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Comunicacion de un caso de malformacion
arteriovenosa pulmonar en la adolescencia

RESUMEN

Las malformaciones arteriovenosas pulmonares
(MAVP) son comunicaciones anormales
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entre las arterias y las venas pulmonares.
Las MAVP, estan caracterizadas por
cortocircuitos de derecha a izquierda de
grado variable y el efecto de estas comu-
nicaciones depende del tamafio de los vasos
involucrados. Puede presentarse hipoxe-
mia, hipocratismo digital y poliglobulia
secundario al cortocircuito intrapulmonar.
Presentamos el caso de un paciente feme-

nino de 14 afios de edad con MAVP pul-
monar, cuyos hallazgos a la exploracion fisica fue-
ron hipocratismo digital y cianosis.

INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas pulmonares
(MAVP) son comunicaciones anormales entre las
arterias y las venas pulmonares. Aunque estas le-
siones son raras, se incluyen en el diagnéstico
diferencial de problemas pulmonares comunes,
productores de hipoxemia y nédulos pulmonares.
Desde su primera descripcion, en una autopsia en
1897, estas comunicaciones anormales han recibido
diversos nombres, entre ellas: fistulas arteriove-
nosas pulmonares, aneurismas arteriovenosos
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ABSTRACT

Pulmonary arteriovenous malformations (PVAM)
are abnormal communications between pulmonary
arteries and pulmonary veins, which are more com-
monly congenital in nature. Pulmonary arterio-
venous fistulae are characterized by right-to-left
shunts of variable magnitude; the effect of these
communications depends on the size of the vessels
involved. Arterial oxygen desaturation, cyanosis,
clubbing of the fingers, and polycythemia may oc-
cur, secondary to the intrapulmonary shunt. We report
the case of a 14-year-old female patient with PAVM; the
findings on physical examination were clubbing of
her fingers and cyanosis.

pulmonares, hemangiomas del pulmoén y telan-
giectasias pulmonares?.

Las MAVP estan caracterizadas por cortocircuitos
de derecha a izquierda de grado variable; el efec-
to de estas comunicaciones depende del tamafio
de los vasos involucrados?. Si las anastomosis
afectan las arteriolas y las vénulas periféricas, se
desarrolla una pequefia telangiectasia y, si no
aumenta de tamafio, no causara alteraciones he-
modinamicas en la circulacion pulmonar. Si se
afectan arterias y venas grandes o si hay involucro
masivo de capilares pulmonares puede ocurrir un
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aumento en el tamafio de los vasos, lo que resul-
tard en alteraciones hemodinamicas severas®. Cli-
nicamente, puede presentarse hipoxemia, hipo-
cratismo digital y poliglobulia secundarios al
cortocircuito intrapulmonar®. También se han comu-
nicado alteraciones neurolégicas por complicaciones
infecciosas, embélicas y hemorragicas*®.

La etiologia de las MAVP puede ser congéni-
ta o adquiridal?. La forma congénita tiene dos
variedades: 1) angioma cavernoso que, usual-
mente, es alimentado por una o mas ramas dila-
tadas y tortuosas de la arteria pulmonary 2) te-
langiectasia capilar, la cual forma una red de
capilares y esta habitualmente asociada con telan-
giectasia hemorragica hereditaria (THH) o sindro-
me de Rendu-Osler-Weber™#, displasia vascular
autosémica dominante con penetrancia variable,
en el que los pacientes tienen multiples telan-
giectasias en varios érganos y hemorragias recu-
rrentes. Los niveles de los factores de coagulacion
son normales y el mecanismo de coagulacion esta
intacto. Aproximadamente una tercera parte de
los pacientes diagnosticados con este sindrome
presenta MAVP; hay cuatro criterios diagnésticos
de la THH: epistaxis, telangiectasias, lesiones vis-
cerales e historia familiar compatible; el diagnés-
tico de THH se establece si tres 0 mas de los cri-
terios arriba mencionados estan presentes. Si son
menos de dos criterios, el diagnéstico de esta
enfermedad es poco probable, aunque los hijos
de padres afectados deben ser considerados de
alto riesgo porque la penetrancia varia con la

edad. En el caso de nuestro paciente, sélo repor-
t6 uno de los criterios (telangiectasia pulmonar),
lo cual descarta el diagndstico de THH.

La forma adquirida de MAVP se presenta, ge-
neralmente, en cirrosis juvenil, pero también ha
sido reportada en pacientes con carcinoma tiroi-
deo y en esquistosomiasis pulmonar?.

CASO CLINICO

Paciente femenino de 14 afios con hipocratismo
digital desde los tres afios y disnea de ejercicio
desde hace seis meses. La exploracion fisica con-
firma el hipocratismo digital, no habia soplos pul-
monares, ni telangiectasias. Gasometria arterial
con PaO, de 45 mm Hg al aire ambiente. Biome-
tria hematica con hemoglobina de 17 g/dL y he-
matacrito de 48%o. La radiografia de térax mos-
tr6 una opacidad en la regién anatémica del
I6bulo medio (Figura 1a). El ecocardiograma des-
cartd alteraciones estructurales; se practicé tomo-
grafia computada (TC) de térax con medio de
contraste con ventana para mediastino y pulmén
(Figura 1b). La sospecha del diagnéstico se con-
firmé con angiografia pulmonar (Figura 1c).

