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Introducción

Las fístulas arteriovenosas pulmonares congéni-
tas (FAVPC) son enfermedades poco frecuentes.
La Clínica Mayo recoge tan sólo 63 casos consecu-
tivos en 20 años'. Alrededor del 50 "7o de los casos
de FAVPC se describen en el contexto de la enfer-
medad telangiectásica hemorrágica hereditaria (en-
fermedad de Rendu-Osler-Weber)2, aunque sólo el
15 Vo de éstos presentan FAVPC concomitantes3.

Ante la sospecha clínica y radiológica de
FAVPC, el diagnóstico de certeza se establece por
la angiograña pulmonar. Existen referencias en la
literatura de casos aislados de FAVPC detectadas
con ecocardiografia de contraste45.

Se presentan cinco casos de FAVPC estudiados
con ecocardiograña de contraste en vena periférica
y angiografia pulmonar.

Material y métodos

Pacientes: De febrero de 1977 a mayo de 1980 se diagnostica-
ron cinco casos de FAVPC en nuestro hospital (ver tabla 1).
Tres varones y dos hembras con edades comprendidas entre 10 y
50 años. Los casos 1, 2 y 3 padecen una enfermedad de Rendu-
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Osler familiar y su sintomatologia se relaciona directamente con
la afectación vascular a diferentes niveles. El síntoma común
fue la presencia de epistaxis recidivantes. El caso 2 referia ade-
más dolor selectivo occipital, lugar donde existia una lesión
ósea radiológica tipo laguna vascular. El caso 3 tenia ocasional-
mente dolor torácico sobre la zona donde se localizaba la
fístula, asi como una epilepsia de larga evolución. Los pacientes
4 y 5 presentaban sintomatologia secundaria a hipoxemia man-
tenida con disnea de esfuerzo, cianosis, acropaquias y policite-
mia. Ninguno de los pacientes presentaba soplos a la ausculta-
ción pulmonar ni cardiaca.

TABLA I
Semiología clínica y analítica

CASO

1 23 varón epistaxis
2 49 hembra epistaxis

cefaleas
3 50 varón dolor torácico

epilepsia
epistaxis

4 48 varón disnea de esfuerzo
cianosis
acropaquias
policitemia

5 10 hembra disnea de esfuerzo
. cianosis

policitemia

EDAD SEXO
SÍNTOMAS

SIGNOS
ANALÍTICA
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Estudio funcional respiratorio: A todos los pacientes se les
practicó una exploración funcional respiratoria. El estudio de
ventilación se hizo con espirometría simple (espirómetro Jaeger
de circuito abierto). La determinación de capacidad funcional
residual se hizo por el método de dilución de helio con circuito
cerrado (espirómetro y analizador Mijnhardt). El test de difu-
sión alveolo-capilar con monóxido de carbono (DLCO) se prac-
ticó en todos los casos con el método de «single breath» con el
equipo alveo-diffusionstest de Jaeger. A todos los pacientes se
les hizo gasometría arterial respirando aire ambiente y después
de respirar oxigeno al 100 % durante 30 minutos a través de una
válvula de flujo unidireccional.

Cateterismo cardíaco y angiografía: En todos los casos se
practicó cateterismo cardiaco derecho y en tres cateterismo iz-
quierdo retrógrado (casos 3, 4 y 5). Para el registro de presiones
se utilizaron manómetros hidrostáticos Statham P23dB, en un
polígrafo Electronics for Medicine VR12. El cálculo de satura-
ciones se realizó mediante toma de muestras a diferentes niveles
analizadas en microoximetro American Optical. El gasto
cardiaco se obtuvo por termodilución.

En todos los pacientes se hicieron inyecciones en el tronco de
la arteria pulmonar, arteria pulmonar derecha y arteria pulmo-
nar izquierda visualizándose todo el territorio vascular pulmo-
nar. Como material de contraste se utilizó Pielograf. Las imáge-
nes se obtuvieron por filmación a 50 cuadros/segundo con un
arco articulado en zeta Philips Polydiagnost C y generador Op-
timus 200.

Ecocardiografía: El examen ecocardiográfico se realizó con
un transductor 2,25 MHz no enfocado y ecocardiógrafo Echo
IV-Electronic for Medicine. Se examinaron las cámaras car-
diacas en la forma habitual descrita por Feigenbaum6. Para la
obtención de los ecocardiogramas de contraste se inyectaron de
2 a 5 ce de suero glueosado al 5 % en vena periférica (vena ante-
cubital derecha). El registro eeocardiográfico se hizo en papel
termosensible, manteniéndose a velocidad de 25 mm/seg duran-
te el tiempo que el contraste era visible. En todos los casos se
practicaron un minimo de dos inyecciones de contraste con el
transduetor en posición de registro de ventrículo derecho y
ventrículo izquierdo a nivel de la válvula mitral.

