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Hemotorax espontaneo por rotura de
aneurisma de arteria pulmonar en la
enfermedad de Rendu-Osler-Weber

Sr. Director: Las malformaciones arterio-
venosas pulmonares aparecen en 2-3/100.000
habitantes. La telangiectasia hemorrdgica he-
reditaria o enfermedad de Rendu-Osler-We-
ber es una enfermedad hereditaria autosémica
dominante que se asocia con frecuencia con
dichas malformaciones'. Estas se localizan en
un 95% en la circulacién pulmonar y tan sélo
en un 5% en la sistémica®. Es excepcional la
presentacion de esta enfermedad como hemo-
térax espontdneo.

Mujer de 36 aiios, fumadora de 16 paquetes/afio,
con intolerancia a la aspirina y sin otros anteceden-
tes de interés, salvo que su padre estaba afectado de
la enfermedad de Rendu-Osler-Weber recientemen-
te diagnosticada. Acudié al servicio de urgencias
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Fig. 1. Radiografia de térax donde se observan derrame pleural derecho y aumento de densidad pa-
rahiliar derecha (a), y tomografia computarizada de térax que objetiva un aneurisma arteria pulmo-
nar del 16bulo medio y contraste en la cavidad pleural derecha (b).

por disnea y dolor pleuritico derecho de pocas horas
de evolucion. A su llegada a urgencias presentaba
palidez cutdnea, cianosis central, taquipnea (28 res-
piraciones/min), dificultad respiratoria y tiraje. La
saturacién de oxigeno basal era del 80%, la presion
arterial de 95/50 mmHg y la temperatura de 36 °C.
En la auscultacién pulmonar se apreciaban aboli-
cién del murmullo vesicular y disminucién de vi-
braciones vocales en la mitad inferior del hemitérax
derecho. Los valores hematolégicos, bioquimicos y
el estudio de coagulacion fueron normales.

Se realiz6 una radiografia de térax en la que se ob-
servaron derrame pleural derecho y aumento de den-
sidad parahiliar del mismo lado (fig. 1a). La tomogra-
fia computarizada de térax con contraste (fig. 1b)
objetivé una malformacién vascular que dependia de
la arteria pulmonar derecha y extravasacion de con-
traste desde esta malformacion a la cavidad pleural.

Se realiz6 una arteriograffa pulmonar selectiva
en la que se observé una dilatacién de la arteria pul-
monar interlobar del 16bulo medio, de morfologia
sacular, que se interpreté como malformacion aneu-
rismdtica de la arteria pulmonar del 16bulo medio
sin opcion a la embolizacién por el radidlogo por su
alto flujo. Ante la inestabilidad hemodindmica y las
caracteristicas del aneurisma se decidi6 realizar una
toracotomia de urgencia.

Intraoperatoriamente se observé un hemotdrax que
ocupaba casi la totalidad de la cavidad toracica, con
hallazgo de un aneurisma arterial de una rama interlo-
bar del I6bulo medio. Se procedi6 a la diseccién y li-
gadura del aneurisma con reseccion atipica del 16bulo
medio sin seccién de ramas vasculares venosas.

La paciente evoluciond satisfactoriamente en el
postoperatorio, sin mds hemorragias ni complicacio-
nes, y se le dio de alta el séptimo dfa postoperatorio.

El hemotdérax espontineo sin neumotérax
es una entidad rara, y la hemorragia por mal-
formaciones arteriovenosas pulmonares es
una causa muy infrecuente’. Las manifesta-
ciones clinicas de mayor gravedad en la enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber son las embolias
paraddjicas por afectar al sistema nervioso cen-
tral, la hemoptisis masiva y el hemotérax>*. El
diagndstico de las malformaciones arterioveno-
sas suele realizarse por tomografia computariza-
da; es necesaria una arteriografia como opcion
diagndstica y terapéutica®. Hoy dia las técnicas
angiograficas de embolizaciéon parecen des-
plazar a la cirugia puesto que ofrecen menor
morbimortalidad y la conservacién de la fun-
cién pulmonar'?. Sin embargo, en un porcen-
taje de pacientes (19-60%)> persisten shunts
residuales tras la embolizacién que hacen que

se mantenga la hipoxemia y, por tanto, inutili-
zan la preservacion del parénquima. La ciru-
gfa sigue siendo el tratamiento de eleccién en
malformaciones arteriovenosas de gran cali-
bre que requieren cirugia de reseccién pulmo-
nar, cuando fracasa la embolizacion, cuando
se sospecha rotura vascular, si el riesgo de he-
morragia por rotura de un aneurisma es alto y
en hemorragias recurrent€S*°.
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