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INTRODUCCION

La primera descripcion de las fistulas congénitas de las arterias coronarias fue
publicada por Krause en 1865 y mencionada por Abbot en 1906 y la primera
correccion quirargica fue realizada por Bjork y Crafoord en 19472 La primera
correccion quirurgica realizada en el Hospital Infantil de México Federico Gomez fue
en 1975 y se tratd de un paciente masculino de 7 meses de edad, con 8 Kg de
peso, quien presentaba una fistula entre la coronaria derecha y el ventriculo
derecho. A éste paciente, se le realizd ligadura epicardica de la fistula,
inmediatamente proximal al sitio de entrada en el ventriculo derecho, y sin apoyo de
la bomba de circulacion extracorpérea (CEC). La segunda correccién se realiz6é en
1996, y se traté de un paciente femenino de 11 afios de edad y con peso de 41 Kg,
con una fistula entre la coronaria izquierda y el ventriculo derecho. A éste paciente
se le realiz6 seccion y sutura epicardica de la fistula, con apoyo de CEC. Los
restantes 5 pacientes se operaron en el periodo comprendido entre marzo de 1999
y mayo de 2004.

Definicion.- La fistula coronana es una anomalia congénita o adquirda,
caracterizada por una comunicacion anormal entre una arteria coronaria y una
camara cardiaca, la artena pulmonar, el seno coronario o las venas pulmonares.
Hay 2 tipos: Primaria o aislada y secundana o como complicacion de otra
cardiopatia.

Son malformaciones poco frecuentes, representando el 4% de las cardiopatias
congénitasg con una incidencia que varia del 0.2 al 1.2 % de todas las anomalias
coronarias .

Aunque su historia natural no es del todo precisa, por lo general las fistulas
coronarias son bien toleradas por largo tiempo, las de dimensiones pequenas no
dan sintomas y no progresan, las de dimensiones grandes pueden dar sintomas en
ninos y adultos jovenes y las medianas ocasionan sobrecarga progresiva del VI y
sintomas en el adulto joven o mas tardiamente . La fistula congénita de arteria
coronaria, habitualmente es larga y dilatada o ectasica y tiende a crecer con el
tiempo.

Los sintomas estan presentes en 11-19 % en menores de 20 afios, y en los
mayores de 20 afios aumenta a un 35%-63%. La mayoria de los nifios con fistulas
coronarias congénitas se encuentran asintomaticos, y puede encontrarse
Unicamente un soplo continuo similar al conducto arterioso en un examen médico
de rutina, pero en una ubicacion baja, (entre el 4 espacio intercostal y la linea
paraesternal izquierda).

Los sintomas que incrementan su frecuencia con la edad y estan relacionadas con
las dimensiones y caracteristicas hemodinamicas de la fistula pueden incluir
disnea, angina, fatiga, palpitaciones, insuficiencia cardiaca congestiva, isquemia
miocardica, infarto miocardico, arritmias, endocarditis infecciosa, formacion de



aneurismas, ruptura y muerte ). La insuficiencia cardiaca se reporta presente en el
12% de los pacientes 7

Entre el 5-30% de las fistulas coronarias se encuentran asociadas a otras
anomalias congénitas, mas frecuentemente a la atresia pulmonar con septum
interventricular Integro pero también en la estenosis de las ramas pulmonares, la
estenosis pulmonar critica, la atresia aortica, la coartacion adrtica o la tetralogia de
Fallot.

El fenédmeno de robo coronario asociado a fistulas de arteria coronaria se describe
de dos formas, uno es el robo persistente causado por la presencia de trayectos
fistulosos largos los cuales son alimentados por ramas de la coronaria o por vasos
colaterales que se originan en la arteria coronaria opuesta, y el otro tipo de robo es
el episddico causado por factores fisioldgicos que incrementan el flujo hacia la
fistula (ejercicio, prueba de estrés, vasodilatadores) .

