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Anomalias congénitas de las arterias coronarias con origen en
el seno de Valsalva contralateral: ; qué actitud se debe seguir?
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En los ultimos anos se esta produciendo un cambio en
la actitud hacia las anomalias congénitas de las arterias
coronarias. De simples hallazgos de las coronariografias,
sin mayor trascendencia clinica, han pasado a conside-
rarse como causa de muerte subita en jévenes y posible
causa de isquemia en la poblacién adulta. La dificultad en
su diagndstico, el desconocimiento de los mecanismos
implicados en la produccién de isquemia y la gran varia-
bilidad en su incidencia hacen de las anomalias congéni-
tas de las arterias coronarias un tema de gran interés
para el cardidlogo.

En este articulo nos centraremos en el grupo de ano-
malias coronarias causante de la mayor parte de eventos
clinicos, que son las que tienen su origen en el seno de
Valsalva contralateral. Definiremos qué se considera una
anomalia coronaria y analizaremos cual es su incidencia,
cémo se diagnostican vy, finalmente, propondremos un al-
goritmo para su tratamiento basado en los conocimientos
actuales.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Coronariogra-
fia. Defectos cardiacos congénitos. Isquemia miocardica.
Imagen. Muerte subita.

Congenital Coronary Artery Anomalies With
Origin in the Contralateral Sinus of Valsalva:
Which Approach Should We Take?

Recent years have witnessed a change in our
perception of congenital coronary artery anomalies. From
being regarded as simple coronary angiographic
observations of little clinical significance, they have come
to be seen as potential causes of sudden death in young
people and of myocardial ischemia in adults. Diagnostic
difficulties, a lack of knowledge about the mechanisms
through which they produce myocardial ischemia, and
their highly variable incidence have made congenital
coronary artery anomalies of great interest to
cardiologists. This article focuses on the group of
coronary artery anomalies that is responsible for most
clinical events: anomalies that have their origin in the
contralateral sinus of Valsalva. Coronary artery anomalies
are defined, their incidence is discussed, diagnostic
criteria are given, and finally a treatment algorithm based
on current knowledge is proposed.

Key words: Congenital heart disease. Coronary angio-
graphy. Congenital heart defect. Myocardial ischemia.
Imaging. Sudden death.
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¢QUE ES UNA ANOMALIA CONGENITA
DE LAS ARTERIAS CORONARIAS?

Asistimos a un debate, atn inconcluso, sobre lo que
debe ser considerado normal y lo que debe ser conside-
rado como anomalia coronaria (AC). Segin Angelini!,
las AC se definen por exclusion, es decir, serian aque-
llas cuya morfologia coronaria no es normal, definien-
do la normalidad segtin un criterio estadistico (interva-
lo comprendido entre + 2 desviaciones estindar del
valor principal). Asi, una AC serfa aquella morfologia
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coronaria observada en < 1% de la poblacién general'2,
Las AC pueden producirse durante la cardiogénesis
normal o durante la cardiogénesis patoldgica: en el pri-
mer caso darian lugar a AC aisladas, de las que nos
ocuparemos en este articulo, mientras que en el segun-
do se asociarian con otras malformaciones cardiacas.

CLASIFICACION

Hay varias clasificaciones'. Recientemente se ha
propuesto una nueva que trata de unificar criterios
diagndsticos y agrupa las AC en 7 categorfas* (tabla 1).

Desde foros internacionales se estdn haciendo llama-
das para llevar a cabo registros que incluyan, al menos,
el grupo de anomalias causantes de la mayor parte de
los eventos clinicos (muerte subita e isquemia miocar-
dica) que se atribuyen a las AC>7 y que estd constituido



ABREVIATURAS

AC: anomalia coronaria.

CRM: cardiorresonancia magnética.
Cx: arteria coronaria circunfleja.
ETE: ecocardiografia transesofédgica.
ETT: ecocardiografia transtoracica.
TC: tomografia computarizada.

