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Resumen

Introduccién: El origen adrtico andmalo de las arterias coronarias tiene una prevalencia estimada del 0.02-5.7% y estan
potencialmente involucradas con complicaciones en su evolucion natural o aquellos que requieran procedimientos interven-
cionistas hemodindamico y/o quirdrgicos. Puede asociarse a muerte subita o dafarse durante intervenciones sobre el anillo
mitral, adrtico, pulmonar o el cierre percutdneo de un defecto septal interauricular. Objetivo: identificar estos pacientes por
diferentes técnicas de imagenes como el ecocardiograma Doppler color transtoracico (ETT), angiotomografia o angiografia
coronaria. Métodos: Las técnicas de imdgenes utilizadas para la deteccion de anomalias coronarias fueron el ETT, angio-
tomografia coronaria multicorte o angiografia coronaria convencional de acuerdo con lo universalmente aceptado.
Resultados: Estudio prospectivo realizado desde enero del 2020 a junio del 2021. Se identificaron 15 pacientes y en 12/15
la sospecha fue por ETT y en los tres restantes por angiotomografia coronaria. La arteria circunfleja fue la mas involucrada
en forma aislada o asociada a otra anomalia coronaria (12/15 pacientes) y en los tres casos restantes la coronaria andmala
tuvo untrayecto interarterial, siendo las arterias coronarias derecha y la descendente anterior las afectadas. Conclusiones: E/sub-
diagndstico por ETT de las anomalias de las arterias coronarias puede deberse a la dificultad para su visualizacion, sobre
todo en la poblacion adulta. Su deteccion es crucial, ya que puede generar muerte subita asociada a isquemia miocdrdica y
arritmias graves o complicar procedimientos intervencionistas sobre el septum interauricular o sobre los anillos mitral, pul-
monar y/o adrtico.

Palabras claves: Anomalias coronarias. Cardiopatias congénitas. Ecocardiografia transtordcica.

Abstract

Introduction: The anomalous aortic origin of the coronary arteries has an estimated prevalence of 0.02-5.7%. It can be
associated with sudden death when it has an interarterial or intramural pathway or be damaged during interventions on the
mitral, pulmonary and/or aortic annulus or percutaneous closure of an interatrial septal defect. Objective: To identify these
patients by imaging techniques such as transthoracic color Doppler echocardiography (TTE), computed tomography (CT)
multislice angiography or coronary angiography. Methods: The imaging techniques used for the detection of coronary
anomalies were TTE, multislice coronary angiography or coronary angiography according to what is generally accepted.
Results: Fifteen patients were identified; in 12 of them the suspicion was due to TTE and in the remaining 3, CT multislice
angiography was diagnostic. The circumflex artery was the coronary artery most involved, associated or not with another
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coronary anomaly (12/15 patients) and in the other three cases, the anomalous coronary artery had an interarterial course,
with the right coronary arteries and the anterior descending coronary arteries being involved. Conclusions: The under diag-
nosis by TTE of coronary artery abnormalities may be due to the difficulty of visualization that is accentuated with age. Their
detection is crucial because they can both, lead to sudden death associated with an intramural and/or interarterial pathway
and complicate an interventional procedure on the interatrial septum or within the mitral, pulmonary and/or aortic rings.

Keywords: Coronary abnormalities. Congenital heart disease. Transthoracic echocardiography.

Origen adrtico anomalo de las arterias
coronarias

Las anomalias coronarias, ya sea como unica pato-
logia 0 asociada a una cardiopatia congénita o adqui-
rida (enfermedad de Kawasaki), puede ser causa de
morbimortalidad incluyendo la muerte subita en ado-
lescentes o0 adultos jovenes.

El origen adrtico andmalo de una arteria coronaria
(OAAC) se define cuando la arteria coronaria derecha
(ACD) o izquierda (ACI), la arteria descendente anterior
(ADA) y/o la arteria circunfleja (ACX) nace del seno
coronariano contralateral por ostium separado o com-
partiendo el mismo ostium de la arteria coronaria
normal’.

