemina- 

das. 

Electrocardiograma (FIG. 2) : Taquicar- 
dia sinusal, 187 contracciones por minuto' 
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FIGURA 1 

AQRS - 40Q. SignO's de sO'brecarga ven- 

tricular izquierda. Ondas Q. prO'fundas en 

DI, a VL, V5 Y V6, de menO's de 0,04 seg. 

TrastO'rnO's de la cO'nducción intraventri. 
cular del estímulO'. Desnivel negativO' del 

segmentO' SoT en derivaciO'nes que captan 
pO'tencialesdel ventrículO' izquierdO'. 

Es sO'metida a O'xígenO'terapia, antibióti. 

cO's, sintO'máticO's, y se cO'ntinúa cO'n la car. 
diO'tO'nificación; se calma la taB y queda 

apirética, pero eI estadO' grave se man- 

tiene. 
Al día siguiente la niña desmejO'ra rá- 

pidamente, la disnea se intensifica y la cia- 
nO'sis aumenta; piel cubiertade sudO'r friO' 

y gran intranquilidad. En el examen fi. 
sicO' se encuentra un aumentO' de IO's ester- 

to'res e-nambO's pulmO'nes (crepitantes y 
subcrepitantes), cO'n predO'miniO' en la reo 

gión posteriO'r; en la base izquierda, sHen. 
ciO' respiratO'riO'; en IO's campO's pulmO'nares 

anteriO'res: rO'ncus y sibiIancias. Exami. 
nada pO'r unO' de nO'sO'trO's, se diagnO'stica 

edema agudO' de pulmón y oon el trata. 
miento correspondiente mejora alas tres 

hO'ras. 

Aldía subsiguiente llama la atención 
marcada depresión del centrO' respiratO'riO', 

que cede cO'n analépticO's cO'munes; pero 
una hO'ra må~ tarde presenta una crisis 

FIGURA 2 

más intensa y la niña fallece a cO'nsecuen. 

cia de un parO' respìratO'rìO'. 

Es evidente que en esta enferma 10' pre. 
dO'minante es la cardíO'patíacaracterizada 
pO'r cardiO'megaIia a expensas de ventrícu- 
10' izquierdO', sin sO'plo, cO'n sO'brecarga de 

cavidades izquierdas en el electrO'cardiO'- 

grama e insuficiencÎa cardíaca irreducti. 
ble y una bronconeumonía. 

AhO'ra bien, las cardiopatías congénitas 

que pueden darnos este cuadro de insufi. 
ciencia cardíaca y predominio ventricular 
jzquierdO' cO'n mayO'r frecuencia, son las si. 

guientes: cO'municacìón interventricular, es- 
tenO'sis aórtica, cO'artación de aorta, persis- 

tencia del ductus arteriO'venO'so, atresia tri- 
cuspídea, enfermedad de Ebstein y fibro. 
elastO'sis subendO'cárdica. 

La nO' existencia de sO'plO's, permite des- 

'cartar la mayO'ríade ellas; pO'r O'tra parte, 
la cianosis suele ser un hallazgO' cO'nstante 
desde el nacimientO', en laatresia tricuspí. 
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dea; por eso hacemos el diagnóstico de 

fibroelastosis subendocárdica. 

Protocolo de autopsia: Corazón con hi- 

pertrofia y dilatación de cavidades, con un 

peso de 107 gramos (corresponde 35,5 g 

para -la edad)1. Lesiones macroscópicas 

(fig. 3) y microscópicas (fig. 4) de fibro- 

FIGURA 3 

Ventrículo izquierdo abierto según técnica; Ic- 

sionesde fibroelastosis secundaria con: a) endo- 

cardio b]anquecino y muy engrosado; y b) 

evidente compromiso de Jos pilares de la válvula 

mitraL 

elastosis subendocárdica. Arteria corona- 
ria izquierdaanómala que nace de la arte- 

ria pulmonar (fig. 5). La arteria corona- 
ria derecha, dilatada y tortuosa ;en cam- 
bio, la izquierda hipoplásica. Conductoar- 
teriovenoso obIiterado. No hay comunica- 
ciones anormales entre ambos circuitos, ni 

vicios valvulares. Pulmones con lesiones de 

bronconeumonÍa, ateIectasia total del pul. 
món izquierdo y marcada congestión pasi. 

vade! derecho. 

