ATLAS DE PATOLOGIA FORENSE

Origen anomalo de la arteria coronaria izquierda
en el seno adrtico derecho y muerte subita: a

proposito de dos casos.

Anomalous origin of the left coronary artery from the right
aortic sinus and sudden death: two cases report.

L. Saldanat, M. Santos?, JC. Rodriguez?, A. Rico?, JV. Pachar! y |J. Lucena?

RESUMEN

La persistencia de una estructura coronaria
embrioldgica, el fallo del desarrollo normal o el error en
la ubicacion de su origen pueden dar lugar a una anoma-
lia de las arterias coronarias. Estas malformaciones son
poco frecuentes (0.2-1.2%) pero conllevan un riesgo
significativo de arritmias, angina, infarto y muerte
subita, riesgo que es mayor durante la infancia y la
adolescencia.

Presentamos 2 casos de muerte subita (nifo de 8
anos y adolescente de I5 anos) ocurrida durante e inme-
diatamente después de una actividad fisica importante.
En ambos casos, la autopsia puso de manifiesto la exis-
tencia de una anomalia en el origen de la arteria corona-
ria izquierda consistente en la salida del seno derecho
con un curso retroadrtico del vaso anémalo. Al mismo
tiempo se realiza una revision de las anomalias congé-
nitas de las arterias coronarias como causa de muerte
subita.

Palabras clave: origen anémalo, arterias coronarias, muerte
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ABSTRACT

Anomalies in the coronary arteries may result from
rudimentary persistence of an embryologic coronary
arterial structure, failure of development or misplacement
of the vessel connection. These malformations are very
infrequent (0.2-1%) but determine a significant risk for
arrhythmias, angina, infarction and sudden death. This risk
is even higher during infancy and adolescence.

We report two cases of sudden death (8 and |5 year-
old children), which occurred following and during
strenuous physical exercise. In both cases, autopsy
revealed an anomalous origin of the left main coronary
artery from right aortic sinus, with a retroaortic course of
the anomalous artery. Furthermore, a review of the
congenital anomalies of the coronary arteries and sudden
death is performed.

Key words: anomalous origin, coronary arteries, sudden death,
forensic pathology.
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INTRODUCCION:

Las arterias coronarias se originan de los senos de Valsalva derecho e izquierdo
respectivamente, a nivel de la unién sinotubular de la valvula adrtica [ 1, 2]. Son muchas las
causas que pueden alterar su origen, curso o disposicién anatdmica normales vy, aunque
dichas malformaciones son poco frecuentes (0.2-1.2%), conllevan un riesgo significativo de
arritmias, angina, infarto y muerte subita, riesgo que es mayor durante la infancia y la ado-
lescencia [3, 4, 5].

Presentamos dos casos de muerte stbita en dos menores de 8 y |5 afos respecti-
vamente, fallecidos uno de ellos durante y otro inmediatamente después de una actividad
fisica importante. En ambos casos, la autopsia reveld la existencia de una anomalfa en el ori-
gen de la arteria coronaria izquierda en el seno derecho con un curso retroadrtico del vaso
anémalo.

PRESENTACION DE LOS CASOS:
CASO 1.
* Antecedentes:

Nifo de 8 afos, sin antecedentes personales de interés, que perdid el conocimien-
to cuando se disponia a calzarse inmediatamente después de bajar de una atraccién de feria
para ninos (“toro mecanico”). Dicho episodio se achacé inicialmente a un cuadro de electro-
cucién lo que ocasiond un gran revuelo hasta el punto que la atraccién fue clausurada vy la
feria suspendida.

* Autopsia:

Varén de 131 cm de altura y 41 kg de peso (IMC de 23.8), que no presentaba nin-
gln tipo de lesién compatible con entrada o salida de la corriente eléctrica, lesiones por
quemadura ni ningdn otro signo de violencia.

El corazédn tenia un peso de |75 g (peso medio estimado para su peso corporal de 168 g)
[6]. El ventriculo izquierdo tenfa un espesor de |.2 cm en su pared libre y tabique interventricular.
Tras mantener el corazén durante 24 horas en fijacion, se procedid al estudio del sistema vascular
coronario, observadndose que las dos arterias coronarias, derecha e izquierda, nacian en el seno
coronario derecho, de modo que el ostium coronario izquierdo se localizaba por debajo del ostium
derecho y presentaba un calibre menor (Fig. n® |a). La arteria coronaria derecha segufa su
recorrido normal con un buen calibre luminal. La arteria coronaria izquierda, desde su ori-
gen andmalo, se dirigia hacia la derecha y hacia atras, dando lugar a un angulo agudo de sali-
da. Segufa un recorrido dentro de la adventicia de la arteria aorta, a la que rodeaba por su
cara posterior, hasta el nivel donde habitualmente se sitla el seno coronario izquierdo nor-
mal. Allf se bifurcaba en la arteria circunfleja y la arteria coronaria descendente anterior que
ya continuaban su recorrido habitual para irrigar la cara anterior del ventriculo izquierdo,
aunque segufa siendo una arteria de menor calibre y desplazada en su recorrido hacia la
cara lateral de dicho ventriculo (Fig. n°® Ib).

