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Palabras clave

RESUMEN

> Fistulas coronarias.
> Arterias coronarias.

Las fistulas coronarias congénitas son anomalias vasculares poco comunes. Generalmente son asintomati-
cas y se diagnostican en el estudio de un soplo cardiaco. El seguimiento clinico y por imagen multimodal
es esencial para establecer un manejo adecuado para cada paciente. Presentamos el caso de un vardn que
lleva 25 de anos de seguimiento por multiples fistulas coronarias con un importante cortocircuito izquierda-
izquierda que ha causado una dilatacion ventricular izquierda con una fisiopatologia similar al de una insufi-
ciencia aortica severa. El manejo terapéutico dependeré de la evolucion clinica y de la factibilidad anatémica
para realizar el cierre de los trayectos fistulosos.
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ABSTRACT

> Coronary fistulas.
> Coronary arteries.

Congenital coronary fistulas are uncommon vascular anomalies. They typically progress asymptomatically and
are identified in the evaluation a heart murmur. Clinical follow-up and multimodal imaging are crucial for esta-
blishing appropriate management for each case. We present a patient who has been followed 25 years of follow-
up for multiple coronary fistulas with significant left-to-left shunting, leading to left ventricular dilation that phy-
siopathologically mimics severe aortic regurgitation. Therapeutic management will depend on clinical evolution
and the anatomical feasibility of closing the fistulous pathways.

Presentacion del caso

tabloqueantes y ARA Il debido a la complejidad anatémica, la gran cantidad y
la distribucién muy extensa (varios territorios) de las fistulas.

Presentamos un caso de un paciente que con 12 anos fue estudiado por tener
un soplo diastdlico. Con el ecocardiograma se diagnosticaron multiples fistulas
coronarias que desembocaban en el ventriculo izquierdo, y que se confirmaron
mediante cateterismo y TC cardiaco.

Tuvo episodios de dolor toracico sin cambios electrocardiogréficos ni eleva-
cion de biomarcadores, por lo que se realizé un SPECT donde se evidencié
una isquemia miocardica ligera. En ese momento se valoré la indicacion de
tratamiento invasivo, pero finalmente se optd por tratamiento médico con be-
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A lo largo del seguimiento no ha presentado nuevos episodios de dolor toré-
cico; sin embargo si ha disminuido su actividad fisica y esta en clase funcional
I-Il de la NYHA. En los controles ecocardiogréficos se ha evidenciado dilatacion
progresiva e hipertrabeculacién del ventriculo izquierdo (Figura 1.A) con
abundantes trayectos fistulosos que presentan flujo durante la didstole ven-
tricular (Videos 1y 2). Este “reflujo diastdlico” es bastante importante ya que
causa inversion de flujo en aorta descendente (Figura 1.C-D). Debido a estos
hallazgos, se decidié ampliar la evaluaciéon anatomofuncional con un nuevo TC
cardfaco y una resonancia magnética (RMN) cardiaca.
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Ecocardiograma transtoracico. A: vista apical de 4 cdmaras donde se observa dilatacion de arteria circunfleja (flecha) e hipertrabeculacion a nivel
apical y lateral. B: eje corto a nivel de la valvula adrtica en donde se evidencia la dilatacion del tronco coronario izquierdo (flecha). Cy D vista supraesternal. Se
observa flujo adrtico diastolico reverso con doppler color (C) y pulsado (D) en donde se evidencia una integral velocidad tiempo del flujo reverso significativa.
Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo. V Ao: Vélvula adrtica.

Video 1. Ecocardiograma transtordcico. Vista de eje corto a nivel de los Video 2. Ecocardiograma transtordcico. Vista de eje largo en el plano
segmentos medios con doppler color. Se observa el flujo diastélico a nivel apical de 4 camaras. De nuevo se aprecia el flujo diastélico en las
de las arterias coronarias epicardicas, y el flujo hacia la cavidad ventricular coronarias epicardicas y el flujo hacia la cavidad ventricular entre las
entre las trabéculas. trabéculas.
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En el TC cardiaco se aprecia una marcada dilatacion y tortuosidad difusa
de todo el &rbol coronario en relacion con multiples fistulas coronarias
de tipo plexiforme de ramas septales, diagonales y marginales (Video 3,
Figura 2 y Figura 3).

En la RMN cardiaca observamos dilatacion severa del ventriculo izquierdo (VTD
187 mL/m?) con funcién sistdlica global conservada (FEVI 61%) (Video 4). Al
evaluar el flujo adrtico mediante secuencias de contraste de fase (Figura 4),

podemos comprobar que existe una inversion importante del flujo diastélico
(el flujo retrégrado representa el 43% del anterégrado), con una curva similar a
la de una insuficiencia adrtica severa.

