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fija, patofiziologija; Angiokardiografija; Spontana remisija

Sazetak. Prikazujemo spontanu okluziju fistule izmedu desne koronarne arterije i desne klijetke kod Zenskog dojenceta, $to
se rijetko opisuje u literaturi. Kod bolesnice je u dobi od tjedan dana naden kontinuirani Sum 3/6 u 3. medurebrenom pro-
storu desno. Ultrazvukom srca je s visokim stupnjem vjerojatnosti postavljena sumnja na koronarnu arteriovensku fistulu,
koja je i dokazana u dobi od mjesec dana aortografijom. Radioangioscintigrafski i oksimetrijski veli¢ina lijevo-desnog
pretoka (»shunting«) iznosila je 47%. Zbog veli¢ine pretoka planirana je kirur§ka korekcija, ali je Sum u meduvremenu
nestao. U dobi od 6 mjeseci ucinjena je kontrolna koronarografija koja pokazuje da je fistula nestala (spontano zatvaranje),
ali perzistiraju druge neoc¢ekivane morfoloske promjene. Sam mehanizam spontanog zatvaranja jos nije poznat. Ni terapija
koronarne arteriovenske fistule jos nije jednozna¢no odredena. Koronarografija u dobi od godinu dana pokazuje regresiju i
vecine drugih patoloskih pojava. Na osnovi literature i vlastitog iskustva smatramo da je invazivna terapija preporucljiva
djeci s izrazenim klini¢kim simptomima. Bolesnicima bez simptoma konzervativni pristup je opravdaniji, buduci da postoji
moguénost spontanog zatvaranja, ¢ak, kao §to smo pokazali, i ve¢ih fistula.

Descriptors: Arteriovenous fistula — congenital, radiography, physiopathology; Coronary vessel anomalies — radiography,
physiopathology; Angiocardiography; Eemission, spontaneous

Summary. Here is presented a rare case of spontaneous closure of a fistula between the right coronary artery and the right
ventricle in a female infant. At the age of 7 days continuous murmur intensity 3/6 was registered in the 3" intercostal space
along the right sternal border. Echocardiography indicated, with high probability, a coronary artery fistula. Definitive diag-
nosis was made at the age of 1 month with aortography. Radioscintiography and oximetric analysis revealed 47% of left-
to-right shunting at level of fistula. Because of the size of the shunting a surgical correction had been planned, but in the
mean-time the murmur had gone. At the age of 6 months control aortography showed spontaneous closure of the fistula, but
with significant morphological changes in the right coronary artery (stenosis and aneurysms). The exact mechanism of
spontaneous closure is unknown, as is the timing of therapeutic intervention. Control coronary angiography after 1 year
showed the regression of pathological changes in the right coronary artery. Based on the literature and our own experiences
we consider invasive therapy indicated in children with significant clinical symptoms. In cases were clinical symptoms are
absent expectative state should be taken, because there is a chance of spontaneous closure of fistulas, even larger ones, as it
is in our case.
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Fistula koronarne arterije rijetka je prirodena malforma-
cija koja se ocituje lijevo-desnim pretokom izmedu distal-
nog dijela koronarne arterije (ucestalije desne nego lijeve)
prema bilo kojoj velikoj krvnoj zili (aorta ili pluéna arterija)
ili sréanoj Supljini (najéesce desnoj klijetki i pretklijetki).!
Rijec¢ je o embrioloskom ostatku spoja primordijalnih epi-
kardijalnih krvnih zila sa sinusoidnom cirkulacijom unutar
miokarda.” Prvi ju je opisao Josef Hyrtl 1841. god."¢ Fistu-
la moze biti izolirana (55-80%) ili u sklopu druge prirodene
sr¢ane greske (20-45%) (u prvom redu pulmonalne atre-
zije),” a moZe biti i steCena, uzrokovana traumom prsnog
koga ili iatrogeno.' Osim pretoka na razini fistule koji ovisi
o mjestu u koji se fistula ulijeva, opisane su komplikacije
kao $to je sréano zatajenje, krada (»steal«) krvi iz miokarda
s posljedi¢nom ishemijom, ateroskleroza, tromboza i embo-
lizacija, ruptura i infektivni endokarditis.'? Prikazujemo
evoluciju spontane okluzije izolirane koronarne fistule iz-
medu desne koronarne arterije i desne klijetke u mladog

dojenceta. Svrha prikaza jest doprinos opisu vrlo rijetko
opisivane spontane okluzije koronarne arteriovenske fistule
s velikim lijevo-desnim pretokom u ranoj dojenackoj dobi.

