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Editorial

Las redes sociales en laimagen cardiaca

i este tema tiene espacio en una revista sobre imagen cardiaca seria la primera pregunta a realizarse, lo que no se podra negar es que los
editores de RETIC son unos grandes creyentes en su valor docente y formativo desde hace mucho tiempo. Pero a ti lector, es mi funcién
intentar convencerte e incluirte como un ferviente seguidor de esta tendencia imparable.

Ya en editoriales previos de RETIC Miguel Angel Garcia Fernandez ha indicado hacia dénde camina la imagen cardiaca del futuro” y me tomo la
libertad de adaptar dos puntos esenciales que ha mencionado, por un lado, “lo que ya estd aqui, pero todavia no se incorpora a la rutina”y, por
el otro, “la revolucion de lo simple, la democracia en los ultrasonidos”. Las redes sociales son un ejemplo de esto tanto en que estan aqui'y no
muchos las emplean en su rutina de formacién, como porque es otra revolucién de lo simple, ya que permite aprender desde cualquier lugar
del mundo de cualquier referente que obviamente quiera compartir su conocimiento con la comunidad.

Alguien se preguntara si las redes sociales son algo que sea ciencia. Si Pubmed® se puede usar como referencia, una busqueda sobre “social
media”sélo reportard unas 15.000 entradas, alcanzando las 2.185 referencias exclusivamente en el afio 2016. Evidentemente las redes sociales en
el mundo cardiovascular suponen poco todavia en lo que se refiere a investigacion cientifica con 351 entradas (“social media cardiovascular”). Es
claro, por tanto, que estamos ante una herramienta en crecimiento para la investigacion y de gran utilidad para médicos y pacientes en multiples
campos de la medicina®?, especialmente en el campo de la docencia y formacion.

El valor educativo de las redes sociales y de la Web 2.0 es indudable®. El término “Web 2.0" fue acunado por Tim O'Reilly en 2005 (http://www.
oreillynet.com/oreilly/tim/). Describe esa Web 2.0 como “arquitectura y participacion’, en contraste con la Web 1.0 que era accesible a través de
sitios web estaticos que estan formados por contenidos que Unicamente pueden alterarse por la persona responsable que permite los cambios.
Las herramientas y la tecnologia de la Web 2.0 van a permitir una participacion activa. La nueva tecnologia va a querer que se impliquen multi-
ples usuarios, lo que va a llevar a incluir a usuarios con escaso o nulo conocimiento técnico, pero que van a ser capaces de generar facilmente
su propio contenido v, por tanto, afiadir su propia informacion y opiniones. Los usuarios se apoyan unos a otros sin la influencia de la empresa
que da soporte a la plataforma®. Los grupos resultantes se conocen como redes (networks) o comunidades. Las redes sociales agrupan las
plataformas y redes que hacen la interaccién social posible en Internet. Los usuarios intercambian experiencias y opiniones a través de las redes
sociales y se evalian uno al otro.

A continuacién, os presentaré las principales herramientas de Web 2.09 junto con ejemplos relacionados con la imagen cardiaca:

- Blogs. Son diarios electrénicos o bitdcoras que se mantienen como paginas webs. Las entradas, comentarios se ordenan cronolégicamente.

Los temas obviamente los marca el bloguero, y otros usuarios pueden afadir inputs a esos temas. Un blog termina cuando un autor decide
que termina.
Un excelente ejemplo es Cardio 2.0 (http://cardio2cero.com/), aunque la temdtica muy interesante que nos trae el Dr. Gdmez de Diego no
siempre es sobre imagen. Otro excepcional ejemplo de blog a seguir sobre imagen es Echotalk Blog (https://echotalkblog.com/) y un buen
ejemplo en medicina de urgencias seria Life in the fast lane (https://lifeinthefastlane.com), que ilustra casos de ECG o ultrasonidos con gran
calidad.

- Twitter (www.twitter.com). Famosa aplicacién de microblogging donde los usuarios van precedidos de su @. Los usuarios emplean mensajes
de texto de 140 caracteres como maximo. Estos mensajes se muestran a todos los usuarios que siguen a ese usuario. La interaccion es posible
y es una de sus grandes virtudes junto con la inmediatez. Otros usuarios pueden contestar a las publicaciones y se pueden crear discusiones.
Aqui la clave estd en que cudntas seguir para estar al dia en imagen cardiaca; yo recomendaria sin duda alguna a @maecocardio, @josejgdnews
@ImagenCardiaca, @RevEcocar, @ASE360, @BrHeartValveSoc, @lpbadano, @cardiacimaging, o @arh_cardio. Si el tema de Twitter interesa siem-
pre tenéis la opcion de profundizar con la lectura de este libro realizado por la Sociedad Espafola de Cardiologia “#Cardiotuit-Aplicaciones
profesionales de Twitter en cardiologia” (http://secardiologia.es/images/publicaciones/libros/cardiotuit-aplicaciones-profesionales.pdf).
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« Mensajeria instantanea. Hace posible una comunicacion en tiempo real entre 2 0 mas participantes, pero lo mas importante en la ma-

teria que nos interesa es que habitualmente soportan elementos audiovisuales. Lo clasico seria Skype (www.skype.com) o Google han-
gouts (hangouts.google.com), pero seamos un poco mas disruptivos, ;qué tal un grupo de Telegram o Whatsapp (ya presentes por otra parte
en casi cualquier smartphone) Unicamente con fines docentes? Ademds, actualmente ya soportan grupos de cada vez mas participantes. Se
puede plantear un caso de imagen dificil y discutirlo entre los integrantes, ya existen experiencias satisfactorias sobre ECG1'.

+ Podcasting. Nos referimos a archivos audiovisuales, normalmente se ha asociado més con el formato audio. Se crean por los autores y se
comparten por multiples vias de forma online. Es un formato que no sirve mucho en imagen cardiaca salvo para comentar articulos cientifi-
cos, yo 0s recomiendo la cuenta con los PodCasts de la Sociedad Espariola de Cardiologia (https://soundcloud.com/secardiologia).

+ Wikis. Son similares a los blogs, pero otros usuarios pueden editar el texto en la pagina web. En este caso, se crea un documento compartido
en el que muchos usuarios pueden participar. El ejemplo mas famoso es la Wikipedia (http://www.wikipedia.org), pero en imagen cardiaca
tenemos otro buen ejemplo que es wikiecho (http://www.wikiecho.org/wiki/Main_Page) o la echopedia (http://www.echopedia.org/index.
php?title=Main_Page).

- Compartir medios audiovisuales. Para ello, los medios audiovisuales se suben y se almacenan en una pagina web. Aqui la pagina por
excelencia es YouTube (http//www.youtube.com). Luego, esos medios pueden compartirse, evaluarse y comunicarse con otros. Hay canales
en los que uno se puede suscribir, aungue probablemente es un medio més que un fin. Los videos se suben a Youtube, pero se embeben
en las webs o se difunden por redes como Twitter o Facebook. Rara vez se va directamente alli. Entre los canales de imagen a los que se
podria suscribir uno, sin duda, se encuentra el de la Sociedad Espafiola de Imagen Cardiaca (https://www.youtube.com/channel/UCGevPC-
mFyh_EuZ_UKvvJB-A) con sus minicasos.

- Paginas para interaccién social (Social networking sites). Estas paginas permiten la posibilidad de crear perfiles personalizados vy listas de

amigos. Tanto enlaces a blogs u otras paginas como fotos, musica, videos, pensamientos y opiniones pueden comunicarse aqui. Se pueden
crear grupos privados (sélo disponibles para los invitados o los que solicitan acceso y son aceptados) o abiertos; si no se establece la limita-
cion, siempre en estas redes suele estar abierto todo el contenido a todos los usuarios de la pdgina de networking.
El ejemplo mejor conocido es Facebook (http://www.facebook.com). Grupos muy recomendables si os interesa la imagen cardiaca son
“Young Network of Cardiovascular Imaging” o “ECHO BOARD REVIEW forum”. El empleo de Facebook para docencia en imagen cardiaca tiene
aspectos interesantes, ya que permite estar en contacto con los alumnos, permite que los alumnos puedan compartir entre ellos y, ademas,
es una herramienta estupenda para fomentar la participacion y para aprender de lo que digan sus compafieros o en Ultimo caso el profesor.
Otro elemento de esta herramienta es que favorece que tengan una actitud mds activa frente al curso. La Unica limitacion es que obliga a
un poco mas de trabajo para el docente.

Ademds, existen plataformas que combinan varias de estas opciones, destacando entre ellas la Sociedad Espafiola de Imagen Cardiaca, que
plantea una estrategia de varias fuentes, canal de Youtube, difusion de casos por la cuenta de Twitter o de Facebook, asi como el empleo de su
pagina web (https://ecocardio.com/es/), lo que se conoce como una estrategia multicanal.

Lo que hay que recordar siempre para cualquier actividad en redes sociales, especialmente al emplear imagenes, es que es esencial mantener
oculto cualquier dato que pueda identificar a los pacientes, existiendo multiples recomendaciones de cémo debe ser el tratamiento de toda la
informacion a este respecto!'"'?. De hecho, la Organizacién Médica Colegial ha elaborado un libro muy recomendable para aprender a usar las
redes sociales titulado “Manual de Estilo para Médicos y Estudiantes de Medicina sobre el buen uso de las Redes Sociales” (https://www.cgcom.
es/sites/default/files/manual_estilo/HTML/index.html).

Las redes sociales tienen muchas formas de presentacién, como se ha visto, y las que mas destacan en mi opinion para el objetivo que nos ocupa
son Twitter, Facebook y Youtube. En sus distintas formas de presentacién, asociada con una sabia eleccion de fuentes, podremos aprovechar
para aprender y compartir mucho en imagen cardiaca. No desaprovechéis la oportunidad y uniros a la fiebre de las redes sociales; jvaldré la pena
el esfuerzo!

Rafael Vidal-Pérez
Consultor imagen cardiaca.
Hospital Universitario Lucus Augusti. Lugo. Espaia
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RESUMEN

El sindrome adrtico agudo constituye una de las urgencias cardiovasculares mas graves. Incluye tres con-
diciones clinicas relacionadas: la diseccién adrtica clasica, el hematoma intramural y la Ulcera ateroes-
clerdtica penetrante, siendo su principal manifestacion clinica el dolor tordcico. La gravedad del SAA
depende de su ubicacién en la aorta. Asf, aquéllos que se originan en la aorta ascendente (tipo A de
Stanford) poseen la mayor gravedad y requieren una resolucién quirdrgica urgente. Para lograr el diag-
ndstico correcto, se requiere un alto grado de sospecha clinica, asf como el uso apropiado de técnicas
de imégenes, entre las que destacan la tomografia computarizada, la ecocardiografia transesofagica y la
resonancia magnética. Este articulo de revision trata aspectos generales sobre el sindrome adrtico agudo
haciendo especial énfasis en su diagndstico por imagenes.

Palabras clave

> Sindrome adrtico agudo
> Ecocardiografia
> Resonancia magnética

ABSTRACT

Acute aortic syndrome is one of the most serious cardiovascular emergencies. It includes three related clinical
conditions: classic aortic dissection, intramural hematoma and penetrating atherosclerotic ulcer, chest pain
being its main clinical manifestation. The severity of acute aortic syndrome depends on its location in the
aorta. Thus, those that originate in the ascending aorta (Stanford type A) have the most serious prognosis
and require urgent surgical resolution. For proper diagnosis it requires a high degree of clinical suspicion
and the appropriate use of imaging techniques, among which are computed tomography, transesophageal
echocardiography and magnetic resonance imaging. This review article addresses general aspects of the
acute aortic syndrome with particular emphasis on imaging.

Keywords

> Acute gortic syndrome
> Echocardiography
> Magnetic resonance imaging

Introduccion Definicion

Frank Nicholls, médico del rey Jorge Il, mientras practicaba la autopsia del monar-
ca, fue quien describid por primera vez una diseccion adrtica aguda en 1760
Desde aquella época los conocimientos han evolucionado gradualmente has-
ta configurarse, sélo recientemente, el concepto de sindrome adrtico agudo
(SAA), una de las urgencias cardiovasculares mas dramdticas y graves, donde
el oportuno y adecuado diagndstico, asi como la exclusién de sus diagnosticos
diferenciales, es de gran relevancia, ya que conlleva una conducta terapéutica
compleja, altamente especializada y resolutiva. La sospecha clinica, ‘el pensar en
esta posibilidad diagnéstica; el adecuado, oportuno y racional uso de las image-
nes para el diagnostico (ecocardiografia, tomografia computarizada y resonancia
magnética), la cirugia precoz (cuando esté indicada) y la terapia endovascular
son los pilares para una actuacién médica apropiada ante este sindrome clinico.

Este articulo de revision tiene por objeto entregar nociones generales sobre el
SAA haciendo énfasis particularmente en su diagnostico por imagen.

RETIC 2017; 5: 1-11

Concepto de sindrome aértico agudo

El SAA es un término moderno que incluye tres entidades clinicas (Figura 1)
que dan origen a una sintomatologia relativamente similar, en la que destaca el
dolor toracico®?, que es de ubicacién variable, pudiendo ser torécico anterior,
irradiado al cuello y/o mandibula, de ubicacion interescapular o bien migrato-
rio hacia el epigastrio, regiéon lumbar, pelvis y raiz de los muslos. Generalmen-
te es un dolor muy intenso, de comienzo brusco que alcanza su intensidad
maxima o acmé rapidamente. Se suele describir como de naturaleza aguda y
desgarradora. En otras ocasiones es un dolor sordo, dorsal, que se confunde
con patologia de la columna vertebral; en estos casos generalmente se trata
de un hematoma intramural o una Ulcera ateroesclerética penetrante. Las ma-
nifestaciones clinicas del SAA se resumen en la Tabla 1.
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Figura 1. Entidades clinicas englobadas dentro del concepto de sindrome
aortico agudo (DA: diseccion de aorta; HI: hematoma intramural; UAP: Ulcera
aortica penetrante)

Presentacion clinica de sindrome aértico agudo

Sintomas de presentacion

Descripcion y/o causa

. Torax, abdomen, flanco

Dolor -
+ Inicio abrupto

Edema pulmonar Insuficiencia adrtica aguda

+ Taponamiento
- Insuficiencia adrtica aguda masiva
+ Oclusién de arteria coronaria = 1AM

Shock cardiogénico

Shock hipovolémico Rotura

+ Oclusién de la arteria renal
o isquemia renal
+ Respuesta hiperadrenérgica frente al dolor
+ Sincope (reflejo, por dolor)
« Accidente vascular encefélico
. Tetraplejia
- Sindrome de Horner

Crisis hipertensiva

Neurolégicos

Oclusion de ramas Deficiencia de pulsos, isquemia visceral

Tabla 1. Manifestaciones clinicas del sindrome adrtico agudo

El adjetivo agudo se refiere a que su evolucion desde el inicio de los sin-
tomas ha de ser menor a 2 semanas. El SAA es la afeccion adrtica catas-
tréfica mas frecuente, siendo su incidencia de 10 a 30 casos por millén de
habitantes/ano, muy superior por ejemplo a la frecuencia de rotura de un
aneurisma de aorta abdominal. Las entidades clinicas incluidas en el SAA
son:

1. La diseccién adrtica “clasica”: 60-80% de los casos.

2. El hematoma intramural: 5-15% de los casos.

3. La Ulcera ateroesclerética penetrante: 5% de los casos.

Diseccion de aorta

De acuerdo con la descripcion clasica, la diseccion de aorta (DA) aguda
requiere para producirse una rotura de la intima de la aorta, habitualmente
precedida por degeneracién o necrosis quistica de la capa media. En la
diseccién, la sangre pasa a través de la rotura inicial (puerta de entrada)
(Figura 2 y Figura 3) y separa a la intima de la media, o incluso de la ad-
venticia, creando asf un colgajo (en inglés, flap) (Video 1 a Video 3) que
separa el lumen verdadero del lumen falso (Figura 4 y Video 4 a Video 7).
Este colgajo generalmente es moévil durante la sistole (Video 8), cuando
aumenta el flujo y la presién en el lumen verdadero, comprimiendo al lu-
men falso.

Figura 2. El orificio corresponde a un desgarro de la tdnica intima, puerta
de entrada a la progresion de la diseccion

Figura 3. Diseccion adrtica tipo A, donde se visualiza el sitio de ruptura de
la intima (puerta de entrada) en el arco aértico

« Articulos de revision
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Video 1. ETE. Dilatacion de la aorta ascendente. Diseccion adrtica que se
inicia en los senos de Valsalva, justo por encima del ostium de la arteria
coronaria derecha. La ldmina batiente es muy moévil y por momentos
protruye e interfiere en el cierre de las sigmoideas

Figura 4. Lumen verdadero (LV) y lumen falso (LF)

Video 2. Dilatacion de la aorta ascendente. Lamina de diseccion proximal
que se extiende hasta el cayado adrtico. Tanto la dilatacion de la raiz

(67 mm) como el prolapso de la ldmina al tracto de salida del ventriculo

NS ; TR Video 4. Diseccion adrtica proximal. Ldmina batiente movil. Insuficiencia
izquierdo generan insuficiencia adrtica grave

adrtica grave

Video 3. Diseccién adrtica con compromiso circunferencial. La luz Video 5. Aorta descendente dilatada. Lamina de diseccion con muy escasa
verdadera, que es central, presenta expansion sistolica. Impresiona el alto movilidad. Pequeno desgarro intimal, con flujo en vaivén. Trombosis parcial
flujo en la luz falsa de la falsa luz, que impresiona con bajo flujo
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Video 6. La utilizacion de ecorresaltadores permite un andlisis detallado de
las caracteristicas de flujos en la diseccién adrtica. En este caso se observa
una pequena luz verdadera que se tifie intensamente. La falsa luz presenta
trombosis parcial y dos finos flujos que pasan en sistole a la luz falsa por
pequenos desgarros intimales

Video 7. Lamina de diseccion movil. Presenta el signo del calcio
(desplazamiento intraluminal de las calcificaciones intimales, descrito
inicialmente en la radiologfa como sugestivo de diseccion adrtica).
Contraste espontaneo y trombosis parcial de la falsa luz

Video 8. Colgajo intimal mdvil. Aorta descendente no dilatada, sin
evidencias de extravasacion

 Articulos de revision

La mayor parte de las roturas iniciales o desgarros primarios miden 1 ¢cm o
mas de longitud. La propagacion de la diseccion puede producirse de forma
anterégrada o retrégrada con respecto a la rotura inicial; puede haber una o
multiples comunicaciones entre ambos lUmenes, es decir, puertas de entrada
o salida (Figura 5)©9,

Figura 5. Desgarro en la salida del tronco braquiocefdlico, generando un
falso lumen

La falsa luz puede sufrir trombosis parcial o total (Figura 6 a Figura 8), con alto
0 bajo flujo en cada lumen (Video 9 a Video 11).

~ »
*

E. L, T®dmbosada
F/

Figura 6. Trombosis completa de la falsa luz
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Figura 7. Falsa luz de grandes dimensiones trombosada, con compresién
de la luz verdadera

Figura 8. Falsa luz trombosada de escaso espesor, sin repercusion sobre el
area del lumen verdadera

Video 10. Aorta descendente. Diseccion con trombosis casi completa de
la falsa luz, observando un flujo sistélico muy delgado en hora 2, hacia la
falsa luz

Video 11. Luz verdadera pequefa. Por un desgarro intimal amplio el
ecocontraste tifle con intensidad la falsa luz

La rotura y/o la propagacion de la diseccion puede afectar a diversas arterias
que se originan de la aorta (por ejemplo, vasos que irrigan al encéfalo, mé-
dula espinal, miocardio, rifidn, tubo digestivo, extremidades inferiores, entre
otros). Pueden originarse otras complicaciones por compresion de estructuras
vecinas, por rotura de la adventicia, lo que puede llevar a shock, a hemotérax
izquierdo (rotura a nivel de la aorta descendente), hemopericardio con tapona-
miento cardiaco o a insuficiencia de la vélvula adrtica (Video 12 y Video 13).

