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INTRODUCCTION,

La fistula arteriovenosas coronaria congénita, es una entidad
patolégica la cual tradicionalmente ha sido considerada como mal-
'fnrmaciﬁn congénita poco comin, la cual presenta escasa o nula
eintomatologfa, y que hasta hace dos décadas, no habfa un crite -
rio de manejo uniforme, dejbéndose en algunos casos evolucionar y
en otros recomendéndose intervencifn quirérgica a edades tempra -
nas para evitar complicaciones potencialmente fatales en la edad

avanzada,

Con el avance de los medios diagnfsticos sobre todo de la in
genierfa electr6nica que dif lugar a la aparicibn del Ecocardio =
grama Bidimensional que nos da imbpgenes en tiempo real, y de dop=
pler continuo que nos proporciona idea de direccifn y magnitud de
flujos, y principalmente de las técnicas invasivas como es la ar=-
teriografia coronaria selectiva,que nos demuestra las caracteris-
ticas detalladas del arbol coronario y el ventriculegrama gue nos
ilustra las caracter{sticas funcionales de los ventr{culeos, Lla
cantidad y la calidad de lops dignfsticos ha aumentado espectacu =
larmente y en la actualidad hay criterios bien establecidas en
cuanto a la clasificacién de las fistulas arteriovennsas corona =
rias congénitas, as{ como sus modalidades de presentacifin, alterg
ciones fisiopatolégicas, presentacifn clf{nica, técnicas para el
diagnéstico, manejo quirfirgico y complicaciones, Con lo cual tan

to la morbilidad y la mortalidad ha disminuifdo.

El propbsito del presente trabajo es el reporte de un caso



y revisifn de la literatura respectoc a esta malformacién congéni-
ta, aag como el nimero y formas de presentacién, anomalias asocia
das, diagnfstico diferencisl, métodos invasives y no invasivos pg
ra su estudio y el manejo gque actualmente se le estd dando en
nuestra pefs y de las complicaciones, tanto las que se presentan
cuando se deja evoluclonar en una forma natural,como las que s8i =
guen después del acto gquirGrgico. Finalmente la experiencia que
nos ha dejadeo, la presencia de esta entidad en un paciente nues -
tro y las conclusiones a que hemos llegado, as!{ como las perspec-

tivas futuras,
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PRESENTACION DE UN CASO CLINICO,

Se trata de un paciente masculin e seis afios de ﬁdad, el
cual fue enviado a8 1la consulta, pues eﬁ‘un exémen de rutins pe-
dibtrico, se le susculté un soplo cardiaco. EL nifio no tenfa sn
tecedentes heredofamiliares de interés, era hijo de padres sanos
as{ como sus hermanos. Su nacimiento habf{a sido normal, también

su desarrollo psicomotor. Se negaron antecedentes de amigdall =

tis de repeticifin o cuedros sugerentes de fiebre reumbtica,

Les padres ignoraban hasta el momento del exfmen que cursa-
ra con un sopla cardieco, pues llevaba una vida normal, nunca hg
"-.bfa manifestado elgln sintoma de alteracién cardiovasculer, te =

niendo una normal capecidad para los esfuerzos.

A la exploracifin se encontrbf un nifio con desarrollo pondoesg
tatural normal, sin fascies caracter{sticae, no cianosis ni detos

de insuficiencia cardiaca,

La forma del torax era normel, no habfa trhill palpable, el
choque de la punta estebe en So. especio intercostal izqulerdo
en 1fnea medio clavicular y se percibfa un ligero leventamiento
paraesternal derecho en 4o, E,II. A la auscultacifn habfe un sg
plo eistolp-dizstélico grado II de VI, con foco principal en &Loe
espacios intercostal izquierdo, el cuel se irradiaba hacla apex.
Be tistinguien petfectamente el primero y 2c.ruido y el componep
te sistflico no borrsba este ruido, El componenete diastblico g
cupaba toda la diéstole, siendo en general el soplo mas intenso

durante la di%atole y se irradiasba al apex.



No habfa hepato o esplenomegalia, no edemas periféricos, el

pulsa era de emplitud y forma normales,

El Electrocardiograma no mostrabs alteraciones, como hiper-
trofias o sobrecargas, y la radiocgraf{a de torax, sin cardiomega
118, ligera rectificacién del srco pulmonar con hilios de carace
ter{sticas normales,

\

El Ecocardiograma Modo M mostré ligero crecimiento del Ven-
triculo Derecho sin movimiento paradéjico del séptum estando las
cavidades izquierdas dentro de los limites normales, lo mismo que

las vélvulas y sus movimientos.

€l Ecocardiograma bidimensional en un eje corto con el tramg
ductor colocado. en Lop. espacio parsesternal lzquierdo, con el
corte a nivel de la v&lvula abrtics, mostré ligero ensanchamien-
to de la porcibn de . salida de la coronaria derecha mayor que

el de 1la 1zquierda.

El diagnéstico fué en un principio el de persistenciam del
‘conducto arterioso, aungue habfa ciertas caracteristicas que no
coincidi{an plenamente, comn la localizacibn del soplo un poco ba=
Joy 1a'ausencia de elteraciones tanto en 1a radiograff{a como elegc

trocerdiogréficas,

Balo estas circunstancias, se le solicith a la madre autoris:
zacifn para enviarlo a la Cd, de México para hacersele cateteris

mo, & lo cusl no accedib pues el nifio estaba asintombtico,
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PRESENTACION DE UN CASO.

£l enfermo dejé de acudir a la consulta por espacio de seis

meses aproximadamente.

