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Fistula Coronariana Associada a Estenose Pulmonar Grave e
Cianose

Nadia Barreto Tenério Aoun, Luiz Alberto Christiani, Maria Eliane Campos Magalhées, Ernesto Succi, Milton Ari
Meier, Francisco Manes Albanesi F°
Rio de Janeiro, RJ

Adolescente do sexo masculino, 17 anos, com queixa
de dispnéia e cianose desde os 6 anos, apresentava ao exa-
me fisico sopro continuo nos 4° e 5° espacgos intercostais

esquerdos, sugestivo de fistula coronariana. O eco-color e
a angiografia confirmaram a hipotese de fistula
coronariana associada a estenose pulmonar valvar grave
e shunt direito-esquerdo, 0 que provocava a cianose. Foi
submetido a correcdo cirtrgica para fechamento da fistula
ao nivel do seu sitio de drenagem e realizacdo de
comissurotomia pulmonar, permanecendo assintomatico até
0 momento.

Coronary Fistula Associated with Severe
Pulmonary Stenosis and Cianosis

A 17 year old male adolescent was admitted to the
hospital due to dyspnea and cyanosis, since the age of 6
years. On physical examination, it was found a continuous
murmur over the left external border at the 4th and 5th in-
tercostal spaces suggesting a coronary fistula. A color-
echocardiogram associated with an angiography confirmed
the diagnosis of coronary fistula and severe pulmonary
stenosis. The functional consequence was a right to left
shunt with cyanosis. A surgical repair was performed with
closure of the fistula at the point where it drained into the
right ventricle plus a pulmonary commissurotomy. The
patient had an uneventful recovery.
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A fistula coronariana € uma comunicagdo anormal en-

cianose de extremidades e pert-oral ++/4+, e hipocratismo

tre uma ou mais artérias coronarias e uma camera cardiacadigital. O exame do aparelho cardiovascular mostrava

grande vaso ou outra estrutura vasculBranomalia

ventriculo direito (VD) palpavel e frémito sisto-diastélico nos

infreqliente, ocorrendo em 0,2 a 0,25% dos pacientes que se2°, 3° e 4° espacos intercostais esquerdos (EIE), na linha

submetem ao cateterismo cardfaporém, capaz de provo-
car graves alteragbes hemodinamicas e complicdg@es

maioria das fistulas coronarianas € de origem congénita, ape-

hemiclavicular esquerda. O ritmo cardiaco era regular, com
frequéncia cardiaca (FC) 80bpm. A 12 bulha era
normofonética e o componente pulmonar da 22 bulha era

sar de outras etiologias, em particular o trauma, terem sido inaudivel. Havia sopro continuo mais intenso nos 3° e 4°

relatadas® A associacdo com outras anomalias congénitas
€ incomunis,

EIE, porém com irradiagéo para todo o precordio. Os pulsos
periféricos eram normais e a pressao arterial (PA)

Relatamos o caso de um adolescente portador de fistula 120x80mHg. O restante do exame fisico era normal.

coronariana associada a estenose pulmonar valvar grave e

cianose.
Relato do Caso

Paciente do sexo masculino, 17 anos, branco, procurou

A hemoglobina era de 18g/dl, o hematdcrito de 56,3%,
e a leucometria normal. O eletrocardiograma evidenciou im-
portante sobrecarga do VD (fig. 1) e a radiografia de térax,
aumento do VD, abaulamento do tronco da artéria pulmonar
e circulacao pulmonar normal (fig. 2). O eco-color mostrou
severa hipertrofia do VD (fig. 3) secundaria a grave estenose

a Unidade Clinica de Adolescentes por apresentar cianose epulmonar valvar. A artéria coronaria esquerda, originada da
dispnéia aos esfor¢os desde os 6 anos de idade. Os sintomasorta, encontrava-se bastante dilatada (fig. 4) e descrevia tra-
haviam se intensificado nos ultimos meses. Apresentava-sejeto andmalo e tortuoso, drenando para o VD. A andlise do
em bom estado geral, com peso de 51kg e altura de 1,75m,fluxo a cores mostrou fluxo turbulento e continuo através da
fistula e foi de grande importancia para o esclarecimento da
cianose detectada clinicamente e para qual ndo havia sido
encontrada explicacao inicial. N&o foi possivel medir o gra-
diente VD/AP em virtude da grande turbuléncia no VD
provocada pela fistula. As dimens@es cavitarias do ventriculo
esquerdo (VE), do atrio esquerdo (AE) e da aorta, bem como
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Fig. 1 - Sobrecarga do ventriculo direito

Fig. 4 - Ecocardiograma, corte transversal a nivel dos vasos da base, demonstrando
dilatagao da artéria coronana esquerda. AO-aorta; AE-atrio esquerdo; cor esg-coronaria
esquerda

os demais fluxos eram normais. O estudo hemodinamico
comprovou os achados ecocardiograficos de fistula
coronariana da artéria descendente anterior (DA) com drena-
gem para o VD e grave estenose pulmonar (fig. 5 e 6). As
pressdes eram: VD-219/5/15; AP-15/7, com gradiente VD/
AP de 204mmHg; VE-90/0/4 e aorta- 101/57. Durante a
ventriculografia direita observou-se a opacificacdo da aorta
através da fistula durante a sistole, caracterizando shunt di-
reito-esquerdo provocado pelas altas pressdes no VD. As ar-
térias coronarias direita e circunflexa eram normais. As
oximetrias realizadas demonstraram presenca de insaturagédo
no VE (62%), indicando shunt direito-esquerdo também ao
nivel atrial.