El OAAC tiene una prevalencia incierta en la pobla-
cion general dependiendo de la técnica de imagen
utilizada. Angelini' reporté una incidencia global de
anomalias coronarias del 5.64% en pacientes estudia-
dos por cineangiocoronariografia. Clasicamente esta
descripto que el origen andmalo de la ACD del seno
coronariano izquierdo (SCI) es seis veces mas fre-
cuente que la ACI naciendo del seno coronariano dere-
cho (SCD)'. Raramente, el OAAC nace del seno no
coronariano. Se reconocen cinco subtipos de OAAC.
La arteria coronaria anémala (ACA) buscando su posi-
cién usual puede ir por delante del tronco de la arteria
pulmonar (prepulmonar), retroadrtica, retrocardiaca o
entre ambos grandes vasos (interarterial) y subpulmo-
nar (intraconal o intraseptal)?. El trayecto inicial intra-
mural (dentro de la pared adrtica) es usualmente
observado en muchos casos de curso interarterial®.

Si bien el ecocardiograma Doppler color transtora-
cico (ETT) es la primera herramienta en imagenes que
permite sospechar la anomalia, la visualizacion de las
arterias coronarias por angiotomografia axial computa-
rizada multicorte (angio-TAC) y/o la angiorresonancia
magnética cardiaca (angio-RMC) son técnicas de ima-
genes requeridas para la confirmacion diagndstica y
adoptar conductas terapéuticas. Con menor frecuen-
cia, la realizacion de una angiografia coronaria es
necesaria para certificar la patologia.

Dada la potencialidad de presentar complicaciones
de esta anomalia o complicar procedimientos interven-
cionistas es importante su reconocimiento al efectuar
un ETT cualquiera sea su indicacion.

El objetivo de este estudio prospectivo fue detectar
pacientes con anomalias en el origen y curso de las
arterias coronarias desde los senos de Valsalva utili-
zando todas las técnicas de imagenes disponibles para
visualizar la anatomia coronaria con énfasis en el ETT
utilizando las vistas usuales recomendadas mas un
minucioso barrido anteroposterior del tracto de salida
del ventriculo izquierdo (TSVI), donde se puede distin-
guir nitidamente el trayecto coronario anémalo cru-
zando el TSVI, que posteriormente debera ser
confirmado por otras técnicas de imagenes como la
angio-TAC multicorte, angio-RMC o por angiografia
coronaria convencional.

Material y métodos

Durante el periodo comprendido entre enero del
2020 hasta julio del 2021, fueron seleccionados todos
los pacientes a quienes se les efectud diagndstico de
OAAC por algin método de iméagenes y fueron subdi-
vididos en dos grupos:

- Grupo A: fueron incluidos 8 pacientes pediatricos
(menores a 18 afos cumplidos). De un total de 5,434
nifos y adolescentes estudiados derivados para eva-
luacion cardiovascular rutinaria, soplos, preparticipa-
cion deportiva o enfermedad de Kawasaki. Se
detectaron por ETT 10 nifios y/o adolescentes sos-
pechosos de presentar OAAC. La certeza diagndsti-
ca se obtuvo por angio-TAC multicorte en 8/10
pacientes seleccionados, lo que significo una preva-
lencia de 1.47 casos/1,000 estudios de tamizaje
realizados.

Se excluyeron aquellos pacientes con origen anéma-

lo coronario de la arteria pulmonar, cardiopatias com-

plejas como dextrotransposicion de los grandes
vasos, sindrome de corazon izquierdo hipoplasico,
ventriculo unico, tetralogia de Fallot, etc.
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La edad de los pacientes estuvo comprendida entre
los 3y 16 afios (media: 10.4 afios). Cuatro fueron de
sexo masculino y cuatro de sexo femenino.

