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Resumen

El nacimiento coronario izquierdo es una anormalidad coronaria congénita con
un bajo porcentaje en la poblacion general (menos del 1%). Los pacientes suelen ser
jovenes y no presentar sintomas; algunos los presentan mediante la exposicion a
ejercicio extenuante. El diagndstico en ocasiones ni es sospechado, la gran mayoria de
las veces se realiza mediante estudios en busqueda de otra patologia. Su principal
consecuencia es muerte subita e infarto, por lo que es de gran impacto ya que la
poblacion afectada es aparentemente sana. El gold estdndar en el diagnostico es la
angiotomografia multicorte. Su tratamiento suele ser quirurgico, sin repercusiones con

un adecuado pronostico.
Palabras claves:
ACOS: Anomalias Coronarias Congénitas.

VARI VARIANTE: es una alternativa con caracteristicas morfologicas vista en mas del

1% de la poblacion.

ANO ANOMALIA: propiedad observada en menos del 1% de la poblacion.
CD: coronaria derecha.

ADA: descendente anterior.

CX: circunfleja.
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Introduccion

El proposito de este trabajo es presentar una forma diferente de dolor toracico
que, de no ser sospechado, podria inducir en consecuencia sucesos cardiovasculares
infortunados como son el infarto y la muerte subita a edades tempranas, en individuos

aparentemente sanos.

El nacimiento andémalo coronario izquierdo de seno coronario derecho es una
anomalia peculiar, ya que se ha encontrado en el 1% de la poblacion general. Esta
dentro de los defectos congénitos en la patologia cardiaca y en la actualidad la
clasificacion mas aceptada para describir los nacimientos anémalos coronarios es la de
Angelini modificada. El diagndstico de origen andémalo coronario izquierdo de seno
contralateral suele ser un desafio, ya que muchos pacientes habitualmente son
asintomaticos. Como consecuencia de las recientes investigaciones y la experiencia
personal, durante mi educacion médica profesional en relacion con las muertes subitas
producidas en poblacion joven y adulta, surge el interés de profundizar en el estudio de

la anomalia coronaria congénita.

Después de la introduccion de la cinecoronariografia en los afios 70 fue que
conocimos y aprendimos de anomalias coronarias congénitas. En primer lugar, el
origen; en segundo lugar, su recorrido, y en ultimo lugar, las diferentes variantes
anatomicas. Al mismo tiempo, conocimos su benignidad o malignidad. Ademas, su
vinculo con otras alteraciones cardiacas, a saber: cardiopatias congénitas, valvulopatias,
coartacion aorta, defectos de tabique interventricular. En consecuencia, se vuelve un
gran atractivo de investigacion no solo como causante de muerte subita en adultos
jovenes sometidos a estrés fisico, sino en relacion con sintomas referidos como disnea,
sincope y angor (Chaitman et al., 1973; Tuzcu et al., 1990). Con el paso del tiempo
mediante el surgimiento de la ecocardiografia e iméagenes de angiotomografias, se
pudieron identificar estos origenes andomalos coronarios lo que contribuyé a un

diagndstico menos invasivo.



Finocchiaro et al. (2016) realizan una descripcién de patrones de riesgo en las
diferentes anomalias coronarias. Esto ha permitido desarrollar e implementar una
técnica quirurgica conocida como destechado. El objetivo es resecar la pared interna del
segmento intramural. A veces se puede proceder mediante la reimplantacion de la
arteria coronaria aberrante, especialmente cuando hay poco o ningun componente

intramural del vaso anomalo y cuando existen dos ostium separados.



Justificacion y epidemiologia

El nacimiento anémalo coronario izquierdo de seno coronario derecho es una de
las anomalias congénitas que se ha correlacionado con isquemia miocardica y muerte
subita. Hasta el 60% mueren inesperadamente; otros, en actividades fisicas deportivas.
En consecuencia, resulta de gran importancia desarrollar esta investigacion exploratoria
para conocer su impacto clinico y potencial en salud cardiovascular (Pérez-Pomares et
al., 2016). Es fundamental destacar que todas las trayectorias y diversos subtipos de
anomalias coronarias izquierdas pueden desencadenar muerte subita, siendo la

interarterial entre la aorta y pulmonar la mas habitual.

El discernimiento del nacimiento anémalo coronario, reconocer las diferentes
ayudas diagndsticas y la sospecha clinica nos van a permitir realizar un diagndstico
precoz y conveniente, evitando complejidades con impacto en la vida de la poblacion en
general. Asimismo, vamos a poder identificar personas de riesgo, implementando
estrategias de prevencion y tratamiento, ya que la mayoria de las personas que mueren
son personas jovenes que realizan actividades fisicas o ejercicio intenso, lo que resulta

un riesgo cardiovascular (RVC).

Después de varios afios de que se realizaron los primeros reportes de casos aun
la prevalencia no se comprende correctamente a nivel mundial, puesto que depende del
método empleado para su bisqueda. De ahi que se han encontrado desde entonces de
mayor a menor porcentaje en el 10% de los estudios tomogréaficos, 1,2% de las
cinecoronariografia y 0,7% de las autopsias, lo que transformdé a la tomografia

computada multicorte cardiaca en un estudio de indicacion I (Courtis ef al. 2021).

Las causas de muerte subita son diversas, entre las cuales las anormalidades
coronarias congénitas se van a presentar como una etiologia importante dependiendo de

la edad, tal como fue observado por Finocchiaro et al. (2016).

