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Resumen

Las anomalias de las arterias coronarias son alteraciones anatomicas, usualmente congénitas, que afectan el origen, el
curso y la terminacion de alguna de las arterias coronarias epicdrdicas principales. Estas pueden llevar a desenlaces adver-
s0s, como isquemia miocdrdica, falla cardiaca, enfermedad coronaria 0 muerte subita. Desde sus primeras descripciones
hasta la actualidad, y gracias al desarrollo de nuevas tecnologias, se ha obtenido mds informacion y mejor caracterizacion
de estas anomalias, lo que hace necesario revisar y actualizar las clasificaciones originales. Este articulo se propone plantear
una posible nueva clasificacion que combina las caracteristicas anatomicas y el grado de significado clinico para intentar
lograr un mayor entendimiento, y asi facilitar la decision clinica para la eleccion del tratamiento. Se realizo una revision
narrativa y se incluyen casos de nuestra experiencia.

Palabras clave: Arterias coronarias. Anomalias. Clasificacion. Tomografia.

Abstract

Coronary artery anomalies (CAA) are anatomical abnormalities, usually congenital, that affect the origin, course, and termi-
nation of one of the three main epicardical coronary arteries. These may lead to adverse outcomes such as myocardial is-
chemia, heart failure, coronary artery disease and/or sudden death. Since their first descriptions to the present day, and thanks
to the development of new technologies, more information and better characterization of these anomalies has been obtained,
requiring that the original classifications be revised and updated. The aim of this article is to propose a possible new classi-
fication that combines anatomical features and the degree of clinical significance to try to achieve a better understanding,
and thus facilitate the clinical choice of treatment. A narrative review was performed and cases from our experience are in-
cluded.
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Introduccion

Las anomalias de las arterias coronarias (AAC) son
alteraciones anatdmicas poco frecuentes, cuya identi-
ficacion y caracterizacion adecuada son imprescindi-
bles debido a que son la segunda causa mas comun
de muerte cardiaca subita entre los atletas jovenes', y
una causa de dolor toracico en la poblacién general.

Con la creciente aplicacion y disponibilidad de la an-
giografia por tomografia computarizada coronaria como
estandar de atencion para pacientes con dolor toracico,
cada vez son mas frecuentes las anomalias y variantes
de las arterias coronarias?, la mayoria de las cuales no
tienen importancia clinica; sin embargo, algunas pueden
causar isquemia miocardica y arritmias potencialmente
fatales. Es importante diferenciar las anomalias clinica-
mente relevantes que pueden requerir intervencion, de
aquellas variantes incidentales que presentan poco o
ningun riesgo para el paciente. El propdsito de esta re-
vision es definir estas anomalias, discutir las técnicas de
imagen aceptadas para evaluarlas y plantear una nueva
clasificacion para su mejor entendimiento.

Materiales y método

Se realiz6 una revision narrativa de la literatura de las
anomalias de las arterias coronarias utilizando la base
de datos PubMed, y algunas pautas de Preferred Re-
porting Items for Systematic Reviews and MetaAnalyses
(PRISMA). Se utilizaron las siguientes palabras clave y
método de busqueda: coronary [All Fields] AND (“ar-
tery”[All Fields] OR “arteries’[All Fields]) AND (“ano-
maly”[All Fields] OR “anomalies”[All Fields]) AND
(“pulmonary origin”[All Fields] OR “APOC’[All Fields] OR
“ALCAPA’[AIl Fields] OR “ARCAPAT[AIl Fields] OR
“opposite sinus’[All Fields] OR “interarterial’[All Fields]
OR “subpulmonic”[All Fields] OR “intraseptal”[All Fields]
OR “CALM7AIl Fields] OR “congenital atre-
sia’[All Fields] OR “bridging”[All Fields] OR “aneurys-
m”[All Fields] OR “fistula”[All Fields]) AND (“ischemia”[All
Fields] OR “ischemic”[All Fields] OR “death”[All Fields]
OR “arrhythmias”[All Fields] OR “SCD”[All Fields] OR
“angina’[All Fields] OR “chest pain”[All Fields] OR “dysp-
nea’[All Fields] OR “syncope”[All Fields] OR “malignan-
t[All Fields]) AND (“nomenclature”[All Fields] OR
“classification”[All Fields] OR “incidence”[All Fields] OR
“prevalence”[All Fields] OR “outcome”[All Fields]
OR “prognosis”[All Fields] OR “mortality”[All Fields] OR
“surgery”[All Fields] OR “therapy”[All Fields] OR “treat-
ment’[All Fields] OR “guidelines”[All Fields] OR “imagin-
g’[All Fields] OR “stress”[All Fields] OR “exercise”[All

Fields] OR “magnetic resonance”[All Fields] OR “tomo-
graphy”[All Fields] OR “CCTA"[All Fields] OR “echocar-
diography”[All Fields]) y los filtros “Books and Documents,
Meta-Analysis, Review, Systematic Review”.

