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Introduccion

La fistula arteriovenosa pulmonar,
representa la persistencia de anas-
tomosis capilares fetales, cortas, esta-
blecidas entre las vertientes arterial y
venosa de la circulacién pulmonar. Al
producirse una resistencia sanguinea
baja, la sangre penetra hacia la zona
anomala y la dilata progresivamen-
te'. Aunque el aneurisma arteriove-
noso pulmonar es una afeccidén poco
frecuente, el caracter excepcional pa-
rece haber desaparecido en razén de
un mejor conocimiento de la enfer-
medad, del desarrollo de los medios
diagnosticos y radiologicos y del des-
cubrimiento de formas clinicas asinto-
maticas, en radiografias pulmonares
sistemadticas. Pueden ser individuali-
zados dos tipos: los raros aneurismas
arteriovenosos pulmonares adquiri-
dos vy las fistulas congénitas, que re-
presentan la mayor parte de los casos
publicados.

Churton? fue el primero en des-
cribir una fistula arteriovenosa en
1897 pensando que se trataba de un
aneurisma de la arteria pulmonar, y
mas tarde Smith y Horton’ publican
en 1939 el primer caso diagnosticado
clinicamente.
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Posteriormente, son muchas las
aportaciones de diversos autores so-
bre este tema y en 1942, Hepburn y
Dauphinee* dan a conocer el primer
tratamiento por neumectomia de una
fistula arteriovenosa pulmonar. Mo-
yer y cols.” hacen un extenso estudio
sobre 241 casos recogidos, comuni-
cando significativos datos clinicos y
fisiopatologicos. Por ultimo, Uzzan®
recoge y sintetiza en 1970 la publi-
cacion de un total de 632 casos.

Del 40 al 65 % de los pacientes con
fistula arteriovenosa en los pulmo-
nes, poseen otras comunicaciones ar-
teriovenosas en alguna otra parte, in-
cluyendo piel, mucosas y otros or-
ganos’. Esta afeccién, conocida como
enfermedad de Rendu Osler Weber o
telangiectasia hemorragica, heredi-
taria, es de transmisién dominante
simple, no ligada al sexo’ Se trata
de una anormalidad vascular here-
ditaria caracterizada por telangiec-
tasias diseminadas en piel y mem-
branas mucosas. Las pequefas venas
y capilares estan dilatados, tortuosos
y muy delgados, y a menudo constan
s6lo de una capa endotelial. Como
consecuencia, el soporte vascular es
pequenio y la contractilidad de los va-
sos afectados esta disminuida®

Aunque se supone que el defecto
vascular congénito-existe ya en el mo-
mento de nacer, raras veces se hace
aparente antes de la edad adulta,
cuando los vasos han sido sometidos
al efecto compresivo durante afios.

La hemorragia gastrointestinal es
una de las manifestaciones mas gra-
ves y frecuentes después de los cua-
renta anos. Aproximadamente, en un
6 % de estos pacientes, existen fistulas
arteriovenosas’, siendo mas frecuente
que las lesiones asienten en los 16bu-
los inferiores'?

En este trabajo, presentamos dos
pacientes afectos de enfermedad de
Rendu Osler Weber y portadores de
fistula arteriovenosa pulmonar.

Observaciones clinicas

Caso 1. Mujer de 56 anos de edad. Cuenta
en sus antecedentes: madre fallecida a los 62
afios con hemorragia digestiva aguda. Un her-
mano padece enfermedad de Rendu Osler We-
ber. Un sobrino, hijo del hermano mencionado,
padece telangiectasia hemorragica hereditaria,
con fistula pulmonar ya intervenida.

Sus dos ultimos partos, fueron al octavo mes
de gestacion con intensas epistaxis. Hace 24
afos hemoptisis. Desde hace 10 afos, disnea
de esfuerzo y anemia persistente a pesar de los
tratamientos realizados. Desde hace 3 afos, se
intensifica la anemia, persiste la disnea y apa-
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Fig. 1. Nddulo solitario en base de pulmdn derecho.

recen frecuentes e intensas hemorragias nasa-
les. Se descubren telangiectasias en labios, len-
gua y dedos de las manos.