Como se ve, nuestro diagnóstico fue co- 

rrecto en parte, pues no sospechamos la 

anomalía coronaria, debido a nuestra in- 

experiencia en esta materia. Como se pue. 
de apreciar en eI electrocardiograma (fig. 
1) existen ondas Q profundas en las de- 

divaciones dea ViL, nI, V5 y V6,asimismo 
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FIGUUA 4 

Microfotografía de un corte de endocardio y 

miocardið coloreado con la técnicade Weio-ert- 
Van Giesson. Se aprecia un notable aument; de 
la cantidad de fibras elásticas en el suben- 

docardio. 

FIGURA 5 

'\rteria pulmonar abierta según técnica, mos- 
:rando a) el orificio de la coronaria izquierda 
anómala. POI' encima de la misma b) con due to 

lrteriovenoso no permeable y c) cayado de la 

aorta con 5US ramas. 
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desviaciones del segmento SoT y negativi- 
dad de la onda T que fueron interpretadas 

como debidas a sobrecarga ventricular' iz- 

quierda. 
Las ondas Qno las valoramos adecua- 

damente, dado el alto voltaje de R; dicho 

tipo de ondas han sido atribuidas ~ a la 

hipertrofia del tabique en la comunicación 
interventricular cuando se corresponden 
con una R VIde la misma altura. Nos- 
otros también las hemos observado en car- 
diopatías congénitas (estenosis pulmonar 
y comunicación interventricular) en las 

derivaciones V4, V5 y V6 y durante el 

acto quirúrgico no se han encontrado ano- 
malías coronarias. Por eso habiamos con- 
siderado que la mencionada onda Q podía 

atribuirse a hipertrofia del tabique pOl' 

fibroe1astosis. Los olros hechos clinicos y 

radiológicos, orientaban el diagnóstico de 

fibroelastosis subendocárdica. 

Nuestro propósito en est a comunicación 
es 11amar la atención sobre el diagnóstico 
de est a cardiopatÍa, ya que en la literatura 
los casos diagnosticados en vida son toda- 
vía pocos y en la bib1iografía argentina 
consult ada, no hemos en contra do referen- 
cias sobre esta maHormación. Por eso tra- 
tamos de hacer una breve revisión de la 
1iteratura a 10s efectos de tener en cuenta 
esta anomaHa de Ias arteria;; coronarias. 
más ahora en que una terapéutica quirúr- 
:rica puede dar una solución al prohlema, 
siempre que se haga un diagoostico pre- 
coz s. 

EMBRIOLOGtA 

Las primeras exp1icaciones que se in- 
tentaron estaban basadas en 10s estudios 
de emhriología de Martin 4. Según este au- 
tor los brotesde las arterias coronarias 
nacen en e1 endote1io de la porción termi- 
nal del truncus, el cuaI Iuego se divide en 

arteria aorta y pulmonar por una mem' 
hrana que nace distalmente y se di'fi~e, al 

corazón. Ahrikossoff por eso suþonia 5 

que Ia coronaria anómala se originaba etl 
Ia porción pulmonar por <Jesplazamiento 

del brote, 0 que el tahique seguía una di- 
reccÍón aIterada dejando Ia coronaria en 
Ia arteria pulmonar. Actualmente la exp1i- 
cación que se ofrece 5e basa en 10s estu- 
dios de HackenseUner G, quien comprobó 

que el truncus se divide antes que apa- 
rezcan 10s brotes,de modo que quitaha 

valor a Ia hipótesis de Abrikossoff. Por 
otra parte, ésta no exp1icaha el mecanismo 
de apariciónde Ias coronarias accesorias 
y por qué no había alteraciones en el ca1i- 

hre de Ios grandes vasos en caso que se 

debiera a una mala dirección seguida por 
el tahique. Hackense11ner observó, además, 

que en el 17 % de Ios embriones hllmanos 
aparecen brotes coronarios en la arteria 
p1'1monar fuera de 10s que nacen en Ia 

aorta 7. Estos mamelones tienen potencía- 
lidad para formar arterias coronarias. pero 
normalmente deben involucionar. AsÍ es 

como se expJican Ias diferentes maHorma- 
ciones de las arteria~ coronarias. muy bien 

c1asificadas por Schulze 8. En el casu que 

nos ocupa la anomalía se deberÍa a la per- 
sistencia de un brote en la arteria puImo- 
na\" clUe normalmenfe debe invoIucÏonar y 

a la involución de un brote en la aorta que 

normalmente debe pers,istir. 

