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Fistula da Artéria Coronaria: Associacao entre Padroes de Trajetos,
Caracteristicas Clinicas e Cardiopatias Congénitas

Coronary Artery Fistula: Association between Pathway Patterns, Clinical Features and Congenital Heart Disease
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Resumo

Fundamento: A fistula da artéria coronaria (FAC) é uma conexao direta entre uma ou mais artérias coronarias e cimaras
cardiacas ou um grande vaso; pode estar associada a cardiopatia congénita.

Objetivo: Estabelecer os padroes de trajetos de FAC a partir de dados ecocardiograficos e correlaciona-los com aspectos
clinicos e cardiopatias congénitas.

Métodos: Um total de 7.183 prontuarios médicos de criancas menores de 5 anos de idade com cardiopatia submetidas
a ecodopplercardiograma colorido foram analisados utilizando o teste de correlacao de Spearman para associar sinais,
sintomas e cardiopatia a FAC, com nivel de significancia de 5%.

Resultados: Vinte e seis criancas (0,0036%) apresentaram FAC, nos seguintes trajetos: da artéria coronaria direita
para o ventriculo direito (26,92%), da artéria coronaria esquerda para o ventriculo direito (23,08%), do ramo
interventricular anterior para o ventriculo direito (23,08%), da artéria coronaria direita para o atrio direito
(11,54%), da artéria corondria esquerda para o tronco pulmonar (7,69%) e do ramo interventricular anterior
para o tronco pulmonar (7,69%). Em 57,69% dos pacientes, houve uma correlacao positiva entre sintomas e
a FAC (p = 0,445), relacionada a dispneia ou cianose (53,84%). Em 96,15%, a cardiopatia congénita estava
associada a FAC; principalmente, a comunicacao interventricular e a comunicacao interatrial, em 34,62% dos
casos, correlacionaram-se positivamente com a FAC (p = 0,295). O trajeto da FAC foi representado em trés
dimensoes pelo software de modelagem, texturizacao e animacao Cinema 4D R19.

Conclusao: A FAC é uma entidade anatémica incomum que apresenta quadro clinico compativel com dispneia e
cianose e estd associada a cardiopatias congénitas, principalmente com a CIV ou a CIA. De acordo com as analises
ecocardiograficas, as fistulas na ACD, na ACE ou no RIVA representam aproximadamente um terco dos pacientes, com
trajeto prioritario para as camaras cardiacas direitas.

Palavras-chave: Doenca da Artéria Coronaria; Fistula Artério-Arterial; Cardiopatias Congénitas; Anatomia; Dispnea;
Cianose; Ecocardiografia/métodos; Imagem Tridimensional/métodos.

Abstract

Background: Coronary artery fistula (CAF) is a direct connection of one or more coronary arteries to cardiac chambers or a large vessel; it may
be associated with congenital heart disease.

Objective: To establish CAF pathway patterns from echocardiographic data and to correlate them with clinical aspects and congenital heart
disease.

Methods: Atotal of 7.183 medical records of children under the age of five years with cardiac disease submitted to color Doppler echocardiography
and Spearman’s Correlation test were used to associate signs and symptoms and cardiopathy to CAF with a significance level of 5%.

Results: Twenty six children (0.0036%) presented CAF: from the right coronary artery (RCA) to the right ventricle (RV) 26.92%, from the left
coronary artery (LCA) to the RV 23.08%, from the anterior interventricular branch (AIVB) to RV 23.08%, RCA to right atrium (RA) 11.54%,
LCA for pulmonary trunk (PT) 7.69% or AIVB for PT 7.69%. In 57.69% of the patients, there was a positively correlated symptomatology to
CAF with p=0.445 related to dyspnea or cyanosis (53.84%); in 96.15%, congenital heart disease associated with CAF, mainly interventricular
communication (IVC) or interatrial communication (IAC) in 34.62% positively correlated to CAF with p=0.295. CAF pathway was represented

in three dimensions by software modeling, texturing and animation Cinema 4D R19.
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Conclusion: CAF is an uncommon anatomical entity that presents a clinical picture compatible with dyspnea and cyanosis, and this is
associated with congenital heart disease, mainly with IVC or IAC. According to echocardiographic analyzes, fistulas in RCA, LCA, or AIVB
represent about one-third of the patients, with a priority pathway for right heart chambers.

Keywords: Coronary Artery Disease; Arterio-Arterial Fistula, Congenital Heart Diseases; Anatomy; Dyspnea; Cyanosis; Echocardiography/

methods; Imaging Three-Dimensional/methods.

