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Resumen

Introduccién. Las fistulas coronarias son malformaciones relativamente raras con una incidencia que varia
de 0.2 a 1.2% de todas las anomalias coronarias.

Material y métodos. Se revisaron todos los casos con diagnédstico de fistula congénita de arteria coro-
naria operados de enero de 1975 a mayo de 2004 en el Hospital Infantil de México Federico Gémez. Las
variables estudiadas correspondieron a: edad, sexo, peso, presentacion clinica, anatomia, técnica quirargi-
ca empleada y evolucién postoperatoria.

Resultados. De los 7 pacientes con diagnéstico de fistula de arteria coronaria, 3 fueron femeninos y 4
masculinos. El promedio de edad fue de 5.1 afios y el promedio de peso fue de 19.6 kg. Cinco tuvie-
ron su origen en coronaria derecha y 2 en coronaria izquierda. Cuatro drenaban a ventriculo derecho y 3 al
atrio derecho. Cuatro tuvieron sintomas previos: 3 de insuficiencia cardiaca y | de endocarditis infecciosa. Los
3 restantes presentaban un soplo organico intenso. Los procedimientos quirtrgicos empleados fueron: 2 liga-
duras epicardicas (I mini cirugia asistida con video); | seccion y sutura; | sutura intravascular por coronario-
tomia y 3 cierre directo intracardiaco.Todos tuvieron una buena evolucién postoperatoria.

Conclusiones. El cierre quirurgico de las fistulas coronarias esta indicado en todos los pacientes, inde-
pendientemente de la sintomatologia, edad o peso. La técnica quirurgica debe individualizarse de acuer-
do a las caracteristicas anatémicas o presencia de complicaciones. La mortalidad operatoria es cercana a
cero con buenos resultados a largo plazo.
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con video.
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Fistulas coronarias congénitas. Evaluacion clinica y tratamiento quirurgico de siete pacientes.

Introduccién

Las fistulas coronarias son anomalias congénitas o
adquiridas caracterizadas por la comunicacion
directa entre una arteria coronaria con cualquiera
de las cuatro camaras cardiacas, el seno coronario
o sus tributarios, la arteria pulmonar o bien con
una vena pulmonar cercana al corazén; la gran
mayorifa de las fistulas coronarias congénitas (FCC)
terminan en las cavidades cardiacas derechas. Se
reconocen dos tipos de FCC, las primarias o aisla-
das y las secundarias o asociadas que, como en
algunos casos de atresia pulmonar o aértica, repre-
sentan un problema anatémico y clinico muy dis-
tinto y se excluyen de esta revision.

La primera descripcién de las FCC fue publicada
por Krause' en 1865 y mencionada por Abbot? en
1906 y la primera correccion quirdrgica fue reali-
zada por Bjork y Crafoord® en 1947.

Son malformaciones poco frecuentes, represen-
tan 4% de las cardiopatias congénitas*y su inciden-
cia varia de 0.2 a 1.2% de todas las anomalias coro-
narias.’

Aungque su historia natural no es del todo preci-
sa, por lo general las fistulas coronarias son bien
toleradas por largo tiempo. Las de dimensiones
pequefias no dan sintomas y no progresan, las de
dimensiones grandes pueden dar sintomas en nifios
y adultos jévenes y las medianas ocasionan sobre-
carga progresiva del ventriculo izquierdo y sinto-
mas en el adulto joven o mas tardiamente. Sus
complicaciones son insuficiencia cardiaca, endocar-
ditis infecciosa e isquemia miocardica, las cuales
incrementan su frecuencia con la edad y estédn rela-
cionadas con las dimensiones y caracteristicas
hemodindmicas de la fistula.®

Segun la clasificacion de las anomalias de las arte-
rias coronarias de la Sociedad de Cirujanos de
Torax (STS) y de la Sociedad de Cirugia Cardiaca
de Congénitos en Estados Unidos (CHSS), los tres
tipos mas comunes de anomalias coronarias que
requieren tratamiento quirurgico son las fistulas
arteriovenosas coronarias, el origen pulmonar ané-
malo de las coronarias y el origen adrtico anémalo
de las arterias coronarias (Cuadro |). Los casos
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Cuadro |. Clasificacion de las anomalias de
arterias coronarias (STS y CHSS)

Origen pulmonar anémalo de las coronarias
Origen aértico anémalo de las coronarias
Atresia congénita del tronco de la coronaria izquierda
Fistulas arteriovenosas coronarias

Puentes de arterias coronarias

Aneurismas de arterias coronarias

Estenosis coronaria

NOoOUT AW —

comprendidos en esta revision corresponden a fis-
tulas arteriovenosas coronarias.

