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FISTULA CONGENITA DE ARTERIA CORONARIA. APRESENTACAO DE 11 CASOSE
REVISAO DA LITERATURA

FELICIO SAVIOLI NETO, MICHEL BATLOUNI, DIKRAN ARMAGANIJAN, CLARICE OGAWA,
NABIL GHORAYEB, GIUSEPPE SEBASTIANO DIOGUARDI

As fistulas congénitas de artéria coronéria (FCAC), ou sgja, as comunicagdes entre a rede coronaria e as
cavidades cardiacas ou o tronco da artéria pulmonar, sdo mas formac8es pouco freqiientes (0,4% das
cardiopatias congénitas), diagnosticadas na propor¢ao de 1:500 estudos cinecoronariogr&ficos. Entre 6662
cinecoronariografias realizadas num periodo de 2 anos, no IDPC, foram diagnosticados 11 casos de FCAC.
Todos os pacientes eram da raga branca, 6 do sexo masculino, e as idades variaram de 10 a 66 anos (média
48,2). Os sintomas encontrados foram: dor precordial relacionada aos esfor¢os maiores (8 casos); dispnéia
aosgrandesesforcos (2); ambasas queixas (1). A ausculta, sopro continuo em2 casos, sistolico em2, diastolico
em 2; a area de melhor ausculta localizava-se no 1/3 inferior da borda esternal esquerda. Em 5 casos ndo
havia sopros. O eletrocardiograma era normal em 3 casos; apresentava sobrecarga ventricular esquerda, em
2; isquemia subepicardica anterior, em 2; zona el etricamente inativa anter o-septal, em 2; fibrilac&o atrial, em
2; alteraces difusas da repolarizacdo ventricular, em 2; e sobrecarga atrial esquerda, em 1. O raio X era
normal em 5 casos. Nos demais, observava-se: cardiomegalia, em 6 e hiperfluxo pulmonar, em 4. O estudo
cinecoronariografico evidenciou que o local deorigemda fistula era a coronaria esquerda (7 casos), coronaria
direita(3), eambas(1). Adrenagem processava-se na artéria pulmonar (4), atriodireito (3), ventriculo esquerdo
(2), ventriculo direito (1), e atrio esquerdo (1). Cinco pacientes foram, adicionalmente, submetidos ao
ecocardiograma bidimensional, que propiciou a visibilizagdo direta da fistulaem 2 casos; e ao teste ergométrico
com télio-201, que revelou isquemia miocardicaem 2. Ligaduracirdrgicada fistula foi realizada em 1
caso, com éxito. Os demais permaneceram em tratamento clinico, com sintomatologia controlada.

Asfistulasde artériacorondria, isto €, ascomunicagdes
diretas entre arede coronéria e as cavidades cardiacas ou
o tronco da artéria pulmonar, podem ser de origem
congénita (primérias), ou conseqlientes a processos
trauméticos e inflamagdes localizadas, (secundarias). As
fistulas congénitas de artéria coronaria (FCAC) sdo més
formagbes pouco freqlientes, com incidéncia de 0,4%
aproximadamente, entre as cardiopatias congénitas', sendo
diagnosticadas na proporcdo de 1:500 estudos
cinecoronariograficos 2. Embora véarios artigos sobre o
tema tenham sido publicados na literatura médica, a
maioria restringe-se a descri¢do de poucos casos.

O objetivo deste trabalho é a descrigdo de 11 novos
casos de FCAC, examinados no Setor de
Cororonariopatias do Instituto Dante Pazzanese de
Cardiologia, e arevisdo daliteratura sobre o tema.

MATERIAL E METODOS

Em 6662 cinecoronariografias consecutivas, analisadas
no periodo de janeiro de 82 a janeiro de 84, foram
diagnosticados 11 casos de FCAC (1:600).

Todos os pacientes eram da raca branca, seis do sexo
masculino, e asidadesvariaram de 10 a66 anos, média48,2.

Ospacientesforam investigados quanto asintomatol ogia,
examefisico, radiol 6gico e e etrocardiogréfico. Em 5 casos,
foram realizados, adicionalmente, ecocardiograma
bidimensional e teste ergométrico associado a cintigrafia
miocardica com talio-201.