Resultados

Estudio funcional respiratorio: Todos los pa-
cientes (ver tabla II) tenían dentro de la normali-
dad los siguientes parámetros de ventilación (V):
capacidad vital, volumen espiratorio máximo por
segundo e índice de Tiffeneau, según los valores de
Kory et al7, así como la capacidad pulmonar total,
volumen residual y la relación entre ambos según
los valores normales descritos por Cotes8. La difu-
sión alveolo-capilar para monóxido de carbono
(DLCO) fue normal en los casos 1, 2 y 3, mientras
que los casos 4 y 5 presentaban respectivamente un
66 y 75 % de su valor teórico.

La gasometría arterial mostraba en los pacientes
1, 2 y 3 una presión parcial de oxígeno normal res-
pirando aire ambiente y tras la prueba de oxigena-
ción al 100 %. Mientras que los pacientes 4 y 5
tenían una hipoxemia basal de 50 y 64 mmHg res-
pectivamente, y tras la prueba de hiperoxia el pa-
ciente número 4 incrementó su presión parcial de
oxígeno en tan sólo 4 mmHg y el número 5 en 13
mmHg.

Cateterismo cardíaco y angiografía: Ninguno de
los pacientes tenía hipertensión arterial pulmonar.
El cálculo del cortocircuito derecha izquierda (véa-
se la tabla II) se puede considerar dentro de lími-
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tes normales en los tres primeros pacientes, estan-
do francamente alterado en los casos 4 y 5 que
tenian un cortocircuito de 47,7 y 26,6 %, respecti-
vamente.

En los tres primeros pacientes, afectos de enfer-
medad de Rendu-Osler (figuras 1, 2 y 3) la malfor-
mación vascular era redondeada y bien delimitada,
observándose con nitidez el vaso aferente y el efe-
rente en los casos 1 y 3. Mientras que en los casos 4
y 5 la malformación vascular era abigarrada y di-
fusa (figuras 4 y 5). En los cinco pacientes las le-

Fig. 2. Caso 2. A) Radiografía posteroanterior de tórax, lesión nodular
única (cabeza de flecha) en campo medio derecho. B) Angiografia pulmo-
nar, fase arterial, se evidencia relleno de la lesión por el contraste sin que
se pueda localizar exactamente su vaso aferente.

TABLA II

Radiología y pruebas funcionales respiratorias

Caso

1 LII N 92
2 LSD N 84
3 LSD N 88
4 LID N 66
5 LSI N 75

Imagen radiológica

Nodular Difusa V DLCO

Vo 88 487 9,5 %

% 81 474 7,9 %
% 81 349 11 %
% 50 54 47,7 %

Vo 64 95 26,6 Vo

Pa0¡

Fi02
0,21

Fi02
1

Shunt

V = Pruebas de ventilación enumeradas en el texto.
N = Normal; DLCO = difusión alveolo-capilar para monóxido de car-
bono; Pa0¡ = Presión parcial de oxigeno; FÍO; = Fracción inspirato-
ria de oxigeno; Shunt = Cortocircuito arteriovenoso pulmonar;
LII = Lóbulo inferior izquierdo; LSD = Lóbulo superior dere-
cho; LID = Lóbulo inferior derecho; LSI = Lóbulo superior izquierdo.
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Fig. 3. Caso 3. A) Radiografía posteroanlerior de tórax, lesión nodular
única en lóbulo superior derecho (cabeza de flecha) que se ve conectada
con dos imágenes lineales que se siguen en su totalidad hacia el hilio de-
recho, compatible con vasos pulmonares. B) Arteriografia pulmonar en
la que se distingue con claridad la arteria aferente (a) y la vena eferente (v)
de la lesión vascular.
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Fig. 5. Caso 5. A) Radiografía posleroanlerior de tórax con imagen abi-
garrada y difusa que ocupa campo medio de hemitórax izquierdo, visuali-

Fig. 4. Caso 4. A) Radiografia posteroanlerior de tórax, en el lóbulo infe- zandose en su interior pequeñas imágenes nodulares. B) Angiografía pul-
rior derecho se aprecia una imagen abigarrada y difusa que muestra en su monar. fase arterial precoz, mostrando relleno preferente en el área de la
interior múltiples lesiones nodulares, asi como un incremento del calibre malformación vascular. C) Fase posterior donde se aprecian contrastadas
de la arteria lobar inferior derecha. B) Angiografia pulmonar, fase arte- imágenes nodulares en lóbulo superior y relleno de pequeñas arterias en la
rial, en la que se observan múltiples lesiones en forma de racimo de las ar- zona patológica cuando aun no han terminado de rellenarse las arterias
lenas del lóbulo inferior. C) Fase venosa de la angiografia en la que llama del lóbulo inferior. La patología vascular estaba circunscrita al lóbulo su-
la atención el gran calibre de los colectores venosos de esa región, perior izquierdo.
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siones eran unilaterales y afectaban a un solo lóbu-
lo pulmonar.

Se descartaron comunicaciones intracardiacas
por oximetria y angiografia.

