TEMAS DE ACTUALIDAD

NACIMIENTO ANOMALO DE LAS ARTERIAS
CORONARIAS

- por el doctor

JULIO BRONSTEIN

Desde la descripcion inicial de Abrikosoff! en 1911 hasta la fe-
cha, se han registrado 21 casos de nifios y 7 de adultos con la anor-
malidad congénita que motiva esta sintesis.
| Pocos son los casos en los cuales esta condicidn ha sido diagnos-

ticada en vida. Sin embargo, las manifestaciones clinicas, electrocar-
diograficas y radiologicas a que da lugar son tan caracteristicas
que bastaria pensar en ella para formular con facilidad el diag-
nostico correcto en la mayoria de los casos. Ademus, el estudio de
los nifios afectados de tal anormalidad ha permitido y permitira
seguir enriqueciendo el cumulo de los conocimientos referentes a
las consecuencias de la insuficiencia de la circulacién coronaria so-
bre el corazén en su forma mds pura. Es por tal causa que hemos
creido de interés hacer esta resefta del estado actual de la cuestidn.

Antes de abordar el tema, juzgamos de utilidad recordar pre-
viamente algunas nociones de embriologia.

Primitivamente el aparato circulatorio estd formado por un
tubo que recibe sangre venosa por su extremdad caudal y la envia
por su extremidad cefdlica o arterral. Cuando el tubo aumenta en
extension se diferencia en seno venoso, auricula primitiva, ventricu-
lo primitivo, bulbus cordis y tronco arterioso o aorta ventral; pos-
teriormente se forman tabiques que dividen estas distintas porcio-
nes; de esta manera dividiéndose el tronco arterioso, da nacimiento
a las arterias aorta y pulmonar. Pero antes de que se divida el tron-
co arterioso aparecen los brotes endoteliales primitivos que daran
lugar al nacimiento de las coronarias. De todo esto se deduce que
una localizacion anormal de los brotes endoteliales o un desplaza-
miento del tabique, dara lugar a un nacimiento andémalo de las
coronarias “.

Hay 4 posibilidades de nacimiento anémalo de las coronarias 3:
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1°— Nacimiento de la coronaria izquierda en la arteria pulmonas
(es la variedad que te presenta con mucho mayor frecuencia).

2° — Nacimiento de la coronaria derecha en la arteria pulmonar.

3* — Nacimiento de ambas coronarias en la arteria pulmonar.

4* — Nacimiento de una coronaria accesoria en la arteria pulmonar
(esta varicdad tiene poca importancia desde ¢l punto de vista
anatomopatologico y clinico porque irriga una zona limitada
de miocardio). .
De acuerdo con lo habitualmente aceptado, normalmente el -

ventriculo derecho recibe sangre casi exclusivamente de la coronaria
derecha mientras que el ventriculo 1zquierdo estd en cambio irrigado
en su mayor extension por la coronaria izquicrda, pero recibe en
su parte posterior sangre de la coronaria derecha. Esta distribucion
de la circulacidon coronaria, nos explicara las localizaciones de las
alteraciones patoldgicas halladas en el nacimiento andémalo de los
vasos que estamos estudiando.?

1°)y — Nacumiento de la coronaria izquierda en la arteria pulmo-
nar. Lsta variedad, como hemos dicho mas arriba, es la mds lre-
cuente, atribuyéndose este hecho a la proximidad del seno de Val-
salva izquierdo al tabique del tronco arterioso de modo que un des-
plazamiento minimo de cste tabique es suficiente para englobar
la coronaria izquierda en la pulmonar. El seno de Valsalva derecho
estd localizado mucho mis lejos del tabique de modo que se ne-
cesita un mayor desplazamiento del mismo, para incorporar la co-
ronaria derecha a la arteria pulmonar *.

La mayoria de estos enfermos mueren en la primera infancia,
repentinamente o en insuficiencia cardiaca o a raiz de un proceso
pulmonar; solo en casos excepcionales llegan a la edad adulta vy
mueren de enfermedad intercurrente. Parece predominar el soxo
femenino.

