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COMUNICACIONES BREVES

Fistulas arteriovenosas coronarias multiples.

¢Azar o predeterminacion?

Alberto Rangel,* Luis Mufioz-Castellanos,** Sergio Solorio*

Resumen

Objetivo: Los autores presentan los casos de
tres pacientes adultos (49, 53 y 61 afios respec-
tivamente), valvulépatas cardiacos, con fistulas
arteriovenosas coronarias multiples en ambas
coronarias, anastomosadas a la arteria pulmo-
nar. Sobre la base de la investigacion documen-
tal, los autores discuten sobre las posibles ba-
ses para suponer que estas fistulas multiples no
ocurren al azar sino en forma predeterminada.
Discusioén: A primera vista se supone que es al
azar la génesis de las malformaciones cardia-
cas congeénitas; que algo sucede que desvia el
curso normal del desarrollo embrionario o lo
detiene en una etapa temprana, persistiendo las
lagunas vasculares intramiocardicas, previas a
la formacion de cordones celulares pericardicos
que daran lugar a la vasculatura coronaria. En el
desarrollo de las malformaciones congénitas
existe un factor predisponente (con bases genoé-
micas) y otro desencadenante (con base ambien-
tal), v. gr., el desarrollo de fistulas arterioveno-
sas coronarias que ocurren en la atresia pulmo-
nar aislada o en la hipoplasia ventricular izquier-
da con estenosis de las valvulas adrtica y mitral.
Recientemente ha surgido la pregunta si existe
relacion entre las anomalias coronarias con los
diferentes grupos étnicos, el sindrome heredita-
rio de gigantismo parcial, las enfermedades au-
toinmunes como la polimiositis, la telangiectasia
hemorragica hereditaria y la miocardiopatia hi-
pertréfica apical. Conclusion: Las fistulas arte-
riovenosas coronarias tienen una base embrio-
naria para explicar su patogénesis. Los factores
que determinan su formacién son predisponen-
tes y desencadenantes. Si bien no existen evi-
dencias concretas de que las fistulas arteriove-

Summary

MULTIPLE CORONARY ARTERIOVENOUS FISTULAE.
HAZARD OR PREDETERMINATION?

Objective: The authors present the clinical cas-
es of three adult patients (49, 53 and 61 year-
old), with rheumatic cardiac valvulopathy, and
bilateral coronary arteriovenous fistulae draining
in the main pulmonary artery. Based on docu-
mental investigation, the authors speculate about
the predeterminate origin of coronary arterio-
venous fistulae. Discussion: At first glance, it
seems obvious that congenital cardiopathies
occur at random, i.e., embryonic development
deviate or stops due to unknown reasons, origi-
nating the persistence of lacunar blood spaces
prior to the development of coronary arteries
cords. There are two factors involved in the gen-
esis of congenital malformations: a genomic pre-
existing factor and the presence of an environ-
mental precipitating factor, i.e., isolated pulmo-
nary valve atresia or left ventricular hypoplastic
syndrome, with mitral and aortic valve stenosis,
can predispose development of coronary arteri-
ovenous fistulae. Recently, the question has been
raised whether there is a relation of coronary ar-
teries fistulae with: ethnic groups, hereditary gi-
gantism, autoimmune diseases, such as polymy-
ositis, hereditary hemorrhagic telangiectasia, and
apical hypertrophic myocardiopathy. Conclusion:
Coronary arteriovenous fistulae, as well as some
congenital cardiopathies, could be due to chro-
mosome alterations or might be related to he-
reditary diseases, such as hemorrhagic telang-
iectasia, induced by a disturbed genetic program.
Although, there is no concrete evidence that a
genetic factor is related to the development of
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nosas coronarias estan predeterminadas por un
factor genético, hay indicios que sugieren que
se debe investigar esta eventualidad.

A Rangel y cols.

coronary arteriovenous fistulae, there are signs
that suggest that such a possibility could be in-
vestigated.

