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RESUMEN

Introduccion: El origen andmalo de la arteria coronaria izquierda que nace en la arteria
pulmonar, conocido como sindrome de Bland, White y Garland, es una enfermedad cardiaca
congénita, de baja incidencia, espectro clinico variable y no es exclusiva de la edad
pediatrica. Tiene una alta mortalidad en el primer afio de vida si no se diagnostica y trata
oportunamente.

Objetivo: Describir las caracteristicas del diagndstico del sindrome de Bland, White y
Garland.

Meétodos: Se realizo la caracterizacion de la entidad en Cuba en un decenio (2005 a 2015).
Se incluyeron todos los pacientes con manifestaciones clinicas sugerentes de sindrome de
Bland, White y Garland y confirmacion ecocardiografica. Se realizd el calculo de la
prevalencia de la entidad y se empleo el porcentaje en las variables cualitativas y la prueba
exacta de Fisher. La validacion estadistica de los resultados de la investigacion adopt6 nivel

de significacion menor a 5 %.
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Resultados: La prevalencia estimada en esa década en Cuba estaba alrededor de 2,9 por
300 000 nacidos vivos. Se demuestra la variabilidad en sus manifestaciones clinicas y
amplio rango de edad de presentacion. El tratamiento es quirdrgico con excelente
supervivencia y prondstico.

Conclusiones: El diagnéstico del sindrome de Bland, White y Garland es dificil mediante
el método clinico debido a la diversidad en su presentacion. La prevalencia estimada en
Cuba es mayor que lo registrado en el mundo actual. El diagnostico temprano y tratamiento
oportuno mejora de forma significativa la supervivencia y el pronostico de los pacientes
aquejados por esta dolencia.

Palabras clave: origen anémalo de la arteria coronaria izquierda a partir de la arteria

pulmonar; sindrome de Bland-White-Garland; cardiopatia congenita.

ABSTRACT

Introduction: The anomalous origin of left coronary artery that originates in the pulmonary
artery, known as Bland, White and Garland is a congenital heart disease, with low incidence,
variable clinical spectrum and is not exclusive of the pediatric age group. It has a high
mortality in the first year of life if not diagnosed and treated early.

Objective: To describe the characteristics of the diagnosis of Bland, White and Garland
syndrome.

Methods: It was made the characterization of the entity in Cuba in a decade (2005 to 2015).
There were included all the patients with clinical manifestations suggestive to Bland, White
and Garland syndrome and echocardiographic confirmation. It was made the calculation of
this entity’s prevalence and it was used the percentage in the qualitative variables and
Fisher's exact test. The statistical validation of research results had a significance level lower
than 5 %.

Results: The estimated prevalence in that decade in Cuba was around 2.9 per 300 000 live
births. It was demonstrated the variability in its clinical manifestations and wide range of
onset’s age. The treatment is surgical with excellent survival and prognosis.

Conclusions: The diagnosis of Bland, White and Garland syndrome is difficult through the
clinical method due to the diversity in its presentation. The estimated prevalence in Cuba is
greater than what was registered in the world today. Early diagnosis and prompt treatment
significantly improves the survival and prognosis of patients suffering from this condition.
Keywords: anomalous origin of left coronary artery from the pulmonary artery; Bland-

White-Garland syndrome; congenital heart disease.
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Introduccion

El sindrome de Bland, White y Garland es un problema de salud actual con ribetes poco
conocidos que precisan esclarecimiento.!!). Su caracter controversial permite la asignacion
de nomenclatura variada; es conocida también como ALCAPA por sus siglas en inglés
(anomalous origin of leftc oronary artery from pulmonary artery). En 1885 Brooks hace el
primer hallazgo en dos especimenes.® y las denomina “Origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda a partir de la arteria pulmonar.” En 1933 Bland, White y Garland
describen el primer caso clinico, en cuyo honor se le comenzo a llamar “Sindrome de Bland-
White-Garland”.®

La caracterizacion de esta entidad se configura en base a la sumatoria integrada por las
manifestaciones clinicas detectadas en el paciente aquejado, las alteraciones eléctricas
documentadas, los hallazgos radioldgicos identificados, la historia natural y el pronéstico
desfavorable sin la aplicacion del tratamiento conveniente; se presenta de forma variada
en correspondencia al momento de presentacion relacionada con los cambios
fisiopatologicos que acompafian al feto, al recién nacido y al lactante.® Es una cardiopatia
congénita poco frecuente, se presenta en 1 de cada 300 000 recién nacidos vivos, dato
epidemioldgico que proviene desde la era preecocardiogréfica, letal en su historia natural
con 90 % de mortalidad al afio de vida.® 789

La tipificacidn de la dolencia reviste caracter dual al integrar modalidades catalogadas como
infantil o adulta.!9 En la variedad infantil se presenta con insuficiencia cardiaca. El
telecardiograma muestra cardiomegalia y congestion en ambos campos pulmonares vy el
electrocardiograma signos de isquemia miocéardica, mientras que en la variedad adulta
puede cursar de forma asintomatica o presentarse como muerte subita en el 85 % de
pacientes jovenes.(11?)