Manifestactones anatomopatologicas. — En el adulto son mini-
mas, casi no se observan alteraciones en el miocardio ni el endocardio.
En cambio, llama poderosamente Ia atencion el gran desarrollo de la
circulacion colateral y el agrandamiento de la coronaria derecha que
en algunos casos tiene aspecto cirsoideo, y toma a 'u cargo la mayor
parte de la irrigaciéon del miocardio. Estos ultimos hechos explican la
indemnidad del musculo cardiaco y la larga sobrevida de estos en-
fermos 4.
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En los infantes es donde sc observan las manifestaciones anato-
mopatologicas mds caracteristicas. Elles son la consecuencia de la
anoxla cronica del miocardio; electivamente la coronaria izquierda
recibe en estos casos sangre venosa de la arteria pulmonar; ademds,
la presion en el ventriculo derecho es 1/6 de la presién en el ven-
triculo 1zquierdo, por lo cual la presiéon en la coronaria izquierda
es muy inferior a lo normal v siendo la circulacién coronaria funcién
de la presién, disminuye también; este déficit de oxigeno provoca
hipertrofia de las fibras musculares lo cual lleva aparejado un ma-
vor requerimiento que al no poder ser satisfecho agrava ain mas
la anoxia.

En un principio se creyo que estas alteraciones se inician en
la vida fetal, pero el hecho de que Limbourg® encontré que las
manifestaciones miociardicas eran minimas en un nifito que murid a
los 10 dias de edad, hace desechar la anterior hipotests.

- El examen macroscopico revela dilatacion a veces aneurisma-
tica del ventriculo izquierdo y gran aumento de peso del mismo que
puede alcanzar hasta 4 veces mds de lo normal. Este aumento de
peso es debido a la hipertrofia de las fibras musculares y al aumento
del tejido conjuntivo. En algunas ocasiones se observa ligera dilata-
cion del ventriculo derecho, atribuible a insuficiencia ventriculay
izquierda y prominencia del tabique interventricular hacia la de-
recha. La arteria coronaria derecha aparece de aspecto normal v
la 1zquierda se presenta dilatada y con el aspecto de una vena (por
adelgazamiento de la capa media y por llevar en su interior sangre
VEenosa) .

Las manifestaciones histopatoldgicas s¢ localiza en las zonas
irrigadas por la coronaria izqurerda: parte anterior del tabique vy
parte anterior y lateral del ventriculo izquierdo y musculo papilar
antertor izquierdo?®. A este nivel se observa zonas de necrosis al-
ternando con zonas de fibrosis y calciticaciones (el hecho dec ser
raras estas calcificaciones en la esclerosis coronaria y tan frecuentes
en el nifio en las lesiones provocadas por la anoxia miocdrdica se
atribuye a que las cifras del calcio en el sucro, del fésforo inorgdnico
y de las fosfatasas son mayores en la nincz que en la edad adulta) .
el endocardio presenta engrosamientos subyacentes a las lesiones mio-
cirdicas constituidos por tejido fibroso y eldstico; la circulacion
colatcral es poco manifiesta dehido a que el curso riipido de la en-
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fermedad no permite su desarrollo, pero en cambio es un hecho
caracteristico la presencia de sinusoides embrionarios en abundan-
cta 3. Estos sinusoides embrionarios son espacios que se encuentran
entre las ftibras musculares embrionarias, estan limitados por una
capa endotelial y comunican con la cavidad ventricular, sirven para
la irrigaciéon del miocardio y posteriormente forman parte de la
circulacion coronaria; pues bien, estos sinusoides persisten en su in-
tento de compensar el déficit coronario, no logrando su propdsito,
pues son incapaces de prevenir los cambios degenerativos. Las artc-
rias pequefias de la pared del ventriculo izquierdo precentan hiper-
plasia de la intima, adelgazamiento de la capa media al igual que
la coronaria izquierda y aumento de tejido fibroso en la adventicia.

Sintomatologia. — En el adulto puede permanecer ignorada la
enfermedad porque el gran desarrollo de la circulacion colateral
previene las alteraciones miociardicas no dando lugar por lo tanto a
manifestaciones clinicas, radioldgicas ni electrocardiogrificas.

