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COMUNICACIONES BREVES

Fistula de arteria coronaria derecha drenando al
ventriculo derecho. Hallazgos ecocardiograficos y

mangj o intervencionista.
Reporte de un caso

José Rafael Parra-Bravo,* Luisa G Beirana-Palencia*

Resumen

La fistula coronaria es una rara entidad en la
cual existe una comunicacién entre una arteria
coronaria y una cavidad cardiaca o vena sisté-
mica. Esto es causa de un cortocircuito obliga-
torio de una arteria coronaria de alta presion a
una camara cardiaca de baja presién. Reporta-
mos un caso de una fistula de arteria coronaria
derecha drenando al ventriculo derecho, los
hallazgos ecocardiogréaficos y el cateterismo
intervencionista.

Summary

RIGHT CORONARY ARTERY FISTULA DRAINING INTO
THE RIGHT VENTRICLE.
ECHOCARDIOGRAPHIC FEATURES AND INTERVENTIO-
NAL MANAGEMENT. REPORT OF ONE CASE

Coronary artery fistula is a rare condition in which
a communication exists between a coronary ar-
tery an a cardiac chamber or systemic vein. It
causes an obligatory shunt from the high-pres-
sure coronary artery to a lower-pressure cardiac
chamber. We report a case of right coronary ar-
tery fistula draining into the right ventricle,
echocardiographic features and interventional
catheterization.

(Arch Cardiol Mex 2003; 73:205-211).

Palabras clave: Fistula coronaria. Enfermedad cardiaca congénita. Anomalias vasculares.
Key words: Coronary artery fistula. Congenital heart disease. Vascular abnormalities.

Introduccion
asfistulas coronarias son comunicaciones
directas entre una o mas de las arterias
coronarias y una camara cardiaca o gran
vaso. Son malformaciones congénitas raras, que
aproximadamente representan el 0.26 a 0.4% de
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|as cardiopatias congénitas.! Fueron descritas por
vez primera en 1886, por Brooks,?y la primera
correccion quirdrgicacon éxito se debid a Bjork
y Crafoord.® La forma més frecuente de presen-
tacion clinica es la conexién andmala entre la
arteriacoronariaderechay € ventriculo derecho.*
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L os paci entes generalmente son asintomaticos y
su deteccion es por la presencia de un soplo pa-
recido a del conducto arterioso. La ecocardio-
grafiabidimensional Doppler-color y la corona-
riografia selectiva son los principales métodos
diagnosticos. A la fecha, la embolizacién por
cateterismo intervencionista debe considerarse
como el tratamiento de eleccion.

Caso clinico

L actante menor masculino de once meses de edad,
producto de madre de 20 afios de edad, de emba-
razo de término, obtenido mediante parto eutdci-
co, con peso al nacer de 3,400 g y sin datos de
hipoxia neonatal. Historia cardiovascular de de-
teccion de soplo desde €l nacimiento, asociado a
disnea e hiperhidrosis leve con la alimentacion.
La evaluacion ecocardiogréfica en la etapa neo-
natal, con diagnéstico de CIV mal alineaday per-
sistenciadel conducto arterioso. Seinicid mango
con digita y furosemide. Enviado a nuestra uni-
dad a los dos meses de edad para su valoracion.
Laexploracion fisicainicial revel 6 adecuado de-
sarrollo pondoestatural, sin cianosisy un precor-
dio hiperactivo +. Frémito sistélico en borde es-
terna izquierdo bajo. Ruidos cardiacos ritmicos,
con primero y segundo ruidos normales, con so-
plo sistélico 2/6 en borde esternal izquierdo bajo.
No hubo hepatomegalia y los pulsos de intensi-
dad normal en las 4 extremidades.
Laradiografia de térax de envio mostro, cardio-
megalia moderada (ICT = 64%) a expensas de
ventriculo izquierdo, flujo pulmonar ligeramente
aumentado y arco de la pulmonar abombado. El
ecocardiogramainicial mostro, dilatacion levedel
V1, con desplazamiento del septum interventricu-
lar hacia la derecha, dando laimpresion de estar
éste mal aineado con €l septum infundibular. No
se observo defecto interventricular. Hay leve di-
latacion del tronco pulmonar y un conducto arte-
rioso permeable de 3 mm con minimo cortocir-
cuito deizquierdaaderecha. Launion sinoadrtica
se observo estrecha, con dilatacion del seno de
valsalva derecho y presencia de mosaico a color
al mismo nivel. A nivel del tracto de salida del
V1, se obtuvo un gradiente pico de 25 mm Hg.
Se mantuvo vigilanciaen la consultaexterna, con
medicacion abasededigita y doblediurético. Una
revision subsiguiente a los 9 meses de edad, se
menciona con pobre ganancia ponderal y mani-
festacioneslevesdefallacardiaca. Laexploracion
fisicamostrd, precordio hiperactivo +y soplo con-
tinuo paraesternal izquierdo bajo (4°-5° Ell), con
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un 2° ruido normal, sin hepatomegalia 'y pulsos
discretamente amplios en las 4 extremidades.

