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Resumen
El origen anómalo de la arteria coronaria izquierda de la arteria pulmonar (síndrome de Bland-White-Garland 
o ALCAPA: anomalous left coronary artery from the pulmonary artery) es una cardiopatía congénita rara. 
Se presenta predominantemente en la infancia y sus principales formas de presentación son la insuficiencia 
cardíaca y la isquemia miocárdica. La supervivencia hasta la edad adulta es inusual. Si no se trata, la mor-
talidad por el síndrome ALCAPA se cerca al 90% en la infancia, por lo que el reconocimiento precoz y el 
tratamiento quirúrgico son esenciales. 
Se presenta el caso de una mujer de 56 años, con diagnóstico de síndrome de ALCAPA y empeoramiento de 
la clase funcional por disnea.
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Introducción

El origen anómalo de la arteria coronaria izquierda a 
partir de la arteria pulmonar (ALCAPA: anomalous left 
coronary artery from the pulmonary artery) fue descrita 
por primera vez por Brooks en 18851. La primera des-
cripción clínica, en conjunto con hallazgos de autopsia, 
fue realizada por Bland y colaboradores, en 1933, por 
ello la anomalía fue llamada de Bland-White-Garland 
en 1962. Fue entonces que Fontana y Edwards relataron 
una casuística con más de 50 pacientes post mortem, 
demostrando que la mayoría de los pacientes habían 
muerto antes de convertirse en adultos2,3.
El defecto embriológico inicial ocurre en la población 
de células de la cresta neural (CCN) cardíaca del em-
brión aún en su fase inicial. Estas células emigran de 
la porción lateral del tubo neural embrionario hacia 

el tronco aortopulmonar común, contribuyendo a la 
formación del arco y la válvula aórtica, la capa media 
de la arteria pulmonar (AP), la posición y el origen de 
las arterias coronarias y de sus ostium, además de las 
fibras neurovegetativas del corazón. El curioso curso 
temporal de presentación provoca la elevación de la pre-
sión pulmonar neonatal y en los niveles de oxigenación 
previstos para el desarrollo inicial normal4-6.
Después del nacimiento, el declive gradual de la presión 
pulmonar y la oxigenación llevan paulatinamente a una 
baja presión de perfusión y sangre hipóxica a la arteria 
coronaria izquierda (ACI). A los 3 meses, el cierre del 
ductus arterioso lleva a la angina, a la fibrosis endocár-
dica y a la cardiomiopatía isquémica. Esto predispone 
a la isquemia miocárdica. Los vasos colaterales se 
desarrollan entre las arterias coronarias derecha e iz-
quierda, y pueden proporcionar perfusión adecuada al 
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miocardio del ventrículo izquierdo (VI). Posteriormen-
te, como la resistencia pulmonar disminuye, un flujo 
retrógrado de las arterias coronarias de alta presión al 
tronco pulmonar (TP) produce robo de flujo miocárdico 
y contribuye a la isquemia miocárdica6,7. A lo largo del 
tiempo se produce un infarto miocárdico anterolateral, 
disfunción mitral e insuficiencia cardíaca congestiva. 
Las características presentadas son paroxismos de 
inestabilidad, que se correlacionan con episodios de 
angina de pecho y síntomas de insuficiencia cardíaca. 
El síndrome de ALCAPA puede ocurrir aisladamente o 
en conjunto con otras lesiones cardíacas congénitas. La 
cardiomiopatía dilatada es un importante diagnóstico 
diferencial y pueden también surgir como resultado del 
síndrome de ALCAPA. Aunque la ALCAPA se presenta 
predominantemente en la infancia, existen varios repor-
tes en adolescentes y adultos, pero en pacientes de más 
de 50 años son extremadamente raros7-9.

Caso clínico

Paciente con ALS, género femenino, de 56 años en 
seguimiento ambulatorio debido al diagnóstico de 
síndrome de Bland-White-Garland, ingresó en nuestro 
servicio con un cuadro de disnea progresiva, ortopnea 
y disnea paroxística nocturna, además de dolor torá-
cico a los pequeños esfuerzos (CCS III). Paciente con 
diagnóstico previo hace cerca de 20 años, pero se niega 
desde entonces a realizar cirugía para corrección del 
defecto cardíaco.
Se decidió la realización de una nueva cineangioco-
ronariografía que evidenció el llenado de la coronaria 

