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RESUMEN

Las anomalias coronarias se presentan en 1,7% de la poblacion general y causan el 33% de las muertes
subitas en personas jovenes durante un esfuerzo extenuante. El uso de técnicas de imagen cardiaca
ha permitido expandir el conocimiento sobre el diagnéstico de estas anomalias. Existen tres tipos de
acuerdo a la clasificacion de Greenberg: anomalias de origen, de curso y de terminacién. Las de mayor
importancia son las que causan alteraciones hemodindmicas y son la atresia coronaria, la anomalia de
la arteria coronaria izquierda desde la arteria pulmonar/ anomalia de la arteria coronaria derecha desde la
arteria pulmonar, el curso interarterial cuando nacen del seno coronario opuesto, las fistulas coronarias y
las ectasias coronarias. La evaluacion por angiotomografia coronaria multidetector permite caracterizarlas
desde el ostium hasta su terminacion, y para demostrar las consecuencias clinicas en el paciente existen
técnicas de imagen como la resonancia magnética cardiaca de estrés, la ecocardiografia de estrés, la to-
mograffa computarizada por emisién de fotén Unico y la angiografia coronaria con evaluacion por flujo
de reserva coronaria o radio instantaneo de onda libre que permiten definir el tratamiento.
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> Coronary artery anomalies

Coronary artery anomalies occur in 1.7% of the general population and cause 33% of sudden deaths in

& Multidetector computed young people during strenuous exertion. The use of cardiac imaging techniques has allowed us to expand our
fomF’g’aPhY’COf ety knowledge in the diagnosis of these anomalies. There are three types according to Greenberg classification, ori-
angiography gin, course and termination anomalies. The most important are those with hemodynamic compromise which

> Sudden cardiac death

are coronary atresia, ALCAPA/ARCAPA, [-ACAOS, R-ACAQS, coronary artery fistulae and coronary artery ecta-
sias. The evaluation by multidetector computed tomography-coronary angiography allows us to characterize
them from the ostium to its termination and to demonstrate the clinical consequences in the patient, other
imaging techniques such as stress cardiac magnetic resonance imaging, stress echocardiography, myocardial
perfusion single photon emission computed tomography and coronary angiography with evaluation by coro-
nary reserve flow or free-wave instantaneous radio allow selection of appropriate treatment.

> Cardiacimaging techniques

Introduccion resonancia magnética cardiaca (cardio-RM) actualmente ha establecido las con-
diciones para mejorar el conocimiento sobre el denominador en la fraccién de
riesgo, es decir, conocer el nimero de casos de muerte subita y dividirlo entre el
Desde 1974 se conoce que las anomalias de arterias coronarias (AAC) son laprin-  numero de personas con AAC en la poblacion general™.
cipal causa de muerte subita en personas jovenes o atletas durante un esfuerzo
extenuante. Posteriormente se documenté como causa de sintomas en jévenes
como disnea, angina, sincope... Actualmente se reconoce la necesidad de pre-
venir la muerte subita en individuos de cualquier edad. La incidencia de muerte
subita en portadores de esta patologia, es dificil de calcular por falta de informa-
cion, pero el estudio con mayor poblacion que la ha documentado se realizé en Los diez mandamientos de las arterias coronarias son®:

reclutados del ejército de Estados Unidos y documenté una incidencia de muer- 1. Una arteria coronaria se define como aquélla que vasculariza el miocardio.
te subita de 1,68 por 100,000 individuos en 1 afo. De estas muertes el 33% se 2. Elnombre de la arteria coronaria se define por el territorio que vasculariza,
atribuyd a AAC, especificamente a origen anémalo de arteria coronaria izquierda No por su origen.

desde el seno coronario derecho con curso interarterial. El uso de técnicas de 3. Los senos de Valsalva se definen por su topografa, no por la arteria corona-

imagen cardiaca como la angiotomograffa coronaria multidetector (ATCMD) y la ria a la que dan origen.

Caracteristicas de la normalidad
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4. Anormal o anémalo se define como una incidencia menor al 1% en la po-
blacion general. Una anormalidad que se observa con una frecuencia ma-
yor al 1% es mejor definirla como una variante de la normalidad.

5. Los sistemas de clasificacion ayudan a catalogar las AAC, pero carecen de
significado prondstico.

6. El segmento proximal de las arterias coronarias normales se origina per-
pendicular a la pared de la aorta.

7. El ostium de la arteria coronaria es igual o mds grande que el segmento
proximal de la arteria.

8. El curso de las arterias coronarias es esencialmente epicdrdico.

9. Las arterias coronarias terminan normalmente en una red capilar.

. Todos los segmentos miocardicos deben tener una vascularizacién congé-

nita adecuada en reposo y en esfuerzo.

o

Anatomia coronaria normal y variantes normales

En el corazédn normal, los dos senos de Valsalva que dan origen a las arterias corona-
rias estan de frente al infundibulo pulmonar, vistos desde el seno no coronario, los
dos senos restantes son nombrados derecho, el que esta hacia la derecha, e izquier-
do el que estd hacia la izquierda. Desde el plano frontal, el ostium de la arteria coro-
naria derecha (ACD) nace a 90° en relacion al seno coronario derecho, y el ostium del
tronco de arteria coronaria izquierda (TCI) nace a 45° del seno coronario izquierdo®#.

