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CASO CLINICO

Fistola coronarica congenita isolata
in eta adulta: descrizione di un caso
e revisione della letteratura

Isolated congenital coronary fistula in adult population:
discussion a clinical case and review of current literature

Maria Teresa Manes1, D. Pavan2, M. Chiatto3, Oscar Serafini1, G. Meringolo?, A. Buffon1

ABSTRACT Isolated congenital coronary fistula in adult
population: discussion a clinical case and review of current
literature. M.T. Manes, D. Pavan, M. Chiatto, O. Serafini,
G. Meringolo, A. Buffon.

We describe a case of a 56 year-old man with a history
of chest pain. No evidence of myocardial ischemia or arrhyt-
mias was observed.

Echocardiographic examination in Emergency Depart-
ment evidenced aortic root dilatation. Angio CT excluded
aortic dissection. Trans esophageous Echocardiography
(TEE) correctly identified an arterial fistula between the ri-
ght coronary artery and superior vena cava, confirmed by
angio CT 3-D reconstruction and coronarography. The de-

finitive diagnosis was made after integrated approach
(using TTE, TEE, CT, coronarography).

The anatomic features of the fistula and the aortic root
were examinated.

Actually the patient is being followed with serial clinical
and echocardiography examination for monitoring hemody-
namic overload by fistula and size of aortic root for poten-
tial surgical correction.

Current literature for incidence, diagnosis and the
treatment of coronary fistulas is discussed.
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Introduzione

La fistola coronarica ¢ una rara anomalia con-
sistente nella comunicazione diretta tra un’arteria
coronarica epicardica ed una camera o un vaso
cardiaco [1-5].

Le sedi di drenaggio piu frequenti sono rappre-
sentate dalle camere cardiache destre: vena cava su-
periore, atrio e ventricolo destro, seno coronarico,
arteria polmonare [4-7].

Nelle fistole di tipo congenito si distinguono 2
varieta: quelle associate ad altre malformazioni (co-
me per es. atresia polmonare a setto intatto) e quelle
presenti in forma isolata, in un apparato cardiocirco-
latorio peraltro indenne [5, 7]. Le forme acquisite
sono secondarie a processi infettivi, a dissezioni del-
I’aorta toracica, oppure riconoscono un meccanismo
iatrogeno o traumatico [8-13].

La differente anatomia condiziona una diversa
fisiopatologia e diverse modalita di presentazione
clinica: da forme asintomatiche prevalenti nell’eta
giovanile a forme con scompenso cardiaco congesti-
zio, angina pectoris, aritmie o con complicanze qua-
li endocarditi, trombosi; raramente ’esordio della
sintomatologia ¢ drammatico per rottura della fisto-
la [14-15].

Presentiamo il caso di un uomo di anni 56 giun-
to alla nostra osservazione per la presenza di dolore
toracico.

Descrizione del caso clinico

Un uomo di anni 56 nel marzo 2004 giungeva
nel Dipartimento di Emergenza Urgenza del nostro
ospedale per dolore toracico insorto da alcune ore.
L’ECG non mostrava segni di ischemia miocardica.

L’anamnesi era positiva per la presenza di iper-
tensione arteriosa lieve e tabagismo. Il paziente ap-
pariva lucido, orientato nel tempo e nello spazio,
senza segni di trauma esterno. L’esame obiettivo
evidenziava: azione cardiaca ritmica bradicardia (60
bpm), II tono rinforzato; valori pressori 90/60, polsi
iposfigmici. La saturazione ossimetria era del 90%.

L’esame ECO TT eseguito in Pronto Soccorso
evidenziava la presenza di ectasia della porzione si-
nusale dell’aorta. Per tale motivo il paziente veniva
sottoposto ad esame ANGIO TC (Philips Mx multi-
slide serie 4x2 sistema ultrafast) che confermava la
presenza della dilatazione aortica (4.4 cm), escludeva
la presenza di dissezione di tipo A e segnalava la pre-
senza di una formazione lineare contornante la radice
aortica, che pur simulando la presenza di un flap, pre-
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sentava caratteristiche poco specifiche in tal senso:
I’interpretazione era quella di un “possibile artefatto”.

