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Introducción

La fístula arteriovenosa pulmonar (FAVP), es
la comunicación anormal entre venas y arterias
pulmonares con ausencia de lecho capilar pul-
monar '. La incidencia de esta anomalía en la
población general es escasa; en personas afectas
de Telangiectasia Hemorrágica Hereditaria
(THH) o enfermedad de Osler-Rendu, la inciden-
cia de FAVP es de, aproximadamente, el
15 % 2 ; por otra parte, alrededor del 50 % de
FAVP corresponden a personas afectas de
THH 3. La tríada clínica clásica de la FAVP
está constituida por: cianosis, policitemia y
acropaquia. No obstante, una gran parte de pa-
cientes con FAVP se hallan asintomáticos; en
éstos, la malformación vascular se detecta con
ocasión de estudios radiológicos de tórax o al
consultar por alguna de las complicaciones. Los
pacientes con THH presentan con frecuencia
síntomas relacionados con la enfermedad gene-
ral, siendo las epistaxis de repetición el más fre-
cuente, pero sin relación con la malformación
vascular pulmonar. Las complicaciones más fre-
cuentes de la FAVP son la hemoptisis y la afec-
tación del Sistema Nervioso Central. La inci-
dencia de hemoptisis varía entre el 6 %, en los
casos de Hodgson, y el 50 % en la revisión de la
literatura efectuada por Furriel y Muras 2

'
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manifestaciones neurológicas se hallan entre el
29 % y el 67 % de los casos según autores 2-4.

El motivo de la presente publicación es un
caso de FAVP, en un paciente afecto de THH
que debutó clínicamente como hemotórax es-
pontáneo, complicación rara de la FAVP.

Observación clínica
Paciente varón de 56 años de edad, fumador de 40

cigarrillos/día desde los 20 años; antecedentes laborales sin
interés; no refería otros antecedentes personales que epista-
xis de repetición; no se le había practicado radiografías de
tórax con anterioridad al ingreso. El 22-II-78 hallándose pre-
viamente bien y sin traumatismo previo, notó de forma sú-
bita dolor en punta de costado derecho, disnea y sensación
lipotímica, por lo que acudió a nuestro Hospital.

La exploración clínica mostraba un paciente pálido, con
estado general afectado y disneico; la T.A. mostraba una sis-
tóliea de 60 mrn. Hg. Existía matidez e hipofonesis en hemi-
tórax derecho y una radiografía de tórax mostraba una opa-
cidad de todo el hemitórax derecho (fig. 1). El E.C.G. prac-
ticado era normal. La toracocentesis dio salida a un líquido
francamente hemático, con un hematocrito de 27 %; tras la
evacuación de 1.500 c.c. de líquido, se pudo auscultar un
soplo sistólico-diastólico en tercio medio de hemitórax dere-
cho; dicho soplo fue registrado mediante fonomecanograma
(fig. 2). El resto de la exploración física del paciente, era
absolutamente normal salvo la existencia de múltiples telan-
giectasias en piel y mucosas. Analíticamente destacaba úni-
camente un marcado descenso del hematocrito que osciló
entre 23 y 30 %, siendo el resto de valores analíticos, in-
cluida la gasometría arterial, estrictamente normales.

Con el diagnóstico de sospecha de FAVP se practicó an-
giografía pulmonar, visualizándose tras la inyección de con-
traste, una imagen para-hiliar derecha de unos 2 cm. de diá-
metro (fig. 3).
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Fig. 1. Radiografía de tórax en P.A.: opacidad de todo el hemitórax
derecho.

Fig. 2. Fonomecanograma registrado en tercio medio de pared poste-
rior de hemitórax derecho: soplo sistólico-diastólico.

El séptimo día de ingreso, se practicó una toracotomía.
Ambas pleuras poseían múltiples formaciones angiomatosas
de pequeño tamaño; en el segmento 6 derecho, existía una
formación pediculada, angiomatosa, trombosada, probable
punto de sangrado y causante del hemotórax. A nivel de la
encrucijada arterial hiliar derecha, se observó una formación
angiomatosa que comprometía arteria del lóbulo medio y ló-
bulo inferior; dada la alternativa de bilobectomía en un pa-
ciente eventualmente tributario de otras intervenciones qui-
rúrgicas y dada la nula repercusión hemodinámica de su mal-
formación vascular se optó por la resección en cuña de la
masa sangrante.

El examen histológico confirmó el diagnóstico de FAVP.
El curso post-operatorio del paciente fue satisfactorio. En

la radiografía de tórax practicada un año después, existe
únicamente una paquipleuritis derecha, no observándose
imágenes patológicas en parénquima pulmonar (fig. 4).

El estudio radiológico de tórax de los familiares del pa-
ciente, no mostró alteraciones.

Discusión
Presentamos este caso por ser el hemotórax

una complicación extremadamente rara de la
FAVP, si bien todos los autores al tratar de la
FAVP refieren como posible complicación la
ruptura intrapleural de la misma. Los casos do-
cumentados en la literatura son escasos. En la
revisión del tema efectuada hasta 1979, sólo he-
mos hallado 14 casos de hemotórax por ruptura
de FAVP (tabla I). Cuatro de estos casos, co-
rresponden a mujeres afectas de THH y con
FAVP ya diagnosticadas que en el curso de un
embarazo presentaron hemotórax 1'5'6; en estos
casos el embarazo aparece como factor predis-
ponente de la complicación.

