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RESUMEN

ANTECEDENTES: Las fistulas coronarias son una
cardiopatia congénita de baja prevalencia (0.3-1.5%) con
complicaciones cardiovasculares graves como endocarditis
infecciosa, arritmias, muerte suUbita por secuestro sanguineo,
ruptura espontanea o trombosis con isquemia miocardica.
Su prevalencia real en la poblacién mexicana no ha sido

estudiada.

OBJETIVO: Determinar la prevalencia de fistulas coronarias
en la poblacion pediatrica en el servicio de Cardiologia

pediatrica del CMN 20 de Noviembre del ISSSTE

METODO: Estudio Retrospectivo, descriptivo en el que se
analizaron los registros ecocardiograficos del servicio de
Cardiologia Pediatrica del CMN 20 de Noviembre incluyendo
a pacientes pediatricos (de 0 a 18 afos) con diagndstico
de fistula coronaria Unica o en presencia de cardiopatia
congénita. Se analiz6 la prevalencia, las caracteristicas
anatémicas mas frecuentes de dichas fistulas, las
caracteristicas clinicas de los pacientes con ese diagndéstico,
la edad mas frecuente de presentacion, los tipos de

tratamiento aplicados y su eficacia
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RESULTADOS: Se revisaron un total de 4643 estudios
ecocardiograficos en el periodo de enero 2009 a Diciembre
2012, en los cuales se identificaron 15 estudios
correspondientes a pacientes con fistulas coronarias (7
femeninos y 8 masculinos), que corresponde a una
prevalencia de 0.8 por cada 1000 pacientes estudiados por
afio. La mediana de edad fue 300 dias, de peso 9.1 kg,

talla 78 cm.

Se encontraron 9 pacientes con fistulas arterio-luminales vy
6 con arterio- sinusoidales. EI 20% de Ilos pacientes no
presentaban cardiopatia congénita. En el resto, la mas
frecuente fue Atresia pulmonar con septum integro. EI
origen mas frecuente de las fistulas fue de Coronaria
Izquierda y la desembocadura méas frecuente el Ventriculo
Derecho. En tres pacientes se requirié cierre percutaneo;
uno de ellos por presencia de insuficiencia cardiaca
aguda. En uno de los procedimientos se presentdé isquemia
periprocedimiento. Hubo dos defunciones en el grupo de

pacientes con presencia de cardiopatia congénita.
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CONCLUSIONES: La presencia de fistulas coronarias es un
evento raro que puede evolucionar desfavorablemente si no se
detecta y trata a tiempo. La Prevalencia de fistulas coronarias
en nuestra poblacion estudiada es menor a lo identificado a la
literatura mundial, esto es 0.8 casos por cada 1000 pacientes
estudiados. La identificacién delas fistulas en presencia de
cardiopatia congénita es muy alta, por lo que la importancia de
hacer la busqueda intencionada de las mismas es muy
necesaria. El tratamiento invasivo se realiza Si el
comportamiento de la patologia es desfavorable. Sin embargo,
en caso de requerir su cierre, se puede abordar mediante
intervencionismo o cirugia segun las condiciones clinicas de

paciente.
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MARCO TEORICO

Las fistulas coronarias son anomalias coronarias congénitas o
adquiridas infrecuentes en las que la arteria coronaria comunica
directamente con las cavidades cardiacas, grandes vasos u
otras estructuras sin penetrar en la red miocardica capilar.
Generalmente las fistulas coronarias son congénitas, pero
también se pueden dar de forma adquirida como en la arteritis
de Takayasu, la arteriosclerosis coronaria o tras antecedente

traumatico. (1-4)

Normalmente las arterias coronarias terminan en formas
arborizadas gue penetran al pericardio. Por lo que otra
definicion de Fistula coronaria es wuna conexion directa
precapilar entre una rama de una arteria coronaria y la luz de
una camara cardiaca, el seno coronaria, vena cava superior,

arteria pulmonar o vena pulmonar cercana al corazéon. (5-7)

Las fistulas coronarias fueron descritas por primera vez por
Krause en 1865 y el primer caso publicado en la literatura
inglesa por Trevorm en 1912; la primera correccién quirdrgica
de una fistula fue en 1947. Angelini las defini6 como un

segmento de vasculatura ectasico que exhibe flujo fistuloso y
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conecta 2 territorios vasculares gobernados por ambientes
hemodinamicos muy variables (gradiente de presién largo). Aln
mas, la definicidén incluye una comunicacion anormal por la cual
la sangre es llevada hacia una camara cardiaca, grandes vasos
u otra estructura vascular atravesando el lecho capilar
miocardico. (8)

Se han dividido a las anomalias coronarias en 3 categorias:
anomalias de origen, de curso y de terminacién. Por lo tanto,
las fistulas coronarias arteriales son anomalias de terminacidn.
Estas definiciones distinguen a las fistulas de otras anomalias
coronarias que pueden tener comportamientos fisiologicos
similares, tal es el caso del origen andémalo de la coronaria

izquierdo del tronco de la arteria pulmonar (9)

EMBRIOLOGIA:

En un inicio, las células miocardicas en desarrollo se nutren
directamente de la circulacion sanguinea que proviene de la
cavidad ventricular. A medida que el miocardio crece y se
desarrolla surgen multiples trabéculas las cuales originan
después un sistema sinusoidal que disminuye la distancia de
perfusion entre el miocito y la circulacion sanguinea. Es muy
probable que de estas sinusoides se originen las arterias

coronarias. (10)
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Estudios recientes han planteado el origen epicardico del
sistema vascular coronario, el cual se desarrolla de una
protrusion celular del bazo primordial; estas células se
establecen en las células proepicardicas y epicardicas y migran
sobre la superficie exterior del corazdn.

Las células epicardicas invaden la matriz subepicardica vy
forman el plexo coronario de donde comienza a nacer una serie
de vasos capilares. Cuando estos vasos estan formados
comienzan a extenderse y fusionarse por la cara externa del
corazon, penetrando hacia el interior de éste y hacia la aorta en
forma de yemas que se fusionan posteriormente con los senos

aorticos, originando las arterias coronarias. (10)

Desde el punto de vista embrioldégico, las fistulas coronarias
parecen representar uniones persistentes de la circulacién
sinusoidal miocardica primitiva con los vasos epicardicos
primordiales. Algunas conexiones anormales entre la vasculatura
coronaria y la camara ventricular son mas comunes en lesiones
obstructivas al tracto de salida, por ejemplo Atresia pulmonar
con septum integro. En tales casos la hipertensién ventricular y
la alteracion hemodinamica parecen forzar a la generacion de
conexiones anormales entre los sinusoides miocardicos y las

camaras cardiaca. Esta genera una coalescencia comun de un
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sO0lo vaso que conecta al apex del ventriculo derecho hacia el

sistema coronario izquierdo.

En la vida fetal la presencia de dicha fistula puede evitar la
formacion de fibroelastosis miocardica e hipoplasia ventricular.
Sin embargo, después del parto, el impacto clinico de esta
fistula es por el efecto en la oxigenacion miocardica, que estéa
determinada primariamente por el sitio de drenaje. En este
contexto es importante que la gran mayoria de estas fistulas
drenan hacia el lado derecho del <corazon. La fistula
ventriculocoronaria puede alterar la perfusion miocardica de

muchas maneras (11).

CLASIFICACION DE FISTULAS CORONARIAS:

Propiamente las fistulas coronarias se clasifican segun la

cadmara o vaso al que drenan:

Tipo |I. Drenaje a auricula derecha.
Tipo Il. Drenaje a ventriculo derecho.
Tipo IlIl. Drenaje a arteria pulmonar.
Tipo IV. Drenaje a auricula izquierda.

Tipo IV. Drenaje a ventriculo izquierdo. (6)
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También se dice que las fistulas congénitas se pueden dividir en
2 grandes grupos:

Fistulas coronarias solitarias o Microfistulas madaltiples con
comunicacién entre arteria coronaria y ventriculo izquierdo (CA-
LVMMFs). Contrario a estas Uultimas, el grupo de fistulas
solitarias puede también tener etiologia adquirida. Su origen y

terminacion puede ser solitaria o multiple (6).

ORIGEN y MORFOLOGIA:

Tipicamente, la fistula consiste de una arteria dilatada que tiene
un trayecto largo y tortuoso alrededor del corazén antes de
terminar en una cadmara cardiaca o un vaso. Aproximadamente el
10% de las fistulas, tienen cambios angiomatosos y el 19%
muestran dilataciones aneurismaticas. (12)

La mayoria de estas fistulas se originan de la arteria coronaria
derecha (mas del 50%) y la coronaria descendente izquierda
anterior; la arteria circunfleja raramente esta involucrada. Un

90% desembocan en estructuras derechas (13 ,14 ,15)

Ocasionalmente pueden presentar multiples origenes 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
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coronario (7%), auricula izquierda (5%), ventriculo izquierdo

(3%) y vena cava superior (1%). (12)

Cuando la fistula drena dentro de una cadmara cardiaca del lado
izquierdo, ésta se designa como una fistula aorto-sistémica,
dado que el flujo sanguineo adrtico drena en una camara
cardiaca sistémica (12). Las fistulas se describen como arterio-
luminal a aquellas que tienen comunicacién focal y directa con
una cadmara cardiaca y se llaman arterio-sinusoidal a las que se
comunica la arteria mediante la red sinusoidal a la camara

alterada. También se describe una variante arterio-capilar. (13)

Las fistulas pueden ser tortuosas o rectas. Se han identificado
fistulas wunilaterales, bilaterales o multilaterales, en base al
nimero de coronarias donadoras. Su modo de terminaciéon puede
ser arterio-luminal, arteriosinusoidal o arterio-capilar. Este modo

puede ser unico o multiple. (9)

La distribuciéon, caracteristicas y multilateralidad de las fistulas
coronarias tanto en pacientes pediatricos como en adultos son
similares. Las fistulas coronarias son usualmente unilaterales

pero también pueden ser bilaterales o multilaterales. (9)

FISIOPATOLOGIA:
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Se han identificado algunos posibles mecanismos generadores
de las manifestaciones clinicas: corto circuito izquierda-
derecha, isquemia miocardica secundaria a robo coronario u
obstruccion de una rama accesoria (adquirido), trombosis mural
en sitios de ectasia coronaria, ruptura (degeneracidén
aneurisméitica dela pared), endocarditis, ruptura de valvula
adrtica (secundario a una arteria proximal aneurismatica) con

insuficiencia.