Prikaz bolesnika

Djevojcica je rodena iz prve kontrolirane trudnoce, kom-
plicirane prijete¢im pobacajem i odrzavane medikamentno
(didrogesteron, ritodrin i atenolol). Roditelji su zdravi, a u
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Slika 1. Doplerski prikaz kontinuiranog protoka u desnoj koronarnoj ar-
teriji (sistolicko-dijastolicki Sum). Vidi se patoloski povecana desna kli-
Jetka.

Figure 1. Doppler presentation of continuous flow in the right coronary
artery (systolic-diastolic murmur). Pathologically enlarged right ventri-
cle can be seen.

Slika 2. Aortografija (lateralna projekcija) u dobi od mjesec dana. Vidi
se Sirok korijen i tortuoticno prosirenje desne koronarne arterije te pu-
njenje desne klijetke. Jasno se prikazuje i plucna arterija kao znak veli-
kog lijevo-desnog pretoka.
Figure 2. Aortography (lateral projection) at the age of one month. Wide
root and tortuotic expansion of the right coronary artery and filling of
the right ventricle can be seen. Pulmonary artery, a sign of great left-
right shunt, can also be clearly seen.

obitelji nije bilo kardioloskih, a ni drugih tezih bolesti. Po-
rod je uslijedio u terminu, vaginalno, glavicom, bez kom-
plikacija uz rodnu masu 4350 g i rodnu duljinu 50 cm, uz
indeks Virginije Apgar 10/10. Cetvrtog dana Zivota premje-
Stena je iz rodilista na neonatologiju gdje je lijeGena zbog
novorodenacke hiperbilirubinemije (fototerapija), proljeva,
dehidracije, prolaznoga novorodenackog hipoparatireoidiz-
ma i asimptomatske bakteriurije. Usprkos opéemu dobrom
stanju dijete je grani¢no tahipnoi¢no (62/min) i tahikardno
(190/min). Sedmog dana Zivota naden je kontinuirani (si-
stolicko-dijastolic¢ki) Sum intenziteta 3/6 u 3. medurebrenom
prostoru desno. Elektrokardiografski je prisutan sinusni ri-
tam 195/min, desna elektri¢na os, blaga denivelacija (2 mm)
ST-spojnice u desnim prekordijalnim odvodima i izrazita
hipertrofija desne klijetke. Rendgenska snimka srca i pluéa
prikazuje nesto $iru sjenu gornjeg medijastinuma (odgovara
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Slika 3. Desna koronarografija u dobi od 6 mjeseci, nalazi se znacajno
prosiren ostijum desne koronarne arterije uz dilataciju proksimalne de-
sne koronarne arterije s 90%-tnom proksimalnom stenozom iza koje se
prikazuje velika vrecasta aneurizma. Iza aneurizme nalazi se 80%-tna
stenoza s prikazom jake akutne marginalne grane ili kolaterale koja je
na distalnom dijelu stenoticna, a iz nje odlaze jake kolaterale prema
lijevoj koronarnoj arteriji. Fistula prema desnoj klijetki u cijelosti je ne-
stala.
Figure 3. Right coronary angiography at the age of one month; there is a
significantly widened ostium of the right coronary artery along with a
dilatation of the right proximal coronary artery with a 90% proximal
stenosis behind which a large baggy aneurysm can be seen. Behind the
aneurysm is an 80% stenosis with a strong acute marginal branch or a
collateral which is stenotic on the distal part, and from it stretch strong
collaterals towards the left coronary artery. Fistula towards the right
ventricle has completely disappeared.

Slika 4. Desna koronarografija u dobi od 1 god. Osim blagog proksimal-
nog suzenja sve su prethodne promjene nestale.

