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Fistula coronaria a vena vertical
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RESUMEN

Las fistulas coronarias son una anomalia de origen predominantemente congénito; consisten en la cone-
xi6n de una arteria coronaria a alguna cdmara cardiaca o a los grandes vasos. Presentamos el caso de un
paciente de 17 anos con dolor toracico y disminucion de la clase funcional. Se diagnosticd una conexion
anémala total de las venas pulmonares, variedad mixta, con 3 venas drenando al seno coronario y 1, a
una vena vertical. Ademds se detecté una fistula coronaria del territorio de la arteria descendente anterior
drenando a la vena vertical. Se realizé sin complicaciones la redireccion de las venas pulmonares al atrio
izquierdo. En la actualidad presenta remisién de los sintomas y continta en vigilancia.

Palabras clave

> Fistula coronaria.
> CATVP
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ABSTRACT

Coronary fistulas are an anomaly of predominantly congenital origin; they consist of the connection of a coro-
nary artery to a cardiac chamber or to the great vessels. We present the case of a 17-year-old patient with chest
pain and decreased functional class. A total anomalous connection of the pulmonary veins was diagnosed, mixed
variety, with 3 veins draining to the coronary sinus and 1, to a vertical vein. In addition, a coronary fistula was de-
tected in the territory of the anterior descending artery draining into the vertical vein. Redirection of the pulmonary
veins to the left atrium was performed without complications. At present, the patient has remission of symptoms
and continues to be monitored.

Keywords

> Coronary artery fistula.
> TAPVR.
= Congenital heart disease.

Presentacion del caso Por otra parte, las fistulas coronarias son una entidad anatémica poco fre-

cuente.

La conexion anémala total de las venas pulmonares (CATVP) es una cardiopa-
tia congénita ciandgena de flujo pulmonar aumentado, en la cual las venas
pulmonares desembocan en otro sitio independiente a la auricula izquierda.
Representa entre 1-1,5% de las cardiopatias congénitas. La variedad menos
frecuente (2-5%) es el tipo IV (mixto), en el cual las venas pulmonares desem-
bocan en sitios diferentes!”.

La presentacion clinica depende de varios factores:
El subtipo (de acuerdo con la clasificaciéon de Darling: supracardiaca, cardia-
ca, infracardiaca y mixta).
La presencia o ausencia de obstruccién del drenaje pulmonar.
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Consisten en una conexion entre una arteria coronaria y las cdmaras cardfacas
(predominantemente a las cavidades derechas), o a los grandes vasos.

Pueden estar o no estar asociadas a alguna cardiopatia congénita, con mas fre-
cuencia a defectos septales (comunicacion interauricular [CIA] y comunicacion

interventricular [CIV])@.

Presentamos el caso de un adolescente con conexion anémala total de las ve-
nas pulmonares, variedad mixta, con una fistula coronaria a la vena vertical.

Esta asociacién infrecuente no se habia reportado todavia en la literatura.
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R E T I C Revista de ecocardiografia

Reporte de caso La CIA es no restrictiva con cortocircuito de derecha a izquierda. Se aprecia
ademds una vena vertical, que se conecta a la vena innominada y, por ultimo,
desemboca en la vena cava superior (Video 2).

Varén de 17 afos con antecedentes de un hermano con CATVP finado en eta-
pa neonatal y una intervencion quirdrgica (apendicectomia) a los 4 anos. Los
sintomas que presenta son disnea, disminucién de la clase funcional y dolor
precordial al esfuerzo.

Clinicamente con desnutricién cronica agudizada, saturacion de 85%, ingurgi-
tacion yugular, precordio hiperdindmico, con soplo sistélico grado V/VI en foco
tricuspideo, hepatomegalia, edema de miembros inferiores y acropaquias. En
la radiografia de torax se observa cardiomegalia, boton pulmonar prominente
e hiperflujo pulmonar. El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricular
derecha (Figura 1).