La ACD nace del seno coronario derecho y se divide en tres segmentos, el proxi-
mal que inicia en el ostium hasta el primer ramo ventricular derecho, el segmento
medio que inicia en este punto y llega hasta las ramas agudas marginales, y de
aqui surge el segmento distal que corre hasta llegar a la cruz del corazon. La pri-
mera rama de la arteria coronaria derecha es la arteria del cono que da irrigacion
al tracto de salida de ventriculo derecho, en una proporcién pequefa (11-22%)
esta arteria surge de la aorta. La arteria del nodo sinusal se origina de la arteria
coronaria derecha en el 55-65% de los pacientes, en el porcentaje restante surge
de la arteria circunfleja (ACX) principalmente, o del seno coronario izquierdo, seno
coronario derecho, del TCl o de la aorta ascendente®. La porcién media de la ACD
dairrigacion a la pared libre del ventriculo derecho a través de ramos marginales
agudos. La arteria del nodo auriculoventricular se origina de la arteria coronaria
derecha cuando es dominante, lo que significa que da origen también a la arteria
descendente posterior y por lo menos a un ramo posterolateral; éstas irrigan al
septum interventricular posterior y a la pared inferior, respectivamente®.

La dominancia en el 70-89% de los casos viene dada por la ACD, en el 7-13% por la
arteria coronaria izquierda y la codominancia, definida como ramas que surgen de
ambas arterias, la ACX y ACD, que dan la circulacién al septum posterior®, o (otra
definicion de codominancia) cuando la arteria descendente posterior es rama de la
ACX o de la ACD y un ramo posterolateral por la arteria opuesta”, esto se presenta
en un 2,5-20% de los pacientes. El TCl surge de la aorta, cerca de la unién sinotubular
y ligeramente mas alta que la coronaria derecha, corre entre la arteria pulmonary la
auricula izquierda y se divide en arteria descendente anterior (ADA) y ACX?. En el 30%
de los casos da origen al ramo intermedio que surge entre la ADA y la ACX, ésta irriga
la pared anterolateral del ventriculo izquierdo. El TCI mide de 1 a 2 cm de longitud,
una variante corta sin significancia clinica es cuando su longitud es menor de 5 mm®©.

La ADA transita por el surco interventricular hacia el dpex cardiaco, da ramas
septales mediales, que irrigan el septum anterior, y ramas diagonales laterales,
que irrigan la pared libre anterolateral del ventriculo izquierdo. La descendente
anterior se divide en tres segmentos, los segmentos proximal y medial se se-
paran entre si por la primera rama septal, y a partir del punto medio entre la
primera rama septal y el dpex cardiaco se denomina segmento distal®.

La ACX surge del TCl y corre hacia atras sobre el surco auriculoventricular. Da
origen a varias ramas marginales obtusas que irrigan la pared lateral del ventri-
culo izquierdo, se divide en dos segmentos, proximal y distal, separados por el
nacimiento de la primera rama marginal obtusa (Figura 1).

Figura 1.Coronarias normales por angiotomografia coronaria multidetector
en modalidad tridimensional

El didametro normal de las arterias coronarias esta influenciado por el géne-
ro, superficie corporal, dominancia y masa ventricular izquierda, por lo que es
ampliamente variable®. Las caracteristicas de la anatomia coronaria normal
descrita por Angelini se muestran en la Tabla 179,

Caracteristicas Rango

Numero de ostium 2a4

Localizacion Senos derecho y anterior izquierdo

Orientacién proximal 450 3 90° fuera de la pared adrtica

Tronco proximal comun Sélo izquierdo da origen a la

descendente anterior y a la circunfleja

Curso proximal Directo, del ostium a su destino

Curso medial Extramural (subepicardico)

Ramas Adecuadas para el miocardio

dependiente

Territorios esenciales Coronaria derecha (pared libre del
ventriculo derecho)
Descendente anterior (anteroseptal)

MO (pared libre del ventriculo izquierdo)

Terminacion Red capilar

Tabla 1. Anatomia coronaria normal en humanos (MO: oblicua marginal)
Embriologia

Las arterias coronarias surgen de la pared adrtica desde un plexo o anillo
peritroncal que conecta a la circulacién sistémica, estas células son guiadas
por el factor de crecimiento VEDF-C y cardiomiocitos periadrticos!'"'?. Ade-
mas, parte del sistema arterial vascular coronario temprano se forma a través
de la unién de células madre endoteliales (angioblastos)!'> 3. El epicardio
es la capa tisular mas externa del corazén y se deriva del proepicardio, un
grupo de células celémicas localizadas en el tracto de entrada del corazén
en la cuarta semana de desarrollo gestacional. Estas células se adhieren y
diseminan sobre la superficie del miocardio embrionario, formando un epi-
telio de una sola capa (el epicardio primitivo). Algunas células epicardicas
primitivas sufren una transicién inmediata, transforman su fenotipo epitelial
en mesenguimatoso, y se vuelven altamente invasivas; estas células incorpo-
raran las tres capas tisulares (endotelial, muscular, epicérdica) en las arterias
coronarias''?.

