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Malformacién pulmonar
arteriovenosa: ;hemos avanzado,
en realidad, en su diagnéstico?

Sr Director: La malformaciéon pulmonar
arteriovenosa (MPA) se presenta como una
anomalia vascular de forma serpenteante, que
suele formar parte de una enfermedad sisté-
mica (Enfermedad de Rendu Osler, ERO)'2.
Presentamos una MPA con una buena evolu-
cion y realizamos una reflexion sobre el pro-
tocolo diagndstico.

Mujer de 15 afos, fumadora desde 2 afios antes
de 20 cigarrillos al dia. Entre sus antecedentes fami-
liares destacaba el abuelo paterno con telangiectasias
bucales y el padre con angiomas en la nariz. La pa-
ciente acudié a nuestro servicio por disnea de peque-
nos-medianos esfuerzos. En la exploracion fisica
destacaba una cianosis perioral y, en las zonas acras,
acropaquias y lesiones angiomatosas en los labios y
las ufias. Se auscultaba un soplo que aumentaba con
la inspiracion profunda en la region posterior del he-
mitérax izquierdo. En las pruebas complementarias
solicitadas se hallé una hemoglobina de 17,5 g/dl, un
hematdcrito del 50,8%, y un VCM de 90 fl. En la ga-
sometrfa basal se encontré: pH 7,41, PaO, 50 mmHg,
PaCO, 31,7 mmHg y bicarbonato 20,8 mEq/l. En la
radiografia de térax se observaba un aumento de
densidad no homogéneo, de bordes irregulares, que
borraba el hemidiafragma izquierdo, pero no el bor-
de cardfaco. La tomografia computarizada (TC) de
térax evidenciaba una imagen de contornos irregula-
res, abigarrada en su interior, en el 16bulo inferior iz-
quierdo. La TC y la resonancia magnética (RM) cra-
neal no evidenciaban alteraciones. En la RM de
térax podia observarse una hiposefial de aspecto ser-
penginoso y una hipersefial interna. En la gamma-
graffa pulmonar de ventilacién/perfusién (macroa-
gregados de albimina-’Tc) se apreciaba un shunt
derecha-izquierda, que una vez cuantificado fue del
37,6% de la embolada total. Se realizé una angiogra-
fia digital (fig. 1), en la que se observaba una fistula
arteriovenosa, que dependia de la arteria interlobar
descendente izquierda y cuyo drenaje venoso se rea-
lizaba a través de una gran vena que se dirigia a la
auricula izquierda. Con el diagnéstico de enferme-
dad de Rendu Osler (ERO) y malformacion arterio-
venosa tnica, se procedié a una lobectomia reglada.
El estudio anatomopatolégico de la pieza revelaba
un parénquima pulmonar conservado, con espacios
tabicados con un endotelio de pared gruesa y colage-
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nizada. En la actualidad la enferma realiza una vida
normal (PaO, 91 mmHg), y acude a revisiones en
nuestras consultas externas.

La ERO evoluciona con el tiempo y produ-
ce cambios en el tamafio de las fistulas y
complicaciones importantes con relativa fre-
cuencia'?. Sin embargo, aun en la actualidad
no se dispone de una normativa de actuacion
para su diagnéstico’. Hoy dia, se cuenta con
procedimientos utiles para el diagnéstico de
las MPA, pero no estdn protocolizados, y se
ha propuesto alguna normativa de actua-
cién'?. La oxigenacion de estos pacientes ge-
neralmente estd disminuida, por los shunt que
se establecen, por lo que la pulsioximetria es
de utilidad para observar desaturaciones y
continuar el estudio. La radiografia de térax,
aunque sola es insuficiente para el diagnodsti-
co’, presenta alteraciones hasta en el 98% de
los casos. Se observan masas ovaladas en los
I6bulos inferiores, que pueden ser unilatera-
les o bilaterales, tinicas o mdltiples®. El méto-
do de respirar oxigeno al 100% seria, tras lo
anteriormente sefialado, el inicial para el
diagnéstico. Con €l se puede medir el shunt
establecido: si éste es mayor del 5% estarian
indicados otros procedimientos. La ecocar-
diografia con contraste, método sensible'?,
también es ttil para la medicion del shunt, y
es incluso para algunos autores un buen pre-
cedimiento de cribado*. La gammagrafia pul-
monar de ventilacién/perfusion con *Tc, uti-
lizada por nosotros para medir el shunt, es un
procedimiento sensible y eficaz para el diag-
néstico de la MPA, pero no diferencia si la
causa es cardiaca o pulmonar?. La progresion
desde el punto de vista tecnoldgico de la TC
(imagenes en tres dimensiones y con contras-
te) y de la RM (incluso angiografica) hacen
que estos métodos sean sensibles y facilitan
el diagnéstico, sin ser invasivos'2?. La angio-
grafia digital es el “patrén oro” diagnéstico, y
es imprescindible si se va a tratar al paciente'.
Los estudios genéticos de biologia molecular
supusieron un avance importante en el cono-
cimiento de la enfermedad, y crearon expec-
tativas en cuanto al cribado de la misma, pero
éstas se vinieron abajo®. Se ha vuelto de nue-
vo a los criterios clinicos y a los signos se-
mioldgicos para el diagndstico de la EROC. El
tratamiento actual de la MPA es quirtdrgico o
se basa en la embolizacion. Se recomienda
que todas las MPA sintomaticas, con compli-
caciones o de mas de 2 cm, se traten con uno

Fig. 1. Angiografia digi-
tal pulmonar. Obsérvese
la malformacion arterio-
venosa pulmonar (flechas
negras), que depende de
la arteria interlobar des-
cendente izquierda y cuyo
drenaje venoso se realiza
a través de una gran vena
que se dirige a la auricula
izquierda.

u otro procedimiento. En la actualidad la em-
bolizacién parece preferible a la cirugia, por-
que evita cirugia mayor, anestesia y una ma-
yor pérdida de parénquima pulmonar. Es de
eleccion en las MPA multiples o bilaterales.
Si existe alergia al contraste es de eleccion la
cirugia!. Como resumen queremos sefalar
la importancia del avance del diagndstico de la
ERO y la MPA que, aunque indiscutible, no
estd establecido ni protocolizado en forma
de normativa para poder asegurar un orden de
actuacion, por lo que se precisan mds traba-
jos. Por ahora nos basamos en lo conocido: la
clinica.
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