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PALABRAS CLAVE Resumen

Insuficiencia Objetivo: describir un caso de un paciente joven con insuficiencia cardiaca, secundaria a dos
cardiaca; malformaciones cardiacas infrecuentes, sindrome de ALCAPA y valvula mitral asimétrica, pare-
Insuficiencia mitral; cida al paracaidas, resaltando la utilidad de la ecocardiografia.

Coronaria izquierda; Métodos: se analiza el caso a la luz de la literatura médica.

Cardiopatia congénita Conclusiones: Elorigen anomalo de la arteria coronaria izquierda del tronco de la arteria pulmo-

nar y la valvula mitral asimétrica parecida al paracaidas, son malformaciones raras, asociadas a
insuficiencia mitral severa e insuficiencia cardiaca. No se encontraron reportes en la literatura
acerca de la coexistencia de las dos patologias en un paciente.

© 2017 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Congenital heart Abstract

disease Objective: To describe a case of a young adult with heart failure, secondary to two rare cardiac

malformations, anomalous left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) syndrome
and parachute-like asymmetric mitral valve, highlighting the use of echocardiography.
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Material and methods: A case is analysed along with a search in the medical literature.
Conclusions: The anomalous origin of left coronary artery from the pulmonary artery and
parachute-like asymmetric mitral valve are rare malformations associated with severe mitral
insufficiency and heart failure. No reports were found in the literature as regards the existence
of these two diseases in a patient.

© 2017 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

De acuerdo con la 322 conferencia de Bethesda en el
2000, hay aproximadamente 2.800 adultos con cardiopa-
tias congénitas por cada millon de habitantes y mas de
la mitad de ellos tienen defectos de moderada a alta
complejidad’. De los pacientes con cardiopatias congénitas
detectados previamente en la infancia, coexiste un grupo
cuyo diagnéstico se hace en la edad adulta como hallazgo
incidental, por enfermedad cardiaca concomitante y, con
mayor frecuencia, por presencia de sintomas que llevan al
descubrimiento de la lesion. Las cardiopatias congénitas en
la edad adulta se asocian con insuficiencia cardiaca, arrit-
mias, complicaciones vasculares y muerte subita’. Cuando
se efectla un estudio ecocardiografico a un paciente
adulto con signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, se
deben tener presentes las formas raras de cardiopatias
congénitas’.

El origen andémalo de la arteria coronaria izquierda
del tronco de la arteria pulmonar (ALCAPA, por su sigla
en inglés ‘‘Anomalous Left Coronary Artery from the
Pulmonary Artery’’), también conocido como sindrome
Bland-White-Garland, tiene una incidencia de 1 en 300.000
nacidos vivos, representa del 0,25% al 0,5% de todas las car-
diopatias congénitas. Es una anomalia rara de las arterias
coronarias*. Hay dos variedades: la infantil que se aso-
cia a una mortalidad del 90% en el primer ano de vida,
y la del adulto que corresponde al 10% a un 15%. Aque-
llos que sobreviven lo hacen gracias a una arteria coronaria
derecha dominante y a una extensa red de colaterales inter-
coronarias, que llenan el sistema coronario izquierdo®. Esta
anomalia se presenta en forma aislada en la mayoria de
casos, pero en un 5% se asocia a otras malformaciones
congénitas como tetralogia de Fallot, comunicacion inter-
ventricular, transposicion de grandes arterias, coartacion de
aorta y conducto arterioso permeable®.

De otra parte, las malformaciones congénitas de la val-
vula mitral, representan del 0,21% al 0,42% de todas las
cardiopatias congénitas®’. La vélvula mitral en paracaidas
tiene una prevalencia estimada del 0,1% al 0,2%. Particular-
mente, la incidencia en adultos es muy baja y pocos casos
son reportados®. La valvula mitral en paracaidas consiste
en la insercion de las cuerdas tendinosas de ambos velos
de la valvula mitral en un Unico musculo papilar. Se deno-
mina ‘‘verdadera’’ si solo existe un mUsculo papilar. Por otro
lado, en la valvula mitral similar al paracaidas asimétrica

(parachute-like asymmetric mitral valve), las cuerdas ten-
dinosas estan distribuidas en forma desigual entre los dos
musculos papilares identificados. Usualmente, el musculo
papilar dominante es el normal (mas comin el posterome-
dial) y el otro es hipoplasico®°. Los varones son afectados
con mayor frecuencia y se encuentran otras anomalias con-
génitas cardiacas en mas del 99% de los casos'?, aunque en
la adultez es mas comun encontrarla en forma aislada’".

Se describe un caso de un paciente adulto joven, con
insuficiencia cardiaca y cardiopatia dilatada en quien se
diagnosticaron sindrome de ALCAPA y valvula mitral asi-
métrica similar al paracaidas, mediante ecocardiografia
transtoracica y cateterismo cardiaco. En la revision de la
literatura no se encontraron otros casos que reportaran esta
coincidencia.

Caso

Paciente varon, de 30 aios de edad, con diagnostico de
insuficiencia mitral severa desde la infancia, de etiologia
sin esclarecer, insuficiencia cardiaca congestiva, sincope
y palpitaciones, todo lo anterior asociado a cardiopatia
dilatada; era ademas, portador de cardiodesfibrilador auto-
matico implantable como prevencion primaria. Ingreso a la
institucion con deterioro de la clase funcional hasta clase v
de la New York Heart Association, ortopnea y disnea paro-
xistica nocturna junto con edemas periféricos. Al examen
clinico de ingreso se identifico soplo holosistélico en foco
mitral con disminucion del primer ruido e irradiacion a la
axila grado 3/6, estertores crepitantes en ambas bases pul-
monares, ascitis y edemas periféricos. En la radiografia de
torax se documentd cardiomegalia, derrame pleural bila-
teral y signos de congestion pulmonar. Fue hospitalizado
para compensacion y ampliacion de estudios. Se realizé eco-
cardiograma transtoracico en el que evidencié insuficiencia
mitral severa de origen mixto, con predominio del compo-
nente funcional por la presencia de tethering (o traccion en
espanol) de ambas valvas y dilatacion del anillo, que midid
55,0 mm, compromiso del aparato subvalvular por presencia
de musculo papilar posteromedial normal y mudsculo papi-
lar anterolateral hipoplasico, que genera cuerdas tendinosas
a su propia valva, configurando una valvula mitral simi-
lar al paracaidas (parachute like asymmetric mitral valve)
(figs. 1-3). Cardiopatia dilatada de probable origen mixto
(isquémico y valvular), compromiso moderado de la fun-
cién sistdlica del ventriculo izquierdo, fracciéon de eyeccion
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