RESULTADOS

Os resultados dos exames clinicos e complemen-
tares estdo expostos nas tabelas| ell. O sintoma
mais frequente foi dor precordial (8 casos) de ca-

Trabaho realizado no Setor de Coronariopatia do Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia.
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réter constrictivo, curta duragdo, relacionadaagrandes
e médios esforcos e aliviada pelo repouso. Dis-

pnéia de esforco foi a queixa principal em 2 casos.
Ambos os sintomas estavam presentes em um.

TABELA | — Exames clinicos e complementares.

Caso  Sexo Idade Sintomas Ausculta ECG Raio X ECO Teste eforco
talio 201
1 F 66 Dispnéia SD FA, alt. repolar Cardiomegalia - -
hiperf. pulm.
2 F 57 Dispnéia SC SVE, SAE Cardiomegalia Normal -
3 F 58 Precordialgia SC FA, zonainativa Cardiomegalia Vishilizacdo Positivo
antero-septal hiperf. pulm. fistula
4 M 45 Precordialgia - Zonainat, ante- Normal - -
ro-septal
5 M 54 Precordialgia - Normal Normal Normal Negativo
6 F 29 Precordialgia. - | squemia subepi- Normal TP abaulado Negativo
cardica
7 F 53 Precordialgia SS Isquemia subepi- Cardiomegalia Vishilizacdo Negativo
cardica
8 M 60 Precordialgia SS Normal Cardiornegalia. - Positivo
9 M 10 Disp. + Prec. SD SVE Cardiomegalia - -
10 M 36 Precordialgia - Normal Normal - -
11 M 63 Precordialgia - Alt. repal. Normal - -
TABELA |1 - Achados angiogr &ficos.
N.° Origem Drenagem
1 CD AE
2 CX AD
3 CD ~&D
4 CE VE
5 DA AP
6 DG AP
7 CD +CE AP
8 CE VE
9 CX AD
10 CD VD
11 DA AP

CD: corondria direita; CX: coronéria circunflexa; CE: coronéria
esquerda; DA: descendente anterior; DG: diagonal; AE: &trio esquerdo;
ADL: é&trio direito; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito;
AP; artéria pulmonar

A auscultacardiaca, observaram-se sopro diastdlico em
2 casos, sopro sistélico em 2, sopro continuo em 2, e
ausénciade soprosem 5 casos. A &rea de melhor ausculta
foi o terco inferior da borda esternal esquerda.

O exame radiol 6gico mostrou-se normal em 5 casos,
evidenciou aumento moderado da area cardiaca, em 6 e
hiperfluxo pulmonar, em 4.

O eletrocardiograma foi normal em 3 casos. Nos
demais, observou-se sobrecarga ventricular esquerda (2)
isgquemia subepicardica em parede anterior (2), zona
eletricamente inativa antero-septal (2), ateragdes difusas
da repolarizacéo ventricular (2), fibrilagdo atrial (2) e
sobrecarga de atrio esquerdo (1).

Noscinco casosem quefoi realizado, o ecocardiograma
bidimensional mostrou-se normal em 2, evidenciou
abaulamento do tronco da artéria pulmonar em 1, e
possibilitou a visibilizag&o direta da fistula em 2 casos
(fig. 1).

Oteste de esforco comtalio-201, realizado em 5 casos,
foi negativo em 3 e positivo em 2, com infra-
desnivelamento de ST de 4 e 3 mm, respectivamente.

Fig. 1 - Visihilizagdo direta de fistula coronéria esquerda para artéria
pulmonar no ecocardiograma bidimensional. AE: &rio esquerdo, VE:
ventriculo direito, E: fistula coronéria.