- Grupo B: integrado por siete pacientes mayores de
18 afos detectados durante el mismo periodo de
estudio, de los cuales cuatro pacientes fueron estu-
diados con angio-TAC multicorte por sospecha de
presentar una anomalia coronaria tras la realizacion
de un ETT vy tres fueron evaluados solo por an-
gio-TAC multicorte coronaria por ser sintomaticos
(angina de pecho o arritmias cardiacas). La edad
estuvo comprendida entre 28 y 66 afios (media: 50
afos); un paciente era de sexo femenino y seis de
sexo masculino.

EIETT es la técnica de imagen inicial para la sospecha
de esta anomalia. Por ello las arterias coronarias fueron
evaluadas desde las vistas ecocardiograficas convencio-
nales®# incluyendo la vista paraesternal eje largo (naci-
miento de la ACD del seno, union sinotubular o nacimiento
alto desde la aorta ascendente), vista paraesternal eje
corto con rotacién horaria del transductor para visualizar
la division del tronco de la ACI en la ADA y ACX y rota-
cion antihoraria para identificar el trayecto de la ACD. El
Doppler color permite la identificacion del flujo coronario,
pero dado que este tiene baja velocidad el limite Nyquist
utilizado debe ser de 20-40 cm/s. Adicionalmente, nues-
tra estrategia de pesquisa incluy6 un barrido minucioso
anteroposterior entre 4 y 5 camaras apical donde detec-
tamos la ACA cruzando el tracto de salida del ventriculo
izquierdo (V1) (Fig. 1) previamente considerado por otros
autores como Bianco et al.b.

Con respecto a la angio-TAC multicorte, la adquisi-
cion de las imagenes se realizdé con un tomografo de
128 detectores con una colimacion de 0.625 mm (over-
laps) utilizando contraste yodado.

Todos los pacientes dieron su consentimiento infor-
mado y el protocolo fue aprobado por el comité de ética
de la institucion.

Resultados

La muestra total incluyé en total 15 pacientes detecta-
dos en forma prospectiva durante el periodo de estudio.

El origen anémalo de la ACX desde el SCD o la ACD
fue la anomalia mas prevalente en nuestra casuistica.
En 9/15 pacientes (60%) la ACX tuvo origen y trayecto
retroadrtico.

Un paciente estudiado por enfermedad de Kawasaki
tenia nacimiento anédmalo de la ACX del seno corona-
riano derecho con trayecto retroadrtico y aneurismas en
la ACD y DA (Fig. 2).

: ARTERIA
= CIRCUNFLEJA

Figura 1. Barrido ecocardiografico en vista de cuatro
camaras apical en sentido antero-posterior y postero-
anterior observando trayecto coronario anémalo cruzando
el tracto de salida de ventriculo izquierdo.

En tres pacientes (20%) la ACI nacia del SCD (en un
paciente el tronco de la ACI nacia por ostium separado
del SCD con trayecto retroadrtico de la ACX y en dos
pacientes el origen de ACD, ADA y ACX fue indepen-
diente en el SCD también con trayecto retroadrtico de
la ACX), sin trayecto interarterial en ningun caso
(Fig. 3).

En dos pacientes (un nifio y un adulto) la ACD nacia
del del SCI con trayecto interarterial en ambos casos.

En solo un paciente la ADA nacia del SCD con tra-
yecto interarterial y nacimiento normal de la ACX y ACD
(6.6%), anatomia considerada potencialmente maligna,
pero en la estratificacion de riesgo no practicaba acti-
vidad fisica competitiva, era asintomatico y no desarro-
16 isquemia al ser evaluado con diferentes protocolos
de test de estrés.

Tres de nuestros pacientes adultos fueron sintomati-
cos: un paciente adulto con origen andémalo de la ACD
del SCI que desarroll6 isquemia coronaria y dos con
ACX andmala aislado naciendo del SCD vy trayecto
retroadrtico que fueron estudiados con angio-TAC por
arritmias ventriculares significativas (episodios de
taquicardia ventricular no sostenida y rescate de
muerte subita respectivamente).