Video 9. Aorta descendente con trombosis de la falsa luz. Se observan en
la misma sectores hipoecoicos, que corresponden a trombosis en distintos
momentos evolutivos. La intima despegada es brillante, con un sector
central que impresiona el sitio de desgarro
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Video 12. Diseccién adrtica tipo A. Dilatacion de la raiz. Ldmina de
diseccion compleja que se origina en los senos de Valsalva
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Video 13. Grave alteracion de la coaptacion de las sigmoideas. El colgajo
intimal presenta perforaciones e interfiere en el cierre valvular

El hematoma intramural (HI) (Figura 9 y Figura 10), (descrito por Krukenberg en
1920) se origina por la rotura de los vasa vasorum de la capa media aortica, lo que
determina una hemorragia e infarto localizados en la tunica media, que a su vez
puede evolucionar a una rotura secundaria y llevar a una diseccion clasica. Una
Ulcera ateroesclerdtica penetrante también puede erosionarse hasta la media y
causar una hemorragia, transformandose en HI. Al igual que la DA clasica, el HI
puede extenderse, progresar, retroceder o reabsorberse (esto ultimo hasta en
un 10% de los casos). En resumen, el HI se define como un hematoma dentro
de la pared adrtica, sin un colgajo intimal evidente, sin un desgarro intimal de-
mostrable y sin comunicacion con la luz del vaso. Se trata de una diseccion sin
componentes luminales. Esta frecuentemente ubicado en la aorta ascendente y
se asocia a hipertensién arterial, sindrome de Marfan, traumatismos de térax y ul-
cera ateroesclerética penetrante. Un 48% de los Hl afectan a la aorta ascendente,
un 8% al cayado y un 44% a la aorta descendente. La mayor parte de los HI son
circulares (85%) y solo una minoria son semilunares (15%). Los HI ubicados en la
aorta ascendente tienen mayor riesgo de progresion y de muerte!®'!

-
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Figura 9. El engrosamiento de la pared anterior de aorta corresponde a un
hematoma intramural tipo A que se extiende desde la unién sinotubular

Aungue las manifestaciones clinicas del Hl se parecen a las de la DA, el proceso
tiende a ser mas segmentario y circunscrito, el dolor en general es anterior o
dorsal, rara vez irradiado al cuello, cabeza o extremidades. Los HI muy proxima-
les, al igual que las DA y las Ulceras ateroescleréticas penetrantes proximales,
pueden causar roturas adrticas con taponamiento cardiaco.
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Figura 10.Laimagen semilunar corresponde a un hematoma intramural de
aorta descendente. Debe diferenciarse de la disecciéon adrtica con trombosis
de falsa luz, de la ateromatosis o de trombosis sobre un aneurisma adrtico

La Ulcera ateroesclerética penetrante (UAP) consiste en una lesion ateroescle-
rética ulcerada, profunda, que penetra a través de la ldmina eldstica interna
hasta alcanzar la capa media de la pared adrtica (Figura 11y Figura 12). Las
UAP pueden ser Unicas o multiples y su didmetro oscila entre 5-25 mm, en
tanto que su profundidad puede llegar hasta los 30 mm. Frecuentemente dan
origen a Hl; no obstante, también pueden precipitar una DA clasica o bien una
rotura adrtica. Son mas frecuentes en la aorta toracica descendente que en el
arco o que en la aorta ascendente.

Ateroma Ulcera de la intima

Intima——»
Media ———> —
Adventicia ——>

L )

Ruptura
transmural

Ulceracién

de la placa intimal Pseudoaneurisma

Hematoma

Figura 11. Complicaciones de la Ulcera ateroesclerética penetrante. La
ulceracién de la placa ateromatosa puede progresar a la ldmina eldstica
interna permitiendo que el flujo adrtico penetre en la tunica media
generando un hematoma local que puede extenderse, o bien progresar
en la ulceracion con deformidad de la adventicia y pseudoaneurisma o
culminar en la ruptura adrtica

La UAP aguda suele ser un hallazgo casual, que debe tratarse mediante trata-
miento endovascular si es grande, presenta signos de complicacion o aumenta
de tamafo en los controles seriados.

Con el advenimiento de diversas técnicas de imagen, tales como la aortografia,
la ecocardiograffa transesofégica (ETE) y, especialmente, la tomografia compu-
tarizada (TC), se ha podido detectar y caracterizar esta entidad, que se presenta
como una imagen ulcerada rodeada o no de hematoma y que puede profun-
dizarse hasta romper la adventicia.

En muchos casos de pacientes con UAP amenazadoras, el implante de una

endoprotesis vascular empieza a considerarse una modalidad terapéutica
atractiva.
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Figura 12. Ulcera penetrante en el arco adrtico distal, con deformacion
parietal evidente

Clasificacion

Existen varias clasificaciones para el SAA, que se basan en el lugar de afecta-
cién. Las mas utilizadas son:
Stanford. Las divide en Ay B, siendo tipo A si afecta, ya sea primaria o secunda-
riamente, a la aorta ascendente. Si afecta sélo a la aorta descendente sera tipo
B (Figura 13). Las disecciones localizadas que sélo afectan al cayado son muy
raras y, para efectos practicos de conducta terapéutica, se consideran tipo B.

A Stanford B

Aorta

toracica Subclavia

rd

/
4
Subclavia

Diafragma = =

Aorta
abdominal

Figura 13. Clasificacién de Stanford. A: corresponde a las disecciones originadas
en aorta ascendente, independientemente de su extension longitudinal;
B: corresponde a la diseccién de la aorta descendente bajo la subclave izquierda
que puede disecar anterogradamente o retrogradamente

El mérito de esta clasificacion es su simplicidad, permitiendo definir la con-
ducta terapéutica médica o quirdrgica en base a la ubicacién anatémica,
especialmente en la DA clasicay el HI.
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La separacién en casos de tipo Ay B, ademas de describir el riesgo (disecciones
de tipo A mayor riesgo que las de tipo B) y la indicacién quirdrgica primaria
(tipo A siempre quirurgicas), permite distinguir distintas asociaciones y perfiles
de pacientes. Los pacientes con un SAA de tipo A suelen ser mas jovenes (edad
media 60 afos) que los de tipo B (edad media 70 afos). Los de tipo A tienen
mayor probabilidad de presentar trastornos predisponentes de tipo congéni-
to (valvula adrtica bicuspide), hereditario (sindrome de Marfan) o inflamatorio
(aortitis de células gigantes o enfermedad de Takayasu). Los pacientes con le-
siones de tipo A tienen menos antecedentes de hipertension arterial (HTA) que
los pacientes con lesiones de tipo B (30% frente a 71%, respectivamente)®”.
DeBakey. Antigua clasificacion utilizada solo para las disecciones clasicas,
que las divide en |, Il'y lll segun la ubicacién del colgajo, estd actualmente
en desuso (Figura 14).

DeBakey

Diafragma -

Tipo| Tipo llib

Tipo Il

Tipo llla

Figura 14. Clasificacion de DeBakey. Se reconoce como tipo | a la diseccion
adrtica que inicia en aorta ascendente y se extiende distalmente hasta
la aorta descendente. Como tipo Il a las disecciones proximales que
comprometen la aorta ascendente. La diseccion adrtica tipo Il tiene origen
distal a la arteria subclavia. El tipo llla se limita a la aorta tordcica, el tipo Illb
alcanza a la aorta subdiafragmatica

Factores de riesgo para el sindrome aoértico agudo

Los factores de riesgo para SAA mds importantes, ademas del sindrome de
Marfany el de Ehlers-Danlos, son la HTA sistémica y la edad avanzada (especial-
mente para HI'y UAP). La vélvula adrtica bictspide también es un factor de ries-
go, especialmente para la DA clasica. Sus portadores tienen 9 veces mas riesgo
de sufrir una DA que las personas con adrtica tricUspide. Los factores de riesgo
para presentar un SAA se resumen en la Tabla 2.

Factores de riesgo para el sindrome aértico agudo

Vélvula adrtica bicuspide (12% de los casos)
Coartacion de la aorta

Sindrome de Marfan (8% de los casos tipo A)
Sindrome de Ehlers-Danlos de tipo IV
Sindrome de Turner

Poliquistosis renal

Osteogénesis imperfecta

Hipertension arterial sistémica (> 75% de los casos)
Aneurismas (15% de los casos)

Ateroesclerosis

Enfermedades inflamatorias (aortitis de células gigantes,
aortitis de Takayasu, artropatias, lupus eritematoso
sistémico, artritis reumatoide)

Embarazo

Abuso de cocaina-crack (1% de los casos)

Cirugia cardfaca
Causadas por catéter (27%)

Congénitas

Hereditarias

Adquiridas

Yatrogénicas

Tabla 2. Factores de riesgo para presentar un sindrome aértico agudo
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Pruebas diagnosticas

Los procedimientos diagndsticos, esencialmente de imagen, estan orientados
a comprobar la sospecha clinica, pero también a descartar los diagnésticos
diferenciales, como el infarto agudo de miocardio y la embolia pulmonar, que
muchas veces implican un tratamiento opuesto al que debe instaurarse en el
SAA.

Dados los hallazgos, diagnosticar una diseccion clasica es mas simple (colgajo,
desgarro, limenes) y toma menos tiempo que diagnosticar un HI o una UAP.

Para efectuar el diagndstico de un SAA son esenciales las técnicas de ima-
gen, particularmente la ecocardiografia (particularmente la ETE), la TC y la
RM. Para asegurar un diagnéstico fiable muchas veces se practican, al menos,
dos pruebas diagnosticas complementarias siendo la TC y la ETE las mas uti-
lizadas.

El International Registry of Acute Aortic Dissection (IRAD) ha informado de que
la TC es la prueba diagndstica inicial mas frecuente (61%), seguida de la eco-
cardiografia (33%). La aortografia (4%) y la RM (2%) se emplean mucho me-
nos frecuentemente como procedimientos diagnosticos iniciales. La técnica
a usar dependera de la disponibilidad y de la experiencia local. En hospitales
generales la TC suele estar disponible durante las 24 horas del dia y es menos
operador-dependiente que la ETE, dado que esta Ultima requiere un operador
experto y no esta siempre disponible rdpidamente.

La TC es una excelente prueba para el diagndstico del SAA 'y de sus compli-
caciones (sensibilidad del 93% y especificidad del 87 %). Permite diagnosticar
la diseccion adrtica clasica, el Hl'y la UAP. Hace posible visualizar el colgajo de
diseccion, los desgarros de la intima, los [imenes, los flujos diferenciales entre
la falsa luz y la verdadera (Figura 15 y Figura 16), el derrame pericérdico, el
derrame pleural, la extravasacion de sangre que sugiere rotura, la trombosis del
falso lumen (Figura 17) y la afectacion de las ramas arteriales colaterales. El HI
se aprecia como un engrosamiento anular o semilunar de la pared de la aorta
(Figura 18), con un coeficiente de atenuacién mayor (60-70 unidades Houns-
field) que el de los tejidos circundantes, lo que se aprecia en las imagenes ini-
ciales adquiridas antes de la inyeccién del medio de contraste. Es importante
enfatizar la importancia de las imagenes previas a la inyeccion del contraste
yodado para evitar pasar por alto la presencia de un Hl.

Figura 15. Tomograffa computarizada con contraste. Diseccién tipo A que
se extiende al arco adrtico donde tiende a colapsar la luz verdadera
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Figura 16. Tomografia computarizada, corte a nivel de la rama izquierda
de la arteria pulmonar. La densidad del contraste en la luz verdadera de la
aorta descendente es menor al de la falsa luz, en funcion de los hallazgos
descritos en la Figura 15

Figura 18. Tomografia computarizada. Aorta descendente dilatada.

Marcado engrosamiento parietal por hematoma intramural

Los equipos de TC modernos, helicoidales, de 64 filas de detectores o mas,
sincronizados con la onda R del electrocardiograma, originan menos artefactos
en la raiz adrtica y aorta ascendente, y poseen una excelente sensibilidad y
especificidad. Sin embargo, la TC adolece de algunas limitaciones, como que
no es Util para diagnosticar el taponamiento cardiaco, el infarto miocérdico ni
la insuficiencia adrtica que pueden estar asociadas.
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La RMy la angiorresonancia magnética (angio-RM) constituyen excelentes técni-
cas diagnosticas y de seguimiento en casos de SAA, teniendo un valor diagnos-
tico igual o incluso superior al de la TC (Figura 19 a Figura 21). La RM permite
obtener imadgenes en cualquier plano del espacio, con reconstruccién tridimen-
sional y cine RM para medir los didmetros (Figura 22), el espesor de la pared
(Figura 23) y los flujos, discriminando entre flujo lento y trombo. Permite la de-
teccion e incluso la cuantificacion de la insuficiencia valvular adrtica, del derrame
pericardico, de la rotura adrtica, los puntos de entrada y la salida, y la afectacion de
ramas arteriales colaterales. Sin embargo, también posee limitaciones. La primera
es que, en general, la RM no es la técnica apropiada para efectuar el diagndstico
en el contexto agudo, ya que sus protocolos de adquisicion son relativamente
prolongados y someten al paciente a cierto aislamiento indeseable en un enfer-
mo inestable o cuya condicion clinica puede agravarse en cualquier momento.
La segunda es que esta técnica esta contraindicada en pacientes portadores de
ciertos implantes metdlicos, tales como marcapasos, desfibriladores automaticos
internos o implantes cocleares, entre otros. Si se va a realizar una angio-RM utili-
zando el contraste paramagnético gadolinio, éste esta contraindicado en pacien-
tes con insuficiencia renal avanzada por el riesgo de causar una fibrosis sistémica
nefrogénica (velocidad de filtracién glomerular menor de 30 ml/min/1,73 m?) y
en pacientes en hemodialisis cronica. Pese a las limitaciones mencionadas, dada
su excelente calidad de imagen y ausencia de utilizacion de radiacion ionizante,
se suele reservar para el seguimiento a largo plazo de los pacientes''* 2.

Figura 19. Resonancia magnética. Reconstruccion sagital. Extensa lamina
de diseccién que se extiende desde el arco distal, compromete la aorta
descendente y abdominal. Se observa trombosis parcial de la falsa luz

Figura 21. Diseccién adrtica proximal, con marcada dilatacion de la aorta
ascendente y bajo flujo en la luz falsa

Figura 22. La resonancia magnética permite una cuantificacion precisa
y reproducible de los didmetros adrticos, que deben medirse de forma
perpendicular al eje del vaso

Figura 20. Resonancia magnética. Diseccién de la aorta ascendente.
Artificios por anillo protésico
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Figura 23. Resonancia magnética que muestra engrosamiento de la pared
de la aorta ascendente por hematoma intramural
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La aortografia (Video 14) permite visualizar ambos limenes e identificar el col-
gajo de diseccion. Sin embargo, es menos sensible que la ETE, laTCy la RM para
el diagnostico inicial del SAA. Ademas, requiere personal altamente entrenado
y es un método invasivo. No permite diagnostica el HI, ya que sélo permite
definiradecuadamente el lumen adrtico. Su utilidad actual tiende a restringirse
a las intervenciones endovasculares en los SAA tipo B complicados.

Video 14. Aortograffa. Si bien durante muchos afos represento el

método de eleccién para el diagndstico de diseccion adrtica, actualmente
su indicacion es limitada. La inyeccion en el seno de Valsalva derecho
demuestra la presencia de una ldmina batiente que se extiende hasta la
aorta descendente, compromete el origen de la arteria coronaria derecha y
el tronco braquiocefalico. Genera insuficiencia adrtica grave

La ecocardiograffa transtoracica (ETT) y la ETE son muy Utiles y complemen-
tarias. Son de bajo costo y de bajo riesgo, pero requieren un operador con
experiencia. La ETT puede efectuarse en el mismo servicio de urgencias y per-
mite apreciar compromiso cardfaco, pericardico, valvular adrtico, de la raiz de la
aorta, aorta ascendente proximal y, ocasionalmente, de parte del arco adrtico.
El diagnostico se basa en visualizar el colgajo de diseccién, los desgarros de la
intima y los limenes. La ETT sélo tiene un rendimiento diagndstico para SAA
de alrededor de un 50%, pero es de inestimable utilidad en el diagndstico de
taponamiento cardiaco e insuficiencia adrtica’'.

La ETE permite, ademas de todo lo anterior, evidenciar la presencia de Hl y
UAP. Analiza muy adecuadamente el estado de la raiz adrtica y de las valvas,
indicando el mecanismo de reflujo. No obstante, también posee limitacio-
nes significativas. Los artefactos técnicos son frecuentes y pueden dar ori-
gen a resultados falsos positivos o negativos. La ETE no permite visualizar la
aorta ascendente distal, ya que el bronquio principal izquierdo se interpone
en la regién de interés. Sélo ocasionalmente se puede observar el compro-
miso de una rama arterial colateral con la ETE (por ejemplo, subclavia iz-
quierda, mesentérica superior). Esta técnica comporta algun riesgo, aunque
muy bajo (< 1%). Entre sus eventuales complicaciones pueden mencionarse
rotura esofdgica, hipoxemia, broncoespasmo, aspiracion, arritmias cardia-
cas, crisis hipertensivas, propagacion de la diseccion y rotura, y finalmente
muerte.

Para el diagnostico de DA la ETE presenta una sensibilidad del 92%, especifici-
dad entre un 82-95%, valor predictivo positivo entre 79-86% y valor predictivo
negativo del 97%.

Recomendacion: ;qué técnica utilizar?

Una estrategia inicial razonable es confirmar la sospecha clinica de SAA con
laTC en el mismo servicio de urgencias. Acto seguido, evaluar el compromi-
so del corazon (derrame pericardico, fraccion de eyeccion, eventuales anor-
malidades de la contractilidad segmentaria y de la valvula adrtica) con una
ETT junto a la cama del paciente. La ETE, que es un examen semiinvasivo,
podria causar una crisis hipertensiva y una progresién de la diseccién por lo
que se reserva para el paciente mas estabilizado en la unidad de tratamiento
intensivo o en el pabellén quirdrgico.

Sino hay disponibilidad de TC inicialmente, se recomienda la ETE mas la ETT
o laRM mas la ETT como métodos diagndsticos iniciales.

Radiografia de térax

Su utilidad es limitada (sélo un 30% tiene signos inequivocos de DA). El medias-
tino superior ensanchado o la desviacién traqueal pueden sugerir dilatacion
aodrtica, aneurisma o diseccion en expansion (Figura 24). La radiografia de torax
puede mostrar cardiomegalia, placas calcificadas desplazadas o derrame pleural
izquierdo, lo que orienta la sospecha diagnostica. La principal utilidad de la radio-
grafia de térax es descartar otras causas de dolor toracico agudo, como neumo-
térax espontaneo y neumonia, entre otros. Su valor diagndstico es secundario.

Figura 24. A: dilatacion de la aorta ascendente, botdn adrtico prominente;
B: mediastino superior ensanchado, dilatacion marcada de la aorta
descendente y en menor proporcion de la ascendente

Electrocardiograma

No permite diagnosticar el SAA, pero si puede detectar cambios isquémicos
que sugieran compromiso coronario asociado (DA retrograda). El vaso que se
compromete con mayor frecuencia por la diseccion es la arteria coronaria de-
recha, por lo que los cambios electrocardiograficos isquémicos generalmente
se manifiestan en las derivaciones correspondientes a la pared inferior (eleva-
cion del segmento ST en I, 11l aVF). Su valor diagndstico es secundario.

