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Las fistulas arteriovenosas pulmonares son malformacio-
nes vasculares raras. Con frecuencia se asocian con la enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber (ROW). Presentan una mor-
bilidad y una mortalidad significativas, que se derivan de las
complicaciones hemorragicas y neurologicas que pueden
provocar.

En este articulo se describe a 2 pacientes, madre e hijo,
diagnosticados previamente de enfermedad de ROW, que
presentaron un infarto isquémico cerebral y un absceso ce-
rebral con una tromboembolia pulmonar masiva, respecti-
vamente. En ambos casos se realizo una tomografia compu-
tarizada helicoidal que demostré la existencia de fistulas
arteriovenosas pulmonares. Ante estos hallazgos se practico
un procedimiento de embolizacion.
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Diagnosis and treatment of pulmonary
arteriovenous fistulas

Pulmonary arteriovenous fistulas are rare malformations
often associated with Rendu-Osler-Weber (ROW) disease.
Morbidity and mortality are significant and arise from he-
morrhagic and neurological complications.

We report the cases of two patients, mother and son, with
earlier diagnoses of ROW disease, who suffered, respecti-
vely, a stroke and a brain abscess with massive pulmonary
thromboembolism. Helicoid computed axial tomographic
scans demonstrated pulmonary arteriovenous fistulas in
both. Given these findings, we performed embolotherapy.

Key words: Pulmonary arteriovenous fistulas. Rendu-Osler-Weber
disease. Embolotherapy.

Introduccion

Las fistulas arteriovenosas pulmonares son malfor-
maciones vasculares, generalmente congénitas, que
consisten en comunicaciones entre una arteria y una
vena pulmonar, por lo que se produce un shunt de dere-
cha a izquierda'?. Su incidencia en la poblacién general
es de 2 a 3 casos por cada 100.000 habitantes® y se ob-
servan lesiones multiple en el 33-50% de los pacientes®*.
La mitad de los sujetos diagnosticados de fistulas arte-
riovenosas tienen la enfermedad de Rendu-Osler-Weber
(ROW), pero sélo un 15-20% de éstos presentan fistu-
las pulmonares>’. Los sintomas mds frecuentes que
pueden producir son la disnea de esfuerzo y las palpita-
ciones. En el sistema nervioso central pueden provocar
complicaciones importantes debidas a embolismos pa-
raddjicos y/o lesiones concomitantes®. Ademas, un 10%
de los pacientes presenta hemorragias, que con una ma-
yor frecuencia corresponden a epistaxis y a hemopti-
sis*’. En relaciéon con el diagndstico, la tomografia
computarizada (TC) helicoidal se considera la técnica
mds util en la practica clinica. La embolizacién es el
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tratamiento de eleccion de las fistulas arteriovenosas,
aunque en algunos casos muy seleccionados se prefiere
la cirugia.

Presentamos el caso de 2 pacientes, madre e hijo,
diagnosticados previamente de una enfermedad de ROW,
que presentaron un infarto isquémico cerebral y un abs-
ceso cerebral con tromboembolia pulmonar (TEP) masi-
va, respectivamente. En ambos casos, la complicacién se
debié a un embolismo paradéjico en relacién con las fis-
tulas pulmonares. Tras la instauracién de un tratamiento
especifico, los 2 enfermos siguieron una evolucién clini-
ca favorable. Posteriormente, se realizO una emboliza-
cién de las fistulas arteriovenosas en los 2 casos.