ANATOMtA PATOLóGICA 

Las descripciones acerca de las altera- 
ciones macroscópicas v microscópicas que 

sufre el corazón cuando tiene esta anoma- 
Jia. en general coinciden 9.13. 

EI corazón está aumentado de peso con 

hipertrofia y dilatación de cavidádes, pre- 
dominando ésta sobre la primera. EI ven- 
tículo Izquierdo es el más afectado, la pa- 
red adelgazada a causa de Ia gran dilata- 
ción, a veces tiene caracterÍsticas aneuris- 

máticas. EI ventrÍculo derecho es pequeño, 
tal vez por compresión 11.12. 

En muchos casos 5e observa fihroelas- 
tosis subendocárdica. encontrándose e1 en- 
docardio a nivel del ventrÍcuIo Izquierdo 

engrosado y con placas de colorido blanco 

nacarado en las zonas más aIteradas; es 

común e1 compromiso de Ios músculos pa- 

pilares. Puede estar afectada toda la super- 
ficie interna del ventrÍcuIo. 

Micr05cópicamente se observa un au- 

mento notable del tejido fibroso y elástico 

En el subendocardio. En el miocardio se 

observa desintegración de Ias fibras mus- 
culares, y regiones de necrosis reemplaza- 
das por tejido cicatrizaI; a veces se yen 
pequeñas calcificaciones. Hay similitud con 
e1 cuadro que aparece en el aduIto con in- 
suficiencia corona ria 9. La arteria corona- 
ria derecha suele encontrarse hipertrofia- 
da en forma evidente; la coronaria izquier- 
da puede tener características de vena, Q 
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bien puede 'encontrarse dHatada y tortuosa 

como la derecha 14. Hay fibrosis periarte- 
rial y persistencia de los sinusoides embrio- 
narios. Mediante radiografías de Ias piezas 

anatómicas con las arterias coronarias in. 
yectadas con bario, se puede apreciar un 
aumento notable de las anastomosis en las 

ramas proximales de ambas coronarias, 
hecho poco frecuente en condiciones nor- 
males 13. 

En los pulmones es común encontrar fo. 
cos bronconeumónicos,así como atelacta- 

sias en Ias que se cree puede intervenir 
la compresión del corazón muy hipertro- 
fia.do como factor causal, puestoque son 
más comunes en el pulmón izquierdo 10. En 
el restodel organismo se observan las al. 
teraciones propias de la insuficiencia car. 
díaca. 

En nuestrocaso particular los hallazgos 

coincidieron, salvo 10 referenteal espesor 
de la pared del ventrículo Izquierdo que 
contra 10 habitual se hallaba muy engro- 
sada. 

PATOGENIA 

Las primeras explicaciones enunciadas 
atribuían el cuadro anatomopatológico a 

la baja saturación de oxígeno en la coro. 
naria anómala cuando irrigaba el ventrícu- 
10 izquierdo, pero no cuando irrigaba el 
derecho 15. Se pensó también que se debía 
a la menor presióndedicho vaso; sin em- 
bargo, estas interpretaciones no explicaban 

en forma adecuada la existencia de ahera. 
ciones tan severas; se dedujo entonces que 
tenía que naher otros factores en juego 16. 

Se atribuyó la responsabilidad a la dilata- 
ción que se producía en el corazón, al prin. 
cipio moderadamente isquémico, que Iue. 
go se hipertrofiaba realizando mayor tra. 
bajo y por 10 tanto, con el aumento consi- 
guiente de las necesidades de oxígeno. Las 
fibr.as hipertrofiadas comprimirían las ra. 
mas de la coronaria, esto sería posible por 
la baja presión de las mismas, yse cerra- 
ría un círculo vicioso puesto que aumen- 
tarían las necesidades de oxígeno y la di- 
latación e hipertrofia cardíaca. 