Hay nifios que padecen la variedad adulta del sindrome, sujetos enmarcados bajo la fachada
clinica de otras entidades nosoldgicas o que cursan de manera silente.!® Estas situaciones

provocan que resulte dificil el registro epidemioldgico y conceden potencial para que la
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dolencia se catalogue como una de las entidades simuladoras existentes ain en la medicina
moderna. Por lo que podemos alegar que los criterios epidemioldgicos expuestos en la
literatura estan sesgados. EI método clinico, que persiste como arma fundamental de
sospecha diagndstica en estos tiempos de precision tecnoldgica, 4% presenta limitaciones
para contribuir al logro del adecuado indice de deteccion de la enfermedad, la
ecocardiografia basada en la observacion meticulosa y metddica pudiera ser la solucion a
todo lo expuesto.&17

El objetivo de este trabajo es describir las caracteristicas del diagnéstico del sindrome de
Bland, White y Garland.

Métodos

Se realizo un estudio descriptivo, transversal en la totalidad de los pacientes de ambos sexos
con diagndstico confirmado de la presencia del sindrome de Bland, White y Garland que
fueron pesquisados en su localidad de origen y remitidos al Cardiocentro Pediatrico
“William Soler” por intermedio de la Red Cardiopediatrica Nacional, en el periodo de marzo
de 2005 hasta noviembre del 2015.

El Cardiocentro Pediatrico “William Soler” es el centro de referencia nacional de tercer
nivel, donde se realizan cirugias cardiovasculares y se ofrece cuidado intensivo
posoperatorio, lo cual permitio estudiar a todos los pacientes diagnosticados en dicho
periodo. Se excluyeron los pacientes aquejados por otras anomalias coronarias congénitas y
los pacientes en los que no se confirmé el diagndstico del sindrome de Bland, White y
Garland.

Se diagnosticaron un total de 20 pacientes con sindrome de ALCAPA en el periodo
comprendido entre marzo de 2005 hasta noviembre de 2015. La prevalencia estimada en
este periodo se calcula alrededor de 2,9 por 300 000 nacidos vivos.

Se estudiaron las siguientes variables: edad al diagndstico ecocardiografico, género, tipo de
intervencion quirurgica, supervivencia posquirdrgica y variantes del sindrome de Bland,
White y Garland.

Se les realiz6 anamnesis, examen fisico y pesquisa ecocardiografica a todos los pacientes.
El procesamiento estadistico de la informacion se realizé para el calculo de la prevalencia

del sindrome de Bland, White y Garland en correspondencia con los hallazgos de la pesquisa
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nacional a efectuar sobre la poblacion susceptible previamente seleccionada y la
informacion actualizada aportada por el anuario estadistico de salud.!® Se construyeron
distribuciones de frecuencias absolutas que se expresaron en tablas de contingencia de doble
entrada. El procesamiento estadistico de la informacion e utilizé la prueba exacta de Fisher,
como indicador se empled el porcentaje en las variables cualitativas. La validacion
estadistica de los resultados de la investigacion adopt6 nivel de significacién menor a 5 %
(p< 0,05) para los grados de libertad previamente fijados en cada una de las circunstancias
presentadas. Se estructuré una base de datos capaz de ser utilizada por la plataforma

estadistica libre R Project 3.0.1 (R Foundationfor Statistical Computing).

Resultados

En la tabla 1 se aprecia que de los 20 pacientes diagnosticados 9 pertenecen al grupo de la
variedad tipo infantil y 11 pacientes a la variedad tipo adulto. La relacion existente entre la
edad al diagndstico ecocardiograficoy variantes del sindrome de ALCAPA, demostrd
diferencias significativas donde todos los pacientes que integraron la variante tipo infantil
tenia menos de 3 afios de edad al momento del diagnostico ecocardiografico y sin embargo
en la variante tipo adulto se diagnosticaron dos casos con menos de tres afios; la mayoria de
los pacientes eran mayores de tres afios de edad. No se observaron diferencias entre los
grupos relacionada con el género. Las técnicas quirdrgicas aplicadas a estos pacientes fueron
la reimplantacion coronaria a 9 pacientes, 6 de ellos a los de la variante tipo infantil y 3 en
la variedad tipo adulto, y la tunelizacion se les realiz6 a 10 de los cuales 8 pacientes
integraron la variedad tipo adulto, no hubo diferencias entre ambas variantes del sindrome
en cuanto al tipo de intervencién quirdrgica aplicada, como muestra la tabla 1.

