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Registro de anomalias congénitas de las arterias coronarias
con origen en el seno de Valsalva contralateral
en 13 hospitales espanoles (RACES)
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Este registro estudié la incidencia, la clinica asociada,
el trayecto, los métodos diagndsticos de imagen y el tra-
tamiento de las anomalias coronarias con origen en el
seno coronario contralateral en 13 hospitales durante
2003. En 23.300 coronariografias se describieron 98 ano-
malias (incidencia del 0,4%): 46 circunflejas (47%), 25
coronarias derechas (25,5%), 10 coronarias izquierdas
(10,2%), 3 descendentes anteriores (3,1%), 6 coronarias
unicas (6,1%) y 8 incluidas en el apartado «otras»
(8,2%). EI motivo de la coronariografia mas frecuente fue
la angina (43,9%). El trayecto inicial de la coronaria ano-
mala no fue identificado en el 40,8% de los casos. En 2
pacientes (2%) se emplearon métodos de imagen asocia-
dos. El 51% tenia enfermedad coronaria asociada y el
18,4%, valvular; la valvula adrtica era la mas afectada
(15,2%). El 16,3% recibié tratamiento para la anomalia.
Se observoé una incidencia similar a la de series previas,
y las anomalias de la circunfleja fueron las mas frecuen-
tes. Los métodos de imagen asociados para el diagnodsti-
co del trayecto inicial fueron infrautilizados.
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Anomalous Coronary Arteries Originating
in the Contralateral Sinus of Valsalva: Registry
of Thirteen Spanish Hospitals (RACES)

The registry contains information collected during 2003
from thirteen Spanish hospitals on the incidence, clinical
presentation, initial course, diagnostic imaging, and
treatment of anomalous coronary arteries originating in
the contralateral coronary sinus. In a total of 23,300
coronary angiograms, 98 anomalous coronary arteries
were detected (incidence 0.4%): 46 circumflex coronary
arteries (47%), 25 right coronary arteries (25.5%), 10 left
main coronary arteries (10.2%), three left anterior
descending arteries (3.1%), six single coronary arteries
(6.1%), and eight other anomalies (8.2%). The most
frequent indication for angiography was angina (43.9%).
The initial course of the anomalous coronary artery was
not identified in 40.8% of cases. In two patients (2%),
diagnostic imaging was used to identify the initial course.
Associated atherosclerotic disease was present in 51% of
patients. In addition, 18.4% had associated valvular
disease, with the aortic valve being affected most often
(15.2%). Some 16.3% of patients underwent treatment for
the coronary anomaly. The incidence was similar to that
observed in other published series, with anomalies in the
circumflex coronary artery being diagnosed most
frequently. Diagnostic imaging was underused.
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INTRODUCCION

En los tltimos afios se estd produciendo un cambio
en la actitud hacia las anomalias congénitas de las ar-
terias coronarias. De simples hallazgos de las corona-
riografias, sin mayor trascendencia clinica, han pasado
a considerarse como causa de muerte stibita en jovenes
y posible causa de isquemia en la poblacién adulta'-2.
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Desde foros internacionales se estdn haciendo llama-
das para llevar a cabo registros que incluyan, al menos,
el grupo de anomalias que es causante de la mayor parte
de los eventos clinicos (muerte sibita e isquemia mio-
cardica) en la poblacién joven y adulta atribuidos a las
anomalias coronarias (AC)’. Nos referimos a las que
tienen su origen en el seno de Valsalva contralateral.

Con el fin de describir este tipo de AC en un grupo
de hospitales de nuestro pais, surgié el registro RA-
CES (Registro de Anomalias congénitas de las arterias
Coronarias con origen en el seno de Valsalva contrala-
teral en 13 hospitales ESpafioles).

METODOS

Se incluyeron las AC con origen en el seno de Val-
salva contralateral y las coronarias unicas, dado que
establecen trayectos en ocasiones similares a los de las
AC originadas en los senos contralaterales.

Se trata de un estudio prospectivo en el que cada in-
vestigador, ante el diagndstico coronariografico de una
anomalia coronaria (AC), rellend un cuestionario que
incluia: edad y sexo del paciente, sintoma por el que se
realizé el estudio, descripcion de la AC y su trayecto
inicial, otros métodos diagndsticos de imagen utiliza-
dos, presencia de enfermedad coronaria (se considerd
significativa si era mayor del 50% de la luz total del
vaso) y/o valvular asociada y tratamiento. Cada centro
empled sus protocolos diagnésticos de actuacién habi-
tuales. Se solicité consentimiento informado a cada pa-
ciente para ser incluido. Se comenz6 el 1 de enero del
2003 y se termind el 31 de diciembre del mismo afio.

RESULTADOS

De 23.300 coronariografias se describieron 98 AC
(incidencia, 0,4%) con origen en el seno contralateral
(tabla 1). El1 70% eran varones (16.317) y el 30%, mu-

jeres (6.983); refiriéndonos a los pacientes con AC: 70
eran varones (71%) y 28 mujeres (29%). Edad media
de 61,03 + 14,39 afios (rango, 16-87 afios).