La radiografia de térax de control mostr6 car-
diomegalia moderada a expensas de V1 y flujo
pulmonar aparentemente normal. El electrocar-
diograma mostro hipertrofia biventricular, BR-
DHH de grado intermedio, isquemia subepicar-
dicaanteroseptal y sobrecargadiastélicadel ven-
triculoizquierdo (Fig. 1). El ecocardiogramare-
vel6 septum interventricular integro y mal ali-
neado, aorta dilatada a nivel del seno de valsal-
vaderecho, dilatacion de arteria coronariadere-
cha (Fig. 2) y en imagenes con color se observo
flujo turbulento a nivel de la arteria coronaria
derechay haciael VD apartir de probable fistu-
lacoronaria. Ante lasospechade probabl e fistu-
la coronaria conectada a ventriculo derecho
(VD), se programd cateterismo cardiaco.

El estudio hemodinamico revel6 lo siguiente:
presiones (mm Hg) AD= 3; VD= 49/0; TAP=
45/20-32; V1=96/0; AoA=91/37-58 y AoD= 84/
35-52. Salto oximétrico de 1.5 vol% entre AD y
VD. Larelacion de flujos pulmonar y sistémico
(QP/QS) fue de 1.8/1, con un cortocircuito de I-
D de 2.2 L/min. Resistencias pulmonarestotales
de 558 din/seg/cm®. El aortograma(Fig. 3) reve-
16 suficiencia de la vélvula adrtica, una fistula
coronaria tortuosa y aneurismética con sitio de
entradaal VD y posterior opacificacion del tronco
pulmonar. La coronariografia derecha selectiva
corroboré la dilatacion de la arteria coronaria
derechay el trayecto fistuloso tortuoso y aneu-
rismético de la misma, que mostraba su orificio
terminal en la cavidad del VD. Se decide colo-
car un oclusor de espiral mediante un sistemade
liberacion (Cook emboalization coil IMWCE-8-
PDAD5) en el tercio medio delafistulacoronaria.
Finalmente se realiz6 un aortograma portoclu-
sion, en el que se observaunamenor cantidad de
paso del medio de contraste hacialacavidad del
VD (Fig. 4). El electrocardiograma de control
no mostré cambios en relacion al previo. El eco-
cardiograma de control, mostré la posicion del
coil y con el color se observé un menor cortocir-
cuito de lafistulahaciael VD (Fig. 5).

Discusion

Las fistulas coronarias son conexiones directas
entre una 0 més de las arterias coronarias y una
camara cardiaca o gran vaso. Estas son, sin em-
bargo, la anomalia coronaria mas comun que es
hemodinamicamente significativa.® Son maforma-
ciones congeénitas raras, que representan menos
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del 1% de las cardiopatias congénitas.! Se estima
gue ocurren en 1 de cada 50,000 pacientes con
enfermedad cardiaca congénita. Fueron descritas
por vez primeraen 18862y la primera correccion
quirdrgicaexitosasellevé acabo en 1947.3Desde
el punto de vista embriolgico, estas fistulas pa-
recen representar uniones persistentesdelacircu-
lacion sinusoidal miocardica primitiva con los
vasos epicardicos primordiales.

Las fistulas coronarias pueden ser aisladas o es-
tar asociadas a otras malformaciones cardiacas;
representan en este caso una anomalia afiadida a
la cardiopatia de base. La atresia pulmonar sin
comunicacion interventricular, la comunicacion
interauricular einterventricular, lacoartacion de
la aortay €l conducto arterioso persistente son
las malformaciones que se encuentran con ma-
yor frecuencia asociadas.

Tipicamente, la fistula consiste de una arteria
dilatada que tiene un trayecto largo y tortuoso
alrededor del corazdn antes de terminar en una
camara cardiaca 0 un vaso. Aproximadamente
el 10% de las fistulas, tienen cambios angioma-
tososy & 19% muestran dil ataciones aneurismé-
ticas. Mas de lamitad de las fistulas se originan
delaarteriacoronariaderecha’® Lasfistulas més
comunmente terminan en el lado derecho del
corazon y pueden ser alavena cava superior, la
auricula derecha, €l seno coronario, el ventricu-
lo derecho, y la arteria pulmonar. Sin embargo,

de V5-6.

