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Resumen

Las fistulas coronarias son raras; sin embargo, pueden expresarse con cualquier manifestacion
cardiovascular. El cuadro clinico y la repercusion hemodinamica son diferentes en los adultos
cuando se comparan con los de los nifios. Material y métodos: Se presenta la experiencia
que tuvo lugar entre el afio 2000 y 2007 en un hospital de concentracion de cardiologia de
enfermos con fistula coronaria, demostrada por coronariografia selectiva. Se incluyeron siete
casos, tres adultos y cuatro nifos; la media de edad de los nifios fue de 6.5 afnos y la de los
adultos de 25.6 anos. En tres de los pediatricos, la fistula se origin6 de la coronaria izquierda y
terminaban dos en la arteria pulmonar y uno en la auricula derecha, en tanto que la originada
en la coronaria derecha terminé en el ventriculo derecho. En los tres adultos, el origen fue en
la coronaria derecha, dos de ellas abrian al ventriculo derecho y la otra terminaba en el seno
coronario. Dos nifos se operaron con éxito y estan asintomaticos a 1y 4 afios de la operacion,
mientras que el adulto operado tuvo un infarto diafragmatico no complicado 4 semanas des-
pués de la operacion. Se hizo una revision del tema en la literatura y se contrasto con lo visto
en esta serie. Conclusiones: El cuadro clinico y la repercusion hemodinamica son mas graves en
los adultos. La coronariografia selectiva es el estandar de oro. El tratamiento quirargico tiene
baja morbilidad y mortalidad.

Congenital coronary fistula. Clinical presentation in 7 cases and literature review

Abstract

Congenital coronary artery fistulas are uncommon anomalies, however themselves may resemble
the whole spectrum of cardiac manifestations. Clinical presentations vary considerably from
adults to children. Material and methods: patients with coronary artery fistula diagnosed by
selective coronariography in the period from 2000 to 2007 were included. Results 7 cases were
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found, 4 children, mean age 6.5 years, and 3 adults, mean age 25.6 years. The fistulae originate
from the left coronary artery in 3 children, 2 connect to the pulmonary artery an one to the
right atrium, in one child the fistula originated from the right coronary artery and terminated
at the right ventricle. In the 3 adult patients, the fistula originated from the right ventricle,
two connected to the right ventricle and one to the coronary sinus. Two children were operated
on successfully and are asymptomatic 1 and 4 years later. In an adult patient with surgical
ligation was performed, 4 weeks later developed an uncomplicated myocardial infarction. We
reviewed the literature available and were compared with our cases. Conclusions: The clinical
manifestations and hemodynamic features differ in childhood and adulthood. Coronary angiography
is the primary diagnostic tool. Surgical treatment has low mortality and morbidity.

Introduccioén

Definicion

Las anomalias congénitas coronarias se dividen en tres
categorias: anomalias del origen, del curso y de la termi-
nacion. Las fistulas coronarias son consideradas anomalias
de su terminacion.

De acuerdo con la definicion de Angelini, modificada
por nosotros,' la fistula coronaria es una comunicacion
anormal de las arterias coronarias, a través de la cual
la sangre pasa a una camara cardiaca, a otra estructura
vascular o puenteando la red capilar del miocardio. El nu-
mero, origen y distribucion del arbol arterial coronario,
por lo demas, es normal.

Las fistulas coronarias son infrecuentes; sin embargo,
pueden expresarse a cualquier edad con alguna de las
manifestaciones clinicas de las enfermedades cardiovascu-
lares.? El proposito de este articulo es presentar la expe-
riencia con siete enfermos, tres adultos y cuatro nifos
con fistulas coronarias congénitas y hacer la revision de la
literatura. Se trataron de identificar las diferencias de
presentacion clinica entre adultos y nifios.

Material y métodos

De enero de 2000 a julio de 2007 se recolectaron los casos
con fistula coronaria congénita que tuvieran coronario-
grafia selectiva para su diagnodstico, de cualquier edad.
De cada uno de los enfermos se analizd el expediente cli-
nico, los electrocardiogramas, radiografias de torax, eco-
cardiogramas, cateterismos cardiacos, procedimientos
quirdrgicos y evolucion; finalmente se hizo una revision
de la literatura sobre el tema, en inglés y en espaol, de
los ultimos afos.

