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RESUMEN

El nacimiento anémalo de las arterias coronarias se definen como hallazgos
angiograficos poco frecuentes en la poblacién general, que pueden cambiar el
namero, origen, trayecto y finalizacion de dichas arterias conllevando a diversos
escenarios clinico. Su incidencia es del 0,1 y el 8,4% en los pacientes
sometidos a una coronariografia. La incidencia de las anomalias con origen en
el seno contralateral y coronarias Unicas en estudios coronariograficos varia
entre el 0,28 y el 1,74 Siendo la mas frecuente a nivel mundial el nacimiento
anomalo de la arteria Circunfleja en el Seno Coronario derecho (SCD) o en la
arteria coronaria derecha y el nacimiento de la arteria Descendente Anterior en
el SCD..(2,3,5)

Se reporta un caso clinico del nacimiento anomalo de la Arteria Circunfleja en
el seno Valsalva contralateral en un paciente joven que presenta dolor
precordial y infarto agudo al miocardio con criterios por biomarcadores vy
estudios diagnosticos por imagenenes, por lo que es importante Identificar y
clasificar correctamente las malformaciones coronarias para determinar su
propension a producir isquemia coronaria fija o dinamica y muerte subita
cardiaca, particularmente en personas jovenes y por lo demas sanas.(4,7,10)
Una de las alternativas terapéuticas es la revascularizacion quirargica mediante
tres técnicas: reimplantacion ostial, bypass aortocoronario o la técnica del
Unroofing.a nivel mundial son controvertidas las indicaciones intervenvion
quirurugica o manejo percutdneo dependiendo de la edad del paciente vy
factores d riesgo y comorbilidades.el principal objetivo de este trabajo es tener
herramientas para definir el mejor manejo para cada grupo de
pacientes.(6,9,13)

Es de gran importancia para el cardidlogo individualizar a cada paciente y
direccionar hacia un seguimiento y intervencion para prevenir infarto agudo al
miocardio, arritmia grave o muerte subita en este grupo de pacientes.(6,23,25)
PALABRAS CLAVES

Malformaciones coronarias, Imagenes diagnosticas cardiovasculares, Muerte
subita Revascularizacion quirurgica.



INTRODUCCION

El nacimiento andémalo de las arterias coronarias son raras, y pueden ser
causa frecuente de muerte subita. dolor precordial y isquemia miocérdica. La
prevalenciaen la poblacion adulta es de aproximadamente 0,3 a 1,3%y su
incidencia es variable; algunos estudios la han reportado entre 0,3% a través
de autopsia y 1,3% a 2,2% por arteriografia coronaria indicando alta
frecuencia entre pacientes con enfermedades congénitas.(2,5)

En la ultima década se han dado cambios sobre como actuar a te estas
anomalias congénitas de las arterias coronarias. De simples hallazgos de las
coronariografias, sin mayor trascendencia clinica, han pasado a considerarse
como causa potencial de muerte subita en joévenes y origen posible de
isquemia miocardica en la poblacion adulta. La dificultad en su diagnostico, el
desconocimiento de los mecanismos implicados en la produccion de isquemia
y la gran variabilidad en su incidencia hacen de las anomalias congénitas de
las arterias coronarias hacen de vital importancia un mayor conocimiento
sobre el tema de los cardiélogos clinicos . (1,2,5)

Algunas de estas malformaciones estan asociadas con una historia familiar
natural infrecuente que puede incluir morbilidad cardiaca significativa o alto
riesgo de muerte subita en la nifiez o la adolescencia, especificamente las
que tienen un trayecto interarterial por presentar episodios de isquemia
coronaria.

Sospechar el diagnostico de anomalia coronaria es bastante mas dificil que
confirmarlo. La prueba no invasiva inicialmente recomendada en pacientes
jovenes sin factores de riesgo cardiovascular es la ecocardiografia
transtoracica (ETT), asociado a pruebas funcionales por sintomas
especificos, como disnea, sincope de esfuerzo y dolor precordial. En la
mayoria de estos pacientes, en la proyeccion paraesternal de eje corto en el
plano de la raiz aortica permite distinguir los 2 ostium coronarios e
incluso determinar el trayecto inicial seguido por la anomalia coronaria.
(2,5,10)

Algunos grupos estan investigando la utilizacion de determinados protocolos
diagnésticos de ecografia intracoronaria para describir el ostium coronario
anémalo en reposo y con infusion de dobutamina o sobrecarga hidrica, o
mediante la utilizacibn de guias de presion intracoronarias para detectar
isquemia. (1,3).

Una vez arribado al diagndstico por anomalias en el Segmento ST en la
prueba funcional y estratificado el caso como de alto riesgo de eventos y
obteniendo la Cinecoronariografia sin lesiones obstructivas coronarias
significativas, con sospecha de nacimiento andémalo, es necesario
individualizar cada paciente de acuerdo con el trayecto anatomico, para
solicitar estudios de imagenes complementarios, Angiotomografia y
Resonancia Magnética Cardiaca y determinar que técnica de
revascularizacion es la indicada.

El intervencionismo percutaneo con implantacion de Stent en la zona de
compresion entre los grandes vasos y en el ostium anomalo, se ha realizado
en varios casos de personas adultas, con éxito razonable a corto plazo.