Laboratorio

Su rol diagndstico también es secundario. Se le ha dado particular importancia
al dimero D, que puede estar elevado debido a trombosis del falso lumen o a
la presencia de un hematoma intramural. Sin embargo, su valor diagnostico
es relativo, siendo esencial el rol de las imagenes. Adicionalmente, puede en-
contrarse leucocitosis, anemia, aumento de LDH, disfuncién renal, troponina
elevada (si hay un infarto miocdrdico asociado).

Tratamiento

En general, el tratamiento estd determinado por qué zona de la aorta esta
comprometida, es decir, si el SAA es de tipo A o de tipo B de la clasificacion de
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Stanford. En menor medida si se trata de una diseccion clésica, de un Hl o de
una UAP.

Las disecciones y el HI que comprometen la aorta ascendente constituyen una
emergencia quirdrgica y requieren un cirujano cardiovascular experimentado,
capaz de efectuar un reemplazo o reparacion de la aorta ascendente, con paro
cardiocirculatorio, el reemplazo o reparacion de la valvula adrtica y la resolucion
de un taponamiento cardiaco. En contraste, los SAA tipo B no complicados son
de tratamiento inicialmente médico. Una de las complicaciones més temidas en
la cirugfa de SAA tipo B es la paraplejia por isquemia medular. La cirugia clasica
estd siendo desplazada en estos casos por el implante de endoprotesis por via
percutanea, que se posicionan a nivel de la aorta descendente proximal (con o
sin oclusion de la arteria subclavia izquierda) y comprimen y estabilizan la lesién,
ya sea una diseccién clasica, un Hl o una UAP. En algunos casos debe practicarse
una cirugia hibrida que incluye el implante de una endoprotesis y la reconexion
de vasos arteriales. Actualmente se disefian protesis con conexiones vasculares
(ramificadas) hechas a medida para realizar sélo un procedimiento endovascular.

Conclusion

El SAA constituye una condicion clinica que implica una elevada morbimortalidad
potencial, por lo que es fundamental que exista un alto grado de sospecha clini-
ca para que se plantee como una de las posibilidades diagnésticas dentro de los
cuadros que se manifiestan por dolor torécico. Su diagndstico preciso es muy rele-
vante ya que, si se confunde, por ejemplo, con un infarto agudo de miocardio y se
utiliza terapia fibrinolitica, ésta afectara adversamente la evolucion clinica del SAA.

Las imagenes, en especial la ETE, la TC y la RM, poseen un rol crucial en el pro-
ceso diagndstico y de seguimiento de los pacientes. Cuando el SAA afecta a la
aorta ascendente la resolucién quirdrgica es urgente.

Abreviaturas y acronimos

Angio-RM: angiorresonancia magnética
DA: diseccién adrtica

ETE: ecocardiografia transesofagica

ETT: ecocardiografia transtorécica

HI: hematoma intramural

HTA: hipertension arterial

IRAD: International Registry of Aortic Dissection
RM: resonancia magnética

SAA: sindrome adrtico agudo

TC: tomografia computarizada

UAP: Ulcera ateroesclerética penetrante
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Ideas para recordar

El sindrome adrtico agudo presenta un alto riesgo de mortalidad por lo que
es fundamental realizar un diagndstico precoz y oportuno.

La sospecha clinica, es decir plantear el sindrome adrtico agudo entre las
posibilidades diagndsticas, junto a la ecocardiografia (en especial la eco-
cardiografia transesofagica) y la tomografia computarizada constituyen los
pilares del diagnostico.

La resonancia magnética es una técnica de imagenes apropiada para el
seguimiento de la evolucién clinica de los pacientes que han sufrido un
sindrome adrtico agudo, una vez que ya se hayan estabilizado.

Los sindromes adrticos agudos que comprometen la aorta ascendente re-
quieren una resolucién quirdrgica urgente.
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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.
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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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Cuerda tendinosa auricular aberrante.
Una causa infrecuente de prolapso mitral
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Palabras clave RESUMEN

> Cuerda tendinosa aberrante La presencia de cuerdas tendinosas aberrantes a nivel auricular es un hallazgo muy poco frecuente y suele
> Auricula izquierda asociarse a regurgitacion mitral. Se presenta el caso de una cuerda aberrante que se inserta en la pared libre
B Valvula f”'”a‘, de la auricula izquierda y en el velo mitral posterior, y que condiciona una regurgitacion ligera/moderada.
> Ecocardiografia

Es un ejemplo claro de la utilidad de la ecocardiografia tridimensional en la valoraciéon de la etiopatogenia
de la regurgitacién mitral, permitiendo en este caso la precisa caracterizacién anatémica y funcional de la
cuerda aberrante.

transesofdgica
tridimensional

Keywords ABSTRACT

= Aberrant chordae
tendinaea

= Left atrial

Mitral valve

= Tridimensional
transesophageal
echocardiography

Aberrant tendinous chordae at the atrial level are exceptional findings. We present a case of aberrant chordae
between the free wall of the left atrium and the posterior mitral valve with mild/moderate regurgitation. This case
is an example of the usefulness of three-dimensional echocardiography in the mitral regurgitation assessment,
allowing the precise anatomical and functional characterization of the aberrant chordae.

\

Presentacion del caso cion mesotesistolica con doble jet, de cuantia ligera-moderada (Video 7 y
Video 8).

Mujer de 64 afios, sin antecedentes personales de interés, remitida a Cardiolo-
gia por palpitaciones de segundos de duracién y dolor toracico atipico. Como Estudio por imagen
Unico hallazgo relevante a la exploracion fisica, se detecta un soplo sistélico
grado -I/VI en dpex, con electrocardiograma en ritmo sinusal.

Se lleva a cabo una ecocardiografia transtoracica en la que se observa una
vélvula mitral de aspecto mixomatoso, con prolapso difuso de ambos velos
y con una regurgitacion ligera-moderada. Se detecta una estructura lineal
que parece anclarse a la valvula mitral, causando una posible interferencia
en su cierre. La ecocardiografia transesofagica tridimensional confirma que
la valvula mitral es mixomatosa y que existe prolapso difuso de los velos
(Video 1). Se observa una estructura filamentosa que se origina en la pared
libre de la auricula izquierda, a la altura del seno adrtico no coronario, y que
se implanta en la cara auricular del velo posterior, en concreto en el festén
P3 (Video 2, Video 3, Video 4 y Video 5). El segmento afectado esta de-
limitado por dos profundas indentaciones (Figura 1) y su movilidad esta
claramente limitada por la cuerda, permaneciendo anclado durante la
apertura diastdlica (Video 6) y prolapsando en sistole, con una regurgita- Video 1. Valvula mitral mixomatosa con prolapso de ambos velos
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Video 2. Imagen lineal entre velo posterior mitral y pared auricular

o 140 180

Video 3. Imagen transesofagica tridimensional de la cuerda tendinosa
con su insercién en velo posterior

Video 4. magen transesofégica tridimensional de la cuerda tendinosa con
su insercion en pared auricular y festén P3 del velo posterior

» Casos clinicos
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Figura 1. Feston P3 con las dos indentaciones que simulan cleft (cleft-like)

¢ 110 180

\

Video 7. Doble jet de regurgitacion mitral
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Discusion

Las cuerdas tendinosas aberrantes a nivel auricular izquierdo son un hallaz-
go muy poco frecuente!”. Son estructuras filamentosas de tejido fibroso o fi-
bromuscular que en la mayorfa de los casos unen la cara auricular de un velo
mitral con la pared auricular. Excepcionalmente, la cuerda no se inserta en la
valvula, sino en el ventriculo izquierdo o en la misma auricula®. Existen pocos
casos descritos en la literatura y en la mayor parte de los mismos se trata de
una cuerda tendinosa que se origina alrededor de la fosa oval y que termina
insertdndose en la cara auricular de la valvula mitral, cerca de la comisura pos-
teromedial del velo anterior, en sus segmentos A2 o A3%7). La cuerda aberrante
suele condicionar prolapso del segmento en donde se inserta, por la traccion
(tethering) del mismo, causando regurgitacién mitral de grado variable®*7. No
hay casos recogidos en la literatura en los que la cuerda tendinosa se inserte en
el velo posterior, y concretamente en el segmento P3, como es el caso que se
presenta. La apertura diastélica de este festén esta limitada por la propia lon-
gitud de la cuerda, quedando anclado en su posicidn inicial a lo largo de toda
la didstole, y en sistole, la cuerda tracciona del feston generando prolapso del
mismo. El hecho de que en este caso la regurgitacion sélo sea ligera/moderada

que “‘compensan”el del festén P3.

mismo.

Conclusion

por un mecanismo de traccion. La ecocardiograffa transesofégica tridimensio-
nal permite una perfecta caracterizacion anatémica y funcional de las cuerdas,
facilitando la toma de decisiones.

Ideas para recordar

- Las cuerdas tendinosas aberrantes en la auricula izquierda son muy poco
frecuentes. Su insercion en los velos mitrales puede causar distintos grados
de insuficiencia mitral.

- La ecocardiografia transesofagica tridimensional permite la adecuada ca-
racterizacion anatomica y funcional de las mismas.
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RESUMEN

La anomalia total del retorno venoso pulmonar en seno coronario es una cardiopatfa congénita cianética
infrecuente de habitual diagnostico en la infancia. Se presenta un paciente de 46 afos, masculino, que con-
sulta por disnea en clase funcional Il, de 6 meses de evolucién, derivado con diagnéstico de comunicacion
interauricular (CIA) para tratamiento quirdrgico.

Palabras clave

> Anomalia total del retorno
venoso pulmonar

= Comunicacién interauricular

> Seno coronario

La valoracion por el Servicio de Cardiopatias Congénitas del Adulto, con ecocardiografia Doppler color
transtoracica y transesofdgica, y tomografia cardiaca multicorte demostraron la presencia de una anomalia
total del retorno venoso pulmonar en seno coronario. Se realizd cirugia correctora de forma exitosa, con
evolucion favorable durante el seguimiento a corto plazo.

ABSTRACT

Total anomalous pulmonary venous connection is a rare cyanotic congenital heart disease of usual diagnosis in
childhood. We reported a 46 year-old male patient with class Il dyspnea of 6 month of evolution, referred with a
diagnosis of interatrial communication for surgical treatment.

Keywords

= Total anomalous
pulmonary venous drainage

= Atrial septal defect

= Coronary sinus

The evaluation by the Adult Congenital Heart Disease Service with color Doppler transthoracic and transesopha-
geal echocardiography and multidetector computed tomography showed intracardiac total anomalous pulmo-
nary venous return into the coronary sinus. Corrective surgery was performed successfully, with favorable evolution
during short-term follow-up.

Presentacion del caso Se realiz6 una valoracién por el Servicio de Cardiopatias Congénitas del Adulto.
La ecocardiografia Doppler color transtordcica mostré una anomalia total del

retorno venoso pulmonar en seno coronario (Video 1). Se realizé también una

Paciente de 46 afos, sexo masculino, tez oscura, con antecedentes de soplo de-
tectado a los 4 anos de edad. Consultd por disnea en clase funcional Il de 6 me-
ses de evolucion. Se diagnosticd comunicacion interauricular, por lo que se deci-
dié su derivacion a un centro de mayor complejidad para tratamiento quirtrgico.

A su ingreso presentaba signos de insuficiencia cardiaca congestiva, soplo sis-
tolico en base y desdoblamiento del segundo ruido. Saturacién de O,. 88%.
El ECGy la radiografia de térax mostraban signos de sobrecarga de cavidades
derechas (Figura 1y Figura 2). La ecocardiograffa Doppler color transtoracica
realizada por un ecocardiografista de adultos mostré signos de sobrecarga de
volumen de cavidades derechas, HTP leve, no pudiéndose establecer la loca-
lizacion del defecto.

ecocardiografia Doppler color transesofagica que brindé mayor detalle anaté-
mico (Video 2, Video 3, Video 4, Video 5 y Video 6). La tomografia cardiaca
multicorte (64 pistas) corroboro el diagndstico y permitié descartar enferme-
dad coronaria (Video 7).

Se realizé cirugia correctora en forma exitosa. La ecocardiografia transesofdgica
mostro la adecuada correccion de la anomalia, sin defecto residual (Figura 3).
Durante el seguimiento a corto plazo, el paciente evolucioné de forma favo-
rable, con mejoria de su capacidad funcional, hipertension pulmonar leve y
normalizacién de su saturacion.
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Estudio por imagen

Video 2. Ecocardiograffa transesofégica, ventana en eséfago bajo. El
colector de venas pulmonares drena en auricula derecha a través del
seno coronario, cuya boca se encuentra dilatada (sitio de cortocircuito de
izquierda a derecha)

Figura 1. Radiografia de térax anteroposterior. Cardiomegalia, signos de
hiperaflujo pulmonar activo
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Video 3. Ecocardiograffa transesofagica similar a la del Video 2, con
iy IEHE [ Doppler color que evidencia el cortocircuito de izquierda a derecha
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Figura 2. ECG preoperatorio. Hipertrofia ventricular derecha

Video 4. Retirando sonda a posicion medioesofagica. Colector de
venas pulmonares posterior a auricula izquierda. Aneurisma del septum
interauricular a nivel de la fosa oval

Video 1. Ecocardiograffa transtoracica, ventana subcostal, barrido coronal
que muestra las venas pulmonares confluyendo en un colector que drena
en un seno coronario dilatado

» Casos clinicos 28 RETIC 2017; 5: 27-30
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Video 5. Retirando ligeramente la sonda respecto al Video 4, se observa
una comunicacion interauricular alta, sitio de cortocircuito de derecha a
izquierda

Video 6. Similar al Video 5, con Doppler color, se observa el cortocircuito
de derecha a izquierda a través de la comunicacion interauricular

Video 7. Tomografia computarizada multicorte que muestra dilatacion
de cavidades derechas y arteria pulmonar. Confirma la anomalia total del
retorno venoso pulmonar en seno coronario

RETIC 2017; 5: 27-30
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Figura 3. Ecocardiografia transesofagica intraoperatoria en donde se ve la
correccién quirdrgica

Discusion

La anomalia total del retorno venoso pulmonar es una cardiopatia cianética
infrecuente, en la que el flujo venoso pulmonar drena en la auricula derecha
y/0 en el retorno venoso sistémico. Representa el 1 al 1,5% de las cardiopatias
congénitas'’. Se clasifica en supracardiacas, cardiacas, infracardiacas y mixtas,
siendo las supracardiacas las mas frecuentes.

La ecocardiografia se considera el método diagndstico inicial con una sensibili-
dady especificidad mayor al 95%?. Suelen diagnosticarse y requerir tratamien-
to enlos primeros meses de vida, pues sin tratamiento quirdrgico la mortalidad
es elevada®.

Excepcionalmente, el diagndstico se realiza en la vida adulta. Existen limitadas
publicaciones de pacientes diagnosticados en este grupo etario®?.

El retorno venoso pulmonar ocurre de forma andémala en el seno coronario,
desembocando a través del mismo en la auricula derecha (cortocircuito de
izquierda a derecha). Es aqui donde se produce la mezcla completa oximétrica,
ya que dicha cavidad recibe el flujo de las venas pulmonares y de las venas
cavas. Parte de ese flujo ingresa al ventriculo derecho y parte a la auricula iz-
quierda a través de una comunicacién interauricular o foramen oval permea-
ble, lo que provoca una insaturacién sistémica. La sobrecarga de volumen de
cavidades derechas se debe a la derivacién de una mayor proporcién de flujo
al ventriculo derecho resultante de la relacién entre las resistencias vasculares
sistémicas y pulmonares.

Grupo CTO
-. Editorial


http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_02/Video_05.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_02/Video_06.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_02/Video_07.mp4

R ET I C Revista de ecocardiografia

Los pacientes con diagndstico tardio se comportan con resistencias arteriola-
res pulmonares bajas y sin obstruccion a nivel de las venas pulmonares, seno
coronario ni de la comunicacion interauricular, por lo que no presentan hiper-
tension venocapilar pulmonar. Es por ello que suelen presentarse como una
comunicacion interauricular con sobrecarga de volumen si la insaturacién no
es franca.

El tratamiento quirdrgico ofrece beneficios también a esta edad con mejoria
de la clase funcional y descenso de la presion arterial pulmonar®.

Conclusién

En pacientes adultos con signos de sobrecarga de volumen de cavidades de-
rechas en quienes no se puede detectar una comunicacion interauricular debe
considerarse la anomalia total del retorno venoso pulmonar como diagnéstico
diferencial.

La ecocardiografia, en manos de profesionales con experiencia en cardiopatias
congénitas del adulto, permite realizar el diagnéstico de anomalia total del re-
torno venoso pulmonar con elevada sensibilidad y especificidad. La tomogra-
fia cardiaca multicorte permite definir las relaciones anatémicas con elevada
precision.

Ideas para recordar

En la evaluacién ecocardiografica de un paciente con cardiopatia congéni-
ta suele ser de gran ayuda obtener la saturacion de O,

Hay que considerar la anomalia del retorno venoso pulmonar como diag-
néstico diferencial de la comunicacién interauricular cuando existe sobre-
carga de volumen de cavidades derechas.

En los pacientes con cardiopatias congénitas, la presencia de insaturacion
puede deberse a mezcla completa de sangre no implicando siempre hi-
pertensién pulmonar.
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Palabras clave RESUMEN

> Aorta Paciente masculino de 42 afios con signos de isquemia intestinal recurrente, en quien se pudo comprobar
& Fuente cardioembolica que la fuente de causa cardioembodlica se encontraba en la aorta descendente y presentaba caracteristicas
& Trombo trombaéticas, que posteriormente se confirmaron en patologia.
A pesar de no ser una estructura cardfaca, la aorta torécica debe evaluarse de manera sistematica en aque-
llos pacientes con sospecha de patologia embdlica, que aungue es menos frecuente, sf tiene un alto valor
en la morbilidad y mortalidad de los pacientes.
Keywords ABSTRACT
> Aorta A 42-year-old male patient with signs of recurrent intestinal ischemia, in whom it was verified that the source of
&> Cardioembolic source cardioembolic cause was in the descending aorta and presented thrombotic characteristics, that were later con-
= Thrombus

firmed in pathology.

Despite not being a cardiac structure, the thoracic aorta must be evaluated systematically in patients with suspec-
ted embolic pathology, although it is less common, it has a high value in patient’s morbidity and mortality.

Presentacion del caso

Paciente de 42 afnos con antecedentes de hiperuricemia y tabaquismo (2 pa-
quetes/ano Ultimos 3 meses), que ingresa remitido de una institucion de me-
nor complejidad con diagnéstico de isquemia mesentérica corroborado con
imdgenes que sugerfan trombo en arteria mesentérica superior y signos de
isquemia intestinal en asa de intestino delgado. Se le remitié a cirugfa vascular
realizandosele una trombectomia de arteria mesentérica superior y reseccion
del intestino comprometido (Video 1y Video 2).

Durante la hospitalizacién, inicia dolor stbito abdominal y signos de irritacion pe-
ritoneal, por lo que se realiza una nueva imagen abdominal, que muestra un nue-
vo trombo en arteria mesentérica superior, sin isquemia en el momento, y es rein-
tervenido con embolectomia selectiva de arteria mesentérica donde se evidencia
salida de abundante material trombético, que posteriormente se confirmé en el
estudio patoldgico. Se realizé control intraoperatorio con resultado satisfactorio.