Durante aproximadamente 4 afios (2004-2008) se realizd un seguimiento en
Buenos Aires y se llevo el registro de 4.711 pacientes intervenidos quirturgicamente. Se
encontraron solo 23 pacientes con anomalias coronarias congénitas, ademas de su
relacion con la patologia aortica y mitral. Como podemos ver, se pueden llegar a
reportar algunos casos con el transcurrir del tiempo, pero para que esto suceda se debe
haber tomado una muestra importante de individuos entre los cuales se sospecho esta

situacion.



Después de realizar una revision exhaustiva de las publicaciones cientificas
publicadas hasta el momento, se puede determinar que la literatura actual es muy
limitada ante esta realidad latente. Esta ausencia de informaciéon ha sido un gran

incentivo para desarrollar este trabajo investigativo.

Objetivos generales

Investigar el tema del nacimiento andémalo coronario izquierdo de seno
contralateral detallando la anatomia, su presentacion clinica y malignidad, asi como

técnicas diagnosticas y tratamientos actuales utilizados en su manejo.

Metodologia

Se realiza una exploracion sistematica de literatura médica y cientifica asociada
al nacimiento anémalo coronario izquierdo hasta la fecha actual usando las bases de
datos de importantes revistas, como son Circulation, Elsevier o Review, reportes de
articulos de prestigiosas instituciones médicas, como la de Cleveland, la base de datos
de PubMed, Journal y del Colegio Americano de Cardiologia, el archivo de la Revista
Mexicana de Cardiologia, la Sociedad Europea de Cardiologia y la Sociedad Argentina
Cardiologia.



Marco teorico

Anatomia

Las arterias coronarias son vasos que llenan el musculo cardiaco, de alli el valor
de una adecuada integralidad de estos para dar como resultado la homeostasis y el
rendimiento para satisfacer las necesidades del organismo (Pérez-Pomares et al., 2016).
Para ser considerada como anomalia coronaria congénita debe ser menos del 1%
(Finocchiaro et al., 2016). Se presentan con mayor frecuencia en hombres con respecto
a mujeres en Argentina y no existe diferencia en lo relacionado a su prevalencia en

comparacion con otras regiones del mundo (Courtis ef al., 2021).

La Revista Europea de Cardiologia, en una de sus publicaciones en el afio 2016,
hace una descripcion de la anatomia coronaria donde menciona que las dos arterias
coronarias derecha e izquierda fluyen de la raiz adrtica a través de los surcos
interventriculares, nutriendo tanto a las auriculas como a los ventriculos. En tanto las
ramas descendentes principales se proyectan en direccion subepicardica en los surcos
interventriculares, la arteria circunfleja que se origina del ramo principal izquierdo pasa

por debajo de la orejuela ipsilateral hasta el surco interventricular.

La descendente posterior normalmente se origina de la coronaria derecha en el
90% de los individuos (dominancia derecha), mientras que en casi el 10% es la
continuacion de la circunfleja. Las ramas posteriores se originan ocasionalmente tanto
de coronaria derecha como de la circunfleja, los orificios coronarios suelen estar
colocados justo en la union sinotubular, o debajo o encima de esta, tal como se

representa en la Figura 1 (véase la pagina siguiente).

Esto acontece en la mayoria de las veces, pero en menos del 1% se puede
presentar una variante coronaria. En la Figura 2 (véase la pagina siguiente) se
esquematizan posibles ubicaciones ectopicas de los ostium de la arteria coronaria en

rojo y la ubicacion habitual en azul.
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Historia y antecedentes

Mediante la realizaciéon de la cinecoronariografia se hicieron los primeros
reportes de las anomalias coronarias congénitas, que datan de los afios 70. En la revista
Circulation, Chaitman et al. (1973) hacen una descripcion de hallazgos en 31 individuos
aproximadamente, en donde los casos relacionados con el nacimiento andmalo
coronario izquierdo de seno contralateral fueron los que se asociaron con eventos
clinicos, no asi en la circunfleja aberrante o nacimiento coronario derecho de seno
contralateral. Posteriormente, en la revista Cleveland Clinic Journal of Medicine, Tuzcu
et al. (1990) hacen un reporte de un estudio de casi 70.000 individuos en la fundacion
clinica de Cleveland. El estudio reportado se realizd durante 1972 y 1982 y se
encontraron 1.000 individuos con anomalias coronarias congénitas. Ademas, se
descubrié que el 10% a los cuales se les diagnostico esta alteracion tenian correlacion
con otras patoldgicas cardiovasculares. Para comenzar 29 presentaron prolapso de
valvula mitral; 18, valvula aortica bicuspide; 16, tetralogia de Fallot; 11, transposicion
corregida; 10, corazédn univentricular; 6, coartacion de aorta; 3, comunicacidon

interventricular, 8, defectos cardiacos congénitos diversos.

Si bien las valvulopatias y anomalias coronarias pueden tener conexion, no es
una situacion publicada con frecuencia. En este sentido, resalto un estudio de Carrero et
al. (2021) que se focalizé en esta relacion. Si bien fueron pocos los pacientes del estudio
(quiza por lo complejo de encontrarlos y ain mas cuando se asocian ambas cuestiones),
para ello se realizd una busqueda mediante tomografias durante un periodo de un afio.
Los pacientes incluidos fueron 87: 42 a valvula aortica bictuspide y 45 a valvula
tricispide; su edad oscilaba alrededor de los 46 afos y la gran mayoria eran de sexo
masculino. Se identificaron en total 11 pacientes en relacion anomalia y vélvula

bictspide y uno solo con tricuspide y anomalias coronarias.