ésta puede terminar en €l lado izquierdo del co-
razén con una frecuencia menor. Cuando la fis-
tuladrenadentro de unacémaracardiacadel lado
izquierdo, ésta se designa como una fistula aor-
to-sistémica, dado que el flujo sanguineo aorti-
co drena en una cdmara cardiaca sistémica. Las
comunicaciones alasramas de la arteria pulmo-
nar, venas pulmonares o venas mediastinales son
extremadamente raras. Tanto la arteria corona-
ria derecha o izquierda pueden estar involucra-
das en lafistula, y ésta puede terminar en cual-
quierade las cavidades cardiacas.”

Debido al incremento en el flujo sanguineo, ana-
tomicamente la arteria coronariainvolucrada se
encuentra dilatada, tortuosa, de forma general-
mente arrosariaday detrayecto variable; laarte-
riacoronariade origen, derecha (50%) oizquier-
da (42%), se encuentradilatada o aneurismatica.
Las que cursan con cortocircuito arteriovenoso
suelen tener un trayecto largo y tortuoso, nume-
rosos orificios pequefios de salida y flujo bajo.
En algunas ocasionesel cortocircuito deizquier-
da a derecha a través de la fistula puede ser pe-
quefio, pero las arterias coronarias af erentes pue-
den estar importantemente dilatadas. L os aneu-
rismas saculares focales pueden desarrollarse y
eventualmente calcificarse. Debido aestos aneu-
rismas, esta entidad también ha sido denomina-
da como aneurismas coronarios 0 aneurisma co-
ronario congeénito. Las fistulas de cortocircuito
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Fig. 2A. Ecocardiograma bidimensional en eje corto. Se observa dilatacion
del origen de la coronaria derecha y posterior formacién aneurismatica;
AO: aorta; CD: coronaria derecha. B: Ecocardiograma bidimensional en
eje largo. Se observa inmediatamente por encima de las sigmoideas aorti-
cas una falta de ecos en el lugar del origen de la coronaria derecha (fle-
chas), que corresponde al origen de una fistula coronaria entre la arteria
coronaria derecha y el ventriculo derecho; AO: aorta; Al: auricula izquier-
da; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

arterio-arterial tienen, por lo general, un trayec-
to mas corto y un orificio de salida mayor; el
flujo es més alto y, por consiguiente, la clinica
puede ser més florida. Los lugares de drenaje
también son variables, y la desembocadura se
localiza, por orden de frecuencia, en ventriculo
derecho (41%), auricula derecha (26%), tronco
pulmonar (17%), seno coronario (7%), auricula
izquierda (5%), ventriculoizquierdo (3%) y vena
cava superior (1%).*

Lafistulacoronariasemejaotraslesionesdel piso
aortico, en € que lasangre dejala aorta através
de la fistula durante la diastole, y en este caso,
entraaunade las cavidades cardiacas. Estaano-
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malia causa un cortocircuito obligatorio de iz-
quierda a derecha. Cuando el cortocircuito es
hacia una cdmara cardiaca del lado derecho, la
hemodinamica semeja a aguell os cortocircuitos
extracardiacos de izquierda a derecha. El flujo
de fistula ocurre durante la sistole y la diéstole,
excepto con fistulas al ventriculo izquierdo.
Cuando la conexidn de la fistula es hacia una
camara cardiaca izquierda, la hemodinamica
imitaalade lainsuficiencia adrtica.

Hay tantas variedades fisiopatol 6gicas, como va-
riedades anatdmicas existan. Los principales fac-
tores que determinan la conducta fisiopatol 6gica
delafistulason; el tamafio delacomunicacion, la
cantidad de flujo que drena a través de ésta, la
resistenciade la camarareceptoray el desarrollo
de isquemia miocardica. Generalmente €l volu-
men de sangre a través de la fistula es pequefio,
pero éste puede llegar a ser tan grande como dos
veces al gasto cardiaco. Habitualmente los corto-
circuitos mas grandes son aguellos que conectan
al lado derecho del corazon, més que d izquier-
do. Esto es probable, debido a que existe un ma-
yor estrechamiento durante la sistole, cuando €l
orificio delacomunicacion es haciael ventriculo
izquierdo, como también por e menor gradiente
depresion que existe entrelaaortay el ventriculo
izquierdo. La perfusiéon miocardica puede estar
disminuida para aquélla porcion del miocardio
alimentada por laarteria coronariaanorma mente
conectada (fenémeno de robo hemodinamico).
Algunasfistulas han sido encontradas grandes en
€l periodo neonatal, pero hay datos alin no con-
cluyentes de si € tamafio de las fistulas corona
rias y el cortocircuito aumenta con la edad.® El
cierre espontaneo de una fistulaha sido reporta-
do, pero es extremadamente raro.®