TABLA 1. Clasificacion de anomalias coronarias
propuesta por Rigatelli

Hipoplasia/atresia
Hiperdominancia (arteria coronaria Gnica)
Fistulas
Con origen en otras arterias
Con origen en el seno contralateral?
Arteria dual®
(incluye el origen separado de la DA, Cx y la doble arteria
descendente anterior)
Puentes intramiocérdicos

Cx: circunfleja; DA: descendente anterior.
aWrong sinus en la bibliografia inglesa.
bSplitting en la bibliografia inglesa.
Tomada de Rigatelli et al*.

por las que tienen su origen en el seno de Valsalva con-
tralateral. Se incluyen en este grupo las coronarias tni-
cas («hiperdominancia» de la clasificacién de Rigatelli
et al*), dado que éstas tienen que irrigar el miocardio
partiendo de un solo ostium coronario y establecer tra-
yectos en ocasiones similares a los de las AC origina-
das en senos de Valsalva contralaterales (fig. 1).

Fig. 1. Coronariografia en proyeccion oblicua anterior izquierda en la
que se objetiva una coronaria tnica derecha.
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INCIDENCIA

Las distintas definiciones o clasificaciones y el ana-
lisis de series tanto angiograficas®® como necrépsicas!®
y, en los tltimos afios, ecocardiograficas!! hacen que
la incidencia publicada de las AC oscile entre el 0,1 y
el 8,4%"'%!! por lo que es dificil conocer con exactitud
la magnitud del problema que representan. De todos
modos, posiblemente presenten una incidencia muy si-
milar a la de otras enfermedades mds conocidas en
nuestro medio, como la miocardiopatia hipertréfica
(0,2%)"? o el sindrome de Wolf-Parkinson- White (0,1-
0,3%)".

La incidencia de las anomalias con origen en el seno
contralateral y coronarias tnicas en estudios corona-
riogréficos varia entre el 0,28 y el 1,74%23891416 V-
mos a centrar esta revision en estas anomalias, dada su
trascendencia clinica.

FORMAS DE PRESENTACION CLINICA

Inicialmente, estas anomalias se diagnosticaban du-
rante las coronariografias realizadas en pacientes con
enfermedad valvular o cardiopatia isquémica y fueron
considerados hallazgos sin significacion clinica. Poste-
riormente comenzaron a publicarse casos de muerte
subita en deportistas jovenes en los que la Unica altera-
cién patoldgica encontrada era una anomalia en el ori-
gen de las arterias coronarias®!’.

El espectro clinico de presentacidn es variable: des-
de pacientes asintomadticos hasta pacientes con angina,
disnea, sincope, infarto agudo de miocardio, fallo car-
diaco y muerte sdbita'>>%172° En el momento actual,
las AC se consideran la segunda causa de muerte stibi-
ta en deportistas de Estados Unidos?'.

(Quiere decir esto que todas las AC deben conside-
rarse como de alto riesgo? Rotundamente no, pero
desde un punto de vista estratégico deben considerarse
como «potencialmente malignas» hasta que descarte-
mos, con pruebas adicionales, una isquemia miocardi-
ca provocada por la anomalia.

La preocupacién fundamental estriba en conocer
qué AC puede manifestarse con muerte sibita. Hoy dia
sabemos que las que siguen un trayecto interarterial (o
intramural), aquellas en las que la coronaria anémala
es la dominante y las que presentan clinica en pacien-
tes de edad < 30 o 35 afios son las que tienen una ma-
yor incidencia de muerte stbita?>2s,

Debido a esto, nuestra actuacion ante una AC debe ser
distinta segun la edad del paciente. En personas jovenes,
< 35 afos, nos «centraremos» en prevenir la muerte st-
bita, mientras que en menores de 35 afos el objetivo
fundamental serd tratar la isquemia miocardica (fig. 2).

Ocasionalmente, las AC, debido a su origen y tra-
yecto andmalo, pueden dafiarse durante intervenciones
quirurgicas de recambio valvular, pero también en pro-
cedimientos de cierre percutdneo de fordimenes ovales,
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TABLA 2. Anomalias coronarias con origen en el seno de Valsalva contralateral y riesgo de presentar episodios

de isquemia coronaria y/o muerte subita

Riesgo bhajo Riesgo intermedio Riesgo alto

Cx originada en CD o en SCD
Cl originada en SCD Cl originada en SCD (trayecto interarterial)
CD originada en SCI CD originada en SCI (trayecto interarterial)
DA originada en SCD DA originada en SCD (trayecto interarterial)

Coronaria unica Coronaria unica

Coronaria unica (trayecto interarterial)

CD: coronaria derecha; Cl: coronaria izquierda; Cx: arteria circunfleja; DA: arteria descendente anterior; SCD: seno coronario derecho; SCI: seno coronario iz-

quierdo.

