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Malformacién Arterio Venosa (MAV) con afluente
arterial Unico y gran aneurisma venoso con drenaje
venoso a vena pulmonar izquierda.
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HISTORIA

Paciente de sexo femenino de 77 afios de edad que
consulta a la guardia médica de nuestro hospital por
fiebre de 24 horas de evolucién. Refiere, ademas, dis-
nea de esfuerzo y reposo de aproximadamente 6
meses de evolucién. Presenta como antecedentes
familiares, padre fallecido de cancer de pulmén y una
hermana hipertensa con historia de episodios de epis-
taxis, en tratamiento con anticoagulantes por valvulo-
patia. Al examen fisico se encontraba normotensa con
una saturacién arterial de oxigeno en reposo del 83%.

Para comenzar su evaluacién se realiza Rx de
torax (Fig. 1).

HALLAZGOS

El examen radiol6gico muestra una masa bilobula-
da de contornos definidos ubicada en la regién para-
cardiaca izquierda. No presenta signo de la silueta con
el corazoén por lo tanto, su localizacion se interpreta en
relacién con el 16bulo inferior izquierdo, probable-
mente en el segmento apical.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Causas de Masas Pulmonares
Frecuentes:

- Cancer de pulmoén.

- Quiste hidatidico.

- Hamartoma.

- Absceso

- Metéstasis solitarias.

Poco frecuentes:
- Lipoma
- Fibroma
- Malformacién arteriovenosa.
- Quiste broncogénico.
- Hematoma pulmonar. .
- Atelectasia o neumonia redonda
- Nédulo reumatoideo
- Granulomatosis de Wegener
- Liquido pleural encapsulado (tumor fantasma).

Se solicita TC de térax para avanzar con la caracte-
rizacién de la lesion (Fig 2).

DIAGNOSTICO

Malformacion Arterio Venosa (MAV) con afluen-
te arterial inico y gran aneurisma venoso con drena-
je venoso a vena pulmonar izquierda.

DISCUSION

Si bien existen MAV esporadicas de presentacion
aislada, entre el 60% y 90% de los casos coexisten con
un sindrome de Rendu Osler Weber (ROW) ©, por lo
tanto, en nuestra paciente resulté necesario descartar-
lo en primera instancia. A través de un examen fisico
dirigido se identificaron telangiectasias en la punta de
la lengua y en ambas manos (Fig. 3). Estos datos clini-
cos, asociados al antecedente familiar de epistaxis y al
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Fig 2: TC de térax con técnica de angiotomografia. a) Corte axial que muestra en tiempo arterial imagen redondeada parahilial izquierda que real-
za intensamente en forma precoz. Recostrucciones coronal (b) y sagital (c) que muestran imagen compatible con fistula arteriovenosa con afluen-
te arterial, aneurisma venoso interpuesto y drenaje venoso a vena pulmonar izquierda (flechas).

hallazgo tomografico, nos conducen al diagnodstico de
un sindrome de ROW.

El Sindrome de Rendu Osler Weber (ROW) o
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria (THH) se

|
|

Fig 3: a) Lesiones puntiformes de color rojo vinosas que desaparecian a
la compresién compatibles con telangiectasias en la mano. b)
Telangiectasias en la punta de la lengua.

en donde se observa arteria pulmonar aumentada de calibre comunica-
da en forma directa con una vena de drenaje interponiéndose aneurisma
del pie fistuloso. c) Oclusion de la arteria fistulosa mediante sistema
Amplatzer. d) Foto ampliada del dispositivo Amplatzer de 16 mm de
didmetro.

trata de una enfermedad vascular displésica de caréc-
ter autosémico dominante, con una prevalencia esti-
mada de 1 cada 2000 a 10000 personas, en la cual
mutaciones en al menos dos genes de los cromosos-
mas 9 y 12 originan alteraciones en la angiogénesis
que producen las telangiectasias y las malformaciones
arteriovenosas .

A pesar de que el diagndstico de certeza es genéti-
co, con tres o mas de los siguientes criterios llamados
de Curagao se puede arribar al diagnéstico clinico del
mismo: telangiectasias mucocutaneas, epistaxis recu-
rrente, historia ROW en un familiar de primer grado,
telangiectasias o MAVs de localizacién visceral @.