Como los pacientes con cardiopatías cia. 
nosantes con saturación arterial de oxígeno 

más baja que la normal venosa, no tenían 
manifestaciones clínioas ni aheraciones 
anatomopa,tológicas, se consideró 17 que el 
problema estaría más bien relacìonado con 
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una inadecuada oferta sanguínea antes que 
a un volumen suficiente y con baja satu- 
ración de oxígeno. Además existía la posi. 
bilidadde considerar un flujo retrógrado 

por la coronaria anómala hacia la pulmo- 
nar 14, puesto que: 19) tanto encoronarias 
normales como .anómalas, existen anasto- 
mosis entre las ramas según 10 demuestran 
estudios de perfusión; 29) ambas corona- 
rias suelen encontrarse dilatadas e hiper- 

trofiadas como en las fístulas arterioveno- 
sas; 39) los síntomas apareoen cuando 
hay una diferencia de presión notable en- 
treambos circuitos; esto es reciénal se- 
gundo y tercer mes; y por Último, el mis- 

mo autor señala la observación de Apley 

que al seccionar una coronaria anómala 

durante una interv,ención, comprobó 1a sa- 
lida de sangre roj a por el sector distal. 

Esta hipótesis fue confirmada posterior. 
mente 3 al realizarse determinaciones de la 
presión sanguínea en la coronaria anóma- 

la, durante un acto quirúrgico. Se observó 

que los valores en la misma eran superio. 
res a los de la arteria pulmonar. Después 

de dampear 1a coronaria en la porción pro- 
ximal se woque había un aumento de la 
presión en el sector distal de la misma, 10 

que indicaba que se debía a la presencia 
de colaterales. Investigaciones de la satu- 
ráción de oxígeno en ese mismo sitio in. 
dicaron que era del 100 %, 10 que confir- 
maba los haUazgos manométricos- 

Se describe además 18 el casode un pa- 
ciente de 16 añosa quien se hizo el diag- 

nóstico de persistenciadel ductus arterio- 
venoso, por haberse encontrado un soplo 

continuo. Al realizarle unaaortografía re. 
trógrada, se obtuvo como resultado la evi- 
dencia de sustancia opaca en la arteria 
pulmonar provenientede la coronaria iz. 
quierda anómala, que por flujo invertido 
lIevaba sangre de la coronaria derecha, na- 
cida de la aorta, a través de 1asanastomo. 
sis muy desarrolladas. En el cateterismo 
derecho se encontró un gradiente de medio 

volumen de oxígeno entre el ventrículo de. 

l'echo y 1a arteria pulmonar en repetidas 

determinaciones. Et cortocircuitocalcula. 
do fue de más de dos 1itros. 

Keith 11-12 opinaque el fIujo invertido 
se encontraría en los casos que llegan a la 
edad adulta, y que en los primeros meses 
de la vida la pl'esión en .la arteria pulmo- 
nar puede ser. suficiente para posibilitar 
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la irrigación del ventriculo izquierdo. A 

medida que cae ]a presión pulmonar dis- 

minuiría eI riego coronario,aunque puede 

llegar algo de sangre al territorio irrigado 

por la arteria anómala durante 1a diástole, 

pero como ésta en el lactante puede ser 
más corta que la sístole, sobre todo si s.e 

acompaña de gran taquicardia, por 10 tan- 
to el flujo será inadecuado y rápidamente 

aumentarán ]as alteraciones cardíacas que 

conducirán a la muerte. 
iNosotros también pensamos que no siem- 

pre existe el flujo retrógrado, deacuerdo 
con la Eteratura revisada, puesto que en 
algunos cas os no se encuentran las dos co- 

ronarias dilatadas y tortuosas y no hay 

evidencia de mucha.5 anastomosis, tal como 
ocurrió en nuestra paciente. 