Existen tres teorfas sobre el posible origen del endotelio vascular coronario: que
son células derivadas del endocardio del seno coronario, derivadas del endocar-
dio ventricular o derivadas de células proepicérdicas. Las células derivadas de
epicardio son conocidas por formar células musculares de la pared media de las
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coronarias, los fibroblastos también forman parte de la capa de musculo liso
en las arterias coronarias, son abundantes en la adventicia y migran de médula
6sea hasta las arterias coronarias. Los estudios del origen de células coronarias,
sugieren que los vasos coronarios se desarrollan a partir de un mosaico celular,
incluyendo células derivadas de diferentes fuentes embrionarias'?.

Anomalias de arterias coronarias

La definicién de una anomalia de arterias coronarias no estd bien establecida.
Se ha descrito como un patrén con morfologia que se encuentra rara vez en la
poblacion general. Angelini et al™ han propuesto definiciones para esclarecer
la variabilidad morfolégica del drbol coronario, que se muestran en la Tabla 2.

Cualquier caracteristica morfolégica observada
en mas del 1% de una poblacion no
seleccionada

Es una alternativa, relativamente inusual con
caracteristicas morfoldgicas vistas en mas del
1% de la misma poblacion

Variante normal

Es una caracteristica morfoldgica vista en

Anomalia menos del 1% de la poblacion

Tabla 2. Términos de variabilidad arterial coronaria®™

La prevalencia varia principalmente en relacion al método diagndstico, siendo
de 0,6-6,6% en series de angiografia coronaria y mucho mas baja (0,3%) en
series de autopsias y cirugia. Otras series de ATCMD muestran una prevalencia
de entre 0,7 y 18,4%". Angelini P. mostré una prevalencia por cardio-RM en
jovenes estudiantes de poblacion general de 1,79%9.

Angiotomografia en anomalias coronarias

Actualmente el método diagnostico estandar en las anomalias coronarias es la
angiografia coronaria invasiva, con la desventaja de una morbilidad del 1,5% y
de mortalidad del 0,15%, ademas de su naturaleza bidimensional que impide
el reconocimiento de estructuras adyacentes cardiacas a éstas.

Estas limitaciones se superan con la ATCMD vy la cardio-RM, por su naturaleza
tridimensional. La resolucion espacial de la cardio-RM (1,25 x 1,25 x 1,5 mm) es
inadecuada para la imagen de arterias coronarias, especialmente en el analisis
meticuloso del curso distal arterial. Ademas, la resolucion temporal no es satis-
factoria porque el tiempo de adquisicion es de 25 a 50 minutos por estudio.
En comparacion, la ATCMD permite una adquisicion rdpida en un solo escaneo
de 10 segundos aproximadamente y, ademas, su resolucién espacial (0,5 x 0,5
x 0,6 mm) provee una visualizacion coronaria distal excelente incluyendo las
ramas pequenas, aunque sigue siendo inferior a la angiografia invasiva (0,2 x
0,2 mm). Los datos en ATCMD generalmente se adquieren de manera retros-
pectiva, por lo que es posible editarlos y realizar una reconstrucciéon éptima
con el minimo movimiento y minimos artefactos que resultan en imagenes de
alta calidad de las cavidades cardiacas y las arterias coronarias.

La exposicion a radiacién con el método estandar es relativamente alta, va
de 5-10 mSy, pero con los métodos de reduccién de radiacion actuales y con
escéneres que realizan la adquisicion en un solo latido se pueden realizar es-
tudios con menos de 1 mSV, dosis mucho menor a la administrada por angio-
graffa coronaria invasiva (6-8 mSv)"'”.

Clasificacion de las anomalias coronarias

Existen multiples clasificaciones de las anomalias coronarias basadas en ca-
racteristicas anatémicas o significancia clinica y funcional, la clasificacion mas
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aceptada es la de Angelini et al'9, que las divide en anomalias de origen y
curso, anomalias intrinsecas y anomalias de terminacion. Recientemente se
modifico esta clasificacion por nuevos hallazgos embriolégicos en el desarrollo
de las anomalias coronarias, siendo asi la clasificacién embriolégica-anatémica
modificada de Angelini la mas actual®. Greenberg et al, en 1989 describieron
una clasificacion anatémica mas sencilla y practica con la que el equipo de los
autores considera que el abordaje es mas amigable!® (Tabla 3).

Clasificacion de Greenberg

- Anomalias de origen
- Anomalias de curso
- Anomalias de terminacién

Tabla 3. Clasificacion de Greenberg

Anomalias de origen
Origen alto y bajo

El ostium coronario localizado en el borde inferior del seno coronario se nombra
como origen bajo, el ostium localizado a 5 mm de la aposicion de la vélvula en el
anillo adrtico se llama ostium comisural de arteria coronaria"®. Los ostium de ori-
gen alto se refieren a un origen por arriba de 10 mm de la unién sinotubular. Esta
anomalia tiene una incidencia del 6%. La arteria coronaria con ostium de origen
alto més comun es la derecha''?; es una anomalia que puede ser benigna, pero es
hemodindmicamente significativa si el orificio tiene forma de hendidura, tiene una
angulacién aguda o cursa entre la arteria pulmonar y la aorta, lo que ocurre en el
50% de los casos y puede generar muerte stbita o infarto miocardico®” (Figura 2).