El estudio histopatoldgico del corazédn descartd la presencia de fibrosis miocéardica
por isquemia antigua Yy solo puso de manifiesto un engrosamiento de la capa media de las
pequefias arteriolas intramiocardicas.

68 Cuad Med Forense, 15(55), Enero 2009



Origen andmalo de la arteria coronaria izquierda en el seno adrtico derecho y muerte siibita: a propdsito de dos casos.

Figura la. Seno coronario derecho con dos ostium (izquierdo, inferior, y derecho, supe-
rior). 1b. Salida de la arteria coronaria izquierda, algo hipoplasica, desde el seno derecho
siguiendo un curso retroadrtico hasta que se bifurca en la arteria descendente anterior y
la arteria circunfleja. AP: arteria pulmonar, Ao: aorta, ACD: arteria coronaria derecha, ACI:
arteria coronaria izquierda, ADA: arteria descendente anterior, ACx: arteria circunfleja.
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CASO 2.
* Antecedentes:

Se trata de una mujer de |5 anos de edad, indigena, sin antecedentes patoldgicos
conocidos, que sufrid pérdida subita de conocimiento cuando realizaba ejercicio fisico en el
colegio. Fue trasladada a un centro hospitalario donde ingresé cadaver.

* Autopsia:

Mujer de 161 cm de altura y 50 kg de peso (IMC de 19.3) sin mas lesiones exter-
nas que las causadas por la asistencia sanitaria recibida.

El corazén pesaba 240 g (peso medio estimado para su peso corporal de 184 g) [6]. La
pared del ventriculo izquierdo medfa |.6 cm de espesor y presentaba focos macroscopicos de
fibrosis subendocérdica en el ventriculo izquierdo. Al estudiar los vasos coronarios se pudo
observar que ambas arterias coronarias se originaban de un Unico ostium situado en el seno
de Valsalva derecho (Fig. n® 2), de modo que la coronaria izquierda tenfa un trayecto circu-
lar posterior en la intima de la aorta hasta su divisién en las arterias descendente anterior y
circunfleja.

Figura 2. Ostium coronario Gnico en el seno adrtico derecho.

El estudio histopatoldgico del corazdn puso de manifiesto focos de necrosis de miocardio-
citos con infiltrado neutrofilico (Fig. 3a), asi como areas de fibrosis de reparaciéon a nivel subendo-
céardico como consecuencia de isquemia miocardica antigua (Fig. 3b) y un engrosamiento de la capa
media de las pequefias arteriolas intramiocardicas (Fig. 3¢).
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Figura 3.

a) Isquémica miocardica reciente (12-24 h) con
necrosis de miocardiocitos, infiltrado de neutrdfilos y
nucleos hipercrométicos con marcada eosinofilia.
b) Areas de fibrosis subendocéardica de reparacion
por isquemia antigua.

¢) Engrosamiento de la capa media de las peque-
fias arteriolas intramiocardicas. (HE x 100).

DISCUSION:

Las malformaciones de las arterias coronarias pueden acompafar a otros defectos cardia-
cos congénitos tales como la tetralogfa de Fallot, la transposicidn de los grandes vasos o la atresia
pulmonar; o bien pueden presentarse aislados [/]. Estos Ultimos casos, anomalias de las coronarias
en corazones sin ninguna otra alteracion estructural, tradicionalmente se han clasificado en malfor-
maciones mayores 0 menores segln si se acompafiaban o no de sintomas clinicos [5, 8, 9].
Actualmente, el método de categorizacion mas empleado sigue una base anatémica, diferencidando-
se anomalfas del origen, del curso epicardico, de la conexién entre arterias coronarias o la combi-
nacién de varias de ellas (Tabla n® 1) [3, 10].