Dando continuidad a los diversos sucesos relacionados con anomalias
coronarias, en el 2003 en la revista médica Elsevier se hace seguimiento de la poblacion
infantil durante un largo periodo, de aproximadamente 5 afios. Se tuvieron en cuenta
estudios mediante imagen como tomografias y angiografias, asi como resultados
quirtrgicos. Se presentaron anomalias coronarias congénitas solo en 10 pacientes de una
edad promedio de 14 afos, fueron intervenidos 8; la mitad tenia sintomas de isquemia y

otros no los tenian. Ningun paciente de los que fueron intervenidos mediante la técnica
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de destechamiento presenté restricciones en las actividades. Las técnicas generalmente

se realizan después de los 10 afios (Frommelt ef al., 2023).

El Journal of The American College of Cardiology publica en 2019 una
investigacion de cerca de 5.100 individuos con muerte cardiaca subita durante
aproximadamente un seguimiento de 23 afos. Se identificd un subgrupo de 0,6% de
anomalias coronarias congénitas. La edad promedio fue de 28 afios y cerca del 77% era
de sexo masculino. El 8% muri6 antes de cumplir los 18 afios y la muerte se
desencadeno en el ejercicio a estrés emocional, donde el origen andomalo nuevamente

fue el mayormente relacionado con la muerte.

En un estudio publicado en la revista médica cientifica internacional Dovepress
el mismo afio se estudiaron 44 pacientes con ACOS. Los pacientes estudiados se
dividieron en dos grupos, 19 con sintomas isquémicos y 25 que no los tenian. Se pudo
observar que el nacimiento coronario izquierdo de seno coronario derecho parece ser
mas propenso que los otros subtipos. La prevalencia de anomalias coronarias fue

aproximadamente del 0,09% entre 48.719 individuos del estudio.

De manera retrospectiva, entre 2004 y 2008 se analizaron en Argentina en dos
instituciones  individuos que presentaban anomalias coronarias, de manera
independiente. Se revisaron datos de historias clinicas, caracteristicas demograficas,
prequirtrgicos y antecedentes clinicos. También se evaluaron anomalias coronarias
consideradas relevantes desde el punto de vista de complicaciones, como trayecto
interarterial entre la aorta y pulmonar, o intramural; no se incluyeron en el estudio
individuos que ademds tenian otras alteraciones subyacentes, como enfermedades
coronarias, valvulares y miocardiopatias, ni menores de 18 afos. Se implementaron
diferentes técnicas quirdrgicas: bypass coronario convencional con o sin circulacién
extracorporea, reseccion parietal o unroofing; en algunos casos, unroofing convencional
cuando el vaso andmalo se observaba a distancia de la comisura adrtica y roofing
modificado cuando el vaso andmalo no estaba a tanta distancia de la comisura y se cred
una neoboca en el seno correcto. También se realizd reimplante coronario; otra opcion
quirtrgica fue el reimplante directo del ostium con la creacion de una neoboca en el
seno coronario correcto, con el cierre del orificio andmalo a fin de prevenir la
competencia de flujo. Se utilizd este procedimiento en los pacientes con origen
coronario en la arteria pulmonar. En un total de 4.711 cirugias realizadas, se encontraron
23 pacientes con anomalias coronarias, otros 4 asociados con patologia mitral y 1 con
patologia aortica. En el estudio, la gran mayoria de la poblacion fueron hombres (17
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hombres y 6 mujeres); las edades en promedio estaban entre 18 y 32 afios; algunos
pacientes presentaban otras caracteristicas: uno era diabético, uno era hipertenso, 5 eran

tabaquistas.

En la Figura 3 se observa una reseccion parietal o unroofing modificado. En A se
aprecia la sonda que pasa a través del ostium coronario (con forma de hendidura). En B

se observa la creacion de la neoboca con forma redondeada. En C, el proceso terminado.

Figura 3. Reseccion parietal o unroofing modificado.

En aquellos casos, los pacientes llegaron derivados debido a sintomas
relacionados con el esfuerzo y angina de pecho (52%), dolor toracico no caracteristico
(17,4%), sincope (17,4%), disnea (13%); no tenian alteraciones electrocardiograficas ni

antecedentes de infarto (Levin et al., 2011).

Antes de ser llevados a cirugia, se realiz6 ergometria en los 23 individuos, que
fue positiva casi en la mitad de los casos. Presentaron 8 descensos del segmento ST y 2
arritmias ventriculares no sostenida. Se realizo ecocardiograma y ecotransesofagico y se
objetivo el origen coronario andomalo en 16 casos (69,5%) y se pudo describir el

trayecto proximal del vaso aberrante en 12 de ellos (75%, 12/16) (Levin et al., 2011).
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Mediante angio-TAC se pudo comprobar el origen anomalo en la gran mayoria
de los casos y se observaron 2 arterias circunflejas de la pulmonar, 16 arterias
coronarias izquierdas de seno de Valsalva derecho, 5 arterias coronarias derechas
origindndose de seno izquierdo, solo un caso de trayecto interarterial (Levin et al.,

2011).

En los pacientes con patologia proveniente de la arteria pulmonar se realizé
transposicion del ostium desde la arteria pulmonar a la raiz aortica, con el cierre del

ostium anormal con pericardio (Levin et al., 2011).