Ostium separado Ostium separado
Normal para rama conal y CD paraDAy CX
D NC | D NC | D NC |
Ostium
Origen alto excéntrico Origen bajo
D NC | D NC | D NC |1

Figura 2. Origenes de las arterias coronarias (modificado de Perez-Pomarez
et al?)

Multiples ostium

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

Arteria coronaria Unica

Se caracteriza por un ostium Unico que se origina del seno adrtico. General-
mente es benigna, puede seguir el curso de la ADA o la ACD y dividirse después
de su origen 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
entre el 0,0024-0,066% de pacientes que se llevan a angiografia coronaria®".

Origen andmalo de arteria coronaria en la arteria pulmonar

Es una de las més importantes en relacién a la clinica, dado que es hemoding-
micamente significativa, pues se presenta como infarto o muerte subita.

Grupo CTO
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La forma mds comun es la anomalia de la arteria coronaria izquierda desde la
arteria pulmonar (ALCAPA, del inglés, anomaly of left coronary artery from pul-
monary artery) donde el TCl nace de la arteria pulmonar, se presenta en 1 de
300,000 nacidos vivos y el 90% muere si no se trata en el primer afo de vida®.
Se presenta robo coronario, ya que la baja presion en la arteria pulmonar causa
que el flujo de la arteria coronaria izquierda vaya hacia la arteria pulmonar, en
lugar de ir hacia el corazdn, resultando en isquemia y crecimiento colateral.
El grado de isquemia depende de la circulacion colateral. Los pacientes con
circulacion colateral presentan la forma del adulto, mientras que los casos
con poca circulacion colateral presentan sintomas a temprana edad®?.

La otra forma se conoce como anomalia de la arteria coronaria derecha desde
la arteria pulmonar (ARCAPA, del inglés, anomaly of right coronary artery from pul-
monar artery), en donde el ostium de la arteria coronaria derecha nace de la arte-
ria pulmonar, es menos comun y mayormente asintomatica®?. Tradicionalmente
esta patologia se ha diagnosticado por angiografia invasiva o autopsia, pero en la
actualidad la evaluacion por ATCMD 'y cardio-RM ha crecido, siendo cada vez mas
frecuente su diagnostico por estas técnicas, ya que permiten una visualizacion
directa del aspecto posterior de la arteria pulmonar, donde nace el TCl, observar
una ACD dilatada y la visualizacién de arterias colaterales dilatadas. Aunque am-
bas técnicas se pueden utilizar para evaluar la funcion miocérdica, la ventaja de
la cardio-RM es la capacidad para mostrar el flujo retrogrado del TCl a la arteria
pulmonar, ademdas de poder evaluar la isquemia miocardica y la viabilidad con
realce con gadolinio. La ATCMD y la cardio-RM son métodos de imagen Utiles
no sélo para el diagnostico, sino que ademas ofrecen informaciéon prondstica,
de estratificacion de riesgo y pueden utilizarse para el seguimiento® (Video 1).

valencia del 0,03-0,5%. La mayoria de casos de la ACD y el 75% de casos
del TCI que nacen del seno opuesto tienen curso interarterial y el 57% de
casos del TCl que nacen del seno derecho se presentan con muerte subita,
a diferencia del 25% en ACD que nace del seno izquierdo. Se han descrito
varios mecanismos de isquemia en el curso interarterial, particularmente du-
rante el ejercicio:

Incremento del gasto cardiaco y expansion de los grandes vasos, con compre-

sion del vaso andmalo que pasa entre la arteria pulmonary la aorta.

- Eldngulo agudo (< 40°) de salida del ostium genera durante el ejercicio un
cierre tipo flap.

- Espasmo o doblez del vaso anémalo.

+ Elcursointramural genera un adelgazamiento del ostium y causa una apa-
riencia en hendidura, lo que favorece la compresion del vaso durante el
ejercicio® (Video 2y Figura 3).

Trayecto interarterial

Video 1. Origen anémalo de la coronaria izquierda desde la arteria pulmonar

O"\{‘l{,‘ﬁ de una coronaria o una de sus ramas en el seno ()}?LM‘%TO o en el seno
NO Ccoronario, con curso anémalo

La arteria coronaria que nace del seno opuesto o seno no coronario puede
tener cuatro cursos. El més importante clinicamente es el curso interarterial
entre la arteria pulmonar y aorta, ya que es la causa mas comun de muerte
subita en atletas. Los otros tres cursos son benignos y son el curso retroadrtico,
prepulmonar y transeptal (Tabla 4).