La finalidad del tratamiento quirurgico es inte-
rrumpir la comunicacién fistulosa sin afectar el flujo
sanguineo de la arteria coronaria involucrada.”®
Existen diferentes técnicas para realizar el cierre de
las fistulas, segun sus caracteristicas, como lo des-
criben Rittenhouse y col,’ en su serie de casos
publicada en 1975.

Este trabajo describe las distintas opciones qui-
rargicas utilizadas en la correccién de siete FCC.

Material y métodos

Se revisaron los casos de nifios operados en el
Hospital Infantil de México Federico Gémez con
diagnéstico de FCC sin importar el sitio de origen
de la fistula ni su desembocadura, en el periodo
comprendido entre enero de 1975 y mayo de 2004.

Las variables estudiadas correspondieron a: edad,
sexo, peso, presentacion clinica y evolucién. Tam-
bién se determiné la localizacién de la fistula (sitio
de origen y desembocadura), la técnica quirdrgica
utilizada para su cierre, y si se utilizé circulacién
extracorporea.

La evaluacion clinica de estos pacientes se reali-
z6 mediante historia clinica, exploracion fisica, elec-
trocardiograma, ecocardiograma y cateterismo car-
diaco.

Se traté de un estudio retrospectivo, longitudinal
y descriptivo. El manejo estadistico correspondi6 a
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medidas de tendencia central.

Resultados

En el periodo considerado se operaron siete
pacientes para solucién quirurgica de fistula coro-
naria, lo que representa 0.1% de 8 092 cirugfas
practicadas. En el mismo periodo hubo tres pacien-
tes con FCC tratadas mediante embolizacién con
resortes de Gianturco por cateterismo. Dos de
ellos evolucionaron satisfactoriamente y uno requi-
rié cirugia por lo que quedd incluido en esta serie.
Seis casos han sido intervenidos en la dltima déca-
da.

De los siete pacientes, tres fueron mujeres y cua-
tro varones. El promedio de edad fue de 5.1 afios
(limite de dos meses a | | afios), de los cuales dos
eran lactantes (menores de un afio) y cinco escola-
res; el promedio de peso fue de 19.6 kg (limite de

4.4 a 40.5 kg) (Cuadro 2).

Tres nifios mayores de cuatro afios nunca tuvie-
ron sintomas y fueron enviados a consulta por pre-
sentar un soplo precordial. Los otros cuatro
pacientes llegaron al servicio de Urgencias, donde
fueron valorados por Cardiologia, tres tenfan insu-
ficiencia cardiaca y uno endocarditis bacteriana en
el trayecto de la fistula.

b

Figura |. Coronariografias que muestran fistulas de la corona-
ria derecha al ventriculo derecho (a),y a la auricula derecha (b).

Cuadro 2. Casos operados de fistulas coronarias

Nim. Sexo Edad Peso Origen Drenaje Sintomas CEC Tratamiento
(kg) quirargico

I Masc. 7 m 8  Coronaria derecha Ventriculo derecho [ICC No  Ligadura (Fig. la)

2 Fem. Ila  40.5 Coronaria izquierda Ventriculo derecho ICC St Seccién y sutura

3 Fem. 8a 26 Coronaria derecha Auricula derecha El Si Fistulectomia,
marsupializacién y
reseccién de
vegetaciones (Fig. |b)

4 Masc. 2m  4.450 Coronaria derecha Ventriculo derecho ICC Si Cierre directo de la
fistula mediante
coronariotomia y

extraccion de resorte (Fig. 2)

