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RESUMEN

El sindrome de Bland-White-Garland constituye un defecto congénito poco frecuente,
pero grave; el 90 % de los pacientes mueren en el primer afio de vida si no reciben
tratamiento. Desde el periodo previo a la ecocardiografia hasta la actualidad se
describe en los textos una prevalencia de 1 por 300 000 nacidos vivos. Su forma de
presentacion clinica es variada, y a pesar de ser una anomalia de origen congénito, no
es exclusiva de las edades pediatricas. Existen nifios que padecen la variedad adulta
del sindrome, sujetos enmarcados bajo la fachada clinica de otras entidades
nosoldégicas, o, incluso, que cursan de manera silente, por lo que constituye un grave
problema de salud. Su tratamiento es quirdrgico, con supervivencia y pronéstico
apropiados si se diagnhostica en etapa precoz.
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ABSTRACT

Bland-White-Garland syndrome is a rare but serious congenital defect since 90% of
patients may die in the first year of life if they are not duly treated. From the period
prior to the emergence of echocardiography up to the present day, the prevalence
described in literature is 1 per 300 000 live births. Its clinical presentation is varied,
and in spite of the fact that it is an anomaly of congenital origin, it does not only
occur in pediatric ages. There are children suffering the adult variety of the
syndrome; others who are masked under the clinical umbrella of other diseases or
even children who are asymptomatic, so this syndrome can represent a serious health
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problem. Surgical treatment is the choice, with adequate prognosis and survival if
diagnosis is made at early phase.

Keywords: Bland-White-Garland syndrome; congenital diseases.

INTRODUCCION

El sindrome de Bland-White-Garland es un raro defecto congénito que desde el punto
de vista morfolégico consiste en la anomalia del origen de la arteria coronaria
izquierda, a partir del tronco arterial pulmonar. También es conocido como origen
andémalo de la arteria coronaria izquierda a partir del tronco de la arteria pulmonar
(ALCAPA), por sus siglas en inglés.

En 1885 Brooks! describe por primera vez en dos especimenes, el origen de la arteria
coronaria derecha a partir de la arteria pulmonar (ARCAPA). Mas tarde, Alexei
Ivanovitch Abrikossoff, en 1911,2 detalla en espécimen de lactante femenina de

5 meses de edad, el origen de la arteria coronaria izquierda a partir de la arteria
pulmonar. La primera descripcioén clinica es realizada en 1933, por tres doctores del
Hospital General de Massachusetts, en Boston, William Franklin Bland, Paul Dudley
White y Joseph Garland, los que refieren un caso de origen anémalo de la coronaria
derecha a partir de la ALCAPA, en un lactante de 3 meses de edad, debido a lo cual se
le conoce al sindrome por sus nombres.3

Desde el punto de vista epidemiolégico no se han encontrado datos confiables, pues
se describe la misma prevalencia desde la etapa previa a la ecocardiografia hasta la
actualidad (1 por 300 000 nacidos vivos).* El sindrome representa del 0,25 al 0,5 %
del total de cardiopatias congénitas documentadas en la vida extrauterina.®

Su pluralidad de comportamiento con respecto a la clinica y al momento de
presentacion, esta relacionada con los cambios fisiopatolégicos que acompafian al
feto, al recién nacido y al lactante.

El propdsito de esta revision es brindar elementos del sindrome que constituye un
problema de salud actual, cuyo diagnéstico a través del método clinico demuestra
limitaciones para contribuir al logro del adecuado indice de deteccion de la dolencia,
conferido por el caracter abigarrado y polimorfo de su expresividad en algunas
ocasiones, y el curso silente en otras, que le otorgan potencial para ser inscrito como
una de las grandes entidades simuladoras existentes aun en la medicina moderna.
Es necesario que, médicos dedicados a la atencién de nifios y adultos, aprendan a
sospecharlo y diagnosticarlo, para contribuir a disminuir el indice de mortalidad
causada por este padecimiento.

DESARROLLO

EMBRIOLOGIA

Se evocan varias hipétesis relacionadas con su origen. Bogers® plantea que el tejido
epicardico coronario se alinea al tronco de la arteria pulmonar, y de esta manera se
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establece la conexién anémala. Por otro lado, Hbnkossof aboga por la septacion
anormal del septo aorto-pulmonar, y Hackensellner, por la presencia de tejido
endotelial persistente en la arteria pulmonar, que da origen al nacimiento de la
coronaria izquierda a partir de la arteria pulmonar.”-8

De todas las teorias la mas aceptada es la que se plantea como una anomalia troncal
y conal.