Resultados

Se tuvieron en cuenta 148 resultados de los cuales
se realizo la revision narrativa de tema y se incluyen
casos representativos de nuestra experiencia.

Las anomalias de las arterias coronarias son altera-
ciones anatdémicas, usualmente congénitas, que afec-
tan alguna de las cuatro arterias coronarias principales.
Dado el gran espectro de las variantes anatomicas, las
anomalias de las coronarias son las que se producen
en menos del 1% de la poblacién® y las que se asocian
a eventos adversos®. Sin embargo, estudios con cada-
veres y tomografia ubican la prevalencia entre el 1 y el
7%?3; pero puede ser mayor si se incluyen los puentes
miocéardicos®. Mltiples factores moleculares y genéti-
cos estan involucrados en el proceso de embriogénesis
de las arterias coronarias durante las semanas cuarta
y sexta de gestacion; entre ellos esta el factor de cre-
cimiento vascular endotelial, que se encarga del origen
adrtico de las arterias coronarias; sin embargo, ain no
se tiene claridad sobre la etiologia predominante que
da origen a estas anomalias®®.

La anatomia usual de las arterias coronarias se divi-
de en cuatro ramas principales: la arteria coronaria
derecha (CD), que tiene su origen en el seno de Val-
salva derecho, la arteria descendente anterior (DA) y
la arteria circunfleja (CX) ambas de origen en un tronco
comun (TCI) en la coronaria izquierda que nace en el
seno de Valsalva izquierdo. Las arterias coronarias
descendente posterior (DP) y posterolateral (PL) tienen
diversas variaciones, originandose de la arteria coro-
naria derecha, es decir dominante derecha, en un 70%
de los casos; con origen en la arteria circunfleja, es
decir dominante izquierda, en un 10% de los casos; el
restante se origina de ambas arterias y se denomina
arterias codominantes, en un 20% de los casos’. Sin
embargo, las diferencias en la dominancia no se con-
sideran anomalias de las arterias coronarias.

Desde el punto de vista anatémico, las anomalias de
las arterias coronarias se pueden dividir en anomalias
del origen, del curso y de la terminacion (Tabla 1). Sin
embargo, aunque esta clasificacion propuesta por
Gentile et al.® lleva al entendimiento desde una pers-
pectiva anatémica y del desarrollo, la clasificacién pro-
puesta por Rigatelli et al.* (Tabla 2) incluye aquellas
que son clinicamente significativas.
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Tabla 1. Anomalias coronarias

Anomalias del origen Origen anémalo pulmonar de las

coronarias

Origen anormal adrtico de las coronarias

Origen del tronco principal izquierdo desde la arteria
pulmonar (ALCAPA)

Origen de la arteria coronaria derecha desde la arteria
pulmonar (ARCAPA)

Origen de la arteria coronaria circunfleja desde la
arteria pulmonar

Origen de las arterias coronarias izquierda y derecha
desde la arteria pulmonar (TCAPA)

Origen del tronco principal izquierdo desde el seno de
Valsalva derecho

Origen de la arteria coronaria derecha desde el seno
de Valsalva izquierdo

Origen de la arteria coronaria descendente anterior
desde el seno de Valsalva derecho

Origen de la arteria coronaria descendente anterior
desde la arteria coronaria derecha

Origen de la arteria coronaria circunfleja desde el seno
de Valsalva derecho

Origen de la arteria coronaria circunfleja desde la
arteria coronaria derecha

Arteria coronaria Unica
Arterias coronarias invertidas

Otros

Atresia congénita del tronco principal izquierdo

Anomalias del curso Puente miocardico (o coronario)

Aneurisma coronario

Anomalias de la terminacion Fistula arteriovenosa coronaria

Estenosis coronaria

Adaptada de Gentile F et al., 2021°.

Clasificacion anatémica

Anomalias del origen

Las anomalias del origen se definen desde donde nace
la arteria coronaria andmala, que puede estar originada
en la aorta o en el sistema arterial pulmonar. Las de ori-
gen adrtico son las mas comunes y las de menor morta-
lidad®. Otra anomalia del origen es la ausencia de origen
normal, como la ausencia del tronco principal izquierdo
que tiene dos posibles presentaciones: salida indepen-
diente de la circunfleja y descendente anterior, que se
considera una variante anatémica sin repercusion clinica
(0.67%)°, o la atresia del tronco principal izquierdo, en
donde esta porcion arterial es hipoplasica y resulta en un
tracto fibroso que supedita a isquemia miocardica'®.