izquierda a partir de la coronaria derecha debido a la 
circulación intercoronaria grado 3 hasta el tronco de 
la arteria pulmonar, no observándose lesiones coro-
narias significativas (Figura 1). Se decidió realizar un 
ecocardiograma y una angiotomografía computada de 
las arterias coronarias con técnica multislice de 128 
detectores (Figuras 2 y 3). Observándose una mejor 
definición del trayecto coronario con evidencia del 
origen del tronco de la coronaria izquierda (TCI) a 
partir de la AP, además de la presencia de ectasia difusa 
y vasos colaterales de las ramas ventricular posterior 
(VP) y descendiente posterior (DP) a los territorios de 
la arteria descendiente anterior (DA) y arteria circun-
fleja (Cx), así como score de calcio cero y ausencia 
de enfermedad aterosclerótica. La paciente rechazó el 
abordaje quirúrgico, por lo que decidimos un aumento 
de la dosis de beta bloqueante (metoprolol) y diurético 
tiazídico con mejoría de la angina y la disnea.

Discusión

El síndrome de ALCAPA es una anomalía congénita co-
ronaria con una incidencia de 1/300.000 nacidos vivos 
y representa el 0,25-0,5% de los defectos cardíacos. Se 
caracteriza por una anomalía en el origen de la ACI de 
la AP10-12. En una revisión reciente realizada por Yau y 
cols. de 151 casos adultos de ALCAPA, de los cuales 
el 12% fue diagnosticado en la autopsia. La edad me-
dia reportada fue de 41 años y el mayor tenía 83 años. 
Hubo un predominio de mujeres 2:1. En el momento de 
la presentación, el 66% presentaba síntomas de angina, 
disnea, palpitaciones o fatiga, y el 17% presentaba 

Figura 1. Cineangiocoronariografía que evidencia el llenado de la arteria coronaria izquierda (ACI) a partir de la arteria coronaria derecha 
(ACD) debido a la circulación intercoronaria grado 3 hasta el tronco de la arteria pulmonar (AP). No se observan lesiones coronarias 
significativas. ACx: arteria coronaria circunfleja. ADA: arteria coronaria descendente anterior.
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Figura 2. Ecocardiograma con Doppler color. A. Origen anómalo del tronco de la arteria coronaria izquierda (TCI), donde por Doppler 
color se visualiza el flujo retrógrado de la arteria coronaria izquierda (ACI) a partir de la arteria pulmonar (AP). B. Arteria coronaria 
derecha (CD) dilatada.

Figura 3. Angiotomografía computada multislice de las arterias coronarias de alta resolución que permite la visualización morfológica 
directa de las variaciones anatómicas en el origen de la arteria coronaria izquierda (ACI).
Ao: aorta. TP: tronco de la arteria pulmonar. ACD: arteria coronaria derecha. ADA: arteria descendente anterior. ACx: arteria circunfleja.

arritmia ventricular, síncope o muerte13.
La variante de la ACI del AP inicialmente no tiene 
efecto sobre la hemodinámica de las arterias coronarias 
en la fase prenatal y neonatal precoz. Las condiciones 
de presión arterial entre la circulación sistémica y la 
circulación arterial pulmonar son igualadas por el duc-
tus arterioso persistente. Esto asegura inicialmente un 
flujo anterógrado de la ACI y la AP. Con la oclusión 
fisiológica del ductus arterioso se reduce la presión en 
la circulación arterial pulmonar. Esto provoca un des-
censo de flujo en la ACI que resulta en un flujo reverso 
de sangre oxigenada en la dirección de la AP. Un shunt 
izquierdo-derecho se crea en esa sangre oxigenada que 
fluye a través de la ACI a la AP. Hemos descrito dos 
tipos de síndrome de ALCAPA: infantil y adulto14,15.
El tipo adulto se caracteriza por la formación compen-