La cantidad de flujo fistuloso que podria considerarse relevante
para el pronéstico puede ser cuantificable. Las fistulas
pequeias (especialmente aquellas que drenan al tronco de la
arteria pulmonar y o al ventriculo izquierdo) son mas comunes
que las largas y son usualmente consideradas benignas. (8)
Cuando el cortocircuito es hacia una camara cardiaca del lado
derecho, la hemodindmica semeja a aquellos cortocircuitos
extracardiacos de izquierda a derecha. El flujo de fistula ocurre
durante la sistole y la didstole, excepto con fistulas al ventriculo

izquierdo.

Cuando la conexion de la fistula es hacia una camara cardiaca
izquierda, la hemodinamica imita a la de la insuficiencia aortica.

Debido al incremento en el flujo sanguineo, anatémicamente la
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arteria coronaria involucrada se encuentra dilatada, tortuosa, de
forma generalmente arrosariada y de trayecto variable; la arteria
coronaria de origen, derecha (50%) o izquierda (42%), se

encuentra dilatada o aneurismética. (12)

Las fistulas hacia una camara se reconocen por asociarse con
hipertrofia regional del miocardio, sin embargo se desconoce Si
la hipertrofia en este contexto es una causa o efecto de la
anatomia coronaria. La apariencia trabeculada del VI en ECO
debe generar la sospecha de Ventriculo izquierdo no Las fistulas
hacia una cadmara se reconocen por asociarse con hipertrofia
regional del miocardio, sin embargo se desconoce si la
hipertrofia en este contexto es una causa o efecto de la
anatomia coronaria.

La apariencia trabeculada del VI en ECO debe generar la
sospecha de Ventriculo lzquierdo no compactado, sin embargo el
uso de doppler color revela un flujo sanguineo sustancioso de
la superficie epicardica al VI durante la diastole mas sugestivo

de fistula coronaria. (13)

Existen ciertos mecanismos hemodinamicos que generan las
manifestaciones clinicas: shunt izquierda a derecha, isquemia
miocardica secundaria a robo coronario u obstruccién de una

rama lateral (adquirido), trombosis mural en sitios de ectasia
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coronaria, ruptura por degeneracién de la pared aneurismatica,
endocarditis y ruptura de la valvula aodrtica secundaria un
aneurisma proximal a la arteria coronaria con generando

insuficiencia de la valvula (4)

El fendmeno de robo coronario es uno de los asuntos mas
confusos e inadecuadamente discutidos en la literatura actual.
Dos tipos de fendmenos de robo pueden ocurrir tedricamente. El
primero es el de Robo persistente causado por largos trayectos
fistulosos que también alimentan ramas nutrientes o reciben
vasos colaterales que originan vasos coronarios opuestos. El
flujo nutriente se puede comprometer especialmente en la
presencia de fistulas restrictivas proximales. El otro fenémeno
es de Robo episédico causado por factores fisiolégicos que
incrementan el shunt del flujo hacia la fistula a expensas del
flujo nutriente. En el peor de los casos, el robo persistente
puede generar isquemia en reposo 0 un estado hibernante que

genera disfuncién miocardica o angina en reposo o los dos (8)

En el peor de los casos, el robo o0 secuestro persistente puede
[levar a isquemia en reposo 0 a un estado hibernante que genera
disfuncion miocardica (posiblemente reversible), angina en
reposo o ambos. En caso de secuestro episdédico, el ejercicio y

el estrés con vasodilatadores pueden generar resultados

Pagina 16



negativos, ya que incrementan el flujo méas hacia las ramas
nutricias que hacia el tracto fistuloso (que no tiene capacidad
vasodilatadora significativa). En la practica clinica, los test con
stress en medicina nuclear son usualmente negativos para
isquemia reversible y frecuentemente dejan lugar a duda sobre

la presencia de cicatriz en el tejido. (8)

En el momento en el que el flujo coronario de una fuente Unica
entra en paralelo compitiendo con un flujo coronario fistuloso y
sus ramas nutrientes, un robo puede generarse a expensas de
territorio nutriente (mayor resistencia). De todas formas los
siguientes factores coinciden en contra de ciertos mecanismos
como causa de isquemia critica: (a) Durante la prueba funcional,
pocas fistulas coronarias causan dolor precordial o isquemia
reversible (b) Durante el ejercicio, las ramas nutrientes
presentan vasodilatacion (debido a un incremento en la carga de
volumen miocardica), pero la presién en la salida de la fistula
puede soélo incrementarse con el reajuste favorable de Ia
proporcion del flujo nutriente/fistula. (c) Si un robo coronario
significativo ocurre en condiciones de reposo puede generar

infarto al miocardio, hibernacién, o dolor precordial en reposo

(8)
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El fendmeno de robo se ha estudiado de manera experimental
en animales y evaluado hemodindmicamente en humanos. Los
modelos experimentales fueron desarrollados en perros
foxhound adultos utilizando un injerto venoso conectado desde
la arteria circunflejo hacia la arteria pulmonar. EI QP: QS
calculado era de solo 1:1.1 hubo un incremento del 211% en el
flujo proximal de la arteria con una reduccion significativa del
26% del flujo distal coronario provocando un fendmeno de
“robo” con la fistula completamente abierta. (9)

TeoOricamente, 2 tipo de robo coronario pueden ocurrir; Un robo
persistente asociado a grandes tractos fistulosos, que generan
compromiso en el flujo nutricio. EIl otro tipo de fendmeno de
robo es causado por factores fisiolégicos que incrementan el
flujo del corto circuito hacia la fistula a expensas del flujo
nutricio. Existe mucha confusién con respecto al término “robo”.
Para cuantificar el flujo de la fistula 'y su impacto en la
circulacién coronaria, se han aplicado diversos métodos como
el Doppler FloWire, la sonda electromagnética de flujo vy el

marcador intracoronario l-albumina- macroagregada (MAA-133l).

(9)

En cuanto a la investigacion en humanos, se ha publicado
previamente estudios de evaluacidén simultanea de velocidad del

flujo coronario y reserva de flujo coronario en la arteria
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coronaria, asi como fistula de arteria relacionada, y la fistula
en reposo y con hiperemia (mediante adenosina, papeverina y
nitroglicerina); todas estas mediciones antes y después de la
ligadura quirdrgica o embolizacion percutanea de la fistula

coronaria.

En los seres humanos, el Doppler FloWire ha sido utilizado
recientemente para medir flujo de reserva coronaria para evaluar
el significado fisiologico de las fistulas coronarias: La reserva
de flujo coronario se evalu6 mediante la medicién de éste en
reposo y con hiperemia coronaria utilizando también adenosina
intracoronaria o intravenosa, ya que la Adenosina intracoronaria
tiene menos efectos secundarios. La Reserva de flujo coronario
se definié como la relacion del flujo entre la hiperemia maxima y

el flujo basal. (9)

PREVALENCIA:

Las fistulas coronarias son ocasionales; se estima que ocurren
en 1 de cada 50,000 pacientes con enfermedad cardiaca
congénita. (15,16) Generalmente son hallazgos incidentales
durante la cineangiocoronariografia, con una prevalencia

reportada de 0.09% (35) y una incidencia estimada del 0,6 al
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1,5% de pacientes sometidos a este examen (9). Otros autores

refieren esta incidencia entre 1-5% de la poblacién (17)

En el estudio de Yamanaka en el que se hicieron 126, 595
coronariografias se identificaron 1,686 pacientes con anomalias
coronarias aisladas que representaba una incidencia de 1.3%.
Todas estas anomalias eran presentadas desde el nacimiento y
ocurrian de igual forma en ambos sexos. Dentro de este estudio
las fistulas coronarias reportaban una incidencia de 0.18% (6)
En las series ecocardiograficas en nifios se ha estimado la

incidencia de fistulas coronarias de un 0.06-0.2%(9)

En necropsia se encuentran hasta en el 0,3 %; en una serie de
autopsias en nifios y adultos con cardiopatias congénitas se
determiné 224 anomalias coronarias y de ellas el 14%

correspondian a fistulas coronarias. (9)

Existen algunos estudios en los que se reporta a las anomalias
coronarias como la causa de muerte subita entre un 11 y 19% de
los pacientes atletas jovenes (3); sin embargo no hay
informacion exacta de qué porcentaje ocupa las fistulas

coronarias en dichas estadisticas.
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CARDIOPATIAS CONGENITAS ASOCIADAS:

Los defectos cardiacos adicionales no son comunes pero se
pueden encontrar en 5 a 30% asociados a otras anomalias
congénitas, como son: Tetralogia de Fallot, Transposicion de
grandes arterias, Atresia pulmonar sin comunicacion
interventricular, la Comunicacion interauricular e
interventricular, la Coartacion de la aorta, el Conducto arterioso
persistente, enfermedad valvular mitral estenosis pulmonar

(4,18).

