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CASO CLINICO

Tetralogia di Fallot con fistola coronaro-polmonare:

un’insidia diagnostica

Carlo Pace Napoleone, Guido Oppido, Emanuela Angeli, Gaetano Gargiulo

U.O. di Cardiochirurgia Pediatrica, Universita degli Studi, Bologna

An 11-month-old infant, moderately cyanotic, with diagnosis of tetralogy of Fallot underwent corrective sur-
gery. At echocardiographic evaluation, a subatretic right ventricular outflow tract without aortopulmonary
collateral arteries, confluent pulmonary arteries and normal coronary pattern were evidenced. During oper-
ation, an undiagnosed large coronary-to-pulmonary artery fistula was disclosed. Because of the large variety
of aortopulmonary collateral arteries that can be associated with this pathology, further imaging study is
mandatory when oxygen saturation does not match the right ventricular outflow tract obstruction severity.

(G Ital Cardiol 2009; 10 (4): 263-265)

L'ecocardiografia rappresenta la tecnica dia-
gnostica principale per la diagnosi di tetralo-
gia di Fallot. La tecnica angiografica general-
mente viene indicata in casi selezionati in cui
I'ecocardiografia non identifichi correttamen-
te il decorso delle arterie coronarie o non con-
senta un’accurata definizione di collaterali si-
stemico-polmonari maggiori. Questa politica,
che evita un esame comunque invasivo e ri-
schioso e riduce i tempi ed i costi della diagno-
si, si rivela corretta nella grande maggioranza
dei casi, ma espone al rischio di pericolosi er-
rori diagnostici. Uno dei piu frequenti e la
mancata visualizzazione di rami collaterali a
partenza dalla circolazione sistemica, che, se
sottovalutati, possono influenzare in maniera
significativa i risultati chirurgici. Nel caso de-
scritto, una fistola coronaro-polmonare non
diagnosticata e stata evidenziata casualmente
durante l'intervento correttivo.

Caso clinico

Un paziente di 11 mesi, di 11.3 kg di peso, &
venuto alla nostra osservazione con diagnosi
di tetralogia di Fallot.

La saturazione arteriosa preoperatoria era
dell’80%.

La valutazione ecocardiografica ha evi-
denziato un’estrema ipoplasia dell’infundibo-
lo polmonare, che si presentava con un dia-
metro di circa 2 mm, obliterato durante la si-
stole. Il tronco polmonare si presentava ipo-
plasico, di calibro ridotto rispetto al valore
teorico per il soma del paziente (5 mm contro
12 mm teorici). Le arterie polmonari appariva-
no confluenti, di circa 6.5 mm di calibro, e I'ar-
co aortico destroposto. L'origine della corona-
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ria sinistra appariva lievemente dilatata, ma
non sono state rilevate anomalie coronariche
o collaterali sistemico-polmonari maggiori.
AII'ECG sono stati esclusi segni di ischemia
miocardica. Il paziente e stato sottoposto ad
intervento chirurgico correttivo. Dopo aver
istituito una circolazione extracorporea aor-
to-bicavale, la cardioplegia & stata sommini-
strata nel bulbo aortico come di routine. Il di-
fetto interventricolare é stato chiuso per via
transatriale con un patch in pericardio etero-
logo. Dopo aver eseguito un’incisione sull’in-
fundibolo destro prolungata, attraverso l'a-
nulus polmonare severamente ipoplasico, fi-
no alla biforcazione polmonare, sul versante
posteriore del tronco polmonare, a circa 5 mm
dal piano valvolare, € stato scoperto lo sbocco
di un vaso di circa 4 mm di calibro. Linserzio-
ne di una sonda da 1 mm ha evidenziato la
presenza di una fistola a partenza dalla coro-
naria sinistra. E stata pertanto eseguita
un’aortotomia che ha mostrato la dilatazione
dell’ostio coronarico sinistro (Figura 1). La fi-
stola coronaro-polmonare originava dal tron-
co comune della coronaria sinistra senza
aspetti riferibili ad ostruzione delle coronarie.
La fistola e stata pertanto chiusa dal versante
polmonare e l'intervento & stato portato a
termine senza problemi.

Discussione

Nei pazienti portatori di tetralogia di Fallot,
I'incidenza di fistole coronaro-polmonari € in-
torno al 10% e puo contribuire in maniera si-
gnificativa al flusso polmonare'. Queste fisto-
le sono, dal punto di vista funzionale, assimila-
bili alle collaterali sistemico-polmonari che si
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Figura 1. Immagine intraoperatoria della fistola coronaro-polmonare:
le due sonde sono posizionate nella coronaria sinistra e nella fistola co-
ronaro-polmonare.

sviluppano nei pazienti affetti da atresia polmonare con di-
fetto interventricolare (AP-DIV)2. Dal punto di vista embrio-
genetico, si tratta di “remnants” del sistema vascolare
splancnico che irrora il primordiale letto polmonare®. Questi
vasi, che normalmente regrediscono con lo sviluppo dell’al-
bero polmonare, possono rimanere pervi nei casi in cui si ve-
rifichi un‘alterazione di questo processo, come nelle cardio-
patie tronco-conali. Tali collaterali possono essere veri rami
bronchiali, che decorrono lungo le vie aeree ed originano
principalmente dall’aorta toracica, o vasi a partenza dai
tronchi brachiocefalici o dall’aorta toracica o addominale.

| rami coronarici possono comunicare con le arterie pol-
monari sia in assenza di cardiopatie congenite, come fisto-
la coronaro-polmonare®, sia nei casi di AP-DIV7. Questi col-
laterali coronaro-polmonari non sono generalmente in
grado di fornire un flusso ematico importante, in quanto
comunemente di piccolo calibro o con sviluppo troppo tar-
divo a livello embriologico?. In un lavoro di Pahl et al 8, tut-
tavia, in cui vengono descritti 4 casi in 33 anni, viene ripor-
tata in un paziente la comparsa di ipertensione polmona-
re, suggerendo quindi la possibilita di un alto flusso attra-
verso queste comunicazioni fistolose.