Con estos hallazgos, se valoré de nuevo la posibilidad del cierre de las fistulas
de manera percutdnea o quirdrgica, y finalmente se decidié continuar con el
tratamiento médico y el seguimiento clinico por la dificultad técnica del trata-
miento invasivo.

Video 3. Reconstruccion volumétrica de la TC. Se observa una marcada
dilatacion del arbol coronario, principalmente a nivel proximal y de la
coronaria izquierda.

Video 4. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia de cine. Plano de
eje largo de 4 cdmaras. Podemos observar una importante dilatacion
ventricular izquierda con hipertrabeculacion lateral. La funcion sistélica de
ambos ventriculos es normal

Diagonal
- .

Figura 2. Reconstruccion volumétrica del Cardio TC. Podemos observar el &rbol coronario dilatado, con dilatacion aneurismética proximal de la arteria
circunfleja. Las flechas amarillas sefalan los trayectos fistulosos que comunican un gran ramo diagonal con la cavidad ventricular izquierda. TCI: tronco de la
coronaria izquierda, DA: descendente anterior, CD: coronaria derecha, Cx: circunfleja.
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Figura 3. Reconstruccién multiplanar de las arterias coronarias. En estas imagenes podemos evaluar los didmetros y descartar la presencia de placas
aterosclerdticas, calcio y/o de trombos. A: raiz adrtica y nacimiento de ambas coronarias; el didmetro del TCl es 12 mm y el de la CD de 7,5 mm. B: ingreso de
una rama coronaria en la cara inferior del VI (flecha amarilla), ademas de una mayor densidad en la periferia de la cavidad ventricular, lo que se debe a la mayor
contribucion de contraste por parte de las fistulas coronarias en esta zona (flechas rojas). Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; VI
ventriculo izquierdo; TCl: tronco coronaria izquierda; CD: coronaria derecha
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Figura 4. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia de contraste de fase a nivel de la aorta ascendente. En la evaluacion del flujo podemos observar un flujo
retrogrado (Iinea azul) que representa el 43% del flujo anterégrado (linea roja). Este reflujo en la insuficiencia de la vélvula adrtica se considera severo cuando
es mayor de 33%, por lo que el comportamiento fisiopatoldgico en este paciente serfa similar al de una insuficiencia adrtica severa Reconstruccion volumétrica
del Cardio TC. Podemos observar el rbol coronario dilatado, con de dilatacion aneurismética proximal de la arteria circunfleja. Las flechas amarillas sefialan los
trayectos fistulosos que comunican un gran ramo diagonal con la cavidad ventricular izquierda. TCl: tronco coronaria izquierda.,DA: descendente anterior; CD:
coronaria derecha; Cx: circunfleja.

Usualmente son congénitas, desde el punto de vista embriolégico: se deben
a la persistencia de conexiones trabeculares intramiocérdicas formadas por cé-
lulas endoteliales y lagunas sanguineas que se forman inicialmente dentro del
plexo venoso cardiaco y, posteriormente, con las arterias coronarias epicardi-

Discusion

Las fistulas coronarias son anomalfas vasculares poco comunes que involucran
conexiones anémalas entre las arterias coronarias y otras estructuras del cora-
zén, como las camaras cardiacas o los vasos toracicos mayores™. Se pueden
presentar de forma aislada (hasta en el 80%) o bien asociadas a otras malforma-
ciones (20%), como defectos del septo auricular o ventricular (lo mas frecuen-
te), tetralogia de Fallot o ducto arterioso persistente®.
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cas®. Por otro lado, también pueden ser adquiridas, como una complicacion
tras la realizacion de técnicas intervencionistas o quirdrgicas.

Generalmente las fistulas proximales suelen ser grandes, mientras que las distales
son mas pequenas y tortuosas. Varias arterias de alimentacioén pueden converger
en una sola fistula o una fistula puede presentar varios sitios de drenaje®.
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Las fistulas se originan con mas frecuencia en la arteria coronaria derecha, dre-
nando a menudo en las cavidades derechas (cortocircuito izquierda-derecha).
Habitualmente son unilaterales y raramente, bilaterales o multilaterales®. El com-
portamiento fisiopatolégico depende de la resistencia del flujo a lo largo de su
curso, y esto se debe a la longitud, el tamaro y la tortuosidad de la fistula. Por otro
lado, dependerd de la cavidad receptora del flujo; en el caso de ser una cavidad
o vaso del lado derecho, presentara flujo continuo durante todo el ciclo cardiaco.
En nuestro paciente el flujo es hacia el ventriculo izquierdo y es solamente diasté-
lico, porque durante la sistole las fistulas son comprimidas por la contraccién ven-
tricular. La gran cantidad de flujo que vuelve desde la aorta por las fistulas simula
una regurgitacion de la valvula adrtica, con sobrecarga de volumen y dilatacion
de las cavidades cardiacas®. Al mismo tiempo, este flujo persistente en las arterias
coronarias provoca la dilatacion masiva con la posible formacion de aneurismas.
Esta dilatacion en presencia de un flujo elevado se asocia a una aterosclerosis
coronaria prematura con el consiguiente riesgo de trombosis mural, ulceracion
o ruptura intimal®. Ademas, la trombosis en la fistula puede ser causa de infarto
de miocardio”, que en nuestro paciente se descarté con TCy RMN cardiaca. Otra
posible complicacién es la rotura de un aneurisma coronario, que puede provo-
car un hemoperiardio y/o taponamiento cardiaco.