5 Fem. 4a 5.4 Coronaria izquierda Auricula derecha No Si Cierre directo de la fistula

en sitio de llegada

(Fig. 3a)

6 Masc. 7a 21 Coronaria derecha Ventriculo derecho No No Cierre epicédrdico con
apoyo asistido con video

7 Masc. 5a 22 Coronaria derecha Auricula derecha No Si Marsupializacién y cierre

directo en sitio de llegada
(Fig. 3b)

Masc.: masculino; Fem.: femenino; CEC: circulacién extracorpérea; ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; El: endocarditis infecciosa
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Todas las fistulas comunicaban a cavidades dere-
chas. Cinco tuvieron su origen en coronaria dere-
cha, de las cuales tres drenaban a ventriculo dere-
cho y dos al atrio derecho (Fig. 1).

De las dos fistulas de la coronaria izquierda, una
drenaba a ventriculo derecho y la otra al atrio
derecho.

Los pacientes fueron operados con diversas téc-
nicas (Cuadro 2). En cinco casos se requirié apoyo
de circulacion extracorpérea y cardioplejia para el
acceso a la fistula y en dos casos (1 y 6) se realizé
ligadura directa a corazén latiente. En uno de éstos
se realizé cirugia de invasién minima asistida por
video. El otro nifio (caso |) fue sometido a cierre
de comunicacién interauricular con circulacién
extracorpérea en el mismo procedimiento. En el
caso 4 (con fistula a ventriculo derecho), se extra-
jo el resorte con el que se habia intentado el cierre
de la fistula, el cual estaba insertado inmediatamen-
te por debajo de la vélvula tricuspide en la cavidad
del ventriculo derecho (Fig. 2).

En el postoperatorio inmediato, dos pacientes
presentaron datos electrocardiogrificos de isque-
mia miocdrdica transitoria en la cara diafragmética
del ventriculo derecho, sin ninguna manifestacién
clinica. Uno de éstos fue operado con apoyo de

Figura 2. Fistula de la coronaria derecha al ventriculo dere-
cho: angiografia (a), resorte de Gianturco (b) y cierre por
coronariotomia (c).
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video y el otro con cierre directo del orificio de la
fistula en el atrio derecho. No hubo defunciones.

En ninglin caso existe evidencia de fistulas resi-
duales, y al seguimiento de |3 meses a 20 afios los
pacientes estdn asintomdticos Yy sin anomalias elec-
trocardiogrificas.

Discusion

En el Hospital se han operado un total de siete
nifios con FCC, lo que soélo representa 0.1% del
total de cirugias practicadas hasta mayo de 2004 (8
092). Sin embargo, Angelini y col.,'*"" en el Instituto
Cardiolégico de Texas en Houston, encontraron
anomalias coronarias hasta en 5.6% de los catete-
rismos cardiacos, de las cuales las fistulas de arte-
rias coronarias se presentaron en 0.87%. La razén
de esta diferencia puede deberse a que en el Hos-
pital Infantil de México Unicamente se atiende a
poblacion pedidtrica y esta enfermedad se mani-
fiesta mas frecuentemente en edades posteriores.

La fistula congénita de arteria coronaria, habi-
tualmente es larga y dilatada o ectdsica y tiende a
crecer con el tiempo. Las posibles causas de las
manifestaciones clinicas son: |. Corto circuito de
izquierda a derecha. 2. Isquemia miocardica secun-
daria al robo coronario u obstruccién de las ramas.
3. Trombosis mural en los sitios de la ectasia coro-
naria. 4. Ruptura (degeneracion aneurismatica de la

b

Figura 3. Dibujo que representa los casos de fistula de la
coronaria izquierda a la auricula derecha (a), y de la corona-
ria derecha a la auricula derecha (b).
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pared). 5. Endocarditis infecciosa. 6. Lesién valvular
adrtica con insuficiencia (secundaria a aneurisma
proximal de la arteria coronaria).

El cateterismo cardiaco es el estudio de eleccién
para definir la anatomia de la anomalia coronaria y
su repercusion hemodindmica, asi como para defi-
nir las anomalias cardiacas existentes o la presencia
de obstruccién coronaria. También son dtiles la
ecocardiografia doppler, el ecocardiograma bidi-
mensional transtoracico y transesofagico, asi como
la tomografia contrastada'> y mds recientemente la
resonancia magnética.*'* La coronariografia selecti-
va puede proveer informacién adicional.