En una ocasifin después de un esfuerzo grande (correr) presen
t6 disnea y palpitaciones, encontrfndose con taguicsrdia de .120
por minuto y galope inconstante ein presencia de estertores fran-
cos en bases pulmonares. Se decidif digitslizarle con lo que me-
jor6, .Posteriormente los padres decidieron llevarleo a San Antonio
Texas, em donde se le hicleron todos leos estudios de rutina, inclu
so se llegh al cateterismo, encnnﬁrénduse un salto oximétrico a ni
“vel del ventriculo derecha, en su porcifn de sslida, Se hizo dis-
paro en aorta ascendente encontrindose irregularidades, por lo que
se decidi6 efecturar coronariograf{s encontréndose & la coronaria
derecha dilatada, en forma irregular (sacciforme) con un trayecto
tortuoso y desembocando su porcibn distal en ia de salida del ven-

triculo derecho.

La pulmonar estaba solo ligeramente dilatade., El QP/QS se
calculf en 1,7 a 1 y también hablfa moderada dilataciébn del ventri-

culo derechao.

El Ecocardiograma bidimensional previo,habfa hecho sospe-
char fistula coronaria, pues se habias encontrado dilatacién del
ventrf{culo derechn,' dilatacibn de la coronaria derecha en su por-
cibn de salida, en un eje corto paraesternal a nivel de aorta, vy
el doppler pulsado habfa un flujo sistflico diast6lico que se acer

caba cuando se ponfa el vollmen muestra a nivel del ventriculo de-



recho encontréndose & este flujo turbulento.

Se decidié intervenirle quirdrgicamente el 2 de Agosto de 1983
encontréndose una Fi{stula arteriovenosa coronaria congénita, la
cusl no se scompafiaba de otras enomalias asociadas, Aparentemente
la intervenclén y el postoperatorio fueron sin incidentes, VY la e=-
volucibn posterior ha sido muy buena, pues no ha vuelto a presentar
ning(n sintoma, desapareciendo el soplo y en general el nifio hace y

na vida normal,



H I 5§ T 0 R I A.

La circulacién coronaria se empezf a estudiar desde la segune
de mitad del siglo XVI, Fallopius pensé gue solo hshfa un vaso co=-
ranario. Afios mhs tarde Morgagni demostrb que habf{a dos erterias
coronarias, Cayla describif mhs tarde la posible comunicacién de
las arterias coronarias con las cavidades cardiacas. Krause en
1865 describié por vez primera una f{stula arteriovenosa corona =
ria congénita, hallazgo de una autopsia. Correspondibé a Bjork en
1947 el honor de ser el primer cirujano que operf a un enfermo con
fi{stula coronaria congénita, el cual habfa sido diagnosticado como

portador de persiatenﬁia del conducto arteriosao,.

La primera nbliteraciﬁnvcon éxito de una fistula arterioveno-
sa fué hecha por Ténabe en 1967; seis afios més tarde Fell y Cols
operaron con éxito un psciente con fistula arteriovenosa coronaria
congénita que habfa sido diagnosticado preoperatoriamente y gue

drenaba al ventr{culo derecho,

En nuestro pafslla primera comunicacifin fué de Espino Vela en
1957 y desde entonces se han reportado 14 casos, incluso con fis -

tulas de ambas coronarias.
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E T 1 0 L 0 G I A,

Les f{stulas arteriovenosas coronarias son las anomalf{as cop
génitas de las coronarias méis comunes, siguiéndole en importancies
el origen enfmalo de la pulmonar, los aneurismas congénitos y la

obstruccifn membranosa del estium.

Le patogenia de la fistula arteriovenosa coronaria congénita
no es clara, pero se ha atribufdo s 1a persistencia de un espacio

intertrabecular grande, del miocardio embrionario,

Durante el desarrollc fetal temprano, estos espacios conec =
“tan libremente, las cavlidades cerdiacas con las arterias y venas
en desarrollao, pero gradualmente son comprimidas hasta quedar de

un calibre capilar por el crecimiento del miocardia,.

Se presume gue las f{stulas se forman de la persistencia del
~espacio intertrabeculer debido a un detencifin en el desarrollo en

un Area localizada del,minéardiu embrionario.

En la forma mis primitiva, puede haber mlltiples comunicacig
‘nes fistulosas presentes, Una arteria coronaris accesoria origi-
néndose de una chmara cardiaca, ha sido propuesta también como el

origen de algunas arterias coronariss fistulosas.
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E T I 0 L 0 G I A,

Grant y Cols observaron que la circulacifn coronaria primi-
tiva en el corazbn de los mam{feros est& formada por sinusoides
vasculares en el miocardic que crecen hacia la superficie epid&g
dica y que comunican libremente entre ellos y con el endocerdio
y posteriormente se desarrollan los plexos venosos y los corona=

riaos,

A medida que el miocardio crece, los sinusoides se reducen
de tamafio vy las comunicaclones amplias entre el sistema venoso y

la sorta desaparecen,

E€n muchas circunstanciss la fi{stula es un vaso &nico, muy
frecuentemente  tortuoso y dilatado con un origen (nico y un so-
1o éitiu de drénaje. En otras ocasiones se trata de un plexo de
vesos tortuosos los cusles pueden terminer en muchos sitios en la

cémare cardiaca involucrada,

Los aneurismas del tracto fistuloso y ain de la arteria co=-
ranaria principalmente involucrada son muy comunes, particularmep
te sl los pacientes‘eun estudiados después del primer afio de vida.
Edwars sugiere que la dilatacién aneurismitica, es debida a debi-
lidad estructural de la red vascular debido a un incremento del

flujo sanguineo a través de la fistula.
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FRECUENCTI A.

