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RESUMEN

Reportamos el caso de una escolar femenina, 9 afios, ecocardiografia bidimensional-Doppler y la cine-

con hallazgo de fistula arterio-arterial sistémico-
pulmonar. Como trayecto anémalo comunica la aorta
descendente con laramaizquierda de la arteria pulmonar.
Se trata de una malformacidn congénita aislada con una
expresion clinica dada por la auscultacion de un soplo
continuo de acentuacion sistolica en el area infracla-
vicular izquierda. Signos electrocardiograficos de
sobrecarga diastélica del ventriculo izquierdo.

El Doppler continuo demuestra un flujo turbulento
sisto-diastolico en la rama pulmonar; dilatacion de
cavidades izquierdas con el ecocardiograma-bidimen-
sional. Lasradriografias toracicas muestran una sombra
de aspecto hidrico paracardiaca izquierda con creci-
miento hemicardio izquierdo. La cineangio reveld la
emergencia del ramo anémalo, tortuoso y dilatado en sus
extremos desde la aorta toracica, sin aspecto
aneurismatico. Paciente practicamente asintomatica
salvo los hallazgos ya mencionados. Como opcién
terapéutica se plantea laligaduray seccién de la porcion
medial del trayecto vascular aberrante. Se analizan las
diferencias con las fistulas arterio-venosas pulmonares.

Palabrasclaves: Fistula; sistémico-pulmonar arterio-
arterial; clinica; terapéutica.

INTRODUCCION

La oportunidad de estudiar y analizar una escolar

portadora de una fistula arterio-arterial sistémico
pulmonar (AA-SP) representa una oportunidad Unica
en un Servicio de Cardiologia Infantil. Como ano-

malia aislada, comunica la aorta descendente con la

rama proximal izquierda de la arteria pulmonar, por
intermedio de un trayecto vascular largo, tortuoso,

andmalo y dilatado en sus respectivos extremos. La

repercusién hemodinamica del hemicardio izquierdo,

producto de una sobrecarga de volumen es demos- | .o

trada con los paraclinicos, en particular con la
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angiografia.
Destacaremos las diferencias con
arterio-venosas pulmonares.
Reportamos las caracteristicas clinicas, los ha-

llazgos paraclinicos y la consideraciéon terapéutica
del caso.

las fistulas

Presentacién del Caso Clinico

Se trata de una paciente femenina, 9 afios de
edad, conocida por Cardiologia desde los 5 afios de
vida. Enviada a nuestro centro por un servicio ho-
maoénimo regional con la finalidad de establecer diag-
néstico y conducta terapéutica. Antecedentes per-
sonales no contributorios con cuadro clinico actual.
Padres no consanguineos, ambos saludables. Sin
antecedentes de enfermedades cardiovasculares en-
tre los familiares cercanos. Al ingreso, paciente en
buenas condiciones generales. Pulso arterial
sistémico y venoso yugular normal. Latido ven-
tricular izquierdo (VI) moderadamente dinamico,
sin retraccién ventricular derecha significativa. Sin
frémito palpatorio. A la auscultacién, un soplo con
acentuacion sistolica en el area infraclavicular
izquierda, también audible en mesocardio y espalda.
Un desdoblamiento fisiolégico del 2° ruido sin
aumento del componente pulmonar. Al electro-
cardiograma se observa un eje eléctrico en 60° en el
plano frontal con signos evidentes de sobre carga
diastolicadel VI. Unflujo turbulento sisto-diastolico
en la rama izquierda de la arteria pulmonar (RIAP)
con el Doppler continuo; una sobrecarga de volumen
y dilatacién subsecuente de auricula y ventriculo
izquierdos al practicarse el ecocardiograma bidimen-
sional. Se interpretainicialmente como persistencia
ducto arterioso (PCA). La radiografia de
térax, en proyeccion postero-anterior (PA), destaca
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el crecimiento de VI y la imagen paracardiaca formacion de una imagen lacunar con un rapido

definidos (Figura 1). auricula izquierda (Al). La Al con un volumen

dilatado moderado ++/++++. En la arteriografia
pulmonar, en proyeccién oblicua anterior derecha a
20°, no se observa el subramo inferior izquierdo de
la rama pulmonar ipsilateral por competencia de
flujo con la fistula.

Debido a la procedencia geografica lejana, su
asistencia a los controles sucesivos por la consulta
externa ha sido irregular; reevaluado el caso
nuevamente se planteaal Servicio de Cirugia Car-
diovascular su consideracién quirdrgica con caracter
prioritario.