Actualmente dado el desarrollo del cateterismo
intervencionista, las fistulas pequefias atin asintoma-
ticas son susceptibles de cerrarse con diferentes
técnicas de embolizacién, mediante resortes u
otros dispositivos durante el estudio diagnéstico en
casos cuidadosamente seleccionados. La morbilidad
y mortalidad son muy bajas, y se disminuye el ries-
go de complicaciones como endocarditis, infarto o
muerte subita.

El cierre quirtrgico de las fistulas se realizaba
solamente en aquellas que presentaban complica-
ciones como: endocarditis, aneurisma o ruptura, o
bien cuando el trayecto o el tamafio de dicha fis-
tula dificultaba o imposibilitaba el cierre transcate-
terismo. Actualmente con la experiencia adquirida,
y con una morbilidad que va de 0 a 3% y una mor-
talidad de 0%, se puede decidir el cierre quirtrgico
de las fistulas coronarias alin en los nifios pequefios
asintomaticos.

Las FCC son una entidad rara y en nuestro
medio representan un porcentaje minimo del total
de las cirugias realizadas, menor al uno por mil de
los procedimientos, a pesar de ser esta institucion
un centro de concentracion de cardiopatias congé-
nitas. Probablemente la ausencia de sintomas sea la
razén por la que pasan desapercibidas. Sin embar-
go, las fistulas coronarias pueden llevar al paciente
a complicaciones graves como la insuficiencia car-
diaca o la endocarditis infecciosa, que ponen en
riesgo la vida y se pueden prevenir con el trata-
miento intervencionista o quirdrgico.

246

En la literatura cientifica se reporta que la mayo-
ria de las fistulas nacen de la arteria coronaria dere-
cha y drenan en el lado derecho del corazén, sien-
do los sitios mas frecuentes el ventriculo derecho
y la auricula derecha.” Esto fue similar en los casos
de este estudio, pues todos drenaban a las cavida-
des derechas.

Los dos pacientes que presentaron datos elec-
trocardiogrificos de isquemia miocdrdica transito-
ria en la cara diafragmética del ventriculo derecho,
no tuvieron manifestaciones clinicas. Uno de éstos
fue operado con cirugia de invasién minima asistida
por video y al otro se le realizé cierre directo de la
llegada de la fistula a la auricula derecha. No se
puede relacionar la técnica quirdrgica con la isque-
mia. Durante el seguimiento se documenté la ade-
cuada perfusion miocardica por medio de gamma-
grafia. Los cambios electrocardiogréficos consistie-
ron en infradesniveles leves que se resolvieron
espontdneamente. No hubo ninguna defuncién y en
ninguno de estos pacientes existe evidencia de fis-
tulas residuales.

De los siete pacientes, cuatro presentaron sinto-
matologia al momento del diagnéstico. Esto es
mayor a lo encontrado en la literatura,” en donde
los sintomas estin presentes en | 1-19% en meno-
res de 20 afios, y en los mayores de esta edad
aumenta a 35-63%. Se menciona que la mayoria de
los nifios con fistulas coronarias congénitas se
encuentran asintomdticos aunque puede encon-
trarse un soplo continuo similar al conducto arte-
rioso en un examen médico de rutina. La misma
exploracién clinica puede orientar al diagnéstico
diferencial cuando se presenta con un frémito muy
superficial o cuando el epicentro del soplo se
encuentra a la derecha del esternén. En los pacien-
tes mayores los sintomas pueden incluir disnea,
angina, fatiga, palpitaciones, falla cardiaca congestiva,
infarto miocardico, arritmias, endocarditis infeccio-
sa, formacién de aneurismas, ruptura y muerte.' El
fendmeno de robo coronario asociado a fistulas de
arteria coronaria se describe de dos formas, uno es
el robo persistente causado por la presencia de tra-
yectos fistulosos largos, los cuales son alimentados
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por ramas de la coronaria o por vasos colaterales
que se originan en la arteria coronaria opuesta, y el
otro tipo de robo es el episoédico causado por fac-
tores fisiologicos que incrementan el flujo hacia la
fistula (ejercicio, prueba de estrés, vasodilatado-
res).'