Hasta el momento se ha preferido la revascularizacion quirdrgica para los



pacientes jovenes y se ha reservado la percutanea para los adultos.
Evidentemente, tanto en una como en otra es necesario realizar un
seguimiento a largo plazo. (4,13)



MARCO TEORICO

El nacimiento anémalo de las arterias coronarias forman parte de un amplio
espectro de alteraciones, con una significancia clinica variable, y que son
diagnosticadas habitualmente como un hallazgo incidental durante la
realizacion de una arteriografia coronaria o una autopsia.

Pueden estar asociadas con anomalias congénitas mayores o ser un hallazgo
aislado. Solo 20% de las anomalias de las arterias coronarias son clinicamente
significativas y pueden presentarse con sintomas como isquemia miocardica,
arritmia ventricular maligna potencialmente letal y muerte subita.(6)

Las anomalias de las arterias coronarias que son sintomaticas, se han
reportado en su mayoria en adultos jovenes y son la segunda causa mas
comun de muerte en atletas jovenes luego de la miocardiopatia hipertrofica
obstructiva (3,5,7).

El principio basico para la clasificacion debe considerar todas las posibles
variantes anatémicas independientemente de su repercusién clinica y
hemodinamica (3).

No obstante, cuando existe una malformacion de arterias coronarias la principal
preocupacion es el riesgo de muerte subita, por lo que una de las multiples
clasificaciones descritas en la literatura las divide en mayores y menores, en
funcién de ese riesgo (5,22).

INCIDENCIA DE ANOMALIAS CORONARIAS

La incidencia de anomalias en el origen de las arterias coronarias es muy
variable el hallazgo por técnicas angiograficas, necropsicas o
ecocardiograficas hacen que la incidencia se encuentre entre el 0,1y el 8,4%,
por lo que es dificil conocer con exactitud la magnitud del problema que
representan, del total de anomalias la incidencia de las anomalias con origen
en el seno contralateral y coronarias Unicas en estudios coronariogréaficos varia
entre el 0,28 y el 1,74%(3,7,13)



CLASIFICACION

I.  CARACTERISTICA MORFOLOGICA
1. Normal: cualquier caracteristica morfologica observada en mas de
1% de unapoblacion no seleccionada.
2. Variante normal: caracteristica morfolégica inusual vista en mas del
1% de la mismapoblacion.
3. Anormal: cualquier caracteristica morfolégica que es raro
encontrar en la misma poblacion, es decir en menos del 1%.
Angelini y colaboradores propusieron una clasificacion para clarificar la
variabilidad delérbol arterial coronario (8,21,25)

Il. - POR LA SOCIEDAD DE CIRUGIA DE TORAX Y CARDIACA

A.- Anomalias de origen y curso.

B.- Anomalias de la anatomia de las arterias
coronarias intrinsecas.

C.- Anomalias de la terminacion de las arterias
coronarias.

D.- Vasos anastomoticos andmalos.

A. Anomalias de origen y curso
1. Tronco principal izquierdo ausente (origen dividido de la arteria
coronaria izquierda).

2. Localizacion andémala del ostiumcoronario con raiz aértica o seno
aortico deValsalva(para cada arteria).

a. Alto.

b. Bajo.

c. Comisural.

3. Localizacién andtmala del ostiumcoronario fuera del seno aortico
coronario normal.

a. Seno aortico posterior derecho.
b. Aorta ascendente.
c. Ventriculo izquierdo.
d. Ventriculo derecho.
e. Arteria pulmonar.
f. Arco aoértico.
g. Arteria innominada.
h. Arteria carétida derecha.
i. Arteria mamaria interna.
j. Arteria bronquial.
k. Arteria subclavia.
|. Aorta toracica descendente.
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4. Localizacion andmala del ostium coronario en el seno inapropiado.

a. Arteria coronaria derecha que se origina desde el seno anterior
izquierdo, con cursoanomalo.

i. Surco atrioventricular posterior o retrocardiaco.

ii. Retroadrtico.

iii. Entre aorta y arteria pulmonar (intramural).

iv. Intraseptal.

v. Anterior al flujo pulmonar.

vi. Surco interventricular posteroanterior.

b. Arteria descendente anterior que se origina desde el seno anterior
derecho, con cursoanémalo.

i. Entre la aorta y la arteria pulmonar (intramural).

ii. Intraseptal.

iii. Anterior al flujo pulmonar.

iv. Surco interventricular posteroanterior.

c. Arteria circunfleja que se origina del seno anterior derecho, con curso
anomalo.

i. Surco auriculoventricular posterior.

ii. Retroadrtico.

d. Arteria coronaria izquierda que se origina del seno anterior derecho,
con cursoanormal.

i. Surco auriculoventricular posterior.

ii. Retroadrtico.

iii. Entre arteria aortica y pulmonar.

iv. Intraseptal.

v. Anterior al flujo pulmonar.

vi. Surco interventricular posteroanterior.

5. Arteria coronaria Unica.

B. Anomalias de la anatomia de las arterias coronarias intrinsecas
a. Estenosis del ostium congénita o atresia (coronaria izquierda,
descendente anterior,coronaria derecha, circunfleja).

b. Orificio ostial coronario.

c. Aneurisma o ectasia coronaria.

d. Arteria coronaria ausente.

e. Hipoplasia coronaria (puente muscular).

f. Curso coronario subendocardico.

0. Arteria coronaria derecha dividida.

h. Arteria coronaria izquierda dividida.

i. Origen ectopico de las primeras ramas septales.