En la toracotomia se encontraron multiples te-
langiectasias en la cara parietal del [6bulo medio
(Figura 2a), una sola arteria pulmonar que irriga-
ba al I6bulo medio y dos venas pulmonares muy
grandes de aproximadamente 20 mm de diame-
tro que drenaban directamente a la auricula iz-
quierda; inmediatamente posterior al pinzamiento

Figura 1. a) Radiografia PA de térax, b) TC de térax con ventana para pulmén después de la inyeccion de
medio de contraste; muestra imagen bien limitada en la region del 16bulo medio que refuerza con el con-
traste, c) Arteriografia pulmonar que muestra red formada por vasos anormales de mayor calibre y tortuo-
sos en el I6bulo medio.

MEex smmmmee i ———

REV INST NAL ENF RESP Enero-Marzo 2006, Segunda Epoca, Vol. 19 N°1

www.iner.gob.mx



Comunicacion de un caso de malformacién arteriovenosa pulmonar en la adolescencia

Figura 2. a) Fotografia transoperatoria del I6bulo medio, b) Microfotografia que muestra mdaltiples comuni-
caciones arteriovenosas anormales, grandes lechos capilares y areas de trombosis; en otras areas el parénqui-
ma pulmonar estaba distorsionado por la proliferacién irregular de vasos displasicos arteriales y venosos.

de estos vasos la saturacién de oxigeno se elevd
de 80 a 99%; se practicé lobectomia media. El
I6bulo pulmonar midio 4 x 4.4 x 3.5 cm, era con-
gestivo, con pleura opaca y granular. El posope-
ratorio cursoé sin complicaciones. La gasometria
de control report6 una PaO, de 78 mm Hg; la Hb
al mes del procedimiento fue de 14 g/dL. En las
porciones periféricas se identificaron areas irregu-
lares de condensacion color café claro amarillento.
El estudio histopatolégico confirmé el diagnostico
de malformacién arteriovenosa (Figura 2b).

DISCUSION

Las MAVP pueden no ser diagnosticadas facil-
mente, debido a que los signos y sintomas son
subclinicos al principio; en particular en los casos
aislados no asociados a la THH. Siempre debe
considerarse esta enfermedad en el diagndstico
diferencial de pacientes con cianosis sin malfor-
maciones cardiacas estructurales’®, asi como en
pacientes con hipocratismo digital y disnea al
ejercicio'®. La radiografia de torax*°, puede mos-
trar una o varias opacidades de tamafio variable
en el o los I6bulos afectados, seglin sea su tama-
fio; el laboratorio clinico, generalmente, muestra
poliglobulia. En el caso de MAVP grandes, hay
hipoxemia y cianosis. La TC de térax muestra una
o varias imagenes hiperdensas bien limitadas que

refuerzan con el medio de contraste®. Cuando se
realiza la gammagrafia pulmonar®, muestra ma-
terial radiactivo fuera del parénquima pulmonar
por la presencia de un cortocircuito de derecha
a izquierda, ya que el tamafio de las particulas
del radiontclido (macroagreados de albumina
marcados con Tc-99 m) va de 20 a 60 um, pero
el diametro de la red de capilares pulmonares es
menor de 15 pum, por lo que en un sujeto sano
s6lo debe encontrarse el material radiactivo en el
lecho de los capilares pulmonares.

El estudio confirmatorio es la angiografia pul-
monar selectiva, que es aln el estandar de oro
para el diagnéstico de esta patologia'>*®, como
fue el caso de nuestra enferma; el estudio per-
mite identificar el o los I6bulos afectados, el ta-
mafio y el nimero de los vasos involucrados y
planear el tratamiento.

Puede requerirse del manejo farmacolégico'
para la prevencion de sangrado en las malforma-
ciones arteriovenosas (MAV) gastrointestinales,
aunque no se ha probado su eficacia en estudios
clinicos controlados en MAV de origen pulmonar.

La embolizacion de los vasos pulmonares
anémalos se ha practicado con éxito en adul-
tos y nifios con resultados variabless-'7; existe
la posibilidad de recidiva al no ocluir pequefios
vasos no evidentes en la angiografia pulmonar
y que con el paso del tiempo aumentan de dia-
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metro, originando nuevamente manifestaciones
clinicas®®.

El tratamiento quirdrgico!®-? es muy util en
pacientes con lesiones localizadas, ya que garan-
tiza la reseccion de la lesion macroscépica y de
lesiones microscépicas vecinas y es de baja mor-
bimortalidad?t. En nuestra enferma la indicacion
del tratamiento quirargico fue la presencia de hi-
poxemia, cianosis y poliglobulia debidos a un cor-
tocircuito importante causado por una lesion lo-
calizada. Por otra parte, en nuestro medio no
existe la suficiente experiencia con la oclusién de
vasos andmalos grandes (= 15 mm) y el costo
puede ser mayor al de la cirugia cuando se re-
quieren multiples coils, por lo que consideramos
gue el tratamiento quirdrgico fue una buena op-
cién; sélo el tiempo puede sefialar si apareceran
nuevas MAVP en ella.
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