Resultados

Fueron cuatro nifnos de 4, 6, 6 y 12 afhos, con una media de
edad de 6.5, dos del sexo masculino y dos del femenino; y
tres adultos, de 20, 21 y 36 afos, con una media de edad
de 25.6, dos de éstos del sexo femenino y uno del mascu-
lino. En tres de los nifos, la fistula coronaria se presentd
aislada y en uno, asociada a Tetralogia de Fallot (25%).
Mientras que en los adultos fue aislada en dos y se asocio
a canal auriculoventricular completo en un caso (33%). La
fistula parti6 de la coronaria izquierda en tres de los nifos
(75%) y en uno de la derecha. Las fistulas originadas en la

coronaria izquierda se abrian en la arteria pulmonar en dos
casos y a la auricula derecha en uno, en tanto que la fistu-
la de la coronaria derecha tuvo como destino el ventriculo
derecho. En los tres casos de enfermos adultos, la fistula
se origind en la coronaria derecha, dos de ellas abrieron
al ventriculo derecho y el tercero al seno coronario. Los
datos clinicos y de gabinete se resumen en la Tabla 1. En
uno de los casos pediatricos se afirmo el diagnostico de
fistula coronaria al ventriculo derecho, al observar flujo
anormal en esta cavidad; a nivel de la via de entrada, la
coronaria derecha se observo dilatada (Figuras 1 a la 4).
En los otros tres nifos se sospecho el diagnodstico por dila-
tacion de la cavidad o el vaso involucrado y de la arteria
coronaria de la cual se originaba la fistula; en los cuatro
casos el diagnostico se establecio de forma definitiva por
cateterismo cardiaco y coronariografia selectiva (Figura
5). En los adultos, en un caso se hizo el diagndstico por
ecocardiografia, al observar el sitio de drenaje en la auricula
derecha y la coronaria derecha dilatada, en los otros dos so-
lamente se sospechd. También en los tres enfermos adultos,
el diagndstico definitivo se hizo por cateterismo cardiaco y
coronariografia selectiva.

Tratamiento quirurgico

Dos nifos, ambos con fistula originada en la coronaria iz-
quierda, fueron operados bajo derivacion cardiopulmonar.
En uno la fistula drenaba a la auricula derecha y fue ce-
rrada tanto por la superficie epicardica mediante ligadu-
ra, como por el orificio de entrada en la auricula derecha
y en el otro enfermo, con tetralogia de Fallot, la fistula
que desembocaba en la arteria pulmonar fue ligada en el
mismo acto quirlrgico de la correccion total de la Fallot.
Ambos ninos operados cursaron sin complicaciones, fueron
dados de alta y se encuentran asintomaticos, uno y cuatro
anos después. Los padres de los otros dos nifios rechaza-
ron la operacién. En los adultos, se opero la mujer de 20
anos de edad con fistula originada en la coronaria derecha
que drenaba en el ventriculo derecho, tenia un trayecto
fistuloso dilatado y tortuoso. La intervencion consistio en
ligadura y cierre de la boca de desembocadura en el ven-
triculo derecho. En la operacion y el postoperatorio inme-
diato la enferma curso sin complicaciones; sin embargo,
cuatro semanas después reingresd por cuadro tipico de
infarto del miocardio, localizado al ventriculo derecho,
no complicado. La paciente se interno en la unidad coronaria
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Tabla 1 Casos con fistula coronaria solitaria. Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, Instituto Mexicano del Seguro

Social, 2000-2007

Adultos
Casos 1 2
Edad 4 12
Sexo M F
Datos clinicos Asintomatico Disnea

Examen fisico
ECG

Radiografia de térax

Soplo continuo

Normal

Normal

Soplo continuo
Normal

Sin cardiomegalia

Nifios
8 5 6
6 20 36
F F F
Asintomatico Asintomatico Disnea, angor
Soplo continuo Soplo continuo Soplo continuo
Normal Normal CVD, CAD
Normal Cl gasto T C il gasto T