C. Anomalias de la terminacion de las arterias coronarias.
11



a. Ramificaciones arteriolares/capilares inadecuadas.

b. Fistulas de arteria coronaria derecha, arteria coronaria izquierda o

arteriainfundibular.

i. Ventriculo derecho.

ii. Auricula derecha.

iii. Seno coronario.

iv. Vena cava superior.

v. Arteria pulmonar.

vi. Vena pulmonar.

vii. Auricula izquierda.

viii. Ventriculo izquierdo.

ix. Mdltiples: ventriculo derecho e izquierdo.

D. Vasos anastomoticos anémalos.
l. - SEGUN SU ORIGEN Y FISIOPATOLOGIA

Coronarias an6malas de origen en la aorta
Coronarias anémalas con origen pulmonar

>
>
»> Cortocircuitos arteriovenosos
>

Anomalias coronarias secundarias a otra patologia congénita.

A.- Origen en la Aorta:

Estenosis o hipoplasias proximales.

Origen adrtico patolégico:

Ostium coronario alto

Origen en ostium multiple del seno correspondiente

Origen en ostium Gnico o multiple en seno no correspondiente
Estenosis o0 hipoplasias proximales.

Origen adrtico patolégico:

Ostium coronario alto

Origen en ostium multiple del seno correspondiente

Origen en ostium Unico o multiple en seno no correspondiente

12



- SEGUN SU FORMA DE PRESENTACION CLINICA

El espectro clinico de presentacion es Vvariable: desde pacientes
asintomaticos hasta pacientes con angina, disnea, sincope, infarto agudo de
miocardio, fallo cardiaco y muerte subita.

Hoy dia sabemos que las que siguen un trayecto interarterial (o intramural),
aguellas en las que la coronaria andmala es la dominante y las que presentan
clinica en pacientes de edad < 30 o 35 afios son las que tienen una mayor
incidencia de muerte subita.(2,5,20)

Anomalias coronarias con origen en el seno de Valsalva contralateral y
riesgo depresentar episodios de isquemia coronaria y/o muerte subita.

Riesgo bajo

Circunfleja originada en CD en SCDCoronaria Unica

Riesgo intermedio

Cl originada en SCD CD originada en SCI DA originada en SCD Coronaria
Unica

Riesgo alto

Cl originada en SCD (trayecto interarterial) CD originada en SCI (trayecto interarterial)
DA originada en SCD (trayecto interarterial) Coronaria Unica (trayecto interarterial) (11)

FISIOPATOLOGIA

La marcada angulacion presentada por la arteria andmala tras su salida de la
aorta es el mecanismo mas comun por el cual las anomalias coronarias
pueden ocasionar isquemia y/o muerte subita, en contraste con una coronaria
normal que tiene una salida perpendicular a la aorta, la coronaria an6mala tiene
que doblarse sobre si misma para alcanzar, desde el seno de Valsalva
contralateral, su territorio de distribuciéon normal. Por ello, el ostium de la
coronaria anémala estaria reducido de tamafio, hendido en forma de rendija, en
comparacion con un ostiumcircular normal, y podria comprimirse en caso de
una gran expansion adrtica, como la observada en situaciones de ejercicio
intenso.(9,13)

En los casos de origen anébmalo de una arteria coronaria en el seno aértico
opuesto, la muerte slbita esta relacionada con una isquemia miocardica,
postulandose diversos mecanismos para explicar su fisiopatologia. En primer
lugar, el agudo, y a veces anfractuoso, angulo de salida a nivel de la aorta hace
qgue el ostium tome forma de hendidura, considerablemente mas estrecho que
el orificio redondeado de una salida normal. En segundo lugar, es frecuente
encontrar la presencia de un pliegue formadopor la pared de la aorta y de la
coronaria anémala originando una “solapa” que compromete parcialmente la
luz del ostium. Finalmente, el espasmo del vaso coronario como resultado del
dafo endotelial, que reduce el diametro de la luz principalmente enla porcion
proximal de la arteria. La combinacién de estas condiciones, asi como los
cambios en el flujo coronario o en las demandas metabdlicas del miocardio
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durante el ejercicio, puede originar una isquemia aguda o episodios repetidos
de isquemia que resultan en focos de necrosis y fibrosis miocardicos, los
cuales predisponen a taquiarritmias ventriculares malignas al crear un sustrato
miocardico eléctricamente inestable.(6,10)

El examen fisico cardiovascular suele poner de manifiesto una cardiomegalia
en el 90% de los casos aunque solo en el 50% se observan lesiones
isquémicas a nivel histopatolégico. No obstante, en el origen de las coronarias
desde el tronco pulmonar suele observarse con mas frecuencia cardiomegalia
(100%) y cicatrices miocardicas (92%) que en el resto de las anomalias. Solo
uno de nuestros casos presentaba una cardiomegalia evidente con hipertrofia
del ventriculo izquierdo asi como fibrosis de reemplazo en el miocardio del
ventriculo izquierdo como consecuencia de isquemia antigua.