Origen seno coronario contrario

« Curso interarterial (maligna)

+ Curso retroadrtico (benigna)
+ Curso prepulmonar (benigna)
+ Curso transeptal (benigna)

Tabla 4. Variantes del origen de seno coronario contrario

El ostium del TCI que nace del seno derecho se observa en un 0,09-0,2% de
pacientes y el ostium de la ACD, que nace del seno izquierdo, tiene una pre-

« Articulos de revision

Figura 3. Recorrido de la arteria coronaria derecha entre la aorta y la arteria
pulmonar

Video 2. Nacimiento andmalo de arteria coronaria derecha de seno
coronario izquierdo con curso interarterial

La ACX que surge del seno no coronario o seno derecho ocurre en el 0,43% de
los casos y es una anomalia benigna, ya que tiene un curso retroadrtico. Puede
comprimirse al momento de fijar el anillo valvular protésico durante la cirugia
cardiaca® (Figura 4 y Video 3).

Figura 4. Vista con ATCMD. Nacimiento de la arteria circunfleja del seno coronario
derecho
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Video 3. Arteria circunfleja que nace del seno coronario derecho

La ATCMD permite evaluar los siguientes parametros:
« Curso interarterial, retroadrtico, prepulmonar o transeptal:

- Variante transeptal. La arteria esta rodeada de septum miocardico, cursa
por debajo de la crista supraventricular (signo de la hamaca), no tiene
orificio alargado ni en forma de herradura.

- Variante interarterial. La arteria esta rodeada de grasa epicardica, no tie-
ne curso bajo, puede tener orificio alargado o en forma de herradura.

« Didmetros minimos y maximos para categorizar la morfologia del vaso
como normal, oval (< 50%) o en forma de hendidura (> 50% de reduccién
en el didametro minimo en ausencia de enfermedad arterial coronaria).

« Lalongitud del drea adelgazada. Desde el inicio del drea adelgazada hasta
donde recupera su calibre normal. Una longitud mayor a 5,4 mm tiene ma-
yor probabilidad de requerir revascularizacion miocardica.

+  Evaluar el dangulo de salida. Presencia o ausencia de un angulo < 45° en los
primeros 5 mm de salida del vaso, en plano tangencial a la aorta.

« Cursointramural, que se sospecha cuando hay un adelgazamiento ostioproximal
del vaso, un dngulo de salida agudo, un ostium coronario separado de la aorta.
Otras caracteristicas de utilidad son la visualizacion del vaso con ancho/nivel de
ventana 1000/300, la ausencia de grasa epicérdica (< 30 Unidades Hounsfield).

+ Nivel de salida del vaso por arriba o abajo de la comisura valvular. Esto
impacta de forma importante en el tratamiento quirdrgico, ya que en la
mayorfa de los casos que se revascularizan la salida del ostium esta sobre o
arriba de la comisura adrtica.

« Tipo de ostium: separado, compartido o ramo. Los pacientes con nacimien-
to anémalo de la ACD desde el seno opuesto tienen con mayor frecuencia
un curso intramural®.

Atresia o estenosis congénita del ostium

Es muy poco frecuente, existen menos de 50 casos publicados en la literatura.
En estos casos la porcion proximal del vaso termina de forma ciega y la irriga-
cion viene dada por la arteria opuesta a través de patrones vasculares como el
anillo arterial de Vieussens, o la arteria anastomotica de Kugel. Es hemodinami-
camente significativa y se presenta en etapas tempranas de la vida con dilata-
cién ventricular izquierda, insuficiencia mitral, infarto o sincope. La mayoria de
los pacientes requieren revascularizacién miocérdica®”.

Anomalias de curso

Curso intramiocdrdico (puente miocardi

Se conoce como un segmento de arteria coronaria que esta tunelizado
en el musculo cardiaco. Es una variante benigna y asintomatica en la ma-
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yor parte de los casos. Pueden ser completos, cuando una porcién de ar-
teria coronaria estd cubierta por un haz muscular, o incompletos cuando
solo es una capa fibrosa que cubre a la arteria coronaria. Se han descrito
tres tipos de puentes musculares, los superficiales (75% de los casos),
que cruzan la arteria perpendicularmente en dngulo agudo al dpex y los
haces musculares que surgen del ventriculo derecho y cruzan la ADA de
manera transversal, oblicua o helicoidal (25% de los casos), también se
consideran como puentes cuando el vaso transcurre dentro de un sur-
co interventricular muy profundo, este tipo de puente intramiocardico
es incompleto, ya que en su porcion superficial sélo estd cubierto por
tejido fibroso®. Generalmente tienen una profundidad de 1 a 10 mm,
y una longitud de 10 a 30 mm. Pueden ser clinicamente significativos
y causar manifestaciones como arritmias cardiacas, infarto miocérdico y
muerte subita en situaciones poco comunes en donde la compresion del
segmento tunelizado persiste en didstole durante el estrés y los cambios
hemodindmicos regionales contribuyen a la formacién de placas ate-
roescleréticas proximales al puente miocérdico.

La probabilidad de isquemia también incrementa con la profundidad del
puente intramiocardico. En promedio los puentes miocardicos se pre-
sentan en un tercio de los adultos y pueden estar en cualquier segmento
coronario, pero generalmente estan localizados en el segmento medio
de la arteria descendente anterior®.