Menor de 35 afios Mayor de 35 afios

\ 20

Prevenir ) Evitar )
muerte subita isquemia coronaria

Fig. 2. Distinta actuacion segun la edad del paciente.

por lo que deberia descartarse la presencia de AC antes
de este tipo de intervenciones”,

FISIOPATOLOGI'A,DE LA ISQUEMIA
EN LAS ANOMALIAS CORONARIAS

Hay varias teorias®' para explicar los mecanismos
productores de la isquemia en las AC, pero ninguna
estd claramente demostrada. Una considera que la cau-
sa es la marcada angulacién presentada por la arteria
andmala tras su salida de la aorta. En contraste con una
coronaria normal que tiene una salida perpendicular a
la aorta, la coronaria anémala tiene que «doblarse» so-
bre si misma para alcanzar, desde el seno de Valsalva
contralateral, su territorio de distribucién normal. Por
ello, el ostium de la coronaria anomala estaria reducido
de tamafio, hendido en forma de rendija, en compara-
cién con un ostium circular normal, y podria compri-
mirse en caso de una gran expansion adrtica, como la
observada en situaciones de ejercicio intenso*.

Otra teoria se refiere al trayecto inicial de la AC.
Asi, 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 anémala®. Ademds, si
el inicio del trayecto es intramural, puede agravarse la
obstruccion, ya que la arteria coronaria puede defor-
marse dentro de la pared de la aorta en periodos de hi-
pertension arterial®*.
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Otros autores consideran que el mecanismo de la is-
quemia es la produccién de un espasmo de la corona-
ria anémala, como resultado de un dafio endotelial fru-
to del trayecto anémalo® y, finalmente, para otros se
produciria una intususcepcién de la parte proximal de
la AC en la pared adrtica’".

Por dltimo, 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 arrit-
mias letales®.

¢COMO DIAGNOSTICAR UNA ANOMALIA
CORONARIA?

Es necesario un elevado indice de sospecha y valo-
rar su presencia en determinadas circunstancias. Como
hemos mencionado previamente, la mayor parte de las
AC se descubren accidentalmente en coronariografias
realizadas a pacientes afectados de cardiopatia isqué-
mica o enfermedad valvular en los que se realiza un
estudio coronariogrédfico previo a la cirugia de recam-
bio valvular.

El principal reto diagndstico lo constituyen las per-
sonas jovenes sin factores de riesgo coronarios ni en-
fermedad valvular asociada. Debemos sospechar una
AC ante la presencia de sincopes al esfuerzo, disnea o
dolor tordcico indicativo de angina®*?%%, Evidente-
mente, la primera prueba diagndstica que todos reali-
zarfamos seria una ergometria convencional. Sin em-
bargo, ésta no ha demostrado ser de gran utilidad en
este tipo de pacientes, ya que suele ser negativa, lo que
indica que la isquemia debida a las AC sdlo se presen-
ta ocasionalmente®>,

Por tanto, dado que las pruebas «funcionales» no
son de gran ayuda, hemos de decantarnos por una
prueba de imagen que nos ayude a estudiar la anato-
mia coronaria. La prueba no invasiva inicialmente re-
comendada es la ecocardiografia transtordcica
(ETT)72637-40, En la mayoria de estos pacientes, la uti-
lizacién de un simple ETT en la proyeccidn paraester-
nal de eje corto en el plano de la raiz adrtica permite
distinguir los 2 ostiums coronarios e incluso determi-
nar el trayecto inicial seguido por la AC. Pellicia et al
estudiaron ecocardiogrificamente a 1.360 deportistas



Fig. 3. Imagen de tomografia computa-
rizada con multidetectores en la que se
objetiva una arteria circunfleja (Cx) ori-
ginada en la arteria coronaria derecha
(CD), que sigue un trayecto retroadrtico
hasta llegar a su lugar de distribucién
normal.

Ao: aorta; AP: arteria pulmonar.

Cortesia del Dr. Gabriel C. Ferndndez.
Servicio de Radiologia. Hospital Povisa.
Vigo.