Otra teoria se refiere al trayecto inicial de la anomalia. Cuando el trayecto es
interarterial, entre la aorta y la arteria pulmonar, el aumento de la presion en
ambos vasos, que se produce durante el esfuerzo, produciria una compresion
de la coronaria an6mala. Ademas, si el inicio del trayecto es intramural, puede
agravarse la obstruccion,ya que la arteria coronaria puede deformarse dentro
de la pared de la aorta en periodos de hipertension arterial. (11)

Otros autores consideran que el mecanismo de la isquemia es la produccién
de un espasmo de la coronaria andbmala, como resultado de un dafio
endotelial fruto deltrayecto anémalo. Finalmente, para algunos investigadores
se produciria una intususcepcion de la parte proximal de la anomalia
coronaria en la pared aértica.

En conclusién, todos los mecanismos expuestos pueden producir isquemia
aguda o crénica (pequefios eventos isquémicos) que provoquen fibrosis
miocardica que, a su vez, podria ser la causa de la generacion de arritmias
letales. (14)

V. TIPOS DE ISQUEMIA

Aparicién de isquemia en las malformaciones coronarias:
Tipo de isquemia: Malformacion coronaria
Ausencia de isquemia: La mayoria de las malformaciones:

ACD dividida.

ACD ectopica con origen en la cuspide
derecha.

ACD ectopica con origen en la cuspide
izquierda.
Isquemia episddica: Origen anémalo de una arteria coronaria en el
seno opuesto.

Fistulas arteriales coronarias.

Puente miocéardico.
Isquemia obligatoria: Arteria coronaria izquierda andmala con
origen enla arteria pulmonar.

Atresia o estenosis grave del orificio. (5,16)
14



VI. - TRAYECTO INICIAL DE UNA ANOMALIA CORONARIA

El nombre y la naturaleza de una arteria coronaria se definen por el territorio
distal al que irrigan y no por su origen. Asi, una arteria coronaria que nace del
seno derecho de Valsalva y que se divide distribuyéndose por los territorios
de la descendente anterior y la circunfleja no es una coronaria derecha, sino
un tronco de la coronaria izquierda con origen en el seno contralateral.
Cuando una arteria coronaria nace del seno contralateral, el nombre, la
naturaleza e incluso la funcion permanecen invariables, y so6lo su origen y su
curso inicial son anémalos.

Después de nacer del seno de Valsalva contralateral, una arteria coronaria
andémala puede seguir, hasta su lugar de distribucion normal y distribuirse por
5 caminos diferentes:

a. Retrocardiaco, por detras de las valvulas mitral y tricispide.

b. Retroadrtico, habitualmente seguido por la arteria circunfleja originada
en el seno de Valsalva derecho o en la CD, junto a la pared posterior de la
aorta, en el surco entre la auricula y la aorta (seno transverso).

C. Preadrtico o interarterial (entre la aorta y la arteria pulmonar), cuando
la CD, la descendente anterior o el tronco de la Cl andbmalos cruzan el septo o
el espacio aortopulmonar. Este es el trayecto que con mas frecuencia se ha
relacionado con manifestaciones isquémicas y/o muerte subita.

d. Intraseptal, a través de la parte superior del septo intraventricular. En
la mayor parte de los casos intramiocardico y se reconoce angiograficamente
por el estrechamiento sistélico, similar a un puente intramiocardico, y porque
suele dar una o 2 ramas perforantes septales en esta zona.

e. Precardiaco o prepulmonar, caracterizado por su localizacion
subepicardica, en la pared anterior del tracto de salida del ventriculo derecho
o infundibulo. Este paso suele ser seguido por una CD, tronco de CI o
descendente anterior anomalos. (15)

DIAGNOSTICO

VII. ECOCARDIOGRAFIA TRANSTORACICA

La prueba no invasiva inicialmente recomendada es la ecocardiografia
transtoracica (ETT). En la mayoria de estos pacientes, la utilizacién en la
proyeccion paraesternal de eje corto en el plano de la raiz aértica permite
distinguir los 2 ostium coronarios e incluso determinar el trayecto inicial
seguido por la AC. Pellicia et al, estudiaron ecocardiograficamente a 1.360
deportistas de élite, en los que visualizaron el ostium y la parte proximal del
tronco de la coronaria izquierda en el 97% de los casos y el de la coronaria
derecha, en el 80%41. Recientemente, Frommelt et al, realizaron
ecocardiografias a todos los nifios y adolescentes (rango, 3 meses a 20 afios)
remitidos a su hospital (1997-2002) con sintomas de isquemia miocardica,
sospecha de enfermedad cardiaca congénita o dolor musculo esquelético. A
todos se les realizd una ETT convencional con la ayuda de un mapeo de flujo
con el Doppler color para conocer la direccion del flujo. Identificaron a 10
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pacientes en los que se observaba un origen andmalo de una arteria
coronaria en el seno contralateral (6 pacientes con la coronaria izquierda
originada en el seno de Valsalva derecho y 4 con la coronaria derecha
originada en el seno de Valsalva izquierdo). Mediante la utilizacion de la ETT
con técnicas de Doppler color identificaron un curso intramural en la pared
arterial aortica en 9 de ellos y un curso intramiocardico en el paciente
restante. Cuando el trayecto de una anomalia coronaria originada en el seno
contralateral es intramural, la anomalia puede parecer que emerge de su
ostium normal. Por eso, los autores aconsejan la utilizacion del Doppler color
para identificar la direccion del flujo cuando se trata de descartar una
anomalia. Las mejoras que ha experimentado la imagen en las técnicas
ecocardiograficas nos permiten seguir el origen y el trayecto iniciales de una
anomalia coronaria en determinados grupos de pacientes.(10,18)

Se ha estudiado a nifios, adolescentes y deportistas de élite, pero todavia no
hay series grandes en poblacion adulta normal. Por tanto, la identificacion de
los ostium coronarios en pacientes jévenes con esta sintomatologia deberia
realizarse sistematicamente en el examen ecocardiogréfico transtoracico. (16)

VIll. ECOCARDIOGRAFIA TRANSESOFAGICA (ETE)

El ETE se ha utilizado para el diagnéstico e identificacién del trayecto inicial
pero, debido a su caracter semi- invasivo, deberia relegarse a un segundo
término en la estrategia diagnostica de una anomalia coronaria.