FISIOPATOLOGIA

En la vida intrauterina, bajo el régimen de circulacién fetal, las resistencias
arteriolares pulmonares elevadas mantienen presion pulmonar suficiente para
perfundir el ventriculo izquierdo a través de la arteria coronaria izquierda, con sangre
oxigenada procedente de la placenta. Es por ello que al nacimiento se mantiene
asintomatico.

Luego del nacimiento, el trabajo del ventriculo izquierdo aumenta, y las resistencias
pulmonares disminuyen por debajo de la resistencia sistémica, el flujo en esta arteria
coronaria se invierte, desde el ventriculo izquierdo hacia la arteria pulmonar, lo cual
determina isquemia marcada y permanente que evoluciona al infarto y a la dilatacion
del ventriculo izquierdo.

En algunos casos se desarrolla amplia conexién intercoronaria y la unién entre la
coronaria izquierda con la arteria pulmonar se estrecha, lo cual permite que el
paciente llegue a edades mayores sin la evidencia clinica que motiva la sospecha.%°

DIAGNOSTICO

El cuadro clinico se manifiesta de forma diversa, y expone dos variantes, la tipo
infantil y la tipo adulto.

En la etapa de recién nacidos no se presenta algin sintoma o signo clinico,! los
cuales comienzan alrededor del segundo mes de vida, con taquicardia, taquipnea,
disnea, diaforesis profusa, crisis de llanto inexplicable, atribuible a angina que se
agudiza con el esfuerzo, arritmias y soplo sistélico apexiano.*?:13

El 15 % de los pacientes en edad escolar y en la adolescencia puede cursar
asintomaticos, aparece isquemia silente, soplo continuo en mesocardio y arritmias, y
en la adultez también cursan asintomaticos,'* y sufren isquemia subendocardica
ventricular izquierda, angina de esfuerzo o de reposo, disnea a esfuerzos moderados,
arritmias ventriculares, sincope y muerte subita en el 90 % de los pacientes, a los
35 afos de edad como promedio.'>17

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

En la variedad tipo infantil, la radiografia de térax muestra cardiomegalia y congestiéon
pulmonar, mientras que en la variedad tipo adulto pudiera revelar radiografia normal,
por lo que no es estudio que define el diagndstico.'®

El electrocardiograma evidencia signos de hipertrofia del ventriculo izquierdo,
trastornos de la repolarizacion, depresidon del segmento ST e inversién de la onda T,
en la cara inferior, anterior y lateral, ondas Q profundas en las derivaciones izquierdas

207
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria. 2016;88(2):205-213

a VL y de V3 a V6, que pueden sugerir diagnostico de infarto de cara anterior y lateral
izquierda, sobre todo, en la variedad infantil. En los adultos el trazado
electrocardiografico pudiera no mostrar alteracién alguna.*®2°

Con la experiencia y tecnologia actual, es posible realizar el diagndstico mediante la
ecocardiografia transtoracica.?':?2

El ecocardiograma bidimensional y la modalidad Doppler con codificacion en colores
pueden definir el origen de la coronaria anémala, ademas de la arteria coronaria
derecha dilatada y el flujo de entrada en la arteria pulmonar. Este flujo puede
aparecer en dos patrones diferentes: continuo con refuerzo sistélico en nifios mayores
con multiples colaterales intercoronarianas dilatadas, o sist6lico tardio en pacientes
mas pequerios, con escasas colaterales.?® Existe hipomotilidad global de grado
variable del ventriculo izquierdo, con volumen de fin de diastole aumentado.