Lagran mayoria de los pacientes se encuentran
asintoméaticos. L os pacientes con grandes corto-
circuitos deizquierdaaderechapueden tener sin-
tomas de insuficiencia cardiaca congestiva, es-
pecialmente en la etapa de lactante, y ocasional -
mente en el periodo neonatal. Algunos pacientes
pueden tener anginay evidencia electrocardio-
gréfica de isgquemia miocardica. EI mecanismo
de produccion de la angina por fistulas corona-
rias ha sido discutido por varios autores.®® Mu-
chos pacientes son reconocidos por la presencia
de un soplo, ya que la insuficiencia cardiaca es
rara. Al examen fisico, puede haber evidenciade
crecimiento cardiaco y aumento de la actividad
precordial. El signo clinico tipico, es la presen-
cia de un soplo continuo, que puede semejar a

www.archcardiolmex.org.mx
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del conducto arterioso, excepto que éste se aus-
cultadeunamayor intensidad en un sitio inusual,
generalmente alo largo del borde esternal dere-

o Prysician: DR PRRRA
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FISTULA CORONARIA -VD

Fig. 3. Aortograma en proyeccién oblicua anterior derecha. Se observa sufi-
ciencia de la valvula adrtica, con dilatacién del origen de la arteria coronaria
gue corresponde a la fistula coronaria, y que muestra un trayecto tortuoso,
con dilatacién aneurismaética en su tercio distal; Ao: aorta ascendente.

Aortograma post-liberacién coil

—_—
IMWCES-PDAS en fistula ACD-VD

Fig. 4. Aortograma post-liberacion del espiral de embolizacién (coil), en
proyeccién oblicua anterior derecha. Se observa una menor cantidad de
paso del medio de contraste, de la fistula coronaria a través del coil, hacia
la cavidad del ventriculo derecho. No se observa opacificacion del tronco
de la arteria pulmonar; AoA: aorta ascendente; C: espiral de embolizacion
(coil); VD: ventriculo derecho.
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cho o izquierdo bgjo, siendo de mayor intensi-
dad durante la diéstole que durante lasistole. En
nuestro paciente, el soplo inicialmente fue refe-
rido como sistdlico, posiblemente porque alin
mantenia resistencias pulmonares elevadas. El
primero y segundo ruido generalmente son nor-
males. Un retumbo mitral puede auscultarse en
pacientes con un considerable cortocircuito de
izquierda a derecha.®®

Radiol 6gicamente, €l corazon puede ser normal
en tamafio y forma o con ligero crecimiento y
aumento del flujo pulmonar; a veces puede ob-
servarse una masa paracardiaca izquierda. El
electrocardiogramageneramenteesnormal, pero
puede mostrar un patron de hipertrofia biventri-
cular, si € flujo es considerable.

El uso actual de la ecocardiografia bidimensio-
nal Doppler-color, permite la identificacion del
sitio de origen, curso y sitio de entradade lafis-
tula, ademés de la dilatacion de las cavidades y
el flujo turbulento en la fistulay en la camara
receptora.’>!2 Posiblementey debido adificulta-
des técnicas, un diagndstico correcto inicial, no
siempre es posible.

El cateterismo cardiaco demuestra un aumento
del flujo pulmonar, con unarelacion QP/QS ele-
vada y aumento en la saturacion en las cavida-
des derechas, si el cortocircuito es elevado. La
aortografiay alin mejor lacoronariografia selec-
tiva muestran con precision el lugar de origen,
trayecto y desembocadura de |la fistula. 1222

El diagnostico diferencial debe efectuarse conlas
siguientes cardiopatias. conducto arterioso per-
sistente, ventana aortopulmonar, comunicacion
interventricular einsuficienciaadrtica, tunel aor-
ta-ventriculo izquierdo y fistulas arteriovenosas
pulmonares o de la pared torécica.