De cualquier modo la resultante es la 

anoxia y poreso se produce la dilatación 
e hipertrofia y 10s cambiosdegenerati- 
vos 0-13; e1 endocardio rígido y engrosado 

también contribuirá a desencadenar la in- 
suficienda cardíaca puesto que al limitar 
diástole y sístole favorece e1 aumento del 

volumen residual10. 

CUADRO .CLtNICO. 

Los síntomas dependen de la edad del 

paciente y se re1acionan con 10s cambios 
anatomopatológico que determina la mal. 
formación. Son más severos mientras más 

extenso sea el territorio irrigado por la 

coronaria anómala 13. Inaparèhtes en el 

primer mes de la vida 0, comienzan en el 

segundo 0 tercero en un niño con buen 
desarrollo físico, por una tríada consis- 

tente en malestar general, afecciones res- 

piratorias e insufiÓencia cardíaca 11-12. 

EI malestar general se manifiesta por 
irritabilidad, ansiedad, molestias y sueño 

intranquilo; en otras ocasiones es debido 

a crisis anginosas, evidenciables en el mo- 
mento de mamar, por palidez sÚbita, sudo- 

ración profusa y disnea, la mayoría .de las 

veces seguida de 11anto. No hay cianosis, 

cuando apareoe es causada por complica- 

ciones pulmonares tales como neumonía, 

bronconeumonía, ate]ectasi~ foe ales, etc. 
Después se instala una cianosis distal mo- 
derada, provocada por insuficiencia cardio- 

circulatoria. Existe palidez casi constante- 

mente. 
La taquipnea, siempre presente, por en- 

cimade 50 respiraciones por minuto, pue- 

de lJegar en ocasiones a 100. Aumenta con 
las infecciones respiratorias. y se acompa- 
ña de tos, est-ertores crepitantes y subcre- 
pitantes y fiebre. Suele haber moderada 
hepatomegalia. Las complicaciones -com- 

prometen el estado general instalándose 

lIna desnutrición progresiva. 
Los síntomas de ínsuficiencía cardíaca 

son precoces, la mayoría .de los auto- 

Ies :J-0-1'-"0 concuerdan en esto; son moti- 

vados por claudicación del ventrículo iz- 

quierdo, de ahi que 1a disnea y cianosis 

distal no tardan en aparecer. EI choque 

de la punta se desvía hacia abajo y afue- 

ra, no aparecen frémitos. La auscultación 

es poco significativa, a veces no demues- 

tra más que la taquicardia que puede Ile- 

gar a 200 contmcciones por minuto 0 más; 

otras veces se perciben soplos sistólicos 

atípicos de median a intensidad. Se ha des- 

crípto un ca.5O de soplo continuo que hizo 

pensar en un ductus permeable 18, cuyo 

. mecanismo de produoción es similaral de 

la fístulaarteriovenosa, debidoa ]a dila. 

tación anastomótica de las ramas de 1as 

coronarias. 
Los adultos que present an esta ma1fòr- 

mación 21 no acusan casi síntomas, debido 
a la circulación supletoria por una gran 

coronaria derecha. Son haHazgos raros de 

autopsia en un sujeto que murió de insu- 

ficiencia cardíaca 0 de muerte repentina n. 

RADlOLOGtA 

Existe marcada cardiomegalia a expen- 

sasdel ventrículo izquierdo 3-0-11-12-13-22 e1 

cual presenta agrandados los tractos de en. 

trada y de salida. Elarco inferior izquier- 
do es convexo y aumentado de tamaño, 

con la punta que rebasa por .debajo del 

diafragma y dirigida hacia ]a izquierda. EI 

contorno cardíaco aparece quieto a 1a ra- 
dioscopía 11. En la posición oblicuaante- 
riOT izquierda la sombradel tracto de en- 
trada de dicha cavidad cubre la columna 
vertebral. No se observa agrandamientode 
cavidades derechas. 