Fig. 3. Arteriografia pulmonar: Fístula arteriovenosa de
cm.

nos 2 x 2 Fig. 4. Radiografía PA. de tórax practicada como control al año del
ingreso: no se aprecian lesiones parenquimatosas; paquipleuritis mode-
rada derecha.
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TABLA I

Resumen de datos de las FAVP que cursaron con hemotórax revisados de la literatura.

AUTOR

Wiikens (8)

Verse (9)

Erf (10)

Armentrout (15)

Heyde (11)

Purriel (5)

Hodgson (2)
Bmmmelkamp (12-
Dalton (13)

Moore (6)

Moore (6)

Spear (7)

Kintzer (14)

Rossman (1)

AÑO

1917

1943

1949

1950

1954

1957

1959
1961
1965

1969

1969

1975

1979

1980

EDAD

23

3
(días)

22

22

53

28

16
37
64

—

—

71

39

24

SEXO

H

V

V

H

V

H

V
H
H

H

H

H

H

H

LOCALIZAC10N

Múltiples y bilate-
rales

Múltiples y bilate-
rales

LSI única

L1I única

LII

LSD

No consta
LSI
LII

No consta

No consta

LID

Bilaterales y múl-
tiples

Bilaterales y múl-
tiples

CLÍNICA

Detectada 5 años
antes.

bita
Muerte súbita

Detectada 2 años
antes. Muerte sú-
bita

Aspiración de 1.500
ce. de líquido he-
mático

Siete meses de clí-
nica. Muerte sú-
bita

C o n o c i m i e n t o de
imagen radiológica
patológica. Ges-
tante

Muerte súbita
Diagnóstico previo
Diagnos t i cada 10

años antes
Diagnóstico previo.

Gestante
Diagnóstico previo.

Gestante
S i n d i ag n ó s t i co

previo
Diagnosticada pre-

viamente. Hemo-
tórax izquierdo

Diagnosticada pre-
viamente. Gestan-
te. H. izquierdo

l.Q.

No

No

No

No

No

Si

No
Sí
Sí

—

—

Sí

Sí

No

NECROPSIA

Hemotórax izquier-

tulas
Hemotórax izquier-

do. Múltiples fís-
tulas

Hemotórax izquier-
do

No necropsia. Diag-
nóstico de presun-
ción

No necropsia. Diag-
nóstico de presun-
ción

Hemotórax y FAVP

En nuestro paciente el hemotórax fue la pri-
mera manifestación clínica de su malformación
vascular pulmonar; en su mayoría, los casos de
hemotórax por FAVP referidos en la literatura,
se han dado en pacientes cuya patología pulmo-
nar ya había sido detectada previamente; sólo en
los casos de Spear y cois y Hodgson y cois., el
paciente había permanecido asintomático y sin
conocimiento de su malformación vascular pul-
monar 2 7. En muchos casos el hemotórax fue un
hallazgo necrópsico por ser fatal la evolución de
la complicación o presentarse como muerte sú-
bita2-8-".

Se demuestra también el valor imprescindible
de la exploración física sistemática: la orienta-
ción diagnóstica vino dada por la auscultación
de un soplo sistólico-diastólico, en región para-
vertebral derecha confirmado mediante registro
gráfico.

Si bien no es motivo de la presente publica-
ción discutir el tratamiento de la FAVP, sí dire-
mos que en caso de hemotórax está indicada la
intervención quirúrgica para resecar la FAVP
sangrante, los casos no mortales de la literatura,
fueron intervenidos todos ellos "'-7•l- '- '4 . Excepto
el citado por Rossman '.

En casos de FAVP demostrada con localiza-
ción subpleural, con relativo riesgo de ruptura
intrapleural, Kintzer y colaboradores sugieren la
posibilidad de administrar por vía intrapleural
sustancias esclerosantes que, produciendo fibro-
sis pleural, disminuirían el riesgo de hemotó-
rax 14
rdx

Resumen

Se comunica un caso de Fístula Arterviosa
Pulmonar (FAVP) en un paciente con Telangiec-
tasia Hemorrágica Hereditaria (THH) cuya pri-
mera manifestación fue un hemotórax. Se sos-
pechó el diagnóstico clínicamente por la auscul-
tación y registro de un soplo sistólico-diastólico
en plano posterior de hemitórax que se hizo per-
ceptible después de la evacuación por toraco-
centesis. Se confirmó mediante arteriografía. La
evolución fue favorable después de una resec-
ción en cuña de FAVP.

Se destaca que es una causa infrecuente de
hemotórax. Se revisan 14 casos que habían sido
comunicados previamente en la literatura.
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Summary

H E M O T H O R A X AS M A N I F E STA Tí O N OF
PULMONARY ARTERIOVENOUS FÍSTULA.

The authors communicate one case of
pulmonary arteriovenous fístula (PAVF) in a
p a t i e n t w i t h h e r e d i t a r y h e m o r r h a g i c
telangiectasia (HHT). The fírst manifestation
was hemothorax. This diagnosis was suspected
clinically by auscultation and register of a
systolic-diastolic souffie in posterior plañe of
hemithorax which became perceptible after
evacuation by thoracentesis. The diagnosis was
confirmed by arteriography. Evolution was
favorable after a wedge resection of the PAVF.

The authors emphasize the fact that this is an
infrequent cause of hemothorax. They review
the 14 case that had been communicated
previously in medical bibliography.
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