El motivo de su ingreso fue la intensa as-
tenia con anemia persistente. En los analisis
iniciales encontramos: hematies, 2.300.000;
Hb, 48 %; y hematocrito de 24, que preciso-
transfusion de 1.000 cc de sangre. El hierro sé-
rico era de 65 mg % con capacidad de fijacion
de 405 mg %. Bencidina en heces positiva +
+ +. Proteinas totales de 66,5 g con albumina
46,9; alfa-1, 7; alfa-2, 20,6; beta, 14; y gamma,
12,1 %. El resto de la analitica practicada es
normal.

En la imagen radiolégica de ingreso, se
aprecia (fig. 1) un nédulo solitario en base de-
recha de 3 x 2 c¢m, de forma arrifionada y den-

Fig. 2. Plano tomogrdfico a seis centimetros. Ob-
sérvese el contacto de la imagen nodular con el hilio
vascular.
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Fig. 3. Telangectasias labiales del paciente del caso 1.

sidad uniforme, con aumento de tamafio del
hilio derecho comparativamente al izquierdo,
sin aumento de densidad. Existe igualmente
aumento de vasos, arterias y venas en region
paracardial derecha comparativamente con la
izquierda. En el estudio tomografico (fig. 2), se
aprecia en el plano 6 imagen nodular en estre-
cho contacto con vasos que proceden del hilio
vascular. Igualmente, practicamos radiografias

. posteroanteriores en las maniobras de Valsalva

y Mueller, comprobando que en la primera la
imagen disminuye de tamarfio y por el contra-
rio aumenta en la se%unda, dato de valor que
nos hizo pensar en la etiologia vascular del
proceso.

En el examen laringoscopico se observan
multitud de telangiectasias diseminadas por
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mucosa faringea y bucal. Asimismo, se obser-
van lesiones semejantes en mucosa nasal, de
redominio en fosa izquierda (fig. 3). La eso-
agoscopia practicada, no aporta datos patologi-
cos de presencia de telangiectasias, sin embar-
go, la mucosa sangra con facilidad y existe un
seudodiverticulo en el extremo proximal del
tercio inferior. Por la persistencia de hemorra-
gias digestivas, se practica rectoscopia que re-
sulta normal hasta los 30 cm visualizados.

La auscultacion sobre la zona afectada, nos
descubre un soplo sist6lico, con mayor intensi-
dad en 7.° espacio intercostal, linea escapular
posterior derecha. Practicado un registro fono-
cardiografico en este punto, se obtiene un soplo
sistolico (fig. 4) que comprobamos disminuye
con la maniobra de Valsalva.

Fig. 4. Soplo sistdlico registrado en el fonocardiograma aplicando el micrdfono en la zona mds proxima a la

lesion.
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Fig. 5.

Arteriorgrafia pulmonar que muestra el
relleno del nddulo por el contraste. Confirmacion
del diagndstico.

Con la sospecha clinica y radiologica de una
fistula arteriovenosa, indicamos la practica de
una arteriografia pulmonar que nos aclara de-
finitivamente el diagnéstico. (fig. 5). Se com-
prueba el relleno por el contraste de la zona
densa, confirmando asi la comunicacién directa
con el sistema vascular. Pasando el carcter
hasta la misma fistula (fig. 6), observamos
como existe un vaso aferente y otro deferente,
con una gran dilatacion, punto de union de
ambos. Como se observa, el drenaje venoso
estd a cargo de un vaso de gran calibre que se
dirige hacia auricula izquierda. El angioma se
localiza en planos posteriores del 16bulo infe-
rior derecho.

El estudio hemodinamico practicado, mos-
tr6 normalidad de presiones en cavidades
derechas e izquierdas. En el acto quinirgico se
comprobaron todos estos extremos y se realizd
una lobectomia inferior derecha. El curso pos-
toperatorio y recuperacién posterior, ocurrie-
ron sin novedad.

Caso 2. Mujer de 59 anos de edad que
cuenta en los antecedentes familiares, madre
afecta de enfermedad de Rendu Osler Weber,
muerta por hemorragia interna. Un sobrino
afecto de telangiectasia hemorragica igual-
mente.