En el nacimiento andmalo coronario izquierdo de seno derecho se utilizaron
puentes con arteria mamaria izquierda a la descendente anterior (y dos puentes venosos

con safena a la arteria circunfleja) con uso de CEC en uno de ellos (Levin et al., 2011).

En 4 pacientes se realizé una neoboca mediante el reimplante del vaso en el seno
apropiado, mientras que en los 10 restantes se empled la técnica del unroofing
convencional, con reimplante de la comisura coronaria en cuatro de estos casos y con
empleo de la variante de esta técnica en los otros seis, sin requerimiento de intervencion

sobre la comisura (Levin et al., 2011).

En los cinco pacientes con origen andmalo de la arteria coronaria derecha se
efectud un puente con mamaria derecha en un caso (sin CEC), reimplante del ostium en
un paciente y la técnica del unroofing en los tres restantes (los dos tltimos con la forma

modificada) (Levin et al., 2011).

No se observé mortalidad postoperatoria. Se presentaron pericarditis, FA
posquirdrgica; ninguno de los pacientes requiridé soporte inotropico en el postoperatorio
inmediato o tardio. Se hizo un seguimiento de flujo coronario en el dia 1y al egreso
mediante ecocardiografia, donde se observd adecuado flujo coronario en el nuevo

ostium, ausencia de IAO y funcion sistdlica normal (Levin et al., 2011).
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Prevalencia e incidencia

En la Revista Europea de Cardiologia, en el ano 2017, en una muestra de 110
individuos estudiados mediante tomografia se encontr6 de mayor a menor que el
43,39% tenia posicion interarterial, en segundo la posicion retroadrtica con 43,39% de
los casos, subpulmonar en el 17,15% de los casos, prepulmonar en el 6,5% de los casos,
otros casos, 2% (véase Figura 4).

Prevalence of ACAOS Subtypes on Coronary CTA
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Figura 4.

A nivel local, la prevalencia de ACOS publicada recientemente por Courtis ef al.
(2021) en la Revista Argentina de Cardiologia fue del 19% de un total de 202
individuos estudiados mediante tomografia, mas del 70% eran hombres de un promedio
que oscilaba los 58 afos. Se presentaron hallazgos correspondientes a puentes
musculares en 132 individuos correspondientes a un 69%, arteria coronaria de seno
impropio en 26 individuos (lo que representaba un 14% de la muestra), ubicacion
andmala de ostium coronario dentro o cerca de seno adecuado 12 pacientes (6%),
coronaria Unica en cuatro casos y simple en ocho (4%), aneurisma y ectasia en siete
individuos (3%), tronco comun ausente o coronaria izquierda dividida en tres personas

(2%), fistulas coronarias en tres personas (2%).
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Figura 5. Esquema representado de diferentes posiciones de ACOS encontrado en

estudio tomogréafico.

Incidencia

Segun un articulo de Finocchiaro et al. (2016), en el registro de una década
encontraron 357 deportistas que fallecieron repentinamente realizando actividades
deportivas a una edad promedio de 29 afios, entre los cuales el 76% eran caucésicos,
92% de ellos hombres y 69% a nivel competitivo. Las causas mas frecuentes de muerte
fueron divididas segun la edad tal como se representa en la Figura 6 (véase pagina

siguiente).
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CENTRAL ILLUSTRATION Sedden Death in Athletes: Causes of Sudden Cardiac Death
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Figura 6.

Las anomalias coronarias en el niimero total se presentaron en el 5% de los
casos, por debajo de las causas arritmicas, fibrosis e hipertrofia ventricular izquierda
idiopatica.

En menores de 18 afios se encontrd una incidencia del 2% para un total de 79

personas; entre 18 y 35 afos, del 4%, y en edades superiores a 35 afios, del 2%.

En la Revista Mexicana de Cardiologia, al igual que Bath y Roberts,
coincidieron en algunos resultados relacionados en cuanto a las anomalias coronarias.
Se observd que el nacimiento andmalo con curso interarterial que surgia de seno

coronario derecho fue el que se vio relacionado con eventos clinicos nefastos que
17



desencadenaron la muerte a edades tempranas (menos de 20 afios) y durante la actividad

fisica, considerandose como maligno.

Otra caracteristica de estos nacimientos anomalos coronarios izquierdos de seno
coronario derecho, segin un estudio de la revista Elsevier fue que la gravedad de
estrechamiento proximal, al igual que la estenosis coronaria, fue mayor en pacientes

isquémicos con respecto a aquellos que no los presentaban.

Clasificacion

Actualmente, la clasificacion mas aceptada es la de Angelini modificada, aunque
se acepta la de Rigatelli por la Sociedad Europea de Cardiologia, ademas de otros
subtipos como veremos mas adelante y posiciones de nacimientos andmalos coronarios.

En la Figura 7 podemos ver como se representan las diferentes posiciones de las ACOS.