Como era de esperarse, se ha encontrado mayor incidencia de
defectos cardiacos asociados en la poblacion pediatrica. En la
serie de Salah se reporté una incidencia del 13% en adultos
contra un 21% en niflos. Esto corresponde a otras literaturas

gque refieren incidencia del 5 al 30% de todos los casos (9)

MANIFESTACIONES CLIiNICAS

Varian considerablemente y el comportamiento a largo plazo no
estd del todo dilucidado Estos pacientes pueden presentar
disnea, insuficiencia cardiaca congestiva, angina, endocarditis,

arritmias, o infarto miocéardico. Se puede encontrar un soplo
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continuo que sugiere altamente la presencia de una fistula

coronaria. (14 )

La sintomatologia estéa directamente relacionada con la magnitud
del cortocircuito o con el tiempo de evolucién de la
malformacién, asi como a la aparicion de dilataciones
aneurisméticas de las fistulas que determinan mayor calibre, con
el consiguiente aumento del volumen sanguineo a través del
mismo. La mayoria de las fistulas son pequefias y los pacientes
pueden presentar Unicamente un soplo en el precordio; si la
fistula es importante, se pueden esperar signos de fallo cardiaco
predominante, pero si el flujo es pequefio los signos de isquemia

son los mas prominentes.

En pacientes asintomaticos se puede descubrir en un examen de
rutina la presencia de un soplo de caracter continuo, en
localizacién atipica que resulta del gradiente de presion entre
los sistemas arterial y venoso, con derivaciéon persistente
durante todo el ciclo cardiaco.

El soplo continuo de las fistulas coronarias se ausculta mejor en
el segundo espacio intercostal derecho, en el area pulmonar,
irradiado a la clavicula y transmitido hacia la axila o region

escapular derecha. (6,13)
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A partir de la segunda década la sintomatologia es mas
frecuente y se han descrito arritmias, angina, aumento

progresivo del cortocircuito, trombosis, endocarditis y ruptura

(4).

Mientras solo un 10 a 20% de los pacientes pedidtricos son
sintométicos, los adultos presentan manifestaciones clinicas de
manera mas frecuente; la incidencia de sintomas preoperatorios
en adultos ha sido reportada hasta en 65%. Algunos pacientes
pueden presentar sintomas de angina, insuficiencia cardiaca
congestiva, disnea o0 endocarditis. Los sintomas de angina
pueden ser en parte por el robo coronario, con flujo sanguineo
preferencial hacia la camara con menor presiéon o estructura de
drenaje. El riesgo de endocarditis se ha estimado de un 0.001-

0.004 por paciente por afio (18).

Se ha reportado que los sintomas y complicaciones pueden
asociarse a edad avanzada de los pacientes y no con la
magnitud del corto circuito izquierda- derecha. En las revisiones
mas actuales se ha encontrado que un 79% vy un 9% de la
poblacion pediatrica y de adultos, respectivamente, son

asintomaticos (18).
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La disnea y el dolor toracico en conjunto representan hasta un
71% de los sintomas en las fistulas solitarias en adultos,
mientras que en el grupo pediatrico tanto la disnea como el
dolor toracico representan solo el 8% de los sintomas. La
insuficiencia cardiaca congestiva es mas frecuente en los
pacientes pediatricos en un 8% comparado con el 3% de los

pacientes adultos. (18)

El soplo continuo ocurre en un 54% de los pacientes pediatricos
y un 32% en los pacientes adultos. El soplo continuo es la razon
principal por la que se evalta a la poblacion pediatrica. Se
reporta una presencia de soplo continuo hasta un 70% en

poblacion pediatrica (9).

COMPLICACIONES CLINICAS

Al parecer, las complicaciones van de la mano con la edad del
paciente, ya que mientras los pacientes adultos presentan
sintomatologia hasta en un 79%, s6lo el 9% de los pacientes
pediatricos pueden presentarla (9).

Puede debutar con complicaciones como endocarditis infecciosa,
0 puede desarrollarse durante la evolucién de la enfermedad o

mas aun, como complicacion posterior a una cirugia correctiva.
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Ademas pueden manifestarse otras complicaciones como
arritmias, sincope, insuficiencia cardiaca, falla respiratoria,
aterosclerosis acelerada (9).

Puede encontrarse formacién de aneurismas en un 14% de los
adultos y un 9%de los nifios |lo que puede reflejar una
influencia de la edad en la formacién de dilatacion y aneurismas
de las fistulas. Puede presentarse endocarditis, isquemia
miocdardica, arritmias, ruptura espontanea en muy raras
ocasiones acompafiada de hemopericardio, tamponade, efusion
pericardica, shock y muerte subita (2, 9,19)

También puede presentarse como trombosis a nivel coronario ya
que estas bolsas ciegas son una potencial fuente para émbolos

coronarios (9).

DIAGNOSTICO

La evaluacién complementaria, en caso de sospecha de una
anomalia coronaria, incluye ademas de la prueba de esfuerzo,
otros estudios como electrocardiograma, radiografia de torax,
entre otros. La ecocardiografia bidimensional con Doppler color
es muy atil para su diagndstico, ya que nos puede aportar datos
de la anatomia y fisiopatologia de la lesi6on (12). Los vasos de
los cuales proceden las fistulas son dilatados y con turbulencia

constante en el modo color del ecocardiograma. Recientemente
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se esta estudiando la demostracion de isquemia mediante

ecocardiograma utilizando contraste (1,7)

El ecocardiograma transtordcico o transesofdgico evalua la
anatomia, no el status funcional y no sugiere indicaciones
clinicas o correlaciones con la situacion coronaria real. Sin
embargo, el ecocardiograma tiene la potencia de identificar la
mayoria de las anomalias coronarias con significancia clinica,

especialmente en pacientes pequefios (8).

Desafortunadamente, del 55 al 93% de los pacientes que mueren
sUbitamente de una anomalia coronaria no tienen
manifestaciones clinicas y menos del 10% llegan a tener una
valoracion cardiolégica premortem por sintomas relacionados.
Ya que la utilidad de wuna evaluacion prueba de caminata
subméaxima de rutina de la funcién coronaria genera varios

falsos positivos y falsos negativos no se utiliza del todo.

La resonancia nuclear magnética es de utilidad para evaluar el
origen de las coronarias sin necesidad de la inyeccion de
contrastes o la radiacion, aunque la informacién que aporta no
abarca el seguimiento del curso de la arteria, por lo que esta

técnica no es de gran ayuda para determinar la presencia de
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fistulas o el origen de una coronaria fuera de los senos de

Valsalva o de los vasos colaterales. (2)

La coronariografia por TAC multicorte permite visualizar la
anatomia, las variantes anatdomicas y el origen, trayecto vy
relaciones anatdmicas de las arterias coronarias andmalas con
gran resolucién espacial y temporal. El conocimiento exacto de
dichos aspectos anatomicos, por parte de los especialistas
encargados de interpretar estos estudios, es imprescindible de
cara a la aplicacién generalizada de esta técnica diagndstica no
invasiva. (4,7). La TAC con Multidetector CT ha demostrado que
provee una imagen con alta resolucion anatomica utilizando
métodos de reconstruccién guiada electrocardiograficamente.
Esto demuestra grandes fistulas y permite la evaluacion de
dilatacion aneurisméatica o formacién de trombos en el vaso
afectado. Las imagenes de volumen adquiridas mediante TAC
tridimensional proveen una gran vista de la anatomia cardiaca y
vascular y ayuda a los cirujanos a entender la complejidad
anatomica previo a la cirugia (20). Por lo tanto, la TAC
multidetector es considerada una buena alternativa comparando

con el ecocardiograma y la angiografia (14).

Aunque las anomalias coronarias pueden detectarse de manera

precisa mediante angiografia, el costo y la naturaleza invasiva
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de este método limita su uso para fines diagndsticos iniciales.
La aortografia y mejor la coronariografia selectiva son
necesarias para confirmar y precisar el origen, trayecto vy
drenaje de la fistula. Mediante esta técnica se demuestra un
aumento del flujo pulmonar, con una relacién QP/QS elevada y
aumento en la saturacion en las cavidades derechas, si el

cortocircuito es elevado (12).

La coronariografia es la modalidad diagnostica mas frecuente
en adultos (83%) comparado con la poblacién pediatrica (37%).
La ecocardiografia sola o combinada con la coronariografia

juega un rol importante en el diagnéstico en nifios (47%).

La coronariografia sigue siendo el gold standard para delinear la
anatomia de las coronarias involucradas y la circulacién
colateral, el tracto fistuloso, la caAmara cardiaca a la que llega y

el sitio exacto de comunicaciéon (9).