Durante su ingreso en UCI, se realiza estudio etiolégico de embolia arterial,
descartando trastornos de coagulacion (mutacion G20210A protrombina-

RETIC 2017;5:31-34

G1691A factor V de Leiden), niveles normales de antitrombina, Ac antibeta-2
y anti-cardiolipina negativos, ANA negativo, ANCA negativo, proteinograma
sin alteraciones, perfil metabolico dentro de pardmetros normales (Video 3,
Video 4, Video 5, Video 6).

Se realizé una ecocardiograffa transtoracica al ingreso que mostré el ventriculo
izquierdo de tamano y funcién sistdlica preservada (FEVI biplano 60%), sin alte-
raciones o valvulopatias significativas que sugieran fuente cardioembodlica. Sin
embargo, ante los eventos tromboticos recurrentes posteriores, se realizd una
ecocardiografia transesofagica (Figura 1, Videos 7 a 10) con el fin de evaluar
estructuras dificilmente evaluadas por via transtoracica encontrando una masa
movil de al menos 4 x 0,7 cm de didmetros mayor y menor en aorta toracica
descendente, justo después del cayado, compatible con trombo que parece
estar anclada en una placa ateroesclerética en la pared adrtica. Se complemen-
té este hallazgo con TC de térax confirmando un trombo flotante de 5 cm en
aorta toracica descendente inmediatamente en la salida de la arteria subclavia
izquierda y, adicionalmente, hallazgos compatibles con infarto renal bilateral.

El paciente presentd multiples complicaciones durante su hospitalizacién, no
obstante evolucion satisfactoriamente hasta darle el alta.

&1 Grupo CTO
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Estudio por imagen

Video 4. Evaluacion sistematica de busqueda de fuente cardioembodlica:
orejuela izquierda

Video 1. Vista de dos cdmaras en ecocardiografia transesoféagica sin
hallazgos relevantes que sugieran fuente cardioembdlica

Video 5. Evaluacion sistematica de busqueda de fuente cardioembodlica: septo
interventricular

Video 2. Vista de cuatro cdmaras en ecocardiografia transesofagica sin
hallazgos relevantes que sugieran fuente cardioembolica

Video 6. Evaluacion sistematica de busqueda de fuente cardioembodlica: vélvula
aortica

Video 3. Evaluacion sistematica de busqueda de fuente cardioembodlica: aorta
ascendente
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Figura 1. Se observa masa movil anclada en pared de aorta toracica
descendente de 4 x 0,7 cm

Video 7. Ecocardiografia transesofagica. Se observa imagen movil en aorta
descendente anclada a pared

RETIC 2017; 5: 31-34

Video 8. Ecocardiograffa transesofdgica. Imagen en X-plane para la
caracterizacion del trombo

Video 9.Imagen tridimensional del trombo en aorta ascendente

Discusion

El embolismo secundario a trombos en corazén y aorta tiene una morbilidad
y mortalidad clinicamente significativa, que tiene como consecuencia ataques
isquémicos transitorios, embolia cerebral y oclusion de arterias periféricas’.

La evaluacion del embolismo con sospecha de causa cardiaca requiere un es-
fuerzo diagnéstico rapido, que debe incluir una historia clinica completa, un
examen fisico adecuado, quimica sanguinea e imagen del corazén y de los
o6rganos afectados por la embolia. La ecocardiografia es la prueba principal
para valorar la anatomia y funcién cardiaca. Puede complementarse segun los
hallazgos de la radiograffa de térax, la tomograffa computarizada y la resonan-
cia magnética en caso de que sea necesario.

Dentro de la evaluacion integral, la imagen de la aorta es esencial como causa
de embolia cerebral y embolia periférica. Por definicién la aorta no es una es-
tructura cardiaca, sin embargo la embolia de la aorta torécica se incluye dentro
de la evaluacion por su proximidad al corazén vy la posibilidad de evaluacion
durante los estudios de imagen. La ateroesclerosis es la causa mas comun de
embolia originada de la aorta, en raras ocasiones se deriva de tumores adrticos.
La fisiopatologia incluye los siguientes elementos basicos: presencia de placa
ateroesclerdtica en la aorta, ruptura de la placa y/o formacién del trombo, alo-
jamiento del trombo en arterias distales y dafio del érgano.
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La deteccion, caracterizacion y cuantificacion de las placas adrticas es multi-
modal e incluye la ecocardiografia transesofégica, la tomografia computariza-
da y la resonancia magnética?. En cuanto a la ecocardiografia transesoféagica,
las vistas mas importantes de visualizacion de la placa ateroesclerotica inclu-
yen la visualizacion de la aorta ascendente, la raiz adrtica y la vélvula adrtica
en eje largo medio-esofagico (120-150°) y eje corto (30-60°). El grosor de la
placa mayor de 4 mm en la aorta ascendente o el arco adrtico esta altamente
relacionado con eventos embdlicos cerebrales®.

Los trombos adrticos flotantes son raros, pero con el mayor uso de imagenes
multimodales se ha incrementado su deteccion®. En un estudio de 10.671
autopsias consecutivas, la incidencia de trombo adrtico fue del 0,45%". La
localizacién mds comun documentada en los estudios clinicos es en la aorta
descendente y en el arco aortico®. Los trombos adrticos flotantes casi siempre
estan relacionados con pacientes jovenes sin ateroesclerosis grave, sin embar-
go, el proceso ateroesclerético contribuye en su patogénesis. En otras series la
prevalencia de desérdenes hematoldgicos y condiciones de hipercoagulabili-
dad pueden contribuir a la fisiopatologia.

Los tratamientos de eleccién incluyen anticoagulacion, trombectomia quirdr-
gicay, en algunos casos, tratamiento endovascular, sin embargo, con ausencia
de recomendaciones®”.

Conclusion

La evaluacion de la aorta torécica en todos sus segmentos debe ser sistemati-
ca en los pacientes con sospecha de embolia de fuente cardioembdlica, que
aungue es infrecuente su hallazgo estd relacionado con peor pronéstico. AUn
su manejo es controvertido, sin embargo, con las tecnologias multimodales se
puede ofrecer una vision integral del problema.

Ideas para recordar

La busqueda de fuente cardioembdlica debe ser exhaustiva.

No hay que olvidar que la aorta, aunque es una estructura extracardiaca, se
debe considerar una potencial fuente y su evaluacion sistematica.

Las imagenes multimodal con tomografia computarizada y resonancia
magnética ofrecen una caracterizacion adicional de las lesiones haciendo
un diagnéstico mas preciso.
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Palabras clave RESUMEN

> Aorta bicUspide
> Estenosis supravalvular
> Cuerda adrtica

La estenosis supravalvular adrtica es la forma menos frecuente de obstruccion a la salida del ventriculo iz-
quierdo. Se presenta el caso de un adulto con enfermedad de Von Willebrand en quien se detecta estenosis
adrtica supravalvular asociada a vélvula bicUspide y a una cuerda anémala desde el rafe a la union sinotubu-

lar estrecha. Se analiza el diagnostico por ecocardiografia, tomografia y su correlato quirlrgico.

Keywords ABSTRACT

> Bicuspid aortic valve
= Supravalvular stenosis
> Aortic chordae

Aortic supravalvular stenosis is the least common form of obstruction to left ventricular outflow. We present the
case of an adult with Von Willebrand disease in whom supravalvular aortic stenosis is associated with a bicuspid
valve and an anomalous cord from the raphe to the narrow sinotubular junction. The diagnosis is analyzed by

echocardiography and tomography with surgical correlate.

Presentacion del caso

Paciente de 38 anos, que consultd por disnea en clase funcional Il de 3 meses
de evolucion. No presenta factores de riesgo para enfermedad coronaria. Tie-
ne antecedentes de enfermedad de Von Willebrand sin sangrados mayores. Se
detecté al examen fisico un soplo sistélico expulsivo en foco adrtico por lo que
se indico estudios complementarios.

La ecocardiografia Doppler transtordcica muestra leve hipertrofia ventricular
izquierda con leve predominio septal. La véalvula adrtica presenta limitacion de
su apertura y la aorta ascendente aspecto de reloj de arena, con estrechamien-
to a nivel de la unién sinotubular (Video 1). Se obtiene desde el 3.° espacio
intercostal derecho un gradiente adrtico pico de 85 mmHg (Figura 1).

Las vistas transesofagicas permiten una mejor caracterizaciéon de la raiz adrtica
y de las obstrucciones secuenciales a nivel valvular y supravalvular (Video 2).
La unién sinotubular mide 13 mm. El anillo adrtico y los senos de Valsalva son
normales (Figura 2). La vélvula adrtica es bicuspide (Video 3) con calcifica-
cion, rafe entre ambas valvas coronarias y la apertura se encuentra moderada-
mente restringida. El eje largo (Video 2 y Figura 2) también permite apreciar
un trazo lineal entre las sigmoideas adrticas y la unién sinotubular que corres-
ponde a una cuerda anémala. No se identifica reflujo.

La tomograffa computarizada muestra el aspecto en reloj de arena de la aor-
ta ascendente, con marcada estrechez de la union sinotubular por un rodete
membranoso que conforma un anillo con un didmetro minimo de 14 mm
(Figura 3, Figura 4, Figura 5 y Figura 6). Se aprecia el engrosamiento de
la vélvula adrtica, el tracto fibroso que conforma la cuerda adrtica anémala
(Figura 4) y la dilatacion del origen de los vasos coronarios, tanto de la co-
ronaria derecha (Figura 4) como de la coronaria izquierda (Figura 5). No se
observo estrechez coronaria en el resto de sus trayectos. La Figura 6 compara
el diametro de la porcion tubular de la aorta ascendente respecto a la union
sinotubular.

Durante el acto quirdrgico se constata la estrechez de la unién sinotubular
(Figura 7). Se realiza aortotomfa oblicua desde la porcién tubular hasta la
base del seno no coronario, visualizando el anillo fibroso (Figura 8) que se
reseca. La vélvula adrtica es biclspide, tipo Sievers 1, con fusién derecha-
izquierda, con fibrosis, retraccion y calcificacion parcial de las valvas. Se
observa la cuerda anémala a la unién sinotubular (Figura 9). Se reseca la
vélvula (Figura 10y Figura 11) implantando una prétesis mecdanica n.° 24.
Se realiza una aortoplastia con parche de dacrén para la ampliacion de la
union sinotubular (Figura 12). A la salida de la circulacion extracorporea
recibe protamina, dcido tranexamico y desmopresina con hemostasia ade-
cuada. En el postoperatorio presenté derrame pericardico que no requirié
drenaje.
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Estudio por imagen

Figura 2. Vista transesofdgica de la raiz y aorta ascendente. Anillo y senos de
Valsalva normales (23 mm y 29 mm, respectivamente). Marcada estrechez
a nivel de la unién sinotubular (13 mm). Porcién tubular normal (32 mm).
Se observa fibrosis y calcificacion adrtica y el tracto fibroso hacia la unién
Video 1. Vista transtoracica ampliada de la raiz adrtica. Esclerocalcificacion sinotubular. La deformidad de la unidn sinotubular genera un receso
valvular, apertura limitada, estenosis supravalvular y tracto fibroso entre la pericardico posterior no habitual

valvula y la unién sinotubular

Video 3. Aorta bicuspide estendtica. Tronco de coronaria izquierda

Figura 1. Flujo adrtico adquirido con Doppler continuo desde el hueco dilatado

suprasternal, con gradiente pico 85 mmHg

Figura 3. Tomograffa computarizada. La vista coronal muestra la marcada
Video 2. La vista transesofdgica demuestra la estenosis supravalvular estrechez supravalvular y calcificacion sobre la valvula adrtica engrosada
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Figura 4. Un corte sagital muestra la obstruccion supravalvular en forma de
membrana, la cuerda anémala hacia la union sinotubular y la dilatacion del
sector proximal de la arteria coronaria derecha

Figura 8. La aortotomia permite apreciar el anillo fibroso que reduce
adicionalmente la unién sinotubular

Figura 5. A: el corte horizontal pasa por el plano de la valvula engrosada y

con calcificaciéon central; B: un corte mas craneal muestra la estrechez de la
union sinotubular (didmetro 2,14 cm) y la dilatacion del tronco de la arteria
coronaria izquierda (1,68 cm)

o A B

Mt o

Figura 9. Cuerda anémala desde la vélvula adrtica a la unién sinotubular

Figura 6. A: porcion tubular de didmetro normal (31 x 33 mm); B: la aorta
ascendente (cortada al nivel de la valvula pulmonar) se encuentra sumamente
estrecha (14 x 18 mm)
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Figura 10. Pieza quirdrgica. A: aorta bicuspide; B: anillo fibroso de la unién
sinotubular

Figura 11. Vista lateral de la vélvula adrtica destacando la cuerda anémala

Figura 12. Resultado final de la ampliacién de la aorta ascendente

Discusion

La estenosis supravalvular adrtica es la forma menos frecuente de obstruccion
a la eyeccion del ventriculo izquierdo. Puede disponerse en forma localizada,
habitualmente a nivel de la unién sinotubular (82% en series pediatricas) o
bien de forma difusa, segmentaria (18%)".

Si bien esta forma de aortopatia se ha relacionado con alteraciones genéti-
cas, como el sindrome de Williams (alteraciones faciales, deterioro intelectual,
estenosis de ramas pulmonares y estenosis supravalvular adrtica), dos tercios
de los pacientes no presentan relacion con este sindrome. Actualmente se re-
conoce como una aortopatia vinculada a déficit de elastina, compromiso de la
tunica media con hiperplasia e hipertrofia de células musculares lisas, aumento
del coldgeno y reduccion del tejido eldstico en forma de fibras con desorga-
nizacion y disrupcion®?. Este caso no se encontraba asociado a alteraciones
faciales ni de desarrollo intelectual. Se detectan obstrucciones secuenciales,
vinculadas a una vaélvula adrtica bicUspide mas la estrechez supravalvular.

Probablemente el hallazgo més llamativo del caso es la asociacion con una
cuerda andmala, desde el rafe a la unién sinotubular. Estas estructuras se han
descrito como causa muy infrecuente de insuficiencia adrtica, donde su resec-
cién puede lograr la recuperacion de la armonia de la raiz y restaurar la coap-
tacién, con posibilidad de preservar la vélvula nativa®®. No se han encontrado
informes de la asociacion entre cuerda adrtica andmala y estenosis supravalvu-
lar. Asimismo, se ha referido el hallazgo de cuerda desde la cara ventricular de
una valva adrtica al septum interventricular.

Los segmentos proximales de los vasos coronarios estaban claramente dilata-
dos. La participacion en la aortopatia estructural mas la sobrecarga de presion
pueden favorecer su dilatacion. Otros pacientes, por el contrario, asocian es-
tenosis supravalvular con estrechez de los ostium o estenosis coronarias que
pueden necesitar plastia ostial o revascularizacién convencional en el momen-
to de tratar la aorta ascendente.

Se sabe que los pacientes portadores de estenosis adrtica severa pueden com-
plicarse por sangrado, especialmente vinculado a angiodisplasias gastrointes-
tinales, en el contexto de un sindrome de Von Willebrand adquirido. En éste, la
disfuncion plaguetaria se relaciona con la reduccion de multimeros del factor
Von Willebrand®. Es probable que su protedlisis se relacione con modificacio-
nes estructurales del factor generadas por la turbulencia. La evolucién clinicay
las pruebas de funcion plaquetaria tienden a mejorar tras el reemplazo valvular.
S estima que el paciente de este caso, en funcién de la turbulencia producida
por las obstrucciones adrticas secuenciales, puede haber presentado un com-
portamiento similar al sindrome de Heyde descrito para la estenosis valvular.
No presenté sangrado postoperatorio ni se detecté complicaciones en el tra-
tamiento anticoagulante con dicumarinicos requerido por el implante de la
protesis mecanica.
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Ideas para recordar

La estenosis supravalvular adrtica puede ocurrir fuera del contexto de sin-
dromes genéticos con dismorfismo caracteristico.

La vélvula adrtica bicuspide puede formar parte de asociaciones de lesio-
nes complejas.

La vélvula adrtica también puede tener cuerdas.
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Palabras clave RESUMEN

> QOrigen andémalo de la
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VAR

coronaria izquierda en la
arteria pulmonar (ALCAPA,
delinglés anomalous left
coronary artery from the
pulmonary artery)
Anomalias coronarias
Insuficiencia mitral

Flujo diastdlico de la arteria
pulmonar

Flujos intramiocdrdicos con
Doppler color

Se presenta un caso de lactante de 8 meses, que fue enviado por su pediatra para una consulta cardiovas-
cular después de auscultar un soplo en el examen fisico. La ecocardiograffa demostro el ventriculo izquierdo
dilatado con regurgitacion mitral grave debido a movimiento restringido de la valva posterior, junto a un
flujo diastdlico en la arteria pulmonar sugestivo de una anomalfa con origen en la arteria coronaria. La an-
giograffa coronaria por tomograffa computarizada confirmé el diagnoéstico.

El paciente fue sometido a cirugia de reimplante de la arteria coronaria izquierda a la aorta ascendente, mas
plicatura de valva mitral y cierre de la hendidura de la valva posterior evidenciado ya durante la intervencion
buenos resultados.

Keywords

ABSTRACT

>

\

Anomalous left coronary
artery from the pulmonary
artery (ALCAPA)

Coronary anomalies

Mitral regurgitation
Diastolic flow of the pulmo-
nary artery
Intramyocardial flow with

We communicate a case of a 8-month breastfed sent by her pediatrician to cardiology consultation after finding
a heart murmur on physical examination. Echocardiography showed left ventricle dilatation with severe mitral
regurgitation due to restricted posterior leaflet movement, together with a diastolic flow on pulmonary artery
suggestive of anomaly of coronary arterial origin. CT coronary angiogram confirmed diagnosis.

The patient underwent surgery with left coronary artery reimplantation on ascending aorta, mitral valve plication,
and posterior leaflet closure of pseudo-cleft of posterior leaflet evidenced during intervention, with good results.

color Doppler

Presentacion del caso

Lactante de 8 meses sin antecedentes de interés, derivada a la consulta
externa de cardiologia de nuestro centro por su pediatra tras el hallazgo
de un soplo en una revision. La madre referfa que la paciente presentaba
fatiga durante las tomas. El desarrollo estaturoponderal era normal y no se
encontrd en la exploracion cianosis ni tiraje respiratorio. Los pulsos perifé-
ricos estaban conservados y se confirmo la presencia de soplo sistélico en
foco mitral lI/VI.

En el electrocardiograma se observé taquicardia sinusal a 150 latidos por mi-
nuto con signos de crecimiento de cavidades izquierdas y la ecoscopia de
consulta mostraba una insuficiencia mitral significativa, por lo que se solicitd
una ecocardiografia transtoracica, en la que se observo situs solitus, levocardia,
concordancia auriculoventricular y ventriculoarterial, con un ventriculo izquier-
do dilatado tras ajustar el peso y talla, y con fraccién de eyeccién del ventricu-
lo izquierdo (FEVI) conservada pese a discreta hipocinesia inferior (didmetro
diastolico [DD]: 42 mm; didmetro sistolico [DS]: 28 mm; FEVI: 62%) (Figura 1).
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La aurfcula izquierda estaba muy dilatada, con abombamiento del septo in-
terauricular hacia la auricula derecha y shunt izquierda-derecha a través del
foramen oval (Video 1). Se observa una insuficiencia mitral masiva por falta
de coaptacién de velos mitrales secundaria a una retraccion del velo posterior
con importante gap entre ambos velos (Video 2). Asi mismo, ambos musculos
papilares y las cuerdas tendinosas presentaban una ecogenicidad aumentada,
sugestiva de fibroelastosis.

Durante el estudio de la arteria pulmonar se objetivé un flujo diastélico con
Doppler color a dicho nivel, junto a la presencia de multiples flujos diastélicos
intramiocardicos tanto en ventriculo derecho como a nivel septal (Video 3 y
Video 4). La presion sistélica pulmonar era de 30 mmHg.