Prepulmonar
Retroadrtica

Retrocardiaca

Intraseptal

Interarterial

Figura 7. Distintas posiciones de las ACOS.
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Descripcion especifica de anomalias coronarias congénitas

Anomalias del origen Anomalias del origen de seno

. coronario contralateral
e Origen alto

e Puente intramiocéardico e Curso interarterial maligna

e Fistula arterial coronaria e Curso intradrtico benigna

e Multiples ostium e Curso pleuropulmonar benigna
e Duplicacion arterial e Curso transeptal benigna

e Terminacion extracardiaca o iy c g .
Con repercusion hemodinamica

sistémica arteria coronaria-unica

) e Atresia
e Arcada coronaria

. , e Origen interarterial
e Origen anémalo en seno opuesto,

. e Fistula congénita
con curso anémalo

i Sin repercusion hemodinamica
Anomalias de curso

S, . e Duplicacion
e Duplicacion arterial

. T e Origen alto y prepulmonar
e Puente intramiocardico

e Transeptal
Anomalias de la terminacion -
e Curso retroadrtico
e Fistula arterial coronaria e Anomalias coronarias congénitas y

e Terminacion extracardiaca deportistas

Multiples ostium

Se presenta como ostium separados de la ADA y la ACX. Se observa en el
0,41-0,43% de la poblacion. Asi como para la rama del cono y la coronaria derecha, no

son hemodinamicamente significativas.
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Arteria coronaria unica

Su particularidad consistente es que se presenta como un ostium Unico, el cual
proviene de seno adrtico. Usualmente suele ser benigna. Puede seguir el trayecto de la

arteria descendente o coronaria derecha, para luego dividirse en dos o tres ramos
principales.

Puede ser de alto riesgo si tiene un curso interarterial entre la arteria pulmonar y
la aorta. Tiene una incidencia de 0,0024-0,066% de pacientes que se llevan a
angiografia coronaria (Hernandez-Hernandez et al., 2017).

En la Figura 8 se representan nacimientos andmalos con ostium Unico o doble,

derecho o izquierdo.

Corondria direita do seio esquerdo Corondria esquerda do seio direito

Ostio Gnico

Gstio duplo

Figura 8.

Fistulas coronarias

Hace su referencia la comunicacion entre la arteria coronaria izquierda o derecha
con otros vasos o camara derecha. Existen 5 tipos y son poco frecuentes. Su importancia
radica en tales casos como trombosis, rotura, arritmias, hipertension pulmonar,
insuficiencia cardiaca o isquemia miocardica secundaria al robo coronario (Levin ef al.,

2018).
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En la Figura 9 se ve una representacion de las conexiones de las diferentes

anomalias con respecto a la arteria aorta y la pulmonar.

R _.right valsalva sinus
L .-left valsalva sinus

P .-posterior valsalva sinus
(non-coronary)

A Pulmonary CA connection

i ARG )

RCA and LCA LAD to PA RCA to PA LCA to PA
to PA

B Aocortic CA connection

RCA to the L, CAhﬂm Q LCAtothe R, LCAtotheR,

interarterial interarterial LCAto the R, |ntraseptal retroaortic
pre-pulmonic

R R & |

RCA to the LCXtothe R, LADtotheR
posterior sinus retroaortic  pre-pulmonic Single CA Single CA
tothe R to the L
Figura 9.

Fisiopatologia de la isquemia coronaria

e Marcada angulacion de la arteria coronaria tras su salida de la aorta.

e Rotacion sobre su propio eje para llegar a su sitio de distribucion.

e En el trayecto interarterial, entre la aorta y la arteria pulmonar, un incremento en la
presion en ambos vasos, ocasionado durante el esfuerzo, que en consecuencia lleva a
una compresion de la coronaria anémala.

e El comienzo del trayecto intramural puede agravar la obstruccion, ya que la arteria
coronaria puede deformarse dentro de la pared de la aorta, en periodos de

incrementos de hipertension arterial.
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e Espasmo de nacimiento andmalo coronario como resultado de un dafio endotelial
fruto del trayecto andmalo y, finalmente, en algunos casos se produce una
intususcepcion de la parte proximal de la anomalia coronaria en la pared adrtica.

e Se cree que estos mecanismos pueden generar isquemia aguda o crénica causando

fibrosis con posterior arritmia cardiaca.

Caracteristicas de las arterias coronarias

e Una arteria coronaria corresponde a aquella que vasculariza el miocardio.

e [a denominacion va a depender del territorio que vasculariza.

e [Los senos de Valsalva se definen por su topografia, no por la arteria coronaria que
da origen.

® Anodmalo se define como una incidencia menor al 1% en la poblacion general.

e Una anormalidad que se observa con una frecuencia mayor al 1% es mejor definirla
como una variante de la normalidad.

e [ os sistemas de clasificacion contribuyen a ordenar las anomalias coronarias, pero
no tienen relevancia pronostica.

e El segmento proximal de las arterias coronarias normales se origina perpendicular a
la pared de la aorta.

e El ostium de la arteria coronaria es similar o mas grande que el segmento proximal
de la arteria.

e FEl trayecto de las arterias coronarias es esencialmente epicardico.

e Las arterias coronarias finalizan en una red capilar.

e Los segmentos miocardicos deben tener una vascularizacion congénita, adecuada en
reposo y en esfuerzo.

e Los eventos clinicos del nacimiento andmalo coronario izquierdo se observaron
generalmente en el ejercicio, mientras que los del nacimiento coronario derecho, en
reposo o durante las horas de suefio y estuvieron menos relacionados con la muerte

subita (Finocchiario ef al., 2016).