DISCUSION

Una fistula arterio-arterial sistémico-pulmonar
(AA-SP) representa la comunicacion vascular a
manera de ramo andmalo, entre la aorta y la arteria
pulmonar o una de sus ramas principales proximales.
Figura 1. Radiografia toracica, proyeccion PA. Hiper- En nuestro caso, representd una malformacion
trofia del VI, con aortay cayado normales. Aumentodela congénita aislada, pero con una repercusién
trama vascular hacia ambas bases. Imagen de aspectofuncional hemodinamica significativa. Una o mas
hidrico, bordes poco definidos, que se proyectan sobre comunicaciones directas entre los sistemas venosos
bprde paracar_difjlco izquier_do. Reforzamiento parahiliar pulmonar y arterial pulmonar caracteriza a la fistula
bilateral, con imagenes residuales. arterio-venosa (FAV) pulmonar congénita, a

diferencia del caso en discusién. La abertura pul-
monar de esta fistula sistémica se sitla alaizquierda

Una aorta ascendente y cayado normales. Hilios e | pifurcacion del tronco pulmonar, es decir, en la
con reforzamiento de las tramas. Una radiografia gma izquierda de la arteria pulmonar, mientras que
toracica ulterior ubica un probable secuestro g| extremo aértico se ubica en la aorta toracica
pulmonar del segmento ventro basal izquierdo. A gescendente. Una gran diferencia con el ductus ar-
los 7 afios, al practicarsele el cateterismo cardiaco terigso permeable, cuyo orificio adrtico se sitta in-
se descarto la persistencia del conducto arterioso, mediatamente por debajo del origen de la arteria
demostrandose la presencia de un trayecto fistuloso gypclavia izquierda a nivel del cayado. El trayecto
arterio-arterial sistémico-pulmonar. Se confirma e esta fistula sistémica aungue generalmente largo,
un salto oximétrico en la RIAP, con presiones yaria en funcion de la tortuosidad del mismo (1,2).
normales en camaras cardiacas derechas y tronco deyp, diametro, ancho o estrecho, con todas las gra-
laarteria pulmonar (TAP) (Cuadro 1). Las presiones qacjones intermedias. El orificio de esta fistula AA-

capilar media pulmonar, ventricular izquierda 'y en gp mas ancho en el extremo aértico.
tronco aértico fueron normales (Cuadros 1y 2). La

ventriculografiaizquierda en proyeccion craneoaxial
oblicua anterior izquierda y la aortografia fueron
también normales. Durante la aortografia toracica
descendente, en proyeccidon PA, la cineangio revela
a nivel del mencionado vaso, en su tercio medio
inferior y del lado izquierdo, la emergencia de un
vaso arterial muy dilatado, de trayecto tortuoso, que
se comunica con la RIAP; ésta a su vez con una
dilatacién importante de ++ a +++/++++, con la

No disponemos datos de casos previos de fistulas
AA-SP de aspecto aneurismatico, pero tal hallazgo
es posible. Su cierre espontaneo resulta dificil a di-
ferencia del ductus permeable (1). Puede confundirse
con una fistula AV pulmonar clasica, si esta tltima
es unilateral y solitaria. Pero excepcionalmente, la
irrigacion arterial principal de una fistula AV
proviene de una arteria sistémica, como puede ser
una arteria bronquial, intercostal o anémala (3-5); si
fuera el caso, estariamos en presencia de una fistula
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Cuadro 1
Cateterismo cardiaco

Gases (%)

Presiones (mm HQ)

O, Vol %0, Sat Reposo
Paciente VN Sistélico Diastélico Media
Paciente VN Paciente VN Paciente VN
VCS 13,94 84 77
VCI 14,27 86 83
ADM 13,94 84 80
VDM 13,27 80 79 20 25 0-2 3-4
TAP 14,12 80 78 20 23 2 10 10 15-20
PCP 3 4,5-8,2
VI 15,76 95 96 110 135 0-4 8
Ao 16,09 97 96 106 135 62 60-71 81 83-91

VCS: Vena cava superior; VCI: Vena cava inferior; ADM: Auricula derecha media; VDM: Ventriculo derecho
medio; TAP: Tronco arteria pulmonar; PCP: Presion capilar pulmonar; VI: Ventriculo izquierdo; Ao: Aorta; VN:

Valores normales; Sat: Saturacion.