A continuaciéon se muestra un protocolo diagndstico, que ayuda
a la deteccion de anomalias coronarias, notese, la posible

presencia de fistulas coronarias (8).
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Sintomas sugestivos

v ( Historia medica detallada ) v
Leves Severos
Atleta L Atleta l
No Atle + il EKG, Eco (ETT), Prueba
Seguimiento clinico EKG, RayosX, Eco de Esfuerzo, Rayos X
(EKG, Rayo s X) (ETT), Prueba de Esfuerzo l
¢ l _ + Cateterismo c/
- *  seguimiento clinico Cateterismo c/ Eco gndovgscular
Eco Eco enfovascular
*v * Intramural?
T™T si l l No
i + si ademas estenosis Seguimiep'to'cl_inico
coronaria, considerar Y Radiologico

Cateterismo c/ Stent, angioplastia
Eco endovascular  ¢on balén o cirugia

Protocolo diagndstico para pacientes adultos con riesgo de anomarias coronarias.
EKG: Electrocardiograma ETT: Ecocardiograma Transtoracico

DIAGNOSTICO PRENATAL

La incidencia de fistulas coronarias congénitas corresponde a

1:50.000 nacidos vivos. Recientemente las fistulas coronarias se

han demostrado mediante ecocardiografia prenatal en el feto. En

las dltimas décadas la ecocardiografia cada vez mas sofisticada
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ha permitido una méas clara definicibn de la anatomia

cardiovascular (9).

Las dimensiones de las conexiones han podido determinarse a
edad tan temprana como desde el primer trimestre. Estas
observaciones afirman la necesidad de hacer un estudio
cuidadoso de la circulacion coronaria en el tracto de salida de
las anomalias cardiacas obstructivas. La deteccion prenatal de
una fistula ventriculo coronaria puede facilitar un abordaje

postnatal del territorio vascular coronario méas inmediato.

La complejidad tan importante de las lesiones cardiacas y su
impacto sobre las opciones de tratamiento quirdrgico vy
pronéstico puede ser decisivo para dar un consejo a los padres
sobre el momento en que debe interrumpirse el embarazo si es

necesario (11).

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Persistencia de conducto arterioso, fistula pulmonar vy
arteriovenosa, ruptura de aneurisma de seno de Valsalva,
Ventana aorto pulmonar, prolapso de la valva derecha de la

valvula adrtica asociada a un defecto supracristal del septum
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ventricular, fistula de la arteria mamaria interna con la arteria

pulmonar y fistulas sistémicas arteriovenosas (21).

TRATAMIENTO

Existen algunas guias de tratamiento que determinan:

1) Aquellas fistulas con una enfermedad cardiaca compleja
adicional que requiera cirugia son referidas a tratamiento
quirdargico.

2) Pacientes con una fistula clinicamente significativa (que
produce sintomas o u soplo tipico) son referidas a
cateterizacion, donde la anatomia de la fistula ademas es
definida.

3) Aquellas con una anatomia adecuada se ofrece cierre
percutaneo de la
misma y aquellos con anatomia desfavorable se les ofrece

ligadura quirurgica o simplemente seguimiento médico.

El Tratamiento médico en caso de dolor precordial sugestivo de

isquemia miocardica, utilizacién de bloqueadores beta
adrenérgicos (propanolol) o también se pueden  utilizar
blogueadores de canales de calcio en casos de insuficiencia

cardiaca manifiesta o latente. Yamakana y cols comentan que
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las fistulas pequefias pueden ser manejadas con tratamiento

farmacoldgico en aquellos pacientes de edad avanzada. (1, 2,6)

Actualmente existe una tendencia que es el Tratamiento

conservador; en aquellas fistulas pequefias asintométicas se

puede Ilevar a cabo seguimiento médico ya que pueden
presentar cierre espontaneo. Se puede utilizar betabloqueadores
o inhibidores de los canales de calcio y han demostrado ser
beneficiosos en aquellos pacientes que posteriormente pudieran

desarrollar algun sintoma (2,22).

La reparacién quirdargica es realizada desde 1947 por Bjorck y

Crafoord. El primer bypass coronario en nifios se realiz6 en
1963, por los Drs. Hallman y Cooley en una nifia de 8 afios con
una sola coronaria izquierda que terminaba en una fistula hacia
el tracto de salida del ventriculo derecho. Se colocd un injerto
de Dacron entre la aorta hacia la arteria coronaria distal
andmala sin uso de bypass cardiopulmonar. La porcion distal de
la fistula fue ligada. La coronaria solitaria fue convertida en un
sistema coronario doble. La angiografia de seguimiento
demostro un injerto funcional y la paciente permanecio

asintoméatica por mas de 3 décadas (23, 24)
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Se consideraba previamente a la reparacion quirargica como el
tratamiento de eleccién para las fistulas con cortocircuito
significativo de izquierda a derecha aun en sujetos
asintomaticos. Sin embargo, este tratamiento se reserva a
aquellas fistulas con multiples conexiones, trayectos tortuosos,
angulaciones importantes, anatomias complejas, localizacion
distal, fistulas largas, vasos adyacentes a la fistula en riesgo,
fistulas asociadas a formaciones aneurismaticas y asociadas a

otras enfermedades cardiacas o que requieran cirugia. (7)

Algunos autores indican la intervencidén quirudrgica en pacientes
asintomaticos y que se detectd por la presencia de soplo, para
evitar el incremento del shunt y el desarrollo de hipertensidon

pulmonar e insuficiencia cardiaca. (13)

La ligadura quirdrgica entonces es una practica ampliamente
utilizada en pacientes sintomaticos pero existe controversia en
aquellos asintoméaticos; se reporta una tasa de complicacion
quirargica del 13% (Infarto 3%, isquemia 3%, recurrencia 4% vy

muerte 4%) (13).

La finalidad del tratamiento quirudrgico es interrumpir la

comunicacion fistulosa sin afectar el flujo sanguineo de la
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arteria coronaria involucrada. Existen diferentes técnicas desde
1975 para realizar el cierre de las fistulas, segun sus
caracteristicas; estas técnicas son: Cierre interno de la luz de la
fistula, Arteriorrafia tangencial, Ligadura distal Gnica, Ligadura
proximal y distal, Ligadura y bypass coronario, Cierre de un

aneurisma (19, 23, 24).

Las opciones quirurgicas varian segun las peculiaridades de
cada fistula y el abordaje quirdrgico tradicional es por
esternotomia media y utilizacion de bomba de circulacion
extracorpérea (CEC). Después de abrir pericardio se reconoce el
sitio y tamafio de la fistula asi como la arteria coronaria
involucrada. Si estd constituida por una arteria terminal puede

cerrarse sin CEC colocando una ligadura.

El tratamiento se basa en la ligadura del origen de la fistula
(que también puede realizarse sin circulacion extracorporea) o
en el cierre de la desembocadura de la fistula (que precisa
apertura de la camara correspondiente), sin provocar afectacién
de la circulacién coronaria distal, o en la zona de la camara de

drenaje (14).
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Si la arteria coronaria es inaccesible o estd muy dilatada, o la
fistula no drena distalmente sino en su trayecto, debe utilizarse
CEC vy realizar el cierre segun convenga: seccién y sutura del
trayecto fistuloso, coronariotomia y cierre directo con sutura
continua sin ligar la coronaria distalmente, o cierre directo
endocardico accediendo a la cavidad involucrada. Puede
requerirse fistulectomia o escision, como en el caso complicado

con endocarditis. (25)

Las morbilidades relacionadas a la cirugia fueron fibrilacion
auricular, alteraciones electrocardiograficas por isquemia,
disnea, embolia y flujo fistuloso residual, endocarditis, infarto
postoperatorio. La incidencia de infarto del miocardio
postoperatorio es de 3.6%. Las complicaciones de la cirugia son
bajas y pueden ocurrir con mayor frecuencia en los pacientes

adultos; las tasas de mortalidad van desde 2% al 4%. (12,22)

Recientemente Watanabe et al. han demostrado que se puede
realizar cirugia por endoscopia coronaria con el corazon
latiendo. Esta técnica tiene un gran potencial al ser una técnica
mucho menos invasiva para el tratamiento de las fistulas. Este
metodo puede ser muy valioso para aquellos pacientes

asintomaticos. (26)
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En cuanto al _intervencionismo; en 1983, Reidy reportd el primer

cierre percutaneo de Fistula coronaria. Esta practica se ha
hecho mas comun en los Ultimos afios para aquellos vasos con
anatomia adecuada. Se reporta un éxito en el cierre de dichas

fistulas desde un 75 a 87%. (27)

Este tratamiento probablemente deba reservarse para aquellos
sujetos con QP: QS mayor de 1.5:1 o0 degeneracion
aneurismética, lo que puede condicionar trombosis mural o
ruptura espontdnea u obstruccion de una rama lateral. (8 ,22).
Otro criterio para intervencionismo es la degeneracion
aneurisméatica de la fistula que puede conllevar trombosis,
ruptura u obstruccién de una rama lateral. (side-branch

obstruction). (5)

Aungue su manejo permanece controversial. El cierre electivo en
ninos se ha recomendado ya que incrementan la incidencia
tardia de sintomas y complicaciones en pacientes mayores. (17)
Las mas recientes guias de intervencionismo pediatrico dan las

siguientes indicaciones para el cierre percutaneo de las fistulas:
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La oclusidén percutanea esta indicada para pacientes con
fistulas sintoméaticas (Clase | Nivel de evidencia B). La oclusidn
percutanea es razonable para pacientes con fistulas coronarias
medianas o largas sin presencia de sintomatologia (Clase Ila

Nivel de evidencia C). (28)

El tratamiento de las fistulas coronarias se basa en su
interrupcion, bien en su origen o destino. La indicacién es clara
en adultos y nifios sintomaticos, y mas discutible en nifios

asintomaticos (2)

Los factores que determinan el cierre percutaneo de la lesion
son: localizacién proximal del vaso fistuloso, terminacion extra
anatomica del vaso fistuloso lejos de las arterias coronarias
normales, pacientes grandes y ausencia de desdrdenes
cardiacos que requieran otro tipo de cirugia.