Nacimiento anomalo coronario y deportes
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En Estados Unidos se realiz6 un seguimiento durante varios afios de
aproximadamente 1.887 personas, las cuales subitamente murieron Yy otras
sobrevivieron a una parada cardiaca. En promedio tenian 19 afios (+/- 6 afios) en
variabilidad de deportes. Las patologias en el 56% de los casos se correlacionaron con
causa cardiovascular, otras estuvieron asociadas a traumatismos cerrados en un 22% de
los casos, a commotio cordis en un 3%, a golpes de calor en el 2%. El mayor nimero de
eventos ocurrieron en el 2005 y el 2006, aproximadamente 1.049 personas de
secundaria y durante el esfuerzo fisico, donde se pudieron encontrar como principales
etiologias la cardiomiopatia hipertrofica y las anomalias coronarias (Marén et al.,

2009).

Las anomalias coronarias congénitas se consideran una etiologia habitual de
muerte subita en jovenes que se dedican a practicas deportivas, pero raramente ocurre
en personas mayores de 40 afios, y se considera que la anomalia coronaria izquierda es

una de las mas relacionadas con esta condicion (Marén et al., 2009).

Recomendaciones

Recomendaciones para la practica deportiva

Se contraindica todo tipo de ejercicio en individuos con anomalias coronarias, ya
sea derecha o izquierda, que cuya anatomia coronaria se hubiera observado angulo
agudo con salida de la aorta, que tiene como resultado un orificio en forma de hendidura
con disminucion de la luz y flujo inadecuado entre la aorta en relacion con la arteria

pulmonar, lo que se asocia con mayor riesgo de muerte subita.

Debido a que no se cuenta con estudios suficientes relacionados con ACOS en la
actualidad, no hay una recomendacién precisa en individuos mayores de 40 afios

(Marén et al., 2009).
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Recomendaciones segun las guias europeas de 2020

Antes de iniciar cualquier actividad deportiva, se debe realizar una evaluacion
con imagenes y una prueba de esfuerzo para observar si se presentan signos de isquemia

(Recomendacion II ac).

En individuos asintomdticos con anomalias coronarias sin anatomia de alto
riesgo, se podria considerar la competencia después de un asesoramiento adecuado

sobre rasgos, siempre que no exista isquemia inducible (Ilac).

Después de la reparacion quirtirgica de un nacimiento anémalo coronario, la
participacion en todos los deportes puede ser considerada en meses posteriores a la
intervencion quirdrgica si son asintomaticos y no hay evidencia de isquemia ni arritmias

cardiacas durante la prueba de esfuerzo de ejercicio maximo (IIbC).

No estd recomendado ejercicio en deportes competitivos en personas con

moderada y alta demanda cardiovascular, con despegue agudo o un curso anémalo.

Situaciones de alto riesgo en anomalias coronarias

e Ostium en forma de hendidura.

e Estrechamiento proximal, forma de vaso eliptico.
e Defectos en la prueba de perfusion de estrés.

e Curso intramural.

e Angulo de despegue agudo.

e C(icatriz irregular.

Las situaciones anteriores se esquematizan en la siguiente Figura, la cual fue
reportada durante el afio de 2017 en la Revista Americana de Cardiologia (Journal of

The American College of Cardiology).
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Clinica

Suele ser controvertida desde asintomaticos hasta presentar sintomas como

disnea, sincope y angor; generalmente ocurren en el esfuerzo.

Ayudas diagnosticas

Electrocardiograma y ergometria

Generalmente el registro electrocardiografico suele ser normal y la prueba de

esfuerzo en la mayoria de los casos es negativa.

Ecocardiograma

Con el Doppler cardiaco podemos evaluar el curso proximal de las arterias
coronarias. Se realiza desde un eje corto en el plano de la raiz aortica, con el Doppler
color enfocado en la pared de la aorta para reconocer un trayecto intramural. Ademas, se

puede asociar a estrés fisico o farmacologico.

Se necesita un adecuado entrenamiento previo y debe ser realizado por manos
expertas; ademas, depende de una adecuada ventana, con mayor utilidad en la poblacion

pediatrica (Labatt et al., 2021).

En las figuras 10 y 11 se representa un Doppler cardiaco normal.

Artérias corondrias normais

Coronaria Circunfleca
esquerda

Flamo parasternal oo curbe

Figura 10. Coronaria izquierda de seno derecho (Labatt et al., 2021).
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Flano parasternal s curto

Figura 11. Coronaria derecha de seno izquierdo (Labatt ez al., 2021).

Su principal limitacion radica en el hecho de que no se emplea habitualmente
como evaluacion de las arterias coronarias, por lo que el operador debe tener un alto

indice de sospecha sobre esta posibilidad diagnostica (Levin ef al., 2018).

Angio-TAC

Es una técnica que permite una resolucion espacial precisa y no es invasiva.
Ademds, permite realizar posprocesamientos con tecnologia tridimensional. Las
anatomicas de alto riesgo se van a poder encontrar con mayor facilidad. Con la llegada
en el afio 2003 de la TAC multicorte de segunda generacion, se encontrd una mejoria
espacial y temporal, logrando hasta 64 cortes para conseguir una mejor sensibilidad y
especificidad, lo que permite adicionalmente observar en detalle el arbol coronario. Por
eso, la TAC coronaria es incluso superior al cateterismo convencional para diagnosticar
este tipo de alteraciones y es de gran utilidad en las anomalias coronarias con trayectos
interarteriales (entre aorta y arteria pulmonar), que son las que pueden presentar un
mayor riesgo de muerte subita. Ademds, la TAC coronaria permite valorar las
caracteristicas morfoldgicas definidas como de “alto riesgo” en las ACOS
interarteriales: forma de ostium en hendidura (“slit-like”), segmento intramural o salida

en angulo agudo de la pared aortica (Maron et al., 2009).
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Resonancia magnética

Permite la visualizacion y la evaluacion del origen y curso de las diferentes
anormalidades coronarias congénitas, la relacion con diferentes vasos y sin uso de
agentes de contraste. Ademads, presenta ausencia de radiacion en la técnica. La
desventaja comparada con la angio-TAC es que demanda tiempos prolongados y la

resolucion espacial es mas baja (Maron et al., 2009).