Ocurre una en cada 50,000 nacimientos,
Ocupa el 0.40% de todas las cardiopétiaa congénitas,
Ocupa el 0,10% de todas las cardiopatias congénitas estudia=-

das en el Instituto Naclional de Cardiologis,

La definicibn de f{stula arteriovenosa coronaria congénita
supone la comunicacién directa sin paso previec por la microcircue
lacibn entre una arteria y una vens caronaria, o bien la cnmunich
cibn anormal de una arterias coronaria con cuslquiera de las céhma-

ras o con la arteria pulmoner.

Cemunmente las arterias coronarias se originan en la aorta
para desembocar en las surf{culas, los ventricules, la arteria pul-

monar o incluso en la vena cava superior o el seno coronario,

En unz revisi6n hecha por Lowe en 1981 se revisaron 236 cae
808 reportados hasta entonces en 1a literatura mundial y estudios
aln m4s recientes demuestran gque existen mGltiples combinaciones
de conexiones anatfmicas, inclusoc dos arterias involucradas en un

mismo paciente,

En un estudio hecho en 1983 par Trejo del Instituco Necional
de Cardiologfa enantrﬁ que en 57.,1% el origen de la f{stula esta-
ba en la arteria coronaria derecha mientras gue en 5.7% dependia

de la coronaria izquierda y el 7.2% de ambas coronarias.
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En todos los casos mencionados el drenaje era hacia cavida-

des derechas estando en primer lugar en el véntriculu derecho vy

menos frecuentemente en la aurfculas derecha. En todos los casos

el trayecto fistulnsu era extraordinariamente dilatadn, tortuoso

vy se inicisba en la porcifn proximsl de una de las srterias coe-

ronerias,

Estas cifras coinciden en las del estudio de Lowe en las que

se encontrb el origen de las fi{stulas en 56% de los casos en la

coronaria derecha, en la coronaria izquierda en 36% y en ambas co=-

ronarias en 5%, es drenando respectivamente en el ventriculo dere-

cho en el 39% de los casos, en la auricula derecha (senc coronario

"o cava superior) en 33%, en la pulmonar en el 20%, aurfcula izquier

da en 6% y ventriculo izquierdo en 2%. En genersl éstas cifras

coinciden con la mayor{a de los reportes de la literatura.

En un estudio hecho por Chis en 1981 las f{stulas coronarias

izquierdas son mucho mas raras encontréndose hasts entonces 23 cae

sos reportadeos de la sigulente manera.

De
De
De

De

coronaria derecha a ventrficulo izquierdo 10§
caoronaria izquierda a ventr{culeo izquierdo 8.
coronaria derecha y anterior a ventr{culo izquierds 1.

coronaria derecha DA y circunfleja a ventrfculo izquierdo &4,
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FISIOPATOLOGIA.

La fisiopatologfa de la fi{stula dependers de verios factores

entre los que encontramos;

SITI0 DE DRENAJE,

l,-5itio de drenéje: 51 1la fi{stula drena al lado derecho del
corazfn se comportaréd como un cortocirculto de izquierda a derecha
produciendo sobrecarga del lecho vascular pulmanar, hipertensibn
pulmonar reactiva e insuficlencie cardiaca finalmente, dependien -
do del flujo a través de la fistula, El flujo sumentado en el co-
razfn fzquiérdn es inevitable, porque sumentq el retorno por las

venas pulmonares.

Cuendo 1a fistula drena a surfcula derecha y ventrfculo dere-
cho produce sobrecargavolumétrica, asdemés de la que soporta el co-
razbn 1zquiérdn. Cuando desemboca en el ventriculo izquierdo las
consecuencias hemodinfmicas son semejantes a la de 1s insuficien-
cia sbrtica con sobrecarga de voldmen y aumento de 1las presibn te-

lediatblica.

FLUJO A TRAVES DE LA FISTULA.

El flujo dependeré de las resistencias del vaso mnbmalo de la
diferencia de presién entre la arteria coronaria anfimala y la chmg

ra a8 la que drena.

Se sabe que pueden pasar hasta 2/3 del gasto coronario, si la
mitad de la sangre afrtica, entra en la fistula se establece una

relacién de 1.5 8 1 entre el gasto pulmonar y el sistémico,



La mayor{a de las veces los Shunts realmente no son muy gran-

des, siendo las presiones intracardiacas normales o casi normales,

Una consecuencia de 1a fistula es la isquemias miocchrdica dis-
tal al origen de la fistula, Las fistulas grandes pueden drenar
sangre del Arbol coronario, sctuando como una via de baja resistep
cia por donde capta la sangre de las coronarias, enviéndolas a tra-
vés de la fistula; esto se le ha llamada s{ndrome de robo corona-
rio que frecuentemente provoce en los pacientes cambios electrocar
diogréficos o angina de pecho sobre todo en los de edad avanzada;i
ademés se ha diche que la arteria coronaria fistulosa recibe san-

gre durante la sf{stole del ventricule izquierdo si el fstium es

“grande,
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SIGNOS Y SINTOMAS,

Los eignos clésicos de la f{stula arteriovenosa coronaria con
génita, as{ como los sintomas, dependerén del flujo a través de la
f{stula, chmara cardiaca a la que drena, y un factor importante

tamhién es la edsd.