Todos estos hallazgos en la ecocardiografia transtoracica hicieron sospechar un
posible origen anémalo coronario desde la arteria pulmonar y se solicita una
tomografia computarizada coronaria, que confirmo la sospecha, visualizando-
se el tronco coronario izquierdo emergiendo de la arteria pulmonar (Figura 2).

Tras el diagnostico de origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria
pulmonar (ALCAPA o sindrome de Bland-White-Garland), se presentd el caso
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en sesién medicoquirurgica, decidiéndose intervenir mediante reimplante co-
ronario y cirugia reparadora sobre la vélvula mitral, debido a que las lesiones
presentes en el aparato valvular mitral visualizadas con ecocardiograffa trans-
toracica sugerian escasa expectativa de mejoria tras el reimplante coronario
aislado.

La intervencion se realizd a través de esternotomia, confirmandose la salida del
tronco coronario izquierdo de la arteria pulmonar. Se llevé a cabo la reseccién
del botén coronario izquierdo con anastomosis a la pared posterior de la aorta
ascendente y el cierre de la arteria pulmonar. A continuacion, se hizo plastia
mitral con sutura de la comisura anterior hasta un tercio de la valvula mitral, y
sutura de la hendidura del velo posterior, esto ultimo debido probablemente a
que la dilatacion del anillo mitral produjo una separacién excesiva de los festo-
nes que dividen el velo posterior.

En la ecocardiografia transtoracica del postoperatorio se evidencié una reduc-
cién significativa de la insuficiencia mitral, que pasé de ser masiva a moderada,
y de los didmetros ventriculares (Video 5).

La paciente evoluciond de forma favorable durante su ingreso, siendo dada
de alta 1 semana después y manteniéndose asintomatica en el seguimien-
to.

La ecocardiograffa transtordcica de control a los 6 meses mostraba una
franca mejoria respecto a la basal, con una reduccién significativa de los
didmetros ventriculares (DD: 31 mm; DS: 21 mm), persistencia de una FEVI
normal (61%) y reduccién del volumen auricular izquierdo (Video 6). La
insuficiencia mitral se catalogé como leve (Video 7) y no se objetivo es-
tenosis significativa tras la plicatura mitral (gradiente transmitral medio de
4 mmHg). Desaparecié tanto el flujo diastdlico en arteria pulmonar como
los flujos intramiocardicos, y no se hallé gradiente significativo en arteria
pulmonar (Video 8).

Estudio por imagen

-TVd
-Divid
-PPVId

0.706 cm
4.26 cm
0.454 cm
-DiVis 285¢cm
- PPVl s 1.18 cm
VTD (MM-Teich) £1.3 ml
TIVIPPVI (MM) 1.56
AF (MM-Teich)  33.1 %--0

VTS (MM-Teich) 30.9m
FE (MM-Teich)  62.0 %
%PPVI(MM) 160% -2

A 3

Figura 1. Modo M en paraesternal eje largo en el estudio diagnostico
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Video 1. Proyeccion apical de cuatro cdmaras donde se objetiva gran
defecto de coaptacion a nivel de la vélvula mitral por restriccion de velo
posterior. Auricula izquierda muy dilatada

Video 2. Se objetiva insuficiencia mitral masiva, con efecto Coanda
dirigido hacia pared lateral de la auricula izquierda. Shunt izquierda-
derecha a través del foramen oval permeable

Video 3. Se objetiva flujo diastélico en la arteria pulmonar sugestivo de
origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar (ALCAPA)
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Video 4. Se objetivan flujos intramiocardicos a nivel del ventriculo derecho Video 6. Proyeccion apical de cuatro cdmaras a los 5 meses de
y del septo interventricular seguimiento. Se objetiva desaparicion de la separacién mitral debido a la
plicatura. Reduccion del volumen auricular izquierdo

Figura 2. Reconstruccién de tomografia computarizada coronaria, donde

se objetiva arteria coronaria derecha con salida desde la aorta (flecha roja) y

e g Video 7. Se objetiva insuficiencia mitral leve tras la cirugia a los 5 meses de
coronaria izquierda desde la arteria pulmonar (flecha azul)

seguimiento

Video 5. Control ecocardiogréfico en el postoperatorio. Se objetiva

! : o ) i AT T Video 8. Desapariciéon del flujo diastélico en arteria pulmonar
plicatura mitral y reduccion considerable de la insuficiencia mitral
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Discusion

El origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar (ALCAPA) es
una entidad rara que representa el 04% de las cardiopatias congénitas, afec-
tando a 1 de cada 300.000 recién nacidos. Fisiopatolégicamente confluyen dos
mecanismos como responsables del cuadro. Por un lado, existe una perfusion
de gran parte del miocardio con sangre desaturada procedente de la arteria pul-
monar, que determina isquemia miocérdica con dilatacién y disfuncién ventricu-
lar, junto a desarrollo de fibroelastosis endocéardica. Por otro, se genera un shunt
izquierda-derecha desde el territorio de la coronaria derecha, de mayor presion
de perfusién, hacia el de la coronaria izquierda, a través de la formacién de fistulas
intracardiacas entre ambos circuitos, causando isquemia a su vez en el territorio
coronario derecho a expensas de mejorar la perfusién en el territorio izquierdo,
junto a sobrecarga de volumen de las cavidades izquierdas de cuantia variable®.

La forma de presentacion caracteristica es un cuadro de insuficiencia cardiaca
de apariciéon durante la lactancia o la infancia, debido al desarrollo de miocar-
diopatfa dilatada y/o insuficiencia mitral. Otras formas menos frecuentes son
sindrome coronario agudo, taquiarritmias tanto auriculares como ventriculares
o muerte cardiaca subita. En ocasiones, el paciente se encuentra asintomatico
u oligosintomatico llevandose a cabo el diagndstico tras el hallazgo casual de
cardiomegalia en una radiografia o por la auscultacién de un soplo.

Hoy en dia la sospecha y la primera aproximacion diagndstica se realiza con
ecocardiografia transtordcica, como en el caso de nuestra paciente, aunque
precisa confirmacién posterior con tomograffa computarizada coronaria o an-
giografia pulmonar. La ecocardiografia transesofagica puede ser de ayuda en
situaciones seleccionadas®.

Los hallazgos sugestivos de la presencia de ALCAPA en la ecocardiografia trans-

toracica son:

- Llenado reverso con Doppler color de la arteria coronaria izquierda®.

-+ Flujo diastélico con Doppler color en la arteria pulmonar®#.

- Deteccion con Doppler color de flujo intramiocardico, correspondiente a
las colaterales entre ambas coronarias® .

- Dilatacion de la arteria coronaria derecha junto con predominio de flujo
sistélico respecto al diastélico con Doppler pulsado®.

Tras el diagnéstico es importante valorar el grado de insuficiencia mitral y el
mecanismo de regurgitacion. En los casos de insuficiencia mitral de grado lll/IV
o IV/IV se debe diferenciar si la etiologia es puramente funcional por dilatacion
del anillo, o bien existe fibrosis del aparato subvalvular, porque segtin el meca-
nismo responsable se decidird intervencion o no sobre la valvula mitral.

Aungue existe controversia en el manejo de la insuficiencia mitral, hay cierto con-
senso en realizar plastia mitral en aquellos casos con insuficiencia mitral significati-
va con fibrosis del aparato subvalvular, porque es menos probable su mejoria con
la reduccion de los didmetros ventriculares, decisién que se toma con esta pacien-
te, con buen resultado final. En cambio, si la insuficiencia mitral es de cardcter pu-
ramente funcional hay grupos que optan por la intervencion mitral y otros por una
actitud expectante, debido a que con la reduccién de los didmetros ventriculares
y la mejoria de la funcién ventricular el grado de insuficiencia suele reducirse®”.

Conclusion

Pese a que el origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar
es una entidad poco frecuente hay que tenerlo en cuenta dentro del diagnds-

tico diferencial en pacientes jovenes con miocardiopatia dilatada, insuficiencia
mitral, arritmias ventriculares o sindrome coronario agudo, debido a que existe
tratamiento curativo.

En el diagndstico diferencial de insuficiencia mitral en pacientes jovenes hay
que tener presente esta patologfia, ya que, si este diagnostico se pasa por alto,
aumenta la morbimortalidad y la necesidad de reintervencion®.

La ecocardiograffa transtordcica aporta informacion muy relevante siempre
que se conozcan los signos sugestivos de esta anomalia, y es de gran impor-
tancia tanto para su diagndstico como para el planteamiento terapéutico
sobre la valvula mitral si asocia insuficiencia mitral significativa. La tomografia
computarizada coronaria es una alternativa vélida a la angiografia para el diag-
nostico de confirmacion.

Ideas para recordar

- Se debe tener en cuenta en el diagnéstico el origen anémalo de la corona-
ria izquierda en la arteria pulmonar en todo paciente joven con insuficien-
cia mitral o miocardiopatia dilatada.

-+ Los signos caracteristicos en la ecocardiografia son la presencia de flujo
diastoélico con Doppler color en la arteria pulmonar y la deteccién de mul-
tiples flujos intramiocardicos.

- De cara al tratamiento quirdrgico es importante valorar el mecanismo por
el que se produce la insuficiencia mitral, que va a determinar la interven-
cién o no sobre la misma.
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Palabras clave RESUMEN

> Aneurisma apical Hombre de 71 aflos con reemplazo mecanico de valvula adrtica que evoluciona con deterioro progresivo de
> Flujo ventricular diastolico la capacidad funcional. La ecocardiografia transtordcica mostré dilatacion y disfuncion sistélica moderada
paraddjico

del ventriculo izquierdo. Se encontrd un aneurisma apical con flujo sistélico hacia la cavidad aneurismatica
y flujo paraddjico diastdlico del aneurisma a la regidon medioventricular. Este flujo se contraponia al llenado
diastolico pasivo de la auricula izquierda. La identificacion de esta alteracion tiene un papel prondstico en
relacion con la asociacién de aumento de incidencia de muerte subita, eventos tromboembdlicos y deterio-
ro de la capacidad funcional y la funcién sistélica ventricular izquierda.

= Obstruccion medioventricular
> Enfermedad coronaria

Keywords ABSTRACT

> Apical aneurysm A 71-year-old male with mechanical aortic valve replacement evolves with progressive impairment of functional

& Paradoxical diastolic capacity. Transthoracic echocardiography showed dilatation and moderate systolic dysfunction of the left ventricle.
ventricular flow

An apical aneurysm with systolic influx to the aneurysmal cavity and diastolic paradoxic flow of the aneurysm to
the midventricular region was found. This flow was counterposed to the passive diastolic filling of the left atrium.
The identification of this alteration has a prognostic role in relation to the association with increased incidence of
sudden death, thromboembolic events and impairment of functional capacity and left ventricular systolic function.

= Midventricular obstruction
= Coronary disease

de flujo paradgjico y su colision con el flujo anterdgrado (onda E) en protodiéstole
Presentacion del caso (Figura 5). Para completar el estudio, se realiz6 una coronariografia que confirmé
una oclusion crénica distal de la arteria descendente anterior (Video 5).

Paciente de 71 afos, hipertenso y reemplazo valvular adrtico mecanico por
endocarditis perforada. En esa oportunidad la ecocardiografia transtoracica  Estudio por imagen
preoperatoria mostrd hipertrofia ventricular izquierda moderada con fraccion
de eyeccion 65%. Evoluciono estable, en capacidad funcional 1y bajo tratamiento
anticoagulante oral, pero con control irregular de la hipertension. En junio de 2016,
debido a un deterioro progresivo (12 meses) de la capacidad funcional de 1 a 2, se
solicité una nueva ecocardiografia transtoréacica que evidencié dilatacion del ven-
triculo izquierdo (volumen diastélico indexado: 110 ml/m?), engrosamiento grave
de segmentos medios (Figura 1A), que producia un colapso sistélico de la cavidad
medioventricular (Figura 1By Video 1), y una imagen sugerente de aneurisma en
segmentos apicales (Figura 2A y Video 2), que se confirmé ecograficamente por la
técnica de strain (Figura 2B y 2C). Ademds, se evidencid la existencia de un trombo
adherido a estos segmentos (Figura 2A y Video 3). La funcion sistolica global estaba
moderadamente disminuida (fraccion de eyeccién por Simpson biplano: 35%). Al
Doppler color (Figura 3A, en color rojo) y pulsado (Figura 3B) se observé la exis-
tencia de flujo sistolico hacia el aneurisma apical. En protodiastole, al desaparecer
el colapso sistdlico medioventricular, se evidencio la presencia de flujo paraddjico
intracavitario desde el aneurisma apical hacia regién medioventricular (Figura 4A,

mosaico) que chocaba con el llenado pasivo (rojo) anterdgrado (Figura 4B, Video 3 Figura 1. ETT. Planos apicales. Engrosamiento de segmentos medios
y Video 4). Al inspeccionar esa regién con Doppler pulsado se confirmd la existencia con aneurisma apical
RETIC 2017; 5: 45-49 45 Grupo CTO
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Video 1. ETT. Plano apical de 4 cdmaras Colapso sistélico medioventricular
con aneurisma apical

Figura 3. ETT. Doppler pulsado en el aneurisma ventricular. Se aprecia flujo
Figura 2. ETT. Estudio de strain sobre planos apicales. El mapa de color permite sistélico (FS) hacia el aneurisma
valorar la extension del aneurisma apical
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Video 4. ETT. Detalle de los segmentos medios y apicales con imagen 2D
y Doppler color

Video 3. Plano apical de dos cdmaras con Doppler color. Se aprecia flujo
paraddjico intracavitario hacia la regién medioventricular

Figura 5. ETT. Patrén con Doppler pulsado de flujo a nivel medioventricular.
Se confirma la presencia de flujo paraddjico (FP) que colisiona con la onda
E del flujo anterégrado

Figura 4. ETT. Detalle del mapa de flujo obtenido en el plano apical de dos
camaras con Doppler color. Hay flujo paraddjico (FP) desde el aneurisma
hacia la region medioventricular que aparece con patrén de mosaico (A) y
choca con la onda de llenado pasivo (B)

RETIC 2017; 5: 45-49
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Video 5. Coronariograffa. Se aprecia oclusién crénica de la descendente
anterior distal
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Discusion

La existencia de un flujo paradojico intraventricular se ha descrito por varios
autores'? y se ha asociado principalmente a miocardiopatia hipertrofica me-
dioventricular, obstruccién sistélica de la cavidad del ventriculo izquierdo a
este nivel y la presencia de aneurisma. Se cree que el desarrollo de aneurisma
apical en el caso de la miocardiopatia hipertréfica esta relacionado con el fe-
némeno de obstruccién medioventricular. Esto tendria un efecto amplificador
sobre la tension de la pared distal a los segmentos hipertréficos, generando
isquemia apical, que se ha demostrado incluso en ausencia de enfermedad
coronaria epicardica®. La fibrosis resultante conduciria a un remodelado apical
expresado en la formacion del aneurisma apical®.

La presencia de este defecto es relevante, ya que produce una mecénica de
flujos ineficiente en ambas fases del ciclo cardiaco: en sistole se genera un“se-
cuestro” de volumen dentro del aneurisma debido al flujo sistdlico dirigido a
esa cavidad y mantenido alli por el colapso medioventricular. Lo anterior ge-
nera dos consecuencias: un volumen eyectivo ineficiente y en didstole una
oposicién al llenado ventricular pasivo. Esto se ha demostrado en estudios
hemodindmicos en aneurismas asociados a cardiopatia coronaria, observan-
dose un aumento dramatico tanto en el volumen como en la presiéon de fin
de didstole en los ventriculos que tenfan aneurismas con un area mayor del
20% de la cavidad total. Esta alteracién conduce necesariamente a la dilatacion
progresiva de las fibras por medio del mecanismo de Starling en un intento
por compensar esta fisiologia deficiente®, generando una mayor incidencia de
complicaciones tales como muerte subita, progresion de disfuncién sistélica
del ventriculo izquierdo y alteracién de la fraccién de eyeccion (las dos Ultimas
detectadas en el paciente de este caso) y aparicion de eventos embdlicos por
presencia de trombos apicales. La incidencia global de estos eventos (10,5%)
es mayor si hay aneurisma que en la poblacién general con miocardiopatia
hipertréfica®. En estudios recientes de pacientes con miocardiopatia hipertro-
fica, la prevalencia de aneurisma apical alcanza el 4,8%, pero la resonancia
magnética cardiaca alcanza mayor sensibilidad, especialmente en aneurismas
apicales® y anterolaterales. En el caso que se presenta no fue posible realizar
una resonancia magnética cardiaca por la presencia de un reemplazo valvular
aortico mecdnico, pero si se demostrd la presencia de enfermedad coronaria
epicdrdica, lo que es un hallazgo raro en estos casos.

En cuanto al tratamiento, el uso de farmacos tales como betabloqueantes e
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA) es obligado. La
anticoagulacién es necesaria en casos de tromboembolismo documentado
o presencia de trombo apical. Sin embargo, también se ha discutido el uso
de la terapia profilactica de anticoagulacion en estos pacientes, ya que la for-
macion de trombos parece tener una fisiopatologia asociada con discinesia y
secuestro de flujo en la cavidad aneurismatica, especialmente en aneurismas
grandes (didmetro transversal mayor a 3 cm). Esta teorfa se verfa reforzada por
el hecho de que los pacientes con fenémenos embodlicos sistémicos demos-
trados estaban en ritmo sinusal, o que apoya su uso profildctico®. En este caso
este dilema se resuelve debido al uso previo de anticoagulantes por la protesis
valvular mecanica y trombo apical.

El uso de desfibriladores automaticos implantables (DAI) se ha utilizado en la
prevencion primaria y secundaria de muerte subita arritmica con resultados
diversos. La presencia de aneurismas apicales asociados con miocardiopatia
hipertréfica medioventricular se ha asociado con una mayor incidencia de
taquicardia ventricular sostenida en estudios de laboratorio® y con muerte
slbita en el 3% de estos pacientes, con una tasa de eventos/ano de 4,7%".
Sin embargo, la decision de implantar un DAI como prevenciéon primaria se
ha basado mas en la presencia de cicatrizaciéon apical (sustrato arritmogénico)
que en los factores de riesgo conocidos de muerte subita. De hecho, de estos
pacientes el 75% no tenfa factores de riesgo clasicos"" 12 (espesor septal mayor

a 30 mm, sincope, antecedentes familiares de muerte subita, documentacion
de taquicardia ventricular no sostenida en electrocardiograma o Holter, res-
puesta presora paraddjica con ejercicio).

Aunque el diagnéstico de miocardiopatia hipertrofica medioventricular no
puede confirmarse definitivamente en este caso, y el paciente no tenia los
factores de riesgo de muerte subita descritos, la presencia de tal aneuris-
ma, enfermedad coronaria con alta probabilidad de rol etiopatogénico en
el desarrollo de esta lesion y la existencia de disfuncion sistdlica significativa
(fraccion de eyeccidn 35%) motivaron la evaluacion del equipo de electro-
fisiologia para el posible implante de un DAI como prevencién primaria de
muerte subita.

Un fendmeno natural, similar al flujo paraddjico descrito en este caso, ocurre
en la desembocadura atlantica del rio Amazonas al encontrarse, en un area
estrecha, con el flujo oceénico, permitiendo la entrada a mayor velocidad del
mar al borde costero, generando un movimiento de colisién de agua (agua
de mar desde arriba y la corriente de rio desde abajo), dando lugar a una ola
gigante en la vecindad. Este fendmeno se ha denominado “Pororo K&" (“gran
estruendo” en la lengua indigena Tupi-Guarani) por parte de los nativos de es-
tas costas brasilefas y es ahora un evento natural conocido en todo el mundo.

