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Anomalias coronarias en edad pediatrica
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Las anomalias coronarias representan un pequefno
grupo de malformaciones que pueden presentarse de
manera aislada o en asociacién con anomalias es-
tructurales cardiacas (CC). En ausencia de cardiopa-
tia estructural, son importantes en ciertas situacio-
nes clinicas como la Miocardiopatia dilatada (MID),
Miocardiopatia hipertréfica (MIH) y en relacién con
eventos como “muerte sibita” en nifos mayores.
Dentro de las alteraciones adquiridas la causa mas
comun de anomalias de los vasos coronarios en edad
pediatrica es la enfermedad de Kawasaki, aunque
desde el empleo precoz de las gammaglobulinas en
el tratamiento de esta entidad, apenas se ven en la
actualidad complicaciones coronarias y se ven mas
alteraciones secundarias a cirugia de las CC.

Circulacion coronaria normal

El flujo del miocardio se realiza a través de las dos
arterias coronarias principales que nacen de los senos
aodrticos derecho e izquierdo de Valsalva. De la coronaria
izquierda nace la circunfleja y la descendente anterior,
y la coronaria derecha da una pequefia rama conal y

T: tricaspide;
M: mitral;

A: aorta;

P: pulmonar;
AD: ascendente
anterior;

C: circunfleja;
PD: descendente
posterior;
CS: coronaria seno

Figura 1. Diagrama de la circulacién coronaria normal

contintia con la descendente posterior. En el 90% de
la poblacién la coronaria derecha es la dominante, y
la descendente posterior se extiende al &pex, parte
posterior del septo interventricular y cara inferior del
ventriculo y el nodo AV, dando la coronaria izquierda la
circulacién solo de la pared libre del ventriculo izquier-
do (Figura 1). Existen ademas pequefias ramas
intramurales que llegan al endocardio, pudiendo ser
capaces de crecer y crear puentes entre ambas ra-
mas, son conocidas como colaterales.

Clasificacion de las anomalias
coronarias

Congénitas

En ausencia de cardiopatia estructural

— Origen de las arterias coronarias derecha e iz-
quierda del seno coronario inapropiado: asociado
a muerte subita, sobre todo cuando el ostium iz-
quierdo nace del seno coronario derecho. El tra-
yecto de la coronaria transcurre entre los anillos
aortico y pulmonar, y durante el ejercicio se pue-
de llegar a provocar una compresion del recorrido
de la coronaria, resultando en una isquemia agu-
da e infarto secundario. El diagndstico suele efec-
tuarse en los estudios postmortem.

— Arteria coronaria Unica: en un 40% de los casos
va asociado a otras CC tipo tetralogia de Fallot,
Truncus arterioso y valvulas adrticas biclispides.
Puede nacer del seno derecho o izquierdo, pue-
de no dar sintomas en ausencia de ateromas,
pero se ha registrado muerte stbita en un pe-
quefo nimero de casos, sobre todo cuando una
rama pasa entre el anillo adrtico y el infundibulo
del ventriculo derecho.

— Origen andémalo de coronaria izquierda (OACI),
también llamado SDM de Bland-White-Garland.
Consiste en el nacimiento de la coronaria iz-
quierda en el tronco de la arteria pulmonar (TAP).
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El paciente estd asintomatico durante el perio-
do neonatal, pero debido a que el TAP contiene
sangre desaturada, a medida que va disminu-
yendo la presién pulmonar, el miocardio se
perfunde con sangre desaturada a baja presion.
Conforme las demandas de oxigeno del miocardio
izquierdo aumentan, empieza una isquemia
miocérdica que provoca fallo cardiaco e incom-
petencia mitral secundaria, bien por anillo mitral
dilatado o por infarto del musculo papilar ante-
rior mitral. Puede ir apareciendo colaterales de
la coronaria derecha a la izquierda, pero como
la coronaria izquierda estd conectada con la
pulmonar (de menor presion) va apareciendo un
robo con un shunt izquierda-derecha (correspon-
de a un shunt bajo respecto al gasto cardiaco,
pero elevado a nivel del flujo coronario).