En la figura 1 se puede apreciar la expresividad clinica con la que se presentaron los
pacientes estudiados, (miocardiopatia dilatada, falla cardiaca, insuficiencia mitral y
precordialgia), en la variedad tipo infantil prevalecié la miocardiopatia dilatada y en la
variedad tipo adulto predominé la precordialgia. La insuficiencia mitral y la falla cardiaca

se manifestaron con igual periodicidad en ambas variantes de la enfermedad.
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Tabla 1 - Sindrome de ALCAPA .Valoracion comparativa por la edad al diagnéstico
ecocardiografico, el género y el tipo de intervencidn quirtrgica practicada

Sindrome de Bland, White | '
. y Garland (variantes)
Variables e §4
| Infantil ‘ Adulto

, | @=9 | (@1) |
| Edadal diagnéstico. | Hasta3aios | 9 | 2 | 55 | ppppsm
| ecocardiografico | Mayor de 3 afios | = i g - '
T i Do — = y i’ e LE = I =

Género | Mo | 4 L9 20 | 1,0000"
. | Femenino f 5 % 3 <
| Tipo de intervencién | Tumelizacion | 2 | : T 0,0600™
| quunirgica® | Remmplantacién | 6 1 3 !

*Paciente no intervenido; **prueba exacta de Fisher.

Pacientes

Mlogﬁgf.tila%paataa Falla cardiaca Precordalgia Insuficiencia mitral

N= 20
W Infantil
m Adulto

Fig. 1 - Sindrome de Bland, White y Garland. Expresividad clinica.

La tabla 2 podemos observar los pacientes pertenecientes a la variante infantil sobrevivieron
el 62,5 %, y los de la variante adulta el 100 %, independientemente de la técnica quirargica
aplicada para una supervivencia posquirdrgica en el sindrome de ALCAPA s general de
84 % (p=0,05).
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Tabla 2 — Supervivencia posquirdrgica en el sindrome de ALCAP

Sindrome de Bland,
o White y Garland
Variable Variantes B
Infantil Adulto
A n 5 1 16
Vivos . =

Supervivencia % 62.5 100.0 84.2

posquirirgica n 3 - 3
Fallecidos 7 375 N 15.7

Total 8 11 19

Prueba exacta de Fisher. p= 0,05

Discusion
Los estudios publicados previamente se limitan a reporte o series de casos debido a la baja
incidencia descrita de la enfermedad.*7:911:13:20.21.22)
La prevalencia perteneciente a la primera década del siglo xxI en Cuba es mayor que lo
registrado hasta el momento (1 de cada 300 000 recién nacidos vivos).?? En el presente
estudio se demuestra la variabilidad en su presentacion y la alta supervivencia con el
tratamiento quirdrgico, tal y como se describe en la literatura.*72%
Es esencial el diagnostico temprano del origen andmalo de la arteria coronaria izquierda a
partir del tronco de la arteria pulmonar para iniciar lo antes posible su tratamiento y con ello
mejorar su supervivencia y pronostico.?? En su historia natural solo el 15 % desarrollan
circulacion colateral teniendo una expectativa de vida de 30-40 afios.?®
La indicacion quirdrgica en el paciente con diagnéstico confirmado de sindrome de Bland,
White y Garland es clara. Se han descrito diversas técnicas quirdrgicas con el fin de
interrumpir el robo de flujo coronario a la arteria pulmonar o para ofrecer flujo sistémico a
la coronaria izquierda.®#2%) Existe consenso respecto a la superioridad del restablecimiento
del sistema de doble irrigacion coronaria sobre la ligadura de la coronaria andmala, debido
a que se relacionan con alta mortalidad,®®?"y es en la actualidad la técnica de eleccion el
reimplante directo que exhibe excelentes resultados en diversos centros hospitalarios, ?®2)
pero hay un grupo de casos que por sus caracteristicas anatomicas, resulta dificil la
implantacion de la coronaria en la aorta y debe aplicarse entonces la técnica de Takeuchi.G?
Las técnicas quirurgicas utilizadas en el presente estudio fueron el reimplante coronario:

transferencia del boton coronariano hacia la arteria aorta y la técnica de Takeuchi que
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consiste en la tunelizacion del ostium de la coronaria anémala en el tronco de arteria
pulmonar hasta la aorta a través de una ventana aortopulmonar quirdrgica.

El acometimiento quirtrgico ante el sindrome de Bland, White y Garland es una realidad
tangible pero la caracterizacion clinica abigarrada, oculta o silente de la dolencia limita la
sospecha diagnostica sobre bases tradicionales, por lo que se bosqueja el mencionado
sindrome como un problema de salud actual con ribetes poco conocidos que precisan
esclarecimiento. El caracter silente ocasional, el mimetismo clinico y las diversas formas de
expresion presentes de acuerdo con la edad de los individuos aquejados inducen a la
concepcion de nuevas estrategias clinicas y complementarias como elementos facilitadores
para la deteccion y el enfrentamiento exitoso de la dolencia.

Podemos concluir que el diagnostico del sindrome de Bland, White y Garland es dificil
mediante el método clinico debido a la diversidad en su presentacion. La prevalencia
estimada en Cuba es mayor que lo reportado en el mundo hasta la actualidad. EI diagnéstico
temprano y tratamiento oportuno mejora de forma significativa la supervivencia y el
prondstico de los pacientes aquejados por esta dolencia.

Se recomienda la préctica del examen ecocardiografico ante la sospecha clinica de dicho
sindrome en pacientes pertenecientes a cualquier grupo de edad y la necesaria realizacion
de estudios multicentros dirigidos a elevar la calidad del diagnéstico no invasivo en esta

enfermedad.
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