En el ecocardiograma transtoracico se observa la imagen de la ballena (Vi-
deo 1), patognomonica de la conexion andmala total de las venas pulmona-
res al seno coronario; en nuestro caso, la vena superior e inferior izquierdas,
y la vena inferior derecha desembocan en este nivel. Se observa dilatacion
auricular derecha, hipertrofia ventricular derecha (Figura 1C) e insuficiencia

) ) ) T _ Video 1. Ecocardiograma vista de 4 cdmaras. En una angulaciéon mas
tricuspidea moderada que estima presion sistolica de la arteria pulmonar posterior, se observa una imagen patognomonica (‘imagen de la ballena’)
(PSAP) de 68 mmHg (Figura 1D). que nos hace sospechar una conexion anémala al seno coronario.
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Figura 1. Estudios iniciales. A) Tele de térax: flujo pulmonar aumentado, cardiomegalia a expensas de hipertrofia ventricular derecha, botén pulmonar
aumentado. B) Electrocardiograma: eje QRS desviado a la derecha (135 grados). Hipertrofia ventricular derecha (ondas R altas en precordiales derechas [V1-V2],
S profundas en precordiales izquierdas [V5-V6] y aumento en la duracion del QRS), blogueo incompleto de la rama derecha. C) Ecocardiograma transtorécico
vista de 4 camaras con angulacion posterior donde se observa la dilatacion tricuspidea con insuficiencia moderada, la dilatacion auricular y ventricular derechas,
y, al menos, 2 venas pulmonares drenando al seno coronario, que aparece dilatado. D) Ecocardiograma en eje corto, se observa el septum aplanado por
sobrecarga derecha.
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Video 2. Ecocardiograma vista supraesternal: se observa flujo venoso
ascendente que corresponde a la vena vertical dilatada, drenando a la vena
innominada y con posterior descenso por la vena cava superior.

Se realiza una angiotomografia de corazén y grandes vasos para la precision
diagnéstica, corrobordndose los hallazgos y detalldandose que la vena pulmo-
nar superior izquierda desemboca en la vena vertical (Video 3).

Video 3. Angiotomografia de térax: CATVP de tipo mixto, por venas
pulmonares derechas superior e inferior asi como por la inferior izquierda
con drenaje cardiaco en el seno venoso coronario, que se muestra dilatado.
Drenaje venoso de la vena pulmonar superior izquierda supracardiaco a la
vena vertical

Se realiz6 un cateterismo diagndstico para evaluar las resistencias vasculares
pulmonares, ya que, por la edad del paciente y al ser una cardiopatia congénita
de flujo pulmonar aumentado, ademas de los datos ecocardiograficos encon-
trados, se esperaba que cursara con hipertensién pulmonar.

En el cateterismo no se encontraron signos de obstruccién del retorno venoso
pulmonar (Videos 4 y 5). Se midié la presion media de la arteria pulmonar
(PMAP) de 22 mmHg, con una relacién de resistencias vasculares pulmonares
entre las resistencias vasculares sistémicas (RVP/RVS) de 0,14 con FiO, 30% y un
test de vasorreactividad positivo (Video 6).
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Video 4. Angiografia arterial pulmonar izquierda: fase arterial sin
obstrucciones, adecuada fase capilar y levofase con retornos anémalos
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Video 5. Angiografia arterial pulmonar izquierda: fase arterial sin
obstrucciones, adecuada fase capilar y levofase con retornos anémalos.
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Video 6. Arteriografia de cufa magnificada: se observa mancha
homogenea, adecuada relacion de vasos y lavado rapido.

Durante el procedimiento se detecté como hallazgo una fistula coronaria
emergiendo en paralelo al territorio de la descendente anterior (DA) y drenan-
do en la unién de la vena pulmonar superior izquierda a la vena vertical, sin
datos de hipoperfusion coronaria (Video 7).
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ecocardiografia

N

Video 7. Arteriografia: se observa vaso que emerge de la union de la
vena izquierda a la vena vertical y se dirige en paralero al territorio de la
descendente anterior.
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Electrocardiograma de control a los 4 meses de la cirugfa.
Eje de QRS 90 grados.
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Ecocardiograma de control a los 4 meses de la cirugia. A) y B) insuficiencia tricuspidea leve residual. C) y D) disminucion de la hipertrofia ventricular

derecha.
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Ante estos hallazgos se planea correccién quirdrgica. Se realiza secciéon de la
vena vertical y anastomosis a la auricula izquierda, reseccion del techo del seno
coronario y cierre del defecto interatrial con parche, la cual se realiza sin com-
plicaciones. No se logré visualizar la fistula coronaria durante el procedimiento,
por lo cual, al no documentarse datos de hipoperfusion coronaria, se decidié
mantener en vigilancia.