Gasto T

ECG: electrocardiograma, CVD: crecimiento ventricular derecho, CAD: crecimiento auricular derecho

donde curs6 sin complicaciones. Fue dada de alta con
anticoagulantes y se encuentra asintomatica seis meses
después de la operacion. En el enfermo con fistula de la
coronaria derecha abierta al ventriculo derecho y canal
auriculoventricular desbalanceado y estenosis pulmonar,
se hizo solamente fistula sistémico-pulmonar, como palia-
cion a la cardiopatia de fondo. El adulto con fistula de la
coronaria derecha abierta al seno coronario, se encuentra
en espera de cirugia.

Discusion
Las fistulas coronarias son raras, la incidencia depende
del criterio de ingreso, por ejemplo, por clinica, por eco-
cardiografia o por coronariografia. Mediante esta Ultima,
la incidencia mundial, en una revision reciente, va de
0.02% a 2.1%, en Japon se encontro6 la mas alta.3 Los au-
tores iberoamericanos han descrito también sus experien-
cias en los ultimos afos.*®

El comportamiento clinico es diferente en nifos cuando
se compara con los adultos. En la mayoria de los nifios son
de poca repercusion hemodinamica. En la revision de la
literatura, el 79% de los enfermos pediatricos fueron asin-
tomaticos.”" En nuestra serie, los tres casos con fistula
coronaria aislada también fueron asintomaticos y en todos
ellos la exploracion reveld un soplo continuo en mesocar-
dio; en tanto, el dolor precordial y la disnea son sintomas
frecuentes descritos en la literatura cuando se trata de
adultos (71%),">"3 como ocurrié en un adulto de nuestra
serie. Existe evidencia de que las fistulas progresan con el
tiempo en la mayoria de los enfermos,™ dilatandose, au-
mentado su gasto y produciendo dilatacion de las cavida-
des involucradas y produciendo mas sintomas. Por el con-
trario, es bien conocida la remision espontanea en algunos
casos: 8.5% en series pediatricas.’ ' Esto ha justificado el
manejo conservador en los enfermos sin repercusion sig-
nificativa, particularmente en nifos. Otra diferencia im-
portante entre nifios y adultos es que so6lo en los adultos
se han reportado complicaciones graves: en la literatura, se
encuentran bien documentadas rupturas espontaneas de
trayectos fistulosos aneurismaticos con hemopericardio
y choque.''® La trombosis y el infarto al miocardio tam-
bién son conocidos, ' como ocurri6é en un adulto de nuestro

Figura 1 Femenino de 21 afios de edad. Aortograma en proyeccion PA.
Se observa el nacimiento de una fistula grande a partir del tronco de
la coronaria izquierda. La arteria coronaria derecha se observa normal

Figura 2 Mismo caso. Coronariografia selectiva en el tronco de la
izquierda. Oblicua derecha. Se observa que la fistula se dirige hacia
atras para abrirse en la auricula derecha. La descendente anterior se
aprecia normal

informe. Las fistulas coronarias se han observado en aso-
ciacion con otras cardiopatias congénitas como la tetralogia
de Fallot y la d-transposicion de las grandes arterias.?%?2 En
uno de nuestros ninos, la fistula coronaria estuvo asociada
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Figura 3 Mismo caso. Coronariografia selectiva en el tronco de la
izquierda. Proyeccion PA. Se documenta el trayecto de la fistula
desde su origen en el tronco de la coronaria izquierda, hasta su des-
embocadura en la auricula derecha, la mayor parte de la auricula
derecha se ha opacificado