Cinecoronariografia

Ocasionalmente, presenta dificultades diagndsticas y una capacidad de deteccion

referida del 50%, ademas del hecho de tratarse de un procedimiento invasivo.

Ultrasonido intravascular (IVUS)

Un efecto de medialuna es sugestivo de anomalia coronaria y después de este se
pueden hacer estudios de provocacion coronaria para visualizar el efecto de succion.
Aun si no se observa el curso intramiocardico, se podria utilizar un pullback donde se

pueda observar el fenémeno fingertip o spike and dome.
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Diferencias en las imagenes de la Revista Espaiiola de
Cardiologia de 2017

B e <™ Tomegrafia computartzada Ecocardiografia Catetersma
Resoluckin espacial Buena Mernionin rucrdenbn rwrderite:
Resoluckan temporal Buena Lefana Excelenta Excelente
Maorbilidad potencial Baja Baja MInguna Alta
Yisibilidad corenarla Buena Exelente Pobes bacelenie
Curso coronarlo Bueno baralanis Lejano bucelenle
Fistula pegquana Lefana Buena Lejana Excelenie
Fistula larga Exelerne Excalonie Lajana Lejara
Anarmabidades racelente | efana Mucrdonbe Ruena
de contractilidad
Demostracion de cicatriz | Exelene Fobine Pobea Pobre
[Exposicion a adiacion | Ninguna Lewe 3 moderada MInguna Modarada
Calidad de laventana | Minguna Baf (o on obedidad) Alta Baja
loricica
idoneidsd Pobie ] Excelents Buena
en paciente oritico
Trombo coronario Emelente beralanis b Pt
Claustrofobia Problesndiica Raramerie problematica Sin probiema Sin problerna
Presencla de metal Pueche ser problematica Raramente problematica Sl ol Sin pioblerna
Figura 12.
Tratamiento

Correccidon quirtrgica mediante la técnica de destechado, donde se abre el
segmento intramural de la aorta y se crea un neoostium. El objetivo es liberar la posible

compresion entre grandes vasos, sin resecar la pared interna del segmento intramural.

Como alternativa se puede realizar reimplantacion de la arteria coronaria
aberrante, especialmente cuando hay poco o ningun componente intramural del vaso

anomalo y cuando existen dos ostium separados.
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Diferencias entre los tipos de cirugia

Técnica Ventajas Limitaciones
Bypass acrtocoronario A0 anos de experiencia Cuestionamientos sobre durabilidad
Universalmente utilizado en
esta clase de pacientes
Reimplante del ostium Procedimiento “fisiologico” Tecnicamente dificultoso en
Restaura anatomnia normal en ocasiones
Riesgo de sangrado en la raiz
aortica
Unroofing Restaura anatomia normal Riesgo de insuficiencia adrtica
Unroofing modificado Restaura anatomia normal Evita riesgo de insuficiencia aortica

Figura 13.

En el 2020, la Sociedad Europea de Cardiologia report6 unas directrices para los

pacientes con anomalias coronarias, que se muestran en la Figura 14.

Recomendacioncs para ol tralamicnto de pacienics con aricrias coronarias
anémalas

Recomendaciones Clase”® Nive®
Se recomienda la obtencion de imagenes (8
funcionales no farmacolégicas (p. ef. estudio
nuclear, ecocardiografia o RMC con estrés fisico) de
los pacientes con anomalias coronarias para

6 = i miocirdi
Coronaria anomala con origen en L arteria pulmonar

Se recombenda la cirugla para los pacientes con
ALCAPA

Se recomienda ki cirugia para los padientes con
ARCAPA y sinlomas alribuibles a la coronaria
anomala

Se debe considerar la dinugia para los pacientes Iz E
asintomditicos con ARCAPA y disfuncién ventricular

o0 Isquemia miocirdica atribuible a Ly anomalia

coronaria

Origen abrtico anémalo de una arteria coronaria

Se recomienda la cirugia para los pacientes con
OAAAC y sintomas tipkcos de angina que se
presentan con evidenda de Bquemia miocirdica
inducida por estrés en un termitonio equivalente o
anatomia de alto riesgo”

Figura 14.
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Caso clinico

Paciente masculino de 39 afios de edad, que consulta por dolor precordial de
caracteristicas opresivas, no irradiado, de intensidad 7/10, un dia de evolucion. Al
ingreso, con cifras de tension elevadas, 165/80 mmHg sin taquicardia;
electrocardiograma con presencia de bloqueo incompleto de rama derecha sin elevacion

del segmento ST. Se decide administrar nitroglicerina y se pasa a unidad coronaria.

Electrocardiograma: ritmo sinusal 75 lpm onda p 0.08 seg, PR: 0,14 seg, QRS:
0,10, Segmento ST: isonivelado BIRD.

Laboratorios: Hcto: 44, HB: 15,3, GB: 7.600, TP: 87, RIN: 1,0, KPTT: 39, Glu:
115, Urea: 39, Creat: 0.85, Na: 137, K: 3,95, CI: 105, CPK: 162, MB: 1,91, Troponina:
1,37.