Sintoméatico-asintomatico
Congénito o adquirido
Congénito o adquirido

Congénito o adquirido

A continuacidn, se presentan, de nuestra experien-

cia, tres anomalias coronarias del origen:

Origen del tronco coronario izquierdo desde el seno
de Valsalva derecho: el origen anémalo de la arte-
ria coronaria izquierda en el seno de Valsalva de-
recho es una malformacion poco frecuente, que
representa el 0.15% de los casos en la serie de
Angelini et al.® EI TCI andémalo que surge del seno
derecho tiene cuatro subcategorias segun su tra-
yecto: interarterial, en la que el TCI discurre entre
la aorta y la arteria pulmonar; intramiocardico, in-
tramural de la aorta ascendente y retroadrtico'’. De
estos, el TCI con un curso intramural inicial en la
pared de la aorta ascendente (Fig. 1), conlleva ma-
yor riesgo de muerte subita cardiaca, seguido del
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Tabla 2. Clasificacion de las anomalias de las arterias coronarias

|. Anomalia benigna de la arteria coronaria

1. Relevante: relacionadas con la isquemia miocardica

IIl. Grave: potencialmente relacionada con muerte
subita

Origen de la arteria circunfleja desde el seno derecho
Origen separado de la Cx y de la DA

Origen de la Cx desde la CD

Doble DA tipos I-IV

Puente miocardico (puntuacion < 5)

Fistula arterial

Arteria coronaria Unica R-L, I-1I-Ill, A-P

Origen de la Cl desde la arteria pulmonar (ALCAPA)
Arteria coronaria atrésica

Arteria coronaria hipoplasica

Origen de la Cl desde el seno derecho

Origen de la CD desde el seno izquierdo

Origen ectopico de la CD desde la arteria pulmonar (ARCAPA)

Arteria coronaria tnica R-L, I-1I-1ll, B

Puente miocardico (puntuacion > 5)

IV. Critica: relacionada con muerte sabita/isquemia
miocardica y asociada a EAC superpuesta

CD: coronaria derecha; Cl: coronaria izquierda; DA: descendente anterior; Cx: circunfleja.

Adaptada de Rigatelli G et al., 2005".

curso interarterial, por lo que ambos son conside-
rados trayectos malignos™.

Se han propuesto varias hipétesis para explicar el
mecanismo de isquemia coronaria: la expansion de
las raices adrtica y pulmonar durante la sistole po-
dria causar la compresién de un tronco comun con
un curso anémalo, o la angulacién excesiva en el
origen de una coronaria anémala podria comprome-
ter la luz cuando hay dilatacién de la raiz adrtica en
la fase de eyeccion cardiaca. La presentacion clini-
ca en pacientes con origen andémalo de la arteria
coronaria izquierda en el seno de Valsalva derecho
varia y depende, en gran parte, de la clasificacion
en su trayecto. Solo el 20% de los pacientes pre-
senta sintomas que incluyen principalmente angina
de esfuerzo, disnea o sincope''®'™. Infortunada-
mente, la muerte subita cardiaca puede ser la ma-
nifestacion inicial en algunos de estos casos.

— Arteria coronaria Unica: se define como una arteria
coronaria aislada que surge de un ostium coronario
unico y proporciona suministro de sangre a todo el
miocardio (Fig. 2)'>6. Suele detectarse de forma in-
cidental mientras se toman imagenes del corazén por
otros motivos, y tiene una prevalencia que oscila en-
tre el 0.024 y el 0.098% entre los pacientes sometidos

Clase Il y enfermedad coronaria superpuesta

Clase lll y enfermedad coronaria superpuesta

a una angiografia por tomografia computarizada co-
ronaria'”'°, La arteria coronaria Unica (ACU) puede
ser aislada o coexistir con otras anomalias congénitas
cardiacas, incluida la transposicion de grandes vasos,
la fistula arteriovenosa coronaria, la tetralogia de Fa-
liot, el tronco arterioso, la comunicacion interventricu-
lar, el conducto arterioso persistente, la valvula aorti-
ca bicuspide y la ventana oval permeable®. En la
literatura, existen diferentes sistemas de clasificacion
de la ACU basados en hallazgos de necropsia y an-
giografia coronaria convencional. En 1979, Lipton et
al.?" sugirieron un sistema de clasificacion, el cual se
divide en dos tipos principales: “R”, tipo derecho, y
“L”, tipo izquierdo, para indicar el origen desde el
seno coronario derecho o izquierdo, respectivamente.
La ACU se divide, ademas, en tres subtipos segun el
curso anatémico. El tipo I, en el que hay una sola
arteria coronaria que surge del seno coronario dere-
cho o izquierdo y que a partir de esta se originaran
el resto de las arterias coronarias; el tipo Il, en el que
la arteria coronaria Unica surge del seno coronario
derecho o izquierdo, y tiene la caracteristica adicional
que del segmento proximal de esta arteria coronaria
Unica surge una arteria andmala que cruza hacia la
cara inferior del corazdn; y el tipo lll, en el que la