Conclusion

La presencia de aneurismas ventriculares asociados a hipertrofia medioven-
tricular es un hallazgo poco frecuente, pero de relevancia clinica y prondstica,
debido a su asociacién con mayor incidencia de muerte subita, fendmenos
embodlicos e insuficiencia cardiaca. La existencia de flujo diastélico paraddjico
asociado a aneurisma apical ventricular es un fenémeno raro que, mediante
mecanismos de pseudocompensacién, perpetia una mecanica ineficiente en
elllenadoy eyeccion ventricular, empeorando progresivamente el desempefio
fisiolégico del ventriculo izquierdo. En conjunto, ambos eventos se asocian a
deterioro clinico y peor supervivencia, por lo que su diagndstico implica cam-
bios en el enfrentamiento terapéutico de estos pacientes.

Ideas para recordar

- Laexistencia de aneurismas apicales puede tener multiples etiologias, den-
tro de ellas la enfermedad coronaria o miocardiopatia hipertréfica medio-
ventricular. Si bien la Ultima puede ser frecuente, la enfermedad coronaria
epicdrdica siempre debe descartarse.

- Independiente de su etiopatogenia, la presencia de aneurismas apicales y
aln mas, su asociacion con flujo paraddjico intraventricular son relevantes
por ser factores de deterioro clinico y rol pronéstico en cuanto a morbilidad
y mortalidad.

- Elenfoque terapéutico debe considerar estos hallazgos.
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Se trata de un caso de infeccion por Salmonella de un trombo mural asociado a un aneurisma del ventriculo
izquierdo. Es un caso poco frecuente en el que se muestra la utilidad de la tomograffa computariza cardiaca
en la valoracion anatémica de las complicaciones de la endocarditis mural.
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We report a case of Salmonella infection of a cardiac mural thrombus associated with left ventricular aneurysm.
This clinical case is a good example of cardiac-CT usefulness in anatomic assessment of mural endocarditis com-

Presentacion del caso

Se trata de un varén de 50 afos, fumador e hipertenso, con antecedentes 8
anos antes de infarto agudo de miocardio anterolateral tratado mediante an-
gioplastia primaria con implantacion de stent sobre descendente anterior pro-
ximal en otro centro. En la ecocardiografia presentaba dilatacion y disfuncion
moderada del ventriculo izquierdo, acinesia de los segmentos distales de la
cara anterior y lateral, asi como del dpex estricto con imagen de trombo mural
organizado, por lo que recibié tratamiento anticoagulante. En la ecocardiogra-
fia de control al ano se apreciaba mejoria de la funcion ventricular sin evidencia
de trombo apical.

Acude a urgencias por cuadro de 4 dias de evolucion de fiebre de hasta 39 °C,
diarrea profusa, vomitos y dolor abdominal sin mejoria con sueroterapia oral.
En la exploracion fisica presentaba datos de deplecion de volumen, con hi-
potensién y oligoanuria. En los hemocultivos se cultivd Salmonella Typhi ini-
ciandose tratamiento antibidtico especifico. Evoluciond a shock séptico con
datos de fracaso multiorganico a pesar de tratamiento, por lo que ingresé en la
unidad de cuidados intensivos.

En la exploraciéon destacaba una marcada distension abdominal. Se realizéd
una ecograffa abdominal urgente compatible con colecistitis gangrenosa,
por lo que se le practicé una laparotomia urgente, en la que se objetivé ve-
sicula biliar edematosa sin litiasis, ausencia de signos de peritonitis/perfora-
cion y escaso liquido libre realizdndose colecistectomia. Presenté mala evo-
lucién posquirdrgica, persistiendo datos de fracaso multiorganico y fiebre
mantenida. Se le realizé una ecocardiografia en la que no se objetivan datos

de endocarditis, si bien presenta un trombo mural de gran tamaro adherido
a dpex y segmentos distales de cara anterior (Video 1). Se inicia anticoagu-
lacion y se solicita gammagrafia con galio ante la persistencia de fiebre y
bacteriemia presentando captacion patoldgica en la zona del trombo ven-
tricular (Figura 1). Se amplia la cobertura antibiética y el paciente evolu-
ciona favorablemente objetivandose reduccion del tamano del trombo en
ecocardiografias de control (Video 2 y Video 3). Dada la estabilidad hemo-
dindmica, se realiza un nuevo rastro con galio que muestra captacion a nivel
apical y costal. A pesar de presentar en la ecocardiografia de control reduc-
cion del tamano del trombo (Video 4 y Video 5) se realiza una tomografia
computarizada cardfaca para completar el estudio anatémico (Figura 2),
donde se observa aneurisma del ventriculo izquierdo con calcificacion de
cara anterior medioapical y dpex, trombo mural adherido y una zona de ro-
tura contenida no visualizadas en la ecocardiografia. No se pudo realizar una
resonancia cardiaca debido a claustrofobia. Dados los hallazgos del rastreo
con galio y de la tomografia computarizada se decidio realizar cirugfa.

Durante la cirugia, que se practicé dentro de las 72 horas posteriores a la
realizacién de la tomograffa computarizada, se hallé una masa pulsatil pro-
truyendo sobre zona dilatada y calcificada, compatible con pseudoaneu-
risma, de aproximadamente 2,5 cm de didmetro con tres zonas de rotura
contenida (la mayor de 2 mm) en la regién calcificada. Se extrajo el trom-
bo y se resecd el pseudoaneurisma vy las placas calcificadas de la cicatriz
miocérdica antigua reconstruyendo con plastia endoventricular y parche de
dacrén (Figura 3).

El paciente fue dado de alta en el dia ocho postoperatorio en buena situacion
clinica sin nuevas complicaciones hasta el momento actual.
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Estudio por imagen

Video 3. Ecocardiografia realizada a los 11 dfas del tratamiento antibiético.
Plano apical de cuatro cdmaras con contraste donde se observa mejor
delimitacion del trombo confirmando disminucién significativa del tamafo

Video 1. Plano apical de cuatro cdmaras que muestra trombo mural de gran
tamano adherido al septo apical con bordes desflecados

Video 4. Ecocardiograffa realizada a los 29 dias del tratamiento antibidtico.
Plano apical de cuatro cdmaras donde se observa disminucién significativa
Figura 1. Rastreo corporal con galio que muestra captacion intensa a nivel del trombo mural apical

del trombo apical en el ventriculo izquierdo

Video 5. Ecocardiografia realizada a los 29 dias de tratamiento antibidtico.

Video 2. Ecocardiografia realizada a los 11 dias del tratamiento antibiotico. Plano apical de cuatro camaras con contraste donde se observa mejor la
Plano apical de cuatro cdmaras donde se observa disminucion significativa delimitacién del trombo, confirmando una disminucion significativa del
del trombo mural apical tamano
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Figura 2. Tomografia computarizada cardiaca en donde se observa
aneurisma del ventriculo izquierdo con calcificacion de cara anterior
medioapical y dpex, trombo mural adherido y una zona de rotura contenida.
A: cuatro camaras; B: dos camaras; C 'y D: eje corto

Figura 3. A: cirugia de reseccion. Se observd masa pulsatil con dos
soluciones de continuidad de 5 mm en la pared calcificada; B: reseccion de
pseudoaneurisma de 22 mm de didmetro con reconstruccion posterior con
plastia endoventricular y parche de dacrén

Discusion

La aparicion de trombos tras un evento coronario es mas frecuente en infar-
tos de cara anterior, ocurriendo hasta en un 10% de los casos, y un 2,5% si es

ma en la pared ventricular infartada. Clinicamente, la presencia de trombos en
el ventriculo izquierdo tiene 2 tipos de implicaciones: peor pronéstico a largo
plazo por asociarse a complicaciones mecanicas/disfuncion ventricular severa
y riesgo de embolismos sistémicos?.

La infeccion bacteriana por Salmonella sp. suele producir un cuadro de gastroen-
teritis con diarrea sanguinolenta de 3 a 7 dias de evoluciéon que se resuelve espon-
tdneamente. En una pequena proporcion (5 a 10%) pueden presentar bacteriemia
persistente con importante respuesta inflamatoria. Es conocido el tropismo de la
Salmonella sp. por aneurismas y pseudoaneurismas ateroescleréticos, asi como por
la pared arterial sana siendo la endocarditis por Salmonella un proceso invasivo y
destructivo. Las infecciones por Salmonella que ocurren en los aneurismas ventricu-
lares se caracterizan por la formacion de pseudoaneurismas, siendo frecuentes los
abscesos a este nivel, desarrollo de fiebre persistente, pericarditis y taponamiento®#.

La evolucion se relaciona directamente con un diagnostico precoz, la adminis-
tracién de antibidticos especificos y la intervencion quirlrgica oportuna.

La mortalidad de los aneurismas micéticos por Salmonella sometidos a cirugia
oscila entre el 40-45%". La mortalidad se asocia con un diagnéstico tardio y
con ruptura de aneurismas en el momento de la cirugfa. La cirugia inmediata
estd indicada cuando hay signos de ruptura o rotura inminente, independien-
temente del estado bacteriolégico de la infeccion®.

Las técnicas de imagen son esenciales en el diagndstico precoz de compli-
caciones asociadas y en la planificacién de la intervencion quirdrgica. En este
caso, la tomografia computarizada cardiaca aporté informacién fundamental
al identificar dos zonas de rotura contenida no identificadas en la ecocardio-
grafia con contraste realizada y una mejor caracterizacién del trombo mural, asf
como de la extension de la calcificacion de la pared miocérdica. Probablemen-
te la buena evolucién en este caso estuvo relacionada con la identificacion
mediante tomografia computarizada cardiaca de rotura inminente y la inter-
vencién quirdrgica antes de que se asociasen otras complicaciones.

Conclusion

La endocarditis por Salmonella es un proceso invasivo y su evolucién se relacio-
na directamente con un diagndstico precoz, la administracion de antibidticos
especificos y la correcta indicacion quirdrgica. La cirugfa inmediata estd indica-
da cuando hay signos de ruptura o rotura inminente. La tomografia computa-
rizada cardfaca proporciona una informacion anatémica esencial permitiendo
la deteccion precoz de complicaciones de forma muy precisa.

Ideas para recordar

- La mortalidad de los aneurismas micéticos por Salmonella es elevada y se
asocia con un diagnostico tardio y con ruptura de aneurismas en el mo-
mento de la cirugfa.

- Latomografia computarizada cardfaca permite una valoracién mas precisa
de la extension y posibles complicaciones en la endocarditis mural.
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RESUMEN

El pericardio est4d formado por dos capas: el pericardio visceral, constituido por una sola capa de células
mesoteliales, elastina y coldgeno, adherido a la superficie epicérdica del corazén, y una capa parietal avascu-
lary con amplia red de fibras de coldgeno. En el ser humano esta fina estructura llega a medir normalmente
hasta 2 mm de espesor. Su funcion es fundamentalmente mecénica adaptandose a los cambios de volumen
de las cavidades cardiacas, aunque variaciones importantes de éstas o la afectacion de su tejido, lo hace mas
rigido condicionando un comportamiento constrictivo. Son multiples las patologias que pueden afectarlo,
desde inflamacion, trauma, radiacion hasta infiltracién tumoral-2.

Palabras clave

> Constriccion pericardica

> Infiltracién pericérdica

> Resonancia magnética
cardfaca

> Tiempos de relajacion

ABSTRACT

The pericardium consists of two layers, the visceral pericardium consisting of a single layer of mesothelial cells, elas-
tin and collagen, attached to the epicardial surface of the heart, and an avascular parietal layer with an extensive
network of collagen fibers. In humans, this fine structure normally reaches up to 2 mm thick. Its function is basically
mechanical adapting to the volume changes of the cardiac cavities, although important variations of these or
affectation of its tissue, makes it more rigid conditioning a restrictive behavior. There are many pathologies that
can affect it, from inflammation, trauma, radiation to tumor infiltration‘-?.

Keywords

= Pericardial constriction
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2 afos antes sin signos de recidiva. En seguimiento por nédulo pulmonar soli-

Introduccion tario como hallazgo incidental reciente en revisiones.

Meses mas tarde debuta con clinica de disnea progresiva hasta hacerse de mi-

La patologia pericardica constituye todo un reto diagnéstico, incluso en la era de
la imagen cardiaca multimodal, al tratarse de una fina estructura anatémica a la
que pueden afectar un amplio nimero de patologias, que pueden ir desde un
simple proceso inflamatorio agudo en respuesta a una infeccion, generalmente
virica, hasta respuestas inmunoldgicas mantenidas en el tiempo, traumas meca-
nicos, radiacion, infiltracion neoplasica primaria, como mesoteliomas, fibrosarco-
mas, lipomas, o secundaria, como metastasis de carcinomas de mama, pulman,
linfoma, sarcomas; también procesos reumatolédgicos, congénitos, postinfarto
agudo de miocardio, sindrome pospericardiotomia y secundario a farmacos®.

Es necesario, en conjunto con los datos clinicos del paciente, integrar los dife-
rentes hallazgos de imagen para intentar dar un diagndstico certero que per-
mita decidir la actitud terapéutica apropiada a cada caso. Esta labor no siempre
resulta sencilla y es necesario para realizarla un abordaje multidisciplinar.

Presentacion del caso

Paciente varon de 67 ahos, fumador activo, fibrilacién auricular permanente,
bajo anticoagulacion con acenocumarol. Intervenido de carcinoma prostatico

nimos esfuerzos y datos de insuficiencia cardiaca derecha, edemas de extremi-
dades inferiores, distension abdominal y elevacion de la presién venosa yugular.

Se le deriva a consulta de cardiologia, documentandose datos de pericarditis efusiva
constrictiva (Video 1, Video 2), interpretandose inicialmente como derrame peri-
cérdico hemorragico secundario a la anticoagulacion. En un primer momento se
intenta tratamiento médico con antiinflamatorios, pero en vista de la progresion de
la clinica y la mala respuesta terapéutica se realiza pericardiocentesis evacuadora en
varias ocasiones. El liquido pericardico fue de aspecto hemorragico, con caracterfs-
ticas bioguimicas de exudado y negatividad para células neoplasicas y para cultivo
de micobacterias.

Finalmente, se realiza ventana pericardica y se toman muestras de pericardio.
1 semana después del procedimiento evoluciona de forma térpida, objetivén-
dose en la ecocardiografia de control la presencia de un derrame pericardico
organizado y engrosamiento pericéardico. Se decide completar el estudio con:
- Resonancia magnética cardiaca. Se identifica engrosamiento nodular del
pericardio con realce asociado y derrame leve-moderado, muy heterogéneo,
con presencia de septos, compatible con derrame hemorragico que puede
ser secundario a patologfa inflamatoria o tumoral. Marcados datos de inter-
dependencia ventricular. Ligera hipocontractilidad biventricilar en relacién a
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compresién extrinseca. Derrame pleural izquierdo (Figura 1, Video 3, Video 4
y Video 5).

- Tomografia computarizada toracoabdominal. Importante engrosa-
miento y realce pericardico y pleural en relacion con afectacién tumoral.
Nédulos pulmonares bilaterales en relacién con metastasis. Adenopatias
mediastinicas de aspecto tumoral (Figura 2, Video 4, y Video 5).

- Anatomia patoldgica de tejido pericardico. Focos inflamatorios crénicos
inespecificos, de predominio linfocitario y células atipicas, sospechosas de
malignidad. Inmuhistoquimica con positividad para CK policlonal y TTF-1.
Concluyéndose como carcinoma poco diferenciado no microcitico, exclu-
yéndose las posibilidades de células mesoteliales, células melanicas y me-
téstasis de adenocarcinoma prostatico.

Con todos los hallazgos encontrados se concluye como infiltracion tumoral
pericérdica en relacién a carcinoma no microcitico de pulmon, condicionando
constriccion pericardica y empeoramiento rdpidamente progresivo a pesar de
tratamiento paliativo con quimioterapia. El paciente fallecié a las pocas semanas.

. . Video 1. Ecocardiograffa, ventana apical de cuatro cdmaras, donde se
Estudio por imagen objetiva presencia de engrosamiento e hiperrefringencia pericardica
y datos de constriccion pericardica con movimiento paraddjico del septo
interventricular

Figura 1. Resonancia magnética cardiaca, secuencia turbo spin echo,

potenciada en T1 sin saturacién grasa, donde se objetiva la presencia de Video 2. Ecocardiografia, ventana subcostal de cuatro cdmaras, donde
engrosamiento pericardico y derrame pericardico de intensidad de sefial se aprecia de nuevo engrosamiento e hiperrefringencia pericardica
heterogénea, que orienta hacia un derrame de caracteristicas hemorragicas y datos de constriccion pericardica con movimiento paradajico del septo

interventricular

Figura 2. Ecocardiograffa, ventana subcostal, plano de cuatro cdmaras, en la
que se objetiva presencia de derrame pericardico de densidad heterogénea
e importante engrosamiento pericardico
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Video 3. Resonancia magnética cardiaca, secuencias SSFP, cine de cuatro
camaras, donde se observa engrosamiento nodular de ambas capas
pericérdicas, derrame pericardico moderado con intensidad de sefal
heterogénea, presencia de tabiques y afectacion incluso de los recesos
pericardicos. Derrame pleural izquierdo. Ligera hipocontractilidad de ambos
ventriculos y signos de interdependencia ventricular con movimiento
paraddjico del septo. Imégenes artefactadas por fibrilacién auricular

Video 4. Ecocardiografia, ventana apical de cuatro y subcostal de cuatro,
donde se objetiva presencia de engrosamiento e hiperrefringencia
pericardica y datos de constriccién pericardica con movimiento paraddéjico
del septo interventricular

RETIC 2017; 5: 55-58

Video 5. Ecocardiografia, ventana apical de cuatro y subcostal de cuatro,
donde se objetiva presencia de engrosamiento e hiperrefringencia
pericardica y datos de constriccion pericardica con movimiento paradojico
del septo interventricular

Discusion

La ecocardiografia constituye la técnica de imagen inicial a la hora de valorar la
patologia pericardica. A pesar de su invaluable aporte en cuanto a la valoracién
anatémica y funcional, en ciertos casos no es concluyente por discrepancia
con los hallazgos clinicos o por iméagenes de dificil interpretacion. De alli deriva
en la actualidad el uso de la resonancia magnética cardiaca como la técnica
de referencia en la valoracion del pericardio. Su importancia radica fundamen-
talmente en la capacidad de caracterizacion tisular a través de la realizacion
de secuencias turbo spin echo, en donde se aprovecha el diferente comporta-
miento de la intensidad de senal de los tejidos, tras interpretar el fenémeno de
recuperacién de la magnetizacion longitudinal (relajacion T1) y el fenémeno
de pérdida de coherencia de fase (relajacion T2). Ademas, permite la correcta
valoracion funcional cardiaca a través de secuencias cine, valorar la interdepen-
dencia ventricular con secuencias cine en tiempo real con respiracion forzada y
la adhesion de las hojas pericardicas con marcaje a través del tagging miocérdi-
co en eje corto. También demostrar la presencia de realce tardio orienta sobre
la actividad inflamatoria del cuadro y ayuda a guiar la actitud terapéutica?.

Por otra parte, la utilizacion de la tomograffa computarizada cardiaca constitu-
ye una excelente técnica de apoyo, con muy rapida adquisicion, que permite
evaluar la presencia y distribucion de la calcificacion pericérdica, detectar com-
plicaciones, valorar la anatomia coronaria y planificar una posible cirugia®®.