Observaciones clinicas

Var6n de 27 afios diagnosticado de enfermedad de ROW, con
una fistula arteriovenosa pulmonar intervenida en la infancia y
episodios frecuentes de epistaxis. Acude a urgencias por un epi-
sodio de cefalea hemicraneal izquierda progresiva, vomitos y
fiebre. En el examen fisico se encuentra confuso y desorientado,
con leve paresia facial central derecha y signos meningeos posi-
tivos. Ademads presenta acropaquias en los miembros superiores.
Se realiza una TC y se observa una lesién hipodensa localizada
en el putamen-globo pélido izquierdos, con captacién de con-
traste en anillo y edema perilesional, sugestiva de absceso cere-
bral. Ingresa en el servicio de neurocirugia y recibe tratamiento
con estereotaxia-drenaje, antibioterapia y derivacién ventriculo-
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Fig. 1. TC toracica con contraste intravenoso: miiltiples imagenes nodula-
res densas en el 16bulo inferior izquierdo que representan fistulas arterio-
venosas de pequeifio tamafio. Areas periféricas de alta densidad en el 16-
bulo inferior derecho que corresponden a infartos pulmonares en el seno
de una tromboembolia pulmonar aguda.

Fig. 2. TC toracica con contraste intravenoso: masa bilobulada de alta
densidad, bien circunscrita, en el 16bulo superior derecho, que presenta
conexiones vasculares con dos arterias aferentes y una vena de drenaje.

peritoneal. El paciente evoluciona favorablemente de la clinica
neuroldgica, pero a los 30 dias del ingreso presenta disnea de es-
fuerzo con taquipnea. La gasometria arterial basal en ese mo-
mento demuestra una alcalosis respiratoria con hipoxemia. En la
radiograffa de térax se observan multiples infiltrados bilaterales
que no existian en la radiografia del ingreso. Se realiza un eco-
Doppler de los miembros inferiores, en el que se encuentra una
trombosis venosa profunda de la vena femoral izquierda. En la
TC torécica se objetivan signos sugestivos de una TEP masiva
con infarto pulmonar derecho y varias fistulas arteriovenosas de
pequeiio tamafio en los segmentos posterior y lateral del 16bulo
inferior izquierdo (LII) (fig. 1). Dado el antecedente de cirugia
cerebral, se inicia tratamiento con heparina de bajo peso mole-
cular, pasando posteriormente a dicumarinicos. Con todo ello el
paciente presenta una evolucion favorable. Pasados unos meses,
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Fig. 3. Arteriografia pulmonar: malformacién arteriovenosa compleja
nutrida por dos arterias aferentes.

se plantea la embolizacion de las fistulas pulmonares.

Un mes después del alta, su madre, de 53 afios, ingresa en
el hospital por un cuadro brusco de mareo y debilidad en el
hemicuerpo derecho, junto con sensacion disestésica en el
miembro superior derecho. Estaba diagnosticada de enferme-
dad de ROW y una fistula arteriovenosa hacia 15 afios. En la
exploracion fisica presenta telangiectasias malares y en la mu-
cosa labial. En el examen neuroldgico se observa una leve pa-
resia facial central derecha, hemiparesia del mismo lado de
predominio distal, reflejo cutaneoplantar derecho extensor e
hipoalgesia en el miembro superior derecho. La radiografia de
térax pone de manifiesto una masa polilobulada en el campo
medio del pulmén derecho. La TC craneal revela una lesion
hipodensa parietal izquierda periférica, de morfologia triangu-
lar, con captacién adyacente, compatible con una lesion is-
quémica. El electrocardiograma y el diplex de troncos supra-
adrticos son normales. Se realiza una TC tordcica helicoidal
en la que se observa una fistula arteriovenosa situada en el
segmento anterior del l6bulo superior derecho (fig. 2) y otra
en el segmento lateral del LII. Con tratamiento especifico, la
paciente evoluciona favorablemente del cuadro neuroldgico,
por lo que se procede al alta. Quince dias después se practica
una embolizacién de las fistulas arteriovenosas pulmonares.
Se realiza por via venosa femoral derecha, alcanzando la arte-
ria pulmonar derecha y practicdndose una arteriografia, que
evidencia dos fistulas en el campo pulmonar medio derecho
(fig. 3). Ambas son embolizadas con coils de forma selectiva.
En un segundo tiempo se procede a embolizar las fistulas del
pulmén izquierdo por el mismo procedimiento. En la arterio-
graffa se observa, ademds de la fistula del segmento lateral,
una nueva fistula en el segmento posteromedial del LII que no
se vefa en la TC, y ambas son embolizadas con coils. En el
control inmediato postembolizacién se observa una vasculari-
zacion normal en ambos pulmones sin que se aprecien nuevas
lesiones (fig. 4).