Todos los pacientes pediatricos fueron asintomati-
cos. Detectamos en nuestra poblacion pediatrica asin-
tomatica una prevalencia de 1.47 casos/1,000 nifios y/o
adolescentes asintomaticos estudiados por ETT, con-
trastando con la poblacion adulta que tiene en general
una ventana ultrasénica no favorable para apreciar la
anatomia coronaria.



Figura 2. Imagen en volumen rendering del arbol coronario,
donde se observa naciendo del seno coronariano derecho
(de manera independiente) las arterias coronarias
derecha, descendente anterior con trayecto por delante
del tracto de salida ventricular derecho y arteria pulmonar
y arteria circunfleja con trayecto retroadrtico. De manera
independiente naciendo del seno coronariano izquierdo el
ramo diagonal y septales.

Figura 3. Iméagenes axiales (de adquisicion helicoidal
gatillada de arterias coronarias con contraste) donde
observamos, naciendo del seno coronariano derecho (de
manera independiente) las arterias coronarias derecha,
descendente anterior con trayecto interarterial y arteria
circunfleja con trayecto retroadrtico.

Discusidn
Las anomalias en el origen adrtico de las arterias
coronarias tienen una incidencia del 0.021 al 5.79% del
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acuerdo con el método al método de imagenes utili-
zado para su deteccidon'®, del tipo de poblacion
estudiada y de la definiciéon de anomalia coronaria
utilizada®.

El conocimiento de la anatomia coronaria normal es
fundamental a la hora de realizar la deteccion de estas
anomalias. Las arterias coronarias se originan respec-
tivamente del SCD y del SCI; pueden ser visualiza-
das por ETT y deben ser evaluadas en todos los
pacientes.

El ETT es la primera técnica de imagenes no inva-
siva utilizada para evaluar la anatomia de las arterias
coronarias cuando hay una adecuada ventana ultraso-
nica y con un operador suficientemente entrenado para
sospechar un OAAC que siempre debera ser corrobo-
rado por otras técnicas de imagenes.

En un estudio prospectivo realizado sobre una pobla-
cion pedidtrica asintomatica estudiada por ETT vy
Doppler color por diferentes causas (soplos, preparti-
cipacién deportiva, chequeo cardioldgico, etc.) la inci-
dencia de OAAC fue del 0.17%".

Recientes programas de tamizaje han incrementado
el diagndstico incidental de OAAC, siendo el ETT con
Doppler color la primera modalidad diagndstica debido
a su amplia utilizacién, su bajo costo y ausencia de
radiacion. Frente a la sospecha diagndstica de OAAC
su confirmacion debera realizarse por otras modalida-
des de imagenes como angio-TAC coronaria o RMC
recomendados ambos estudios para la identificacién
de la anatomia coronaria®®.

El 80% de los pacientes fueron detectados como
probable OAAC por ETT confirmado por angio-TAC
multicorte coronaria. La evaluacién por ETT de las
arterias coronarias en pacientes asintomaticos es
desafiante y solo una poblaciéon muy seleccionada
generalmente sintomatica accede a otros estudios mas
sensibles para el diagnéstico como angio-TAC multi-
corte, angio-RM o angiografia coronaria.

EI OAAC no suele ser reconocido durante la infancia.
Ocho (de 15) de nuestros pacientes fueron menores.
Si bien es una malformacion poco frecuente, dada su
potencialidad de riesgo letal, deben ser sistematica-
mente evaluadas por ETT agregando a las vistas
paraesternales un cuidadoso barrido anteroposterior
en vista apical de cuatro camaras del tracto de salida
de VI para identificar trayecto anémalo coronario cru-
zando de derecha a izquierda o viceversa a ese nivel.
El diagndstico por ecocardiografia Doppler color es
desafiante.

Pelliccia et al.® demostraron que el trayecto proximal
de ambas arterias coronarias puede visualizarse en
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forma confiable en el 95% de los atletas jovenes, pero
la deteccion de OAAC utilizando el ETT como método
de cribado en pacientes asintomaticos tiene baja sen-
sibilidad en nifios y mas aun en adultos. En nuestro
conocimiento no hay publicaciones que comparen la
anatomia coronaria por ETT vs. angio-TAC, angio-RMC
o coronariografia convencional en una cohorte de
nifos y adolescentes sanos para establecer fehacien-
temente la sensibilidad y especificidad del ETT en el
diagndstico de OAAC.