Los dispositivos utilizados para tal fin son coil u otros
dispositivos percutaneos. (1, 20, 22). La embolizacion
percutanea con coils fue descrita por primera vez por Henry J.
Issemberg en 1990 en esta patologia. Posteriormente se han

aportado nuevos casos con excelentes resultados (4).

En 2004 Holtzer reportd 17 nifios y reviso 426 casos de fistulas

coronarias en nifios encontrados en la literatura inglesa,
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haciendo especial énfasis en aquellas fistulas asociadas a otros
desdrdenes cardiacos congénitos. Se hizo reparacion quirdrgica
en 9 pacientes mientras que en 5 se hizo cierre percutaneo con
dispositivos coil. De los otros 426 pacientes pediatricos con
fistula coronaria revisados por €l, en 195 (46%) se hizo ligadura
quirdrgica, en 39 cierre percutaneo (9%) y se identifico cierre

espontaneo en 23 (5%) (29)

En cuanto a la técnica, la colocacion de coil debe realizarse lo
mas distal posible en la fistula para evitar la oclusion de ramas
qgue irrigan miocardio normal y que pueden pasar inadvertidas en
las inyecciones previas a la oclusion. Los coil usados en este
caso pueden ser recuperados si no se estd seguro de su
correcta posicién o si emigran a un lugar no deseado, ya que se
liberan a voluntad cuando hay certeza de su colocacién 6ptima.
Pueden ser introducidos por catéteres de 3 F hasta las
posiciones mé&s distales de la arteria coronaria con gran
seguridad y a través de trayectos tortuosos, aunque si el tamafio
del paciente lo permite, se pueden usar catéteres guia de mayor
calibre ya que a su través se realizan las inyecciones de
contraste para determinar el resultado final del procedimiento.

(12)
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Existen otros dispositivos que se han utilizado con el mismo fin
como amplatzer y stent recubierto, como Gianturco, dispositivos
de doble sombrilla y lo oclusores vasculares Gianturco Grifka

(20)

Las condiciones Optimas para la colocacion del dispositivo
transcatéter son:

1. Ausencia de vasos colaterales importantes que puedan ser
embolizados.

2. Presencia de fistula con vaso Unico y estrecho.

3. Ausencia de fistulas mualtiples

Para determinar el tipo de dispositivo:

Mediante la identificacién del numero y localizacion de los sitios
de drenaje, la habilidad para canular la fistula distal y la
proximidad de otras ramas coronarias al sitio 6ptimo de la

oclusién. Lo mas importante es la anatomia de la fistula (22).

Los dispositivos coil se utilizan principalmente en fistulas
pequeias; ofrecen la ventaja de disponer de vainas mas
pequeias, y diferentes tamafos de dispositivo con menores

costos.
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Los dispositivos de doble sombrilla permiten un posicionamiento
mas preciso y se han utilizado en fistulas largas con ramas

coronarias cercanas al sitio de la oclusion.

Para ocluir la fistula distal inmediatamente proximal al sitio de
drenaje se pueden utilizar coils de un 20 a 40% méas anchos que
el diametro maximo del vaso. Para ocluir el orificio de drenaje
hacia una cadmara cardiaca mediante cabalgamiento de este sitio
se utilizan coils o dispositivos doble sombrilla con un didmetro

del doble del aproximado del orificio (22).

En cuanto al baldén oclusor tipo Debrun est4d formado por un
catéter con tres orificios terminales coaxiales, con un baldn
atado en la parte méas interna del catéter usando un hilo
elastico. El baldén es liberado al asegurarlo contra el catéter de
en medio mientras se va desplazando por la parte interna. El
catéter externo sirve de guia para los otros catéteres hacia la
fistula y permite la inyeccion de medio de contraste entre este y
el catéter de en medio. Existen varios tamafios y formas de

balones.

También se utilizan clips metalicos para el cierre del baldn
distal y también funcionan como marcadores de material

radiopaco (30).
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Los defectos mas faciles de cerrar por abordaje transcateter son
aquellos en los que hay una sola fistula con un sitio de drenaje
estrecho hacia una cdmara cardiaca o vaso, sin presencia de
multiples trayectos fistulosos y que no sean largas ya que el

dispositivo puede embolizarse de manera inadvertida (18)

El riesgo de complicaciones asociadas a esta practica incluye
ruptura de arteria coronaria con el catéter guia, las potenciales
complicaciones de la angiografia propiamente, isquemia
miocardica, embolizacién del dispositivo, alteracion geométrica
de la valvula adrtica por un oclusor largo, isquemia miocardica,
arritmias transitorias, cambios en segmento ST, fistulas

residuales. (8,12)

También se ha identificado que puede haber insuficiencia aortica
después de la colocacion de un dispositivo oclusor tipo
amplatzer para conducto en el cierre de fistulas en bebés. Esto
puede deberse al posible dafio de las cuspides adrticas o a la

distorsién de la geometria valvular adrtica.
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La falla en el cierre percutaneo de la fistula puede ser debido a
la colocacién del dispositivo en fistulas muy tortuosas, o a
multiples comunicaciones, o0 por encontrarse cerca de ramas
importantes en riesgo de oclusién o por aneurismas importantes
(9)

A continuacion se presenta un diagrama de flujo que muestra las

estrategias terapéuticas a seguir para cada caso de fistulas

coronarias. (9)

FISTULAS CORONARIAS
CONGENITAS

|Unica Miltiple |

Unilateral Bilateral Multilateral

!

Profilaxis Anti Endocarditi

I Solitaria

Sintomatica Sintomatica

Reewvaluacion
Tratamiento
Espectative

Anticoagulantes
Antiagregantes plaquetarios
en caso de dilatacion de
Arteria relacionada con la
. fistula y/o formacion
aneurismatica

Tratamiento Médico

I

Tratamiento quirirgico: sdlo o combinado para otras
alteraciones coronarias o malfomaciones cardiacas.

Estrategias de manejo indicadas para Fistulas Coronarias.
EPC= Embolizacion percutanea
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HISTORIA NATURAL

La historia natural es muy variable ya que algunos pacientes
pueden permanecer asintomaticos durante toda la vida o

comportarse de manera diferente.

En algunas revisiones previas de la literatura se ha estimado
presencia de cierre espontaneo de 1-2%. Otros reportes
recientes han mostrado una tasa mayor de cierre espontaneo en
fistulas pequefias y clinicamente asintométicas, por ejemplo en

pacientes adultos 3% y nifios 8,5% (18).

Se piensa que el mecanismo responsable del cierre podria ser
debido a un dafio inducido de la intima resultando de un flujo de
cortocircuito que causa alteraciones ateromatosas y oclusion
trombdtica a nivel de los sitios de comunicaciones fistulosas

mas estrechas (9).

El cierre espontaneo debe ser confirmado mediante
ecocardiografia o angiografia. Se pueden presentar fistulas
residuales en un 19% de los pacientes posterior al cierre
quirargico, sin embargo suelen ser pequefias y no generan

compromiso hemodinamico.
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En aquellos pacientes en los que se detecta dilatacion
aneurismatica de la coronaria proximal se ha observado que la
coronaria tiende a permanecer dilatada o se trombosa en la
parte proximal al origen adrtico requiriendo flujo retrégrado

para llenar el sistema fistuloso (18).

Todos los hallazgos sugieren que la muerte sUbita en pacientes
con anomalias coronarias es debida a espasmo coronario,
tipicamente del tronco proximal, en la ausencia de circulacién

colateral, con colapso secundario y/o fibrilacion ventricular (3)

Aunque la ruptura espontanea es por mucho rara, esta puede ser
catastréfica y presentarse como hemopericardio, tamponade,
efusion pericardica, shock y sincope, sin embargo estas
presentaciones se han presentado en pacientes adultos
Gnicamente. La ruptura reportada se ha observado asociado o
no a dilatacién aneurisméatica y sorprendentemente los casos
reportados de 1993 a 2004 son pacientes femeninos con una

edad media de 73.5 afios (rango 63-82 afos) (9).

La endocarditis puede manifestarse en un 2-5% de los casos, ya
sea como sintoma inicial de las fistulas o como complicacion

después de una intervencidon quirurgica. Los pacientes tienen
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riesgo de desarrollar endocarditis hasta que el flujo es
totalmente abolido y deben recibir profilaxis antibiética para

procedimientos dentales, del tracto gastrointestinal y uroldgico.

Se puede presentar trombosis de las fistulas y
consecuentemente generar infartos al miocardio por lo que esta
justificado el uso de agentes antiplaquetarios o anticoagulantes;
estos deberan utilizarse en aquellos pacientes en los que
también se observa dilatacion coronaria. En adultos, cerca de un
30% de las fistulas coronarias se asocian a ateroesclerosis

coronaria (30).

