NOTAS CLINICAS

Absceso cerebral como primera manifestacion de una fistula

arteriovenosa pulmonar familiar
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Se presenta un caso de fistula arteriovenosa pulmonar
(FAVP), diagnosticado en una paciente de 63 afos sin antece-
dentes personales, que se inicié con focalidad neurolégica se-
cundaria a abscesos polimicrobianos miiltiples. A raiz de este
hallazgo se ha investigado a sus familiares, sospechandose la
existencia de una angiomatosis sistémica (telangiectasia here-
ditaria hemorragica o enfermedad de Rendu-Osler-Weber),
que es asintomatica en muchos de sus miembros. El segui-
miento y conocimiento precoz de esta entidad son importan-
tes en la medida en que pueden prevenirse complicaciones
neuroldgicas graves, tratando las posibles malformaciones ar-
teriovenosas y haciendo profilaxis antibidtica ante manipula-
ciones dentarias o procedimientos invasivos.
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Cerebral abscess as the first sign of familial
pulmonary arteriovenous fistula

Pulmonary arteriovenous fistula in a 63-year-old woman
with no relevant medical history presented with neurologi-
cal symptoms secondary to multiple polymicrobial absces-
ses. As a result of this finding, relatives were examined un-
der suspicion of the presence of systemic angiomatosis
(hemorrhagic hereditary teleangiectasia or Rendu-Osler-
Weber disease), which is asymptomatic in many victims.
Follow-up and early diagnosis is crucial to preventing severe
neurological complications by treatment of arteriovenous
malformations and antibiotic prophylaxis during dental or
other invasive procedures.

Key words: Cerebral abscess. Pulmonary arteriovenous fistula.
Rendu-Osler-Weber disease.

Introduccion

La telangiectasia hereditaria hemorragica (HHT) se
hereda de forma autosémica dominante, a veces con pe-
netrancia incompleta, y provoca malformaciones arte-
riovenosas mucocutdneas y viscerales'. Recientemente,
se ha identificado el gen causante (9¢33-¢34, en otras
familias asociado al /2¢)*. Es obligado descartar este
proceso ante una fistula arteriovenosa pulmonar (FAVP)
que provoca complicaciones neuroldgicas. Este caso re-
salta la importancia de la historia familiar dentro de la
historia clinica de un paciente, lo que nos ha llevado a
estudiar sujetos jovenes asintomdticos, en riesgo de gra-
ves complicaciones del sistema nervioso central (SNC).

Caso clinico

Mujer de 63 afios de edad que como antecedentes persona-
les referfa ser hipertensa y diabética tipo Il. Ingresé en nues-
tro hospital por presentar cefalea holocraneal, fallos de me-
moria. lenguaje fuera de contexto y dificultad para la vision
en el hemicampo izquierdo. En el examen objctivo al ingreso
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se apreciaba que la enferma se cncontraba afebril, consciente
y desorientada. Los hallazgos en la exploracién neuroldgica
fueron los siguientes: hemiasomatognosia izquierda, hemia-
nopsia homénomia izquierda, sin datos de piramidalismo ni
signos meningeos. En la auscultacion respiratoria se compro-
bé un soplo en la base pulmonar izquierda. No tenfa lesiones
en piel ni mucosas. La analitica bdsica no indicaba alteracio-
nes. salvo una velocidad de sedimentacion globular elevada.
En la radiografia simple de térax se visualizaba una imagen
nodular en el I6bulo inferior izquierdo. La tomografia axial
computarizada (TAC) craneal con contraste demostré lesiones
ocupantes de espacio que realzaban cn anillo sobre el occipi-
tal derecho, parietal derccho y temporal izquierdo, con impor-
tante edema perilesional (fig. 1). Se realizé una biopsia este-
reoatdsica de la lesion occipital derecha. extrayéndose 25 ml
de liquido purulento achocolatado. Posteriormente, los culti-
vos demostraron  Escherichia coliy Actynomices israellii.
Tras antibioterapia (cefotaxima y ampicilina) y drenajes suce-
sivos. la paciente mejord de forma espectacular tanto clinica
como radiologicamente. La presencia de la fistula arteriove-
nosa pulmonar se confirm¢ tras efectuar una TAC de térax
con contraste y una angiogratia pulmonar con sustraccion di-
gital (fig. 2). Ambas demostraron una hipertrofia de la arteria
lobar inferior, que irrigaba una formacion vascular a modo de
ovillo muy dilatado y un grueso drenaje venoso hacia la auri-
cula izquicrda. Se realizé una embolizacion de la lesion con
buenos resultados. En la TAC tordcica con contraste efectua-
da a los 5 meses no se observaron alteraciones que sugirieran
la recurrencia del shunt.
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Fig. 1. Tomegrafia axial computarizada craneal con contraste en la que
se observa una gran lesién ocupante de espacio sobre el occipital derecho.