En el nifio en cambio las cosas se presentan de otra manera. l.os
primer\os 2 meses transcurren normalmente, quizd porque en las
primeras semanas de la vida, la sangre de la coronaria izquierda es
suficiente para satistacer las escasas demandas del miocardio, mante-
niendo este su integridad 6. Es recién después del 3er. mes cuando
por el crecimiento, el nifio impone mayores necesidades al miocardio
y sobreviene el déficit coronario, agravado por el cierre del ductus 7
(disminuyendo aun mds el aporte de oxigeno, al impedir la llegada
de sangre desde la aorta a la pulmonar) ; sobreviene entonces las le-
siones del miocardio con la consecuente aparicion de manifestacio-
nes clinicas. El nifio que hasta entonces llevaba una vida normal.
comienza a presentar una serie de trastornos caracterizados por:
dificultad a la ingestién alimenticia acompafiada de regurgitacion,
disnea, cianosis, palidez y schok, que por ser precipitados por el es-
fuerzo de la comida, hacen pensar en un agor de esfuerzo. En al-
gunos casos el ventriculo izquierdo comprime el 16bulo inferior del
pulmén izquierdo dando atelectasia del mismo con su sintomatologia
caracteristica (matidez, vibraciones vocales abolidas, silencio respl-
ratorlio y a veces respiracidn bronquica) 3.

Radiologia. — 1La radiologia muestra aumento del tamafio dc
la silueta cardiaca a expensas del ventriculo izquierdo y revela la
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atelectasia pulmonar cuando esta presente: la radioscopia muestra
dilatacion aneurismatica del ventriculo 1zquierdo.

Eletracardiograma. — Presenta habitualmente alteraciones lo
suficientemente caracteristicas como para permitir formular un diag-
nostico correcto. Ademds de las modificaciones del QRS, ¢s habitual
el hallazgo de ondas T invertidas en DI y DII, con o sin modifica-
ciones del segmento S-T. En un caso del adulto, sin confirmacidn
necroscopica se ha descripto bloqueo de rama con P-R alargado 8.

29y — Nacimiento de la coronaria derecha en la arteria pulmo-
nar % 19 — Soélo se registran 2 casos en la literatura médica. Los dos
eran adultos y murieron de afeccién intercurrente. No <e hallaron
alteraciones patologicas del miocardio; como no s¢ pudo demostrar
circulacion colateral, Kaunitz piensa que la falta de alteraciones
miocdrdicas y como consecuencia de manifestaciones clinicas, deben
atribuirse a que la sangre venosa de que es portadora la coronaria
derecha es suficiente para satisfacer las demandas del ventriculo
derecho.

3°) — Nactmiento de ambas coronarias en la pulmonar 1zquier-
da 5 11, — Hasta la fecha solo se observaron 2 casos que murieron a
los 10 dias de edad; uno asoctado a atresia congénita tricuspidea v
comunicacion interventricular, y otro que presentd disneca y cianosis
al 3er. dia, la radiografia revelé un ventriculo izquicrdo dilatado y
la necropsia mostré agrandamiento ventricular izquierdo y degene-
racion miocirdica de ambos ventriculos. Como se comprende en
esta variedad la anoxia es mucho mayor, las alteraciones mds graves
y abarcan a ambos ventriculos y la sobrevida ¢s por lo tanto mucho
mas corta.

Tratamiento. — Desgraciadament ¢s muy poco o nada lo que
podemos hacer, sélo debemos conformarnos con el uso de las vaso-
dilatores coronarios para atenuar las molestias de estos desgraciados
enfermitos, y la muerte sobrevendrd inexorablemente, va sea en for-
ma repentina, por insuficiencia cardiaca o por una afeccion pul-
monar Intercurrentc.

Quizds en el futuro, a semejanza de lo que se hace actualmente
en algunos casos de mal anginoso, se intenten intervenciones quirur-
gicas sobre ¢l pericardio, para promover la formacién de colaterales
y mejorar la irrigacion del miocardio permitiendo asi una mayor
sobrevida.
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En Tesﬁmen, se trata de una afeccién rara (se encontrd un solo
caso en 6800 autopsias practicadas en el Massachussets General Hos-
pital 7 y dos casos en 7800 autopsias en el Mount Sinar Hospital 4),
de curso cast 1nexorablemente fatal en la primera infanca, y cuyo
diagnostico puede hacerse con certeza in vivo por crisis de angor
que sobrevienen durante la ingestion alimenticia, por trastornos
electrocardiograficos que revelan anoxia del miocardio v por evl-
dencia radiolégica de agrandamiento del ventriculo izquierdo.
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