El ETE intraoperatorio representé un gran avance en la monitorizacion de los
resultados quirdrgicos, siendo utilizado como rutina en varios centros de
cirugia cardiaca. Esa técnica permite una visualizacion directa y rapida de la
anatomia estructural del corazény de los grandes vasos, ademas de aportar
informacion en la evaluacion hemodinamica y funcional del sistema
cardiovascular. En los ultimos afios, con la mejoria en la generacion vy
resolucién de las imagenes acusticas y con la portabilidad de los aparatos, la
ETE se ha convertido en un importante método para el rapido diagnéstico de
la isqguemia miocéardica, en la adecuacion de las reparaciones y de los
cambios valvulares, en la determinacion del origen de los disturbios
hemodindmicos agudos y en el diagndstico de patologias no identificadas en
el preoperatorio. La obtencién de las informaciones en tiempo real le posibilita
al cirujano corregir las reparaciones inadecuadas y prevenir o tratar las
complicaciones quirtrgicas antes de que el paciente salga del quir6fano,
reduciendo asi la necesidad de nuevas operaciones. Debido a sus beneficios,
la ETE ha ocupado un papel cada vez mas importante en la anestesia
cardiaca moderna. (13)

IX. - CINECORONARIOGRAFIA (CCG).

La identificacion del trayecto inicial de la AC puede realizarse mediante la
coronariografia, ya que ésta ofrece una vision bidimensional de una compleja
estructura tridimensional como es el &rbol coronario. En manos de
hemodinamistas experimentados en el diagnostico de las AC, la
coronariografia puede ser suficiente para una correcta identificacion del
trayecto. Sin embargo, la baja incidencia de las AC hace que la mayoria de
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los hemodinamistas tengan una experiencia limitada en su estudio.

Por tanto, en muchas ocasiones, ante la presencia de una AC con origen en
el seno contralateral, es necesario utilizar una técnica de imagen adicional
para identificar el trayecto inicial y para tal fin pueden utilizarse la RM y TC
multicorte. (12)

X.  TOMOGRAFIA CARDIACA MULTICORTE:
Su indicacion mas frecuente en la practica clinica es la evaluacion de las
arterias coronarias, fundamentalmente para la deteccion de patologia
ateroesclerotica. Sin embargo, segun el consenso entre diversas sociedades
cardiolégicas y de imagenes cardiacas, publicado como “2010 Appropriate
Use Criteria for Cardiac Computed Tomography”, la TCMD también podria

indicarse para la evaluacion de la anatomia y funcion cardiaca en adultos con
cardiopatias congénitas y con anomalias de las arterias coronarias. (19)

XI.  CLASIFICACION SEGUN TCMD:
a.Benignas o anomalias coronarias menores.

b.Malignas o anomalias coronarias mayores.

Benignas: son las mas frecuentes y no poseen significado clinico.

i. Nacimiento independiente de las arterias DA y Cx con
ausencia de tronco dearteria coronaria izquierda.
ii. Arteria circunfleja con nacimiento del seno CD.

iii. Ausencia de la arteria coronaria derecha.
iv. Ausencia de la arteria circunfleja.
v. Doble arteria coronaria derecha.

vi. Fistula de arteria coronaria.

Malignas: La mayoria son las que presentan un origen ectopico en el lado
contralateral y luego un curso anterior entre la raiz aortica y el tronco de la
arteria pulmonar.

A. Arteria coronaria derecha proveniente del seno coronario izquierdo.

1.- Inter-arterial (entre la aorta y el tronco de la
arteria pulmonar).

2.- Posterior o retro aértico.
3.- Anterior a la arteria pulmonar.
4.- Intraseptal (la porcién proximal del vaso es intra- miocardica).

B. Tronco de arteria coronaria izquierda y arteria coronaria
derecha naciendo delseno coronario derecho.

C. Nacimiento de tronco de arteria coronaria izquierda del tronco
de arteriapulmonar. (20).

Xll. RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA:

La Resonancia Magnética Cardiaca (RM) posee grandes ventajas como
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son la posibilidad de obtener imagenes multiplanares (adquisicion de
imagenes en cualquier plano del espacio con gran detalle anatémico) asi
como la capacidad de caracterizacion tisular. Ademas no emplea
radiaciones ionizantes y el contraste que se utiliza no es nefrotoxico.
(7.8)
Las secuencias de realce tardio tras la administracion de contraste
intravenoso (quelatos de gadolinio) se utilizan para caracterizar el miocardio y
detectar fibrosis/ necrosis miocardica. Por ultimo, las secuencias de la
angiografia se emplean para realizar una valoracion anatémica de los
grandes vasos Yy estudiar su patologia. (13)
Las cardiopatias congénitas constituyen una de las principales indicaciones
de la RM, pues es un examen que no emite radiacion ionizante en esta
poblacién joven pasible de controles repetidos con imagenes, permite evaluar
toda la anatomia del térax detectando anomalias vasculares asociadas, Yy
porque ademas cuantifica la funcion cardiaca, determina la presencia de
complicaciones postoperatorias como estenosis, insuficiencias y mal func
ionamiento de shunts, entre otras.(10)

XIII. INDICACIONES DE RM EN ANOMALIAS CORONARIAS

» Cardiopatias congénitas

Valoracion inicial y seguimiento de las cardiopatias congénitas

del adulto.Cuantificacion del cortocircuito (célculo de Qp/Qs).