Dal punto di vista embriologico e fisiologico le collate-
rali coronaro-polmonari, anche se generalmente conside-
rate delle fistole sistemico-polmonari nell’'ambito delle AP-
DIV, sono state ipotizzate essere piu simili al dotto arterio-
s02.

L'iter diagnostico della tetralogia di Fallot ha previsto,
fino ai primi anni '90, I'esecuzione del cateterismo cardia-
co e dell’angiografia, ritenuti indispensabili per I'identifi-
cazione dei dettagli anatomici utili alla correzione chirur-
gica, come I'anatomia coronarica, la presenza di collatera-
li sistemico-polmonari, ecc. Il miglioramento delle tecniche
di imaging ultrasonografico, tuttavia, ha progressivamen-
te relegato questa pratica, peraltro non esente da rischi, ai
soli casi nei quali rimanessero dubbi diagnostici dopo I'e-
cocardiografia®'0. Attualmente, I'indicazione al cateteri-
smo cardiaco e all'angiografia e stata ulteriormente ridi-
mensionata dall’avvento della risonanza magnetica e dal-
la tomografia computerizzata (TC), che sono in grado di
fornire una perfetta visualizzazione dell’anatomia dell’al-

bero vascolare polmonare di questi pazienti'"-'2. Con I'uti-
lizzo di apparecchiature di ultima generazione (TC multi-
strato ad alta risoluzione) & stato possibile anche valutare
accuratamente I'anatomia delle collaterali sistemico-pol-
monari in pazienti in eta pediatrica, con un’eta minima di
6 settimane di vita'3. Nonostante la difficolta di calcolare
I'effettiva dose di radiazioni ionizzanti a cui viene esposto
il piccolo paziente con questa metodica, non sembrano es-
serci particolari differenze rispetto a quella del cateteri-
smo cardiaco con angiografia, mentre e significativa la ri-
duzione del mezzo di contrasto utilizzato nella TC multi-
strato rispetto all’angiografia convenzionale’3. Per la ne-
cessita di contenere i costi e di limitare I'impatto sul pa-
ziente di questi esami, soprattutto per la TC, questi sono
ancora considerati degli approfondimenti diagnostici che
necessitano di un’indicazione selettiva, lasciando all’eco-
cardiografia un ruolo centrale nell’iter diagnostico della
tetralogia di Fallot.

La particolarita del caso riportato sta nella mancata
diagnosi preoperatoria della fistola coronaro-polmonare,
verosimilmente a causa dell’origine molto prossimale dal
tronco comune. La presenza della fistola avrebbe potuto
anche interferire con la corretta somministrazione della
cardioplegia, che poteva essere in parte deviata nel letto
vascolare polmonare tanto da non garantire una corretta
protezione cardiaca. Il sospetto della presenza di fonti ac-
cessorie di flusso polmonare, come gia ipotizzato da Bren-
ner et al.’®, probabilmente poteva nascere dalla discrepan-
za tra la subatresia della valvola polmonare, con flusso an-
terogrado scarso, e la discreta saturazione arteriosa di os-
sigeno del paziente. La rivalutazione a posteriori dell’eco-
cardiografia preoperatoria ha messo in evidenza un au-
mento del calibro e del flusso a livello del tronco comune
della coronaria sinistra, verosimilmente riferibili alla fisto-
la coronaro-polmonare (Figura 2). Tuttavia, questi segni
possono sfuggire anche a cardiologi esperti ed a strumen-
ti di ultima generazione.

Alterazioni ischemiche all’'ECG non sono comuni nei
pazienti in eta pediatrica ma diventano piu frequenti con
il crescere dell’eta, eventualmente diagnosticabili con test
provocativi3'>. Nel caso da noi riportato non erano presen-
ti alterazioni significative dell’ECG.

Figura 2. Valutazione ecocardiografica dell’origine dilatata del tronco
comune della coronaria sinistra.
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In conclusione, poiché la maggior dimestichezza con
I'ecocardiografia ha relegato lo studio angiografico ad
una posizione secondaria nella valutazione preoperatoria
della tetralogia di Fallot, nei casi in cui & evidente una
sproporzione tra il flusso anterogrado attraverso la valvo-
la polmonare e la saturazione arteriosa di ossigeno, proba-
bilmente un approfondimento diagnostico invasivo puo
consentire di evitare pericolosi errori diagnostici.

Riassunto

Un paziente di 11 mesi con cianosi moderata e diagnosi di tetralo-
gia di Fallot viene inviato ad intervento chirurgico correttivo. L'e-
cocardiografia ha descritto subatresia della via di efflusso ventrico-
lare destra, assenza di collaterali sistemico-polmonari ed arterie
polmonari confluenti e pattern coronarico usuale. Durante I'inter-
vento chirurgico, é stata evidenziata una fistola tra il tronco comu-
ne della coronaria sinistra e I'arteria polmonare di ampio calibro.
In considerazione dell’ampia varieta anatomica di vasi collaterali
sistemico-polmonari riscontrabili in questa patologia, un appro-
fondimento diagnostico dovrebbe essere eseguito nei casi in cui si
evidenzi un’incongruenza tra il grado di ostruzione ventricolare
destra e la saturazione arteriosa.

Parole chiave: Arterie polmonari; Fistola; Tetralogia di Fallot.
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