Conclusion

En casos complejos, actualmente la resonancia magnética cardiaca, constituye la
técnica de referencia en la valoracion pericardica. El diferente comportamiento de
los tejidos sometidos al campo magnéticoy a pulsos de radiofrecuencia, traducidos
en diferente intensidad de sefal, permite en muchos casos una correcta caracteri-
zacion tisular, aproximandose a lo que arrojarfa el diagnéstico anatomopatoldgico
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definitivo, aunque no pretende reemplazarlo. En casos como la miopericarditis el
uso de la resonancia magnética permite prescindir de la toma de biopsias.

En este caso en concreto de un paciente con infiltracion pericardica tumoral,
tanto la ecocardiografia, como la tomografia computarizada y la resonancia
magnética permiten orientar el diagndstico a través de diferentes patrones
morfolégicos, como engrosamiento nodular del pericardio, derrame pericar-
dico de densidad heterogénea que sugiera caracteristicas hemorrdgicas, pre-
sencia de masas, definir su actividad aguda (realce tardio tras administracion
de gadolinio), y la localizacion del tumor primario.

En este tipo de pacientes la valoracion multidisciplinar es fundamental, y es ne-
cesario llegar al diagndstico definitivo con el estudio del liquido pericardico o del
tejido para anatomia patoldgica e inmonohistoquimica, con el objetivo de defi-
nir el prondstico y la esperanza de vida, lo que va a permitir decidir la estrategia
terapéutica, que puede ir desde pericardiocentesis para el alivio paliativo de los
sintomas, hasta instilacion de farmacos en la cavidad pericardica e incluso, en al-
gunos casos, cirugia como la ventana pericérdica o la pericardiectomia completa.

Ideas para recordar

La metastasis tumoral pericardica es la causa mas frecuente de derrame
en pacientes con neoplasias malignas conocidas, aunque éste puede ser
el debut en los pacientes con cancer no diagnosticados. El carcinoma de
pulmén es el més frecuente (40% de los derrames malignos), mientras que
el carcinoma de mama'y los linfomas representan el resto de los casos.

Los implantes tumorales pueden producir dolor pericérdico, aunque la
caracteristica dominante suele ser un derrame asintomatico o clinica de
pericarditis efusiva constrictiva”.

La ecocardiograffa, la tomografia computarizada y la resonancia magné-
tica son especialmente Utiles para definir la extensién de la enfermedad
neoplasica y la afectaciéon de estructuras vecinas.
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Palabras clave RESUMEN

= Cor triatriatum

= Arritmias auriculares

> Ecocardiografia transtoracica

> Resonancia magnética
cardiaca

Se presenta el caso de un paciente con pericarditis aguda recidivante, fibrilacion auricular paroxistica y el
hallazgo casual de un cor triatriatum. Las técnicas de imagen empleadas, ecocardiografia transtordcica y
resonancia magnética cardiaca, fueron esenciales para la toma de decisiones terapéuticas.

Keywords ABSTRACT

= Cor triatriatum

> Atrial arrhythmias

= Transthoracic echocardiography
= Cardiac magnetic resonance

We introduce a young’s clinical case suffering from relapsing acute pericarditis, paroxysmal atrial fibrillation and
cor triatriatum. The latter was found by chance. Cardiac image technology, transthoracic echocardiography and
cardiac magnetic resonance, was essential to make therapeutic decisions.

Presentacion del caso

Paciente de 36 afios, que ingresa en nuestro centro por palpitaciones y dolor
retroesternal sugerente de pericarditis. En el ECG inicial alterna flutter auri-
cular atipico con fibrilacion auricular, pasando espontdneamente, a ritmo
sinusal. Se aprecia elevacién del segmento ST de morfologia céncava en
derivaciones inferolaterales, asi como datos de crecimiento auricular izquier-
do. La radiografia de térax muestra cardiomegalia a expensas de auricula
izquierda.

Con el diagndstico de pericarditis aguda se realiza una ecocardiografia transto-
racica (Video 1 a Video 6, Figura 1) donde se observa una auricula izquierda
muy dilatada (52 cm?), con una membrana que la divide transversalmente en
dos camaras, comunicadas por una amplia fenestracién inferomedial (14 mm)
(Figura 2 y Figura 3). La cdmara superior recibe las venas pulmonares, muy
dilatadas, contiene la fosa oval y un septo interauricular aneurismatico sin paso
de flujo a su través. La cdmara inferior contiene la orejuela izquierda y el verda-
dero septo interauricular.

El Doppler pulsado a través de la fenestracion muestra un flujo continuo, con
refuerzo diastélico, y gradiente medio de 4 mmHg (Figura 4). La resonancia
cardfaca (Video 7 a Video 11, Figura 5 y Figura 6) confirma los datos de al
ecocardiograffa.

El paciente es dado de alta con antiinflamatorios no esteroideos (AINE) y ace-
nocumarol. 8 meses después del primer ingreso el paciente presenta un nuevo
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episodio de pericarditis y fibrilacion auricular paroxistica, inicidndose en ese
momento tratamiento antiarritmico y con colchicina. El heart team decide la
excision de la membrana y ablacion de venas pulmonares para reducir el ries-
go de recurrencia de la fibrilacién auricular.

Estudio por imagen

Video 1. Ecocardiograffa transtoracica. Plano paraesternal de eje largo
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Video 5. Ecocardiografia transesofégica. Plano a nivel medioesofagico
de cuatro cdmaras

Video 3. Ecocardiograffa transtoracica. Plano apical de 2 cdmaras

Video 6. Ecocardiograffa transesofagica a nivel medioesofagico
en la orientacién de 135 grados

Video 4. Ecocardiografia transtoracica. Plano apical de 2 cdmaras
con Doppler color

Figura 1. Ecocardiografia transtorécica, plano apical de cuatro cdmaras,
donde se aprecia una membrana supravalvular mitral que divide
la auricula izquierda en dos cdmaras, asi como un desplazamiento
exagerado del septo interauricular a la derecha que cumple criterios de
aneurisma del septo interauricular
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Video 7. Resonancia magnética cardiaca, donde se visualiza la membrana

Figura 2. Ecocardiografia transtoracica, plano apical de dos camaras donde supramitral fenestrada en los diferentes planos
se aprecia una amplia fenestracion inferomedial

Video 8. Resonancia magnética cardiaca, donde se visualiza la membrana
supramitral fenestrada en los diferentes planos

Figura 3. Ecocardiograffa transtorécica, plano apical de dos cdmaras con

Doppler color, que muestra la aceleracion del flujo a través de la fenestracion
(circulo negro)

Figura 4. Ecocardiografia transtordcica, Doppler pulsado, que muestra el Video 9. Resonancia magnética cardiaca, donde se visualiza la membrana
flujo continuo a través de la fenestracion de la membrana supramitral fenestrada en los diferentes planos
RETIC 2017; 5: 59-63 61 Grupo CTO
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Video 10. Resonancia magnética cardiaca, donde se visualiza la membrana
supramitral fenestrada en los diferentes planos

Video 11. Resonancia magnética cardiaca, donde se visualiza la membrana
supramitral fenestrada en los diferentes planos

Figura 5. Resonancia magnética cardiaca, plano axial de tres cdmaras,
donde se visualiza la membrana supramitral fenestrada
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Figura 6. Resonancia magnética cardiaca, plano coronal de tres cdmaras
mostrando los mismos hallazgos

Discusion

El cor triatriatum es una cardiopatia congénita muy rara (0,1% del total)” des-
crita en 1868 por Church como una auricula izquierda dividida por un septo
anémalo. No hay una clara diferencia en cuanto a la incidencia entre hombres
y mujeres, y tampoco esta relacionada con ningun trastorno genético. La ano-
malia se asocia, hasta en un 80% de los casos, con otras cardiopatias (vena cava
superior izquierda persistente, comunicacion interauricular tipo ostium secun-
dum, drenaje venoso pulmonar anémalo, diseccién de aneurisma adrtico con
regurgitacion valvular, etc.).

Se barajan tres hipotesis embriopatogénicas:

- Malseptacion®. Fowler considera que la membrana se origina por la fu-
sion de la valva del foramen oval y la pared auricular opuesta. Borst inter-
preta la cardiopatia como un origen anémalo de la vena pulmonar comun
ala derecha del septum primum. El retorno venoso pulmonar empujaria el
septum primum hacia la izquierda y conformaria la membrana.

- Malaincorporacion®. Se atribuye a un trastorno en el desarrollo auricular
izquierdo.

- Atrapamiento. Una mala incorporaciéon de la vena pulmonar comun en
la auricula izquierda, al ser atrapada por tejido procedente del seno venoso
daria lugar a la membrana supravalvular.

Esta cardiopatia fue clasificada por Loeffler® en tres grupos dependiendo del
tamano de la fenestracion:

- Tipo 1: ausencia de la misma.

- Tipo 2: uno o dos orificios pequenos.

- Tipo 3: amplia fenestracion (como en este caso).

Los dos primeros se diagnostican en la edad pediatrica, con datos de conges-
tion pulmonar y alta mortalidad sin cirugfa. En el adulto la forma més comun
es la del tipo 3y se asocia a una alta incidencia de arritmias auriculares y em-
bolismos sistémicos®. La asociacion con pericarditis recurrente del caso que
se presenta no esta reflejada en la literatura consultada, no tiene explicacion
fisiopatoldgica y, probablemente, es un hecho casual.

Las técnicas de imagen mas utilizadas para el diagndstico del cor triatriatum

son la ecocardiografia transtoracica, la resonancia magnética cardiaca y la to-
mografia computarizada cardiaca.
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La ecocardiografia transtortacica permite una excelente delimitaciéon de
la membrana y la fenestracion. Es importante medir la velocidad a través de la
misma, ya que en el caso de velocidades superiores a 2 m/s estarfa indicada
la cirugia. También sirve para diferenciar el cor triatriatum sinistrum del anillo
supramitral; este Ultimo localizado debajo de la orejuela izquierda.

La ecocardiografia transesofagica tridimensional®, la tomografia computariza-
da cardiacay la resonancia magnética cardiaca mejoran la valoracion anatémi-
ca de la fenestraciéon y permiten realizar una valoracion cuidadosa de posibles
anomalias asociadas, especialmente la comunicacion interauricular tipo ostium
secundum y el drenaje anémalo de venas pulmonares.

En caso de remitir al paciente a cirugia la monitorizacién con ecocardiografia
transesofdgica es mandatoria. La cirugia es de muy bajo riesgo en el adulto,
con una supervivencia superior al 95% a los 5 afos?.

Conclusién

En este caso la ecocardiograffa transtoracica y la resonancia magnética cardia-
ca permitieron la realizacion del diagnostico de forma fidedigna, descartando
anomalias asociadas, salvo un aneurisma a nivel del septo interauricular. En la
edad pediatrica (tipo 1y tipo 2) la cardiopatia es muy sintomatica y en adultos
(tipo 3) puede ser un hallazgo casual, como en este caso. A pesar de la poca
evidencia existente en la literatura acerca del mejor tratamiento del paciente
paucisintomdtico, el heart team decidié la excisién quirlrgica de la membrana
combinada con ablacién de venas pulmonares.
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Ideas para recordar

El cor triatriatum es una cardiopatia congénita rara, muy sintomatica en la
infancia, y que puede ser un hallazgo casual en el adulto.

La decisién en cuanto a la terapia mas adecuada en el adulto puede ser
dificil, y para llegar a ella deben tenerse en cuenta datos clinicos y las téc-
nicas de imagen.
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Palabras clave RESUMEN

> Fistula coronaria Las fistulas coronarias son anomalias poco frecuentes, pero que en ocasiones pueden provocar repercusion
& Correccion quirdrgica clinica y hemodindmica. En esos casos estd indicado el tratamiento quirdrgico o percutdneo, que puede
provocar secuelas o complicaciones.

A continuacién se presenta el caso de una paciente con fistula coronaria de arbol coronario izquierdo a auri-
cula derecha intervenida quirdrgicamente, que presenta, 3 meses tras la intervencion, disfuncién ventricular
y se objetiva en la tomografia computarizada coronaria trombosis de la fistula intervenida.

Keywords ABSTRACT
> Coronary fistula Coronary artery fistulae are unusual anomalies, that occasionally can cause clinical and hemodynamic impact. In
> Surgical correction such cases surgical or percutaneous treatment is indicated, but it may cause sequelae or complications.

We present a case of a patient with a fistulae between the left coronary artery and the right atrium, which was sur-
gically repaired. Three months after intervention, the patient developed ventricular dysfunction and the computed
tomography angiography showed thrombosis of the repaired coronary fistula.

ventricular, se realiza una nueva tomograffa de arterias coronarias, objetivando-

Presentacion del caso se progresion de la trombosis del trayecto fistuloso, siendo permeables sélo los
18 mm proximales (Figura 3 y Figura 4). La paciente permanece asintomatica
y se mantiene bajo tratamiento antiagregante y anticoagulante.

Paciente de 44 anos, con antecedente de flutter auricular paroxistico. En estu-

dio en consulta de Cardiologfa por posible fistula coronaria de rbol coronario

izquierdo a auricula derecha. Ingresa en nuestro centro por presentar clinica de Estudio por imagen

palpitaciones frecuentes, refiriendo ademds astenia importante de 2 anos de

evolucién, que aparece con esfuerzos moderados.

Durante el ingreso, se realiza ECG, radiografia de térax y analitica de sangre
sin objetivarse alteraciones relevantes. Se completa el estudio con ecocardio-
grafia transtoracica y transesofagica (Video 1), objetivindose la presencia de
trayecto fistuloso coronario desde tronco coronario izquierdo dirigido a seno
coronario y con drenaje en auricula derecha. Se comenta el caso con el servicio
de Cirugia Cardiaca y se decide realizar intervencién quirdrgica. Dicho procedi-
miento se realiza en noviembre de 2016, con cierre directo de la fistula de ar-
teria circunfleja a auricula derecha. El postoperatorio transcurre sin incidencias.

En la ecocardiografia tras la intervencion se objetiva funcion ventricular conservada
con hipocinesia basal inferior y septo inferior, con insuficiencia mitral moderada e
insuficiencia adrtica ligera. Se realiza una tomografia computarizada de arterias coro-
narias previa al alta, observandose trombosis de la porcién distal de la fistula (Figura 1
y Figura 2). Tras el alta hospitalaria, la paciente permanece asintomatica y estable.

3 meses después de la cirugia se realiza una ecocardiografia de control (Video 2
y Video 3) en la que se objetiva disfuncion ventricular leve con alteraciones
de la contractilidad en segmentos inferiores e inferoposteriores, e insuficiencia

Video 1. Ecocardiografia previa a cirugia. Plano de cuatro camaras en el que
se observa la presencia de drenaje del trayecto fistuloso en auricula derecha.
Dilatacion de ambas auriculas y de ventriculo derecho, con funcién sistdlica

mitral moderada por tenting del velo posterior. Ante el deterioro de la funcion de ambos ventriculos conservada. Sin alteraciones valvulares significativas

RETIC 2017; 5: 65-68 65 B M0


http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_01/Caso_01_Video_01.mp4

R E T I C Revista de ecocardiografia

455 Pulse (SSCIN) 30-65BPMs —_ : 100 kV
" T ™~ 3200 mm
..':w. - ﬁ‘*‘ > m

/

Video 3. Ecocardiograffa de control 3 meses después de la cirugfa. Plano
Figura 1. Plano axial de tomografla computarizada realizado tras la de cuatro camaras con Doppler color que muestra insuficiencia mitral
intervencion quirdrgica, en el que puede apreciarse permeabilidad del moderada por tenting del velo posterior

trayecto fistuloso a nivel del surco auriculoventricular

Figura 3. Plano axial de tomografia computarizada 3 meses tras la cirugia

Figura 2. Imagen de tomograffa computarizada realizada tras cirugia en en el que se observa trombosis de la fistula en la zona que en la tomografia
la que puede observarse trombosis de la fistula a nivel més distal (7 mm computarizada previa se vefa permeable (ver Figura 1).
distales)

Video 2. Ecocardiografia de control 3 meses después de la cirugia. Plano Figura 4. Imagen de tomografia computarizada 3 meses tras la cirugfa en
de dos cdmaras que muestra el ventriculo izquierdo con hipocinesia la que se objetiva trombosis de la fistula a nivel mas proximal que en la
inferior mediodistal. FEVI global 45% tomografia computarizada inmediatamente tras cirugfa
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Discusion

Las fistulas coronarias consisten en la comunicacién anémala entre una arteria
coronaria y alguna de las cdmaras cardiacas o un gran vaso cercano al corazon.
Son poco frecuentes, con una incidencia en nuestro medio de 0,05-0,25% en-
tre los pacientes a los que se les realiza una coronariografia”. Habitualmente
son de origen congénito, aunque también hay casos adquiridos.

Los lugares mas habituales de drenaje son, por este orden, ventriculo derecho,
auricula derecha, arteria pulmonar, seno coronario, auricula izquierda, ventricu-
lo izquierdo y vena cava superior.

La mayoria de las fistulas son de pequefio tamafo y sin repercusion clinica,
aunque aquéllas con un débito importante pueden producir insuficiencia
cardiaca debida a cortocircuito izquierda-derecha o isquemia miocardica por
fenédmeno de robo coronario.

El tratamiento de esta entidad es controvertido. Algunos autores reco-
miendan el cierre de todas las fistulas durante la infancia, aunque sean
asintomaticas, mientras que otros defienden que sélo deben tratarse
cuando los pacientes presenten sintomas o en aquéllos con riesgo de
complicaciones (robo coronario, aneurisma o circuito arteriovenoso signi-
ficativo)@. Existen dos opciones principales de manejo: la reparacion qui-
rurgica y la embolizacién percutdnea. Esta Ultima es la opcion preferida en
la mayor parte de los casos, aunque presenta contraindicaciones, como la
existencia de fistulas de gran tamano, fistulas multiples o la presencia de
cardiopatia asociada.

la intervencion®.

Conclusion

Las fistulas coronarias son una entidad poco frecuente, aunque presente en
nuestro medio. El tratamiento de las mismas es controvertido, aunque estd in-
dicado en aquellos casos en los que la fistula produzca repercusion clinica. La
mayoria de los pacientes permanecen asintomaticos tras el cierre quirdrgico
o percutdneo de la fistula, pero en algunos casos aparecen secuelas graves,
como trombosis o estenosis coronaria con defectos de perfusion.

Ideas para recordar

+ Las fistulas coronarias son habitualmente asintomaticas, pero en ocasiones
pueden producir importante repercusion hemodinamica.

- Eltratamiento de las mismas puede producir secuelas graves, como un in-
farto agudo de miocardio por trombosis tras el cierre.

- La tomografia computarizada coronaria permite una adecuada valoracion
de lafistula antes de la intervencién, y también sirve para valorar el estado de
la misma tras el procedimiento para diagnosticar posibles complicaciones.
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Palabras clave RESUMEN
> Evaluacion de la presion La cuantificacién de la presion pulmonar, forma parte de la exploracion rutinaria en ecocardiograffa. Un
pulmonar protocolo estandarizado en este campo es fundamental para evitar errores diagndsticos.
Keywords ABSTRACT
> Pulmonary pressure The quantification of pulmonary pressure is part of routine echocardiography. A standardized protocol in this field
evaluation is fundamental to avoid diagnostic errors.

Estimacion ecocardiografia
de las presiones pulmonares

La presion sistdlica de la arteria pulmonar se puede cuantificar por ecocardio-
graffa utilizando el jet de insuficiencia tricuspide y estimando las presiones de
la auricula derecha. Utilizando la ecuacién de Bernouilli (AP =4 xV2) y la velo-
cidad méxima del jet de insuficiencia tricispide es posible estimar la presién
sistolica del ventriculo derecho, y si se suma la presion de la auricula derecha,
se consigue un valor de presion sistélica de la arteria pulmonar. Una velocidad
maxima de insuficiencia tricispide superior a 2,8 cm/s (grad max insuficien-
cia tricispide mayor de 31 mmHg) se considera un punto de corte razonable
para definir la presién pulmonar elevada, excepto en ancianos y personas muy
obesas, en los que la presion sistolica de la arteria pulmonar fisiolégica tiende
a ser mas elevada.