11 paziente veniva comunque ricoverato ricoverato
nella Unita Operativa di Cardiologia per ulteriori ac-
certamenti. Il giorno successivo un esame ECO TE
(Hewlett Packard sonos 5500- sonda multiplana) con-
fermava I’ectasia dell’aorta a livello dei seni di Valsal-
va (4.5 cm) e mostrava la presenza di una fistola coro-
narica del diametro di 9.7 mm, a partenza del seno co-
ronarico dx, che, con decorso tortuoso, avvolgeva a mo
di sifone la parete posteriore aortica, per poi sboccare
in vena cava superiore. Era presente, inoltre, un aneu-
risma del setto interatriale con forame ovale pervio con
shunt sn = dx ed rapporto QP/QS 1.6 (Foto 1).

Sulla base delle informazioni ottenute con ECO-
TE veniva successivamente eseguita la ricostruzione
tridimensionale delle immagini di angio TC acquisite
in precedenza (Foto 2), durante osservazione in PS,
ed un esame coronarografico, che confermavano 1’o-
rigine della fistola all’imbocco della arteria coronaria
dx (Foto 3) e il suo sbocco a livello della vena cava
superiore; nessuna altra alterazione era presente a ca-
rico dei rimanenti rami coronarici. Gli esami emato-
chimici principali risultavano nella norma compresi i
marcatori di danno miocardico; I’ECG Holter risulta-
va negativo per eventi bradiaritmici e per alterazioni
del tratto ST onda T di tipo ischemico.

Figura 1. - Proiezione ecocardiografica transesofagea (proiezione assia-
le a 90°). E visualizzata la fistola coronaria anatomicamente (dimensio-
ni, forma, decorso) e viene visualizzato lo sbocco in vena cava superiore.

Shocco fistola
in VCS

Figura 2. - Immagine di angio TC con ricostruzione tridimensionale
(proiezione sagittale). Analisi anatomica della fistola coronaria.
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Figura 3. - Proiezione coronarografica: si individua I’'imbocco della fi-
stola in vicinanza dell’origine della arteria coronaria dx. Integrazione di
tre proiezioni derivanti dalle tre metodiche utilizzate (eco transesofageo,
angio TC, coronarografia).

Considerata 1’asintomaticita, le dimensioni del-
I’aorta ascendente e lo shunt sin-dx di grado lieve,il
paziente veniva messo in follow-up per monitorare
le dimensione dell’aorta ascendente e lo stato della
fistola, I’entita del sovraccarico emodinamico per un
trattamento cardiochirurgico combinato.

Analisi della letteratura

Le fistole coronariche, descritte gia dal 1865, rap-
presentano una rara anomalia con un’incidenza di
0.27%-0.40% di tutti i difetti cardiaci congeniti e del
14% di tutte le anomalie coronariche [16]. Nel 2003
Said ha pubblicato una revisione della letteratura pro-
dotta dall’85 al 95 che mostra come nel corso degli
anni si sia determinata una variazione dell’eziologia
delle fistole: inizialmente erano piu frequenti le forme
congenite, successivamente con lo svilupparsi della
tecniche di chirurgia cardiaca e di emodinamica inte-
ventistica ¢ stata osservata una maggiore prevalenza
delle forme acquisite. In questo ultimo gruppo sono
da annoverare anche le forme secondarie ad endocar-
dite infettiva, dissezione aortica, traumi chiusi [4].

Embriologicamente le forme congenite devono
essere considerate come la persistenza di connessio-
ni trabecolari intramiocardiche costituite da cellule
endoteliali e lacune ematiche, che si costituiscono
inizialmente con il plesso venoso cardiaco e succes-
sivamente con le coronarie epicardiche [17-18].

