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Origine anomala della coronaria destra
dal_sgno di Valsalva sinistro: caso clinico e
revisione della letteratura
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We describe the case of a patient in whom evaluation of effort angina revealed a tight stenosis of a
right coronary artery anomalously arising from the left sinus of Valsalva, which was successfully

treated by stent implantation.

The abnormal origin of the right coronary artery from the left aortic sinus coursing between the
aorta and the pulmonary trunk is a rare congenital anomaly. It may remain asymptomatic, but can
also cause major cardiac events, even in the absence of coronary atherosclerosis.

We discuss the clinical importance of this anomaly and review the literature concerning current

views and therapy.
(G Ttal Cardiol 2007; 8 (2): 123-128)

Caso clinico

Nell’ottobre 2005 giunse alla nostra osser-
vazione un uomo di 62 anni, iperteso e dia-
betico non insulino-dipendente, con storia di
pregresso infarto miocardico anteriore, da 3
mesi divenuto sintomatico per angina da
sforzo. I’ecocardiogramma bidimensionale
evidenzid moderata disfunzione contrattile
del ventricolo sinistro e la miocardioscinti-
grafia mostro ipoperfusione fissa anteriore e
reversibile inferiore. Fu eseguita coronaro-
grafia per via arteriosa femorale destra che
documento occlusione all’origine della di-
scendente anteriore, con tronco comune e
circonflessa indenni. Nonostante reiterati
tentativi non poté ottenersi opacizzazione
selettiva della coronaria destra nella sua abi-
tuale posizione. Un’aortografia identifico
I’anomala origine del vaso dal seno di Val-
salva sinistro e una successiva iniezione se-
miselettiva con catetere Amplatz sinistro 1
(Cordis Corporation, Miami, FL, USA) mo-
stro che la coronaria destra era dominante
con una stenosi critica al tratto medio (Figu-
ra 1), su cui si decise di intervenire con an-
gioplastica coronarica. Furono effettuati
prolungati tentativi di cannulazione del vaso
con diversi cateteri guida 6F (Amplatz sini-
stro 1 e 2, Judkins sinistro 3.5, 4 ¢ 4.5, XB
3.5 e 4 Cordis) nessuno dei quali pero suffi-
cientemente selettivo e supportivo da per-
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Figura 1. Coronaria destra in obliqua anteriore sinistra.
Attraverso lo spillover di mezzo di contrasto si delinea
[’origine del vaso dal seno di Valsalva sinistro. E presen-
te stenosi critica al tratto medio.

mettere I’avanzamento di un filo guida. Do-
po 2 h di tentativi, 50 min di fluoroscopia e
la somministrazione di 500 ml di mezzo di
contrasto, la procedura fu sospesa. Verifica-
ta la stabilita degli enzimi cardiaci e della
creatininemia, 2 giorni piu tardi fu effettua-
to ulteriore tentativo di angioplastica coro-
narica con approccio dall’arteria radiale de-
stra. La coronaria destra poté essere cannu-
lata agevolmente con catetere guida Am-
platz sinistro 1 6F (Cordis) e sondata con fi-
lo guida BMW 0.014” (Guidant, Temecula,
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CA, USA). La sua lesione al tratto medio fu predilatata
con pallone Aqua 2.0 X 15 mm (Cordis), quindi “coper-
ta” con stent Taxus 2.75 X 24 mm (Boston Scientific,
Miami, FL, USA) rilasciato a 14 atm, con buon risultato
angiografico (Figura 2).

A distanza di 8 mesi dalla procedura il paziente &
asintomatico. Una recente tomografia computerizzata a
16 strati (LightSpeed Pro GE, Milwakee, WI, USA) ha
confermato I’origine anomala della coronaria destra dal
seno di Valsalva sinistro e il suo successivo decorso “in-
terarteriale” (tra radice aortica posteriormente e tronco
polmonare anteriormente) per portarsi nella sua posi-
zione abituale nel solco atrioventricolare destro; lo
stent impiantato al tratto medio del vaso ¢& risultato per-
vio (Figure 3 e 4).

Figura 2. Coronaria destra in obliqua anteriore sinistra. Risultato an-
giografico dopo I'impianto di stent.

Figura 3. Tomografia computerizzata a 16 strati, immagine tridimensio-
nale: mostra l'origine della coronaria destra dal seno di Valsalva sinistro.

Figura 4. Tomografia computerizzata a 16 strati, immagine assiale: mo-
stra il decorso “interarteriale” dell’anomala coronaria destra.