En la mayoria de los casos no hay manifestaciones clinicas previas a la muerte sibita o se
trata de sintomas inespecfficos (palpitaciones, arritmias ventriculares, sincope o dolor torécico de
tipo anginoso) inmediatamente anteriores al fallecimiento. Por otro lado, los examenes fisicos y las
pruebas diagndsticas realizados de rutina (ECG en reposo y de esfuerzo, ecocardiografia) no suelen
revelar la anomalia en ausencia de signos de infarto o isquemia. Actualmente la angiografia coronaria y
la RNM son consideradas los “gold standard” para el diagndstico que, una vez realizado, permite que
sean corregidas quirdrgicamente. No obstante, lo habitual es que no exista sospecha clinica en vida por
lo que a menudo son diagnosticadas por primera vez en la autopsia [3, 5, 7, 8, 10, I'l, 12].

En el estudio de Lipsett et al (1994) realizado sobre una serie de 7857 autopsias pediatri-
cas, encuentran una incidencia de anomalias coronarias del 5% siendo el origen ectépico en la aorta
el mas frecuente (43%) seguido del origen en el tronco de la pulmonar (40%). La edad media de
aparicién de la muerte fue de 2.2 afos (rango 4 h-14 afos). Las anomalfas coronarias originadas del
tronco de la pulmonar estaban asociadas con una edad de muerte mas precoz (1.4 anos) [|3].

Los casos que presentamos son dos cuadros de muerte sibita infantil y juvenil asociados
a una situacién de estrés o ejercicio fisico, en los que el estudio necrépsico puso de manifiesto la
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existencia de un origen anémalo del tronco comin de la arteria coronaria izquierda en el seno dere-
cho, en el primer caso a partir de dos ostium independientes y en el segundo a partir de un Unico
ostium comun, con un curso retroadrtico del vaso andémalo.

CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS DE LAS ARTERIAS CORONARIAS

= Origen anomalo de una o mas arterias coronarias en la arteria pulmonar
o Tronco coronario comun izquierdo o arteria coronaria descendente anterior
que se origina en la arteria pulmonar.
o Ambas arterias coronarias que se originan en la arteria pulmonar.
o Arteria coronaria derecha que se origina en la arteria pulmonar.

= Origen anémalo de una 0 mas arterias coronarias en la aorta
o Anomalia izquierda: tronco comun izquierdo y arteria coronaria derecha que
se originan en el seno aodrtico derecho.
o Anomalia derecha: tronco comun izquierdo y arteria coronaria derecha que
se originan en el seno adrtico izquierdo.
o  Origen andmalo de la arteria circunfleja en el seno adrtico derecho o en la
arteria coronaria derecha.
o Arteria coronaria derecha y arteria coronaria descendente anterior que
se originan en el seno aodrtico derecho.
= Arteria coronaria Unica originada en la aorta
= Ostium coronario derecho unico
= Ostium coronario izquierdo Unico
= Pseudo-valva en el ostium coronario (plicatura)
= Salida alta de una arteria coronaria por encima de la unién sinotubular
= Hipoplasia congénita de las arterias coronarias

= Fistula coronaria

Tabla 1. Clasificacion de las anomalias de las arterias coronarias. Modificado de Frescura y cols (1998) y
Virmani y cols (2001) [3,10].

Esta malformacién, el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda en el seno corona-
rio derecho con uno o dos ostium o como una rama proximal de la coronaria derecha, es la ano-
malia de las coronarias que mas comiUnmente resulta en isquemia y muerte sibita en nifos, adoles-
centes y adultos jévenes. Desde que en 1974 Cheitlin et al publicaron la primera serie de autopsias
de anomalias del origen de la coronaria izquierda partiendo del seno de Valsalva opuesto con resul-
tado de muerte sUbita, se ha considerado como una malformacién altamente letal [ 1 4]. Casi el 60%
de los pacientes con esta anomalfa mueren repentinamente, y mas de la mitad lo hacen mientras
practican deporte; ademas, el 75% de los mismos fallecen antes de los 30 afios [ 10].