Esta cardiopatia puede ser aislada o asociada a
otras CC: PCA, CIV, T4F o coartacion de aorta. La
coronaria izquierda suele estar localizada en la
mayoria de las ocasiones antes de la bifurcacion de
las ramas pulmonares, en el seno pulmonar iz-
quierdo. La coronaria derecha suele estar dilatada.
Si existe hipertension pulmonar la perfusion del
ventriculo izquierdo puede estar manteniday pre-
venir la isquemia. Sin embargo, en la mayoria de
las veces provoca isquemia y fibroelastosis
endomiocérdica difusa del ventriculo izquierdo.
En el ECG observaremos un patrén caracteristico
en la mayoria de los casos: onda Q en las deriva-
ciones |, y avL y alteraciones de la repolarizacion
difusa de v4 a v6. El diagndstico puede hacerse
por ecocardiografia (ECO) en la actualidad, aun-
que ocasionalmente debemos recurrir a la
coronariografia para su diagndstico exacto. En la
ECO observaremos la no implantacién del ostium
izquierdo en el anillo adrtico (en un corte trans-
versal, dato no patognomdnico), pero el diagnos-
tico definitivo sera el hallazgo de un flujo diastélico
por Doppler-color en el TAP (descartandose la
existencia de una insuficiencia pulmonar o un PCA)
que corresponde al flujo de drenaje de la coronaria
izquierda en el TAP, y otro dato orientativo seréa la
existencia de flujos por Doppler-color dentro del
septo, que pueden corresponder a las colaterales
coronarias existentes. El tratamiento ideal y defi-
nitivo consistird en la reimplantacion de la
coronaria izquierda en el anillo adrtico.
Experiencia Vall d'Hebron en OACI: desde 1991
se han diagnosticado 7 pacientes de OACI (y 1
pte de origen andmalo de coronaria derecha). En
5 el diagnostico inicial fue de MID y en 2 soplo
cardiaco. En todos el ECG era caracteristico, en
5 el diagnéstico se sospechd por ECO, siendo la
Unica prueba precirugia en 2 casos. En 1 pacien-
te catalogado de MID el diagnéstico fue casual y

confirmado por coronariografia. Se efectud ciru-
gia correctora, con reimplantacion de la coronaria
en todos los casos, siendo el resultado satisfacto-
rio en 6. Un paciente fallecio a las 2 semanas de
la cirugia por arritmia severa (afecto ademés de
atresia de esofago intervenida), en la necropsia se
objetivé fibroelastosis endomiocérdica severa.

Atresia coronaria/estenosis coronaria: la total au-
sencia de arteria coronaria extramural es rara y
ocurre la mayoria de las veces asociada a atresia
pulmonary atresia adrtica. La estenosis o atresia
del ostium coronario izquierdo es una de las méas
raras anomalias coronarias. Las ramas distales
suelen ser normales y desarrollan colaterales de
la arteria coronaria derecha. Pueden presentar
sintomas a cualquier edad: muerte slbita, angi-
na, infarto o fallo cardiaco.

Fistulas coronarias: son conexiones entre una
arteria coronaria y una camara intraventricular.
Con mayor frecuencia el VD suele ser el sitio de
drenaje. Pueden ser pequefas o dilatadas y
sinuosas, con uno o varios sitios de drenaje. Las
pequefias no tienen repercusion hemodinamica,
pero las grandes provocan sobrecarga de volu-
men. Es un shunt izquierda derecha y pueden
llegar a crear insuficiencia cardiaca. En ocasio-
nes, si el robo es elevado, pueden producir
isquemia del territorio dependiente de la circu-
lacion distal. El tratamiento consiste en ligar la
fistula en su zona proximal sin provocar afecta-
cién de la circulacion coronaria distal, o en la
zona de la cdmara de drenaje. Recientemente
se han descrito cierres de fistulas mediante
cateterismo intervencionista, con coils u otros
dispositivos percutaneos, sobre todo en adultos.

Asociada a anomalias estructurales cardiacas
— Con la D-Transposicion de grandes arterias: el

patrén coronario es muy importante para la co-
rreccion anatémica de esta cardiopatia, de ahi la
importancia de su reconocimiento previo. Cuando
va asociada a CIV o con disposicién de vasos lado
a lado (més frecuente en caso de doble salida de
VD con CIV relacionada con pulmonar, malforma-
cién llamada de Taussig-Bing), las anomalias
coronarias o patrones coronarios mas desfavora-
bles para la correccion anatémica son habituales.

Tetralogia de Fallot/Atresia pulmonar con CIV: en
un 4-5% la descendente anterior nace de la
coronaria derecha y pasa atravesando el tracto de
salida ventricular derecho. Si arterias coronarias
mayores cruzan el tracto de salida del VD, la ciru-
gia correctora puede ser muy dificil, precisando la
colocacion de un conducto extracardiaco para con-
seguir la conexién del VD con las ramas pulmonares.
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— Truncus arterioso: si la valvula truncal tiene mas
de 3 clspides, las anomalias coronarias son fre-
cuentes. Es mas usual que la coronaria izquier-
da nazca del seno posterior, pero puede existir
un ostium gigante simple o dos muy proximos.

