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IMAGENES CLINICAS

Caso clinico-radiologico
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Historia clinica

Paciente de sexo femenino de 11 afios con
antecedente de sindrome bronquial obstructivo
recurrente y neumonia intersticial aguda a re-
peticion los primeros 2 afios de vida. En con-
trol y evaluacion por posible asma en unidad
broncopulmonar.

La historia actual comienza una semana
antes del ingreso, con otalgia, sintomas respi-
ratorios altos y fiebre no cuantificada. Cuatro
dias después aparece tos y dolor abdominal.
Consulta en el Servicio de Urgencia por per-
sistir con dolor abdominal asociado a cianosis
peribucal y distal en las manos. Se pesquisa
saturacion de 73% y se indica oxigeno. In-
gresa sin fiebre, ni apremio respiratorio, con
murmullo vesicular disminuido, especialmen-

CLINICAL IMAGES

te a derecha. Abdomen blando, depresible. En
radiografia de torax se describe imagen pa-
renquimatosa basal derecha que se interpreta
como neumonia intersticial aguda (figuras la
y 1b). Hematocrito de ingreso 52%, PCR 0,82
mg/dl. Requerimiento de O, inicialmente 2 It.
x min queda con broncodilatador y con hidro-
cortisona endovenosa. El resultado de la inmu-
nofluorescencia viral fue positiva para virus
parainfluenza.

Se presenta sin gran dificultad respiratoria,
pero llama la atencion aumento progresivo de
requerimiento de O,, sin clinica concordante.
Se aumenta la concentracion de O, con masca-
ra de alto flujo con 15 It x min, pese a lo cual
no logra saturar sobre 93%. En la radiografia
de control persiste imagen parenquimatosa en
la base derecha sin cambios (figuras la y 1b).

Figura a y b. En la base pulmonar
derecha, se observa una opacidad
de bordes mal definidos, de aspec-
to pseudonodular, no calcificada, de
aproximadamente 1,2 cm de diame-
tro.
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Se mantiene con terapia broncodilatadora +
corticoides (completd 7 dias) + budesonida +
azitromicina (5 dias), con mejoria del murmu-
llo vesicular y aparicion de signologia obstruc-
tiva mas florida. Esta evolucion permite dismi-
nuir requerimiento de O,, aunque persiste con
saturaciones entre 91-93%, lo que contrasta
con su buen estado general. La nifia no refiere
hemorragias ni lesiones mucocutaneas.

. Qué patologia pulmonar podria explicar
el cuadro clinico de la niiia?

La paciente presenta varios signos clinicos
clasicos que pueden llevar a una alta sospecha
diagnostica; 1) historia de sindrome bronquial
obstructivo asociado a hematocrito elevado;
2) cianosis peribucal y de extremidades con
el ejercicio y 3) hipoxemia resistente al tra-
tamiento con O,. Estos hallazgos clinicos su-
mados a una imagen focal pulmonar en la Rx
de torax hacen el diagndstico de la paciente, el
que se confirma con una angio-TC.

Hallazgos radioldgicos

Angio-TC revela en el 16bulo inferior de-
recho una imagen nodular determinada por un
saco aneurismatico irregular que recibe aporte
desde una rama de la arteria pulmonar, hiper-
trofica a este nivel y con una vena de drenaje
unica también hipertrofica (figura ¢ y d). El
diagnodstico de estas lesiones, a pesar de ser
congénitas, generalmente es tardio, a veces
durante la 4* y 5* década de la vida. La lesion
crece lentamente hasta ser capaz de producir
sintomas. La manipulacion y traumatismo de
la lesion y los cambios hormonales pueden fa-
vorecer su crecimiento. La madre entrega an-
tecedente de tio materno con MAV cerebelosa
no operable diagnosticada hace 8 afios.

Se solicita ademas ecografia abdominal,
evaluacion por equipo vascular periférico y
angio-TC cerebral para descartar otras locali-
zaciones; los resultados de estos estudios re-
sultaron todos normales.
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Figura c y d. Angio-TC evidencia estructura vascular (saco aneurismatico) concordante con la imagen en LID visualizado en
la Rx simple, la que se contrasta en tiempo similar a la aorta (tiempo arterial).

. Cual es su diagnostico?

Volumen 84 - Nimero 2

219



ESPINOZA A. y cols.

Diagnostico

Malformacion arteriovenosa pulmonar
(MAVP).

Discusion

Las malformaciones arteriovenosas (MAV)
pulmonares son comunicaciones vasculares, la
mayoria de las veces congénitas entre una ar-
teria y una vena pulmonar, sin un lecho capilar
entre ellas, por lo que se produce un cortocir-
cuito de derecha a izquierda' Son infrecuentes,
sin embargo, es importante conocerlas debido
a sus potenciales complicaciones fatales®

Su incidencia en la poblacion general es de
2 a 3 casos por cada 100.000 habitantes. Pue-
den ser unicas o multiples (hasta en el 33-50%
de los pacientes) y la mayoria de ellas ubicadas
en los 16bulos inferiores® Es conocida su aso-
ciacion con la enfermedad de telangectasia he-
reditaria hemorragica (THH), también llamado
Sindrome de Rendu-Osler-Weber; de hecho, la
mitad de los pacientes que tienen el diagnos-
tico de MAV pulmonar, tienen de base THH,
pero solo un 15-20% de los que tienen THH
presentan MAV pulmonares',

La telangectasia hereditaria hemorragica es
una patologia relativamente frecuente, autoso-
mica dominante con una expresion clinica va-
riable. La enfermedad determina una displasia
vascular multisistémica caracterizada por te-
langectasias y MAV en piel, mucosas y visce-
ras. No tiene predileccion étnica ni geografica
y presenta una frecuencia global de 1 a 2 cada
10.000 individuos.