El signo més importante de la fiatuia, es la presencia de un
soplo continuo sisthlico diastélico, el cual frecuentemente se con
funde con el conducto arteriovenoso permeable, pero tiene ciertas
caracter{sticas que lo diferencf{an. E1 soplo se oye principalmen-
x‘te entre el 3o0. y 4o, espacio intercostal izquierdo, pero ésts lo=-
kcalizaci&n, puede variar de acuerdo con el sitio del drenaje de la

fistula,

£l soplo, comunmente se oye en amboe lados del esternfn y frg
cuentemente,la la derecha, en donde se oye mfs intenso el componen

te diestflico que ocupa la diastole completa.

€l 20, ruido es intenso, con desdoblamiento fisiolfgico, Las
f{stulas coronarias sl ventriculeo izquierdo tienen un soplo cinti-

nuo o sflo tienen el componente diastflica,

En general el soplo es mis intenso en el borde derecho supe-
rior o inferior cuando la fistula comunica a auricuia derecha, El
soplo seri medio o inferior fzgquierdo si comunica a ventriculo de-
recho.y si desemboca a arteria pulmonar serd izguierdo alto, gntre

el 20, y 3o. espacios intercostsles izquierdos y muy dificil de dis

tinguir del soplo del PCA. También se han descrito casos raros en

17,



que no hay soplos.

Las ffatulas con gran flujo dan un pulso arterial aaltbn'ﬁ cg '

lapsante con gran presifn diferencial.

Los sintomas, como ya se habfa explicado varisran con el flud
Jo a través de la fistula, pueden observarse desde el paclente a -
sintom&tico que maneja vol(menes muy pequefios a través de la fistu
la, como es lo més comOn,hasta las pacientes que cursan con insufi
ciencia cardlaca, cuando manejan grandes volOmenes @& través de
la,fistula y con gran sobrecaroga, man@fasténduae principalmente co

me fatiga, disnea de esfuerzo, palpitaclones, etc.

En la edad asdulta como regla general, los pacientes presentan
sintomas siendo los méis frecuentes después de la insuficiencia car
diaca, la angina de pecho clésica, y es por éste motivo gque se es-
tudian mas frecuentemente. En general los pacientes permanecen a-
sintométicos hasta la edad de 30 afins esproximadamente, y en edades
mayores presentan los sintomas previamente descritos y las compli-
caciones, aunque la endocarditis bacteriana se puede presentar a

cualquier edad,

La fibrilacién auricular es una complicacifn gue se presenta
en los pacientes que tiene edades mayores o cuya f{stula drens a

aurfcula izquierda.

La hipertensi6n pulmonar depende también del gasto a través
de la f{stula, se han reportado también casos aislados de infarte

al miocardio y ruptura o trombosis de la fistula,

18,



En un estudio hecho por Treju;qel;iﬁstituto Nacional de Car -
diolog{a encontrb QUg'en un 50% dgrggélih.casus estudiados, los pg
cientes cursaban asintométicos t?), aéis bacientes tenfan gradas.
varlables de insuficiencia cardiaca (42.9), 14% tenfan angor pectg

rié y en 14,3%, los sintomas de inicio fueron los de la endocardie

tis bacteriana,

Las causas de muerte mas comunes en los infantes con fistulas
arteriovenosas coronarias es la insuficiencia cardiaca, en los adp
lescentes es la endocarditis bacteriana y en las personas de mas

de 40 afios la insuficiencia cardiaca y los problemas isquémicos,

19
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ANOMALIAS CONGENITAS ASOCIADAS.

Las fi{stulas arteriales congénitas, . suelen presehtarsé la

mayoria de las veces en forma aislada,

En la revisién de 73 casos hecha en 1982 por Upshaw, se encon
traron las sigulentes cardiopatfas congénitas coincidentes con la

f{stula coronaria asrteriovenosa congénita.

De 65 casos estudiados y comprobados de los 73 praviémente deg
critos, 22 ten{an cardiopatfas congénitas maociadas. Estas fueron
clasificadas en 6 grupos:

GRUPO I,- Atresia valvular pulmonar y PCA.

GRUPO II.- Con atresia valvular pulmonar y CIV.

GRUPO III- Con atreéia valvular afirtica,

GRUPO IV,- Con persistencia ‘del conducto arteriaso.

GRUPO V.- Con otros defectos de los grandes vasos,

GRUPD VI,~ Con otros defectons cardiovasculares congénitos.

La mayor{a de laos pacientes, en los primeros tres grupos, teni

an mbltiples anomalf{as congénitas e diferencia de los Gltimos tres.

En el grupo III dos pacientes murieron dentro de las primeras
48 horas de nacidos, pues ademés de las fi{stulas arteriovenosas co-
ronarias congénitas presentaban atresis afrtica, como habfa obstrug
cibn a la salida del flujo del ventriculo izquierdo, el flujo era
preferente de la coronaria al ventrfculo izquierdo en lacdibstole.

Probablemente en la sistole no hubiera flujo sanguineo.



De los gque tenf{an defectps en los grandes vasos, uno tenfa
arco sbrtico ensortijada, en el segundo, ls fistula recibia un va-
80 de ls subclaviajizquierda, y un vaso de la parte posterior del

arco afrtico, El 3o0. solo tenf{s un veso coranario.

Dos més cursaban con a{ndrome de Wolf-Parckinson White,

En general la persistencia del conducto arterioso fue la ano-
malfa mas frecuentemente asociada presenténdose en 10 de 65 casos,

siguiéndole en frecuencla ls stresia pulmonar,

En menor frecuencia se encontrf la transposicién de grandes

vasos y varias snomalfas en el resto de los 22 casos,

21,



METODOS DIAGNOSTICOS.