Knickelbine et al.’%, utilizando angio-TAC multicorte
coronaria en pacientes adultos estudiados por diferen-
tes causas, encontraron que el OAAC no habia sido
previamente reconocido por otras técnicas de imagen
como el ETT. Encontraron una prevalencia de 4/1,000
pacientes de OAAC. La alta prevalencia de la ACD
naciendo del SCI podria explicarse porque seria menos
letal que la ACI naciendo del SCD con curso interarte-
rial y solo un 10% de estos pacientes tenian una ACX
anémala en este estudio.

Angelini et al."" utilizando angio-RMC en adolescen-
tes identificaron un 0.6% de OAAC con predominancia
del nacimiento ectépico de la ACD del SCI.

Yuksel et al.'? estudiaron con angiografia coronaria
a una poblacion adulta sintomatica de 16,573 pacientes
y detectaron un 0.29% con OAAC, con gran predominio
del origen de la ACX de la ACD o SCD (58.3%)’ seguido
por origen anémalo de la ACD de la ADA o ACX (12.5%)
y de la ACI o ADA naciendo del SCD o ACD en el
10.4% cada una.

La prevalencia de una anomalia coronaria en nuestra
poblacion pediatrica asintomatica detectada por ETT
fue de 1.47/1,000 nifos y/o adolescentes evaluados,
inferior a 4/1,000 pacientes informados por Knickelbine
et al.'® utilizando angio-TAC e inferior a 2.9/1,000
pacientes adultos sintométicos evaluados por corona-
riografia convencional'®; ambas técnicas con mayor
sensibilidad para detectar estas anomalias compara-
das con el ETT. Sin embargo, los resultados en nues-
tros pacientes fueron muy similares respecto a la
variante anatomica de OAAC a lo reportado por Yuksel
et al.'””: 60% de origen andémalo de la ACX, ACI o DA
26.6% y ACD 13.3%.

La deteccion de OAAC es muy superior por angio-
TAC coronaria, RMC y/o por coronariografia conven-
cional respecto al ETT y esta diferencia es mayor
cuando las arterias involucradas no son la ACD o ACI,
sino ACX o ADA que son mas dificiles de visualizar por
ETT entre otras cosas por su menor diametro.

La resolucién espacial para visualizar las arterias
coronarias con angio-RMC es inferior a la angio-TAC,

aunque puede visualizarse con esta técnica adecuada-
mente el origen y curso proximal de estas'®, siendo el
tiempo de adquisicién mas prolongado.

El OAAC ha sido reiteradamente asociado a muerte
subita, aunque el mecanismo desencadenante no esta
totalmente aclarado. La isquemia miocéardica generada
por esta patologia generaria una arritmia cardiaca
grave que culminaria en fibrilacion ventricular y muerte.
Algunos de los factores anatdmicos predisponentes
conocidos para desarrollar isquemia miocardica son el
trayecto anormal intramural y/o interarterial coronario,
la estenosis ostial (geometria oval del ostium coronario
que suele asociarse a un nacimiento oblicuo de la
coronaria desde la aorta) y a un area no complaciente
pericomisural. La hipoplasia de la arteria coronaria
proximal ha sido también descripta como otro factor
anatémico de riesgo para isquemia’.