ESTUDIOS SIGNIFICATIVOS:

En cuanto a los estudios relacionados con el tema, el
correspondiente a Valente, Lock y cols. investigaron el
desenlace a largo plazo de aquellos pacientes con fistulas
coronarias tratadas o no para determinar factores predictivos de
presentaciones clinicas adversas. Observaron 76 pacientes
divididos en dos cohortes, donde 80% de los pacientes tenian
una fistula d4nica; 20% estaban asociados a cardiopatias
congénitas. La proporcion de flujo pulmonar vs sistémico fue de
1.3. Las intervenciones fueron hechas a la edad de 11 afios (10

meses a 74 afios); 9 (20%) estaban sintomaticos (17)
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Su investigacién demostré6 que las complicaciones mayores
ocurren después de un cierre hasta en un 15% con una
etiologia multifactorial. La edad avanzada asociada al momento
de la intervencidon presentaba mayor numero de complicaciones.
Algunas condiciones como el tabaquismo, la hipertension
sistémica, diabetes e hiperlipidemia, también se correlacionan
con un mayor riesgo de morbilidad. La presencia de un “saco
ciego” generado posterior al cierre de fistulas contrae riesgo de
trombosis e infarto al miocardio (17)

La siguiente es una tabla tomada de la revisién de la literatura
de Salah hecha de 1993 a 2004 en la que se muestran los casos
publicados durante ese lapso, siendo la poblacion pediéatrica
mAas numerosa presentdndose como asintomaticos en la gran
mayoria de los pacientes comparados con los adultos que
debutan con dolor toracico. Ademé&s se muestra asociacion a
otros trastornos cardiacos en un mayor porcentaje en la
poblacion pediatrica asi como una tasa de cierre espontaneo

mayor (9).
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Comparacion entre Poblacién adulta y pediatrica de

literatura hecha entre 1993 a Agosto 2004

la Revision de la

Evento Poblaciéon Adulta Poblacién Pediatrica

Nimero Total n= 107 n =129

Periodo de revisién de la | 1994-2004 1993-2004

literatura

Decenia de la | 1973-2001 1968- 1996

recoleccion de datos de

los sujetos revisados

Género Hombres:46 Hombres: 62
Mujeres: 61 Mujeres:50

No especificado:
17

Edad (mediana con | 56.9 (19-82) 0.5 (0.01-17)

rangos)

Soplo Soplo continuo 34++ Soplo continuo 70
Soplo sistdlico 7 Soplo sistélico 23
Soplo diastdlico 2 Soplo diastdlico 0
Sin soplo 51 Sin soplo 0
Inespecifico 1 Inespecifico 22
No registrado 13 No registrado 14

Nimero total de Fistulas | n= 116 n= 137

coronarias
Unilateral 99 | Unilateral 121
(85%) (88%)
Bilateral 7 Bilateral 8
Multilateral 1 Multilateral 0
n=116 n= 137

Origen C. Derecha 49 C. Derecha 46
D.A lzquierda 48 D.A lzquierda 37
Circunfleja 13 Circunfleja 15
C. lzquierda 3 C. lzquierda 23
C. lzqg. Ppal 3 C. lzq. Ppal 16
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Comparacion entre Poblacién adulta y pediatrica de la Revision de la
literatura hecha entre 1993 a Agosto 2004 (continuda)

Evento Poblaciéon Adulta Poblacién Pediatrica
Defectos Cardiacos | 14/107 271129
Asociados (13%) (21%)
Cierre espontaneo 3/107 11/129
(3%) (9%)
Ruptura Espontanea 4/107 Ninguno
(4%)
Formacién Aneurismética | 15/107 12/129
(14%) (9%)
Muerte por enfermedad |21/107 Ninguno
coronaria (19%)
Manejo Quirdrgico 41 | Quirdrgico 59
(38%) (46%)
Percutaneo 5 | Percutaneo 23
(5%) (18%)
Médico 26 | Médico 47
(24%) (36%)
No especificado 35 | No especificado 0
(33%)

e Incluye Angina tipica y atipica ++ Un paciente tenia dos soplos
continuo y sistélico TSVD= Tracto de salida de Ventriculo Derecho

Finalmente, el estudio mas parecido al nuestro es el realizado
por Holtzer en 2004, presenta 17 casos de fistulas coronarias en
edad pediatrica, encontrados mediante angiografia de manera
incidental, de los cuales 6 pacientes estaban asociados a
cardiopatia congénita, siéndola Tetralogia de Fallot (incluyendo
Atresia pulmonar con CIV) la mas encontrada en 4 pacientes.
Descartaron a los pacientes con Atresia pulmonar y septum
integro asociados a sinusoides sin especificar la causa. Ellos

analizaron también el trayecto, los hallazgos clinicos vy
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paraclinicos de los pacientes, ademéas del tratamiento recibido
en cada caso. Refieren que a su parecer, la herramienta actual
mas util para el diagnéstico de manera inicial puede ser el
ecocardiograma; ademas proponen el tratamiento médico para
aquellos pacientes con fistulas pequefias y dejan el tratamiento
intervencionista para aquellos pacientes con repercusion
importante, mientras que prefieren el tratamiento quirdrgico en
aquellos pacientes con otras anomalias congénitas que

requieran también reparacion.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

Las fistulas coronarias son una cardiopatia congénita de baja
prevalencia con complicaciones cardiovasculares graves cuya
prevalencia no ha sido estudiada en la poblacién mexicana. En
estudios publicados en la literatura médica se informa una
prevalencia que oscila entre 0.3 al.5 % en anomalias de arterias
coronarias, pero su prevalencia real en forma aislada
practicamente se desconoce debido a que generalmente se
diagnostican como hallazgo fortuito durante el un protocolo de
estudio de alguna otra cardiopatia congénita. Debido a esto
resulta dificil distinguir si la sintomatologia cardiovascular
obedece al efecto hemodindmico de la fistula coronaria,

enfocandose el tratamiento hacia la cardiopatia congénita.

Pagina 49



Considerando que la prevalencia de las fistulas coronarias en
poco reportada y analizada, es posible que muchas pasen
desapercibidas durante el escrutinio de patologias
cardiovasculares. Debido a esto, es posible que Ila
determinaciéon de la presencia de esta anomalia coronaria
pudiera ayudar a establecer la necesidad de buscar estrategias
de escrutinio sistematizado, y consecuentemente estratificar
mejor tratamiento profilactico de complicaciones, asi como de
manejo especifico, siempre que su prevalencia resulte

considerable.

JUSTIFICACION:

Las fistulas coronarias son anormalidades anatémicas que se
reportan con variable prevalencia en diferentes grupos étnicos
del mundo, aunque existen reportes de series de casos en
donde se enfocan a la repercusién hemodinamica que esta
anormalidad coronaria produce. Esta repercusion hemodinamica
generalmente es dificil de discernir debido a que se
diagnostican frecuentemente en asociacion con cardiopatias

congénitas. (9, 15,18)

El tratamiento especifico de esta anormalidad coronaria estéa
ampliamente descrito en la literatura médica, variando desde

abordaje endovascular hasta correccion quirurgica, sin embargo
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a la fecha, aun no se determina la eficacia precisa de cada uno

de los tipos de abordaje.(12, 19-25)

La prevalencia en los grupos latinoamericanos no ha sido
estudiada, Unicamente la poblacién espafiola muestra datos que
pueden ser comparables, relativamente, con nuestra poblacion.
Considerando que la prevalencia, reportada a nivel mundial, de
las fistulas coronarias es baja, resulta dificil establecer la
necesidad de determinar estrategias de busqueda dirigida, de
manejo preciso y de profilaxis de complicaciones, por lo que
proponemos la presente investigacion para conocer la
prevalencia real en los pacientes atendidos en el servicio de
Cardiopediatria para con esta informacién poder determinar la
necesidad de orientar esfuerzos y recursos humanos vy
financieros para el diagndéstico vy tratamiento de esta

anormalidad coronaria.

OBJETIVOS:

GENERAL:

Determinar la prevalencia de fistulas coronarias en la poblacién
pediatrica en el servicio de Cardiologia pediatrica del CMN 20

de Noviembre del ISSSTE.

ESPECIFICOS:
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En la poblacion pediatrica atendida en el servicio de Cardiologia
Pediatrica del CMN 20 de Noviembre conocer:
e La prevalencia de fistulas coronarias aisladas y
combinadas con otras cardiopatias congénitas.
e Las caracteristicas anatomicas méas frecuentes de las
fistulas coronarias.
e Las caracteristicas clinicas de pacientes con fistulas
coronarias.
e La edad mas frecuente de presentacion clinica de las
fistulas coronarias.
e Los tipos de tratamiento aplicados para la correccion de
fistulas coronarias.
e Conocer la eficacia de los tratamientos utilizados para la

correccion de fistulas coronarias.

POBLACION

Incluimos a todos los pacientes atendidos en el servicio de
Cardiologia pediatrica en los ultimos 4 afios (Enero del 2009-
diciembre del 2012) para conocer la prevalencia real de esta

patologia en nuestra poblacion derechohabiente.
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CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes pediatricos (de 0 a 18 afios) con diagnéstico de
fistula coronaria estudiados y atendidos en el servicio de

Cardiologia Pediatrica.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes con duda diagndstica de fistula coronaria.

CRITERIOS DE ELIMINACION:

Pacientes con expediente clinico incompleto o ausencia de

estudios diagndsticos

DEFINICION DE VARIABLES Y UNIDADES DE MEDIDA.