€1 estudio clésico de los pacentes con éste tipo de fistula,
incluyendo el Electrocardiograma y las radiograffas de torax nos
dan poca orientacifn hacia el diagnéstico de esta patologf{a. E1l
Electrocardiograma por lo general es normal, pero en un buen n(-
mero de casos hay crecimiento o sobrecargas del ventriculo iz -
quierdo, y en ocasiones de ambos ventriculos, asf{ como en otras
se encuentran transtornos en la repolarizacifn, En los paclentes
que tienen fi{stulas & aurfculas pueden presentar fibrilacibn au -

ricular.

Radiograffa.~ Las radiograff{as de torax cusndo el enfermo ma-
neja flujos pequefios a través de la fistula,snn'cnmpletamente nor-
meles, Dependiendo del tamafio del cortocircuito y del tiempo du =
rante el cual ha persistido, puede presentar grados diversos de
cardiomegalia, as{ como de vascularidad pulmonar y rectificacién

del arco pulmonar,

La Ecocardiograff{a en sus modalidades M, bidimensional y dop-
pler nos d& una amplla informaclén en el diagnéstico de las fistu-

las arteriovenosas coronarias congénitas,

En un reporte de Kronzon en 1982, describe las caracter{sti-
cas de la fistula coronarie en el Hodo M, Bfisicamente se encontré,
que el septum se movi{a en forma paradbjica, y tenfz grosor normal,
Encontrf también un Eco adicional adyacente a la superficie ventri
cular derecha del séptum interventricular con un espacio libre de

ecos entre el eco previamente descrito y el séptum interventricu -

22,
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lar en si.

El temafio del espacio libre de eces variabe entre la sf{stole

y la disstole midiendo 6.5 mm., en dfastole y 1.5 en sistole,

La Ecocardiograff{a bidimensional localizé el espacio entedi-
cho en el lado derecho del séptum, delineéndolo mas claramente
tanto en el eje largo paraesternsl como en el eje corto, confirmén

dose las variaciones ciclicas,

Existen amplios reportes en los cusles en un eje corto a ni=-
vel dé la rafz de la aorta se pueden visualizar las arteriss coro-
~Qariaa, en su porcibn de salida, incluso medir su diédmetro luminal
toméndose como la distencia entre los dos ecos paralelos justamen=
te distales al 6stium, E)l dilmetrop se toma de la superficie ante-
rior de la pafed anterior e la auperficie anterior de la pared pose

terior,

El doppler pulsado permite la descripcifn de la direccién(a-
cerchndose o alejéndose) y caracter{sticas (turbulento o no turbu -

lento) del flujo dentro de las cémarass cardiacas o grandes vasos,

Cuando hay una f{stuls coronaria a ventriculo derechn revela=-
réd la presencis de un flujo contf{nuo turbulento con patrén sistolg
diast6blico., 5i se toma en eje largo ligeramente angulado el trang
ductor en forma medial y superior, el flujo se acercarf al transdug
tor. La direccibn positiva del patrfn de flujo correlaciona bieh
con la demostracién angiogréifica y quirlrgica de la insercifin ven =

tricular derecha de una fistula coronaria.



y grandes vasos, Cuando se encuenffa .;ujdithrbu-

lento en ventr{culeo derecho con»patruhes’dEff;qJn;praxfmélea y dis
tales en un nifio con soplo continuo es diégﬁésﬁiﬁg; Qa que no ae
han encontrado estos patrones en otras malfarmeciones cangénitas

camoe PCA, CIV o CIA,

La angiograff{a especificamente la asortograffa retrbgada y la
arteriograffa coronaria selectiva, seré4n los métodos diagnfsticos
definitivos en esta malformaclién y proporcione datos no solo de la
arteria coronaria malformada y el sitio del drenaje, sino también

\\ea‘puaible calcular el cortoecircuito a través de ella y el patrén
de contraccifn ventricular; aes{ como visuallzar las posibles mal=-

formaclones asociadas.
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DIAGNOSTIOD DIFERENCIAL DE LA FISTULA ARTERIOVENOSA CORONARIA CON-
GENITA. T

En principio, en todo soplo sistolo diéétblicn localizado en
mesocardio, debe hacerse diagnfstico diferencial con las diferentes
cardiopat{as congénitas que son capaces de darnos ésta caracter{s-

ticas,

En una revisibn hecha en 1980 se encontrf que las principales

cardiopat{as que nos dan éste tipo de saoplo son:

Persistencia del conducto arteriosoe

Ventana anrtu-pulmoﬁar.

Aneurisma roto del senoc de Valsalva, —

Comunicacién 1ﬁterventricular con insuficiencis aﬁrtic; 880 -
clada, '

Fistula arteriovenoss pulmonar,

Aneurisma congénito del seno de valsalva.

Estenosis subvalvularvpulmnnar.

La cardiopatf{a més frecuentemente asociada de la fistula arte-
riovenosa coronaria congénita, y con la cual se confunde también es

la persistencis del conducto arteriosa.