393



394

Rev Colomb Cardiol. 2023;30(6)

Figura 1. Tronco principal izquierdo con origen del seno coronario derecho (opuesto) con curso intramural; paciente
con angina, sincope y dolor toracico a repeticion. A: tomografia coronaria que muestra tronco principal izquierdo con
origen del seno coronario derecho con curso intramural. B: curso maligno intramural e interarterial de la coronaria
izquierda. C: tronco principal izquierdo (TPI) con localizacion distal habitual y bifurcacion en ADA y Cx.
E, F y G: reconstrucciones multiplanares en el posoperatorio inmediato, donde se evidencia la disminucion de la
estenosis (flecha) en el origen del tronco principal izquierdo por “destechamiento “ en el segmento intramural del
tronco principal izquierdo.

circunfleja y descendente anterior tienen origenes se- — Origen andmalo de la arteria coronaria derecha desde

parados de la coronaria derecha proximal®'.

Segun la relacion de la ACU con la aorta y la arteria
pulmonar principal, Lipton et al.?' clasificaron la ACU
en tres categorias: categoria A, en la que la arteria
anomala pasa por delante de la arteria pulmonar
principal; categoria B, en la que la arteria anémala
pasa entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar
principal; y categoria P, en la que la arteria andmala
pasa por detras de la raiz aortica®"?2,

el tronco de la arteria pulmonar (ARCAPA por sus
siglas en ingles): el sindrome de ARCAPA (Fig. 3) fue
descrito inicialmente por Brooks, como un vaso pe-
quefio que se originaba de la arteria pulmonar, cursa-
ba por el infundibulo del ventriculo derecho y se ra-
mificaba®®?4. Este sindrome tiene una incidencia del
0.002%. En el mundo se han reportado 223 casos,
de los cuales solo hay reportados 8 casos en Suda-
mérica en literatura indexada®®; pocos casos se han
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Figura 2. A, B y C: imagenes axiales en las que se observa el origen en la aorta descendente proximal del tronco
principal izquierdo (*) y la arteria coronaria derecha (cabeza de flecha). D: reconstruccion multiplanar en la que se
observa el origen del tronco principal izquierdo a 25 mm del plano valvular adrtico, por encima de la unién sinotubular.
E: reconstruccion tridimensional en la que se observa el origen independiente de ambas arterias coronarias desde la
aorta ascendente proximal.

reportado en pacientes mayores de 60 afios. La fisio-
patologia propuesta del ARCAPA comienza luego de
nacer con el flujo de sangre desoxigenada por parte
de la arteria pulmonar hacia la arteria coronaria dere-
cha; en fases mas tardias hay colateralizacion vy tor-
tuosidad de ambas coronarias con flujo retrégrado
hacia la arteria pulmonar y robo del flujo coronario
izquierdo. Se ha probado que el cortocircuito causado
es directamente proporcional con el didmetro de las
coronarias y puede llegar a ser hasta el 25% del gasto
cardiaco, que también esta relacionado con un mayor
Qp: Qs en pacientes sintomaticos?®. El género mas-
culino (54.5%) fue ligeramente predominante con una
media de presentacién de 14 afios, 38% de los pa-
cientes eran asintomaticos al momento del diagndsti-
co y se identificé la alteracién en la evaluacion de
soplo cardiaco®.

Los sintomas mas comunes son angina (22.4%), dis-
nea (17%), otros sintomas de falla cardiaca (10.8%)

y muerte subita (6.7%). En pacientes sintomaticos
hubo una presentacién bimodal alrededor del naci-
miento y entre los 40 y 60 afios?®. La modalidad de
diagndstico mas comun es la angiografia coronaria
(40.4%), seguida de otras como la ecocardiografia
(26%)?, en la que se ha encontrado flujo retrégrado
en la coronaria; la angiotomografia coronaria (15.7%)
y la resonancia magnética (2%)?°.