Discussione

11 paziente presentato ¢ un caso esemplificativo di ori-
gine anomala della coronaria destra dal seno di Valsal-
va sinistro.

Epidemiologia

Si tratta di un’anomalia coronarica congenita piuttosto
rara, la cui prevalenza in serie autoptiche ¢ compresa
tra 1o 0.019%"' e lo 0.17%?, ma raggiunge 1’1.16% in
una serie di 173 soggetti di eta < 35 anni deceduti per
morte improvvisa®. La sua prevalenza angiografica &
superiore, compresa tra 1o 0.03%* e 10 0.92%, alta par-
ticolarmente in alcuni gruppi etnici come la popolazio-
ne ispanica® e quella di razza indiana’.

Nei diversi lavori costituisce dal 5.9% al 43.8% di
tutte le anomalie coronariche®3-1!, secondo alcuni!? con
una predilezione per il sesso maschile. E riportata in as-
sociazione con altre cardiopatie congenite (stenosi val-
volare polmonare, aorta bicuspide, trasposizione dei
grandi vasi, ecc.), ma anche con valvulopatie reumati-
che e degenerative .

Patologia

L’ aspetto anatomico distintivo ¢ I’origine della corona-
ria destra dal seno di Valsalva sinistro, piu spesso dal
seno stesso (73.9% dei casi), pitl raramente dalla pare-
te aortica al di sopra della giunzione seno-tubulare
(26.1% dei casi)'3. L’ostio coronarico & iuxtacommis-
surale'#, situato anteriormente e talora superiormente a
quello della coronaria sinistra ed ¢ “slit-like” in un cer-
to numero di casi'>'. Subito dopo I’origine, la corona-
ria destra anomala si dirige con orientamento opposto a
quello dell’orifizio aortico verso il basso e a destra, per
portarsi nel solco atrioventricolare anteriore. Questo
segmento iniziale puo essere intramurale (e cio¢ inglo-
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bato all’interno della tunica media dell’aorta)!’; & qua-
si sempre “interarteriale” (tra radice aortica posterior-
mente e arteria polmonare anteriormente), solo di rado
¢ anteriore al tronco polmonare!®. Raggiunto il solco
atrioventricolare anteriore, 1’ulteriore decorso della co-
ronaria destra avviene secondo le abituali modalita.

Quadro clinico

L’anomalia puo essere del tutto benigna e asintomatica,
costituendo cosi un occasionale riscontro angiografico
e autoptico, per cui ¢ stata a lungo considerata un’ano-
malia coronarica “minore”!!. Altre volte & sintomatica:
pud produrre angina'8, sincope!?, infarto miocardico® e
morte improvvisa!®2!, anche in assenza di associate le-
sioni aterosclerotiche. I sintomi sono presenti esclusi-
vamente in caso di decorso interarteriale ed ¢ frequente
che insorgano durante o subito dopo uno sforzo fisico,
soprattutto in giovani atleti'>!*22, Si ritiene che cid sia
legato alla dilatazione della radice aortica prodotta dal-
I’esercizio fisico che puo restringere un orifizio corona-
rico di morfologia ellissoidale'?, causare spasmo?, tor-
sione o “kinking” di una coronaria angolata, oppure
“comprimere” la coronaria nel suo decorso tra aorta e
polmonare'¢. Pud essere contemporaneamente operante
pit di un meccanismo: ne risulta una compromissione
del flusso coronarico e I’insorgenza di ripetuti episodi
ischemici'®, il che giustifica i riscontri autoptici di aree
di fibrosi e di multiple aree di necrosi che fanno da pro-
babile substrato all’innesco di aritmie letali?*. Puo asso-
ciarsi una malattia coronarica aterosclerotica, anzi, se-
condo alcuni®, I’anomala origine della coronaria destra
dal seno di Valsalva sinistro costituisce fattore favoren-
te 1’aterosclerosi. In uno studio I’eta media dei pazienti
con coronaria destra malata ad origine anomala era di
10 anni inferiore rispetto a un gruppo di confronto con
coronaria destra malata ma con origine normale?.