La trama pulmonar es congestiv.a pero 
sin danza hiIiar. Guando es posible reali- 
zar angiocardiografía derecha, se describe 

un ventrículo derecho chico debido a la 

compresión de dicha cavidad por un yen. 
trículo izquierdo agrandado y dilatado 3-20. 
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ELECTROCARDIOGRAFtA 

Se observan los siguientes hechos 9-11-12- 

1:1-2:1: marcada taquicardia, hasta 260 lati- 
dos pOl' minuto, eje eléctrico en g'eneral 

muy desviado a la izquierda y trastornos 
de la conducción intraventricular del es- 
tímulo con retardode la defIexión intrín- 
~eca. EI hecho más llamativo está dado pOl' 
la aparición ,de un "pattern" de infarto de 

cara anterior demostrable pOl' un QR en 
DI, AVL, y V5 y V6, con un segmento ST 
elevado en dichas derivaciones y menos 
frecuentementedeprimido. La inveI'sión de 
T en est as incidencias es la r~la, pudien- 
do ocurrir en DII y hasta en DIll. La al- 
tura de R puede ser exagerada en las deri. 
vaciones que enfrentan potenciales izquier- 
dos, normal 0 de poco voltaje. En este 

último caso constituye la expresiónde una 
hiposistolia del ventrículo izquier,do pOl' 

fibrosis difusa 0 derrame pericárdico. 

DIAGNÓSTICO 

Debc ser sospechada la anomalia coro- 
naria en un niño que presenta en el pri- 
mer año de vida: a) signos de insuficien- 
cia cardíaca severa; b) crisis de tipo an- 
ginoso; c )ausencia de soplo típico ; d) so- 
brecarga ventricular izquierda; e) electro- 
cardiograma con las características de in- 
farto de cara anterior 23, pudiéndose agre- 
gar las infecciones respiratoriasa repeti- 
ción y alteraciones en laalimentación 12. 

Las transaminasas no se elevan enestos ca- 
sos, posiblemente debido a la instalación 
progresivå de la lesión ~'3. La cardiomega- 
lia franca a expensas del ventrículo izquier- 
do y con un arco inferior izquierdo de 

gran tamaño y convexo, sin participación 
de cavidades derechas, son otros signos de 

importancia diagnóstica. 

Los estudios complementarios quedeben 
ser tenidos en cuenta, son: el cateterismo 
derecho que puede demostrar un gradiente 

de oxigenación a niveldel origen de la 
coronaria anómala en laarteria pulmonar, 
en los casos de flujo retrógrado 18, debido 

/I la contracorriente de sangre oxigenada 

que Ie llega por la coronada izquierda 

aberrante. No es un procedimiento rouy 
seguro, pero ,debe ser tenido en cuenta 
paracuando se perfeccionen las técnicas 
de det'ección de shunts (curvas de dilu- 
ción). 

11 

La aortografía retrógrada con el catéter 
puesto enel nacimiento de la aorta, pue- 
de opacificar la co.ronaria derecha nacida 
de este vasa 12, encaso de flujo invertido, 
visualizarse la coronaria anómala desembo- 

cando en la pulmonar ]8. No es un hecho 

constante. La angiocardiografía derecha ra- 
ra vez nena la coronariaanómala, debido 
a la baja pr~ión queexiste en arteria pul- 

monaI' 
] 1, pero puede hacer sospechar el 

diagnóstico al demostrar un ventriculo de- 
recho pequeño con un ventrículo izquierdo 

muy grande y de paredesdelgadas. 

DIAGNóSTICO DIFERENCIAL 

Debe tenerse en cuenta qué cámaras son 
las que se agrandan 22. En este tipo de -ano- 
malía siempre existe sobrecarga ventricu- 
lar izquierda,en consecuencia la diferen- 
ciacióndebe hacerse con: a) atresia tri- 
cuspídea; b) fibroelastosis primaria; c) 
estenosis aórtica; d) coartación aórtica; 
e) ductus persistente; f) comunicación in- 
terventricular; g) enfermedad de Ebstein. 