Independiente

Fistula Coronaria: Anomalia coronaria congénita o adquirida en

la que alguna arteria coronaria se comunica directamente con
las cavidades cardiacas, grandes vasos u otras estructuras sin
penetrar en la red miocardica capilar. (Nominal

presente/ausente)
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Cardiopatia congénita asociada a fistula coronaria:

Malformacion cardiaca que se acompafia con la fistula coronaria.
Las cardiopatias asociadas mas frecuentes son: Tetralogia de
Fallot, Transposicién de grandes arterias, Atresia pulmonar sin
comunicacion interventricular, la Comunicacion interauricular e
interventricular, la Coartacién de la aorta y el conducto

arterioso. (Nominal presente/ausente)

Dependiente

Prevalencia de fistula coronaria: NuUmero de pacientes

pediatricos con fistula coronaria divididos entre la poblacion
atendida en el servicio de Cardiopediatria en un periodo de 4

afios. (Cuantitativa expresada por afio y global en 4 afos).

Covariables.

Edad: Tiempo transcurrido desde el nacimiento. (Cuantitativa
expresada en afios)

Sexo: Caracteristica morfolégica que identifica a las personas
como hombre y mujer (Nominal)

Peso Masa corporal expresada en kilogramos (Cuantitativa)

Talla Longitud del cuerpo humano desde la planta de los pies
hasta la coronilla de la cabeza. (Cuantitativa expresada en

centimetros)
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METODO

Revisamos los registros del servicio de Cardiologia Pediatrica
de 2009-2012. Se identificaron a los pacientes que cubrieron los
criterios de seleccién y registramos las siguientes variables:
Edad, sexo, peso, talla, Hallazgos ecocardiograficos vy
angiograficos, caracteristicas anatomicas de la fistula, cuadro
clinico, cardiopatia congénita asociada, tratamiento instituido,

resultado clinico.

ANALISIS DE INFORMACION

Utilizamos el programa estadistico SPSS 20.0 para Windows.
Para el analisis descriptivo medidas de tendencia central y de
dispersién. La prevalencia se obtendra anual y a 4 afios, de
acuerdo al total de poblacion atendida en el servicio de
Cardiologia Pediatrica. Para las variables continuas se utilizé el
meétodo de Pearson y para las variables nominales el método de

Spearman.
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RESULTADOS:

Se revisaron un total de 4643 estudios ecocardiograficos en el
periodo de enero 2009 a Diciembre 2012, en los cuales se
identificaron 15 estudios ecocardiograficos correspondientes a
pacientes con fistulas coronarias (7 femeninos y 8
masculinos).La prevalencia en los ultimos cuatro afios fue de
0.32%, mientras que la prevalencia por aifio fue de 0.08%. La
incidencia del 2009 al 2011 fue de 0.2%,respecto a 0.39% en el
afio 2012 en estudios ecocardiograficos realizados por cada afo
en el servicio de Cardiologia pediatrica del CMN 20 de
Noviembre. Las caracteristicas demograficas de muestran en la

Tabla 1.

Tabla 1: Caracteristicas demograficas de los pacientes con

fistulas coronarias incluidos en el estudio

Caracteristica Mediana
Edad 300 dias
(1-5470 dias)
Peso 9.1 kg
( 2-33 kQ)
Talla 78 cm
(43-134 cm)

La frecuencia de fistulas coronarias entre 2009-2011 fue de 3
casos, con un incremento en el 2012 (Grafica 1)
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Grafica 1: Afio de Diagndstico
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Eje de X: Afio de Diagndstico Eje de Y: Casos registrados.

Segun el tipo de fistula coronaria encontrada, la fistula més
frecuente fue la no sinusoidal: Grafica 2 Practicamente la
mayoria (75%) de los pacientes analizados se encontro
combinada con una cardiopatia congénita, auscultdndose soplo
tipico de la cardiopatia y solo en 4 casos con soplo continuo
atipico. Los hallazgos electrocardiograficos esencialmente
mostraron crecimiento de auricula derecha y los radioldgicos

con datos indirectos de hiperflujo pulmonar. Tabla 2-5
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Gréafica 2: Distribucion en porcentajes del tipo de fistula

identificada

M Sinusoides

M Fistulas

Sinusoides: Comunicacién
de vasos de Ventriculo a
coronarias

Fistula: Comunicaci6én de
vasos Coronarios a otra
cavidad cardiaca

Tabla 2: Cardiopatia Congénita agregada

Cardiopatia congénita
identificada
Frecuen |Porcenta
cia je
AP + SI 6 40
TOF 1 6.5
Clv 1 6.5
CIV+CIA 1 6.5
COA 1 6.5
PCA+CI 1 6.5
\Y
EP 1 6.5
No 3 20
Total 15 100.0

AP+Sl= Atresia Pulmonar con Septum integro; TOF= Tetralogia de Fallot; ClV=
Comunicacién interventricular; CIA= Comunicacion interauricular; COA=
Coartacion Aortica PCA+CIV= Persistencia de conducto arterioso+ Comunicacion
interventricular EP= Estenosis Pulmonar
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Tabla 3 Tipo de soplo cardiaco auscultado a la exploracidén
fisica

Frecuencia | Porcentaje
Fropio de Cardiopatia de base a 53.0
Continuo en foco atipico 4 270
Sin soplo 3 20.0
Total 15 100.0

Tabla 4: Hallazgos Electrocardiograficos de pacientes con
Fistulas Coronarias

Hallazgos Electrocardiograficos
Frecuencia | Porcentaje
Crecimiento 6 40.0
AD
BCRDHH 1 6.7
HTVI 1 6.7
HTVD 1 6.7
Normal 6 40.0
Total 15 100.0

AD= Auricula Derecha; BCDRHH= Bloqueo Completo de Rama derecha de Haz de
Hiss; HTVI= Hipertrofia de Ventriculo lzquierdo; HTVD= Hipertrofia de Ventriculo
Derecho

Tabla 5: Hallazgos radiolégicos (Tele de torax) de pacientes con
fistulas coronarias

Frecuencia Forcertaje
Hiperflujo T 467
Fulmonar
Hipoflujo 3 20.0
Fulmonar
rarmal 5 333
Total 15 1000
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En los nueve pacientes con fistula coronaria arterio-luminal, el
trayecto de las mismas se presentd de la siguiente manera

(Grafica 3 y 4)

Grafica 3: Origen de la Fistula

11% (1)

B Coronaria lzquierda

H Circunfleja
M Raiz Adrtica

M Coronaria Derecha
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Grafica 4: Desembocadura de la fistula:

22% (2)

M Ventriculo Derecho
11% (1)

67% (6) Ventriculo Izquierdo

 Tronco de Arteria
Pulmonar

Los seis pacientes con sinusoides presentaron un trayecto de

Vasos de Ventriculo Derecho a Coronarias.

El tratamiento recibido en el grupo de pacientes se explica a

continuacion.

Grafica 5: Tratamiento establecido

H Médico

M Intervencionista
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En los pacientes con cierre percutaneo se utilizaron dispositivos
Amplatzer vascular plug I de 6x6 mm, 12x9 mm para el
paciente mas grande de la serie. Una paciente presento 2
fistulas coronarias, la primera se cerr6 con dispositivo
Amplatzer vascular plug de 8mm y en un segundo cateterismo 1
afio 3 meses se cerrdé la segunda con dispositivo Amplatzer

vascular plug de 10mm.

El paciente mas pequefio al que se hizo cierre de fistula
coronaria fue en etapa neonatal, con 30 dias de vida por datos
de insuficiencia cardiaca. En él también se utilizé dispositivo
Amplatzer Duct Occluder 12/10. Se presentaron dos defunciones
de pacientes con atresia pulmonar con septum integro, debido a

la gravedad de la patologia de base.
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DISCUSION:

La presencia de fistulas coronarias es una condicion morbida,
poco frecuente, que puede desencadenar complicaciones fatales
como insuficiencia cardiaca, endocarditis infecciosa, arritmias y
muerte suUbita por ruptura espontanea o isquemia miocardica.
Debido a esto, consideramos pertinente estudiar la presentacién
de las fistulas coronarias en la poblacién pediatrica a la que
brindamos servicio. Nuestra prevalencia es igual a la reportada
en las series ecocardiograficas y menor que la de las series
angiograficas (9). Hallazgos que son comprensibles dado que
tanto la prevalencia como la incidencia son datos que dependen
de la herramienta diagndstica utilizada y en este caso es el
Ecocardiograma transtoracico vs la angiografia, mismos que
presentan diferencias en términos de sensibilidad, especificidad
y valores predictivos. No obstante a lo anterior, al comparar la
informacion con los estudios que utilizan a la ecocardiografia
como herramienta diagndstica, los hallazgos son muy similares.

La identificacion de fistulas coronarias, inicialmente se
realizaba en nuestro servicio de manera fortuita por angiografia
0 ecocardiograma; sin embargo, con el desarrollo de nuevas
técnicas ecocardiograficas, ahora las buscamos de manera
intencionada en el abordaje de nuestros pacientes, sobre todo

en aquellos con patologias en las que se asocia mas
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frecuentemente, como Tetralogia de Fallot, Transposicién de
grandes arterias, Atresia pulmonar sin comunicacion
interventricular, Comunicacién interauricular e interventricular,
Coartacién de la aorta, Conducto arterioso persistente, entre
otros.