Entre los antecedentes familiares de la paciente se constata-
ba el fallecimiento de una hermana cinco afios atrds por un
gran absceso cerebral y en ella se diagnosticé la presencia de
una FAVP. Varios miembros de la familia y la propia pacien-
te referian epistaxis frecuentes, aunque ninguno habia notado
telangiectasias en piel o mucosas. Se procedio a la investiga-
cion familiar, estudiando en nuestras consultas externas a una
hermana, cinco hijos y tres sobrinos (tres varones y ¢inco mu-
jeres) del caso indice, que tras la informacién correspondiente
dieron su consentimiento. En cada caso se realizé una radio-
grafia posteroanterior y lateral de térax y una gasometria arte-
rial. En el momento del estudio todas las exploraciones reali-
zadas fueron rigurosamente normales.

Discusién

Las fistulas arteriovenosas pulmonares son anormali-
dades del desarrollo capilar que causan un shunt dere-
cha-izquierda y complicaciones debidas a la hipoxemia
crénica*!?. El absceso cerebral es una complicacion co-
nocida, pero rara (de una incidencia aproximada del 5-
10%)>% %, y que casi siempre aparece en el contexto de
la telangiectasia hemorrdgica hereditaria (HTT). Se es-
tima que un 60% de las FAVP forman parte de esta an-
giomatosis sistémica*’. Dentro de la familia estudiada,
dos miembros habian presentado complicaciones cere-
brales en forma de abscesos, lo cual es excepcional
dada la baja frecuencia de las asociaciones.

La FAVP se observa en un 5-15% de pacientes con
HHT. La clinica tipica, consistente en disnea, cianosis,
acropaquias y policitemia, puede estar ausente hasta en
un 50% de los casos; de hecho, no es raro que las pri-
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Fig. 2. Angiografia pulmonar por sustraccién digital en la que se comprue-
ba la existencia de una formacién vascular en la base pulmonar izquierda
compatible con una fistula arteriovenosa pulmonar de gran calibre.

meras manifestaciones sean neurolégicas, incluso en
casos sin telangiectasias!®!>!7, Casi siempre la FAVP se
origina de ramas de la arteria pulmonar y en los 16bulos
inferiores (70%). Generalmente, la radiografia de térax
es insuficiente para el diagndstico ya que en muchos ca-
sos la fistula se localiza en situacién retrocardial o in-
fradiafragmadtica®. La TAC de térax es un importante
instrumento en estos casos; el diagnéstico de seguridad
se realiza mediante la angiografia pulmonar.

El tratamiento de las FAVP se lleva a cabo preferen-
temente mediante la embolizacion del vaso en cuestion.
Esto evita las complicaciones de la anestesia general y
de la toracotomia y puede hacerse sobre varias fistulas
en un tnico procedimiento. En seguimientos a 5 afios
no hay recurrencia del shunr'2,

Existen varias series que insisten en el alto riesgo de
desarrollar abscesos cerebrales en los portadores de
FAVP, mayor que el existente en los pacientes con car-
diopatias congénitas!+81317,

La patogenia de la formacion de abscesos estd en dis-
cusion. Pueden ser el resultado de microembolismos
sépticos procedentes, principalmente, del tubo digesti-
vo, que alcanzarian el sistema nervioso eludiendo el fil-
tro pulmonar, favorecidos por la hipoxemia y la polici-
temia. El origen de los trombos puede ser la propia
FAVP debido al flujo turbulento en su interior. Otro me-
canismo descrito es la sobreinfeccion de microinfartos
cerebrales preexistentes durante bacteriemias transito-
riaS]"S‘S‘[)"B’]S-”.

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber es una altera-
cién autosémica dominante, que se caracteriza funda-
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mentalmente por episodios recurrentes de epistaxis y
hemorragia gastrointestinal. Recientemente, se ha des-
cubierto la alteracién en la codificacién de una gluco-
proteina integral de la membrana de las células endote-
liales (gen 943 o endoglina), principal punto de unién
con el factor de crecimiento B. Este factor de creci-
miento regula la mayoria de las funciones de las células
endoteliales; la disfuncion en procesos como la migra-
cién, la adhesidn o alteraciones en la matriz extracelular
pudieran explicar la displasia vascular',

El diagndstico clinico de la HTT se basa en la exis-
tencia de dos de los siguientes criterios: epistaxis recu-
rrentes, telangiectasias en otra localizacion distinta de la
mucosa nasal, evidencia de herencia autosémica domi-
nante y compromiso visceral"'’. Las telangiectasias a
menudo no aparecen hasta pasada la tercera década y
pueden ser muy poco evidentes e infravalorarse.

En conclusioén, la primera sospecha diagnéstica ante
una masa cerebral en un portador de FAVP es el absceso
cerebral y hay que pensar en la FAVP en los enfermos
con abscesos cerebrales sin factores predisponentes co-
nocidos. Por tanto, pueden considerarse marcadores el
uno del otro”". Es imprescindible el diagnéstico y tra-
tamiento precoz de las FAVP para prevenir infecciones
graves y recurrentes del SNC. Estamos obligados a rea-
lizar un screening familiar (mediante radiografia simple
de térax y gasometria)'"'? y a la profilaxis antimicrobia-
na de los pacientes en riesgo, ante cualquier procedi-
miento quirdrgico o manipulacién dentaria.
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