Anomalias de situsviscero-atrial asociadas a cardiopatias congénitas
complejas.Anomalias de las auriculas y del drenaje venoso.

Drenaje venoso pulmonar andmalo, especialmente en pacientes con
anomaliascomplejas y cortriatriatum.

Drenaje venoso sistémico anémalo.

Obstruccion venosa sistémica o pulmonar tras correccién de drenaje ve noso
pulmonar.anémalo Anomalias de los ventriculos.

Comunicacion interventricular asociada a anomalias complejas.
Valoracion de la funcién, volimenes y masa biventricular.

Anomalias de las valvas semilunares Insuficiencia pulmonar.
Estenosis aortica supravalvular.

Anomalias de las arterias Seguimiento posquirdrgico de
cortocircuitos o shunt.Aneurisma del seno de Valsalva.

Coartacion de aortaAnillos vasculares

Anomalias del origen de las arterias coronarias en nifios y
adultosAtresia pulmonar

Estenosis pulmonar central Colaterales sistémico-pulmonares. (11)

XIV. SPECT:

Los estudios de medicina nuclear irradian aun mas, aproximadamente
12.2 mSv unSPECT-Sestamibi y 25.3 mSv un SPECT- Talio.
El SPECT ha mostrado claras ventajas a través del tiempo por su alta
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sensibilidad y especificidad, por tratarse de una técnica objetiva que dispone
de cuantificacion automatica de las imagenes, y que permite interpretar y
procesar los estudios a distancia. (10)

Su utilidad en casos de anomalia coronaria reside en la determinacion de la
presencia 0 ausencia de isquemia en pacientes asintomaticos y en aquellos
cuyos sintomas son dudosos.

TECNICAS QUIRURGICAS

XV. TIPOS DE PROCEDIMIENTOS:

Para el tratamiento del origen coronario andmalo se han empleado hasta el
momento tres tipos de procedimientos:

a) Puente (bypass) coronario convencional con/sin empleo de circulacién
extracorpoérea (CEC).
b) Reseccién parietal o unroofing, que implicaba una apertura

transversal de la aorta a 2 centimetros por encima de la union sinotubular, con
extension de esta aortotomia en forma paralela al plano valvular aodrtico, lo
que permite una visualizacion apropiada del origen (ostium) coronario.
Cuando el vaso andémalo se ubicaba a distancia de la comisura adrtica se
procede a una reseccion amplia de la pared comun con la posterior
reaproximacion circunferencial del trayecto resecado con sutura interrumpida
(unroofing convencional), mientras que enlos casos en los que el plano de la
comisura se encuentra inmediato al origen coronario se procede al pasaje de
un instrumento fino, generalmente una sonda coronaria, a través del trayecto
andémalo con la creacién de una neoboca en el seno correcto (unroofing
modificado).

c) Reimplante coronario: otra opcidn quirdrgica es el reimplante directo
del ostium, con la creacion de una neoboca en el seno coronario correcto, con
el cierre del orificio anémalo a fin de prevenir la competencia de flujo. Este
procedimiento se ha utilizado enlos pacientes con el origen coronario en la
arteria pulmonar. (2,3).

ANOMALIAS CORONARIAS EN EL DEPORTE

La salida de una arteria coronaria desde el seno coronario no contrario es una
de las principales causas de muerte subita en el deporte. La forma mas
frecuente es el origen del tronco de la coronaria izquierda desde el seno
derecho. De esta manera se genera en el trayecto una curva en angulo agudo
entre el tronco de la arteria pulmonar y la aorta. Esta situacion promueve una
compresion dinamica durante el ejercicio que puede llevar a una isquemia de
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gran magnitud y a arritmias mortales.

El diagndstico suele ser dificultoso cuando no produce sintomas, ya que las
pruebas de esfuerzo suelen ser normales y no se sospecha el defecto. Es
necesario considerar el diagnostico ante episodios de sincope de esfuerzo,
arritmias ventriculares complejas, dolor precordial tipico de esfuerzo o
presencia de ergometria con cambios sugestivos de isquemia. En estos casos
el empleo de resonancia magnética nuclear o tomografia multicorte puede
confirmar el diagndstico.

La cirugia es el tratamiento indicado a seguir una vez efectuado el
diagnéstico.(2,5,13)

XVI. RECOMENDACIONES PARA LA PRACTICA DEPORTIVA EN
PACIENTES PORTADORES DE ORIGEN CORONARIO ANOMALO.

1. Los deportistas con una anomalia que afecta el origen de la coronaria
izquierda o derecha desde el seno coronario contrario no pueden participar en
ningun deporte.