Figure 4. Right coronary angiography at the age of one year. All previous
changes are gone except for mild proximal stenosis.

sjeni timusa) i u cijelosti poveé¢anu sré¢anozilnu sjenu (pre-
tezno na racun desne klijetke) te pojac¢an pluéni vaskularni
crtez koji sugerira moguci lijevo-desni pretok. Ehokardio-
grafski su s visokim stupnjem vjerojatnosti iskljuceni Bota-
llijev duktus i aortopulmonalni prozor te insuficijencija
aortne valvule. Medutim, nadeno je vrlo Siroko usée desne
koronarne arterije uz kolordoplerski vidljivu turbulenciju,
pa se posumnjalo na pro$iren lumen i tortuozitet desne ko-
ronarne arterije. Nalazi se takoder neoc¢ekivana turbulenciju
u desnoj klijetki, najjace prema prednjoj stijenci. Na osnovi
tog nalaza posumnjalo se na fistulu izmedu desne koronarne
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arterije i desne klijetke (slika 1.). U dobi od mjesec dana
ucinjena je aortografija, gdje je nadeno ekstremno proSirenje
desne koronarne arterije tortuoti¢nog tijeka s mjestimi¢nim
stenozama te fistula s desnom klijetkom. Pri samoj aorto-
grafiji, patoloski promijenjena desna koronarna arterija puni
se u dijastoli, a gotovo istodobno kontrastom se puni i desna
klijetka. Nakon punjenja desne klijetke jasno se puni i
pluéna arterija (slika 2.). Radioangioscintigrafski i oksime-
trijski veliC¢ina lijevo-desnog pretoka iznosi 47%. Zbog
klini¢kih simptoma (tahipneja, tahikardija) i veli¢ine preto-
ka zapoceta je terapija digitalisom (Lanitop) i diureticima
(Lasix 1 Aldactone) te je inicijalno indicirana kirurska ko-
rekcija. No, u meduvremenu dolazi do nestanka Suma, a u
skladu s time i znakova lijevo-desnog pretoka. U dobi od 6
mjeseci ucinjena je kontrolna selektivna koronarografija
koja pokazuje znaCajnu promjenu patoloskog supstrata u
odnosu na prvu kateterizaciju; nalazi se znacajno proSiren
ostijum desne koronarne arterije uz dilataciju proksimalne
desne koronarne arterije s 90%-tnom stenozom iza koje se
prikazuje velika aneurizma koja viSe ne puni desnu klijetku.
Iza aneurizme je 80%-tna stenoza s prikazom jake akutne
marginalne grane ili kolaterale koja je na distalnom dijelu
stenoti¢na, a iz nje odlaze jake kolaterale prema lijevoj ko-
ronarnoj arteriji (slika 3.). Ukida se digitalizacija, a u tera-
piju se uvodi antiagregacijska doza acetilsalicilne kiseline
(Andol). U dobi od godinu dana u¢injena je kontrolna koro-
narografija. Sada se viSe ne nalazi vrecasto aneurizmatsko
prosirenje, nestalo je i tortuoziteta desne koronarne arterije,
nema vise dvostrukog suzenja visokog stupnja, ali jo§ per-
zistira 50%-tna stenoza desne koronarne arterije sasvim
proksimalno (slika 4.). Razvoj bolesti dalje se prati neinva-
zivnim metodama. Dijete se uredno razvija do dobi od 3,5
godine i nema kardijalnih tegoba, uz uredan elektrokardio-
grafski i ehokardiografski nalaz.

Rasprava

Opisali smo neuobicajenu evoluciju desnostrane arterio-
venske fistule izmedu desne koronarne arterije i desne kli-
jetke. Malformacija je prirodena, a ocitovala se slikom lije-
vo-desnog pretoka od 47%. Evolucija ove malformacije
prema spontanoj okluziji nije nimalo tipi¢na te se rijetko
opisuje. Na osnovi dostupne literature, nasa pacijentica je
medu najmladima i s najvec¢im lijevo-desnim pretokom.® 2!