La mayoria de los casos son asintomaticos, por lo que el diagndstico suele ha-
cerse tras el hallazgo de un soplo en el examen fisico. La fistula coronaria debe
sospecharse en presencia de un soplo sistélico, diastélico o continuo, general-
mente de intensidad maxima en la fase diastolica y en el foco de auscultacion
de la cavidad en la que drena.

Enla ETT podemos encontrar dilatacion de las arterias coronarias (Figuras 1.A-
B), flujo intramiocardico diastdlico turbulento en el doppler color (Videos 1y
2), signos indirectos de robo diastélico como el flujo adrtico reverso (Figuras
1.C-D) y dilatacion ventricular izquierda por sobrecarga de volumen. Las altera-
ciones de motilidad parietal se deben de buscar de manera intencionada para
detectar posibles complicaciones isquémicas.

El Cardio TC es un examen complementario con excelente definicién ana-
témica del arbol coronario, que muestra la dilatacién predominantemente
de los segmentos coronarios proximales (Video 3 y Figura 3), y que incluso
puede visualizar fistulas mas distales (Figura 2). También es posible identi-
ficar la cdmara receptora, verificar la permeabilidad de la fistula con el paso
del contraste y excluir la presencia de complicaciones trombdticas intravas-
culares®.

En este caso, el cortocircuito es izquierda-izquierda y para cuantificar los efec-
tos hemodindmicos es posible utilizar la RMN cardiaca, que en nuestro pacien-
te mostré un flujo diastdlico retrégrado significativo, comparable al de una
insuficiencia adrtica severa (Figura 4). Al mismo tiempo, la RMN cardiaca es
el gold estandar para la cuantificacion de los volimenes cardiacos y la funcion
sistolica. En este caso podemos observar la marcada dilatacion ventricular iz-
quierda (Video 4).

Con respecto al manejo, como la mayorfa son asintomaticas, el tratamiento de
primera linea es la terapia médica junto con el seguimiento clinico y ecocar-
diogréfico. La conducta invasiva esté indicada en pacientes con sobrecarga de
volumen ventricular, hipertrofia e isquemia miocérdica debido al fenémeno de
“robo coronario”. Las distintas técnicas invasivas son comparables y las tasas de
complicaciones y mortalidad son bajas®. Sin embargo, la eleccion de la técnica
estard condicionada por la anatomia, la cantidad de fistulas y la presencia de
dilataciones aneurismaticas”.

En este caso, se ha discutido la factibilidad del abordaje invasivo, y, como el
riesgo de complicaciones secundarias a la oclusion de multiples fistulas es muy
grande, se optd por continuar con el tratamiento médico y el seguimiento pe-
riodico.
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Conclusion

La fistula coronaria es una anomalia anatémica coronaria infrecuente que se
debe sospechar en presencia de un soplo sistélico, diastélico o continuo, y que
plantea un reto en el diagnostico, que es importante para prevenir posibles
complicaciones.

La evaluacién con técnicas de imagen multimodal (ETT, Cardio TC y RMN) des-
empefa un papel importante en el diagndstico y la evaluacion de las posibles
repercusiones hemodinamicas y funcionales. Estas técnicas contribuyen a lo-
grar el manejo terapéutico 6ptimo, médico o invasivo segun los factores rela-
cionados con el paciente, la factibilidad técnicay la relacion riesgo/beneficio.

Ideas para recordar

Las fistulas coronarias son poco frecuentes y generalmente evolucionan de
forma asintomatica. La repercusion hemodindmica dependerd de la canti-
dad de fistulas, el tipo y la localizacién del cortocircuito y de su magnitud.

El manejo terapéutico inicial es médico y dependerd de la presencia de sin-
tomas. En el caso de presentarlos, se debe evaluar anatémicamente la posi-
bilidad de cierre de las fistulas, que podra ser quirdrgico o intervencionista
La evaluacion por técnicas de imagen multimodal es clave para entender
la fisiopatologfa de la repercusién hemodinamica de las fistulas coronarias.
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