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Palabras clave RESUMEN

> Malformacioén arteriovenosa

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) cardiacas son una condicién congénita muy rara que, aunque la
mayorfa de los casos son asintomdticas, pueden provocar complicaciones que varian desde sintomas loca-
les hasta insuficiencia cardiaca congestiva. Es fundamental un equipo médico para un correcto diagnéstico
y cirujanos especializados para el tratamiento de esta entidad. Presentamos un caso de un paciente de 73
afos con una fistula de arteria coronaria derecha a una MAV en auricula derecha (AD) diagnosticada en un
ecocardiograma solicitado por dolor precordial.

cardiaca.
> Masa en la auricula derecha.

ABSTRACT

Cardiac arteriovenous malformations are a very rare congenital condition, although most of them are asymp-
tomatic, complications may vary from local symptoms to cardiac failure. Both, a medical team to approach the
correct diagnose, and a group of specialised surgeons are critical for the treatment of this condition. We present a
case of a 73-year-old patient with a right coronary artery fistula to an AVM in the right atrium (AD) diagnosed on
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an echocardiogram requested for chest pain.

Presentacion del caso

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son anomalfas vasculares compues-
tas por una red compleja de vasos primitivos que conectan directamente venas
y arterias en ausencia, parcial o total de una red capilar. Pueden aparecer en la
superficie, profundidad o en una distribucién combinada de ambos de cual-
quier sistema de érganos'”. Distintos factores angiogenéticos como el factor
de crecimiento endotelial vascular o el factor de crecimiento plaquetario es-
tan implicados en el desarrollo de las MAV y, probablemente, sean la causa del
proceso dindmico vascular que propicia el aumento en el nimero de vasos de
esta patologia?. A continuacién, presentamos un caso de una fistula de arteria
coronaria derecha (ACD) a una MAV en auricula derecha (AD).

Se trata de un varén de 73 afos en tratamiento por hipertension, dislipemia y
artritis reumatoide y en seguimiento por una gammapatia monoclonal IgM Ka-
ppa. Acude a su hospital de referencia por dolores intermitentes en regién pre-
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cordial de segundos de duracién sin disnea. Se solicita un electrocardiograma y
radiografia de térax con resultados normales y se le realiza una ecocardiografia
transtoracica en la consulta en el que se advierte una imagen de masa en AD.

El estudio se continua con una ecocardiografia transesofdgica (ETE) (video 1y
video 2) y un TC donde se objetiva una masa vascularizada de 5x2.6x4 cm im-
plantada en la pared posterosuperior de la auricula derecha y la vertiente poste-
rosuperior del septo interauricular, debajo de la desembocadura de la vena cava
superior. Se clasifica como una MAV rodeada por componente de partes blandas
con aporte arterial desde el segmento medio de la arteria coronaria derecha, ar-
terias bronquiales y arteria mamaria derecha y drenaje a la propia AD.

Se presenta en sesién medicoquirdrgica y se decide completar el estudio con
cateterismo y resonancia magnética (RM) previo a embolizacién. Es remitido
para cateterismo coronario que delimita la fistula de la ACD a nivel medial y
contrapuesta al origen de la arteria del margen agudo, realizdndose el cierre
percutdneo con coils en un segundo procedimiento (figura 1).
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Durante la revisién a los 2 meses se objetiva una recanalizacion parcial de la fistula
y se procede nuevamente a embolizar con 4 Hillal-coil MWCE 3-0-3 y 3 MWCE
2-0-2. En el TAC de control se observa una leve disminucién del tamafo de la
masa, pese a continuar con un importante aporte arterial desde las arterias bron-
quiales, una rama de la mamaria interna derecha y de nuevo por la coronaria
derecha a pesar de los coils. Posteriormente se reinterviene en dos tiempos: pri-
mero la embolizacién de las fistulas de CD 'y la mamaria derecha (figura 2), y en
un segundo tiempo el cierre de las ramas bronquiales. No obstante, el ultimo es-
céner de control demostrd persistencia de flujo por las distintas ramas aferentes.

|+50.1]

Video 1. ETE con Doppler color que muestra una masa en AD de 4,6x3
cm con bordes irregulares e imdgenes de canalizaciones en su interior,
implantada préxima a la desembocadura de la vena cava superior. Tiene
una intensa sefal Doppler vascular que sugiere posible mixoma vs MAV.