Sincopes, angina o disnea con esfuerzo
< 35 afios

N\

Prueba funcional Prueba de imagen

l

ETT, ETE, TC, CRM
coronariografia

Ergometria
Ecografia de estrés
Prueba con is6topos

Fig. 4. Protocolo diagnéstico propuesto en < 35 afios con sospecha
de anomalia coronaria.

CRM: cardiorresonancia magnética; EET: ecocardiografia transesofagi-
ca; ETT: ecocardiografia transtoracica; TC: tomografia computarizada.

de élite, en los que visualizaron el ostio y la parte pro-
ximal del tronco de la coronaria izquierda en el 97%
de los casos y el de la coronaria derecha, en el 80%*!.
Recientemente, Frommelt et al** realizaron ecocar-
diografias 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 en-
fermedad cardiaca congénita o dolor musculoesqueléti-
co. A todos se les realizé una ETT convencional con la
ayuda de un mapeo de flujo con el Doppler color para
conocer la direccién del flujo. Identificaron a 10 pa-
cientes en los que se observaba un origen anémalo de
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una arteria coronaria en el seno contralateral (6 pacien-
tes con la coronaria izquierda [CI] originada en el seno
de Valsalva derecho y 4 con la coronaria derecha [CD]
originada en el seno de Valsalva izquierdo). Mediante
la utlizacién 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 intramu-
ral, la anomalia puede parecer que emerge de su ostium
normal. Por eso, los autores aconsejan la utilizacion del
Doppler color para identificar la direccién del flujo
cuando se trata de descartar una anomalia.

Las mejoras que ha experimentado la imagen en las
técnicas ecocardiograficas nos permiten seguir el ori-
gen y el trayecto iniciales de una anomalia coronaria
en determinados grupos de pacientes. Se ha estudiado
a nifios, adolescentes y deportistas de élite, pero toda-
via no hay series grandes en poblacién adulta normal.
Por tanto, la identificacion de los ostiums coronarios
en pacientes jévenes con esta sintomatologia deberia
realizarse sistemdticamente en el examen ecocardio-
grafico transtordcico’?®.

En el grupo con mala ventana ecocardiogréfica, o si
persiste la duda diagndstica y la clinica es indicativa, se
podria realizar una ecocardiografia transesofdgica
(ETE)"264243 una tomografia computarizada (TC)>#4-46
—con rayo de electrones (electron beam) o multicorte—
(fig. 3) o una cardiorresonancia magnética (CRM)?64748,
que permitirdn identificar el origen y el trayecto inicial
de la AC (fig. 4).

(Qué técnica debemos utilizar y en qué orden? Cada
equipo médico, de acuerdo con las técnicas disponi-
bles y su experiencia, debe responder a esta pregunta.
Lo que debemos hacer es identificar la AC y su trayec-
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to inicial con la técnica menos invasiva de la que dis-
pongamos. Aunque el ETE se ha utilizado en el diag-
noéstico e identificacién del trayecto inicial de algunas
AC creemos que, debido a su caricter semiinvasivo,
deberia relegarse a un segundo término. Hoy dia, debi-
do a la cada vez mayor disponibilidad y a las excelen-
tes imdgenes tridimensionales que se pueden obtener,
parece prudente decantarse por la TC con multidetec-
tores (fig. 5) o por la CRM**®. La coronariografia
convencional estaria indicada si las otras pruebas no
fueran diagndsticas.

En este sentido, la 36th Bethesda Conference’! para
la seleccion de atletas de competicién con anomalias
cardiovasculares publicada en abril del 2005 reco-
mienda: «las AC deben tenerse en cuenta en atletas
con sincope de esfuerzo o arritmias ventriculares sin-
tomaticas y deben ser investigadas con estudios apro-
piados, como la ecografia, la resonancia magnética
cardiaca o la tomografia computarizada ultrarrdpida; la
coronariografia estd indicada si otros estudios no son
diagnésticos». En definitiva, no se decantan por uno u
otro estudio diagndstico.

En pacientes > 35 afios que consulten por clinica in-
dicativa de angina o sincopes de repeticion, tras la
prueba funcional (ergometria, ecografia de estrés, etc.)
suele realizarse un cateterismo ante la sospecha de en-
fermedad coronaria, debido a la mayor incidencia de
aterosclerosis. En determinados centros con la tecno-
logia disponible, en pacientes con clinica atipica tam-
bién podria realizarse una TC con multidetectores o
una CRM como primer cribado. Tanto en una como en
otra situacidn, la AC seria un hallazgo (fig. 6).