satoria de colaterales entre la arteria coronaria derecha 
(ACD) que se origina fisiológicamente de la aorta y la 
ACI. Estos colaterales pueden compensar el volumen 
del shunt en grados variables en algunos casos. El 
espectro de manifestaciones clínicas varía de un curso 
asintomático a la descompensación de la circulación 
colateral arterial coronaria con el resultado del sur-
gimiento de una isquemia subclínica potencialmente 
subyacente, anteriormente crónica. La isquemia puede 
resultar en cardiomiopatía isquémica, insuficiencia 
mitral, o arritmia ventricular, siendo que esta última 
aumenta el riesgo de muerte súbita cardíaca15,16.
En el tipo infantil, las colaterales no se forman entre 
la ACD y la ACI. Los síntomas en forma de palidez, 
sudoración pronunciada, disnea y dolor torácico co-
mienzan de la cuarta a la octava semana de vida. La 
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falta de sangre oxigenada al miocardio del VI resulta 
en infartos de miocardio. Estos pueden causar insufi-
ciencia mitral secundaria y cardiomiopatía isquémica 
con insuficiencia cardíaca. Sin cirugía correctiva, la 
tasa de mortalidad en las primeras semanas a meses de 
vida es del 90%16,17.
El electrocardiograma (ECG) a menudo demuestra 
patrones de infarto con ondas Q observadas en el 50% 
de los pacientes, la hipertrofia ventricular izquierda se 
observó en un 28% y la desviación del eje izquierdo en 
un 15%. Un ECG normal se encontró en sólo el 4%18.
Las modalidades de diagnóstico por imágenes de 
elección son la angiotomografía computada multislice 
(TCMS) y la resonancia magnética nuclear (RMN) 
del corazón. Las características morfológicas visibles 
primarias del síndrome de ALCAPA son la detección 
de un origen anómalo y el shunt izquierda-derecha 
con flujo retrógrado de la ACI a la AP. La TCMS, con 
su alta resolución espacial y la posibilidad de recons-
trucción, permite la visualización morfológica directa 
de las variaciones anatómicas en el origen. La rama 
proximal de las arterias coronarias y las variaciones en 
el origen desde la aorta o del TP pueden visualizarse 
con angiografía o RMN. Sin embargo, el diagnóstico 
vía TCMS es más sólido. La evaluación funcional se 
realiza a través de RMN en secuencias que pueden de-
tectar el flujo retrógrado en la ACI en comparación con 
la angiocoronariografía. Las características secundarias 
visibles morfológicas del tipo adulto son: la dilatación 
de la ACD y ramas colaterales intercoronarias dilatadas, 
pudiendo ser mejor visualizadas con TCMS que con 
RMN. Además, la dilatación del VI, alteraciones regio-
nales del movimiento de la pared del VI e insuficiencia 
mitral deben ser mencionadas en esta conexión y son 
mejor detectadas usando RMN. Las anormalidades del 
movimiento son detectados por secuencias cinéticas y 
las áreas infartadas subyacentes por un aumento de la 
captación del gadolinio16,19-21.
El ecocardiograma es una modalidad de imagen con 
criterios bien establecidos para el diagnóstico en estos 
pacientes. Los criterios ecocardiográficos para el diag-
nóstico de síndrome de ALCAPA son: identificación 
de una ACD dilatada, flujo retrógrado por Doppler de 
la ACI a la AP, y la recolección prominente del flujo 
septal20.
El tratamiento no quirúrgico consiste en reducir la car-
ga de entrenamiento y el uso de beta bloqueantes para 
reducir la isquemia miocárdica; sin embargo, éste no 
es un tratamiento consensual20.
La técnica quirúrgica, con retorno de la anatomía que 
consiste en un reimplante de la ACI en la aorta. Sin 
embargo, en adultos esta técnica a menudo no se utiliza 
porque la rigidez del tejido no permite el reimplante 
adecuado. Takeuchi ha desarrollado una técnica con un 
tubo intrapulmonar de la aorta, restableciendo el flujo 
sanguíneo de la ACI, pero aumenta el riesgo de com-
plicaciones. Actualmente este tratamiento se considera 
para aquellos pacientes adultos en los que no es posible 

reimplantar la ACI en la aorta.
El pronóstico de los pacientes con ALCAPA mejoró 
sistemáticamente como resultado del diagnóstico 
precoz, utilizando la ecocardiografía con mapeo de 
flujo con Doppler color y TCMS, y debido a mejoras 
en las técnicas quirúrgicas. En adultos asintomáticos, 
la literatura reciente sugiere que si está presente una 
isquemia crónica moderada sin insuficiencia cardíaca, 
la sobrevida sin corrección quirúrgica es posible22-24.

Conclusión

El síndrome de ALCAPA puede ocurrir aisladamente o 
en conjunto con otras lesiones cardiacas congénitas. La 
cardiomiopatía dilatada es un importante diagnóstico 
diferencial y pueden también surgir como resultado del 
ALCAPA. Aunque el síndrome de ALCAPA se presenta 
predominantemente en la infancia, existen varios repor-
tes en adolescentes y adultos, pero en pacientes de más 
de 50 años son extremadamente raros.
El pronóstico de los pacientes con síndrome de AL-
CAPA mejoró sistemáticamente como resultado del 
diagnóstico precoz, utilizando la ecocardiografía con 
Doppler color y TCMS, y a las nuevas técnicas quirúr-
gicas. En adultos asintomáticos, la literatura reciente 
sugiere que si está presente una isquemia crónica 
moderada sin insuficiencia cardiaca, la sobrevida sin 
corrección quirúrgica es posible.
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