Anomalias del curso

Las anomalias del curso son las mas prevalentes
dado que se incluyen los puentes miocardicos, los
cursos anémalos y los no tan prevalentes aneurismas
coronarios. Entre los cursos andmalos se encuentran
las arterias coronarias con trayecto retroaértico (Fig. 4),
interarterial, subpulmonar (intraconal o intraseptal), pre-
pulmonar o retrocardiaca®. Se debaten los puentes mio-
cardicos (Fig. 5) en cuanto a su inclusién como anomalias
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Figura 3. A: imagenes de arteriografia selectiva de la arteria coronaria izquierda en las que se observa llenado de la
arteria descendente anterior y maltiples ramas de circulacion colateral con llenado de una arteria coronaria derecha
dominante, en la fase mas tardia. B: se observa llenado retrogrado de la arteria pulmonar que configura un cortocircuito
de izquierda a derecha. C, D y E: im&genes de angiotomografia contrastada en las que se aprecia el origen de la arteria
coronaria derecha desde el aspecto proximal de la arteria pulmonar (cabeza de flecha en figura C). La arteria coronaria
izquierda y descendente anterior dilatada (cabezas de flecha en figura D) y mltiple circulacion colateral (cabezas de
flecha en figura E). Fy G: imagenes de reconstruccion tridimensional tipo Cinematic Rendering en las que se observa
el origen de la arteria coronaria derecha (cabeza de flecha en figura F) desde el tronco de la arteria pulmonar proximal
(*) y la significativa dilatacion de las arterias coronarias, tanto de la arteria descendente anterior como de las ramas

ventriculares de la coronaria derecha (cabezas de flecha en figura G).

en las clasificaciones. Estos son de alta prevalencia,
pues 1 a 4 personas tienen en puente miocardico; sin
embargo, hay puentes clinicamente significativos y oca-
sionan desenlaces cardiovasculares adversos®.

El puente miocérdico es una anomalia coronaria con-
génita en la que un segmento de la arteria coronaria
epicardica atraviesa el miocardio en una parte de su
longitud. El musculo que recubre la arteria se denomina
puente miocérdico (PM) y el segmento intramiocérdico
se denomina arteria tunelizada®. La verdadera preva-
lencia de PM no se conoce con precision; no obstante,
existen articulos que sustentan que es probable que los
PM estén presentes en aproximadamente 1 de cada 3
adultos®. Las tasas de deteccién de PM varian signifi-
cativamente segun la modalidad de imagen utilizada.
Los métodos mas estudiados para determinar la preva-
lencia en la poblacién general incluyen la angiografia
coronaria, la angiografia por tomografia computarizada

coronaria y los estudios de autopsia. La prevalencia
reportada de PM esta entre un 2 a un 6% para corona-
riografia invasiva, y entre un 19 a un 22% para angio-
tomografia de arterias coronarias®. Los estudios de
autopsia se consideran el estandar de oro en la identi-
ficacion del PM, con una prevalencia cercana al 33y al
42%%. En cuanto a la ubicacién anatémica, entre el 67
y el 98% de los PM se encuentran en la ADA, mas co-
munmente en sus segmentos proximal y medio. La
arteria circunfleja y la arteria coronaria derecha se afec-
tan con menor frecuencia®'®. Teniendo en cuenta la
alta tasa de PM detectada en la autopsia, la angioto-
mografia de arterias coronarias se considera la moda-
lidad mas sensible, en comparacion con la coronariografia
invasiva y las imagenes intravasculares, para fines de
diagnostico general. Durante muchos afios, el PM se
considerd un fendmeno completamente benigno. Esto
se baso en la observacién de que cerca del 85% del
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Figura 4. A-D: imagenes axiales de tomografia contrastada con sincronizacion cardiaca, en las que se observa el
trayecto retroadrtico de la arteria circunfleja originada en el seno coronariano derecho (ver flechas). Reconstruccion
multiplanar curva en la que se ve el recorrido retroaértico de la arteria circunfleja hasta ubicarse en el surco
auriculoventricular izquierdo (D). E: imagen de reconstruccion tridimensional en la que se observa el ostium com(n (¥*)
en el seno de Valsalva para la arteria coronaria derecha y la arteria circunfleja retroadrtica. Se visualiza claramente

el curso retroadrtico de la arteria circunfleja.

flujo sanguineo coronario se produce durante la diasto-
le, mientras que el PM se caracteriza por la compresién
arterial sistolica. Por lo tanto, solo aproximadamente el
15% del flujo sanguineo coronario corre el riesgo de
verse comprometido por un PM significativo, una frac-
cion aparentemente irrelevante desde el punto de vista
clinico. La realidad, sin embargo, es mas compleja, y
se caracteriza por la interrelacién de factores anatémi-
cos Y fisiologicos que influyen entre si de forma dina-
mica, no sélo a lo largo del ciclo cardiaco, sino también
durante la vida del paciente®. Sternheim et al.> comen-
tan que tanto la profundidad del segmento tunelizado
como la longitud del segmento desempefian un papel
integral en proporcionar el sustrato que finalmente con-
duce a sintomas isquémicos en algunos casos. Se con-
sidera que la profundidad de la arteria tunelizada
(> 2 mm) y la longitud del trayecto intramiocardi-
co (> 25 mm)® podria estar relacionada con mayor
grado de compresion sistolica y ser potencialmente

sintomatica. La profundidad del PM también tiene impli-
caciones para el tratamiento, en especial cuando se
considera la intervencion quirdrgica. La longitud del
segmento tunelizado es importante no sélo en relacion
con la cantidad de la arteria afectada, sino con el nu-
mero de ramas afectadas por el PM. Esto es relevante
desde el punto de vista clinico cuando se consideran
PM en la arteria descendente anterior que afectan a las
ramas diagonales o septales.