Las posibles causas de las manifestaciones clinicas son:

1. - Corto circuito de izquierda a derecha

2. - Isquemia miocardica secundaria al robo coronario u obstruccion de las ramas
3. - Trombosis mural en los sitios de la ectasia coronaria

4. - Ruptura (degeneracién aneurismatica de la pared)

5. - Endocarditis

6. - Lesion valvular adrtica con insuficiencia (secundario a aneurisma proximal de la
arteria coronaria)

El cateterismo cardiaco es el estudio de eleccion para definir la anatomia de la
anomalia coronaria y su repercusién hemodindmica asi como para definir las
anomalias cardiacas existentes o la presencia de obstruccién coronaria. También
son utiles la ecocardiografia doppler, el ecocardiograma bidimensional
transtoracico y transesofagico, asi como la tomografia contrastada © y mas
recientemente la resonancia magnética "', La coronariografia selectiva puede
proveer informacién adicional.

Actualmente, dado el desarrollo del cateterismo intervencionista las fistulas
pequeias aun asintomaticas son susceptibles de cerrarse con diferentes técnicas
de embolizacibn mediante resortes u otros dispositivos durante el estudio
diagnéstico y con una morbilidad y mortalidad muy bajas disminuyendo el riesgo de
complicaciones como la endocarditis, el infarto o la muerte sibita durante su
vigilancia.

La mayoria de las fistulas coronarias nacen de la arteria coronaria derecha y
drenan en el lado derecho del corazén, siendo los sitios mas frecuentes el
ventriculo derecho y la auricula derecha %'

De acuerdo con la clasificacion de las anomalias de las arterias coronarias de la
sociedad de cirujanos de térax y del comité de cirugia cardiaca de congénitos en



Estados Unidos, los tres tipos mas comunes de anomalias coronarias que
requieren tratamiento quirurgico son las fistulas arteriovenosas coronarias (fistulas
coronarias), el origen pulmonar angmalo de las coronarias y el origen aoértico
anomalo de las arterias coronarias.

El cierre quirdrgico de las fistulas se realizaba solamente en aquellas que
presentaban complicaciones como endocarditis, aneurisma, o0 ruptura, o bien
cuando el trayecto o el tamafo de dicha fistula dificultaba o imposibilitaba el cierre
transcateterismo. Actualmente con la experiencia adquirida, y con una morbilidad
que va del 0% al 3% y una mortalidad del 0% al 1.3%, se puede decidir el cierre
quirurgico de las fistulas coronarias aun en Ios nifios pequenos asintomaticos.

La finalidad del tratamiento quirurgico es interrumpir la comunicacion fistulosa sin
afectar el flujo sanguineo de la arteria coronaria involucrada **'®.  Existen
diferentes técnicas para realizar el cierre de las fistulas, dependiendo de las
caracteristicas de las mismas '”. Como son:

1. - Ligadura simple de la fistula a nivel epicardico: ésta se debe limitar a aquellas
originadas de las ramas terminales de las coronarias, y puede realizarse sin
circulacion extracorpoérea

2. - Técnicas intervencionista, con la utilizacién de un resorte de Gianturco, durante
el cateterismo cardiaco \'®. Esta indicada solo para aquellas fistulas laterales y
faciimente accesibles pero tiene riesgo de dejar una fistula residual o de obstruir el
flujo coronario, asi como la posibilidad de migracion del resorte .

3. - Cierre interno de la fistula: el cierre interno en la camara cardiaca o vaso que la
recibe es de eleccion porque la fistula puede cerrarse bajo vision directa
asegurando la completa obliteracion de todos los trayectos fistulosos. Es la técnica
mas empleada. Para esto es necesario someter al paciente a una esternotomia.
media, y con apoyo de la bomba de circulacién extracorpérea se procede a realizar
paro cardiaco para posteriormente realizar la exploracion intracardiaca y cerrar el
sitio de llegada de dicha fistula

4. - Cierre transaneurismatico de la fistula mediante una coronariotomia: cuando la
fistula se asocia a un aneurisma grande, se puede cerrar la fistula a través del
aneurisma y posteriormente restaurar la continuidad de la arteria coronaria con
plicatura del aneurisma. '

5. — Cirugia de invasion minima asistida por video. No se ha reportado hasta ahora
ningun ((1:%50 en el Pals, de fistula coronaria congénita cerrada mediante ésta
técnica *'".



JUSTIFICACION

Las fistulas de arterias coronarias son una enfermedad poco estudiada en la
cardiologia moderna, sin embargo, el interés por éstas ha crecido debido a que
pueden resultar en muerte subita en el adulto joven aparentemente sano.