Con éste se diferencia en que el saoplo de la fistula, se locae=>
liza su mhxima intensidad entre el 3o0. y 4o. espacio intercostal iz
quierdo en su forma mas comdn ya que las fistulas més frecuentes
drenan a ventrfculo derecho. En cambin en el PCA clésico el soplo

es més alto y caracteristicamente, borra el 2o. ruido el cual es mu



cho més audible en la fistula,

26

El diagnfstico de certeza, s6lo se hace con angiografies o co- .

ronariografia,

La ventang aorto pulmonar, da un cuadro similar sl PCA y pue-
de no haber soplo contfnuo, presentfndose solo cuando los defectos
son peguefios. En grandes ventanas puede haber soplos mesodiéstoll
cos con Shunts de izquierds a derecha por la gran cantidad de san-

gre gque pasa a través de 1as mitral,
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ANEURISMA DEL”SENUJDE VALGALVA.« E1 razgo principal de la rup
tura squda, es un éppld}bhnfinuo, en una personalpreviamente sana y
sin soplos. El soplo intenso, raspante y superficial y sin inte -

rrupcifin sobre 1los ruideos cardiacos.

La fistula arteriovenosa pulmonar, suele cursar con cianosis
sl el gaétu a través de las fi{stulas es grande, generalmente los sg ;
plos estén en sitios no precordiales, comunmente en la pared toré- i
xica adyacente en ocasiones son muy suaves o faltan, localizandose !
més a menudo en 16bulo inferior del pulmén o l6bulo medio derecho,

v puede variar con la respiracibn.

Los soplos cont{nuos son mas bifén rerns en ls estenosis pulmo-

nar subvalvular y la mayor parte de las veces son un soplo sistéli-

co fuerte y un débil diastflice,

En la comunicacibn interventricular con insuficiencia a6rtica,
generalmente en un principio el soﬁlu es sistflico puro de la CIV
asociéndose tiempo después el diastblico de la insuficiencia, Este
soplo es creciente n‘decreciente, puro y de altas frecuencila, El sg
plo de 1z comunicacién interventricular es mas bajo que el del PCA,

presenténdose en 4o, Espacio intercostal izquierdo.



TRATAMIENTO DE LA fISTULAFARTERIBVENUSA CORONARIA CONGENITA.

Hasta el advenlmieﬁtu de la aortografis retfégreda y la coro-
nariograffa no habfa métodos adecuados pafa el diagnbstico de esta

patologia.

Con estos recursos disponibles, se pudo tener una idea efecti
va de la comunicacién fistulosa, el sitio donde se iniciaba, el si
tio de drensje, el trayecto e incluso él gasto a través de la fise
tula., Se presenté entonces ls problemética s{ Hebia operarse a ég;
tos pacientes y cuéndo debfa de hacerse, asi como la menera més a-
decuada de hacerlo, pues en su mayorfe no’presentaban sf{ntomas y

hacfan una vida pricticamente normal,

Por otra parte, ya se habf{a observado que las complicaciones
se presentaban en edades muy tempranas o ya avanzadas, hacfan que
muchos cirujanos se inclinaran a operar a estos enfermos en edades

"tempranas., Con el fin de evitar la aparicién de complicaciones.

Otros autores describieron la posibilidad de que después de
hecho el diagnfstico mediante métodos invasivos, mantener en obser-
vacién al enfermo, yé que notaban que no habfa un flujo a través de
la ff{stula importante y que en estudios posteriores no habfan cam -
bios significativos desde el punto de vista electrocardiogréfico,

radiogréfico o hemodinamico.

Posteriormente otra de las tendencias fué ls de intervenir qui
rlrgicamente a los pacientes que tenfan fistulas arteriales corona=-

rias con gran flujo a través de ellas y que ya presentaban cardiomeg
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galia, cambios electrupardipg:éfi@ns de -sobrecarga o alteraciones
hemodinémicas, incluso las- que ﬁféaehtéban insuficiencia cardiaca

o angina de pecho.

Se han hecho varios enfaqueé gquirérgicos encaminadaos a la o-

bliteracifn de las fistulas coranarias.

Bjork por ejempla en 1947 obliter6 una fistula ligando la ar-
teria coronaria involucrada. Esta modalidad de tratamiento fué la

més usada hasta la década de los sesentas.

El sumento de experiencia en la cirugis de este tipo de fistuy
las demostrf que las ligasdura de la arterie involucrada provocaba
frecuentemente 1aquep1a distaly evolucicnando los pacientes can
infarto al miocardio trans o postoperatorio e incluso fibrilacién

ventricular y muerte.

Todas estas experiencims probaron la importancia de preservar

la continuidad de la arteria coronaria y su irrigacién distal,

Los procedimientos subsecuentes han aumentado la importancla
del usp del By Pass cardippulmonar para facilitar la obliteraci6n

de la fistula y asegurar la preservacifn del riego coronario dis =

tal.

El tratamiento quirfirgico de las fistulas y la técnica opera-
toria varlard de acuerdo & la anatomf{a de esa fistula en farma indi
vidual y definida preoperatoriamente por la angiograff{a selectiva,

pero siempre estari encaminada a la correccifin de ésta,



En general las fistulas de dificilhlncalizaciﬁn, particular -
mente las que se encuentran en la superficie posterior del corazén,
serén mejor reparadas por medio de ls utilizacién del By, Pass car~
diopulmonar as{ mismo las fistulas angiomatosas con comunicaciones
mGltiples, la mayor{a de las cuales drenan al ventrfculo derecho sg

rén mejor corregidas con el uso del By Pass,

Este Gltimo tipo de f{stulas se manejan mejor a corezbn sbier=
to y el clierre por dentro y por fuera del ventriculo derecho es me-
Jor con el fin de asegurar la obliteracibn completa y .preservar la

circulacibn coronaria,

También las f{stulas con grandes esneurismas requieren del uso

de este tipo de recursos, .