Sus antecedentes son de bronquitis de re-
peticion desde hace nueve afios. Desde la mis-
ma época, hemorragias nasales repetidas. Pre-
senta telangiectasias labiales desde pequena.
El motivo de ingreso es la presencia de una
disnea que aparecié hace cuatro afios y que en
la actualidad le incapacita para los pequefios
esfuerzos.

En la exploracion destaca: ingurgitacion yu-
gular, hepatomegalia de cuatro traveses de
dedo. Discreto edema pretibial. Taquicardia
de 108 p/min. Soplo cardiaco holosistolico de
grado II/VI que irradia a axila. Componente
pulmonar del segundo ruido reforzado. Acropa-
quias en dedos. Existe en la auscultacion pul-
monar soplo continuo de grado 11/V1 en zona
escapular izquierda a nivel del tercer arco
costal.

Los examenes de ingreso mostraban una
anemia ferropénica con Hb de 8,7 g %. Radio-
logicamente, se observaba condensacion de
5 x3 cm ovoidea, no homogénea, localizada
en segmento apical del lébulo inferior izquier-
do (fig. 7). En las tomografias, se aprecia su for-
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Fig. 6.
el hilio vascular.

ma arrifionada y que de su perimetro emergen
varios tractos vasculares gruesos que se diri-
gen hacia el hilio. La arteria pulmonar derecha
tiene una anchura de 25 mm. en la radiogra-
fia anteroposterior. Existe una cardiomegalia
de + +.

La inyeccién de contraste en tronco de la
arteria pulmonar, permite el relleno a partir
de pulmonar izquierda de una masa ovoidea,
con apelotonamiento de vasos en su interior
(fig. 8). El relleno se realiza a través de un grue-
so tronco. La fase venosa, discurre por un

Fig. 7.

Arteriografia pulmonar: Se observa la existencia de un vaso aferente y grueso drenaje venoso hacia

vaso tortuoso de casi dos centimetros de dia-
metro. La arteria pulmonar derecha esta dila-
tada.

El estudio gasométrico arterial nos dio una
PaQ, de 70 mm de Hg; PaCo, de 40 mm de Hg,
con Sa0, de 90 % y pH de 7,40, y el estudio de
la funcién ventilatoria, nos puso de manifiesto
la existencia de una insuficiencia ventilatoria
restrictiva pura, con valores de CV. 1.100 cc;
VEMS: 850 cc; Indice de Tiffeneau de 77. Vo-
lumen residual de 2.800 cc y Capacidad total
de 3.900 cc.

Caso 2. Imagen densa de 5 x 3 cm. en regin media del pulmon izquierdo.
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Se practicod cateterismo cardiaco obteniendo
presiones elevadas en capilar y arteria pulmo-
nar. Sus valores fueron: PCP 26 mm de Hg;
AP 84/28 mm de Hg; TAP 82/24 con media
de 42 mm de Hg; VD 82/11 mm de Hg Dp/Dt
VD 1.000 mm/seg.

En el estudio de perfusion pulmonar con
macroagregados de albtimina marcados con
181 se observd un gran defecto de perfusion
en ambos campos pulmonares.

Concluimos en el diagndstico de fistula ar-
teriovenosa pulmonar en enfermedad de Ren-
du Osler Weber e insuficiencia cardiaca por
insuficiencia mitral. No se decide la interven-
ciébn quirnirgica sobre el pulmoén, por el mo-
mento, debido al deficiente estado general.

Discusion

A la luz de nuestra experiencia y
de la revision de la literatura a este
respecto, podemos afirmar que la fis-
tula arteriovenosa pulmonar es una
afeccion rara. Le Roux' ha recogido
8 casos en diez afos de trabajo en un
Servicio de Cirugia Toracica, frente a
300 carcinomas bronquiales y 40 ade-
nomas. Asimismo, Baterson'? encuen-

tra una fistula arteriovenosa pulmo-

nar entre 155 lesiones pulmonares
estudiadas.