Figura 1. Cateterismo coronario intervencionista. (A) CD dominante con
vaso proximalmente dilatado. A nivel medial, contrapuesta al origen de la
arteria del margen agudo, nace una arteria de 3 mm de didmetro que es el
vaso aferente de una gran MAV que drena en AD. (B) Cierre de fistula de la
CD media a AD con coils. AD: auricula derecha; CD: coronaria derecha; DP:
descendente posterior; MAV: malformacion arteriovenosa; PL: postero-lateral.
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Figura 2. Cateterismo coronario intervencionista. (A) Recanalizacion de
fistula de la CD a través de los coils. (B) Nuevo cierre de la fistula con coils,
sin objetivarse flujo a la MAV. (C) Fistula de la arteria mamaria derecha (AMD)
ala MAV. (D) Cierre de la fistula de la AMD con coils.

Discusion

Las fistulas de arterias coronarias, aunque en la mayoria de casos son asinto-
maticas, pueden causar complicaciones como isquemia miocardica, fallo car-
diaco, arritmias y endocarditis infecciosas en adultos. El origen mas comun de
las FAC son la arteria coronaria derecha en un 50-55% de los casos, seguida por
la arteria descendente anterior en 35-40% y la arteria circunfleja con un 5-20%.
Mientras que las camaras cardiacas que mdas intervienen en la desembocadu-
ra de las FAC son el ventriculo derecho (41%) y la auricula derecha (24%). Sus
opciones de tratamiento incluyen la ligadura mediante cirugfa y el cierre per-
cutaneo transcatéter?.

En el 90% de los casos, segun Jabri et al®, las FAC son hallazgos aislados;
aunque se pueden asociar a otras malformaciones congénitas como defectos
del septo auricular, foramen oval permeable, atresia pulmonar o la Tetralogfa
de Fallot. En este caso estd asociada a una MAV, que, aunque mas comun-
mente afectan a cabeza y cuello (47,4%), pueden afectar a cualquier zona
vascularizada del cuerpo™. La presentacion clinica, historia natural y el mane-
jo terapéutico de las MAVs es muy variable y requiere un estudio individua-
lizado de cada caso. Las lesiones ocupantes de espacio en aurfcula derecha,
pueden permanecer mucho tiempo sin diagnosticar debido a la ausencia de
sintomatologia o inespecificidad de ésta. Habitualmente son diagnosticadas
tras un episodio de embolismo pulmonar de origen desconocido o cuando
ocasionan una insuficiencia cardiaca derecha por obstruir el retorno venoso
o la vélvula tricispide debido a su gran tamano®. La planificacion del trata-
miento consiste en evaluar el tipo de shunt, la carga clinica y hemodindmica,
y el entendimiento de la anatomia local, siendo el control del shunt y el alivio
de la clinica las principales metas. Segun lo hallado en el estudio de la MAV,
se tratard mediante exéresis quirirgica, embolizacion percutanea o una com-
binacion de ambas™.
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La combinacion de fistula coronaria y MAV ocupante de espacio en AD hacen de
éste un caso de alta complejidad terapéutica y las complicaciones en relacion a
ambas patologias pueden llegar a justificar la intervencion de las mismas.

La razén de la futilidad del tratamiento endovascular aislado puede deberse a
que, tal y como explican Uller et al. y de Miguel et a2, el shunt arteriovenoso de
las MAV tiene un potencial inherente para aumentar y reclutar nuevos vasos san-
guineos, ocasionado asi las multiples revascularizaciones que han tenido. Por ello,
sera necesario explorar otras alternativas de tratamiento como la terapia hibrida,
valorando siempre el riesgo-beneficio que conlleva una intervencion quirdrgica.

Conclusiones

En resumen, las MAV y las FAC son patologias raras y su aparicién conjunta es
algo excepcional. Para llegar al diagnéstico de ambas entidades se requiere un
alto indice de sospecha junto a una valoraciéon multi-modalidad de imagen
cardiaca del caso, y en base a los hallazgos se decidird la mejor ruta terapéutica
a sequir.

Ideas para recordar

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son anomalias vasculares com-
puestas por una red compleja de vasos primitivos que conectan directa-
mente venas y arterias en ausencia, de una red capilar.

Las malformaciones arteriovenosas cardiacas son muy infrecuentes y pue-
den cursar como una masa de gran contenido vascular.

La planificacion del tratamiento estd basado en evaluar el tipo de shunt,
la carga clinica y hemodindmica, y el entendimiento de la anatomfa local

« Casos clinicos
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