¢COMO IDENTIFICAR EL TRAYECTO INICIAL
DE UNA ANOMALIA CORONARIA?

Es uno de los puntos mas complejos del estudio de
las AC y constituye un aspecto primordial en la identi-
ficacion del riesgo.

Para empezar, hemos de tener en cuenta que el nom-
bre y la naturaleza de una arteria coronaria se encuen-
tran definidos 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 distribuyén-
dose 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 contra-
lateral. Cuando una arteria coronaria nace del seno
contralateral, el nombre, la naturaleza e incluso la fun-
cién permanecen invariables, y s6lo su origen y su cur-
so inicial son anémalos?.

Después de nacer del seno de Valsalva contralateral,
una arteria coronaria anémala puede seguir, hasta su lugar
de distribucion normal, al menos 5 caminos diferentes>>%:

1. Retrocardiaco, por detrds de las valvulas mitral y
tricispide.
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Fig. 5. Tomografia computarizada multicorte (16 cortes); reconstruc-
cion tridimensional «renderizada» en la que se objetiva una arteria co-
ronaria derecha (ACD) que se origina en el seno de Valsalva izquierdo.
ACI: arteria coronaria izquierda; ACIR: arteria circunfleja; ADA: arteria
descendente anterior.

Cortesia del Dr. Joaquin Alonso. Servicio de Cardiologia y Servicio de
Diagnostico por Imagen. Hospital de Fuenlabrada. Madrid.

Sincopes, angina o disnea con esfuerzo
> 35 afios
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Prueba de imagen
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Coronariografia

Ergometria
Ecografia de estrés
Prueba con is6topos

iDescribir
trayecto!

| ETT, ETE, TC, CRM |

Fig. 6. Protocolo diagnéstico propuesto en > 35 afios con sospecha
de anomalia coronaria.

CRM: cardiorresonancia magnética; EET: ecocardiografia transesofagi-
ca; ETT: ecocardiografia transtoracica; TC: tomografia computarizada.

2. 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) (fig.
3).

3. Preadrtico o interarterial (entre la aorta y la arte-
ria pulmonar). Cuando la CD, la descendente anterior
o el tronco de la CI anémalos cruzan el septo o el es-
pacio aortopulmonar. Este es el trayecto que con mds
frecuencia se ha relacionado con manifestaciones is-
quémicas y/o muerte subita (figs. 7 y 8).

4. Intraseptal, a través de la parte superior del septo
intraventricular. En la mayor parte de los casos intra-
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Fig. 7. Representacion esquematica en la que se observa el trayecto
interarterial y su relacion con las estructuras vecinas de una coronaria
derecha (CD) originada en el seno contralateral.

Artaria Pulmonar

[ .‘. Y B0r5s o .3" .
AN ﬁ“’% |

Fig. 8. Representacion esquematica en la que se observa el trayecto
interarterial y su relacién con las estructuras vecinas de una coronaria
izquierda (CI) originada en el seno contralateral.

miocdrdico y se reconoce angiograficamente por el es-
trechamiento sistlico, similar a un puente intramio-
cardico, y porque suele dar una o 2 ramas perforantes
septales en esta zona (fig. 9).

5. Precardiaco o prepulmonar, caracterizado por su
localizacién subepicérdica, 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 anémalos.

Para algunos autores puede haber otros posibles ca-
minos o incluso varios trayectos en un mismo
paciente?.

Fig. 9. Representacion esquemaética de una coronaria izquierda (Cl)
originada en el seno de Valsalva derecho que sigue un trayecto intra-
septal.

(Como identificar estos trayectos iniciales con la
coronariografia? En un principio se sefial6 que la in-
troduccién de una guia en la arteria pulmonar seguida
de una coronariografia en proyeccidn lateral seria sufi-
ciente para identificar la relacién de la anomalia con
los grandes vasos. Sin embargo, esta técnica es limita-
da ya que, por ejemplo, en una vision lateral, tanto el
trayecto septal como el interarterial aparecerian situa-
dos posteriores a la arteria pulmonar y anterior a la
aorta, cuando en realidad el trayecto septal es caudal a
ambos vasos>.