— Hipoplasia de cavidades derechas: en las formas
de ventriculos derechos hipertréficos, sin apenas
camara intraventricular, suele estar asociado a
estenosis de los ostium coronarios, apareciendo
sinusoides coronarios en el VD que rellenan
retrogradamente la circulacién del VI (en dichas
situaciones es prohibitiva la descompresion del
VD, pues provocaria isquemia miocardica).

Adquiridas

Enfermedad de Kawasaki

Esta enfermedad (o sindrome) de causa todavia no
aclarada -se habla de causa virica por su periodici-
dad pero también toxica-, provoca una microvasculitis
en los primeros 10 dias, afectando particularmente
a la circulacion coronaria. La miocarditis aparece en
las primeras 3-4 semanas debido a un infiltrado mono-
nuclear y un edema inflamatorio dentro del miocardio
y del sistema de conduccion. La vasculitis tiende a
persistir en las paredes de arterias de mediano ta-
manfo, especialmente las arterias coronarias, provo-
cando una progresiva fibrosis en la intima, media y
adventicia de la pared, perdiéndose la elasticidad.
Estos cambios son mas pronunciados en la zona
proximal de las coronarias, sugerido por el estrés
hemodinamico. En un 15-20% de los pacientes no
tratados o tratados s6lo con aspirina existen anoma-
lias de las coronarias durante el proceso agudo de la
enfermedad. La dilatacién y los aneurismas tienden
a desaparecer entre 1 y 2 afios en mas del 50% de
los pacientes con aneurismas iniciales, sobre todo si
eran aneurismas de diametro inferior a 8 mm, se
cree que debido a proliferacion intimal. Puede apa-
recer muerte slbita sobre todo en las primeras 6-8
semanas, secundaria a rotura de aneurismas, mio-
carditis o trombosis coronaria. La trombosis parece
que es debida al incremento del recuento plaquetar
y al dafo del endotelio.

Inicialmente el tratamiento consistié en aspirina a dosis
altas, para disminuir la inflamacion seguido por trata-
miento con aspirina a dosis de tratamiento anti-
plaquetario durante 6-8 semanas. Desde la introduc-
cién de las gammaglobulinas (dosis Unica de 2 gr/kg o
4 dosis diarias de 400 mg/kg) en el tratamiento pre-
coz de esta enfermedad, a mediados de los afos 80,
se observd como los pardmetros inflamatorios dismi-
nuian rapidamente, observando que las complicacio-
nes coronarias practicamente desaparecian. Si se ob-

servan aneurismas coronarios el tratamiento con Aspi-
rina debe efectuarse indefinidamente.

Post-cirugia de cardiopatias congénitas
— Fistulas coronarias traumaticas post-cirugia.

— Complicaciones post-Jatene: dentro de las com-
plicaciones post-quirtrgicas tenemos las deriva-
das de la reimplantacion coronaria tras la ciru-
gia de la correccién anatémica de las transposi-
ciones. En la actualidad, los problemas deriva-
dos en edad adulta de esta cirugia todavia estan
empezando, dado que esta técnica se viene rea-
lizando desde 1975. Las estenosis de los ostium,
trombosis, hipodesarrollo de la circulacion
coronaria con la consecuente miocardiopatia
secundaria son casos descritos aisladamente.

— Post-trasplante cardiaco: una de las complicacio-
nes méas temidas del trasplante cardiaco es el re-
chazo cronico, que viene manifestado con una
vasculopatia generalizada de la circulacién coronaria
que termina provocando fallo funcional del injerto.

Asociadas a otras entidades cardiacas

Miocardiopatia dilatada

Ante cualquier MID siempre se debe descartar ano-
malias congénitas coronarias que sean las causantes
de dicha entidad, de ahi que se plantee la realiza-
cién de coronariografia que confirme una circulacion
coronaria normal en los pacientes afectos de MID.

Miocardiopatia hipertréfica

La MIH septal asimétrica suele ir asociada con este-
nosis anatémicas o funcionales de las ramas coronarias
en la pared del septo interventricular, que son cau-
santes del dolor recidivante de estos pacientes, en
ausencia de obstruccion subadrtica.
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