En la serie de Salah se reportd una incidencia de cardiopatias
congénitas asociadas del 13% en adultos contra un 21% en
ninos; por lo tanto es de esperarse que en nuestra serie, las
fistulas en presencia cardiopatias congénitas agregadas sea
mayor que las fistulas aisladas (9). Esto se demuestra ya que
practicamente el 80% de nuestros pacientes presentaron una
cardiopatia congénita asociada, siendo la Atresia Pulmonar con
septum integro la més frecuente. Tomando en cuenta sdélo a los
pacientes con fistulas arterio luminales, el 67% presenté

cardiopatia congénita agregada.

Las fistulas coronarias en la edad pediatrica raramente se
presentan como insuficiencia cardiaca, sélo uno de nuestros
pacientes la presenté como signo inicial de la enfermedad. Mas
bien, las fistulas son un hallazgo al detectarse como soplo
continuo en un foco atipico (6,13); de todos nuestros pacientes,

1 de cada 4 presentaba este tipo de auscultacion.
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Los hallazgos en los paraclinicos (radiografia de térax vy
electrocardiograma) no aportaron datos suficientes para realizar
el diagndéstico definitivo de fistula coronaria, ya que mas bien

corresponden a los propios de la cardiopatia congénita de base.

En cuanto al trayecto de las fistulas de nuestra serie,
consideradas como arterio luminales, el Origen mas frecuente
fue de Coronaria izquierda; esto difiere con lo encontrado en la
literatura, ya que se refiere el origen de la Coronaria Derecha,
como el mas frecuente hasta en un 50% (13, 14,15). La
desembocadura més frecuente encontrada en nuestra serie fue
hacia Ventriculo Derecho, coincidiendo con lo reportado en la

literatura (12, 13, 14,15).

Punto aparte merece el trayecto de los sinusoides, ya que estos
son considerados fistulas arterio-sinusoidales (9,13); la
presencia de sinusoides, es parte de la anatomia patoldgica
identificada en la cardiopatia congénita cianégena del tipo
Atresia pulmonar con septum integro, ya que la perfusién
miocardica se realiza en sistole desde la cavidad ventricular
derecha hacia las coronarias, manteniendo el patrén fetal de

irrigacion. (31,32).
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El tratamiento en la gran mayoria de nuestros pacientes fue
médico, a base de diuréticos, antagonistas de la ECA, profilaxis
antiendocartiditis, busqueda de arritmias, ya que la repercusion

al estado clinico no fue significativa.

En aquellos pacientes susceptibles de cierre de estas lesiones
es factible realizarlo por dos vias: quirdrgica y percutdnea y
debera realizarse lo que menor morbilidad genere al paciente

acorde a las condiciones locales que se oferten.

Hablando del tratamiento intervencionista, previamente existia
contradiccion entre manejo médico versus el cierre de toda
fistula coronaria por las posibilidades de complicaciones en la
edad adulta (17). Actualmente, las mé&s nuevas guias de
intervencionismo indican la oclusién percutadnea para pacientes
con fistulas sintomaticas (Clase | Nivel de evidencia B).
También refieren que la oclusién percutdnea es razonable para
pacientes con fistulas coronarias medianas o largas sin
presencia de sintomatologia (Clase Ila Nivel de evidencia C).
(28). La conducta de manejo para estas lesiones en el Centro

Médico Nacional 20 de Noviembre es cierre percutaneo.
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Actualmente, el tratamiento quirdrgico se reserva a aquellas
fistulas con mualtiples conexiones, trayectos tortuosos,
angulaciones importantes, anatomias complejas, localizacion
distal, fistulas largas, vasos adyacentes a la fistula en riesgo,
fistulas asociadas a formaciones aneurismaticas y asociadas a
otras enfermedades cardiacas o que requieran cirugia. (7) EI
caso del neonato comentado fue considerado quirdargico
inicialmente a fin de disminuir morbilidad pero
desafortunadamente requirié un segundo tiempo para su cierre;
originalmente se realiz6 cierre de comunicacién interventricular,
comunicacion interauricular y de aneurisma en coronaria
derecha (posible sito de inicio de la coronaria), sin embargo se
perpetud el cuadro de insuficiencia cardiaca y dependencia de
ventilador, por lo que 13 dias después, a la edad de 30 dias, se
realiz6 cateterismo intervencionista con abordaje carotideo, en
el que se observo fistula de coronaria derecha a ventriculo
derecho de 11 mm de didmetro. Se realizé cierre de la fistula
con dispositivo Amplatzer vascular plug 12/10 observando

oclusién total de la misma.

Una vez cerrada la fistula, consideramos que el paciente debe
monitorizarse celosamente, buscando complicaciones tanto a
corto como a mediano plazo, ya que en el seguimiento del caso

previamente descrito se identifico Insuficiencia Adrtica leve a
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los dos afios diez meses y a los tres afios cuatro meses se
identifica incremento de la Insuficiencia a moderada ademéas de
dos comunicaciones interventriculares residuales menores de 2
mm. En su dltima valoracién, con 4 afios de edad se detecto
ademas presencia de corto circuito residual a nivel de la fistula

de 2,3mm, sin progresion de la Insuficiencia Adrtica.

Asi mismo se ha podido identificar un caso con isquemia
inmediata al procedimiento; esto sucedio en la paciente con dos
fistulas coronarias, que requirio dos cateterismos
intervencionistas, dado por los tiempos de procedimiento vy
radiacién durante el cierre de la primera fistula. En el segundo
cateterismo, realizado de manera programada, se traté una
fistula con nacimiento en Coronaria lzquierda y desembocadura
en Ventriculo Derecho. Cursé con incidente debido a que al
realizar la manipulaciéon del dispositivo en el sitio de la fistula
presentd cambios en el ST, bradicardia y fibrilacién ventricular
autolimitada, recuperando el dispositivo y pasando un bolo de
nitroglicerina; posterior a 10 minutos se coloc6o dispositivo
vascular plug 10 mm alojado distalmente a la fistula ya sin
cambios en ST. En las siguientes horas presentéo dolor
precordial, nausea, vomito e incremento de enzimas cardiacas y
supradesnivel de ST en V1 y V2. Se realiz0O gamagrama

perfusorio con ausencia de engrosamiento sistolico
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anteroseptal, acinesia del tercio apical y medio, por lo que se
pasa nuevamente a cateterismo realizando trombolisis in situ
con Tenecteplase. Ultimo ecocardiograma con FEVI de 45% (a
los 6 meses del evento). Posterior a ello ya no acudié a sus
consultas de seguimiento. Se intentd localizar a familiares via

telefénica sin éxito.

La identificacién de fistulas adquiridas es todavia menos
frecuente; se sabe que en los pacientes postransplantados de
corazon, la aparicion de fistulas coronarias o a la vasculatura
pulmonar es un evento relativamente comun asociado a mayor
tiempo de isquemia del corazén donado (33). Resulta muy
interesante comentar que en tres de nuestros pacientes se
identific6 la aparicion de fistula coronaria posterior a una
cirugia cardiaca; estas fueron Correccion de Tetralogia de
Fallot, con aparicién de fistula nueve afios después; Cierre de
Comunicacidén interventricular y Plastia de Tracto de salida de
Ventriculo Derecho con aparicion de fistula un afio nueve meses
después y Coartectomia, con fistula un afio cuatro meses
después. Todos nuestros pacientes habian sido previamente
estudiado mediante diferentes herramientas diagnosticas sin
encontrarse fistula alguna y posteriormente arrojaron el hallazgo

comentado.
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En el estudio realizado por Urcelay, en el que encontr6 16
pacientes con fistulas adquiridas posterior a cirugia por
cardiopatia congénita, refirio que la liberacion del tracto de
salida del ventriculo derecho por miectomia y/o plastia del tracto
de salida del ventriculo derecho es un evento que puede
condicionar el descenso de la presion del ventriculo derecho y
permite qgue en los sitios de incision se generen fistulas
coronarias (34). De nuestros tres pacientes, a dos se realizé
procedimiento en esta regién, haciendo pensar que dicha teoria

puede tener validez.

El hecho de contar con una poblaciéon relativamente cautiva
como la nuestra nos permite realizar este tipo de
descubrimientos durante el seguimiento a nuestros pacientes,
dando informaciéon suficiente para actuar de manera Optima y

oportuna.
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CONCLUSIONES:

La presencia de fistulas coronarias es un evento raro que puede
evolucionar desfavorablemente si no se detecta y trata a tiempo.
La Prevalencia de fistulas coronarias en la poblacién mexicana
es un dato que hasta este momento no se habia identificado; en
nuestro estudio es igual a otras series ecocardiograficas vy
menor a lo reportado en las series angiografias de la literatura
mundial. La asociaciéon con cardiopatia congénita es muy alta,
por lo que la importancia de hacer la busqueda intencionada de

las mismas es muy necesario

Este trabajo demuestra que el manejo percutaneo y quirldrgico
de la lesion es factible. Deben de considerarse las
caracteristicas de cada opcion a fin de ofrecer el mejor
resultado posible segun las condiciones de cada paciente.El
riesgo de isquemia miocardica existe en el manejo de la lesion y
debe de considerarse para su identificacion y tratamiento
oportuno. Hasta este momento, nuestros resultados iniciales son
alentadores, sin embargo es imprescindible realizar un
seguimiento sistematizado a largo plazo que permita valorar el

alcance de nuestras acciones actuales.
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