Las fistulas (inicas fécilmente accesibles podr{an menejarse a=-
decuadamente sin By Pass por‘medin de simple ligadura o colocando ..
material de sutura mfiltiple bajo el vaso; pero siempre estars dispgo
nible este recurso por si hay dificultades o particularidades en la

distribucién snatémica de la fl{stula.
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TECNICA QUIRURGICA.

La técn}ca gquirlirgica var{a de scuerdo con las caracte -
risticas pré y transoperatorias, Las ramas fistulosas laterales sl
ventricule derecha del tronco de la pulmonar son manejadas con ar =
iériugrafia tangencial con material de sutura colocado horizontel -
mente bajo la arteria coronaria, Con éste método normalmente se

conserva la continuldad del vaso afectada,

El By Pass cardiopulmonar se usa en la mayorfa de las pacien =
tes porgue afiade facilidad y seguridad al procedimienta gquirfirgico.
La vi{a m&s comln de acceso es la esternatom{a media par la frecuen-
&1a de la ffstula al ventriculo derecho.

Las fistulas te;minales de coronaria derecha a ventriculo dere
cho se ligan externamente, A la entrada al ventrfculo § las fistu-
las laterales se corrigen por medio de arteriarrafia tangencial, En
este caso como hay miltiples comunicaciones fistulosas y existe la
posibilidad recidiva, ademls de que la rama fistulosa esté gruesamepn
te dilatada, es preferible colocar una ligadura proximal y distalmep
te a la ffstula e insertar un By Pass aortocoronaric de safena para

asegurar la vascularizacibn distal,
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Nuevamente el peligro de iéqdéﬁié?hiﬁﬁé}dica, endocarditis bag
teriena o ruptura de la arterias diiétédéfébh:factures gue inclinan
al cirujano a operar @ todos los pa?ieﬁiéé,cnn f{stula arterioveno-

sa coronaria congénita.

COMPLICACIONES MIOCARDICAS DE LA LIGADURA DE LAS FISTULAS.

Se ha demostrado que la ligadura de los vasos fistulosos es pg
co tolerada, especialmente en pacientes de edad avanzada. Es de es
perarse que en el trans y postoperatorio ocurran arritmias y datos
‘electrocardiograficos y es de isguemia miochrdica e incluso infarto
al miocardio hasta en un 7% de los paclentes que son llevados a cil-

rugfa: ocurriendo la muerte por complicaciones en aproximadamente

. . un ?%o
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EVOLUCION A LARGO PLAZO.

En un seguimientoc de diez pacientes hecho en 1973 por Ri -
chard Jaffe los cuales se manejaron sin intervencibn quirGrgica,
se encontré que en un paciente hubo "Cierre esponténec de la fis=-
tula" y en un cateterismo repe%idu no se pudo encontrar un "Salto
oximétrico®., Aunque la angiograff{a mostré minimo paso de medio

de contraste a la cavidad ventricular derecha,.

En cinco pacientes no hab{a cambios hemodinfmicos significa-
tivos permaneciendo la presién arterial pulmanar en li{mites norma=-

les,

En cuatro enfermos que sl se operaron; en uno si se podia
observar un pequefia Shunts en la coronariograffa no comprobable
por oximetria; en los tres restantes no habfa sefiales de fistula,
No habfa cambios importantes en la silueta cardiaca y en cuatro pa
cientes la pulmonar se visualizf ligeramente prominente, encontrén

dose ‘que en dos habf{a ligerp crecimiento de ventr{culo izquierdo.

En general los pacientes reestudiados un afio despufs de la o=
peracién, mostraban afin dilatacifn de las coronarias sin evidencla

de Shunts,

En conclusién después de un manejo conservador de diez afios
en cinco de diez pacientes, no se encontraron cambios electrocardip
gréficos, radiolégicos, hemodinémicos o angiogréficos, permanecien=

do estables clinicamente,
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La principal indicacibn para la cirugf{a en un principio fué
la presencia de la ffstula en ausencis de otras enfermedades mayg
res por lo tanto ls mayoria de las operaciones se ha hecho en fu:
ma profiléctics con el fin de evitar las posibles complicaciones
consistentes en insuficiencla cardiaca, angina de pecho, endocar-
ditis bascteriana, hipertensifn pulmonar o ruptura y/o trombosis de

la fistula,

Todos los pacientes con f{stula arteriovenosa congénita corao-
naria deben ser considerados pars correccién quirfirgica. General-
mente la historia natural de esta patologia no se asocia con una

expectancia de vida normal debido sl desarrollo de complicaciones,

La época ideal '‘para la cirugifa es antes del desarrollo de sip
tomas o complicaciones as{ como cambios patolégices en el corazén,
las coronarias o la circulaci6n pulmonar las cusles se presentan

con el incremento de la edad,

Cuando se realize el tratamiento quirf{irgico en edades tempra-
nas,ls morbilided y mortalidad son casi nulas y cuando se operan
después de los 20 afios las complicaciones aumentzn como 1o ha demog
trado Jaffe en 1973 én un estudio hecho por é1 en el cuil separh a
‘los pacientes en menores de 20 afins y mayores de 4D afios, tanto las
complicaciones , . morbilidad y mortalidad siempre fueron més fre=

cuentes en los mayores,

Ocesionalmente un Shunts de izquierda a derecha es grande y ba
Jjo ciertas circunstancias produce unaz schrecarga en ambos ventr{cu-

los. Esta serfia la indicaciébn més firme para el cierre guirfirgico
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de la fistula,

Al parecer los corto -circultos pequefios, en un inicio, gene-
ralmente permanecerén pequefios,en el transcurso del tiempo,aungue

frecuentemente haya alteraciones ateromatosas en estos vasos.