Anomalias de Ila terminacion

Las anomalias de la terminacién son la fistula arte-
riovenosa y la estenosis coronaria. Las fistulas de la
arteria coronaria se caracterizan por la comunicacion
anormal entre la arteria coronaria y una camara cardia-
ca o hacia el seno coronario, incluso hacia venas o
arterias pulmonares, o el sistema venoso sistémico®.
Son malformaciones poco frecuentes, que se se
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Figura 5. A y B: imagenes multiplanares en las que se evidencia un puente intramiocardico profundo de la arteria
descendente anterior en su tercio medio con compresion extrinseca (*) por fendmeno de “ordefio”. C: imagen
tridimensional en la que se observa desaparicion parcial del trayecto (cabeza de flecha) del tercio medio en el interior

del surco interventricular anterior.

presentan en el 4% de todas las cardiopatias congéni-
tas, con una incidencia del 0.09% de la poblacién adul-
ta sometida a estudio de angiografia diagndstica®.

Clasificacion funcional

Rigatelli et al.* proponen dividir las anomalias en be-
nignas, relevantes, graves y criticas por su significancia
clinica. Las anomalias benignas son alteraciones ana-
tomicas que no llevan a isquemia miocardica, como lo
son el origen independiente de la circunfleja y descen-
dente anterior del seno coronariano izquierdo y el origen
de la circunfleja desde la coronaria derecha o con os-
tium independiente desde el seno coronariano derecho
dado que usualmente presentan un trayecto retroadrtico
no maligno (Fig. 4). Las anomalias relevantes son aque-
llas que estan relacionadas con isquemia miocardica;
algunos ejemplos son los tractos atrésicos, los tractos
hipoplasicos, el origen de la coronaria izquierda de la
arteria pulmonar (ALCAPA) vy las fistulas coronarias.
Las anomalias graves, como lo son el curso interarterial
maligno, el origen de la coronaria derecha desde la
arteria pulmonar y ostium coronario Unico, estan en
relacion con muerte subita. Por ultimo, las criticas son
cualquiera de la clase Il 'y Il que adicionalmente tengan
enfermedad coronaria aterosclerética asociada.

Métodos diagnésticos

Las diversas técnicas de imagen disponibles para el diag-
ndstico de las anomalias de las arterias coronarias incluyen:

ecocardiografia, angiotomografia de arterias coronarias, re-
sonancia magnética y arteriografia coronaria.

En la actualidad, la tomografia de coronarias es el
estandar de oro por encima de la arteriografia corona-
ria, dado el detalle anatdmico de las arterias coronarias
y estructuras extracoronarias®-%, La resonancia mag-
nética con nuevas tecnologias ha surgido como alterna-
tiva a la tomografia en pacientes seleccionados®.

Ecocardiografia

La ecocardiografia transtoracica es un método de
valoracion inicial que se utiliza, en su mayoria, en la
valoracion de pacientes pediatricos, dado que su ven-
tana acustica permite la valoracién de los ostiumy, en
algunos casos, del trayecto proximal. Es un estudio no
invasivo, portatil y ausente de radiacion. Da informa-
cion funcional y valvular; sin embargo, en vista de la
dificultad de una adecuada ventana acustica en pacien-
tes adultos y la no valoracién del curso coronario, no
tiene un valor protagonico en el abordaje de los pacien-
tes adultos con anomalias de las arterias coronarias. El
ecocardiograma transesofagico tiene mejor valor diag-
nostico en pacientes adultos para la valoracién semiin-
vasiva del origen de las arterias coronarias®264°,

Angiotomografia de las arterias
coronarias

Antes de la estandarizacion de la angiotomografia de
las arterias coronarias, la angiografia invasiva era el
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estandar de oro para el diagndstico de anomalias de
las arterias coronarias. Los tomégrafos modernos, con
su alta resolucion espacial y temporal, han permitido
realizar la sincronizacion cardiaca con umbrales de fre-
cuencias cardiacas cada vez mayores. En muchos es-
tudios se ha comprobado la mejor sensibilidad para
detectar anomalias de las arterias coronarias al com-
parar con angiografia invasiva®. Una de sus desventa-
jas es la dosis de radiacién. La adquisicion prospectiva,
retrospectiva con dosis modulada, la modulacién de
dosis de acuerdo con el habito del paciente y la recons-
truccion interactiva son formas de disminuir la radiacion
en los tomdgrafos actuales con alto desempefio diag-
néstico*, lo cual permite alcanzar dosis de radiacion
muy bajas, con gran importancia en pacientes
pediatricos.