Se han descrito cuatro posibles cursos de la arteria coronaria izquierda anémala y todos los
subtipos se asocian a muerte subita: septal, interarterial, retroadrtico y anterior a la pulmonar. La
forma mas frecuente es aquella en la que la arteria coronaria izquierda andémala transcurre entre la
aorta y la arteria pulmonar (curso interarterial) [8, 10, 4].
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En nuestros casos, la arteria andmala presentaba un curso retroadrtico, entre la aorta y la
pared de la auricula, hasta alcanzar su situacion anatémica habitual (Fig. n® 4). Por tanto, al contrario
de cdmo ocurre con el curso interarterial, aparentemente aqui no hay riesgo de compresién extrin-
seca, por lo que en la literatura se considera que esta anomalia apenas compromete la perfusién
miocardica. Sin embargo, otros casos de infarto de miocardio y de muerte stbita similares a los que
aqui presentamos han sido publicados en ausencia de enfermedad arteriosclerdtica coronaria u otra
posible causa a excepcidn de la malformacién, incluso existen estudios angiograficos que evidencian
compresion sistélica del curso retroadrtico andmalo, mas severa si el vaso tiene un trayecto intra-
mural (dentro de la intima de la aorta) en su porcién proximal, debido a la dilatacién de los grandes
vasos durante el ejercicio [ | 0]. Mas adn, algunos autores consideran esta condicién como una posi-
ble predisposicidn a arteriosclerosis acelerada, ya que aproximadamente el 25% de las arterias ané-
malas presentan placas de ateroma secundarias al dafio endotelial que causan las turbulencias del flujo
sanguineo generadas por el angulo agudo de salida. Por tanto, nuestra experiencia y los datos de otras
series internacionales confirman que esta anomalia no es tan benigna como se pensaba [, 3, 12].

Fig. 4. Esquema con las posibles anomalias en el origen y recorrido de la arteria corona-
ria izquierda. Fuente: Servicio de Patologia Forense. IML de Sevilla. AP: arteria pulmonar,
Ao: aorta, ACD: arteria coronaria derecha, ACI: arteria coronaria izquierda, ADA: arteria des-
cendente anterior, ACx: arteria circunfleja.

En los casos de origen andmalo de una arteria coronaria en el seno adrtico opuesto, la
muerte sUbita estd relacionada con una isquemia miocardica, y se postulan diversos mecanismos
para explicar su fisiopatologia. En primer lugar, el agudo, y a veces anfractuoso, angulo de salida a
nivel de la aorta hace que el ostium tome forma de hendidura, considerablemente mds estrecho
que el orificio redondeado de una salida normal. En segundo lugar, es frecuente encontrar la pre-
sencia de un pliegue formado por la pared de la aorta y de la coronaria anémala originando una
“solapa” que compromete parcialmente la luz del ostium. Finalmente, el espasmo del vaso corona-
rio como resultado del dafo endotelial, que reduce el didametro de la luz principalmente en la por-
cién proximal de la arteria [3, 9, | 1]. La combinacién de estas condiciones, asf como los cambios
en el flujo coronario o en las demandas metabdlicas del miocardio durante el ejercicio, pueden ori-
ginar una isquemia aguda o episodios repetidos de isquemia que resultan en focos de necrosis y

Cuad Med Forense, 15(55), Enero 2009 73



L. Saldana et al.

fibrosis miocardicos, los cuales predisponen a taquiarritmias ventriculares malignas al crear un sus-
trato miocardico eléctricamente inestable [3, |1, |3, 14].

El examen del corazén suele poner de manifiesto una cardiomegalia en el 90% de los casos
aunque solo en el 50% se observan lesiones isquémicas a nivel histopatolégico. No obstante, en el
origen de las coronarias desde el tronco pulmonar suele observarse con més frecuencia cardiomega-
lia (1009) v cicatrices miocardicas (92%) que en el resto de las anomalias [ | 1]. Solo uno de nuestros
casos presentaba una cardiomegalia evidente con hipertrofia del ventriculo izquierdo asi como fibrosis
de reemplazo en el miocardio del ventriculo izquierdo como consecuencia de isquemia antigua.

El caso n® | tiene ademas un interés médico-legal anadido ya que debutd como una
muerte “sospechosa” al ser considerada inicialmente debida a una electrocucién por un fallo en
la atraccion de feria. Esta circunstancia motivé un importante revuelo social en la localidad v el
duefio de la atraccidon hubo de ser protegido por las fuerzas de seguridad de la agresividad de los
vecinos. La autopsia excluyd la electrocuciéon y demostrd que se trataba de una muerte stbita debi-
da a una anomalia congénita en el origen de la coronaria izquierda.

CONCLUSIONES:

La anomalia del origen de la coronaria izquierda en el seno adrtico derecho es un impor-
tante factor de riesgo de muerte subita infantil y juvenil, incluso en formas tradicionalmente conside-
radas benignas como el curso retroadrtico del vaso andmalo. Las dificultades diagnosticas que entra-
fia esta patologfa y la ausencia de manifestaciones clinicas hacen que a menudo no sea identificada
en vida, de ahi la necesidad de que el patdlogo forense esté familiarizado con esta malformacién y
sepa diagnosticarla en la autopsia. Por tanto, el examen detenido del origen v trayecto de las arte-
rias coronarias debe formar parte del protocolo de autopsia en los casos de muerte subita, especial-
mente en nifios y adolescentes.
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