Las lesiones se manifiestan con
mayor frecuencia en los 16bulos infe-
riores que en los medios o superiores”
y en los dos tercios de los casos son de
caracter Umnico. Las lesiones muiltiples
aparecen en un 20 % v las bilaterales
enun 10 % de los casos’.
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En presencia de lesiones externas
caracteristicas como ocurri en nues-
tras pacientes, el diagndstico de una
enfermedad de Rendu Osler Weber
es sencillo. En ausencia de ellas, se
pensaréd en esta afeccion si existen he-
morragias digestivas sin causa aparen-
te con pruebas de coagulaciéon y he-
mostasia normales. Ante la sospecha
de esta lesion sera pauta obligada la
realizacion de una radiografia to-
racica.

El aspecto clasico de la fistula arte-
riovenosa pulmonar, es el de una
masa homogénea, ovalada o redon-
deada, algo lobulada en sus contornos
pero de bordes nitidos, con didametro
que va de uno a varios centimetros '
En ocasiones, puede observarse un
engrosamiento de los vasos que dis-
curren de la lesién al hilio, aunque
esto puede ser comprobado solo en la
tomografia. A veces, la naturaleza
vascular de la lesion no puede confir-
marse debido a la ausencia de pedi-
culo vascular visible.

No se suele detectar pulsacion de la
lesion en radioscopia, aunque hay
autores como Hinsaw"” que han ob-
servado movimiento pulsatil en la le-
sién y en vasos aferente y eferente. La
naturaleza vascular de la lesién, como
ya hemos demostrado, puede eviden-
ciarse con las maniobras de Mueller,
que aumenta su tamafo y la de Val-

Fig. 8. Arteriografia pulmonar. Se confirma el relleno de la lesidn por el contraste.
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salva que lo disminuye. En la actuali-
dad, la obtencion de pelicula conti-
nuada de una radioscopia sin con-
traste, puede también evidenciarnos
un fenémeno pulsatil vascular.

Con mucha frecuencia, es preciso
recurrir a la angiografia pulmonar
para tener una confirmacién diagnos-
tica, exploracion por otro lado obliga-
da en todo paciente candidato a una
reseccion quirdrgica. Angiografia que
debe extenderse a los dos pulmones,
pues en ocasiones se evidencian le-
siones ocultas contralaterales, o pe-
quenias lesiones no diagnosticadas ra-
diolbgicamente y que creceran tras la
intervencion, dando entonces sinto-
matologia.

La escintigrafia pulmonar, muestra
en estos enfermos ausencia de fijacion
a nivel de la zona patoldgica; esta
zona fria es la traduccién del cortocir-
cuito arteriovenoso a nivel del cual
los macroagregados de seroalbimina
no pueden bloquearse debido al cali-
bre de los vasos. Esto se traduce por
otra parte en el paso inmediato a la
circulacion sistematica del producto
radiactivo '

En cuanto a las manifestaciones
clinicas, cabe sefialar que ademas del
cuadro general de telangiectasias con
sus complicaciones de epistaxis, he-
matemesis, hemorragias cerebrovas-
culares, etc. existe en estos pacientes
una clara sintomatologia respiratoria.
Al lado de pacientes asintomaticos,
cuyo diagnostico es un hallazgo ra-
diolégico, otro grupo de ellos aquejan
sintomas derivados de la existencia
de un shunt derecho izquierdo en la
circulaciéon menor, con descenso de la
Pa0, y con PaCo, normal. Puede pues
existir cianosis, policitemia, dedos en
palillo de tambor, disnea. La disnea
esta presente con frecuencia y se tra-
ta sobre todo de una disnea de esfuer-
zo asociado a un cierto grado de as-
tenia.

A estos sintomas se afiade hemop-
tisis, soplo continuo o discontinuo so-
bre la lesién, anemia, y ocasional-
mente hemotérax por rotura de la fis-
tula en cavidad pleural.