Las asas miocéardicas son fibras de musculo auricular que rodean el vaso en
dos tercios de su circunferencia y regresan a la auricula, tienen un grosor me-
nor de 0,1-0,3 mm y no son clinicamente significativos, asi como los puentes
miocardicos venosos. Clinicamente los puentes miocardicos se caracterizan
por compresion sistélica del vaso, reduccion persistente del lumen diastdlico,
incremento en las velocidades de flujo, flujo sistélico retrogrado y reserva de
flujo coronario disminuida® (Tabla 5).

Puentes musculares

- Completo/incompleto
- Septal profundo
- Superficial
- Tipo ventriculo derecho

Tabla 5. Tipos de puentes musculares
Angiotomografia coronaria y estudios no invasivos

La ventaja de la ATCMD es la capacidad tridimensional que se asocia a una
alta resolucion espacial y de contraste, ya que puede visualizar el lumen
coronario, la pared del vaso, la pared miocérdica, asi como evaluar la lon-
gitud y profundidad del puente. Otras técnicas como la cardio-RM pueden
proveer imagenes de arterias coronarias, pero debido a sus limitaciones en
resolucion espacial y caracteristicas técnicas no es posible evaluar la pro-
fundidad de los puentes miocérdicos. Otros estudios como la ecocardio-
grafia de estrés, la cardio-RM de estrés, la tomografia computarizada por
emision de foton Unico (SPECT, del inglés single photon emission computed
tomography) o la tomografia por emisién de positrones (PET, del inglés posi-
tron emission tomography) pueden detectar un efecto funcional del puente
miocérdico, la cardio-RM es el método con mejor resolucion espacial para
detectar defectos de perfusion segmentarios y subendocardicos. Otros es-
tudios funcionales basados en ATCMD que se realizan a partir de algoritmos
en posproceso son el gradiente de atenuacion transluminal y el flujo de
reserva fraccional derivado de ATCMD, aunque hasta el momento no se ha
documentado su evaluacion en puentes intramiocardicos. Y finalmente en
tomaografos de Ultima generacién se puede evaluar la perfusion miocardica
en estrés, aunque de igual forma, ain no se ha evaluado en esta patolo-
gia® (Figura 5).
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Figura 5.Cursointramiocdrdico de ramo marginal obtusoy arteria descendente
anterior

Estudios complementarios invasivos

En la angiografia coronaria invasiva se puede observar el fenémeno de succion
en sistole, asi como el fenémeno de paso abajo-paso arriba y con esto susten-
tar la presencia de isquemia coronaria. Uno de los estudios complementarios
mas importantes para la evaluacion del impacto clinico de los puentes miocar-
dicos es el ultrasonido intravascular (IVUS) con Doppler intracoronario, pues la
presencia del fenémeno de media luna durante todo el ciclo cardiaco es su-
gestivo de curso intramiocardico y a partir de su visualizacion se puede realizar
estudios de provocacién intracoronaria para observar el fenémeno de succiéon
coronaria, aun si angiograficamente no se observa el curso intramiocardico.
También es de utilidad el pull back con Doppler en donde se observa el feno-
meno fingertip o spike and dome, que consiste en una aceleracion aguda del
flujo en didstole temprana seguida de una marcada desaceleracion y aplana-
miento en mesodiastole®®.

Debido a que esta estenosis dinamica en el puente coronario depende del
grado de compresién extravascular y de la tensién intramiocardica, la evalua-
cién invasiva no se debe limitar a condiciones de reposo. Esto se puede evaluar
con la medicién del flujo de reserva coronaria (FRC), utilizando una combi-
nacion de dosis baja de adenosina (20 ug) y dosis moderada de dobutamina
(20 ug/kg/min) para incrementar la probabilidad de desenmascarar gradientes
de presion en didstole en pacientes con puentes intramiocardicos e isquemia
en estudios no invasivos, que el FRC convencional no identifica.

Recientemente se ha introducido un indice de presion, el radio instantdneo
de onda libre (iFR). Es un indice especifico de diastole, evalda la presion in-
tracoronaria durante el periodo de “onda libre’, que es el periodo en el ciclo
cardiaco donde la resistencia microvascular es estable, minima, y el flujo esta
en su maximo punto comparado con el resto del ciclo. Tiene la ventaja de
que no requiere administracion de medicamentos para inducir isquemia®.

Duplicacion de descendente anterior y coronaria derecha dividida

La arteria coronaria izquierda dividida es extremadamente rara, documentada
solo en casos esporadicos. Es una variacion benigna, la coronaria derecha nace
de dos ostium o nace de un ostium y se divide en dos arterias después de su
origen®. La incidencia de duplicacion de arteria descendente anterior es del
1% y del 1,48% en angiografia y angiotomografia, respectivamente. Consiste
en una ADA corta con terminacion alta en el surco interventricular, que da
irrigacion al septum, y otra ADA larga que continta en la parte distal y da irri-
gacion a la pared libre del ventriculo izquierdo. Segun el trayecto hay cuatro
tipos de duplicacion:

La ADA larga distal corre por la izquierda del surco interventricular.