Por tratarse de una enfermedad autosémica
dominante la anamnesis familiar es fundamen-
tal. Los hallazgos clinicos diagnosticos son
epistaxis recurrente, telangectasias mucocuta-
neas, MAV viscerales y antecedente de fami-
liar en primer grado con THH.

En nuestra paciente no existia el anteceden-
te de epistaxis ni telangectasias mucocutaneas,
pero si un familiar con antecedente de MAV
del SNC*. A pesar de no cumplir con los crite-
rios para el diagnostico de THH, siempre que
se presenta una MAV pulmonar debe plantear-
se la eventual asociacion con THH.
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En cuanto al desarrollo de las MAYV, se sabe
que las venas pulmonares se desarrollan a par-
tir del plexo endodérmico venoso, mientras que
las arterias pulmonares derivan del sexto arco
aortico. Las conexiones primitivas, a modo de
diminutas fistulas arteriovenosas, se desarro-
llan durante el periodo embrioldgico. Los sep-
tos vasculares entre las circulaciones arterial y
venosa forman el lecho capilar. Segun algunos
investigadores, las MAV pulmonares se forma-
rian por incompleto desarrollo de estos septos
vasculares®. Las MAV inicialmente pequeias
aumentan su tamafio con el desarrollo del nifio
hasta hacerse sintomaticas.

La mayoria de las MAV pulmonares se ha-
cen evidentes en nifios escolares y adultos jo-
venes, sin embargo, la cianosis y acropaquia o
dedos en palillo de tambor, puede verse desde
la infancia®. Los sintomas mas frecuentes son
la triada clasica: disnea, cianosis y acropaquia,
que aparece hasta en el 30% de los casos. La
poliglobulia es un hallazgo caracteristico, que
nos debe hacer sospechar esta patologia, como
fue en nuestra paciente.

La complicacion mas temida es el compro-
miso del sistema nervioso central, con impor-
tante morbimortalidad debido a embolismos
paradojicos es decir, un embolismo arterial
que se produce por el paso de émbolos desde
el sistema venoso o desde la MAV pulmonar
al territorio arterial cerebral, en estos pacientes
no existe antecedente de enfermedad trombo-
tica venosa como tampoco tromboembolismo
pulmonar, por lo que también se ha llamado
embolismo criptogénico. Los trombos se ge-
nerarian dentro de la MAV pulmonar donde
los vasos andmalos, tortuosos y con flujo tur-
bulento favorecen la formaciéon de trombos,
los que al desprenderse pasan a la circulacion
arterial sistémica y pueden producir acciden-
tes cerebro vasculares transitorios, infartos y
abscesos cerebrales. Esta complicacion grave
esta descrita en aproximadamente 20% de los
pacientes'.

En relacion al diagnostico, la Rx. de térax
se encuentra alterada en el 98% de los casos,
siendo tipica la imagen lobulada no calcifica-
da, principalmente en los lobulos inferiores.
La TC es considerada actualmente, la técnica
mas sensible y permite establecer el diagndsti-
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coen el 95% de los casos' Esta técnica ademads
de confirmar la existencia de malformaciones
arteriovenosas, permite ver su localizacion
exacta, numero, tamafio y los vasos aferentes
y eferentes de la lesion.

En cuanto al tratamiento, la embolizacion
endovascular es el procedimiento terapéutico
de eleccion, con un rendimiento mayor a 90%
y es posible repetir el procedimiento si la en-
fermedad progresa (la recurrencia por recana-
lizacion es del 10%).

El objetivo del tratamiento de las MAV pul-
monares es disminuir la sintomatologia asocia-
da y en especial prevenir la aparicion de com-
plicaciones, fundamentalmente neurologicas.
La mortalidad en las MAV pulmonares esta
determinada por la existencia de las siguientes
complicaciones: Abscesos e infartos cerebra-
les y hemorragia masiva por la rotura y comu-
nicacion de MAV a un bronquio o pleura’

En nuestra paciente, 20 dias después del
diagnodstico, se embolizd via endovascular,
procedimiento exitoso y bien tolerado (figura
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Figura e y f. Cateterismo selectivo
de la arteria pulmonar por acceso fe-
moral derecho, con técnica Seldinger,
hasta alcanzar la malformacion AV
basal derecha. Embolizacion del saco
aneurismatico y la arteria aferente.

e y f). La sintomatologia pulmonar y signos
clinicos cedieron completamente, con mejoria
inmediata de la saturacioén de O,. En controles
de 2 y 4 meses la nifia no ha presentado disnea
ni cianosis y ha aumentado su peso en aproxi-
madamente 3 kg.
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