EI diagnóstico más difícil es con la fi- 
broelastosis subendocárdica primaria. Los 
síntomas son muy parecidos enambasafec- 
ciones, aunque más precoces en la anoma- 
lía coronaria n. Las crisis anginosas son 

patrimoniode la anomalía coronaria. EI 
elemento más concluyente para el diagnós- 

tiro 10 constituye el electrocardiograma con 
Jas características de infarto de cara ante- 
rior en la coronaria izquierda anómala y 
de simple hipertrofia ventricular izquierda 

en la fibroelastosis. Las ondas Q pueden 

estar presentes en la fibroelastosis suben- 
docárdica, pero no tienen la profundidad 

y duraciónque se observa en la anomalía 
de la coronaria izquierda 11-12. La inversión 
de T suele corresponder a V5 y V6 en la 
anomaHa coronaria, extendiéndose hasta 
V4 en la fibroelastosis 11 ycon escaso 0 

ningún desnivel del segmento ST en dichas 

deflexiones. 
Con todo, tal diferenciación tiene más 

bien interés académico 24debidoa que 
ambas cardiopatías son tributarias de la 

cirugía. 

PRONóSTICO 

Todos los autores 9-13-16 están de acuer- 
do en que d pronóstico es desfavorable. 
Los casos que llegana la edadadulta son 
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debidos a la gran circulación colateral des- 

arrollada por la coronaria derecha y el de- 

ceso es producido por insuficiencia car- 
diaca congesÜva 0 muerte sÚbita. Las mo- 
dernas ,concepciones de Edwards en el tra- 
tamiento quirúrgico 14, parecen mejorar e1 

pronóstico, siempre que se actúe precoz- 

mente yantes que se produzcan lesiones 

irreversibles en el ventrÍculo izquierdo. La 
aparición de una lesión mitral empeora el 
pronóstic021-25, debido a que aumenta eI 

consumo de oxigeno, asi como un ductus 
persistente 0 una hipertensión de la arteria 

pulmonar 10 mejora, debido a que favore- 

ce el riego coronario. 

TRATAMIENTO 

,De los métodos propuestos para mejorar 
la irrigación del miocardio, los que han 

obtenido mejores resultados, son los que 

conforme con Iii. patogenia y hemodinamia 
de esta -afección tienen por finalidad re- 

vascu1arizar e1 ventriculo izquierdo 14-24 y 

suprimir el flujo retrógrado hacia la arte- 

ria pulmonar, para que puedaser aprove- 

chada la sangre arterial que lIega por ,las 

coIa.terales desde la coronaria derecha, 10 

cual se obtiene Iigando la coronaria anó. 

mala ,cerca de su origen 3-20. 

Para revascularizar el ventriculo izquier- 

do, Paul y Robbins 24 propusieron la in- 
troducción de taIeo en eI pericardio tanto 

en casos de coronariaanómalà- ,como de 

fibroelastosis subendocárdica. Tuvieron 
éxito en tres de cuatro pacientes sometidos 
a este tratamiento. 

Sabiston y colaboradores 3-20, reaIizaron 
la 1igadura de la coronaria anórnala com- 
bin ad a con epicardialización quÍmica con 
fenol, obteniendo buenos resultados, pero 
creen que la revascularizaeión es de imp or- 

tan cia secundaria. 
,Para otros 15 eldiagnóstico de coronaria 

anórnala en adultos no implica la inter- 
vención quirúrgica,a menos que se pre- 
senten sign os de insuficiencia coronaria. 

Mientras 5e realizaba Ia cif'ugÍa repara- 
doraa cielo abierto 1S en un caso de cornu- 
nicación interauricular, en 1a que adernás 
había unacoronariaderecha anómala na- 
cida de la pulrnonar, y en otro de cornuni- 
cación int-erventricular 'donde había una 
coronaria del conocon origen en ill pulmo- 

nar, se practicó la ligadura enambas oca. 

siones, con buena tolerancia. 

Como se ve, todavía existe discusión en 

la conducta a seguir en los adultos. En los 

niños se han obtenido buenos resultados 

con la eombinaeión de Ios procedirnientos 

descriptos, siempre que la terapéutica se 

lleve a cabo precozmente 3-20. 

SUMARIO 

Se presenta un easo de corona ria izquier- 

da anómala originada en la arteria puI- 

monar, con fibroelastosis subendocárdica 

secundaria. ~e ,aetualiza la etiopatogenia, 

asicorno 10s modernôs el"iterios diagnós- 

tieos y terapéuticos. 
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