El trayecto interarterial se define cuando la arteria
coronaria anémala transcurre entre la arteria aorta y la
arteria pulmonar y el trayecto intramural cuando la
arteria coronaria andémala y la aorta comparten la
tunica media. Estas dos variantes anatdémicas de la
arteria coronaria anémala estédn asociadas a riesgo
elevado de muerte subita cardiaca probablemente
como resultado de isquemia miocardica durante una
actividad fisica intensa debido a estrechamiento del
vaso proximal, estenosis ostial, angulo agudo en su
origen y compresion sistélica del vaso anémalo por el
incremento del volumen sistdlico biventricular con el
ejercicio. El origen anémalo de la ACI o ambas arterias
coronarias del seno no coronariano y curso intramural
también ha sido reconocido como causal de muerte
subita®'s,

El curso intramural puede ser dificultoso de detectar
por ETT porque el origen de la coronaria andmala
desde la pared de la aorta suele estar ubicada a nivel
de su emergencia normal del seno de Valsalva. Mayo-
ritariamente los trayectos intramurales son interarteria-
les, pero no todos los interarteriales son intramurales®.
Es muy importante la identificacion de un trayecto intra-
mural coronario por su asociacion a muerte subita y
modifica la conducta quirdrgica. EI OAAC es respon-
sable del 17-20% de las muertes subitas en atletas
jovenes'.

Los pacientes con OAAC con trayecto intraarterial
frecuentemente tienen un segmento coronario intramu-
ral muy dificil de identificar por técnicas de imagenes
invasivas y no invasivas. El andlisis morfolégico por
angio-TAC ayuda a identificar la anatomia de alto
riesgo y debe incluir la apreciacion de: 1) estrecha-
miento luminal del 50%; 2) dngulo de salida del vaso



coronario < 30° y 3) indice de excentricidad luminal
> 15",

En estos pacientes la malformacion mas frecuente
es el origen del tronco de la ACI de la ACD como pri-
mera rama y luego un trayecto andmalo interarterial de
la ACI (variante maligna), que queda comprimida entre
ambos vasos durante un ejercicio fisico vigoroso gene-
rando isquemia miocardica y favoreciendo el desarrollo
de una arritmia cardiaca fatal.

Estadescripto que el origen anémalo de la ACD del SCI
es seis veces mas prevalente que el origen de la ACI
del SCD, con una incidencia del 0.92%'; aunque tam-
bién estd involucrada con menor frecuencia como
causal de muerte subita asociada a un trayecto
interarterial.

Ademasdelosfactoresanatdmicos predisponentes para
isquemia miocdardica hay que consideraraquellos que alte-
ran la relacion entre el aporte y la demanda de oxigeno
frente a una patologia coronaria, como lo es la practica
deportiva de alto rendimiento. Brothers et al.'® calcula-
ron un riesgo acumulativo en un periodo de tiempo de
20 afios para nifios y adultos jovenes entre 15 y 35
anos con AOOC que fue estimado en un 6.3% para el
origen andmalo de la ACl y solo del 0.2% para la ACD,
en ambos casos con trayecto interarterial.

Elmayorriesgode estaanomaliaestd asociadoalaprac-
tica de deporte competitivo de alto rendimiento, que se
estima esdesarrollado aproximadamente porel 10-15%de
nifos y adolescentes. Por este motivo el riesgo mayor de
muerte subita se encuentra en la poblaciéon comprendida
entre 15y 35 afios. El riesgo de muerte subita es extre-
madamente bajo cuando no se practica deportes com-
petitivos o recreativos que demandan alto rendimiento
fisico’®'°. Sin embargo, el incremento de la practica
deportiva de alto rendimiento en adultos mayores a 35
anos como la participacién en triatlén, maratén o
ciclismo ha producido un incremento de muerte subita
en esta poblacién con OAAC?°. Nuestros pacientes no
realizan actividad fisica de alto rendimiento.

Un origen anémalo de la ACI del seno coronario
contralateral con un trayecto prepulmonar, retroadrtico
o intraconal (intraseptal) es considerado benigno'®, sin
embargo deberan tener una evaluaciéon completa para
descartar isquemia miocardica, sobre todo para aque-
llos que participan en deportes competitivos. Si el tra-
yecto es interarterial independientemente de si son
asintomaticos o sintomaticos, se les debera ofrecer la
posibilidad de tratamiento quirurgico y se deberd sus-
pender la participacion en deportes competitivos o
recreativos que demanden alto rendimiento fisico de
acuerdo con las recomendaciones de la American
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Association for Thoracic Surgery (AATS: clase I, nivel
de evidencia B?). Para las guias europeas (ESC)?' la
cirugia es una recomendacion clase lla, nivel de evi-
dencia C.