1. La ADA larga distal corre por la derecha del surco interventricular.

2. La ADA larga distal tiene un curso intramiocérdico en el septum y aparece
en la superficie epicérdica en la parte distal del surco interventricular.

3. La ADA larga distal se origina de la ACD.

° 7

Ambas anomalias no son importantes clinicamente, pero su conocimiento es
vital para el cirujano cardiovascular que realiza una cirugia de revascularizacién
miocardica.

Ectasia 0 aneurisma coronario

Ectasia coronaria se define como una dilatacién de 1,5 veces o més el didmetro
normal. Si todo el vaso se encuentra afectado, se denomina ectasia; si solo tie-
ne afectacion parcial, se denomina aneurisma coronario. Su presentacion con-
génita es muy rara y generalmente es secundaria a enfermedad de Kawasaki
o fistulas coronarias. En adultos son variantes de enfermedad aterosclerética
coronaria.

Se clasifican en aneurismas pequerios (< 5 mm), medianos (5-8 mm) y gigantes
(> 8 mm) y morfolégicamente en aneurismas saculares o fusiformes®. La pre-
valencia de aneurismas es de 1,4 a 4,9% en estudios angiograficos, quirdrgicos,
autopsias y angiotomografia coronaria®. Pueden ser clinicamente significati-
vas y causar trombosis, ruptura, isquemia miocardica y fistulas en estructuras
adyacentes (Tabla 6).

Anomalias de arterias coronarias

Con repercusion hemodinamica Sin repercusiéon hemodinamica

- Atresia - Duplicaciéon
- Origen interarterial « Origen alto y prepulmonar
- Fistula congénita . Transeptal

+ Curso retroadtico

Tabla 6. Consecuencias clinicas de anomalfas en arterias coronarias

Anomalias de terminacion
Fistula arterial coronaria

Es una terminacion anormal de una arteria coronaria en una camara cardfaca,
vena sistémica o arteria pulmonar. Con una incidencia de 0,1-0,2% de pacien-
tes que van a angiografia y de 0,33-0,35% de pacientes que se realizan una
angiotomograffa coronaria. Involucra la ACD en el 44% de los casos, el TCl en
otro 44% y en un 12% de los casos ambos, TCl y ACD, estdn comprometidos.
Los sitios mas frecuentes de drenaje son el ventriculo derecho (41%), sequido
de auricula derecha (26%) y arteria pulmonar (17%)"". El drenaje hacia auricula
izquierda o ventriculo izquierdo se observa en < 10% de casos. En la evaluacion
por ATCMD el 50-89% de las fistulas coronarias drenan a la arteria pulmonar®.
Las consecuencias hemodindmicas dependen de la resistencia y el sitio del
drenaje. Cuando drenan a estructuras venosas o cdmaras derechas, el flujo
sanguineo estad durante todo el ciclo cardfaco, y generan un cortocircuito de
izquierda a derecha que causa fenémeno de robo coronario, asi como multi-
ples comunicaciones, una red compleja, multiples terminaciones y formacion
de aneurismas importantes. Todo ello causa isquemia coronaria, insuficiencia
cardiaca e hipertension pulmonar. Cuando drenan a arteria pulmonar o auricu-
laizquierda, se genera un cortocircuito de izquierda a izquierda con sobrecarga
de volumen a ventriculo izquierdo® 3",

Antes de la disponibilidad de la ATCMD la angiografia invasiva era la modalidad
estandar para el diagnéstico, por su alta resolucion espacial y temporal, ademas de
la evaluacion hemodindmica, sin embargo, la limitacién de los éngulos de proyec-
cién evita la evaluacion de la configuracién geométrica, la evaluacion de multiples
fistulas y las rutas de drenaje. Actualmente se ha demostrado que esta modalidad
permite el diagnostico correcto de fistulas coronarias en el 31-55% de los casos.
La ATCMD es el método que permite una mejor identificacién y evaluacion de las
fistulas coronarias, su reconocimiento es importante porque los hallazgos pueden
ser incidentales. La cardio-RM también puede usarse para la evaluacién coronaria,
ya que tiene una alta resolucién temporal y no involucra radiacion ionizante, pero
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su mayor utilidad se limita a los segmentos proximales coronarios, ademds, en la
evaluacion de estructuras extracardiacas es inferior a la ATCMD®2,

Se recomienda realizar tratamiento quirdrgico temprano en estos casos, que
puede ser con ligadura quirdrgica, aislamiento, revascularizacién miocardi-
ca, Cierre percutaneo con coils, umbrellas, plugs vasculares o stents recubier-
tos®39. Ademas también es recomendable realizar seguimiento con ATCMD
basado en las caracteristicas clinicas, ya que la comparacién de la ATCMD
prequirdrgica con una ATCMD posterior al cierre de fistula es Util en la eva-
luacion de recurrencia (que causa recanalizacion y dilatacién coronaria), ade-
mas de la evaluacion del grado de trombosis después de la intervencion®?
(Video 4y Figura 6).