De los tres casos en que se hizo cateterismo iz-
quierdo, dos de ellos (casos 3 y 5) mostraron pro-
lapso valvular mitral afectando al faldón postero-
medial de la valva posterior.

Ecocardiografía: El registro ecocardiográfico
convencional mostró ventrículo derecho, ventrícu-
lo izquierdo y aurícula izquierda de tamaño nor-
mal en todos los pacientes. En dos casos se detectó
prolapso mitral holosistólico (casos 3 y 5). El eco-
cardiograma de contraste en vena periférica (figu-
ras 6 y 7) mostró en todos los pacientes una nube
de ecos que aparecían primero en ventrículo de-
recho y tardíamente (después de 2,3 ± 0,2 seg) en
ventrículo izquierdo, entrando a través de la válvu-
la mitral.

En el caso numero 5, tras la inyección de
contraste en vena periférica (figura 7) la nube de
ecos apareció en ventrículo izquierdo, entrando a
través de la válvula mitral, cuatro ciclos cardíacos
(2,1 seg) después de aparecer en ventrículo de-
recho. En este caso (figura 5) que tenia FAVPC
múltiples aunque localizadas todas ellas en el lóbu-
lo superior izquierdo, durante el estudio angiográ-
fico se le realizó ecocardiografía de contraste in-
yectando a través de un catéter no enclavado, en
arteria pulmonar derecha e izquierda individuali-
zadamente (figura 8). Solamente tras la inyección
en arteria pulmonar izquierda (API) se visualizó
paso de contraste a ventrículo izquierdo a través de
la válvula mitral, mientras que este fenómeno no se
registraba cuando se inyectaba directamente en ar-
teria pulmonar derecha (APD), de la que dependía
una vascularización pulmonar normal.

Discusión

La ecocardiografía de contraste es un método
ampliamente experimentado en cardiología para el
diagnóstico de los cortocircuitos intracardíacos9'10.
En el presente estudio analizamos la utilidad de la
ecocardiografía de contraste en el diagnóstico de
las FAVPC, presentando la mayor casuística, co-
nocida por nosotros, que se haya publicado al res-
pecto.

Al inyectar en el territorio venoso periférico
cualquier líquido, de forma brusca y a gran pre-
sión, se produce un fenómeno de microcavitación
del mismo (microburbujas) capaz de reflejar ultra-
sonidos (ecos) al crear una interfase con la sangre
que le rodea. Estos ecos, siempre son detectados a
su paso por el corazón derecho. Las microburbujas
al llegar al lecho capilar pulmonar son homoge-
neizadas con la sangre y desaparecen, de forma
que en sujetos normales no se detectan en cavida-
des izquierdas.

Fig. 6. A) Ecocardiografía de contraste del paciente número 3 en vena pe-
riférica, obsérvese el relleno inicial del ventrículo derecho (VI)» y el paso
tardío del contraste (2 segundos después) hacia ventrículo izquierdo (VI)
a través de la válvula mitral (VM). B) Ecocardiografía de contraste en ve-
na periférica en un caso de comunicación interauricular, obsérvese el pa-
so de contraste a VI rápido (1 ciclo cardiaco después de su aparición en
VD) a través de la válvula milral y compárese con A. Las estrellas señalan
un prolapso valvular mitral.

Recientemente ha sido descrito por Reale et
al", una técnica para transmitir ecos al lado iz-
quierdo del corazón, a través del lecho vascular
pulmonar normal, mediante la inyección de un bo-
lo de contraste (suero salino, glucosado o CÜ2) a
través de un catéter con balón enclavado en una ra-
ma de la arteria pulmonar derecha o izquierda, que
es desinflado rápidamente tras la inyección, consi-
guiendo con ello el paso de ecos a cavidades iz-
quierdas.

En cualquier caso, el catéter utilizado en la pa-
ciente número 5 de esta serie durante la angiografia
pulmonar, para hacer eco de contraste inyectando
en arteria pulmonar derecha e izquierda indivi-
dualizadamente, fue un catéter sin balón y no
enclavado, con agujeros distales para angiografia.

La aparición de ecos en cavidades izquierdas tras
la inyección de contraste en vena periférica, supo-
ne la existencia de un cortocircuito derecha-
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Summary

THE VALUÉ OF CONTRAST ECHOGRAPHY 1N THE
DIAGNOSIS OF CONGEN1TAL PULMONARY ARTE-
RIOVENOUS FISTULAE.

Five patients with pulmonary arteriovenous fis-
tulae, diagnosed by pulmonary angiography, un-
derwent contrast enhanced echography. All pa-
tients had late appearing images of left cavities two
or more seconds after peripheral vein injection of
5 per cent glycolysed serum. Two of the patients
underwent lobectomy and had a normal echocar-
diographic pattern after surgery.

The authors conclude that contrast enhanced
echocardiography is a reliable method for the diag-
nosis of pulmonary arteriovenous fistulae.
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