Introducao

A fistula da artéria coronaria (FAC) é uma conexao direta
entre uma ou mais artérias coronarias a cdmaras cardiacas ou a
um grande vaso. E uma das anomalias da artéria coronaria mais
comuns, embora seja considerada rara na populagao em geral."?
Esta presente em 0,002% da populagao e representa 0,4% de
todas as malformacoes cardiacas.>*

O ecocardiograma Doppler tem sido indicado para avaliacdo
de cardiopatias congénitas devido a sua versatilidade diagnéstica,
disponibilidade, custo-efetividade e quantidade de informagoes
morfofuncionais que fornece para o coragao,®

Devido a raridade da FAC e a potencial contribuigdo
da sua caracterizacao topogréfica, o presente estudo visou
determinar os padroes de trajetos da FAC a partir de dados
ecocardiograficos e correlaciona-los com aspectos clinicos e
cardiopatias congénitas.®’

Método

Apds a aprovagao ética, foram considerados 7.183 prontudrios
eletronicos de pacientes pediétricos com ou sem cardiopatia
congénita do Servigo de Cardiologia e Cirurgia Cardiovascular
Pedidtrica do Hospital de Base e do Hospital da Crianga e
Maternidade de Sao José do Rio Preto, Sao Paulo, Brasil. Foram
realizados exames ecocardiogréficos bidimensionais em cores
(Philips Healthcare® modelos HD 11 e HD 15) de acordo com as
diretrizes da Sociedade Americana de Ecocardiografia.® Criangas
com outros defeitos cardiacos congénitos que nao FAC e criangas
com mais de cinco anos de idade devido a cardiopatia congénita
sob cuidados durante os primeiros meses até os primeiros anos
de vida foram excluidos do estudo. Foi definida por conveniéncia
o tamanho da amostra do presente estudo.

Analise estatistica

Foram obtidas as andlises estatisticas utilizando o software
SPSS Statistics versao 23.0° e Excel (versao 2.016). As varidveis
categoricas consideradas no presente estudo compreenderam os
seguintes sinais e sintomas: assintomatico, baixa saturagao de O,,
cianose (das extremidades, labial ou generalizada), hipertermia e
dispneia; as seguintes cardiopatias associadas: atresia pulmonar,
coarctagao da aorta, comunicacao interatrial (CIA) ou comunicagio
interventricular (CIV), defeito do septo atrioventricular, estenose da
vélvula pulmonar, ducto arterial persistente, tetralogia de Fallot e
sem cardiopatia associada; bem como a topografia da FAC a partir
da descricao de relatérios ecocardiograficos para reconstrucao
tridimensional por pelo software de modelagem, texturizagao
e animacao Cinema 4D R19." A normalidade dos dados foi
verificada por meio do teste de Shapiro-Wilk, que apresentou
dados nao paramétricos. Posteriormente, foi aplicado o teste de
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correlagao de Spearman para associar as cardiopatias congénitas e
0s sinais e sintomas com a FAC, estabelecendo valor de < 0,05.°

Resultados

No presente estudo, foi apresentada uma andlise descritiva
(Tabela 1) e, para as varidveis categéricas, foi analisado o
cruzamento inferencial (Tabelas 2 e 3). Foi utilizado o teste de
correlagdo de Spearman e foi apresentado um Unico valor de
p para cada cruzamento. Dos 7.183 prontudrios considerados,
foi detectada a FAC em 26 casos (0,0036%). A Tabela 1
mostra as varidveis categoricas de trajetos de FAC detectados
por ecocardiograma, demonstrando que as fistulas na artéria
coronaria direita (ACD), na artéria coronaria esquerda (ACE)
ou no ramo interventricular anterior (RIVA) representaram
aproximadamente um terco dos pacientes, com trajeto prioritario
para as camaras cardfacas direitas.

A Tabela 2 correlacionou as varidveis categoricas, os sinais
e sintomas (assintométicos, baixa saturacdo de O,, cianose das
extremidades, labial ou generalizada, hipertermia e dispneia)
com os tipos da FAC (ACD, ventriculo direito, atrio direito, ACE,
tronco pulmonar e RIVA) e mostra que 26,92% dos pacientes com
FAC eram assintomaticos e 57,69% eram sintomaticos, expressos
por dispneia (26,92%), cianose (26,92%) e hipertermia (3,86%).
A baixa saturagdo de oxigénio foi detectada pelo oximetro
de pulso em 15,38% dos pacientes. A partir desses dados, foi
realizado o teste de correlacao de Spearman, que observou valor
de p = 0,445, demonstrando ndo haver evidéncia estatistica de
dependéncia entre as variaveis analisadas.