La insuficiencia cardiaca se presentd en tres de
los siete casos, mientras que en la literatura se
reporta presente en 12% de los pacientes."”'®

La endocarditis bacteriana estuvo presente en un
caso, y al momento de la cirugfa, la infeccion se
encontraba activa.

Al paciente mds pequefio se le realizé un catete-
rismo cardiaco para intentar la oclusién de la fistu-
la, lo cual no fue posible, por lo que pensamos que
para intentar el cierre por cateterismo debe
tomarse en cuenta el didmetro, la longitud y la mor-
fologia del trayecto fistuloso.

Las opciones quirurgicas varian segun las peculia-
ridades de cada FCC, y el abordaje quirtrgico tra-
dicional es por esternotomia media y utilizacién de
bomba de circulacién extracorpérea (CEC). Des-
pués de abrir pericardio se reconoce el sitio y
tamafio de la fistula asi como la arteria coronaria
involucrada. Si estd constituida por una arteria ter-
minal puede cerrarse sin CEC colocando una liga-

dura. Cuando los estudios preoperatorios mues-
tran esta situacién, debe intentarse el abordaje con
invasién minima asistida por video. Si la arteria
coronaria es inaccesible o estd muy dilatada, o la fis-
tula no drena distalmente sino en su trayecto, debe
utilizarse CEC y realizar el cierre seglin convenga:
seccién y sutura del trayecto fistuloso, coronario-
tomia y cierre directo con sutura continua sin ligar
la coronaria distalmente, o cierre directo endocar-
dico accediendo a la cavidad involucrada. Puede
requerirse fistulectomia o escisién, como en el caso
complicado con endocarditis.

En el presente estudio, la técnica quirtrgica mas
empleada fue el cierre de la fistula en el sitio de
entrada a la cavidad, lo que concuerda con lo des-
crito en la literatura.” Sin embargo se debe aplicar
la técnica que mas se facilite al momento de explo-
rar la fistula, con una idea preestablecida por los
estudios preoperatorios; en el caso 6, por invasién
minima, con la informacién del ecocardiograma ya
se contemplaba la posibilidad de este abordaje.

La correccién quirtrgica de las FCC es un recur-
so seguro que generalmente tiene resultados satis-
factorios. En casos seleccionados el cierre con
minima invasién puede ser una alternativa, asi como
la cardiologia intervencionista.

CONGENITAL CORONARY FISTULAE, CLINICAL EVALUATION AND
SURGICAL MANAGEMENT

Introduction. The coronary fistulae are a relatively rare pathology with variable incidence which range bet-
ween 0.2 to |.2% of all coronary anomalies.

Material and methods. We reviewed all the operated cases with diagnosed congenital coronary artery
fistulae at Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez from January 1975 to May 2004. The analyzed
variables were age, sex, weight, clinical presentation, morphology, surgical technique and postoperatory
outcome.

Results. In the 29 year period reviewed, 7 patients with the diagnosis of coronary artery fistulae have
been operated, 3 were females and 4 males. The medium age was 5.1 years and the medium weight 19.6
kg. Five of the anomalies originated from the right coronary artery and 2 from the left coronary. Four
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drained to the right ventricle and 3 to the right atrium. Four had previous symptoms corresponding 3 with
cardiac insufficiency and | with infectious endocarditis. The remaining 3 presenting with an intense murmur.
The surgical procedures included: 2 epicardial ligations (| video-assisted); | section and suture; | intravascu-
lar suture by coronariotomy and 3 direct closures.All with good postoperative outcome.

Conclusions. The surgical closure of the coronary fistulae is indicated in all patients, independently of the
symptoms, age, or weight.According to the anatomic characteristics or the presenting complications, the sur-
gical technique must be individualized. Surgical mortality is near zero, with good long term results.

Key words. Congenital coronary fistulae; surgical management; endocarditis; videoassited cardiac surgery.
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