O paciente foi encaminhado a correcao cirurgica, onde
se observou grande fistula coronariana no trajeto da DA com
cerca de 15mm de didmetro e com drenagem para o VD, que
apresenta abaulamento a esse nivel. Foi realizado entéo o fe-

Fig. 2 - Aumento do ventriculo direito (seta) e abaulamento do tronco da artéria

pulmonar

Fig. 3 - Ecocardiograma, corte transversal paraesternal demonstrando importante Fig.5 - Ventriculografia direita em sistole em PA demonstrando a drenagern dafistula
hipertrofia do ventriculo direito. VE-ventriculo esquerdo; VD- ventriculo direito; S- para o VD e opacificagdo desta, e estenose pulmonar valvar. VD- ventriculo direito;
septo interventricular VP-valva pulmonar; FIST-fistula
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pequeno numero de criangas, porém é incomum em adul-
tog#?% A incidéncia de associagdo com outras anomalias
varia entre 5 e 30% nas diversas publica¢&edlguns au-
toreg®2” acreditam que h& estreita relacdo entre fistula
coronariana e atresia pulmonar ou adrtica com septo
interventricular intacto. Esses autores sugerem que a existén-
cia das fistulas em presenca de grave alterac&o valvar pul-
monar ou adrtica é secundaria a persisténcia dos sinusodides
primitivos intramiocardicos. Os portadores destas anomali-
as, no entanto, séo, em sua maioria, lactentes com grave qua-
dro clinico, diferente do caso relatado, que ndo estéa inclui-
do neste grupo de doengas complexas, o que o torna
particularrnente interessante, ja que se trata de rara associa-
¢ao de malformagdes e, que seja do nosso conhecimento, ndo
descrita anteriormente nesta faixa etéria.
O ECO é exame nao invasivo de extrema importancia
no diagnostico desta anormalidade, ja que, consegue eviden-
- ciar adequadamente a origem, a dilatacdo, bem como o tra-
Fig. 6—Aortografiaem OAE demonstrando a fistula originada da artéria descendente jeto da fistula, através do padrdo de mosaico provocado pelo
anterior. AO-aorta fluxo turbulenté . E importante ainda para detectar a exis-
téncia de anomalias associadas, além de proporcionar o di-
chamento da fistula ao nivel de sua conex@o com o VD. A agnéstico diferencial com malformacdes que provoquem so-
valva pulmonar era muito estenética, com cerca de 3mm de pro continuo, como a persisténcia do canal arterial, a janela
diametro e foi possivel a comissurotomia. O paciente evoluiu aorto-pulmonar, a comunicacao interventricular com insufi-
bem e obteve alta hospitalar no 10° pds-operatério (PO). O ciéncia adrtica, entre outfas

ecocardiograma (ECO) realizado no PO ndo mais detectou No caso descrito, 0 ECO foi de grande de grande im-
fluxo através da fistula. porténcia para o diagndstico e explicacéo da cianose, o que

ndo foi possivel do ponto de vista clinico, visto que eviden-

Discusséo ciou o fluxo reverso através da fistula, confirmado posterior-

mente pelo estudo hemodinamico, que também mostrou

A fistula coronariana € uma anormalidade da circula- shunt ao nivel atrial. A angiografia deve ser realizada para
¢do coronariana em que ambas as artérias coronarias origi-confirmar o diagndstico e os achados ecocardiogréaficos nos
nam-se da aorta, porém com um ou mais de seus ramos co-casos mais complexos ou duvidosos e deve ser realizada em
municando-se diretamente com uma camara cardiaca, tron-todos os pacientes adultos, pois ha relatos que a turbuléncia
co da artéria pulmonar, seio coronariano, veia cava ou veias na fistula pode ser responséavel por alteragdes endoteliais e
pulmonare’s Aproximadamente, 50% das fistulas originam-  aterosclerose precdég 2
se da artéria coronéria direita, 45% da artéria coronaria es- O tratamento cirlrgico é recomendado para os pacien-
guerda e mais raramente, menos que 5%, de ambas as artées sintomaticos ou que possuam anormalidades graves as-
rias corondrias. A maioria drena para o VD (40%), seguido sociada¥®*% como no presente caso. Ainda ndo é bem
do atrio direito (25%), tronco da artéria pulmonar (15%), seio estabelecida a necessidade da correcao cirtrgica das peque-
coronario (7%), AE (5%) e VE (menos de 3%6)¢ Na mai- nas fistulas descobertas ocasionalmente em exames
oria dos casos 0s pacientes sdo assintomaticos, sendo o diangiogréficos. Esses casos parecem ndo requerer tratamen-
agnostico feito através da descoberta de sopro continuo emto cirdrgico imediato, mas acompanhamento cuidadoso, ja
exame ocasional®. gue a existéncia da fistula pode contribuir para a

As complicagdes incluem insuficiéncia cardiaca aterosclerose coronariana. Em geral os resultados cirirgicos
congestiva provocada por grande shunt esquerdo-direito séo excelentes. A mortalidade em publicacdes recentes va-
(mais comum na inféncia), isquemia miocéardica secundaria riou entre 0 e 1,7 %2 As complica¢Bes cirdrgicas incluem
a “sindrome do roubo coronariano”, rotura da fistula e infarto do miocérdio peri-operatério e arritmias. A maioria
endocardite infecciosa, sendo esta complicacdo mdi&¥ara  dos pacientes, no entanto, obtém alivio dos sintomas e evo-
2O fechamento espontéaneo da fistula foi descrito em um lui sem complicages.
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