Diagnosi
Una tempestiva identificazione dell’anomalia sarebbe
importante per pianificare adeguate strategie preventi-
ve e terapeutiche, ma ¢ di fatto resa problematica dai
suoi elusivi aspetti diagnostici. A meno di coesistenti
cardiopatie 1’esame fisico ¢ normale e cosi pure I’elet-
trocardiogramma basale'®. 1l test da sforzo puo risulta-
re negativo (anche in pazienti in seguito deceduti per
morte improvvisa)!'®2! e poco significativi sono i risul-
tati della scintigrafia miocardica perfusionale®. In po-
polazioni pediatriche e di giovani atleti 1’ecocardio-
gramma transtoracico ¢ risultato un’affidabile metodi-
ca di screening?’?8, ma & richiesta competente attenzio-
ne dell’operatore e acquisizione di immagini di elevata
qualita. Sono suggestivi dell’anomalia: 1) 1’assenza di
ostio coronarico nel seno di Valsalva destro; 2) la pre-
senza di uno spazio tubulare “echo-free” al davanti del-
I’aorta; 3) il riscontro di due osti coronarici nel seno di
Valsalva sinistro®.

Il gold standard diagnostico rimane I’angiografia
coronarica’®®. I’ anomalia deve essere sospettata quando
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la coronaria destra non sia visualizzata nella sua abi-
tuale posizione, né con un’opacizzazione del seno di
Valsalva destro o con una iniezione selettiva della coro-
naria sinistra'®. Un’aortografia biplana o in obliqua si-
nistra puo costituire il primo “step” in questi casi'3. Nei
rari pazienti in cui non sia possibile un’opacizzazione
selettiva del vaso e comunque quando si vogliano stu-
diare i rapporti tridimensionali dell’anomalia con le
strutture circostanti (in particolare i grandi vasi) sono di
ausilio altre tecniche di imaging (ecocardiografia tran-
sesofagea’!, risonanza magnetica nucleare’?, tomogra-
fia computerizzata multistrato’?). Di queste, la tomo-
grafia computerizzata multistrato comporta esposizio-
ne alle radiazioni ionizzanti, ma ha la piu alta capacita
di risoluzione spaziale e costituisce la tecnica standard
per la valutazione delle anomalie coronariche®.

Stratificazione del rischio
E uno degli aspetti piti controversi e di piu difficile ri-
soluzione, anche in considerazione della bassa preva-
lenza dell’anomalia e dell’impredicibilita dei sintomi.
L origine della coronaria destra dal seno di Valsalva si-
nistro comporta un sostanziale rischio di morte im-
provvisa (sia pure inferiore a quello rilevato nell’ origi-
ne della coronaria sinistra dal seno di Valsalva destro
con decorso interarteriale), ma 1’entita di questo rischio
non ¢ nota ed ¢ erroneo desumerla sulla base di dati au-
toptici®4. E un dato di fatto che 1’anomalia possa rima-
nere del tutto asintomatica e che probabilmente giochi
un ruolo I’estensione del miocardio perfuso dalla coro-
naria anomala, ma alcuni elementi sono predittivi del
rischio di futuri eventi:
* la presenza di sintomi, come sincope o angina, che sia
pure in una minoranza dei casi possono precedere I’e-
pisodio di morte improvvisa??;
* [’eta giovanile: in uno studio che ha indagato i predit-
tori di morte improvvisa, di tutti i parametri considera-
ti solo I’eta < 30 anni ¢ risultata associata ad un signifi-
cativo rischio dell’evento® e questi dati sono stati con-
fermati anche in altre serie®;
¢ I’ischemia inducibile in sede inferiore, documentata
con eco-stress o con scintigrafia miocardica da sforzo.
Va tuttavia ribadito che uno stress test negativo non
esclude I’evenienza di un’ischemia intermittente anche
fatale'®, che i soggetti di eta > 35 anni hanno rischio di
eventi basso, ma non nullo'*37 ¢ che la morte improvvi-
sa ¢ per lo piu la prima manifestazione dell’anomalia
(nella pit vasta rassegna sull’argomento, su 52 pazienti,
il 25% mori improvvisamente e quasi tutti erano stati
precedentemente asintomatici'®). Dunque sono attesi
nuovi e piu decisivi contributi per la stratificazione del
rischio. Un elemento di interesse puo venire dall’esplo-
razione mediante ecografia intravascolare: ¢ stato dimo-
strato che la porzione interarteriale del vaso presenta
una compressione laterale del lume (fasica durante il ci-
clo cardiaco, maggiore in sistole), ma con ampie varia-
zioni individuali, il che potrebbe spiegare i diversi qua-
dri clinici e prognostici che pud assumere 1’anomalia’.
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Indicazioni e modalita di trattamento