Resonancia magnética

Ha surgido como una alternativa a la tomografia en
pacientes pediatricos®®. Una de las ventajas es la va-
loracion de la funcion ventricular y valvular, asi como
la presencia de realce tardio por fibrosis, lo que sugiere
la relacion entre la anomalia y la isquemia miocardi-
ca*?. Las desventajas son el costo, el tiempo de adqui-
sicién, la colaboracién del paciente, los requerimientos
de anestesia en algunos casos, la baja resolucion es-
pacial y la limitacién por artefactos generados por dis-
positivos. Esto lleva a que la resonancia magnética sea
una herramienta en pacientes seleccionados y, por
ahora, tendra un papel secundario en la evaluacion de
estas enfermedades.

Angiografia coronaria

Ha sido reemplazada por la tomografia coronaria
para la caracterizacion anatémica de las ano-
malias coronarias*®. Sus desventajas, como el caracter
invasivo, su falta de imagenes 3D y su resolucion es-
pacial, han hecho que el diagndstico se realice por
tomografia. Hay usos como la anatomia intravascular
mediante ecografia (IVUS) y la evaluacién funcional,
como el flujo de reserva coronario (FFR), que aportan
informacién anatémica y funcional, respectivamente.

Discusion
Un enfoque estandarizado para la evaluacion de las
anomalias de las arterias coronarias, con una cuida-

dosa recopilacién de datos y la colaboracién entre di-
ferentes especialidades es, probablemente, la forma de

mejorar la estratificaciéon del riesgo y conducir a una
decision de manejo 6ptima de las anomalias de las
arterias coronarias. Para esto, la introduccion de un
esquema de clasificacion es util para desarrollar un
enfoque del complejo tema de las anomalias de las
arterias coronarias. Si bien las clasificaciones tradicio-
nales abarcan algunas de las variantes mas raras, son
poco practicas e intuitivas.

Desde nuestra experiencia, la mejor manera de en-
tender las anomalias coronarias es con base en su
alteracion anatémica y, a partir de alli, diferenciar las
anomalias clinicamente significativas de aquellas que
probablemente sean incidentales. Proponemos una
clasificaciéon anatémico-funcional (Tabla 3), en la que
se dividen las anomalias de las arterias coronarias en
benignas y potencialmente sintomaticas.

Las anomalias coronarias benignas son aquellas que
no tienen repercusion hemodinamica, por lo tanto, no
generan sintomas. Se deben excluir de esta clasifica-
cion aquellos pacientes que seran sometidos a cirugia
cardiaca o de la raiz adrtica que, pese a que la anomalia
en si misma no tiene relevancia, puede llevar a compli-
caciones relacionadas con el procedimiento quirurgico.

Entre las anomalias incluidas como benignas, se
encuentran las anomalias de las arterias coronarias del
origen de la coronaria desde el seno opuesto, el origen
independiente de la DAy la circunfleja y el origen de la
circunfleja desde la coronaria derecha que no suponen
anomalias clinicamente significativas, si no hay una
anomalia del trayecto concomitante''3'4, El puente in-
tramiocardico superficial (menor a 2 mm de profundidad
del contorno epicéardico) y corto (longitud del trayecto
tunelizado menor a 25 mm) proporciona menor sustrato
isquémico para generar sintomas en el paciente, por lo
que también se clasifica como anomalia benigna.

Las anomalias potencialmente sintomaticas son
aquellas que pueden ser hemodindmicamente signifi-
cativas y, por ende, presentan un amplio espectro de
manifestaciones clinicas. Estas son las que tradicional-
mente Rigatelli et al.* clasifican como relevantes y gra-
ves, y que pueden estar relacionadas con isquemia
miocardica y muerte subita, respectivamente, y que, en
términos préacticos, al detectarse este tipo de anomalias
requeriran estudios funcionales complementarios y un
manejo interdisciplinario para definir el tratamiento, por
lo que en nuestra clasificacion estan reunidas bajo el
mismo concepto de potencialmente sintomaticas.