También se describieron distintos signos coronario-
graficos que tratan de reconocer la anomalia y su tra-
yecto inicial incluso antes de su visualizacién. Asi,
Page et al®* proponen 2 signos que nos permiten reco-
nocer un origen andémalo de la arteria coronaria cir-
cunfleja (Cx) y su trayecto inicial:

1. El signo del «miocardio no perfundido». Durante
la opacificacion selectiva de la coronaria izquierda se
observa un drea avascular en la zona posterolateral del
ventriculo izquierdo que indica el origen anémalo de
la Cx. Descartariamos antes, mediante inyecciones de
contraste en el seno coronario izquierdo, el origen por
ostiums independientes de la descendente anterior y la
Cx. Sin embargo, si hay dudas en la identificacion de
la Cx, es 1til recordar que el origen de la Cx en el seno
coronario derecho o en la coronaria derecha es mas
frecuente que la presencia de ostiums separados en el
seno coronario izquierdo®.

2. Signo «de la raiz adrtica». Durante la ventriculo-
graffa en la proyeccién oblicua anterior derecha se ob-
serva el contorno de la Cx andmala mientras sigue su
trayecto posterior por detrds del seno coronario dere-
cho (fig. 10).
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Fig. 10. Ventriculografia en proyeccion oblicua anterior derecha en la
que se observa el contorno de la circunfleja anémala (flecha) siguien-
do un trayecto posterior por detrds del seno coronario derecho; es co-
nocido como el signo de la raiz adrtica o de Page.

Ishikawa et al*® en 1985 y posteriormente Serota et
al’” en 1990 propusieron una serie de criterios corona-
riograficos que tratan de definir la relacién, durante su
trayecto inicial, del vaso anémalo con la aorta y la ar-
teria pulmonar (fig. 11). Asi, segun la orientacién del
«lazo» que forma la coronaria anémala con el resto del
arbol coronario®® o afiadiendo a lo anterior el concepto
de dot o punto (visualizacién de la columna de con-
traste de la AC que por el giro que realiza adopta la
morfologia de un punto®’), tratan de identificar los di-
ferentes trayectos.

En muchos casos, la identificacién del trayecto ini-
cial de la AC puede ser dificil mediante la coronario-
grafia, ya que ésta ofrece una visién bidimensional de
una compleja estructura tridimensional como es el
arbol coronario. En manos de hemodinamistas experi-
mentados en el diagndstico de las AC, la coronariogra-
fia puede ser suficiente para una correcta identifica-
cion del trayecto. Sin embargo, la baja incidencia de
las AC hace que la mayoria de los hemodinamistas
tengan una experiencia limitada en su estudio, lo que
hace que en una gran parte de los casos no se descri-
ban correctamente. En un reciente registro llevado a
cabo en 13 hospitales de nuestro pafs, el trayecto ini-
cial de las AC recogidas no fue identificado en la ma-
yor parte de los casos!'s.

Por tanto, en muchas ocasiones, ante la presencia de
una AC con origen en el seno contralateral, es necesa-
rio utilizar una técnica de imagen adicional para iden-
tificar el trayecto inicial. Como hemos mencionado
previamente, tanto la ETT como la ETE pueden utili-
zarse para la identificacion de este trayecto pero, dada
la cada vez mayor disponibilidad en los hospitales de
nuestro medio de técnicas que, de una manera no inva-
siva, nos dan una mads correcta y exacta definicion de
la anatomia coronaria y de su relacién con las estruc-
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Fig. 11. Dibujos de coronariografias en proyeccién oblicua anterior
derecha (A, C, E, G, 1) y en oblicua anterior izquierda (B, D, F, H, J) de
la descendente anterior y de la parte proximal de la circunfleja, con los
distintos trayectos iniciales que puede llevar una coronaria izquierda
que se origine en el seno de Valsalva derecho. Ay B representan una
coronaria izquierda normal; G y D muestran un «lazo» anterocraneal,
que se describe en el trayecto anterior; E 'y F: «lazo» anterocaudal, tra-
yecto septal; G y H: «lazo» posterocraneal, trayecto interarterial; | y J:
«lazo» posterocaudal, trayecto retroadrtico.