La indicaciéon de la coronariografia mas frecuente
fue la angina (43,9%), seguida de la enfermedad val-
vular (20%), el dolor atipico (17,3%), el infarto agudo
de miocardio (14,3%), la disnea (11,2%), el sincope
(1%) y los mareos (1%). No se encontr6 relacién entre
el tipo de AC y la presentacidn.

Se describieron 46 arterias circunflejas (Cx) (47%)
con origen en el seno de Valsalva derecho (SVD) o en la
arteria coronaria derecha (CD), 25 CD (25,5%) origina-
das en el seno de Valsalva izquierdo (SVI) (fig. 1), 10
coronarias izquierdas (10,2%) originadas en SVD, 3
descendentes anteriores (3,1%) originadas en SVD, 6
coronarias Unicas (6,1%) y 8 AC (8,2%) incluidas en el
grupo «otras» (las que por su complejidad anatémica no
podian incluirse en los apartados previos, pero caracte-
rizadas por tener origenes en el seno contralateral).

El trayecto inicial seguido por la coronaria anémala
fue retroadrtico en 36 (36,7%), anterior en 12 (12,2%),
interarterial en 10 (10,2%) y «desconocido» (0o no
identificado) en 40 pacientes (40,8%). Este trayecto
fue diagnosticado con criterios coronariogrificos
(98%) y s6lo en 2 casos se utilizé un método diagnds-
tico de imagen adicional.

En 50 pacientes (51%) con AC se diagnosticé enfer-
medad coronaria asociada (en cualquiera de las coro-
narias), pero no se encontrd relacién entre el tipo de
anomalia y la presencia de enfermedad coronaria. Res-
pecto a la presencia de enfermedad valvular asociada,
se encontrd en el 18%, observandose una relacidn es-
tadisticamente significativa entre la presencia de AC y
la valvulopatia adrtica.

El 16,3% de los pacientes recibi6 tratamiento de la
AC, en su mayor parte (15 pacientes) debido a la pre-
sencia de enfermedad coronaria asociada. Estos casos
fueron tratados como cualquier otra lesion aterosclerd-

TABLA 1. Hospitales e investigadores participantes en el registro RACES. Se indica el numero total
de coronariografias durante el 2003 y el numero de anomalias descritas

Hospital Investigador Coronariografias (n.°) AC (n.°)
Hospital Meixoeiro (Vigo) Marcelo Sanmartin 2.888 6
Hospital General Universitario de Alicante (Alicante) Pascual Bordes 2.663 8
Complejo Universitario Juan Canalejo (La Corufia) Jorge Salgado 2.456 6
Hospital Universitario Central de Asturias (Oviedo) César Moris 2434 17
Policlinica Guiptzcoa (San Sebastian) Juan C. Sanmartin 2.273 11
Hospital de Bellvitge (Barcelona) Emili Iraculis 2.090 8
Hospital Universitario Virgen de la Salud (Toledo) Fernando Pajin 1.996 9
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla (Santander) J.M. de la Torre 1.650 8
Hospital de Ledn (Leon) Felipe Ferndndez 1.223 2
Hospital San Juan de Alicante (Alicante) J.M. Ruiz Nodar 1.105 9
Hospital German Trias i Pujol (Badalona) Eduard Ferndndez 1.083 10
Hospital de Galdakao (Vizcaya) J.R. Rumoroso 789 3
Hospital Universitario Dr. Peset (Valencia) Adolfo Rincon 640 1

AC: anomalias coronarias.
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tica, sin tener consideraciones especiales por encon-
trarse en un trayecto anémalo. Sé6lo un paciente fue in-
tervenido quirdrgicamente a causa de la anomalia.

DISCUSION

La incidencia en nuestro registro fue del 0,4%, que
es similar a la publicada**’. Llama la atencién la dife-
rencia en el nimero de AC descritas entre hospitales
con un nimero similar de coronariografias (tabla 1).
No creemos que esto se deba a diferencias «raciales»
entre autonomias sino que, como ya habian observado
previamente Angelini et al, el nimero de AC descritas
en cada laboratorio varfa mucho dependiendo de la
«meticulosidad» de cada grupo en el diagndstico!.

Una vez corregido de acuerdo con el total de varo-
nes y mujeres cateterizados, no encontramos diferen-
cias en el nimero de AC entre ambos sexos. En nues-
tra serie, como en la mayoria de las publicadas, las
anomalias de la Cx (origen en SVD o en el inicio de
CD) fueron las mas frecuentes®® (47%) (fig. 2).