Figura 5 Coronariografia selectiva izquierda. Se documenta tra-
yecto de la fistula hasta su apertura en la arteria pulmonar

a tetralogia de Fallot y en un adulto a canal auriculoven-
tricular con estenosis pulmonar. La endocarditis bacteriana
puede complicar la fistula y de hecho ser la primera forma de
expresion clinica.?? La mayoria de las fistulas se originan
de la coronaria derecha (50% a 60%), mientras que de la
izquierda, de 30% a 40%.%* Llamo la atencion que en nues-
tros enfermos pediatricos 75% se originaron de la coronaria
izquierda, sin embargo, la serie es reducida. Aunque existe
un nimero importante de trabajos en donde se hace el
diagnostico por ecocardiografia, la mayoria de las series
coinciden en realizar la coronariografia selectiva para es-
tablecer el sitio exacto de la fistula y su cuantificacion por
oximetrias.?? Recientemente la tomografia multicorte ha
demostrado que puede revelar la patologia con suficien-
te claridad; sin embargo, no contamos nosotros con este
recurso. El tratamiento intervencionista con el empleo de
coils para ocluir la fistula, se ha hecho con mayor frecuen-
cia en los nifos (18%), en tanto que en los adultos solo se
ha utilizado en 5%.26%7 Los factores que favorecen el cie-
rre intervencionista son: fistula proximal y Unica, y nifos
mayores o adultos. Las complicaciones descritas han sido
hemolisis, cierre incompleto y embolizacion.

Figura 4 Ecocardiograma Doppler color. Proyeccion “4 camaras”.
Se observa el flujo turbulento en parte de la fistula y el flujo anor-
mal que se vacia en la auricula derecha. El flujo de la fistula llega
hasta el ventriculo derecho

Mavroudis y cols., en su trabajo recomiendan los siguien-
tes criterios para la oclusion de la fistula mediante coils: ac-
ceso seguro a la arteria coronaria relacionada con la fistula,
ausencia de multiples fistulas, un solo sitio de drenaje y que
este sitio sea estrecho.? El tratamiento quirdrgico es el de
primera eleccion, sin embargo, en casos bien seleccionados,
la cardiologia intervencionista es cada vez mas utilizada. La
indicacion de intervenir quirirgicamente se presenta en el
enfermo sintomatico, en fistulas multiples o aisladas pero
con una relacion de flujos pulmonar/sistémico mayor a 1.5
o cuando el trayecto se encuentra aneurismatico, lo que
favorece la trombosis. La ligadura es el procedimiento mas
empleado y se puede realizar sin circulacion extracorporea
en el 50% de los casos aproximadamente, las dilataciones
aneurismaticas deben ser tratadas con aneurismorrafia. La
mortalidad operatoria es baja, de 2% a 4% y el infarto perio-
peratorio se presenta en promedio en 3.6%.10,2%3" Nuestra
enferma de 36 anos tuvo un infarto después de la opera-
cion, su trayecto fistuloso era largo y tortuoso. El analisis
retrospectivo reveld que la anticoagulacion no era optima
cuando fue dada de alta, menor de 2 de INR; de esto se
desprende la recomendacion de hacer una buena anticoa-
gulacion postoperatoria en casos similares. Cheung y cols.
publicaron un trabajo con resultados quirdrgicos a largo pla-
zo, en el cual no hubo mortalidad operatoria en 41 enfer-
mos tratados: 18 con ligadura externay 23 con la utilizacion
de circulacion extracorpérea para cierre intracardiaco del
orificio de la fistula; sin embargo, se observo recurrencia
de la fistula en 22% de los tratados con ligadura externa'y en
16.6% de los tratados con reparacion intracardiaca.*? Todos
los enfermos operados o tratados mediante cardiologia in-
tervencionista deben tener un seguimiento prolongado para
detectar oportunamente la posible recurrencia.

Conclusiones

1. El cuadro clinico y la repercusion hemodinamica es mas
grave en adultos.

2. Las fistulas coronarias evolucionan desfavorablemente
con el tiempo, en ocasiones con ruptura y el conse-
cuente choque cardiogénico.
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3. En pocos casos ocurre remision espontanea, particu-
larmente en nifos.

4. Aunque el diagnostico puede sospecharse con ecocar-
diografia, la coronariografia selectiva es el estandar
de oro para el diagnoéstico.

5. Ala fecha, el tratamiento con mejores resultados es
el quirargico.

6. En casos bien seleccionados, la cardiologia interven-
cionista ocluye con éxito la fistula coronaria.
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