(Arch Cardiol Mex 2003; 73:31-37).
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Introduccién
afistulaarteriovenosa coronaria congéni-
L ta es una enfermedad rara, constituye el
0.2% de todas las cardiopatias congéni-
tas,® Armsby y cols. encontraron 2 casos entre
39 pacientes con fistulas coronarias tratadas.®
Cincuenta por ciento de estas fistulas drenan en
la arteria pulmonar y rara vez en el ventriculo
izquierdo. Lo mas frecuente es que una de las
arterias coronarias seala que se encuentre afec-
tada por lafistulay esraro que dos 0 mas arte-
rias coronarias principal es muestren estaanoma-
lia en un enfermo (5 a 6% de todos | os casos de
fistulas arteriovenosas coronarias).* El desarro-
Ilo de estas alteraciones tiene una base embrio-
nariaya que en lafase esponjosa de las paredes
ventriculares |os espacios intertrabeculares co-
munican las cavidades de los ventricul os con los
eshozos de las arterias coronarias de origen peri-
cardico. Podria pensarse que existe un factor pre-
determinante hereditario,>” maxime queen lali-
teratura médica han aparecido informes de en-
fermedades familiares asociadas a dichas fistu-
las,® el factor predisponente eslabase embrio-
naria mencionada (genoma), el desencadenante
y el ambiental.
El propésito del presente articul o es presentar los
casos clinicos de tres pacientes con fistulas arte-
riovenosas coronarias multiples y sobre la base
delainvestigacion documental, discutir laasocia-
cién fortuita o causal de las fistulas arterioveno-
sas coronarias multiples. A partir de lainvestiga-
cion documental discutimos el hecho de que las
fistulas arteriovenosas multiplesy simultdneasen
un paciente, puedan tener una causa reconocible
y €l posible papel que desempefian las enferme-
dades asociadas en la génesis de estas fistulas.

Presentacioén de los casos
Caso 1. Varén de 49 afios, en clase funcional |1
(criterio de la Sociedad del Corazon de Nueva

York), cateterizado con el diagnostico de valvu-
|opatia cardiacareumatica: Gradiente de presion
transmitral 17 mm Hg, moderada hipertension
arterial pulmonar (46/27-38 mm Hg) presion ar-
terial con amplia diferencial del pulso (102/65
mm Hg). La ventriculografia izquierda mostréd
signos de insuficiencia moderada de las valvu-
las mitral y adrticay la coronariografia eviden-
Cio la presencia de fistulas arteriovenosas de
ambas arterias coronarias hacialaarteria pulmo-
nar (Fig. 1), cuyo desvio de flujo sanguineo fue
confirmado por lagasometria(diferenciaen con-
tenido de oxigeno entre el ventriculo derecho y
la arteria pulmonar 2.6 vol %).

Caso 2. Vardn de 53 afios, en clase funcional |1
(criteriolaSociedad del Corazén de NuevaYork),
con signos auscultatorios, radiogréficos y elec-
trocardiograficos de doble lesion mitral e hiper-
tensién arterial pulmonar moderada, ratificadas
en el cateterismo intravascular: Gradiente val-
vular mitral, presion arterial pulmonar y presion
arterial 17, 42/18-28 y 100/57-67 mm Hg, res-
pectivamente. La ventriculografia mostré con-
tractilidad ventricular izquierda normal y la co-
ronariografiafistul as arteriovenosas en ambas co-
ronarias (Fig. 2) que se anastomosaban en laar-
teriapulmonar (lagasometriano mostro diferen-
ciasignificativa en el contenido de oxigeno en-
tre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar).
Caso 3. Varon de 61 afios, en clase funcional 111
(criteriolaSociedad del Corazén de NuevaYork),
con signos auscultatorios, radiogréficos y elec-
trocardiogréficos de valvulopatia cardiaca: do-
ble lesién mitral y adrtica, ambas con predomi-
nio de la estenosisy severa hipertension arterial
pulmonar, corroboradas mediante el cateterismo
intravascular: Gradientesvalvularesmitral y adr-
tico 17 y 50 mm Hg, respectivamente y presio-
nes arterial pulmonar y periférica 102/65-70 y
147/105-124 mm Hg, respectivamente. La ven-
triculografia mostro signos de insuficiencia val-
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Fistulas arteriovenosas coronarias multiples

vular mitral y adrticamoderadasy |a coronario-
grafia fistulas arteriovenosas en ambas arterias
coronarias anastomosadas a la arteria pulmonar
(Fig. 3). En este caso no se practicd gasometria
de muestras sanguineas de todas las cavidades
cardiacas.