A cinecoronariografia mostrou que as fistulas se
originavam dacoronariaesquerdaem 7 casos, dacoronaria
direitaem 3, edeambasem 1. A drenagem processava-se
na artéria pulmonar em 4 casos (fig 2), &rio direitoem 3,
(fig. 3), ventriculo esguerdo em 2, (fig. 4), ventriculo
direito e ario esquerdo, 1 caso cada

Dez pacientes apresentaram melhora satisfatéria da
sintomatologia com blogueadores beta-adrenérgicos (7
casos) ou bloqueadores dos canais de célcio (3 casos).
Um paciente, que apresentava acentuado hiperfluxo
pulmonar, e que ndo obteve melhora da sintomatologia
com a terapéutica clinica, foi submetido a ligadura
cirdrgicadafistula

COMENTARIOS

A primeira descri¢ao de fistula coronaria foi fei-
ta por Krause 2, em 1865, como achado de necrop-
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Fig. 2 - llustragdo de fistula bilateral (caso7) em projegdes OAE e OAD, respectivamente. A - Fistula da coronéria direita para a artéria pulmonar. B

- Fistula da coronéria esquerda para artéria pulmonar.

Fig. 3 - llustragéo de fistula de coronario (caso 3). A - aortograma em projecdo OAE. B - injec&o de contraste na coronéria direita, projegdo OAD.

sia. Em 1947, Bjork e Crafford* diagnosticaram essa
patologia durante cirurgia em paciente com diagnostico
pré-operatério de canal arterial, ligando afistulacom éxito.
Em 1959, Currarinos® estabel eceu o primeiro diagnostico
pré-operatério, através da angiografia corondria.

Desde a descricdo inicial até o presente, cerca de 400
casos foram relatados na literatura internacional®.

Asinvestigacdes embriol dgicas evidenciaram que
nafaseinicial davidapré-natal, as artérias coronarias
se comunicam com as veias, através de uma rede
capilar e com as cavidades cardiacas, através de
ramos para 0s espacos intertrabeculares. Numa fase
posterior, esses espacos se unem e formam os
sinusoides, unindo as redes venosa e arterial, por um
lado, e as cavidades cardiacas, por outro’.

A patogénese mais provavel da FCAC parece estar
relacionada a auséncia de involugdo dos sinusbides do
miocardio fetal. Como a pressdo no ventriculo direito é
baixa, aprobabilidade de esses sinusdides ficarem pérvios
€ maior nessa cdmara do que no ventriculo esguerdo.

As alteracOes fisiopatoldgicas dependem: 1) da
guantidade de sangue quecirculapelafistula; 2) dacamara
ou vaso onde desemboca; 3) do grau de isquemia
miocérdica provocada pela comunicaggo.

Em condicdes normais, cerca de 10% do fluxo adrtico
entrano sistema coronario. Em pacientes com FCAC, esse
valor pode ultrapassar 50% 8. No entanto, esse fluxo ndo é
dirigido paraoscapilaresmiocardicos, que congtituem zonas
dedtaressténcia. A maior parte édirecionadaparacscanais
debaixaresisténcia, ou sgja, acomunicacdo andmaa Ain-
da, o fluxo de outras artérias pode ser desviado,
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Fig. 4 - llustrac&o de fistula de coronéria esquerda para o ventriculo
esquerdo, em projegdo OAD (caso 8).

através de comunicagles intercoronarias, para as fistulas.

Quando as fistulas drenam no coragdo direito, forma-
Sseumacomunicacdo direitaentre asredesvenosaearteria
(fistula A-V). Funcionalmente, elas se comportam como
uma cardiopatia de “shunt” esquerda-direita. Quando a
drenagem € no coragdo esquerdo, forma-se uma fistula
artério-sistémica

Em decorréncia do “shunt”, h4 uma sobrecarga
volumétricado ventricul o esquerdo (VE) poisessacamara
ndo manuseia somente o fluxo periférico, mas também o
gue retorna do sistema venoso central.

Seacémaraenvolvidafor o atrio ou o ventriculo direito
(VD), essetambém participard do aumento da sobrecarga
devolume (pré-carga), mas seadrenagem for paraaartéria
pulmonar, havera somente comprometimento do VE.

Jaasfistulas que se comunicam com o coragdo esquerdo
(artério-sistémicas) ndo se comportam como “shunt” A-
V. Assim, quando adrenagem ocorre no VE, asalteracOes
hemodinémicas se assemel ham asdaregurgitaco adrtica,
e quando a fistula é calibrosa, pode receber sangue do
préprio VE durante a sistole. Se a drenagem ocorre no
atrio esquerdo, verifica-se aumento do fluxo sangliineo
paraestacdmarae parao VE.