Cursé con buena evolucién posquirdrgica, extubacion temprana y egreso
al domicilio a los nueve dias de la cirugfa. En su evaluaciéon de seguimiento,
4 meses después de la cirugia y antes de su referencia a Cardiologia Clinica por
su mayorfa de edad, el paciente estaba con clase funcional |, asintomatico, sin
soplos, cianosis y sin tratamiento farmacoldgico y con recuperacién ponderal
significativa.

El electrocardiograma posquirdrgico mostraba normalizacién del eje de QRS y
blogueo de la rama derecha (Figura 2). En el ecocardiograma habia disminu-
cién del tamano de las cavidades derechas, se apreciaba insuficiencia tricispi-
dea leve y PSAP estimada de 25 mmHg (Figura 3 y Video 8).

Actualmente se mantiene vigilancia de la mano con cardiologia clinica.

Video 8. Ecocardiograma posquirirgico con disminucién de la dilatacion
de las cavidades derechas e insuficiencia tricuspidea leve.

Motivo de

Cuadro clinico
consulta

Ecocardiograma

Angio-TC

Discusion

La conexién andémala total de las venas pulmonares se encuentra dentro
de las cardiopatias, objetivo para detectar por medio del tamiz cardiaco
neonatal, al tratarse de una cardiopatia congénita ciandgena®. Si bien, el
paciente es referido por sus padres como asintomatico, la exploracién fisica
y el estado nutricional del paciente demuestran manifestaciones crénicas
de la cardiopatia.

En nuestro pafs, a pesar de laimplementacion de estas herramientas diagndsti-
cas, el diagnéstico de cardiopatias congénitas sigue siendo suboptimo, alin en
pacientes con factores de riesgo para desarrollarlas. En este caso, el anteceden-
te de CATVP en un hermano en edad perinatal finado fue clave. El retraso en el
diagndstico es un agravante en la manifestacion de la cardiopatia, empeoran-
do el prondstico y la evolucién de los pacientes.

Las manifestaciones clinicas de las CATVP dependen del tipo y subtipo, ademas
de si presentan o no presentan obstruccion en el drenaje venoso pulmonar. En
este caso la manifestacion mas evidente fue la desnutricion crénica. Sin embar-
go, los sintomas que llevaron al paciente a solicitar atencion médica fue el dolor
toracico relacionado con la actividad fisica de resistencia y la disnea (sintomas
referidos en el caso de las fistulas coronarias aisladas), no asf la cianosis y las
acropaquias, a pesar de tener un antecedente de atencion médica en segundo
nivel a los 4 afos por apendicitis aguda.

El diagnostico se sospechd inicialmente por el ecocardiograma; sin embargo,
tratdndose de una CATVP mixta, y siendo siempre un reto para el ecocardio-
grafista se confirmé con una angiotomografia de corazén y grandes vasos. No
obstante, hasta el cateterismo diagndstico no se detecto la fistula coronaria.

La clasificacion de las fistulas coronarias las divide segun su origen en proxi-
males o distales, siendo las primeras més largas, y las segundas mas pequenas
y tortuosas. De acuerdo con su origen pueden ser de la coronaria derecha
(60%) o la coronaria izquierda; y, de acuerdo con su drenaje, las mas frecuen-
tes son las que desembocan en las cdmaras derechas (80%). En funcién del
tipo de cortocircuito se describen 3 tipos: de izquierda a derecha (arteria co-
ronaria a las cdmaras o los vasos derechos), de izquierda a izquierda (arteria
coronaria al atrio izquierdo o la vena pulmonar) y de la arteria coronaria al
ventriculo izquierdo®.

Consulta de

Cateterismo .
seguimiento

Cirugia

Dolor toréacico
opresivo, ingurgitacion
yugular, precordio
hiperdinamico, soplo
sistélico grado V/

VI, foco tricUspideo,
hepatomegalia,
edema en miembros
inferiores.

Reak (CT 06. hipertuia
pulmonar.

ECG*: hipertrofia
ventricular derecha.