A Tabela 3 mostra que a FAC esteve associada a cardiopatia

congénita em 96,15% dos casos, principalmente com a CIV
ou a CIA em 34,62% dos casos, a tetralogia de Fallot (23,08%)

Tabela 1 - Variaveis categoricas de trajetos de fistula da artéria
coronaria detectados por ecocardiograma

Tipo de fistula N %

ACD para VD 7 26,92
ACD para AD 3 11,54
ACE para TP 2 7,69
ACE para VD 6 23,08
RIVA para TP 2 7,69
RIVA para VD 6 23,08
Total 26 100

ACD: artéria corondria direita, ACE: artéria coronaria esquerda; AD:
atrio direito; N: valor absoluto; RIVA: ramo interventricular anterior;
TP: tronco pulmonar; VD: ventriculo direito.
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Tabela 2 - Correlagao das variaveis categoricas de sinais e sintomas com os tipos de fistula da artéria coronaria

Tipos de fistula da artéria coronaria

Sinais e sintomas ACD/VD ACD/AD ACE/TP ACENVD RIVATP RIVA/VD TOTAL

N % N % N % N % N % N % N %
Assintomatico 0 0 2 66,67 1 50 2 3333 0 0 2 3333 7 269
Baixa saturagdo de O, 2 28,57 0 0 0 0 2 33,33 0 0 0 0 4 15,38
g‘gg‘l’ii ‘éaesnsf;;‘;;“(jgades' 3 428 0 0 0 0 0 0 1 50 3 5 7 2692
Hipertermia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 1667 1 386
Dispneia 2 2857 1 33,33 1 50 2 3333 1 50 0 0 7 2692
Total 7 100 3 100 2 100 6 100 2 100 6 100 26 100
Valor (p) 0,445

ACD: artéria corondria direita; ACE: artéria corondria esquerda; AD: éatrio direito; N: valor absoluto; RIVA: ramo interventricular anterior; TP: tronco

pulmonar; VD: ventriculo direito.

Tabela 3 - Correlagdo das variaveis categodricas de cardiopatia associada com os tipos de fistula da artéria coronaria

Tipos de fistula da artéria coronaria

Doenga cardiaca associada ACD/VD ACD/AD ACE/TP ACE/VD RIVA/TP RIVA/VD ToTAL

N % N % N % N % N % N % N %
Atresia pulmonar 1 14,29 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 3,85
Coarctagéo da aorta 0 0 0 0 1 50 0 0 1 50 1 16,67 3 11,53
CIA ou CIV 2 2857 2 66,67 0 0 2 33,33 0 0 3 50 9 34,62
Defeito do septo atrioventricular 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 16,67 1 3,85
Estenose da valvula pulmonar 1 14,29 0 0 0 0 0 0 0 0 1 16,67 2 7,69
Sem cardiopatia associada 0 0 1 33,33 1 50 1 16,67 0 0 0 0 3 11,53
Ducto arterioso persistente 0 0 0 0 0 0 0 0 1 50 0 0 1 3,85
Tetralogia de Fallot 3 42,86 0 0 0 0 3 50 0 0 0 0 6 23,08
Total 7 100 3 100 2 100 6 100 2 100 6 100 26 100
Valor (p) 0,295

ACD: artéria corondria direita; ACE: artéria corondria esquerda; AD: atrio direito; CIA: comunicagdo interatrial; CIV: comunicagdo interventricular; N:
valor absoluto; RIVA: ramo interventricular anterior; TP: tronco pulmonar; VD: ventriculo direito.

e a coarctagao de aorta (11,53%). As varidveis categéricas de
cardiopatia associada (atresia pulmonar, coarctagao da aorta,
CIA ou C1V, defeito do septo atrioventricular, estenose da valvula
pulmonar, ducto arterioso persistente, tetralogia de Fallot e sem
cardiopatia associada) foram correlacionadas com os tipos de FAC
(ACD, ventriculo direito, atrio direito, ACE, tronco pulmonar e
RIVA) e, a partir desses dados, foi realizado o teste de correlagao
de Spearman, que observou valor de p = 0,295, demonstrando
ndo haver evidéncia estatistica de dependéncia entre as variaveis
analisadas.