Figura 6. ATCMD que muestra fistula coronaria de arteria circunfleja a la
Video 4. Fistula coronaria de arteria circunfleja a auricula derecha aurfcula derecha

Resonancia magnética

cardiaca Tomografia computarizada Ecocardiografia Cateterismo
Resolucién espacial Buena Excelente Excelente Excelente
Resolucién temporal Buena Lejana Excelente Excelente
Morbilidad potencial Baja Baja Ninguna Alta
Visibilidad coronaria Buena Excelente Pobre Excelente
Curso coronario Bueno Excelente Lejano Excelente
Fistula pequeia Lejana Buena Lejana Excelente
Fistula larga Excelente Excelente Lejana Lejana
Anormalidades Excelente Lejana Excelente Buena

de contractilidad

Demostracion de cicatriz | Excelente Pobre Pobre Pobre
Exposicion a radiacion Ninguna Leve a moderada Ninguna Moderada
Calidad de la ventana Ninguna Baja (ruido en obesidad) Alta Baja

toracica
Idoneidad Pobre Buena Excelente Buena

en paciente critico

Trombo coronario Excelente Excelente Pobre Pobre
Claustrofobia Problemética Raramente problemética Sin problema Sin problema
Presencia de metal Puede ser problemética Raramente problemética Sin problema Sin problema

Tabla 7. Imagen multimodal en evaluacion de anomalias coronarias
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Terminacién extracardiaca o sistémica

Esta anomalia de terminacion debe distinguirse de la fistula coronaria, ya que
en lafistula la arteria coronaria se encuentra agrandada y tortuosa, a diferencia
de la terminacion sistémica que no tiene este patrén, ya que no hay diferencia
significativa de presion entre la arteria coronaria y la arteria sistémica a la que
drena. En ausencia de un gradiente de presion, como el causado por una este-
nosis, la comunicacion coronaria-sistémica no es significativa clinicamente®3.

Conclusion

La ATCMD es un método de imagen que permite hacer una evaluacion ana-
témica ideal en la mayoria de las AAC y puede complementarse por otras téc-
nicas de imagen cardiaca cuando se trata de evaluar el compromiso hemo-
dindmico que generan. Su resolucién espacial es adecuada para evaluar las
caracteristicas de arterias coronarias, superada sélo por la angiografia invasiva.

En las anomalias de origen la ATCMD es aun superior a la cardio-RM en resolu-
cién espacial, pero en nifios se debe considerar el ahorro de radiacién, evitar
uso de contraste y que la cardio-RM es una técnica que permite evaluar de
forma adecuada las porciones ostioproximales coronarias, asi como evaluar
isquemia, tejido fibroso o tejido viable. En relacién a las anomalias de curso y
terminacion, la ATCMD supera a la cardio-RM y complementa a la angiografia
invasiva en la evaluaciéon anatémica y de relacion con estructuras adyacentes,
pero la evaluacion funcional siempre depende de esta Ultima.

La imagen cardiaca actual ha llegado a una etapa avanzada de precision tal
que estas técnicas eventualmente permitirdn el establecimiento de guias cli-
nicas definitivas para el manejo de estas condiciones congénitas. En la Tabla 7
se resumen las caracteristicas de los métodos de imagen cardiaca en la evalua-
cién de anomalfas coronarias.

Abreviaturas y acronimos

AAC: anomalias de arterias coronarias

ACD: arteria coronaria derecha

ACX: arteria circunfleja

ADA: arteria descendente anterior

ALCAPA: anomalia de la arteria coronaria izquierda desde la arteria pulmonar
(del inglés, anomaly of left coronary artery from pulmonary artery)

ARCAPA: Anomalfa de la arteria coronaria derecha desde la arteria pulmonar
(delinglés, anomaly of right coronary artery from pulmonar artery)

ATCMD: angiotomografia coronaria multidetector

FRC: flujo de reserva coronaria

iFR: radio instantaneo de onda libre

cardio-RM: resonancia magnética cardiaca

IVUS: ultrasonido intravascular

mSv: milisievert

PET: tomografia por emision de positrones

SPECT: tomograffa computarizada por emisién de foton tnico (del inglés sin-
gle photon emission computed tomography)

TCI: tronco de arteria coronaria izquierda

Ideas para recordar

- Las anomalias de arterias coronarias tienen una incidencia cercana al 1,7%
en la poblacion general, pero son causantes del 33% de muerte subita en
jovenes.

La clasificacion de Greenberg es facil y amigable para evaluar los tipos de
anomalias de arterias coronarias.

En las anomalias de arterias coronarias la angiotomografia coronaria mul-
tidetector provee una vision global excelente del corazén y su compleja
anatomia vascular, ademas de su utilidad para planear accesos terapéuticos
posteriores, intervencionistas o quirdrgicos.

El papel de la imagen cardiaca no se limita a demostrar la anatomia de
las arterias coronarias, sino que complementa con informacién funcional,
permite evaluar las consecuencias clinicas en el paciente, como isquemia,
infarto, arritmias, insuficiencia cardiaca. .., para poder tomar las decisiones
terapéuticas apropiadas.
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