Cuadro 2
Calculos hemodinamicos

Parametro Paciente Valores normales
Hemoglobina 12,2 gr% 11,5-15,5 gr%
Gasto cardiaco sistémico 9,10 It/min 5,5-6,5 It/min
Indice cardiaco 9,63 It/min/m2 3,1 It/min/m2
Consumo de oxigeno 158 It/min 140-16- It/min
Cortocircuito izg-der 2,84 It/min 0 It/min
Resistencia arterial periférica 8,90 U 8,75-20 U
Resistencia arterial pulmonar 0,84 U 1,25-3,75 U
Resistencia arteriolar pulmonar 0,59 U 0,25-1,60 U
RP/RS 00,7 menos 0,20
Qp/Qs 1,3 igual 1

AV: Arterio venosa; lizg-der: Izquierda-derecha; RP/RS: Relacion resistencias arteriolares pulmonares
y sistémicas; Qp/Qs: Relacién de flujo pulmonar y sistémico.

AV sistémica, aun cuando pueda estar incluida en el
parénquima pulmonar (2,3,6). Las fistulas AV

pulmonares frecuentemente son mdultiples, bila-
terales y difusas, involucrando en su gran mayoria
los I6bulos basales o l6bulo medio derecho; la
ubicacion en estos sitios abarca a los 3/4 de los
pacientes (7-10). Las consecuencias fisiolégicas de
esta fistula AA-SP dependen de 3 factores: Las
dimensiones internas de la comunicacion anatémica,
la resistencia vascular pulmonar y finalmente la
capacidad funcional del ventriculo izquierdo con

un gradiente simultaneo de presién desde la aorta
descendente en direcciéon de la RIAP durante todo el
ciclo cardiaco; éste a su vez es responsable del flujo
aorto-pulmonar continuo a través del trayecto vas-
cularanémalo. Como la boca de la fistula sistémica
es grande, pero conserva cierto caracter restrictivo,
hay un aumento del flujo sanguineo pulmonar,
imponiendo una carga adicional de volumen al hemi-
cardioizquierdo. Como resultado, hay una dilatacién
de laauriculay ventriculoizquierdo, pero sin signos
de hipertrofia del coraz6n derecho. Recordemos

una sobrecarga de volumen. Como los valores de la que la direccidon del flujo a través de la fistula

resistencia vascular pulmonar son normales, existe
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depende de las resistencias vasculares sistémica y
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pulmonar; como la resistencia pulmonar es apre-

minimo, de alli que no haya cianosis clinicamente

ciablemente menor que la sistémica, se establece unapreciable enla paciente. Dependiendo del grado de

cortocircuito de izquierda a derecha apreciable con

cortocircuito, la presién del pulso arterial sera vari-

la sobrecarga diastélica de las cavidades cardiacasable, dado que el flujo diastélico desde la aorta

izquierdas.
Las consecuencias fisiologicas de la fistulas AV

descendente hacia la RIAP reduce la presién
diastdlica adrtica. Un pulso saltén seria un aspecto

pulmonares clasicas dependen sobre todo de lade la fistula AA-SP grande con un apreciable

de la comunicacion, por tanto, un cortocircuito de
derecha a izquierda es la regla (2,7,9). Si bien el
volumen aportado por estas fistulas AV pulmonares
através del corto-circuito es suficiente para provocar

a derecha es despreciable, el pulso arterial sera
normal. Un latido ventricular izquierdo dinamico
puede ser un detalle clinico a la palpacién, siempre
gue coincida con un cortocircuito significativo. El

hemodinamica significativa, salvo excepciones
(5,7,9). En general, las fistulas AV pulmonares
congénitas aportan cortocircuitos relativamente

hasta un pico de sistole tardia, continuando sin
interupcion a través del 2° tono, al cual eclipsa y
luego declina finalmente durante la diastole. El

un aumento moderado del volumen minuto (7,9).
Las fistulas AV pulmonares congénitas ocasionan
una disminucién del flujo a través de segmentos no
involucrados del pulmén (9); el flujo sanguineo a
través de las fistulas AV pulmonares aumenta,
mientras disminuye en grado comparable el flujo en
el resto de los pulmones (6). No disponemos de
referencias que describan cambios del flujo san-

bueno recordar que el término “continuo” se aplica
mejor al progreso ininterrunpido del soplo a través
del 2° ruido que a la persistencia del soplo durante
todo el ciclo cardiaco (6).