A Figura T mostra os padrdes de trajeto encontrados para a
FAC e os seus percentuais respectivos.'®

Discussao

No presente estudo, a prevaléncia de FAC foi observada
em 0,0036% dos casos, embora a frequéncia real de anomalias
da artéria corondria na populagao geral possa ser desconhecida ou
extremamente rara."’ A prevaléncia estimada varia de 0,002%'? a
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0,1% ou de 1% a 2%,">'* e representa 14% de todas as anomalias
da artéria corondria."

Quase um terco dos pacientes eram assintomaticos; os
sinais e sintomas foram representados por dispneia, cianose e
hipertermia em 57,69% deles (Tabela 2). Embora a auséncia de
sintomas possa ser ainda mais prevalente, a angina devido ao
fendmeno de “roubo corondrio” (débito cardiaco diminuido),
a endocardite, o infarto agudo do miocérdio ou a insuficiéncia
cardiaca podem estar presentes.''® As criangas com FAC
sao frequentemente assintomaticas; portanto, estima-se que
aproximadamente 80% dos pacientes menores de 20 anos de
idade sejam assintométicos.'”

No presente estudo, a maioria das criangas (96,15%)
com FAC apresentava outra cardiopatia congénita associada,
principalmente CIV ou CIA, em um tergo dos pacientes (Tabela 3).
No entanto, a FAC como uma manifestacao isolada pode estar
presente em 55% a 80% dos casos e foi associada a cardiopatia
congénita (tetralogia de Fallot, ducto arterioso persistente, CIV
ou CIA) em 20% a 45%'” e doenca arterial coronariana em até
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Artéria coronaria esquerda para ventriculo direito

(23,08%)

Artéria coronaria direita
para atrio direito

(11,54%)

Artéria corondria direita para ventriculo direito (26,92%)

Ramo interventricular anterior para ventriculo direito (23,08%)

Artéria coronéria esquerda para tronco pulmonar (7,69%)

Ramo interventricular anterior
para tronco pulmonar (7,69%)

Figura 1 - Representagao topografia de trajetos de fistula da artéria corondria e seus percentuais respectivos.

35% das ocorréncias.' Além disso, a FAC frequentemente tem
etiologia congénita, mas pode ser secundaria a lesdo, infecgao,
causas iatrogénicas ou doenca de Kawasaki."

De acordo com as andlises ecocardiogréficas, os resultados
destacaram que as fistulas na ACD, na ACE ou no RIVA
representam aproximadamente um terco dos pacientes, com
trajeto prioritdrio para as camaras cardiacas direitas (Tabela 1).
Manoly et al., relataram que a FAC é mais prevalente na ACD
(52% dos casos avaliados), com drenagem para o lado direito do
coracdo em mais de 90% dos casos, o que foi corroborado por
outros autores.'®

Aecocardiografia bidimensional colorida tem sido recomendada
para avaliar a FAC, embora a angjografia,"'® o ecocardiograma
transtorcico e a angiotomografia computadorizada apresentem
resultados eficazes.>'” Uma possivel limitagao do presente estudo
refere-se a maior prevaléncia da FAC na ACD do que no atrio
direito, possivelmente decorrente da forma iatrogénica apds
procedimento cirtirgico para corregdo da tetralogia de Fallot.?**'

Devido a baixa prevaléncia da FAC, esta disponivel um ndmero
reduzido de publicagdes cientificas sobre o assunto. A contribuicdo
do presente estudo aponta para o tamanho relativamente grande
da amostra (26 registros) para uma anomalia cardiaca rara."*

Enquanto as andlises ecocardiograficas nos prontudrios eletrdnicos
apresentam representacao bidimensional, a analise tridimensional
realizada neste estudo pode ser mais eficaz.?? Os esforgos para
melhorar a imagem para FAC, de preferéncia tridimensional,
podem melhorar o tratamento clinico, o planejamento cirtrgico
e a intervencao intraoperatéria.?

Conclusoes

A FAC é uma entidade anatdmica incomum que apresenta
quadro clinico compativel com dispneia e cianose e estd associada
a cardiopatias congénitas, principalmente com a CIV ou a CIA.
De acordo com as andlises ecocardiogréficas, as fistulas na ACD,
na ACE ou no RIVA estdo presentes em aproximadamente um
terco dos pacientes, com trajeto prioritario para as cdmaras
cardiacas direitas.
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