Discusion

Se ha dicho que la ontogenia recapitula lafilo-
genia, siempre y cuando no se comparen Orga-
nos del animal adulto con drganos embriona-
rios de especies infrayacentes en la escala bio-
[6gica, sino drganos embrionarios de animales
de diferente posicion taxondémica. Esto es que,
en su desarrollo, desde la concepcion, los seres
més diferenciados recorren de manera abrevia-
da y modificada las etapas de la evolucion de
las especies. Asi por ejemplo, €l corazon de los
mamiferos inicia su desarrollo como un tubo
cardiaco con movimientos peristalticos; en eta-
pas posteriores se desarrolla el miocardio pri-
mitivo, constituido por unamallacelular espon-
josa, cuyosintersticios lacunares se encuentran
[lenos de liquido hemético que nutre al miocar-

Fig. 1. Coronariografia selectiva. Fistulas arteriovenosas de las arterias
coronarias descendente anterior y derecha drenando en la arteria pulmo-
nar. V = Ventriculo izquierdo. m = Mitral. Ao = Aorta ascendente. Ci, Cx y
De = Arterias coronarias izquierda, circunfleja y derecha. f=fistulas.
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dio por difusion. Posteriormente el tubo cardia-
co se divide en cuatro cavidades comunicadas
entre ellas, como en algunos anfibios. Finalmen-
te, se separan las cavidades cardiacas entre s,
al igual que las circulaciones arterial es pulmo-
nar y sistémica, como es caracteristico en los
vertebrados de sangre caliente.

A primera vista se supone que la génesis de
las malformaciones cardiacas congénitas es al
azar; aparecen estimulos que desvian o detie-
nen el desarrollo embrionario en una etapatem-
prana. Las fistulas arteriovenosas coronarias
se forman por la persistencia de las lagunas
vasculares intramiocérdicas presentes que se
conectan con los cordones celul ares pericéardi-
cos que darén lugar a la vasculatura corona-
ria® Sin embargo, hay que considerar que en
el desarrollo de las malformaciones congéni-
tas existe un factor predisponente y otro des-
encadenante. El primero tiene bases embriona-
rias (gendmica) y el segundo factores de riesgo
desencadenantes ambientales. Asi, en el mio-
cardio las conexiones arteriovenosas son nor-
mal es durante |afase esponjosade laformacion
del tabique y paredes ventriculares y despare-
cen esas conexiones cuando €l tejido se hace
compacto. Causas predisponentes, como laatre-
sia pulmonar aislada, 1a hipoplasia ventricular
izquierda con estenosis de las valvulas adrtica
y mitral, condicionan €l desarrollo de fistulas
arteriovenosas coronarias.