Tomada de Ishikawa et al®.
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Fig. 12. Protocolo terapéutico propuesto para las anomalias corona-
rias con origen en el seno de Valsalva contralateral con criterios de
riesgo.

turas adyacentes en pacientes que pueden ser candida-
tos quirurgicos, nos decantamos por la CRM o la TC
con multidetectores®374749,

¢QUE ACTITUD TERAPEUTICA DEBE
SEGUIRSE?

Constituye éste uno de los aspectos mds controverti-
dos de esta afeccion, ya que no hay ninguna guia ofi-
cial establecida sobre esta materia.

Parece 16gico que, una vez diagnosticada y descrita
la AC, tratemos de demostrar si ésta provoca isquemia
miocdrdica. Si el 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 revasculariza-
cién es apoyada por la mayoria de los autores®26-3,
Una prueba de estrés con talio o una ecococardiografia
de estrés (farmacoldgico o de ejercicio) que demues-
tren isquemia reversible en el territorio de la anomalia
ayudarén en la toma de decisiones’.

(Qué hacer en las personas jovenes, asintomaticas,
en las que se descubre accidentalmente una AC con
criterios de riesgo y en las que no se demuestra isque-
mia mediante las pruebas de provocacién? En primer
lugar se debe adoptar un estilo de vida sedentario-*.
Corrado et al compararon la muerte subita en jévenes
deportistas y no deportistas, y tinicamente se asociaron
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con el esfuerzo las ocurridas por AC y por displasia
arritmogénica de ventriculo derecho®. En cuanto a su
tratamiento, la revascularizacién es discutida, pero una
parte de los autores optan por ella, dado que la muerte
stibita en estos pacientes es impredecible y puede ser
la primera manifestacion de la AC?+263435 Algunos au-
tores realizan seguimientos anuales de estos pacientes
con ecografias de estrés o pruebas de estrés con talio,
y actdan segin resultados’?®. Una vez intervenidos,
pueden hacer vida normal, sin excluir el deporte?*4°,

En pacientes > 35 afios habria que individualizar la
decisién. El riesgo de muerte sibita es menor, pero
puede ocasionar isquemia miocardica sintomatica, con
lo que en ocasiones se opta por la revascularizacién?*2°
(fig. 12).

Algunos grupos estdn investigando la utilizacién de
determinados protocolos diagnésticos (ecografia intra-
coronaria para describir el ostium coronario anémalo
en reposo y con infusién de dobutamina o sobrecarga
hidrica)*® o utilizacién de guias de presioén intracoro-
narias para detectar isquemia®.

Como puede observarse, hasta que haya unas guias
oficiales sobre esta materia, lo mds razonable parece,
primero, confirmar si la edad y la anatomia de la AC
son de riesgo y, segundo, verificar que la isquemia co-
ronaria (que ha presentado el paciente o que se ha de-
mostrado) esté claramente provocada por la anomalia.

¢COMO DEBE SER LA
REVASCULARIZACION?

Logicamente, es necesario individualizar cada caso
de acuerdo con el trayecto seguido, por lo que la re-
vascularizacién puede ser tanto quirtirgica como per-
cutdnea.

La revascularizacién quirdrgica comprende el by-
pass aortocoronario, la reimplantacion ostial o la téc-
nica del unroofing, que libera el segmento intramural
de la AC mediante una incisién en la pared comin de
la AC y la aorta, creando asi un neoorificio mas grande
en el seno apropiado®%2. Hay una gran controversia en
la revascularizacién quirtrgica de este tipo de pacien-
tes, sobre todo cuando nos referimos a personas jove-
nes. Ha sido muy criticada la implantacién de bypass
aortocoronarios”® debido a su «limitada» permeabili-
dad y a la presencia inevitable de flujo competitivo en-
tre el puente y la AC, adoptdndose con cada vez mds
frecuencia la técnica del unroofing, que seria mds fi-
siol6gica®.

Respecto al intervencionismo percutineo con im-
plantacion de stent en la zona de compresién entre los
grandes vasos y en el ostio anémalo, se ha realizado en
varios casos, en personas adultas, con éxito a corto
plazo®.

Hasta el momento se ha preferido la revasculariza-
cidén quirdrgica para las personas jovenes y se ha reser-
vado la percutdnea para los adultos?®¢>%, Evidente-
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mente, tanto en una como en otra es necesario realizar
un seguimiento a largo plazo.