Vena superior
derecha, vena
pulmonar inferior
derecha

vena pulmonar
inferior izquierda
a seno fistula
coronario. Vena
pulmonar superior
derecha a vena
vertical. Se estima
una PSAP* de 68
mmHg

coronarioy 1 (vena
pulmonar
superior derecha)
No se evidencia
fistula coronaria.

Hallazgo: fistula
coronaria que
emerge de la unién
de la vena izquierda
avena vertical y se
dirige al territorio de
la DA

Disnea al Clase funcional Il. Conexién andmala Conexién andmala Sin obstruccion Seccién de Paciente clase
esfuerzo Desnutriciéon crénica de venas pulmonares | de venas pulmonares | del flujo venoso vena vertical remision completa
Dolor tordcico | agudizada. mitonar Mixta. 3 a seno Primp de 22 mmHg". | y funcional |, de sintomatologia

anastomosis

hacia auricula
completa

de izquierda.
destechamiento
coronario y cierre
del defecto interatrial
con parche.

No se localiza fistula

Recuperacion
ponderal.

PSAP 25 mmHg
estimada por
gradiente de IT

Dia 0

Dia 1

Dia 1

Dia3

Dia3

Dia 23

Dia 144

Tabla 1. Tabla de tiempo sobre la evolucion y el manejo del paciente.

DA: descendente anterior; ECG: electrocardiograma; ICT: indice cardiotoracico; IT: insuficiencia tricuspidea; mmHg: milimetros de mercurio;
PAMP: presién media de la arteria pulmonar; PSAP: presion sistélica de la arteria pulmonar
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Aungue los nifios con fistulas coronarias suelen ser con més frecuencia asinto-
maticos (80%), en los adultos se reporta fatiga, disnea, palpitaciones, angina e
insuficiencia cardiaca congestiva en el 60% de los casos“*, secundario al robo
del flujo coronario por el propio sistema venoso.

En este caso, si bien se esperaba sobrecarga izquierda por la fistula, la asociacion
con la conexion andmala venosa pulmonar alteré el patrén de sobrecargas.

Finalmente, no se corrigi¢ la fistula coronaria por ser pequefa y por no de-
tectarse signos de isquemia miocardica quedando para evaluaciones futuras®.

Conclusion

Las manifestaciones clinicas y la exploracion fisica siguen siendo la principal
herramienta para confirmar la sospecha diagnéstica en casos de cardiopatias
congénitas, con signos y sintomas tan variados como polipnea, diaforesis, cia-
nosis o sintomas que afectan a su crecimiento. Si bien la desnutricion cronica es
un problema que se asocia constantemente a factores de vulnerabilidad social,
es de vital importancia que se descarten otras causas.

Las fistulas coronarias suelen ser congénitas y asintomaticas por lo que su ha-
llazgo es inusual. La mayoria se reportan entre la descendente anterior y la ar-
teria pulmonar. El manejo médico esta determinado por el tipo de cortocircuito
que presenten, siendo el robo coronario la principal indicacion de tratamiento
invasivo. Lo particular de este caso es que la fistula coronaria se presenta de
manera simultanea con una CATVP drenando a una vena vertical, y modifican-
do la hemodinamia del cortocircuito.

Sobre esto no se han detectado casos publicados en la literatura, y es una aso-
ciacion totalmente inusual.

El ecocardiograma sigue siendo la herramienta diagnostica mas eficaz para
precisar diagnésticos complejos y asociaciones raras como la presentada en
este caso, y muchas veces hay que complementarla con otras herramientas
para lograr diagndsticos mas precisos, y futuras intervenciones adecuadas.

Ideas para recordar
- El médico de primer contacto sigue siendo una pieza fundamental para la

deteccion oportuna de cardiopatias congénitas. El diagnéstico temprano
permite dar un tratamiento a tiempo, mejorando su prondstico.

« Casos clinicos
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Para evaluar los drenajes supracardiacos y descartar que se trate de un sub-
tipo mixto, que siempre representa un reto, es importante la evaluacion de
las vistas supraesternales en la valoracion ecocardiografica del paciente son
sospecha de CATVP, aunque contemos con una imagen patognomaonica
sugerente de un diagndstico.

La asociacion entre cardiopatias congénitas y fistulas coronarias es atin mas
desconocida, con pocos reportes en la literatura, siendo este caso una rara
asociacion.
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