La fistula congénita de arteria coronaria a pesar de su rareza resulta ser una
entidad con una evolucién natural hacia complicaciones severas debido a su
importante repercusion hemodinamica, por lo que comprender la fisiopatologia de
ésta asi como estandarizar sus criterios de tratamiento deben ser prioritarios.

Son escasos los trabajos publicados, y actualmente en nuestro Pais, solo existen 2
casos publicados '®. Nosotros pretendemos describir la evolucién de nuestros
pacientes.



OBJETIVOS

GENERAL:

Describir la evolucion y el tratamiento quirirgico de los nifios con diagnéstico de
fistula congénita de arteria coronaria como lesidn Unica.

ESPECIFICOS:

Describir las variedades anatémicas encontradas en las fistulas congénitas de
arterias coronarias.

Describir las técnicas quirargicas empleadas en la correccion de las fistulas
congénitas de arterias coronarias.



MATERIAL Y METODOS

Disefio: serie de casos.

Descripcion del estudio.- Se recopilaron los datos demograficos, presentacion
clinica, técnica quirlrgica y evolucién postoperatoria de todos los pacientes
postoperados en el servicio de cirugia cardiovascular del Hospital Infantil de México
Federico Gomez con diagnéstico de fistula congénita de arteria coronaria, en el
periodo comprendido entre marzo de 1999 y mayo de 2004.
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CASO # 1

Paciente femenino de 8 afios de edad, con peso de 26 Kg, talla de 118 cm, con un
indice pesoltalla de 118% y un indice talla/edad de 93%, con diagndstico de
desnutricion crénica en homeorrexis. Presenté fiebre de 2 meses de evolucién, con
un electrocardiograma normal (EKG). El ecocardiograma mostré vegetaciones
sépticas a nivel de la auricula derecha, asi como una imagen sugestiva de fistula
coronaria. El cateterismo cardiaco corroboré una fistula entre la coronaria derecha y
la auricula derecha. El tratamiento quirlrgico, consisti6 en una fistulectomia,
marsupializacién y cierre directo de la fistula en su sitio de llegada y reseccién de las
vegetaciones. Todo esto por esternotomia media con apoyo de la bomba de
circulaciéon extracorpérea (CEC), pinzamiento de aorta (PA) y paro cardiaco (PC)
mediante el uso de solucion de cardioplejia. La evolucién postoperatoria, fue
satisfactoria, egresandose a las 8 semanas posteriores a la cirugia, cuando completé
su esquema de antibidticos. Actualmente a 6 afios de vigilancia, no existe evidencia
de fistula residual.
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CASO # 2

Paciente masculino de 2 meses de edad, con peso de 4.450 Kg en percentila 25, y
talla de 57 cm en percentila 75, con diagnéstico de crecimiento normal. Present6
datos de insuficiencia cardiaca congestiva (polipnea, taquicardia, hepatomegalia y
datos de congestién pulmonar). EKG con hipertrofia de cavidades derechas. E!
ecocardiograma muestra una fistula entre la coronaria derecha y el ventriculo
derecho. Se realiz6 cateterismo para cerrar dicha fistula con un resorte de Gianturco,
lo cual no fue exitoso, ya que dicho resorte migré hacia el ventriculo. Se someti6 a
cirugia, y mediante esternotomia media, con CEC, PA y PC se realizd extraccion del
cuerpo extrano (resorte) localizado entre las cuerdas tendinosas de la tricuspide y
posteriormente mediante una coronariotomia longitudinal se realizé el cierre directo
de la fistula, asi como plastia del sitio aneurismatico. Se egresé una semana
después, y actualmente a 5 afos de vigilancia, no existe evidencia de fistula residual.

COROMARIOTOMIA —————>



CASO # 3

Paciente femenino de 4 afios de edad, con peso de 15.4 Kg, talla de 100 cm, con un
indice peso/talla de 101% y un indice talla/fedad de 100%, con diagnéstico de
crecimiento normal. Asintomatico y referido a la consulta externa del servicio de
cardiologia por la presencia de un soplo cardiaco continuo. EKG normal.
Ecocardiograma y cateterismo cardiaco que muestran una fistula coronaria
comunicando entre la coronaria izquierda y la auricula derecha. Se someta cirugia, y
mediante esternotomia media, con CEC, PA y PC se realizo cierre directo de la fistula
coronaria a nivel de su sitio de llegada en la auricula derecha. La fistula presentaba
un trayecto posterior a los grandes vasos, drenando hacia la auricula derecha a nivel
del orificio de llegada de la vena cava superior. La evolucion postquirargica fue
satisfactoria, y se egreso6 a la semana siguiente. Actualmente a 3 afios y 5 meses de
vigilancia, no existe evidencia de fistula residual.
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CASO # 4