2. Después de la correccion quirdrgica exitosa (corroborada antes de la
participacion mediante ecocardiograma y resonancia magnética o tomografia
computarizada multicorte) pueden participar en todos los deportes
competitivos si no presentan isquemia ni arritmias complejas en pruebas de
ejercicio maximo bien toleradas con capacidad funcional adecuada al deporte
a practicar.

CONCLUSIONES

Las anomalias congénitas de las arterias coronarias en adultos son poco
frecuentes (incidencia de 1.54%) y suelen ser hallazgos incidentales de una
coronariografia solicitada por otros motivos.

Debemos tener un elevado indice de sospecha de esta anomalia ante
pacientes jovenes con clinica de angina, disnea o sincope con el esfuerzo.
Ante toda coronaria andma la es fundamental definir claramente su trayecto
inicial, apoyandonos para ello en técnicas de imagen como la ETT, la ETE o,
preferentemente, la TC con multidetectores o la RMC.

Es necesario realizar un seguimiento a largo plazo de los pacientes con AC
intervenidos, sobre todo los jovenes, pero la revascularizacion (quirdrgica o
percutanea) puede seruna solucion valida para los pacientes con este tipo de
enfermedad.

Es prioritaria la realizacion de registros nacionales e internacionales que
permitan describir la incidencia de estas anomalias asi como su
morbimortalidad, prondstico, tratamiento, posibles influencias genéticas o
ambientales y, en definitiva, lograr el mayor conocimiento posible de esta
enfermedad.(3,5,9)

DISCUSION

Establecer cual es la conducta mas apropiada en cada caso de origen
coronario anémalo es uno de los aspectos mas controvertidos del manejo de
esta afeccion, ya que no existe ninguna guia oficial sobre esta materia. Si el
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paciente ha presentado un infarto de miocardio (sin causa aterosclerética
demostrable) o ha sido reanimado de una muerte subita atribuible a la
anomalia y tiene menos de 35 afios, la revascularizacion seguramente es la
conducta mas apropiada. En casos no tan extremos, una vez diagnosticada y
descrita la AC es apropiada tratar de demostrar si ésta provoca isquemia
miocardica mediante una prueba de perfusién o un eco-estrés (farmacologico
o de ejercicio). Mas complejo todavia es qué conducta adoptar en las
personas jovenes, asintomaticas, en las que se descubre accidentalmente
una AC con criterios de riesgo y en las que no se demuestra isquemia
mediante las pruebas de provocacion. Algunos autores proponen a estos
jovenes un estilo de vida sedentario, es decir sin actividades fisicas
importantes o practica de deportes, lo cual es sin dudas controversial. (23)

Corrado et al compararon la muerte subita en jévenes deportistas y no
deportistas, y Unicamente se asociaron con el esfuerzo las ocurridas por AC y
por displasia arritmogénica de ventriculo derecho.

En cuanto a su tratamiento, si bien la revascularizacion es discutida, parte de
los autores justifican esta conducta basandose en que la muerte subita en
estos pacientes es impredecible y puede ser la primera manifestacion de la
AC. Otros, en cambio, realizan seguimientos anuales de estos pacientes con
algun test evocador de isquemia y actdan segun resultados. Una vez
intervenidos, pueden hacer vida normal, sin excluir el deporte. (3,9,13)

21



ANEXOS

ANOMALIAS CORONARIAS: BENIGNAS

Grafico 1.- Ausencia de la arteria coronaria derecha.

Grafico 3.- Ausencia de tronco de arteria coronaria izquierda.

22



Grafico 4. Fistula arteria coronaria.

Gréafico 5. Doble arteria coronaria derecha.

23



ANOMALIAS CORONARIAS: MALIGNAS

Gréafico 7: Nacimiento de tronco de arteria coronaria izquierda del
tronco de arteria pulmonar.

Asociado al Sindrome de Bland White Garland.

Grafico: 8Tronco de arteria coronaria izquierda y arteria coronaria
derecha naciendodel seno coronario derecho.
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Gréfico: 9 Arteria Coronaria derecha con origen anémalo en el seno de
Valsalva izquierdo, calibre disminuido y recorrido interarterial entre la
arteria pulmonar y la aortaascendente (B y C).
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CASO CLINICO

Paciente de 29 afios de edad con antecedentes de tabaquista hace 12 afios, 6
packyear que ingresa por cuadro clinico de 3 horas de evolucion caracterizado
por dolor precordial tipo opresivo en CFIll (mientras trabajaba como mesera) de
intensidad 7/10 con una duracion de 25 minutos y que cedi6 con el reposo (al
recostarse a la pared), refiere que presento un episodio igual hace 1 semana
que dur6 30 minutos y cedio con el reposo, ingresa a la guardia asintomatica.

o

Al examen fisico, TA:120/70, FC: 65 X, FR:18X,T:36, SAT:98% al aire
ambiente.

Cuello: simétrico sin ingurgitacion yugular
Torax: Corazon: R1y R2 ritmicos sin soplos.

Campos pulmonares ventilados , sin ruidos agregados.

O 0 0 O

Abdomen blando no doloroso
O Pulsos periféricos presentes, simétricos, buen llenado capilar.