El ecocardiograma con Doppler con codificacién en colores permite demostrar el grado
de insuficiencia mitral. En pacientes adultos, la demostracion del origen anémalo
puede ser mas dificil, por lo que la deteccién de vasos dilatados en el septo
interventricular anterior debe despertar la sospecha.?*

También otras técnicas no invasivas de imagen con alta sensibilidad y especificidad,
como la tomografia computada multicorte y la resonancia magnética nuclear, pueden
proporcionar datos anatémicos, topograficos y funcionales de esta anomalia.?®

El cateterismo cardiaco es un método efectivo para establecer el diagndéstico con
certeza. La aortografia muestra la emergencia de la arteria coronaria derecha, y su
inyeccion selectiva permite observarla dilatada con trayecto sinuoso. A veces se
pueden revelar colaterales intercoronarias, por las cuales el contraste opaca la arteria
pulmonar. Existe resalto de la saturacidon de oxigeno en la arteria pulmonar, dado por
el cortocircuito, con relaciéon de flujo del circuito pulmonar al circuito sistémico
variable, poco significativo. En casos con minima circulacién colateral, este
incremento de la saturacion de oxigeno puede no presentarse. La alta presion
pulmonar en neonatos puede mostrar flujo anterégrado en la coronaria izquierda, al
inyectar el contraste en la arteria pulmonar. La ventriculografia izquierda evidencia
dilatacion, hipocinesia, y, con frecuencia, insuficiencia mitral de grado variable.2®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial se debe realizar con entidades digestivas, urolégicas,
broncopulmonares, miocarditis y miocardiopatia dilatada idiopatica.2”

El sindrome de ALCAPA se presenta, a menudo, de forma aislada, pero se puede
relacionar a otros defectos congénitos cardiacos, como, conducto arterioso
permeable, comunicacién interventricular, estenosis mitral, estenosis subvalvular
aortica, tetralogia de Fallot, coartacion de la aorta, transposicion de grandes arterias,
tronco comun y enfermedad de Ebstein.?82°

TRATAMIENTO
El tratamiento del sindrome de Bland-White-Garland es quirdrgico.

Los primeros intentos del tratamiento fueron paliativos, y fueron Gasul y Loeffler los
que los iniciaron, proponiendo la realizacién de una fistula entre la arteria aorta y la
arteria pulmonar para incrementar la saturacién de oxigeno a nivel de la arteria
pulmonar, seguido por Potts, sin éxito, citado por Mazurak.2° Mas tarde, Mustard3!
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describe el procedimiento, que consistia en anastomosar la arteria carétida izquierda
a la arteria coronaria izquierda anémala.

Entre los afios 1959 a 1968 se expusieron técnicas quirdrgicas, que consistian en
reparar el sistema coronario Unico. Sabiston3? propone la ligadura de la coronaria
izquierda andmala a nivel de su origen, para evitar el robo coronario, y también la
ligadura del tronco de la arteria pulmonar;33 esta tltima, con el objetivo de
incrementar la presion de perfusién en la arteria coronaria anémala de la arteria
pulmonar, pero en ambas técnicas quirurgicas no hubo éxito, ya que se produjo alta
mortalidad.34:35

Las técnicas actuales han modificado la historia natural de esta enfermedad mediante
el restablecimiento de sistema de doble irrigacién coronaria, y existe consenso
general respecto a la superioridad del restablecimiento del sistema de doble irrigacion
coronaria por sobre la ligadura de la coronaria anémala.3® Se describen varias técnicas
quirdrgicas para restablecer el sistema de irrigaciéon coronaria normal.

En 1974 Neches®’ expone la anastomosis directa de la arteria coronaria izquierda
anémala que sale de la arteria pulmonar en la aorta ascendente.38:3° Takeuchi y
otros,*® en 1979, describieron la creacion de una ventana aortopulmonar y su
conexion al ostium coronario mediante un tdnel intrapulmonar. Otra técnica expuesta
es la ligadura de la arteria coronaria izquierda anémala y colocacién de un puente
venoso o arterial en el sistema coronario izquierdo.*1:42

El trasplante cardiaco esta indicado en pacientes con ALCAPA y severa disfuncion
cardiaca en los que las técnicas quirtrgicas expuestas no pueden realizarse.*?

CONSIDERACIONES FINALES

Se hace necesario el diagnoéstico temprano de este sindrome, porque determina el
pronéstico de la enfermedad, ya que cuanto mas precoz sea el diagnéstico y el
tratamiento, existen mayores posibilidades de recuperacion de la funcionabilidad del
ventriculo izquierdo.

Se recomienda la realizacidon del examen ecocardiografico ante la sospecha clinica del
sindrome de Bland-White-Garland en pacientes pertenecientes a cualquier grupo
etario, en los que el primer elemento anatémico a buscar es la ausencia de coronaria
izquierda.

La cirugia permite lograr expectativa de vida normal, con excelentes resultados en
diversos centros hospitalarios.**
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