Es posible gue una de las tomplicaciocnes potenciasles sea el
desarrollo de ateroesclerosis premstura e incluso puede esperarse’
gue las fistulas pequefias "cierren" por el depfsito de placas de
ateroma y gue la entidad conocida como aneurisma coronario eteroeg

clerftico sea la etapa final de este procesa,

En general se recomienda operar a los enfermos que presenten
un gaatﬁ alto é través de la fi{stula que provoque sobrecarga ventri
cular, en una edad temprana y entes que aparezcan las complicacio =
nes con un minimo de riesgo en el trans y postoperatorio, este cone

cepto se ha generalizado en la mayor{a de los centros cardiol6gicos

Lichensen reports una mortalidad de 1,3% en pacientes menores
de 20 sfins que fueron a clrugia., Y en cembic hay ceomplicaciones de
la cirugfa en mayores de esa edad, hasta en un 23%, incluyendo in -

farto en miocardio en 7% y una mortalidad operatoria de 7%,
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CONCLUSTONES,

La fi{stula srteriovenosa coronaria congénita es un padecl -
miento poco frecuente, que ocupa el O.4% del total de las cardio-
patfas congénitas, pero de ninguna meznera es raro, y en el cual se
dificulta su diagnfistico, por la semejanza clfnica con otras mal -

formaciones congénitas cardiacas.

Entre éstas, la persistencla del conducto erterioso es la més
parecida y porcdentulmente la que més se asocias a ésts cardiopatis ‘

congénita,

La historia clfinica, incluyendo los estudios de gabinete camo
son el Electrocardiograma y la Rx de fﬁrax no son suficlientes para
hacer el diagnfstico, as{ también el ecocardicgrama modoc M, no es
de mayor utilidad. E1 Ecocardiograma bidimensional por s{ solo da
algunas pistas para el diagnfstico, pero es el Doppler en sus dos
modalidades el que puede dar el diagnfistico en presencia de un nifio
con soplo continuo, con localizacibn atipica sin cianosis, la pre -
gencia de un flujo turbulento que se acerca y se sleja cuando se cg
loca el vol(men muestra en la cavidad ventricular, sobre todso dere-
cha, es caracteristiaa, pues no se ha encontrado en otraes cardiopas=

t{as congénitas,

En nuestro caso, la susencia de medios diagnésticos, més elabg
rados, como es el cateterismo con arteriograff{a coronaria selectiva
que es el medio diagnéstico por excelencia impidié llegar = una co-
rrecta interpretacibn de los signos y sintomas, y en consecuencia

brindar al paciente una conducta terapéutica adecuada.
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Actualmente la cardiclogfa se ha hgﬁhu una discipliha muy'
tecnificada, cuyos avances, los cuales van de la mano de lns,avqiv
ces de la electrénica, hacen su préctics altamente aufistiéada )
precisa, pero 8 la vez por el slto costo de los medios diagnbsti;
cos, y la falta de técniﬁus preparados en su manejo, la hacen pro
hibitiva paras la mayor parte de los hospitales generales, sobre
todo en la provincia, siendo en ls capital donde se concentran

los recursos,

Actualmente y desde la déceda pasada se han establecido ba-
ses racionales para el tratamiento de esta malformacifin, recomen=.
déndose cirugf{a correctiva en todos los casos, siendo una opera ;

~cién & cielo sbierto y sobre todo en las cuales el drenaje de las
fistulae. es hacis una cémera, en 18 cual hay gue exponer el (nica
o mOltiples fistium distales,lo ceal se he facilitado con el uso de
"soluciones cardiopléjicss & bajes temperaturas y el By Pess cerdio-
pulmonar, como shora se practica en los principales centros cerdige

16gicos de nuestra nacibn y el extranjero.

Todos los enfermos deberén ser programados para obliteracién
temprana, no importa si‘las fistulas son de alto o bajo gasto o si
los peclentes tengan s{ntomas o nb, ya que se ha dempstrado gue deg
pués de los SQ afios, las complicaciones son practicamente inevita -
bles y potencialmente mortales. Asf{ como las complicaciones quing
oicas y postoperatorias, se multiplican a més del doble, For lo
que de preferencia deben intervenirse en la infancia., Lla realizae
cibn de la cirugfa no esth excenta de ,peligros, aunque la mortalidad

perioperatoria es de aproximadamente 7%.



Por (ltimo unz buena parte de los pacien@es qde pudieron ha
ber cursado en su nifiez con una f{stula arterinvenoaé coronaria, en
la vida sdulta tiene la oportunidad que se oblitere mediante el de-
sarrollo de placas de atercesclerosis, impidiendo as{, el flujo a.
través de una fiatula’pequeﬁa, pero al parecer tienen la prapen -
sién a la obliterscifin .por ateroesclerosis de las arterias coronge
rias,

En México no hay estadisticas generales de poblacibn, pero el
Instituto Nacional de Cardiologfs hay una experiencia de 14 casos
registrados y estudiados con cateterismo de los cuales se han npe-'

rado 7.

tEn-.general la incidencias de esta malformacifn en éste pafs de
€0 millones de habitentes es desconocida, pues una gran cantidad de
casﬁa pase inadvertido para el médico general o incluso para el Car—
difélogo, pues como ya se dijo, sblo se dispone de medios diasgnésti-
cos altaméntegeapecificus en unos cuentos grandes centros cardiolfgi

cos del pais,
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