Cuando la ACD nace desde el SCl y tiene un trayecto
interarterial y el paciente es sintomatico (angina, arritmia,
sincope), deberan evaluarse las opciones terapéuticas
médicas y/o quirdrgicas en forma personalizada, que
incluyen restriccion de la actividad fisica e indicacion
de correccion quirdrgica segun recomendaciones de la
AATS (clase I, nivel de evidencia B)°. Para las guias
ESC? la correccion quirdrgica es una recomendacion
clase lla, nivel de evidencia C.

CuandolaACDnace del SCly el paciente esasintomatico,
debera apreciarse el potencial isquémico de la variante
anatomica utilizando diferentes protocolos de test de
estrés, incluyendo test de ejercicio combinado contestde
imagenes de perfusion nuclear miocardica (con ejerci-
cio, adenosina, dobutamina o mixto)??, tomografia por
emision de positrones (PET) o ecocardiograma de
estrés para incrementar la sensibilidad en la identifica-
cién de isquemia, sobre todo si practican deporte com-
petitivo o recreativo de alta intensidad. Una estrategia
basada en costo-efectividad apoya el uso del ecocar-
diograma de estrés en los pacientes con variantes
anatémicas de bajo riesgo de isquemia silente e ima-
genes de tomografia por emisiéon de fotdn unico
(SPECT) en los de alto riesgo. La ventaja de la eco-
cardiografia de estrés incluye el corto tiempo de adqui-
sicion de las imégenes, ausencia de radiacion
ionizante, portabilidad e inmediata obtencion de los
resultados®.

Estos estudios tienen un bajo valor predictivo nega-
tivo, pero son de gran utilidad si son positivos®.

Los test de perfusion con estrés (drogas en nuestro
pais) utilizando angio-RMC han permitido identificar
episodios transitorios de isquemia miocardica y juegan
un rol importante en la toma de decisiones terapéuti-
cas, sobre todo en la evaluacion de pacientes asinto-
maticos con origen andmalo de la ACD del seno
contralateral y trayecto interarterial®®. La deteccién de
fibrosis miocardica por angio-RMC es otra evidencia
de riesgo potencial para el paciente?®.

Modernas técnicas como la cuantificacion del flujo
sanguineo miocardico y de la reserva del flujo miocar-
dico usando PET con rubidio-82 en pacientes con
enfermedad coronaria ha demostrado tener alto valor
diagndstico y pronostico?®.

Pacientes asintomaticos que muestran una ACD que
nace desde el SCI con un trayecto interarterial y pre-
sentan test negativos para evaluaciéon de isquemia
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miocardica (test de ejercicio, eco-estrés y test de ima-
genes de perfusion nuclear miocérdica), dada la baja
probabilidad de eventos adversos severos pueden par-
ticipar de deportes competitivos (AATS: clase lla, nivel
de evidencia C)?°. En estos casos la cirugia esta des-
aconsejada (ESC?': clase lll, nivel de evidencia C). En
nuestra casuistica, los pacientes considerados de
riesgo son evaluados periddicamente para detectar sig-
nos de alarma y aun ninguno recibié indicacion de
tratamiento quirdrgico.