Se han descrito casos de cardiopatias congéni-
tas relacionadas con el sindrome de delesion
del cromosoma22_11,% caracterizado por pér-
didade informacion genética en un segmento de
este cromosoma. Ha surgido la posibilidad de
unarelacion entre las anomalias coronariasy
los diferentes grupos étnicos.® La mayor fre-
cuenciade fistulas arteriovenosas observadas
en lacoronaria derecha ha hecho suponer que
esto es debido afactores genéticos rel aciona-
dos con diferencias étnicas.® Sin embargo, la
frecuenciamayor de fistulas arteriovenosas en
las coronarias derecha o circunfleja no es su-
ficientemente significativa para suponer que
factores étnicos estén involucrados en tales di-
ferencias.>® Por otro lado, se ha descrito la aso-
ciacion de estas fistulas con el sindrome here-
ditario de gigantismo parcial” y con enferme-
dades autoinmunes como la polimiositis. En
este Ultimo caso, la polimiositis podria estar
asociada fortuitamente con las fistulas arte-
riovenosas coronarias multiplesy éstas haber-
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Fig. 2. Coronariografia selectiva bilateral en posicion lateral izquierda. Arriba se observa una fistula arteriovenosa
entre la arteria coronaria primera diagonal y la arteria pulmonar. Abajo se observa una fistula arteriovenosa entre
la arteria coronaria hipertrofiada del cono y la arteria pulmonar. A y B = Arterias aorta y pulmonar, Cy E =

Ventriculos derecho e izquierdo y D y F = Auriculas izquierda y derecha.

se formado por |a persistencia de sinusoides ca-
pilares o de vasos de Thebesio. Sin embargo, es
posibleque el desarrollo de estasfistulas se deba
a la degeneracion, necrosis y/o inflamacién lo-
calizadas en €l tejido miocérdico, puesto que se
ha observado incremento de |os desvios arterio-
venosos de flujo sanguineo en el muascul o esque-
| ético coincidentes con la polimiositis,'” aunque
cabe sefialar que el tejido del muscul o esquel éti-
co es muy diferente al miocérdico.

Se ha descrito la asociacion de fistulas arteriove-
nosas coronarias mltiples, drenando a ventricu-
lo izquierdo, con la telangiectasia hemorrégica
hereditaria (sindrome de Rendu-Weber-Osler),®
en € cual seobservé marcadadilataciony tortuo-
sidad delas arterias coronarias, similaresalas a-
teraciones de las arteriolas de la epidermis.’®

Se havisto que frecuentemente las fistulas arte-
riovenosas coronarias miltiples de una misma

arteria coronaria, se encuentran asociadas a la
miocardiopatiahipertréficaapical: fistulasdelas
arterias coronarias izquierda o derecha anasto-
mosadas al ventriculo izquierdo.®* También se
ha descrito la presencia de una fistula coronaria
hacia el ventriculo izquierdo coincidente con la
dilatacion aneurismatica del ventriculo izquier-
do y laregresion de la fistula después de la re-
seccion del aneurisma.®t®

Las fistulas arteriovenosas coronarias Unicas o
multiples desembocan en cualquiera de las cavi-
dades cardiacas,** o en variasdelas cavidades car-
diacas en un mismo sujeto.?? Cuando éstas se
abren a una cavidad de baja presién el sitioen el
que confluyen esamplioy localizado (Fig. 1); en
cambio, cuando es difusa su anastomosis ésta se
conectaaunacavidad deatapresién como e ven-
triculo izquierdo.?? En cuanto a la asociacion de
estas fistulas con la cardiomiopatia hipertréfica,
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la alteracion primaria en estos casos es la persis-
tencia del patron circulatorio embrionario (seala
persistencia de las lagunas vasculares o del siste-
ma venoso de Thebesio)®??* y secundariamente,
factores hemodinamicos influyen en el modo y
forma de confluencia entre cavidades y vasos
cardiacos. Si bienlasecuelahemodinémicano esta
bien reconocida,?% se piensa que la cardiomio-
patia hipertréfica es secundariaa efecto hemodi-
namico delas microfistulas que drenan en €l ven-
triculo izquierdo, provocando el desarreglo delas
miofibrillas.® Lareaccion del ventriculo seinicia
con solo la hipertrofia.® Coincidente con la car-
diomiopatia hipertréfica apical se ha encontrado
un lago angiomatoso apical intramiocérdico Uni-
co, drenando en la cavidad ventricular izquierda,
alimentado por ramas de la arteria coronaria iz-
quierda. Laexistencia de microfistulas o delagu-
nas intramiocéardicas podria influenciar el desa
rrollo de hipertrofiaapical del ventriculo izquier-
do, dado que €l consiguiente secuestro sanguineo
y laisquemia miocardica resultante, podrian in-
ducir laformacién de hipertrofia fibrosa segmen-