La correzione chirurgica ¢ raccomandata nei soggetti
giovani e sintomatici o con ischemia inducibile in sede
inferiore’. Quando 1’anomalia si rinviene in soggetti
adulti puo essere giustificato il trattamento medico®;
I’angioplastica coronarica costituisce una valida alter-
nativa in caso di associata coronaropatia®®*!,

Chirurgia

Sono possibili almeno tre opzioni, selezionabili secon-
do il meccanismo fisiopatologico dell’ischemia, cia-
scuna gravata da possibili limitazioni:

* reimpianto della coronaria**: puo essere problematico
se I’orifizio € “slit-like” e 1l decorso iniziale intramurale;
* “unroofing”#3: per via aortotomica si escinde la pare-
te comune tra aorta e coronaria intramurale creando un
ampio ostio della coronaria destra. Puo prodursi distor-
sione della parete aortica immediatamente al di sopra
della commissura tra seno di Valsalva destro e sinistro,
con conseguente sviluppo di insufficienza aortica* e
necessita di sostituzione valvolare aortica®;

* bypass aortocoronarico**4%: in vena safena autologa o
in arteria mammaria, in circolazione extracorporea o
“off-pump”’, pud eliminare 1’ischemia e migliorare i
sintomi, ma il problema ¢ il tasso di pervieta dei graft a
lungo termine.

Terapia medica

Puo essere efficace, ma non vi sono studi randomizzati
di confronto con la chirurgia e i dati di follow-up sono
generalmente limitati. In uno studio su 56 pazienti con
anomalie di origine delle coronarie trattati con beta-
bloccanti non si ¢ verificata alcuna morte in un follow-
up a 5 anni®.

Angioplastica coronarica
Le peculiari caratteristiche anatomiche rendono pro-
blematica la cannulazione selettiva del vaso e il rag-
giungimento di uno stabile supporto del catetere gui-
da*’43, come anche il nostro caso conferma. E molto
frequente che la procedura risulti laboriosa, con note-
vole dispendio di tempo e di materiali (cateteri guida,
fili guida, mezzo di contrasto) e prolungati periodi di
fluoroscopia; sono anche descritti rari casi di insucces-
$0%9 o di importanti complicanze periprocedurali®!.
La selezione del catetere guida ¢ essenziale e ne sono
stati proposti vari tipi: Amplatz sinistro 1!31441 ¢ 213,
Judkins sinistro 3.5%2, 43° ¢ 539, Voda sinistro>?, Extra
back up 4'4, Champ>*, 3D-RC>, Judkins destro’®,
Leya®’, LCB!, Williams LR>%. Probabilmente non vi &
un approccio standardizzato ottimale per tutti i casi, ma
la scelta va individualizzata secondo le caratteristiche
angiografiche. In particolare in caso di “take off” alto e
iniziale decorso “downsloping” della coronaria anoma-
la, I’approccio radiale & una valida alternativa**>®, co-
me nel nostro caso.

Non vi sono dati sistematici sui risultati a distanza
dell’impianto dello stent per correggere patologie ate-

rosclerotiche associate, ma in un lavoro sono riportate
due restenosi intrastent su 5 pazienti con anomalie co-
ronariche sottoposti a impianto di stent convenziona-
1i*!. E verosimile che possano essere estesi anche a que-
sti casi i benefici offerti dagli stent a rilascio di farma-
ci!”. Infine appare interessante, ma ancora da validare,
I’impiego dello stent come “scaffolding” per corregge-
re le intrinseche anomalie del vaso (orifizio “slit-like”,
tragitto intramurale e decorso interarteriale) anche in
assenza di associate lesioni aterosclerotiche!7-3%-60,

Riassunto

Viene descritto un paziente sintomatico per angina da sforzo in
cui la coronarografia evidenzio stenosi severa di coronaria destra
ad origine anomala dal seno di Valsalva sinistro, che fu efficace-
mente trattata con impianto di stent.

L’origine della coronaria destra dal seno aortico sinistro ¢
un’anomalia coronarica piuttosto rara, frequentemente associata
a decorso interarteriale (tra radice aortica posteriormente e tron-
co polmonare anteriormente). Puo rimanere asintomatica, ma
puo anche essere causa di importanti eventi cardiaci, sia pure in
assenza di associate lesioni coronariche aterosclerotiche.

Vengono esaminati gli aspetti diagnostici, prognostici e tera-
peutici dell’anomalia alla luce della piu recente letteratura sul-
I’argomento.

Parole chiave: Anomalie coronariche; Seno di Valsalva.
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