El origen andémalo aislado de las ADA y ACX desde
el SCD no ha sido suficientemente reconocido y estu-
diado por ETT, posiblemente debido a que el calibre
de estos vasos es inferior al tronco de la ACI o ACD,
por lo que su identificacién en estudios de rutina es
mas dificultosa. La ACX naciendo del SCD o ACD es
la malformacién mas frecuente detectada por cineco-
ronariografia, con una incidencia superior al 0.67%?2.
Algunos autores la consideran una variante normal y
por ETT puede sospecharse su origen del SCD y pos-
terior curso retroadrtico con un barrido anterior desde
cuatro camaras apical a cinco camaras apical®'®. La
ACX perfunde la pared lateral del VI (miocardio locali-
zado entre los musculos papilares anterolateral y pos-
teromedial)?’. Después de su origen andmalo suele
tener un trayecto retroadrtico buscando su posicién en
el surco auriculoventricular izquierdo, cruzando la con-
tinuidad fibrosa mitroadrtica. Esta fue la anomalia mas
prevalente en una larga serie de pacientes estudiados
por cinecoronariografia'?, similar a lo encontrado en
nuestros pacientes. A pesar de ser considerada una
variante benigna, si el paciente es portador de una
cardiopatia que requiera intervencionismo hemodina-
mico o quirdrgico, la ACX puede dafarse durante el
procedimiento o quedar comprimida generando isque-
mia miocardica luego del cierre percutdneo de un
defecto septal interauricular o foramen oval permeable,
por lo que su deteccion es fundamental para evitar su
lesién durante el procedimiento, como asi también
durante intervenciones que involucren a los anillos
mitral y/o adrtico. Igualmente, una ADA anémala puede
dafarse durante el intervencionismo percutaneo que
involucre al tracto de salida del ventriculo derecho y
arteria pulmonar.

Si bien el origen anémalo de la ACX desde el SCD
o ACD vy trayecto inicial intramural es excepcional®,
puede causar muerte subita por estenosis en su origen,
por arritmia secundaria a isquemia (la arteria coronaria
puede deformarse dentro de la pared adrtica si hay
hipertension arterial), o por vasoconstriccion por dafio
endotelial dentro del trayecto andmalo. Aun es incierta

su asociacion al desarrollo de isquemia y muerte
subita. Frente a sintomas como arritmias o signos de
isquemia, su significado clinico debera evaluarse en
forma personalizada descartando todas otras posibles
causas de la sintomatologia presentada por el paciente.
En nuestra serie, 2/9 pacientes adultos jovenes con
origen anémalo aislado de la ACX y trayecto retroadr-
tico presentaron arritmias ventriculares severas, no
detectandose otra causa etioldgica.

La deteccion por ETT de una ADA o ACX aislada con
origen anémalo desde el SCD o ACD esta pobremente
descripta en la literatura, posiblemente por la dificultad
en su visualizacion.

La estratificacion de riesgo para la decision terapéu-
tica debe ser el resultado de considerar el tipo de
variante anatémica de la anomalia, edad y nivel de
actividad fisica desarrollado por el paciente, presencia
de sintomatologia (arritmias, sincope, isquemia miocar-
dica en reposo o inducida) y los resultados de las
opciones terapéuticas.

Limitaciones

El estudio fue realizado sobre una pequefia muestra
de pacientes asintomaticos o sintomaticos evaluados
en un corto periodo de tiempo, lo que permite sospe-
char el subdiagndstico de esta entidad. La alta preva-
lencia en el origen coronario anémalo de la ACX y el
origen anémalo aislado poco frecuente pero no excep-
cional de la ADA del SCD con trayecto interarterial
debe inducirnos a utilizar nuevos protocolos de scree-
ning sistematico de las arterias coronarias que incluyan
un barrido anteroposterior del tracto de salida de VI
desde vista apical de cuatro y cinco camaras.

Conclusiones

EI OAAC en la poblacién de nifios y adolescentes sin
patologia cardiaca demostrable es poco frecuente pero
no excepcional siendo la ACX con nacimiento del SCD
o CD vy trayecto retroadrtico la variante mas frecuente-
mente detectada cuando la pesquisa se realiza por
angiografia coronaria, pero es pobremente reconocida
mediante ETT, lo que lleva a un subdiagnéstico de esta
entidad que ademas es considerada normal por algu-
nos autores. Su significado clinico deberd evaluarse
mediante un seguimiento a largo plazo, ya que puede
tener un trayecto inicial intramural y ademas su correcta
identificacion es necesaria al indicar procedimien-
tos intervencionistas como cierre de comunicacion



interauricular, foramen oval permeable u otros que
involucren a la valvula mitral, pulmonar y/o adrtica.
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