Video 1. Plano apical de cuatro cdmaras donde se observa un jet de

S . . NEDRY 3 5 insuficiencia tricspide
Si bien la valoracion con Doppler de la insuficiencia tricUspide se ha converti- o

do en el método mas utilizado para la estimacion de la presion sistélica de la
arteria pulmonar, tiene limitaciones, pues infraestima las presiones pulmonares
en mas de 20 mmHg hasta en un 31% de los pacientes. Para evitar errores, se
debe valorar la insuficiencia tricispide en multiples proyecciones en busca de
la maxima velocidad Doppler (Video 1) y de una correcta alineacién del jet
de la insuficiencia tricUspide (Figura 1y Figura 2). Para esto Ultimo puede
ser muy Util la utilizacion del Doppler color, e incluso en los casos en los que
el registro no sea el adecuado (15% de los pacientes), bien por mala ventana
o por sefal incompleta, puede ser de utilidad el uso de medios de contraste
(Video 2y Figura 3).

Figura 1. Al colocar el Doppler continuo mal alineado (Video 1), sin seguir
la direccion del jet de la insuficiencia, se obtiene un gradiente mal definido,
con una velocidad méaxima que en este caso infraestima la presion sistélica
de la arteria pulmonar (grad max 53 mmHg)
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de la desembocadura en la auricula derecha (Figura 4 y Figura 5), asi como el
grado de colapso respiratorio (Figura 6).

Cava Colapso respiratorio PAD (mmHg)
S <15 Colapsa 0-5
1,5-2,5 > 50% 5-10
15-25 < 50% 10-15
>2,5 < 50% 15-20
>2,5 Sin cambios > 20

Tabla 1. Vena cava inferior + presion de la auricula derecha

Figura 2. Se debe alinear el Doppler continuo siguiendo la direccion del
jet de la insuficiencia tricispide (Video 1). De este modo se obtiene un
gradiente con una sefial mas densa y una velocidad pico mas elevada (grad
max 75 mmHg)

Figura 4. Medicién del didmetro de la vena cava inferior (VCl) en
telediastole, al final de la espiracién, en la proyeccién subcostal a unos 2 cm
de la desembocadura en la auricula derecha. Se observa una vena cava de
tamano normal de 14 mm

Video 2. Plano apical de cuatro camaras donde se observa en el ventriculo
derecho suero salino agitado, introducido como potenciador de la sefal
Doppler en un paciente con sospecha de hipertensién pulmonar, pero con
mal definicion basal del jet de insuficiencia tricispide

Figura 5. Medicién del didmetro de la vena cava inferior (VCl) en
teledidstole, al final de la espiracion, en la proyeccion subcostal a unos 2
cm de la desembocadura en la auricula derecha. Se observa una vena cava
gravemente dilatada de 26 mm

Figura 3. La inyeccion de suero salino agitado potencia la sefial Doppler

La presion de la auricula derecha es crucial para la correcta estimacion de la
presion sistolica de la arteria pulmonar. La presion de la auricula derecha esta
intimamente relacionada con la presion venosa central, por lo que se suele
valorar mediante la medicion del didmetro de la vena cava inferior (VCl) en
teledidstole, al final de la espiracion, en la proyeccién subcostal a unos 2 cm
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Figura 6. Utilizando el modo M se medira el colapso de la vena cava inferior
(VCI) en relacion con la respiracion espontanea del paciente. Para ello es
necesario comparar las medidas de la vena cava en inspiracién y espiracion
en la proyeccién subcostal a unos 2 cm de la desembocadura en la auricula
derecha. En este caso se observa que el colapso respiratorio es mayor del 50%

Hay que tener en cuenta que la estimacion de la presion de la auricula derecha
a través de la cava tiene sus limitaciones (como el hecho de encontrar pacien-
tes jovenes con una vena cava inferior > 20 mm en ausencia de aumento de
la presion de la auricula derecha), o bien es un pardmetro poco valorable en
pacientes con ventilacion mecanica.

A nivel practico la hipertension pulmonar se estratifica en:

« Ligera. Cuando la presién sistélica de la arteria pulmonar (incluyendo la
presién en la auricula derecha) es > 40 mmHg.

« Moderada. Cuando la presion sistolica de la arteria pulmonar es superior
a 50 mmHag.

« Grave. Cuando la presion sistélica de la arteria pulmonar > 60 mmHg.

Métodos indirectos de estimacion de las presiones
pulmonares

El método indirecto més utilizado para la estimacion de las presiones pulmonares es
la valoracion del flujo pulmonar (Figura 7) mediante Doppler pulsado a nivel de la
vélvula pulmonar. Tiene forma de clpula con un ascenso y descenso simétricos, al-
canzando la velocidad méaxima en mesosistole (flujo pulmonar tipo I). A medida que
aumentan las presiones su morfologia se hace més asimétrica, con aceleracion mas ra-
pida (flujo pulmonar tipo l) e incluso aparen muescas en la fase de deceleracion (flujo
pulmonar tipo lll) correspondientes al cierre precoz de la vélvula pulmonar (Figura 8).

Figura 7. A nivel del plano de grandes vasos se encuentra la arteria
pulmonar principal y sus ramas derecha e izquierda
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Figura 8. Doppler pulsado a nivel de la vélvula pulmonar que tiene forma
de culpula con un ascenso y descenso simétricos, alcanzando la velocidad
maxima en mesosistole (flujo pulmonar tipo I). A medida que aumentan
las presiones su morfologia se hace mds asimétrica, con aceleracion mas
rapida (flujo pulmonar tipo 1) e incluso aparecen muescas en la fase de
deceleracion (flujo pulmonar tipo Ill) correspondientes al cierre precoz de la
vélvula pulmonar

En cuanto al tiempo de aceleracion pulmonar, a mayores presiones pulmona-
res, el tiempo de aceleracion pulmonar serd mas corto. Un tiempo de acelera-
cion pulmonar inferior a 100 ms tiene elevada especificad y sensibilidad para
predecir hipertensién pulmonar (Figura 9). Un flujo pulmonar normal (tipo 1)
registra un tiempo de aceleracion pulmonar > 120 ms.

60 LPM

T‘l'ﬂ 1

W

Figura 9. Se observa las muescas en la fase de deceleracion (flujo pulmonar
tipo Ill) correspondientes al cierre precoz de la vélvula pulmonar. La incisura
mesosistdlica es un signo de hipertensién pulmonar grave

Todo estudio de hipertension pulmonar debe completarse con una valoracion
exhaustiva de las cavidades derechas y de la funcién del ventriculo derecho,
poniendo atencién a los marcadores indirectos de sobrecarga de presion del
ventriculo derecho y proporcionando unas medidas estandarizadas del mis-
mo. Los pacientes con hipertension pulmonar significativa suelen presentar
hipertrofia del ventriculo derecho, dilatacion de la auricula derecha, aplana-
miento diastolico y, sobre todo, sistélico del septo interventricular y derrame
pericardico. La Tabla 2 muestra los valores normales de estos pardmetros.
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Parametro Anormal

Auricula derecha

Area telesistélica mayor a 18 cm?
(Figura 10)

Volumen del ventriculo derecho

Didmetro basal mayor a 4,2 cm
(Figura 11)

Grosor pared libre del ventriculo
derecho

Grosor de la pared subcostal mayor
a0,5cm (Figura 12)

TAPSE

TAPSE menora 1,7 cm (Figura 13)

Acortamiento fraccional del area
de del ventriculo derecho (cuatro
camaras apical)

> 35% (Figura 14)

indice Tei del ventriculo derecho

valores superiores a 0,54 (Figura 15)

Movimiento anémalo del tabique

genera una deformacién en“D”
(Figura 16 y Video 3)

indice de excentricidad del
ventriculo izquierdo

distancia anteroposterior/distancia
septolateral > 1, mal prondstico
(Figura 17, Figura 18 y Figura 19)

Tabla 2. Valores normales de los parametros medidos en la hipertension

pulmonar

derecha ligeramente dilatada

Figura 10. Planimetria de la auricula derecha. Se observa una auricula

Figura 11. Plano apical de cuatro camaras, en didstole, donde se mide el
diametro telediastolico del ventriculo derecho a nivel medioventricular

 Trukipedia
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Dist 0.406 cm

Figura 12. A: plano subcostal de cuatro cdmaras con modo M en donde se
mide el grosor del ventriculo derecho, en telediastole. Un valor > 5 mm del
grosor de la pared libre del ventriculo derecho indica hipertrofia y se asocia
con aumento cronico de la poscarga; B: plano subcostal de cuatro cdmaras
donde también es posible realizar la medida bidimensional del grosor del
ventriculo derecho en telediastole

Figura 13. Se muestra la imagen para cuantificar el TAPSE. Utilizando
la proyeccién de cuatro cdmaras apical la linea de barrido de modo M
debe cruzar el anillo lateral tricispide. Un valor < 1,7 cm indica disfuncién
del ventriculo derecho. Es un método rapido y sencillo, es de caracter
unidimensional y refleja principalmente la funcién sistélica regional (basal)
del ventriculo derecho
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Figura 14. Fraccion de acortamiento = 100 x [drea telediastolica - area
telesistdlical / drea telesistolica)

Video 3. Movimiento andmalo del tabique que genera una deformacion
en D", desplazando el septo interventricular hacia la izquierda en sistole

A Telediastole Telesistole

Figura 15. Calculo del indice de Tei utilizando el Doppler tisular a nivel del
anillo tricuspide aplicando la siguiente férmula:
[ndice de Tei = intervalo de contraccién isovolumétrica - intervalo de relajacién
isovolumétrica / tiempo de eyeccién

De forma sencilla se puede medir en la imagen la onda sistélica (a) que corresponde al
tiempo de eyeccién y la duracién desde el inicio del ciclo hasta el inicio de la didstole
(b) y aplicar la siguiente formula simplificada:

Indice detei=a-b /b

Figura 16. Movimiento anémalo del tabique que genera una deformacion
en "D’ desplazando el septo interventricular hacia la izquierda en sistole

RETIC 2016; 5: 69-74

Figura 17. A: esquema de las medidas; B: medidas en sistole; C: medidas
en diastole
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Ideas para recordar

Un examen ecocardiografico detallado puede ayudar en el diagndstico di-
ferencial de las multiples causas de Hipertension pulmonar.

En ocasiones es posible registrar presiones pulmonares elevadas que pre-
sentan falsos positivos, como ocurre en pacientes ancianos y obesos, que
tienen fisiolégicamente presiones pulmonares mas elevadas.

En la evaluacion de un paciente con disnea es particularmente importante la va-
loracion completa de la hemodindmica pulmonar que permita orientar el diag-
nostico hacia una patologia pulmonar o bien hacia una cardiopatia izquierda.
En otros casos en que hay un aumento grave de la presion en la auricula
derecha (insuficiencia tricispide grave o libre, infarto de ventriculo derecho,
etc) el gradiente ventriculo derecho-auricula derecha esta disminuido y pue-
de infraestimar las medidas ecocardiogréficas de la hipertension pulmonar.

74

La dilatacién de la auricula derecha, la presencia de derrame pericérdico,
el indice de Tei y el indice de excentricidad se han relacionado con mal
prondstico en pacientes con hipertension pulmonar.
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RESUMEN

La ecocardiografia cuantifica el grosor de la pared y los didmetros ventriculares, necesarios en el calculo de
la masa ventricular izquierda. La masa es junto con la edad, el principal predictor de desarrollar enfermedad
cardiovascular. Identificar a los pacientes con hipertrofia ventricular izquierda es imprescindible a la hora de
estratificar el riesgo de pacientes con cardiopatia (cardiopatia hipertensiva, miocardiopatia hipertréfica, etc.).
Se describe la metodologia adecuada para obtener una medicién correcta que permita confirmar el diag-
nostico, analizar la progresién o regresion de la hipertrofia y evitar en lo posible la variabilidad observada en
los estudios ecocardiograficos de la rutina diaria.

Palabras clave

> Espesor
> Hipertrofia
> Ecocardiografia

ABSTRACT

The echocardiography quantifies the thickness of the ventricular walls and the ventricular width, necessary for the
calculation of the left ventricular mass. Mass is along with age, the main predictor of developing cardiovascular
disease. Identifying patients with left ventricular hypertrophy is essential to stratify the risk of patients with heart
diseases (hypertensive heart disease, hypertrophic cardiomyopathy, etc.).

We describe the appropriate methodology to obtain a correct measurement that allows confirming the diagnos-
tic, analyzing the improvement or regression of the hypertrophy and avoiding, to some extent, the variability ob-
served in routine echocardiographic assessments

Keywords

> Thickness
> Hypertrophy
> Echocardiography

Introduccion Donde DdVI: didmetro diastélico del ventriculo izquierdo; SIV: grosor diastélico
del septo interventricular; PPVI: grosor diastolico de la pared posterior; 1,04: gra-
vedad especifica del miocardio

El valor de la masa ventricular izquierda es el parametro que define la presencia

y el grado de hipertrofia ventricular izquierda, el cual, a su vez, tiene impor-
tantes implicaciones en el prondstico y en la actitud terapéutica de un buen
numero de procesos cardiovasculares. La ecocardiografia, por razén de su sen-
cillezy amplia disponibilidad, es aceptada en la préctica clinica, sin embargo, la
aparente simplicidad en la evaluacién de la hipertrofia oculta aspectos impor-
tantes que pueden cuestionar su validez real.

Los algoritmos de calculo de la masa ventricular izquierda se basan general-
mente en la sustraccion de la cavidad del VI del volumen del VI. Relacionan el
volumen con la masa multiplicando el volumen de miocardio por la densidad
de miocardio (aproximadamente 1,05 g/ml).

Tanto la ecocardiografia tridimensional como bidimensional permiten el cal-
culo de la masa, pero ambas técnicas, la primera por la falta de disponibili-
dad y la segunda por la complejidad del cédlculo no estdn consolidadas en la
practica clinica. De hecho los valores de masa que se utilizan en la toma de
decisiones clinicas se han obtenido de estudios que aplicaron el modo M
para su calculo.

El método mds utilizado es el método lineal modificado por Deveraux:

Masa VI =0,8 x {1,04 x (DdVI + SIV + PPVI)*- DdVI®} + 0,6 g

Este método incluye los ecos endocérdicos en el grosor de pared sobreesti-
mando la masa verdadera en torno al 20%, por ello, Deveraux propuso la co-
rreccion por un factor de 0,8.

El resultado obtenido en gramos (g) se normaliza dividiéndolo por la super-
ficie corporal en metros cuadrados (m?). Los valores de masa del VI varian en
funcion del sexo, la edad, el tamano corporal, la obesidad y las regiones del
mundo. En la Tabla 1 aparecen los valores de referencia.

Valores normales Hombres Mujeres
Masa VI (g) 88-224 67-162
Masa VI/ASC (g/m?) 49-115 43-95
Grosor septal (cm) 0,6-1,0 0,6-0,9
Grosor pared posterior | 0,6-1,0 0,6-0,9

Es importante sefalar que esta férmula eleva las dimensiones lineales a la po-
tencia de 3y, por tanto, pequenas variaciones en las dimensiones pueden pro-
vocar errores sustantivos en la masa ventricular calculada.

A pesar de que la Sociedad Americana de Ecocardiografia (ASE) ha publicado
recomendaciones precisas para las mediciones de las paredes ventriculares, la
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realidad cotidiana refleja que existe una importante variabilidad, por lo que es

necesario reforzar algunos puntos de su metodologia:

1. Las mediciones lineales internas del ventriculo izquierdo deben adquirirse
desde una vista paraesternal perpendicular al eje mayor del VI, en el final
de la diastole, en el cuadro del ciclo cardiaco en el que se observe la mayor
dimensién o volumen ventricular, y trazadas a nivel de la punta de las valvas
de la vélvula mitral® (Figura 1).

Figura 1.

2. Elcorte en modo M de laimagen bidimensional, gracias a su alta resolucion
temporal (> 200 frame/s) y espacial (0,2 mm), permite una medicién exacta
de los didmetros ventriculares y de los cambios de la motilidad parietal en
funcion del tiempo. No obstante, siempre es necesario contar con la guia
de la imagen bidimensional y, en muchos casos, la falta de perpendicula-
ridad de las cavidades izquierdas con el trazado del modo M junto con las
mejoras en los equipos de imagen, llevan a la seqguridad de medir directa-
mente sobre ella.

3. Esmuyimportante tener la precaucion de no incluir en la medida del espe-
sor septal a la banda moderadora ni otras estructuras del ventriculo dere-
cho, asi como evitar la sobrevaloracion que resulta de un corte longitudinal
del tabique (Figura 2).

- Trukipedia 76

Figura 2.

4. Se debe tener también la pericia de medir adecuadamente el grosor de
la pared posterior del ventriculo izquierdo, evitando incluir secciones del
musculo papilar posterior y de sus cuerdas tendinosas (Figura 3).

Figura 3.

5. Existen algunas limitaciones en la cuantificacién de la masa ventricular que
se derivan del fenotipo del corazén y de la adaptacion del ventriculo izquier-
do a la hipertension arterial. En los pacientes con hipertrofia septal basal, los
métodos de dimensién lineal que utilizan mediciones ventriculares basales
dan lugar a una sobrestimacién de la verdadera masa, ya que la region méas
gruesa del tabique interventricular se incorpora en la medicion (Figura 4).
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DdVI = 44 mm
PPVI=8&mm
"

DdVi= 42 mm

Figura 4.

En la mayoria de los pacientes con miocardiopatia hipertréfica (MCH), el au-
mento del espesor de la pared ventricular afecta preferentemente al septo
interventricular en los segmentos basales del VI, pero a menudo se puede
encontrar en cualquier localizacion (incluido el ventriculo derecho). Es ne-
cesario examinar todos los segmentos del VI desde la base al dpex para
registrar medidas de los niveles mitral, medioventricular y apical (Figura 5).
Si un segmento no se visualiza adecuadamente, se debe considerar la opa-
cificacion del VI utilizando agentes de contraste ecogréfico®?.

Figura 5.
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La orientacion correcta y la alineacién del haz a lo largo de los planos orto-
gonales son esenciales para evitar las secciones oblicuas y no sobrestimar
el grosor de las paredes. Las medidas deben realizarse en teledidstole, pre-
feriblemente en perspectiva del eje corto, y si es posible, se debe evitar las
mediciones en modo M en la proyeccién del eje largo paraesternal, para no
sobrestimar el grosor septal®.

Ideas para recordar y reflexion clinica final

La medida de la masa tiene, como se ha visto, un importante valor pronds-

tico y clinico. Sin embargo, su medicién ecocardiogréfica tiene importantes

inconvenientes para el clinico quien, en ocasiones, no es consciente de que
la limitacion de una medida puede dar facilmente datos erréneos. Por esto es
muy importante recordar que:

- Lamedida se proporciona automatica y rutinariamente en los informes sin
considerar que un pequefo error es claramente potenciado en la férmula
aplicada. Esto hace que en estudios evolutivos, la comparacion entre medi-
das de la masay mds aun si las variaciones son pequefas, no tenga ningun
significado clinico.

+  Silacalidad de laimagen es discreta (no pésima), es mejor no medir.

+ Aconsejar al clinico que no considere variaciones de la masa en los estudios
seriados como un hallazgo con implicacién clinica.

+ Medirla masa cuidadosamente sélo cuando se pida especificamente, y si la
ecocardiografia no es excelente, indicarlo en el informe.
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