¢ TIENE EL TRATAMIENTO MEDICO ALGUNA
OPCION?

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 pa-
cientes no operados o que rechazaron la cirugia, en los
que se ha mantenido una actitud expectante o bien se
ha iniciado tratamiento con bloqueadores beta y en los
que no ha habido ninguna muerte sibita%-®8. Sin em-
bargo, algunos autores discuten la decisioén de iniciar
un tratamiento «de por vida» en nifios o adolescentes’.

PRINCIPALES PROBLEMAS SIN RESOLVER

Se desconoce el auténtico riesgo de muerte sibita de
cada anomalia’. Esto es debido a que el riesgo esté cal-
culado a partir de los estudios necrépsicos y, por tanto,
no indican el riesgo real de que una persona muera por
una AC, sino que realmente nos ofrece la posibilidad
de que una persona que muere sibitamente tenga una
AC’. Ademas, los riesgos calculados pueden estar so-
brevalorados respecto a los de poblacién general, ya
que se obtienen de series de atletas de competicién
que, como es sabido, tienen el doble de riesgo de
muerte stibita que una persona sedentaria®.

Sabemos que el riesgo de muerte subita por una AC
es mayor en personas jovenes; de hecho, se recomien-
da una u otra actitud terapéutica dependiendo si la
edad es < 30 o 35 aiios. Estas cifras se han obtenido de
los pocos estudios realizados sobre la materia?®2 vy,
por tanto, deben considerarse como simplemente
orientativas, por lo que la actitud terapéutica siempre
debe ser individualizada.

Si se adopta la solucién quirdrgica previamente re-
ferida, hay que tener en cuenta que no hay series que
hayan estudiado la evolucién de estos pacientes mads
alld de 2 afios. A la incertidumbre sobre la permeabili-
dad del bypass hay que afiadirle el posible dafio a la
valvula adrtica que el procedimiento del unroofing
puede provocar. Asi, se han descrito insuficiencias adr-
ticas, incluso reemplazos valvulares tras este procedi-
miento”’°. No hay que olvidar que cada intervencién
quirdrgica cardiaca conlleva un riesgo de complicacio-
nes neuroldgicas, que en personas jovenes se ha esti-
mado en torno al 2,3%7".

Por dltimo, las guias para la seleccidn de atletas de
competicion con anomalfas cardiovasculares reco-
miendan la exclusién de los pacientes con AC de todos
los deportes competitivos®'. Otra vez vuelven a extra-
polarse a la poblacién normal los datos de una pobla-
cién de deportistas. El término «competitivo», en un
adolescente, puede ser dificil de definir. Ademas, apar-
tar a un adolescente o a un adulto joven de las clases
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de gimnasia o del deporte habitual que éste pueda ha-
cer puede conllevar mds dafios que beneficios. Quiza
se deba evitar el deporte extenuante, pero no el depor-
te a un nivel mas bajo’.

CONCLUSION

El origen de las arterias coronarias en el seno de
Valsalva contralateral constituye el grupo de AC prin-
cipalmente relacionado con la isquemia miocérdica y,
en particular, con la muerte subita.

Debemos tener un elevado indice de sospecha de
esta anomalia ante pacientes jovenes con clinica de an-
gina, disnea o sincope con el esfuerzo y, en estas oca-
siones, indicar la realizacién de un ETT que trate de
identificar los ostiums y el trayecto inicial de ambas
coronarias.

Ante toda coronaria anémala debemos definir clara-
mente el trayecto inicial seguido por ésta, apoydndo-
nos para ello en técnicas de imagen como la ETT, la
ETE o, preferentemente, la TC con multidetectores
o la CRM, segin las caracteristicas de nuestro hos-
pital.

Es prioritaria la realizacion de registros nacionales e
internacionales que permitan describir la incidencia de
estas anomalias asi como su morbimortalidad, pronds-
tico, tratamiento, posibles influencias genéticas o am-
bientales y, en definitiva, lograr el mayor conocimien-
to posible de esta enfermedad.

Es necesario realizar un seguimiento a largo plazo
de los pacientes con AC intervenidos, sobre todo los
jovenes, pero la revascularizacién (quirdrgica o percu-
tdnea) puede ser una solucién valida para los pacientes
con este tipo de enfermedad.
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