Un flujo de alta velocidad a través de la fistula
genera un soplo continuo relativamente suave, de
alta frecuencia, sin frémito. El refuerzo sistdlico se
debe al flujo retrégrado desde la aorta hacia la RIAP

guineo a través de esta fistula sistémica por factores que es mayor en sistole, en especial cuando la presién

mecanicos (decubito lateral, movimientos respi-
ratorios) (11).

No se ha descrito la asociaciéon de la fistula AA-

de pulso sistémico es amplia; en cambio, el flujo
diastdlico deviene sélo de la circulacién anterégrada
de la fistula. De aumentar la resistencia vascular

SP a cardiopatias coexistentes ni enfermedadesPulmonar, las presiones diastolicas pulmonar y

sistémicas, a diferencia de las fistulas AV
pulmonares asociadas a cirrosis hepatica juvenil
(12) o enfermedad de Rendu-Osler-Weber (13-16).

adrtica se equilibran, y el flujo diastélico a través
del conducto fistuloso se detiene; en consecuencia,
la porcion diastolica del soplo continuo se acortaria

cierre ulterior a la curacién de una endarteritis
infecciosa. En nuestra paciente, el corto circuito de

soplo holosistolico.
El electrocardiograma es normal si la fistula

izquierda a derecha es de leve a moderada o, de allisistémica es pequefia. Las variaciones del trazado

gue la eventualidad de una insuficiencia cardiaca

dependen de la magnitud y duracién de la sobre

izquierda es poco probable. Persiste el riesgo de quecarga del volumen del hemicardio izquierdo y la

la fistula sistémica adquiera caracteristicas de
aneurisma; o complicaciones como ruptura del saco
aneurismético, diseccién intramural, embolia
sistémica, infeccién o comprension del tronco
pulmonar o de sus ramas proximales.

La presencia de un cortocircuito de izquierda a
derecha, con la consecuente “lesion por chorro” del
endotelio de la arteria pulmonar o sus ramas
principales sirven de factores etiopatogénicos para
una endarteritis infecciosa. EIl paso de sangre no

posible sobrecarga de presion del corazén derecho.
Un eje QRS en el plano frontal normal, con una
sobrecarga esperada del volumen del ventriculo
izquierdo dada por ondas S profundas en las
derivaciones precordiales derechas, ondas Q
profundas y T altas y picudas en V5 y V6. Los
hallazgos con laradiografia de torax también depende
del tamafio, duracion y direccion del cortocircuito,
asi como de la resistencia vascular pulmonar. La
fistula puede verse en la proyeccién frontal como

arterializada a través de la comunicacién vascular es Una sombra convexa separada de la silueta, de bordes
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poco definidos (Figura 1). La silueta cardiaca es
llamativa por el crecimiento de las cavidades
izquierdas. Una tendencia a la vascu-laridad
pulmonar desigual con un pulmén izquierdo
hiperlicido, similar alo observado en la persistencia
del ductus arterioso (17). Una aorta radioldgica-
mente inconspicua. La sobrecarga de volumen da
como resultado una dilatacion de la auricula y
ventriculo izquierdos. El agrandamiento de la auri-
cula izquierda es variable, pero a veces lo suficien-

temente marcado especialmente en las proyecciones

radiograficas de perfil (2,6). EI ecocardiograma
bidimensional-Doppler nos informa sobre las
repercusiones hemodinamicas; del entrenamiento y
experiencia del observador depende la correcta
visualizacion del trayecto vascular fistuloso. Con
facilidad puede confundirse con un ductus arterioso
permeable, dada la similitud de los hallazgos
ecocardiograficos. Las imagenes en modo M de las

dimensiones de las cavidades izquierdas aclaran la

magnitud del cortocircuito de izquierda a derechay

se refleja en el tamafio de estas camaras; un aumento

de la relaciéon auricula izquierda/aorta es comun
(2,3).

Es indiscutible que la solucién al problema sea la
opcion quirdrgica, es decir, la ligadura con puntos
de transfixion y secciéon de la porciéon medial de la
fistula. De comprobarse el secuestro pulmonar, la
reseccién del segmento seria la alternativa tera-
péutica. Un dato a favor de un pronéstico favorable
lo constituyen entre otros factores: la condicién de
lesion 0 anomalia anatémica Unica, en contraste con
las multiples fistulas AV pulmonares que gene-
ralmente estan presentes en estos pacientes.

La paciente continlia asintomatica, asistiendo a
sus controles ambulatorios, con el Gnico hallazgo
clinico de soplo continuo; caso clinico ya aprobado
para resolucién operatoria.
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