Discusion
Las fistulas arteriovenosas pulmonares son malfor-
maciones vasculares raras, y es bien conocida su aso-

ciacién con la enfermedad de ROW?8. M4s de la mitad
de los pacientes estdn asintomdticos. La aparicién de
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Fig. 4. Control arteriografico postembolizacion: ausencia de lesiones visi-
bles, identificando el material de embolizacién en el interior del saco
aneurismatico y de ambas arterias nutricias.

sintomas es mds comun cuando se asocian con dicha
enfermedad®. Los mds frecuentes son la disnea, produ-
cida por el shunt derecha-izquierda, y la epistaxis®. La
triada cldsica de disnea, cianosis y acropaquias aparece
s6lo en el 30% de los casos?. Los 2 pacientes presenta-
dos se encontraban asintomaticos desde el punto de vis-
ta respiratorio y s6lo uno de ellos habia presentado
epistaxis de escasa cuantia en alguna ocasiéon. Ambos
comenzaron con una clinica neurolégica en relacién
con el desarrollo de complicaciones tromboembdlicas.
Las anomalias neuroldgicas estdn descritas en un 20%
de los casos y pueden deberse a embolismos paraddji-
cos, como ocurrié en estos 2 pacientes, o a lesiones
concomitantes®. De ellas se deriva una importante mor-
bimortalidad, por lo que se consideran como una indi-
cacion absoluta de tratamiento. Por otra parte, aunque
en uno de los 2 casos se detecté una TEP, no se ha com-
probado que exista una mayor incidencia de este tras-
torno en los pacientes con enfermedad de ROW vy fistu-
las pulmonares.

La radiografia de térax es patoldgica en el 98% de los
casos. Es tipica la imagen lobulada no calcificada, mas
frecuente en los 16bulos inferiores'?. La TC helicoidal es
una técnica mds sensible en el momento actual y permite
establecer el diagndstico en el 95% de los casos*. Ade-
mads de confirmar la existencia de multiples fistulas arte-
riovenosas, permite ver su localizacién exacta, el tama-
fio, los vasos implicados y su trayecto*. Sin embargo, la
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arteriografia sigue siendo una prueba necesaria antes de
plantearse un procedimiento quirdrgico?.

El objetivo del tratamiento de las fistulas arteriove-
nosas es disminuir la sintomatologia asociada y preve-
nir la aparicién de complicaciones, dado que las lesio-
nes no tratadas se asocian con un 26% de morbilidad y
un 11% de mortalidad>*. La asociacién con la enferme-
dad de ROW y la aparicién de complicaciones neurold-
gicas son indicaciones absolutas de tratamiento**. En
los pacientes asintomdticos y con fistulas menores de 1
cm se considera relativa esta indicacion, y puede plan-
tearse la observacion®. En los sujetos con fistulas arte-
riovenosas multiples y enfermedad de ROW el trata-
miento de eleccién es la embolizacion con balén o con
coils®, que constituye la terapia mds utilizada en la tlti-
ma década en estos enfermos’S. La embolizacion es me-
nos invasiva que la cirugia y se puede repetir con facili-
dad si la enfermedad progresa (la recurrencia por
recanalizacion es del 10%)?. Entre sus complicaciones
destaca el infarto pulmonar, las embolias y el neumoto-
rax*.

La cirugia, muy utilizada en el pasado, tiene una baja
mortalidad y su tasa de recurrencia es inferior al 2%. Po-
dria estar indicada en casos de fistula arteriovenosa tini-
ca y cuando no sea posible la embolizacion, preservando
la mayor cantidad de parénquima pulmonar posible®.
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