Las MAVs pulmonares se presentan al 15% y al 33%
de los pacientes con ROW y pueden aumentar en
nimero y tamafio con el tiempo. Segtn su angioarqui-
tectura se clasifican en simples y complejas. Las MAVs
simples estan compuestas por tnicos o multiples afe-

Fig 5: Control radiogrdfico al mes del tratamiento que muestra ausen-
cia de la masa paracardiaca izquierda (comparar con figura 1) como res-
puesta a la terapéutica embolizante exitosa.
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Fig 6: Control con TC 64 pistas con técnica de angiotomografia a los 6 meses del tratamiento. a) Reconstruccion MPR coronal que muestra dispo-
sitivo oclusor (flecha) en el interior de una arteria pulmonar izquierda con ausencia de pasaje del material de contraste en sentido distal al mismo.

b) Reconstruccion 3D.

rentes arteriales, los que se originan de un tnico seg-
mento arterial, y las MAVs complejas en las que los afe-
rentes se originan en dos 0 més segmentos arteriales ©.

Clinicamente, pueden producir hipoxemia, ciano-
sis, acropaquia, policitemia y disnea, que no suelen
modificarse con la actividad fisica. Menos frecuente-
mente se observa hemoptisis o hemotérax por ruptu-
ra de las MAVs #2,

Alrededor de un tercio de los pacientes con MAVs
pulmonares no tratadas presentan déficits neurolégi-
cos como consecuencia de embolias paradéjicas cau-
santes de abscesos cerebrales, accidentes cerebrovascu-
lares o accidentes isquémicos transitorios. Esto se debe
al shunt que existe a nivel pulmonar en el sitio de la
fistula con ausencia de filtro capilar, y ocurre indepen-
dientemente de la presencia de otros sintomas ©”.

La Tomografia Computada Multislice (TCMS) con
técnica de angiotomografia permite una completa
caracterizacién de los componentes vaculares de la
fistula, por lo tanto, resulta muy ttil para la planifica-
cién terapéutica, brindando informacién adicional
acerca del parénquima pulmonar y de las estructuras
mediastinicas ©.

Si bien clasicamente el tratamiento de las MAVs
pulmonares ha sido quirtirgico, desde hace varios afios
la embolizacién con balones desprendibles u oclusores
constituye la terapéutica de eleccién en la mayoria de
los pacientes, ya que disminuye el riesgo de complica-
ciones neurolégicas y mejora la funcién respiratoria,
sin pérdida significativa de parénquima pulmonar ©.
Esta técnica estd indicada en fistulas pulmonares con
aferentes iguales o mayores de 3 mm de didmetro y se
lleva a cabo en forma secuencial y progresiva.

En nuestro caso, se efectué una embolizacién con
un dispositivo oclusor (Amplatzer Vascular Plug -

Angiocor) debido al didmetro del afluente arterial (Fig
4). A las 2 horas del procedimiento se constaté un
aumento de la saturacién de O* al 93% y a las 24 hs la
paciente fue dada de alta.

En estudios con seguimiento a largo plazo se ha
demostrado que esta técnica tiene alta eficacia, permi-
tiendo una involucién permanente en la mayoria de
las MAVs embolizadas ***. El éxito técnico aproxima-
do publicado en la literatura varia entre el 75% ™y el
92% . La respuesta clinica estard determinada por el
mejoramiento de la funcién pulmonar y la ausencia de
manifestaciones emboélicas.

La tasa de reperfusién post-embolizacién oscila
entre el 2% y el 8% **'. Las MAVs recanalizadas pue-
den ser tratadas con una segunda embolizacién, obte-
niendo un alto porcentaje de éxito y resultados perdu-
rables en el tiempo ©¥*.

La TCMS es la técnica de eleccion para realizar el
seguimiento de los pacientes embolizados ya que per-
mite evaluar tanto la circulacién pulmonar como la
sistémica y detecta, eventualmente, la repermeabiliza-
cién de las mismas o el crecimiento de fistulas existen-
tes previamente no tratadas “. En nuestro caso, se rea-
liz6 control radiografico al mes (Fig 5) y control con
TC de 64 pistas a los siete meses, mostrando comple-
ta involucién de la MAV. (Fig 6).
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