Se considera angina de reciente comienzo, tratamiento con AAS, NTG.

Antecedentes

Tabaquista, exconsumidor de cocaina, abandono del consumo hace 5 afios.

Familiares: muerte subita de hermano con 4 dias de nacido y de hermano de 7

mescEs.

Examen fisico

165/80 mmHg, fc: 75 lpm, Fr: 18 rpm, sat: 98%, fi02: 0,21 mucosa hidratada,
orientado sin déficit neurologico, cuello sin ingurgitacion yugular, cardiopulmonar: R1
y R2 normofonéticos en cuatro focos, sin agregados pulmonares, abdomen: indoloro,
ruidos intestinales +, extremidades: sin edemas periféricos, pulsos simétricos. El
paciente no tiene hallazgos relevantes, pero persiste con dolor toracico, por lo cual se

decide estudiar en sala de hemodinamia.
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Estudios realizados

Electrocardiograma

e —— ¢
1 | 1 [
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i L B i IR (e (S SR S R T |
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Figura 15.

Cinecoronariografia
Arteria coronaria izquierda: presenta origen andomalo de la arteria en el seno

coronario derecho. Se realiza inyecciéon no selectiva debido a la dificultad para

cateterizar selectivamente la arteria con distintos catéteres.

Arteria coronaria derecha: dominante de buen calibre y desarrollo sin

obstrucciones angiograficas significativas. Conclusion: origen anémalo de la arteria

coronaria izquierda en el seno coronario derecho. Arterias coronarias sin obstrucciones

angiograficas significativas.
Ostium y tronco: de buen calibre, sin obstrucciones angiograficas significativas.

Arteria descendente anterior: de buen calibre y desarrollo, da vuelta a la punta

del corazon, sin obstrucciones angiograficas significativas.

Arteria circunfleja: de buen calibre y desarrollo sin obstrucciones angiograficas

significativas.
Angiotomografia aorta coronaria con contraste EV

Se descarta diseccidn aortica.

Angiotomografia coronaria con score de calcio
Sin evidencia de placas coronarias.

Tronco de la arteria coronaria izquierda: origina de un ostium propio.
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Desde el seno coronario derecho (origen mas izquierdo) tiene una longitud de 26
mm, de los cuales 21 mm recorren un trayecto interarterial (retropulmonar). El origen
no representa adelgazamiento ni angulos que impliquen signos de alto riesgo. A dicho
nivel, se objetiva una luz de 3,46 mm. Distalmente se objetiva una obstruccion
moderada, originada por la compresion de los grandes vasos, con una luz de 2,16 mm
da origen a la arteria descendente anterior y circunfleja; la descendente anterior
proximal y la primera rama diagonal no presentan estenosis. La arteria circunfleja y la
obtusa marginal no presentan estenosis. La arteria coronaria derecha y descendente

posterior y posterolateral no presentan estenosis.

Conclusion

Origen anomalo del tronco de la coronaria izquierda desde ostium propio del
seno coronario derecho. Se objetiva obstruccion moderada distal, por compresion de

grandes vasos (trayecto interarterial).

Figura 16.
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Imagenes reales del paciente en cirugia

Figura 17.

Figura 18.
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Analisis y conclusiones

A lo largo del desarrollo de este trabajo se puede observar la implementacion de
diferentes técnicas, en las cuales se dieron de manifiesto las diversas anormalidades
coronarias congénitas, entre las que el nacimiento anomalo de seno coronario izquierdo
estuvo relacionado con muerte stbita, arritmias e infarto, en gran parte llegando a su
diagndstico mediante autopsias, pues es una entidad que no es muy bien conocida en el
ambito médico. Se resalta el destacado papel de la angio-TAC en la busqueda de la
anatomia coronaria en estos individuos, debido a que es un estudio con alto valor
diagnodstico, de facil realizacion y comodidad, lo que nos lleva a tenerla como la

principal herramienta diagnostica.

Conocer las principales caracteristicas del nacimiento coronario izquierdo de
seno derecho nos permite no solo conocer la anatomia y topografia, sino también la
relacion con otras patologias, ademds de entender que las clasificaciones encontradas no

definen el pronoéstico de los individuos.

Caracteristicas destacadas en el conocimiento fisiopatologico ponen de
manifiesto situaciones encontradas en esta poblacion. Asi fue como se puso de
manifiesto el curso interarterial, intramural, el doblarse sobre si mismo, el espasmo
coronario y la angulacion al salir de la aorta, como los posibles mecanismos de

complicacion en esta entidad.

La prevalencia encontrada en el continente americano, como en Europa y en el
resto del mundo, sigue siendo baja, debido a que se no se tiene en cuenta como una
entidad de alta sospecha diagnostica. Ademads, la gran mayoria de pacientes pueden ser

asintomaticos, otros pueden tener arritmias, sintomas de isquemia o sincope.

Se debe tener especial cuidado a la hora de prescribir ejercicio en individuos
tanto jovenes como adultos jovenes, ya que el ejercicio en la fisiopatologia descripta
anteriormente perpetuaba los eventos adversos. Entre mds rapido se realice el
diagnostico, mayor probabilidad de ser tratado y, por ende, de una vida salvada. Se pudo
observar que, a largo plazo, la mayoria de los individuos sometidos a cirugia tuvieron

un buen pronoéstico, aunque no se cuenta con estudios vastos o relevantes.
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