Priblizna incidencija koronarne arteriovenske fistule u
opc¢oj populaciji procjenjuje se na 0,002%,' ali se smatra da
velik broj bolesnika nema simptoma i klini¢ki se ne ras-
poznaje.?> Ucestalost spontane okluzije fistule jo§ je teze
odrediti, a procjene se kre¢u od 1% §to je najvjerojatnije
podcijenjena veli¢ina, do 17,5%,2! §to je vjerojatno to¢nije.
Zbog premalog broja radova o ovom entitetu, podatci ostaju
otvoreni. Vecoj ucestalosti spontanog zatvaranja fistule go-
vore u prilog barem dva razloga. Buduci da su fistule naj-
¢esce asimptomatske, Cesto se i ne dijagnosticiraju, a najvje-
rojatnije se ¢eS¢e spontano zatvaraju nego $to smo to u
stanju dokazati. Drugi razlog podcijenjene uéestalosti jest u
tome §to se invazivno zatvaranje fistule najce$ée obavlja
ubrzo nakon dijagnoze zbog straha od mogucih komplika-
cija, a time se prekine spontani, prirodni tijek bolesti. To su
yjedno i razlozi zasSto jo§ ne znamo tocan prirodni razvoj
ove bolesti. Zbog sve ¢e$ée uporabe ultrazvuka mozemo
ocekivati ¢escée dijagnosticiranje, kao i bolje razumijevanje
ove malformacije u buduénosti. Kod nase bolesnice fistula
je imala vrlo velik lijevo-desni pretok (47%), a ipak se spon-
tano zatvorila. To je vrlo vazno kod razmisljanja o0 mogucoj
terapiji. Nalaz nas, naime, upucuje na to da se s aktivnom
terapijom ne treba zuriti.

Lijecenje ove malformacije moze biti konzervativno i in-
vazivno. Konzervativni pristup podrazumijeva pracenje pa-
cijenta i sprjecavanje komplikacija. Invazivnim metodama
fistule je moguce zatvoriti na dva nacina, perkutano, inter-
ventnom kateterizacijom**2¢ ili kirurski, direktnom liga-
cijom.>??° Obje invazivne metode se ¢esto opisuju u litera-
turi 1 imaju dosta dobar uspjeh uz nizak mortalitet. Zato se
Cesto i preporucuju. Ipak rizik invazivnih metoda nije zane-
mariv, a, s druge strane, kod konzervativnog lije¢enja uvijek
postoji mogucnost naglog pogors$anja simptoma i komplika-
cija. Odluku o vrsti lijecenja lakse je donijeti kod odraslih
pacijenata, bududi da se kod njih ocekuje tezi tijek bolesti, a
spontano zatvaranje se rijetko opisuje. Stoga se kod odraslih
preporucuje invazivna terapija.”"'* I kod djece s klini¢kim
simptomima preporu¢uje se invazivno lije¢enje,”’ dok su
kod asimptomatskih bolesnika misljenja podijeljena. Ako
je postotak spontanog zatvaranja fistula koji su iznijeli Sch-
leich i suradnici®! priblizno jednak stvarnoj uéestalosti, to bi
znacilo da ¢e se svaka 6. fistula spontano zatvoriti. Buduéi
da jos ne znamo koliko oboljelih zZivi bez ikakvih simptoma
i utjecaja na Zivotni vijek, moramo biti jako oprezni s ranim
indiciranjem invazivnih metoda u lijeCenju. Cini se da je
takve pacijente najbolje redovito pratiti u o¢ekivanju spon-
tane okluzije.

Sam mehanizam spontanog zatvaranja jo$ nije poznat, a
isti¢e se nekoliko teorija. Prema Jaffeu i suradnicima’® turbu-
lencija uzrokuje vaskularne proliferativne promjene, ili pak
dolazi do ateroskleroze, tromboze i embolije. Hackett i su-
radnici' iznijeli su teoriju da dolazi do spontane lokalne
hipertrofije miokarda sli¢no zatvaranju misi¢nog VSD-a.

Na osnovi opisa ovog slucaja te na osnovi iskustava iz
literature, ¢ini se da je potrebno jedno vrijeme pratiti pri-
rodni tijek koronarne arteriovenske fistule kako bi se odre-
dila vjerojatnost njezine spontane okluzije. Pri pojavi
klini¢kih simptoma ili pocetnih komplikacija valjalo bi se
odlugiti za invazivnu terapiju prema nacelima hibridne inter-
vencijske kardiologije. Ovim radom pokazali smo da se i
velike fistule mogu spontano zatvoriti u ranoj dojenackoj
dobi te da se s invazivnom terapijom koronarne arterioven-
ske fistule ne treba zuriti dok nema prijetecih klini¢kih simp-
toma.
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