Fig. 3. Coronariografia bilateral selectiva en oblicua anterior derecha, con
inclinacién céfalo caudal. Arriba. En la coronariografia izquierda se obser-
va fistula arteriovenosa que drena en la arteria pulmonar, alimentada por
la arteria primera diagonal. Abajo: En la coronariografia derecha se obser-
va una rama arterial, préxima al ostium coronario, que drena en una fistula
arteriovenosa en la arteria pulmonar. A y B = Arterias aorta y pulmonar, C
y D = Ventriculos derecho e izquierdo.
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taria e hipertrofia septal asimétrica.’? Cabe acla-
rar que la cardiomiopatia hipertréfica asimétrica
tiene bases hereditarias dadas por ateraciones gé-
nicas que determinan lahipertrofiay proliferacion
del tejido miocardico sobre €l lado izquierdo del
tabique interventricular.

Por otro lado, el hecho de que coincida la car-
diomiopatia hipertréfica con las fistul as arterio-
venosas coronarias miltiples drenando ala arte-
ria pulmonar hace suponer que no hay relacion
de causay efecto entre estas fistulas y la cardio-
miopatia.* Igualmente, se ha descrito €l caso de
un paciente con cardiomiopatia hipertréficaaso-
ciada al origen andmalo de cuatro arterias coro-
narias en € seno de Valsalva en cuatro ostiae
separados.?’

Se ha descrito la asociacion fortuita de la enfer-
medad mitral con las fistulas arteriovenosas co-
ronarias multiples, como es el caso de nuestros
pacientes.?® Estas fistulas se les ha encontrado
asociadas a la valvulopatia cardiaca reumatica
mdltiple.®

Se ha pensado que €l azar intervienen laforma-
cion de unafistulaarteriovenosacoronariaaisla-
da; pero es poco probable que el azar intervenga
en laformacion defistulas arteriovenosas multi-
ples en un solo paciente que afecten a las tres
arterias coronarias principal es.5%-3

Las enfermedades arriba mencionadas pueden
estar fortuitamente asociadas con lasfistulas arte-
riovenosas coronarias, ser un trastorno secunda-
rio ala hemodindmica de las fistulas o bien ser
unaalteracion aislada. Laprimeracondicion esta
representada por las valvulopatias cardiacas. La
segunda la constituye lamiocardiopatia hipertro-
ficao el aneurismaventricular izquierdo. Respec-
to a origen hereditario delasfistul as arterioveno-
sas coronarias se puede decir que, como en algu-
nas cardiopatias, podrian deberse a alteraciones
cromosdmicas determinantes de enfermedades
como la telangiectasia hemorragica y ser efecto
de un programa genético aterado. El hecho de
que cardiopatias congénitas como el aneurismay
la ruptura del seno de Valsava se presenten con
mayor frecuencia en determinadas zonas geogréa-
ficascomoAsiay México** masqueenlaUnién
Americana, podriasugerir que estacardiopatiatie-
ne un substrato étnico, generado por la diferen-
ciacion en € genoma.

Conclusion
El desarrollo de las fistulas arteriovenosas co-
ronarias tiene una base embrionaria debido a
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que los espacios sinusoidales de las paredes
ventriculares conectan las cavidades ventricu-
lares con las arterias coronarias de origen pe-
ricardico. Su persistencia puede deberse auna
determinaci6n genética (causa predisponente)
0 a algun factor de riesgo (causa desencade-
nante).

10.

11.

A Rangel y cols.

Estas fistulas podrian asociarse a alteraciones
cromosomicas o enfermedades hereditarias como
latelangiectasiahemorrégica. Si bien no existen
evidencias concretas de que las fistulas arterio-
VEenosas coronarias estan predeterminadas por un
factor genético, hay indicios que sugieren que
se debe investigar esta eventualidad.
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