A diferencia de la clasificacion de Rigatelli et al.* se ex-
cluye de nuestra clasificacion la asociacion entre anomalia
coronaria y enfermedad coronaria aterosclerética, debido
a su adecuado andlisis utilizando el sistema de reporte
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Tabla 3. Clasificacion anatomico-funcional de las anomalias de las arterias coronarias

Anomalias del origen Anomalias del Anomalias de | Tratamiento
trayecto la terminacion

Benignas

Potencialmente
sintomaticas

Origen de la arteria circunfleja desde el
seno de Valsalva derecho o desde la CD
Origen de la arteria coronaria
descendente anterior desde el seno de
Valsalva derecho o desde la CD

Origen de la Cl desde el seno de Valsalva
derecho

Origen de la CD desde el seno de
Valsalva izquierdo

Origen separado de la Cx y la DA
Origen de la CD y/o Cl en la aorta
ascendente o union sinotubular

Arteria coronaria Unica

Origen de la Cl desde la arteria pulmonar
(ALCAPA)

Origen de la CD desde la arteria
pulmonar (ARCAPA)

Origen de la Cx desde la arteria pulmonar
Origen de las arterias coronarias izquierda

Terminacion
sistémica

Puente miocardico
superficial y corto
Trayecto prepulmonar

Trayecto transeptal
Trayecto retroadrtico
Doble DA tipos I-IV

Duplicacién arterial

Arteria coronaria Fistula arterial

hipoplasica/atrésica

Puente miocérdico
profundo y largo
Trayecto intramural

Trayecto interarterial
Aneurisma

No requiere estudios
complementarios

Considerar estudios
complementarios
funcionales y/o
angiografia invasiva
Manejo multidisciplinario

y derecha desde la arteria pulmonar
Atresia congénita del tronco principal
izquierdo

Ostium coronario hipoplasico/atrésico

CD: coronaria derecha; Cl: coronaria izquierda; DA: descendente anterior; Cx: circunfleja.

CAD-RADS™ 2.0, y el modificador E, haciendo que di-
cha asociaciéon sea una entidad aparte, que incluye el
estudio de las placas en enfermedad coronaria y la este-
nosis no aterosclerdtica dentro de un mismo sistema.

Entre las ACC incluidas como potencialmente sinto-
maticas se encuentran las anomalias del origen donde
la arteria coronaria emerge de la arteria pulmonar (AL-
CAPA, ARCAPA, circunfleja desde arteria pulmonar)?>:26
0 que ambas coronarias se originen de la arteria pulmo-
nar (TCAPA) debido a que tiene alta incidencia de ma-
nifestaciones clinicas, incluso de muerte neonatal*>46,

Entre las anomalias potencialmente sintométicas del
trayecto estan incluidos los puentes miocardicos pro-
fundos y largos, ya que condicionan a una mayor tasa
de sintomatologia, como angina inestable, sindrome
coronario agudo y muerte subita.

Un curso interarterial (es decir, entre la aorta y la
arteria pulmonar), en particular cuando se asocia con
un segmento intramural (es decir, una parte proximal
de una arteria coronaria andmala contenida dentro de
la pared adrtica), es la anomalia que mas se asocia
con muerte cardiaca subita, por lo que se encuentran
clasificadas como potencialmente sintomaticas.

El riesgo de muerte cardiaca subita es minimo o
inexistente para trayectos retroadrticos y prepulmona-
res. El curso transeptal, que tiene opciones de trata-
miento limitadas, rara vez se ha asociado con arritmias
ventriculares y muerte y, de igual forma, generalmente
se consideran benignas.

La fistula coronaria, como anomalias de las arterias
coronarias de la terminacion, es clasificada como poten-
cialmente sintomatica debido a que presenta fendémeno
de robo de flujo coronario disminuyendo el aporte de
oxigeno al miocardio, por lo que lleva a falla cardiaca,
angina inestable, disfuncién de musculos papilares, dis-
funcion valvular y alta tasa de endocarditis®. Otra ano-
malia de las arterias coronarias es la terminacion arterial
sistémica de una arteria coronaria, que también es un
hallazgo infrecuente. Esta entidad debe distinguirse de la
fistula de la arteria coronaria, que se describié antes. La
distincion entre estas dos entidades es importante, ya
que en la fistula de la arteria coronaria, la arteria corona-
ria suele estar agrandada y tortuosa. Por el contrario, la
terminacion sistémica de una arteria coronaria no suele
dar como resultado este patron, ya que normalmente no
hay una diferencia de presidn significativa entre la arteria
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coronaria y la arteria sistémica en la que termina, por lo
que no se asocia al fendmeno de robo coronario.

Un mejor entendimiento de estas anomalias, aunado
al enfoque estandarizado para la evaluacién y el ma-
nejo, con recopilacion de datos anatémicos y funcio-
nales para la estratificacion de riesgo, y la colaboracion
entre diferentes disciplinas, son fundamentales para
optimizar los resultados en esta poblacion®’.

Conclusiones

La angiotomografia contrastada de arterias corona-
rias es el estandar de oro para la evaluacién de las
anomalias de las arterias coronarias. Estas pueden
causar muerte subita, enfermedad isquémica y falla
cardiaca. La decision terapéutica requiere el manejo
multidisciplinario y depende de los hallazgos anatémi-
€os y su repercusion hemodinamica, la cual se incluye
en una nueva clasificacion de estas anomalias.
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