El trayecto inicial de la coronaria anémala, es decir, su
relacién con la aorta y la arteria pulmonar, es fundamen-
tal a la hora de describir una AC, ya que determinados
trayectos, como el interarterial, se asocian con una mayor
incidencia de isquemia®!®. Uno de los aspectos mds des-
tacados de nuestro registro fue la utilizacion casi exclusi-
va de la coronariografia para describir los trayectos ini-
ciales. Quiza por esta causa este trayecto inicial no fue
identificado en la mayoria de los pacientes (40,8%). La
coronariograffa nos da una vision bidimensional de una
compleja estructura tridimensional, como es el arbol co-
ronario, por lo que suelen utilizarse métodos de imagen
asociados para confirmar o diagnosticar dichos trayectos
(como la ecocardiografia transtordcica o transesofagica,
la resonancia magnética o la tomografia computariza-
da)'"'*, Sin embargo, en nuestro registro sélo se empled
en 2 pacientes una técnica adicional: en uno un ecocar-
diograma transesofagico y en otro una resonancia magné-
tica. El trayecto identificado con mayor frecuencia fue el
retroadrtico (36,7%), debido al predominio de Cx anéma-
las (ya que éstas suelen seguir este trayecto)?.

La posible predisposicion de los trayectos anémalos de
las AC a desarrollar enfermedad aterosclerética ha sido y
es uno de los puntos mds controvertidos en el estudio de
las AC. Asi, parece haber una igualdad entre los defensores
de una u otra teorfa®>®'>'°, En nuestro registro hemos en-
contrado enfermedad coronaria asociada (en cualquiera de
las coronarias) en el 51% de los casos, 1o que concuerda
con el hecho de que la mayor parte de los pacientes fueron
remitidos para estudio de cardiopatia isquémica con la an-
gina como sintoma predominante. Sin embargo, no hemos
encontrado relacién entre la presencia de enfermedad ate-
rosclerdtica y los distintos tipos de AC (tabla 2).

En cuanto a la presencia de enfermedad valvular aso-
ciada, ya es conocida la asociacién entre la valvulopa-
tfa adrtica, principalmente bicudspide, y las AC, hecho
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Fig. 1. Coronariografia en la que se observa una arteria coronaria de-
recha que se origina en el seno de Valsalva izquierdo.

Fig. 2. Coronariografia en la que se observa una arteria circunfleja que
se origina en el seno de Valsalva derecho y que sigue un trayecto re-
troadrtico hasta llegar a su lugar de distribucién normal.

que debe tenerse en cuenta cuando se plantea una posi-
ble intervencién quirdrgica en este tipo de pacientes'”.

Limitaciones del estudio

En este registro no se ha utilizado un protocolo con-
junto especifico para el diagndstico de las AC. De esta
manera, no ha habido un laboratorio centralizado que
analizase las coronariografias, sino que se han aplica-
do diferentes criterios a la hora de establecer el diag-
nostico y describir los trayectos andmalos. Por tltimo,
la utilizacién de técnicas de imagen adicionales quedé
a criterio de cada investigador.
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TABLA 2. Relacion entre el tipo de anomalia coronaria y la localizacion de lesiones coronarias asociadas

Tipo de anomalia coronaria

Lesiones coronarias asociadas Total
cD cl Cx DA Unica Otras

Territorio arterial afectado No 10 7 20 2 4 5 48
DA 3 0 5 0 1 1 10
DA, Cx 0 0 4 0 0 0 4
DA, Cx, CD 2 0 2 0 0 1 5
DA, Cx, CD, TCI 0 0 1 0 0 0 1
DA, CD 4 0 1 1 0 0 6
Cx 2 1 5 0 1 0 9
CD, Cx 0 0 5 0 0 0 5
CcD 4 2 3 0 0 1 10

Total 25 10 46 3 6 8 98

CD: coronaria derecha; Cl: coronaria izquierda; Cx: arteria circunfleja; DA: descendente anterior; TCI: tronco coronario izquierdo.

La incidencia de AC es similar a la descrita en otras
series, demostrandose una variacién interhospitalaria
posiblemente debido a una diferente «meticulosidad»
en el diagndstico de cada grupo. No hay diferencias
entre varones y mujeres, y las anomalias de la Cx son
las mas frecuentes. El trayecto inicial de la AC no fue
identificado en su mayoria y s6lo en 2 pacientes se
empled un método de imagen adicional para diagnosti-
car este trayecto. Un paciente fue tratado quirdrgica-
mente s6lo por la anomalia. No hemos encontrado una
mayor incidencia de aterosclerosis en los trayectos
anémalos, pero s asociacion entre la valvulopatia adr-
tica y la presencia de AC.

Los resultados del RACES reflejan que probable-
mente, y debido a la baja incidencia de esta enferme-
dad, no abordemos estos casos con la suficiente «men-
talizacién» en cuanto a su potencial importancia
prondstica. Creemos que estos datos constituyen un
punto de partida muy importante para que en un futuro
préximo tratemos de establecer normas o protocolos
de actuacion y de diagnéstico ante las AC.
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