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Resumen

Se presenta el caso de un recién nacido con ectasia congénita de las arterias coronarias. Se repasan la
frecuencia, la etiologia, la clinica y la evolucién de esta entidad, asi como su posible relaciéon con el
hiperinsulinismo que también presentaba el paciente.
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Abstract

Title: Congenital ectasia of coronary e hyperinsulinism: just a coincidence?

The case of a newborn with congenital coronary artery ectasia is presented. Frequency, etiology, and clinical
evolution of this entity and its possible relationship with hyperinsulinism also presented the patient is
reviewed.

Keywords: Congenital ectasia of coronary, hyperinsulinism, neonatal Kawasaki.

Introduccién

La ectasia congénita de las arterias coronarias es una entidad excepcional en pediatria, con una
frecuencia no establecida. En los pocos casos comunicados, se ha encontrado asociada a asfixia, sepsis,
retraso del crecimiento intrauterino, fistulas coronarias, enfermedad de Kawasaki neonatal y formando
parte de algun sindrome poco comun. Dependiendo de la etiologia, la evolucién de la ectasia podra ser
diferente, pero la tendencia a la resolucién espontanea es la evolucion natural. Presentamos el caso de
un recién nacido diagnosticado de ectasia congénita de coronarias, coincidiendo con un cuadro de

hiperinsulinismo transitorio.
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Caso clinico

Se trata de un recién nacido varon fruto de una gestacion que cursé con normalidad. Era el primer hijo de una
madre de 30 afios de edad, sana, con serologia connatal negativa e inmune a la rubéola. No present6
infecciones intercurrentes en el embarazo ni tomé tratamiento farmacolégico activo. En la semana 28 fue
diagnosticada de diabetes gestacional, que se controld con tratamiento dietético sin requerimiento de
insulina. El nifio nacié a las 36+3 semanas de edad gestacional (EG) por cesarea, dado el riesgo de pérdida
de bienestar fetal, con un test de Apgar de 9/10. Se llevé a cabo una reanimacion de tipo |, el pH de cordén
era de 7,20 y la somatometria se situaba en el percentil 25.

A las 2 horas de vida, el recién nacido presenté una hipoglucemia (25 mg/dL) sintomatica, en forma de
temblor fino, por lo que se inicié alimentacién precoz. Ante la persistencia del cuadro se requirié el inicio de
fluidoterapia i.v. por via periférica. En los siguientes 6 dias las necesidades totales de glucosa llegaron a ser
de 27 mg/kg/min (el paciente precisé una via central), asociandose a tratamiento con actocortina (5
mg/kg/dia). Solo se controlé la glucemia cuando se inicié el tratamiento con diazéxido.

Se realizaron pruebas complementarias: estudios basicos de sangre y orina, determinacion de amonio,
hormonas (insulina, péptido C, GH, ACTH, cortisol, hormonas tiroideas), pruebas metabdlicas (aminoacidos,
acidos organicos y acilcarnitinas) y estudios de imagen (ecografia abdominal y trasfontanelar). El recién
nacido fue diagnosticado de hiperinsulinismo, dadas las cifras de insulina inapropiadamente elevadas para la
hipoglucemia persistente y sintomatica que presentaba. Desde el sexto dia de vida fue posible disminuir de
manera progresiva los aportes de glucosa y medicacién, manteniendo cifras de glucemia normales con
aportes exclusivos de lactancia materna a los 16 dias del ingreso.

Paralelamente al cuadro clinico de hipoglucemia, a las 24 horas de vida se auscultaba un soplo sistélico 1/VI
en el borde esternal izquierdo (BEI); el resto de exploracion cardiolégica era normal. Se realizd una
ecocardiografia, en la que se detectd la presencia de ectasia de las arterias coronarias y un conducto
arterioso restrictivo, posible causa del soplo cardiaco. La coronaria derecha (figura 1) media 18 mm (Z-score
para la superficie corporal de 3,34) y la coronaria izquierda (figura 2) 21 mm (Z-score de 3,68 para la
superficie corporal). Se realizé un electrocardiograma y la determinacién de marcadores cardiacos (CPK y
troponina), que resultaron normales. En las ecocardiografias posteriores se apreciaba la desaparicién del
conducto y la disminucion progresiva de la ectasia de ambas coronarias. A los 2 meses de vida el paciente

presentaba una ecocardiografia normal (figura 3).

Discusion

En pediatria, una busqueda sobre la ectasia de las arterias coronarias nos remite a la enfermedad de
Kawasaki, principal causa de alteracién de las coronarias en la infancia. Sin embargo, al introducir el matiz
«congénitax, surgen dificultades para encontrar bibliografia sobre esta entidad.

No hay una frecuencia establecida’?, ni siquiera una definicion de ectasia congénita de las arterias
coronarias. En los adultos, se define ectasia parcial coronaria como la presencia de un segmento coronario

con un didmetro, al menos, 1,5 veces mayor del segmento adyacente. En pediatria nos basamos en
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ecuaciones para determinar los Z-scores segun la superficie corporal del nifio en el momento de la
exploracion?,

El plano ecocardiografico ideal para realizar las mediciones es el paraesternal eje corto, donde habitualmente
evaluamos el origen de ambas coronarias y la bifurcacion de la coronaria izquierda. En este caso, los Z-
scores obtenidos eran de 3,34 y 3,68 para la coronaria derecha e izquierda, respectivamente.

En cuanto a la etiologia, esta entidad se ha relacionado con la asfixia, el retraso del crecimiento intrauterino,
la sepsis, las fistulas y las anomalias en el origen de las coronarias1, asi como formando parte de entidades
ya de por si no habituales, como el sindrome de hiper-IgE o de Leopard*5.

Existe algun caso en formas incompletas de Kawasaki neonatal, por lo que se ha planteado la posibilidad de
que la ectasia coronaria pueda formar parte de la fase convaleciente de esta enfermedad, cuya fase inicial y
activa habria ocurrido intradtero’2.

En este caso no hemos podido relacionar la alteracidén coronaria con ninguna de las entidades anteriormente
descritas, y sélo la coincidencia con el hiperinsulinismo transitorio hace plantearnos la posible existencia de
alguna relacion entre las dos entidades. Es conocido el papel de la insulina como factor de crecimiento
directo en las células vasculares. En los adultos se ha observado que el hiperinsulinismo puede actuar como
factor de crecimiento de las células vasculares y la matriz extracelular, provocando una ectasia de las arterias
coronarias.

En cuanto a su evolucion, la tendencia a la resolucién espontanea seria la norma cuando la ectasia es
secundaria a una situacion aguda y transitoria!. Cuando la ectasia forma parte de alguna entidad concreta
(enfermedad de Kawasaki, sindrome de Leopard, sindrome de IgE), el caracter temporal ya no esta tan claro
y la posibilidad de persistencia en el tiempo parece ligada a la propia enfermedad*5.

Con respecto al tratamiento, el caracter transitorio de esta entidad nos llevaria a mantener una actitud
inicialmente expectante. No obstante, en las entidades donde existe la posibilidad de una evolucion
subagudalcrénica, podria plantearse un tratamiento antiagregante, teniendo en cuenta la enfermedad de

base y el grado de ectasia de las arterias coronarias'=.
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1 Distance= 0.18 cm

Figura 1. Dilatacion de la arteria coronaria derecha, con un didmetro maximo de 1,8 mm
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1 Distance= 0.21 cm

Figura 2. Dilatacién de la arteria coronaria izquierda, con un diametro maximo de 2,1 mm

1 Distance= 0.09 cm

Figura 3. Arteria coronaria derecha normal a los 2 meses de vida
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