El tratamiento quirdrgico esta indicado en todos
| os pacientes con insuficiencia cardiaca congesti-
va, angina de pecho o endocarditis bacteriana
subaguda. También lahipertensién arterial o sim-
plemente la presencia de sintomatologia clinica
hace aconsejable laindicacién quirdrgicaparaal-
gunos.'2* Aunque laconvenienciadel tratamien-
to quirdrgico ha sido puesta en duda en los pa-
cientesjovenesy enlos quetienen fistul as peque-
flas 0 asintométicas,® el cierre electivo de todas
lasfistulas después del primer afio de vida parece
justificado, por lamayor morbilidad postoperato-
riay la més dta incidencia de complicaciones
observadas en los grupos de mayor edad.”* El
objetivo quirdrgico consiste en eliminar lafistula
sin producir isguemia miocardica.'®

Vol. 73 Numero 3/Julio-Septiembre 2003:205-211
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Fig. 5A. Ecocardiograma bidimensional en eje corto. Se observa aun dila-
tacion del origen de la coronaria derecha y posicién del espiral de emboli-
zacion (coil). B: Ecocardiograma bidimensional color en subcostal parasa-
gital. Observamos un menor mosaico a color en la cavidad del ventriculo
derecho; AO: aorta; COIL: espiral de embolizaciéon; VD: ventriculo derecho;
VI: ventriculo izquierdo.

Lafistulaunica, localizadaen el extremo de una
arteria coronaria mayor o de una de sus ramas,
puede ser interrumpida mediante ligadura extra-
cardiaca practicada en €l punto de conexion con
laarteriapulmonar o camara cardiaca correspon-
diente, siempre que se pueda disecar el trayecto
fistuloso deformasegura.’>" Delo contrario, esta
indicado €l cierre mediante sutura directaintra-
cardiacabajo circul acién extracorpérea.’® Lasfis-
tulaslateral esmuiltiples pueden cerrarse mediante
laarteriorrafiatangencial, sin necesidad de abrir
€l corazén. Sinembargo, el abordajeintracardia-
co permite el cierre seguro directo mediante su-
tura de todos los trayectos fistulosos y minimiza
la posibilidad de cortocircuito residual. La cir-
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culaci6n extracorpoérea debe usarse tambi én para
cerrar lasfistulas de acceso dificil y parafistulas
gue se acompafian de aneurismas grandes que
requieran de aneurismorrafia.>° El riesgo de
muerte postoperatoriaesmenor del 2%, especial-
mente en |os nifios operados en | as dos primeras
décadas de la vida. La incidencia de infarto del
miocardio postoperatorio es también bagja.'®
Hasta hace poco, la cirugia fue €l Unico trata-
miento definitivo disponible paralasfistulas co-
ronarias. Recientemente, laembolizacion percu-
taneatranscatéter, hasurgido como un tratamien-
to alternativo seguroy eficaz,>®y cuando se en-
cuentre disponible, debe considerarse el trata-
miento de eleccion. El objetivo de la emboliza-
cion, esocluir laarteriafistulosatan distal como
sea posible. Recientemente nuevos espirales de
acero con sistema de liberacion controlado, han
sido evaluados clinicamente para este fin.12212
En el caso que describimos, decidimos utilizar
un solo espiral de embolizacion, por dos razo-
nes; en primera, por tratarse de nuestro primer
caso de manejo intervencionista en esta patolo-
gia, y en segundo, para evitar la movilizacion
del primer espiral implantado. Consideramos
mantener anuestro paciente, en vigilancia men-
sual ecocardiografica y realizar nueva corona-
riografia selectiva en un plazo aproximado de 4
a6 meses, con lafinalidad de esperar la epiteli-
zacion y cierre total de la fistula, o en caso de
persistir con fuga residual, intentar colocar un
segundo espiral de embolizacion.

Conclusiones

La fistula coronaria es una malformacion car-
diaca congénita rara, que requiere de una ex-
ploracion cardiovascular completa y precisa
para un diagndstico temprano. El adecuado e
intencionado estudio ecocardiogréfico bidimen-
sional y Doppler-color, en un paciente porta-
dor de soplo asintomético, que semeja a del
conducto arterioso en una posicion no habitual,
debe considerarse como la clave para su diag-
nadstico y posterior corroboracion mediante la
realizacion de aortograma y/o coronariografia
selectiva.

A lafecha, debemos considerar ala emboliza-
cion transcatéter como el tratamiento de elec-
cion, dejando la posibilidad quirdrgica, para
aquellas fistulas multiples y de dificil acceso.
Esto ultimo, también debe considerarse ante la
progresion de las técnicas en cateterismo in-
tervencionista.

www.archcardiolmex.org.mx
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El objetivo final del tratamiento, es la oclusién
de lafistula tratando de preservar un flujo san-

10.

11.

12.

211

guineo coronario normal, para evitar la isque-
mia miocardica
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