Paciente masculino de 7 afios de edad, con peso de 21 Kg, talla de 112 cm, con un
indice pesoftalla de 92% y un indice talla/ledad de 105%, con diagndstico de
desnutricidn cronica en homeorrexis. Asintomatico y referido a la consulta externa del
servicio de cardiologia por la presencia de un soplo cardiaco continuo. El EKG
normal. Ecocardiograma y cateterismo cardiaco que muestran una fistula coronaria
comunicando entre la coronaria derecha y ventriculo derecho. EI manejo quirirgico
consistid en cierre epicardico de la fistula mediante cirugia de invasién minima
asistida por video y sin CEC. Su evolucidén postoperatoria fue satisfactoria, sin
embargo, presentd datos de isquemia electrocardiografica, pero sin manifestaciones
clinicas. Se le realiz6 un gamagrama perfusorio, que se reportd normal. Los datos de
isquemia se resolvieron espontaneamente a los 2 meses posteriores a la cirugia.
Actualmente a 3 afios y 4 meses de vigilancia, no existe evidencia de fistula residual.
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CASO # 5

Paciente masculino de 5 afios de edad, con peso de 22 Kg, talla de 113 cm, con un
indice peso/talla de 103 y un indice talla/edad de 105, con diagnéstico de crecimiento.
Asintomatico y referido a la consulta externa del servicio de cardiologia por la
presencia de un soplo cardiaco continuo. El EKG muestra leve hipertrofia de
cavidades derechas. Ecocardiograma y cateterismo cardiaco que muestran una
fistula coronaria que comunica entre la arteria coronaria derecha y la auricula
derecha. El tratamiento quirlrgico consistié en marsupializacion y cierre directo de la
fistula en su sitio de llegada mediante, esternotomia media con CEC, PA y PC. Esta
fistula presentaba doble orificio de llegada, en un punto intermedio entre la vena cava
superior y la vena cava inferior.

Su evoluciéon postoperatoria fue satisfactoria, aunque también presentd datos de
isquemia electrocardiografica, pero sin ninguna manifestacion clinica, y se resolvio
espontaneamente en el primer mes de postoperado. El gamagrama perfusorio se
reportd normal. Actualmente a 1 afio y 3 meses de vigilancia, no existe evidencia de
fistula residual.
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DISCUSION:

El cierre directo de la fistula coronaria en el sitio de entrada a la cavidad a la que
esté llegando, continua siendo la técnica quirirgica mas empleada para su
correccion (15). Esta técnica se emple6 en 3 de nuestros 5 casos.

La cirugia de invasién minima asistida por video, es otra técnica que se puede
emplear en el manejo esta patologia. Presentamos un caso, en el cual se utilizd
ésta técnica, de forma satisfactoria; y no encontramos ningun caso reportado en la
literatura

La literatura menciona que la mayoria de las fistulas coronarias nacen de la arteria
coronaria derecha y drenan en el lado derecho del corazén, siendo los sitios mas
frecuentes el ventriculo derecho y la auricula derecha '*'¥ Esto es similar a lo
encontrado en nuestra serie, ya que la coronaria derecha fue el sitio de origen de 4
de nuestros casos, y todos drenaron a las cavidades derechas del corazon: 3 a la
auricula y 2 al ventriculo.

2 pacientes fueron femeninos y 3 masculinos.

El paciente mas pequefio fue de 2 meses de edad y el mayor de 8 afios, cuyos
pesos fueron 4.4 y 26 Kg, respectivamente.

Todas las fistulas comunicaban a cavidades intracardiacas derechas.

3 pacientes tuvieron una presentacién asintomatica, y el soplo cardiaco fue el unico
signo clinico presente.

2 pacientes tuvieron sintomatologia previa a la cirugia y consistié en insuficiencia
cardiaca en un caso y de endocarditis en otro.

3 pacientes se operaron con apoyo de circulacién extracorporea

No tuvimos ninguna defuncién
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