El aumento de resistencias vascu-
lares puede llevar a una hipoxemia
que produce a su vez nuevas resisten-
cias aumentadas, formando un cir-
culo dificil de romper”. No suele ha-
ber hipertrofia cardiaca porque las
resistencias no aumentan lo suficien-
te para provocarla, sin embargo, una
de nuestras pacientes manifestaba
signos de insuficiencia cardiaca con
aumento de la presion en arteria pul-
monar, debido a la presencia de una
insuficiencia mitral asociada. Autores
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como Friedlich® sefialan que las pre-
siones en auricula y ventriculo dere-
chos y arteria pulmonar suelen ser
normales.

Puede existir un débito cardiaco
elevado vy el ECG suele ser normal o
con muy pequenas alteraciones, apo-
yando asi el diagnoéstico diferencial
con una cardiopatia. Las complica-
ciones cardiacas pueden sobrevenir
en un estado tardio y esencialmente
en las formas de presentacion difusa.

En relacién con la hipoxia y poli-
citemia, es posible que exista en las
fistulas de gran tamario, vértigos, do-
lores de cabeza, paresias o pareste-
sias' aunque todo ello puede ser de-
bido también a un absceso cerebral
que puede producirse a partir de ém-
bolos infectados que alcanzan la cir-
culacion sistémica a través de la fis-
tula®

Digamos por ultimo que en un
50% de las fistulas, seguin Foley"
existe un murmullo vascular. La per-
cepcion de soplos suaves, continuos,
en campos pulmonares junto a un co-
razoén de tamano normal deben suge-
rir la posibilidad de una fistula arte-
riovenosa pulmonar?. Estos soplos,
en ocasiones, como ya hemos mos-
trado, no son continuos sino que tie-
nen una clara acentuacion sistolica.
Se oyen en la region del torax maés
cercana a la comunicacién anormal.
Puede causar la impresiéon inicial de
una cardiopatia, lo que se descarta,
como indicamos, por el examen ra-
diolégico y electrocardiografico. El
soplo continuo, que se encuentra en
los dos tercios de los casos, es por lo
general de cardcter suave y lejano*
frecuentemente se intensifica en ins-
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piraciéon y con el nitrito de amilo y
se apaga en la espiracion.

El tratamiento de estas lesiones
es quirargico. En ocasiones es posi-
ble resecar los vasos dilatados sin
afectar al tejido pulmonar; esto
puede ser de importancia, pues po-
dria precisarse una nueva interven-
cién en afios sucesivos. Si no se prac-
tica la reseccion, la mortalidad a con-
secuencia de complicaciones directas
es de un 50 % de los casos' Sin em-
bargo, el pronéstico tras la interven-
cion suele ser bueno. En ocasiones se
precisa reintervencion sobre nuevas
lesiones aparecidas.

Debido al peligro de complicacio-
nes hemorragicas broncopulmonares
o cerebromeningeas, la buena tole-
rancia no debe implicar una absten-
cion quirurgica”. Existen presenta-
ciones muiltiples que no justifican la
intervenciéon quiruargica.
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Se presentan dos pacientes afectas
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tracion de la etiologia vascular del
proceso.

Tras revisar la sintomatologia y
presentacion clinica de la telangiec-
tasia hemorréagica hereditaria y de la
fistula arteriovenosa pulmonar como
una de sus manifestaciones, se estudia
el rendimiento de las diversas técni-
cas diagnosticas en este proceso, insis-
tiendo en la importancia decisiva del
estudio angiografico para confirmar
su existencia.

Se concluye aceptando el valor del
tratamiento quirurgico como solucion
para estos pacientes.

Summary

PULMONARY ARTERIOVENOUS FISTULA
IN RENDU OSLER WEBER'S DISEASE

The authors present two patients
suffering from Rendu Osler Weber's
disease and carriers of pulmonary
ateriovenous fistulae. Based on ab-
normal radiological images, they
applied clinical criteria and auxi-
liary techniques for diagnosis to de-
monstrate the vascular etiology of
the process.

After reviewing the symptomatolo-
gy and clinical presentation of here-
ditary hemorrhagic telangiectasia and
of pulmonary arteriovenous fistula as
one of its manifestations, the authors
study the performance of the various
diagnostic techniques in this process,
and insist on the decisive importance
of the angiographic study to confirm
its existence.

The authors conclude accepting the
value or surgical treatment as a solu-
tion for these patients.
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