ELECTROCARDIOGRAMA
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LABORATORIOS

RAYOS X DE TORAX

HTO 41.9
HB 14.6 |
GB 9900 2
PTAS 238000

TP 85

KPTT 27

CPK 171

CPK MB 21

TROPONINA  POSITIVA

NA+ 132

K+ 4

CL 98

IMPRESION DIAGNOSTICA : SINDROME CORONAARIO SIN ELEVACION

DEL ST
PLAN

ACIDO ACETIL SALICILICO 300 MG DE CARGA

TRASLADO A UCO

INICIA BISOPROLOL Y ROSUVASTATINA

S/S ECOCARDIOGRAMA TRANSTORACICO CURVA BIOMARCADORES
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INGRESO A UNIDAD CORONARIA
O ASINTOMATICA
O TA:120/70, FC: 65 X, FR:18X,T:36, SAT:98% AL AIRE AMBIENTE
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ECOCARDIOGRAFIA TRANSTORACICO

_

DIAMETROS
ESPESORES

DDVI 38 mm

DSVI 23 mm

SIV 9 mm

PP 8 mm

AAD 13 mm

AAl 16 mm

FEY 70%

DDVD 24 mm

TAPSE 20 mm

RAIZ AORTICAY AO ASCD

ANILLO 20 mm PS 28 mm

UST 22 mm, PT 26 mm sin FLAP

VA: Trivalva

VP: Normal

VM normal

VT normal

Pericardio libre

VCI: 1.5 cm CI>50%
Sin trastornos de la motilidad parietal
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ANGIO TC CORONARIA
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CONCLUSION ANGIOTC CORONARIA:
O Arterias coronarias sin signos de ateromatosis ni lesiones epicardicas
significativas.

O Arteria circunfleja de fino calibre, no dominante, presenta origen anémalo
en el seno de Vasalva derecho, con trayecto retroadrtico y reduccion leve
a moderada de su calibre a nivel de tercio medio por compresion
extrinseca entre la aorta y la auricula izquierda.

RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA
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O SECUENCIA DE SANGRE NEGRA
Sin evidencia de reemplazo graso ni edema miocéardico en T1
ni T2
O PRIMER PASO DE CONTRASTE
Perfusion miocardica Homogénea
O REALCE TARDIO

Presencia de minimos parches de realce tardio
subendocardico/transmural a nivel infolateral basal y medio.

CONCLUSION:
Minimo infarto de miocardio evolucionado en territorio de arteria circunfleja

EVOLUCION
ASINTOMATICA PARA ANGOR Y DISNEA
TA 110/65 FR 16X SAT 98%(0.21) FC 59X AFEBRIL
MANEJO: AAS, BISOPROLOL
DIAGNOSTICO
INFARTO NO Q POR ORIGEN ANOMALO DE ARTERIA CIRCUNFLEJA

ALTA MEDICA
Bisoprolol 5 mg vo diario
Acido Acetil Salicinico 100 mg vo diario
Omeprazol 20 mg vo diario
Seguimiento por consultorios externos
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SEGUIMIENTO

Paciente en consulta de seguimiento en 1 semana refiere episodios de
dolor toracico tipo punzada asociado a episodios a ansiedad por lo que se
realiza Camara Gamma para descartar isquemia de esfuerzo

EDV: 65l
ESV: 22mi
SV: 2aml

ST-S_FSF- ag -




TR PR T e F e

] 1.
3 & t
| LI AN
: .~w+. .
! ik &l

Frecoencia maxima slkcsnzads 155 LPM PRESION ARTERIAL (membg) PAS: 150 PAD: 20

Frecusncin reixima sleanzade: 80 LPM PRESION ARTERIAL (mesdHg) PAS: 103 PAD: 70
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PLAN

Control cardiologico trimestral
Bisoprolol 5 mg vo diario
Acido acetil salicilico 100 mg vo diario

DISCUSION
El origen andmalo de la Arteria coronaria circunfleja en el seno de Valsalva
derecho tiene una incidencia del 0,28-1.74%, El origen de las arterias coronarias
en el seno de Valsalva contralateral constituye el grupo de AC principalmente
relacionado con la isquemia miocardica y, en particular, con la muerte subita.
Debemos tener un elevado indice de sospecha de esta anomalia ante pacientes
jévenes con clinica de angina, disnea o sincope con el esfuerzo y, en estas
ocasiones, indicar la realizacion de un ETT que trate de identificar los ostiums y el
trayecto inicial de ambas coronarias. Ante toda coronaria anémala debemos definir
claramente el trayecto inicial seguido por ésta, apoyandonos para ello en técnicas
de imagen como la ETT, la ETE o, preferentemente, la TC con multidetectores o la
CRM, segun las caracteristicas de nuestro hospital. (5,7)
Es necesario realizar un seguimiento a largo plazo de los pacientes con AC
intervenidos, sobre todo los jévenes, pero la revascularizaciébn (quirargica o
percutanea) puede ser una solucién valida para los pacientescon este tipo de
enfermedad.
La ausencia de series y estudios controlados hace que sea dificil contestar a esta
pregunta. En algunos trabajos se publican seguimientos a 2 y 5 afios en pacientes
no operados o que rechazaron la cirugia, en los que se ha mantenido una actitud
expectante o bien se ha iniciado tratamiento con blogueadores beta y en los que
no ha habido ninguna muerte subita. Sin embargo, algunos autores discuten la
decision de iniciar un tratamiento de por vida en nifios o adolescentes.(13,16,17)
En nuestro paciente se opta por no revascularizar la arteria Circunfleja, manejo
con betabloqueates y seguimiento clinico.
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