Em ambas as condicfes acima (fistulaA-V ou artério-
sistémica) pode ocorrer a chamada sindrome do “roubo
corondrio”. Kiso e col.® demonstraram, intra-
operatoriamente, em pacientes com fistula coronaria
direita-ventriculo esquerdo, que a média de fluxo
sanguineo na coronéria era de 315/ml /min, reduzindo-se
para 35 ml/min apdsacorrecdo cirdrgica, indicando, pois,
aexisténciapréviade “roubo” de 280 ml/min.

Quanto a origem anatbmica da fistula, a grande
maioria provém da corondria direita, uma pequena

porcentagem da coronariaesquerda, eraramente deambas
10, O loca de drenagem mais frequente (90%) sdo as
camaras direitas !, seguindo-se, em ordem decrescente:
Ventriculo direito, artéria pulmonar, &trio direito e seio
corondrio. A drenagem para as cavidadades esquerdas é
muito rara; apenas 24 casos com essa caracteristicaforam
descritos na literatura mundial 22,

Na presente casuistica, porém, afistulaoriginou-secom
maior freqiéncia da coronéria esquerda. A drenagem
ocorreu em maior proporcdo para a artéria pulmonar e
ario direito.

A sintomatologia esta diretamente relacionada com a
magnitude do “shunt” e com o tempo de evolugéo dama
formagdo, em decorréncia de dilatagdes aneurisméticas
da fistula, que determinam maior calibre e conseqiiente
aumento do volume sanguiineo através da mesma.

Em 143 casos, revisados por Wilde e col ., 81 (57,4%)
eram assintométicos, 35 (24,2%) apresentavam sintomas
de insuficiéncia cardiaca e 27 (18,4%) referiam
precordialgia. Em nossacasuistica, precordialgiasugestiva
deinsuficiénciacoronéarianafoi o sintomamaisfrequente,
isoladamente ou associado a dispnéia de esforgo.

Ao examefisico, observa-se sopro de caréter continuo,
na grande maioria dos casos. Esse sopro resulta do
gradiente de pressdo entre os sistemas arterial e venoso,
com “shunt” persistente durante todo o ciclo cardiaco .
No entanto, Halpert's® relatou, em portadores de FCAC,
apenas sopro sistdlico.

Em nossa casuistica, foi detectado sopro continuo em
apenas 3 casos, sopro sistolico em 2, sopro diastdlico em
1; nos 5 restantes, a ausculta foi inexpressiva.

Caracteristicamente, 0 sopro continuo daPCA é melhor
audivel no 2.° espaco intercostal, em area pulmonar,
irradiado paraaclaviculaetransmitido paraaxilaeregido
escapular direita. A presenca de sopro continuo de
localizagdo atipica em relacéo ao acima descrito
(geralmente no 1/3 inferior da borda esternal esquerdaou
direita) sugere o diagndstico de FCAC.

As alteracBes radioldgicas do torax dependem das
repercussdes hemodindmicas dafistula. Os achados mais
comuns sdo: aumento do VE, dilatac8o daartériapul monar
e proeminéncia da vasculatura pulmonar. Em 109 casos
de FCAC revisados por Grande e col. %, havia
cardiomegalia em 69%. Os achados radiogréficos em
nossa casuistica est&o de acordo com esses dados.

As alteracBes eletrocardiograficas dependem da
localizagdo anatdmica da fistula e das repercussdes
hemodindmicas. Quando o “shunt” €& grande,
observam-se sinais de hipertrofiaventricular esquerda.
Nos casos de drenagem para o &trio direito, ambos
OS ventriculos se hipertrofiam Sinais de isquemiamio-
cardica podem também ser encontrados.
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O ecocardiograma bidimensional pode permitir
visibilizag8o direta da fistula ¥ ou entdo o aumento do
calibre das artérias coronérias **. Em nossos casos houve
visibilizag8o direta da fistula em 2 dos 5 submetidos a
€sse exame.

O teste de esforgo associado a cintigrafia miocardica
com talio-201 tem sido realizado por véarios autores 8,
com o objetivo de detectar isquemia miocardica. Dos 5
pacientes de hossa casuistica submetidos a esse exame, a
resposta foi nitidamente isquémica em 2. Ambos
apresentavam precordial gia como queixa principal.