Nella maggior parte dei casi originano dalla coro-
naria dx, nel 2% da entrambe le coronarie. Lowe et al
su una casistica di 286 pazienti hanno rivelato che nel
56% vi ¢ un’origine dalla coronaria dx, nel 3.6% dal-
la coronaria sin e nel 5% da entrambe [13]. In circa il
90% dei casi il sito di drenaggio ¢ una camera o un
vaso dx a cui la fistola si congiunge direttamente, sen-
za interposizione di un letto coronarico, con connes-
sioni singole o multiple.Nella casistica di Wang circa
80% delle fistole drenavano nelle camere dx: 42.3%
nel ventricolo dx, 30.8% in atrio dx, 9.6% in arteria
polmonare, 5.8% nella vena cava superiore [16].

Le dimensioni ed il decorso condizionano la pre-
sentazione clinica: nei giovani sono spesso asintoma-
tiche. Dalla seconda decade di vita in poi, i sintomi
sono presenti in circa il 36% dei casi con manifesta-
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zioni caratterizzate da: scompenso cardiaco congesti-
zio, dispnea, scarsa tolleranza all’esercizio nelle fisto-
le di grandi dimensioni, che realizzano un importante
shunt sin-dx. L’angina ¢ presente nel 12% dei casi ed
¢ dovuta principalmente a furto coronarico, poiché la
fistola, che rappresenta un sistema a bassa resistenza,
determina furto ematico nei confronti del letto capil-
lare. L’ischemia puo essere dovuta, inoltre, ai proces-
si aterosclerotici, che si realizzano in prossimita a
monte o a valle dello sbocco del vaso per la presenza
di stress meccanici. Infine tali meccanismi ischemici
0 meccanismi di tipo compressivo ab estrinseco pos-
sono determinare 1’insorgenza di aritmie [15, 19-23].

Considerazioni sulla diagnostica strumentale

La diagnosi differenziale, spesso difficoltosa,
deve essere posta nei confronti degli aneurismi dei
seni di Valsala, delle fistole acquisite postinfettive o
post chirurgiche [24-25].

A conferma di questa difficolta diagnostica,
Shinsuke et al. hanno descritto un caso di tampona-
mento cardiaco, esordito con dolore toracico, nel
quale solo in sede intraoperatoria ¢ stato possibile
formulare la diagnosi di fistola coronarica [23].

In caso di dolore toracico, insieme all’esame elet-
trocardiografico, 'ETT ¢ utilizzata per un primo
orientamento: I’elevato potere risolutivo posseduto
dalle armoniche tissutali negli apparecchi di terza ge-
nerazione, la disponibilita quasi ubiquitaria delle ap-
parecchiature, la non invasivita, la diffusione di eco-
scopi portatili hanno determinato I’inserimento della
metodica in molte flow-chart e protocolli di triage
[26]. ETE, valida metodica complementare utilizzata
in tanti casi di sospetta FC acquisita, per es. FC da en-
docardite su protesi valvolari, [27-28] trova uno spazio
non standardizzato nell’urgenza cardiologica: la non
disponibilita h 24, la necessita di un operatore esperto
e la seminvasivita ne costituiscono alcuni limiti

Il ricorso e la disponibilita di TC multislice in
molti DE, fanno si che essa costituisca la metodica
di scelta per lo studio di sospetta patologia aortica:
nel nostro caso una velocita di campionamento, con
un tempo di esame di 420 secondi, ed una elevato
potere risolutivo spaziale [29].