O diagnostico diferencial daFCAC deve ser feito com
patologias que a ausculta apresentem sopro continuo:
persisténcia do canal arterial, aneurisma do seio de
Valsalvacomunicando-secom VD ou AD, defeito do septo
aorto-pulmonar, circulagdo entre artérias brénquicas e
pulmonares, drenagem venosa total dentro da veia
inominada esguerda, fistulas arteriovenosas pulmonares.
O estudo cinecoronariogréfico é decisivo no diagnostico
diferencial.

As complicacBes mais frequentes, de acordo com o0s
dados daliteratura, sdo: insuficiéncia cardiaca (24,8%),
angina de peito (18,4%), endocardite infecciosa (3,5%),
infarto agudo do miocérdio (3%), flbrilacdo atrial e
hipertensdo arterial pulmonar.

Para o tratamento da dor precordial sugestiva de
isquemia miocéardica, tém sido utilizados
preferencialmente os blogueadores beta adrenérgicos. A
posologiavariade 80 a120 mg ao dia, parao propranolol,
ou equivalente. Em presenca de insuficiéncia cardiaca,
manifestaou latente, osbloqueadores dos canaisdecélcio
constituem a melhor opcéo.

O tratamento cirdrgico é controverso, especialmente
nos individuos assintomaticos. No entanto, fundamenta-
Se nos seguintes itens: 1) prevenir o aparecimento tardio
de sintomas ou complicagdes; 2) auséncia de mortalidade
operatoria; 3) baixa incidéncia de morbidade; 4) pleno
sucesso quanto ao alivio dos sintomas.

A técnica operatéria visa a ligadura seletiva do trato
fistuloso, sem comprometer acirculagdo coron&rianormal.
Em 37 corregBes cirurgicas de FCAC, referidas por
Urrutia-S e col ¥, a mortalidade foi nula. Trinta e trés
pacientes (98%) permaneciam assintométicos, apés um
periodo de 6 meses a 18 anos (média 7 anos).

A 3 pacientes de nossa casuistica, que apresentavam
alteragbes hemodinamicas importantes, foi proposto o
tratamento cirdrgico, porém apenas 1 concordou com o
procedimento (ligadura do canal fistuloso). Tanto o ato
operatdrio como o pds-operatdrio imediato transcorreram
sem complicagBes. A paciente encontrava-se
assintomética, sem sopros a ausculta, sem uso de
medicagao especifica

SUMMARY

Congenital fistula of the coronary artery (CFCA),
that is, a communication between the coronary and

the cardiac chambers or the pulmonary artery are
relatively infrequent malformations (0,4% of all congenital
heart diseases). Such anomaliesarefoundin approximately
one of 500 coronary angiographic procedures. In 6662
coronary angiographi ¢ studies performed between January
1983 and December 1984 at our Institution, we found
eleven cases of CFCA. All patients were white, six were
males, between 10 to 66 years of age (mean 48.2 yrs).
The most common symptomswere exercise-induced chest
pain (eight cases) and shortness of breath (two patients),
or both (one patient). On auscultation acontinuous murmur
was heard in two patients, asystolic murmur intwo, and a
diastolic murmur in two other patients. Five patients had
no murmur. The following electrocardiographic
abnormalities were seen in eight patients: left ventricular
hypertrophy (two patients), ischemic T waves (two
patients), pathologic Q waves in the antero-septal leads
(two patients), ST-T wave abnormalities (two cases) and
left atrial enlargement in one. The chest roentgenogram
revealed cardiomegaly in six subjects and increased
pulmonary blood flow in four. Coronary angiography
showed fistula of the left anterior descending artery in
seven patients, right coronary artery in three and both
arteriesin one. Drainage to the pulmonary artery occurred
in four patients, to the right atrium in three, to the left
ventriclein one and to the left atrium in another.

Two dimensional echocardiogram performed in five
patients allowed direct visualization of the fistulain two
cases. Five patients underwent a thalium 201 stress test,
and evidence of myocardial ischemia was found in two
patients. Successful surgical ligation of the fistula was
performed in one patient and the other patient have been
well controlled with medical therapy.
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