Anche I’analisi di questo caso dimostra che 1’esa-
me angio -TC con ricostruzione tridimensionale oltre
a limiti derivati da rischi per 1’esposizione a radiazio-
ni e dal potenziale nefrotossico e allergizzante del
mezzo di contrasto [30], non deve essere considerato
esaustivo e conclusivo. La formazione cardiologica
specifica rimane il punto nodale. In un’epoca di ap-
proccio multidisciplinare ed integrato di risorse uma-
ne e strumentali, il cardiologo deve continuare ad
avere la propria sfera di competenza specifica sia in
ambito assistenziale-gestionale del paziente, che nel-
I’ambito dell’imaging cardiovascolare. Non solo nel-
le metodiche di cui ha maggiore competenza, ma an-
che nella valutazione complessiva di informazioni de-
rivanti anche da altri settori, come quello radiologico.

Considerazioni sulla strategia terapeutica
Il trattamento chirurgico delle fistole coronari-

che ha rappresentato fino a pochi anni fa I'unica
modalita terapeutica [31-35].

Dopo gli anni 90, con le prime esperienze ri-
portate da Issemberger et al, la possibilita di chiu-
sura per via percutanea, attraverso 1’utilizzo di spi-
rali che favoriscono la trombosi (coil emboliza-
tion) oppure mediante stent, si ¢ dimostrata una
valida alternativa nei casi con favorevole anato-
mia, tra i quali la presenza di condotti originanti
dalla parte prossimale dell’arteria coronarica nati-
va [36-38].

Nei pz sintomatici esiste un unanime consenso
per la chiusura chirurgica o transcatetere: un esame
coronarografico consente di stabilire 1’approccio di
chiusura piu corretto [35, 39]. Le indicazioni per una
chiusura transcatetere sono: dimensioni adeguate
del condotto, entita dello shunt, singolo sito di dre-
naggio, assenza di multipli tragitti fistolosi, accessi-
bilita della coronaria da cui origina la fistola [38].
La chirurgia viene riservata ad i casi associati ad al-
tra malformazione cardiaca [39].

Nel nostro pz (caso asintomatico con lieve-me-
dio shunt sin dx) ¢ stato scelto un atteggiamento at-
tendista, e questo trova supporto in una parte della
letteratura. Altri autori propongono la chiusura per
prevenire I’insorgenza di complicanze tra le quali
I’endocardite infettiva (incidenza 0.4%, e il sovrac-
carico delle sezioni dx, o la rottura [40-42].

Riassunto

Descriviamo un caso clinico di un uomo di 56
anni, affetto da ipertensione arteriosa, con una sto-
ria clinica di dolore toracico. Non é stata osservata
la presenza di ischemia miocardica, né di fenomeni
aritmici.

L’ esame ecocardiografico trans-toracico ese-
guito in Pronto Soccorso ha evidenziato la presenza
di ectasia dell’ aorta ascendente. L’ esame angio TC
ha escluso una dissezione aortica, evidenziando
un’immagine definita inizialmente come artefatto.
L’ esame ecocardiografico transesofageo (HP sonos
5500) ha permesso di definire questa formazione co-
me una fistola coronarica congenita tra I’ arteria co-
ronarica dx e la vena cava superiore. Le successive
indagini, (ricostruzione 3-D dell’angio TC e I'esa-
me coronarografico) integrate con le informazioni
ottenute mediante [’approccio ecocardiografico,
hanno permesso un corretta definizione anatomica e
funzionale di tale formazione. Attualmente il pz vie-
ne sottoposto a controlli seriati clinici ed ecocardio-
grafici per monitorare le dimensioni della fistola e
dell’ aorta ascendente, per un eventuale trattamento
cardiochirurgico combinato.

Dall’ analisi di questo caso viene discussa la
corrente letteratura inerente alla incidenza, alla cli-
nica, alla diagnosi ed al trattamento delle fistole co-
ronariche isolate congenite

Parole chiave: fistola coronarica; imaging car-
diovascolare.

ABBREVIAZIONI

FC: fistola coronarica

ECG: elettrocardiogramma

ETT: Ecocardiogramma transtoracico

ETE: Ecocardiogramma transesofageo

Angio TC: angio Tomografia assiale computerizzata
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