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Los autores presentan tres casos de fistula arteriovenosa de
pulmén, comentando la frecuencia con que coinciden con la
enfermedad de Rendu-Osler, ocurriendo esto en dos de los

enfermaos.

Senalan los sintomas y complicaciones mas frecuentes de
esta anomalia vascular; se comentan posibles mecanismos en
la aparicién de complicaciones neurologicas.

Aconsejan el tratamiento quirargico, siendo éste realizado
en uno de los enfermos con los resultados que se comentan.

El aneurisma arteriovenoso de pulmén es
una anomalia vascular, generalmente de
formas serpenteantes, paredes delgadas y
en forma de ensanchamiento sacciforme,
afectando a capilares, venas y arterias.
Aneurisma arteriovenoso de pulmon, fistula
arteriovenosa, hemangioma pulmonar o
telangiectasia pulmonar, son los nombres
con los que nos referimos a dicha anomalia
vascular.

Smith y Horton, en 1939, diagnostican
en vida el primer caso; Shenstone, en
1942, realiza con éxito la primera neumec-
tomia en una fistula arteriovenosa de pul-
mon (5, 13, 14).

Su relativa rareza, asi como la oportuni-
dad que hemos tenido de estudiar tres
casos en el plazo de un afio, es lo que nos
impulsa a la presente comunicacion clinica.

CASOS CLINICOS

Caso 1.°—J. A. R. M. varon de cuarenta y
dos afos; ingresa de urgencia por un cua-

dro doloroso en fosa iliaca derecha; ante la
posibilidad de que se tratase de una apen-
dicitis aguda, se interviene sin que se
comprobara tal diagnostico.

Se descubre una anemia importante, con
valor hematdcrito del 24 por 100 y hemo-
globina del 40 por 100; no se comprueba
que sangrara por tubo digestivo. Las prue-
bas de coagulacién fueron normales. Du-
rante su estancia en el hospital desapare-
ci6 la anemia.

En la exploracion existen pequefias telan-
giectasias en cara, sobre todo en labios.
Interrogado en este sentido, refiere haber
tenido frecuentes epistaxis, al igual que
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otros familiares, entre los cuales también
los hay con telangiectasias de idéntica lo-
calizacion.

La radiografia de térax demuestra la exis-
tencia de lesiones tuberculosas en ambos
vértices, asi como una sombra poco densa,
del tamafno de una moneda situada en
zona parahiliar izquierda (figura 1). En las
tomografias, dicha imagen aparece bien
limitada, con los contornos algo irregulares,
quedando unida al hilio por unos trazos
curvilineos de ‘aspecto vascular (figura 2).
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Figura 1.

Figura 2.

Auscultando sobre dicha zona, se oye un
soplo sistdlico suave, de intensidad 1/6. El
electrocardiograma era normal. La satura-
cion arterial de oxigeno en reposo fue del
92 por 100, subiendo sélo a 94 por 100
tras repirar con oxigeno durante veinte
minutos.

Se sospecha la existencia de una fistula
arteriovenosa de pulmén y se confirma en
la arteriografia selectiva practicada en el
tronco de la arteria pulmonar (figura 3).

La investigacion familiar de este enfermo



Figura 3.

da los resultados que se expresan en la figu-
ra 4, en la que podemos apreciar la alta inci-
dencia familiar de telangiectasia y epistaxis.

Se le propuso al enfermo una proxima
intervencion, pero perdimos el contacto
con él.

Caso 2.°—F. G. C., varon de veinte afnos;
ingresa por hemoptisis de repeticion, estan-
do ya diagnosticado de fistula arterioveno-
sa de pulmén. En la historia nos refiere que
a los dos meses de vida comienza con co-
loracién violacea de piel; a los dos afios
tiene los primeros esputos hemoépticos; a
los cuatro afios inicia acropaquias en ma-
nos y pies, que irdn en aumento. Hacia

vida normal.
Siete afos antes de su ingreso sufre un

episodio de tos irritativa que se sigue de
mareos y caida al suelo con pérdida de
conciencia, teniendo a continuacién.una
hemoptisis abundante. Hubo una tentativa
de intervenirlo de fistula arteriovenosa de
pulmén, desistiéndose, al parecer, en el
momento operatorio.

Hace cinco afos lo diagnostican en el
Servicio de Neurocirugia de nuestro Hospi-
tal (doctor Albert) de hemorragia subarac-
noidea; en las arteriografias cerebrales
practicadas en aquella fecha no se apre-
ciaron anomalias vasculares.

En la exploracién hay una marcada cia-

nosis con acropaquias en manos y pies, asi
como telangiectasias cutineas localizadas
en manos, brazos y torax. Existia un evi-
dente desarrollo venoso en hemitdrax
izquierdo, con latido arterial visible. Se
ausculta soplo continuo e intenso en una
amplia zona de dicho hemitérax; ademas
hay un soplo sistélico suave, 2/6, en meso-
cardio; pulso arterial amplio y salton; pre-
sion arterial de 10/4. El electrocardiograma
muestra una hipertrofia de ventriculo iz-
quierdo con signos de sobrecarga diastélica
(figura 5).

El valor hematdcrito fue hasta del 73 por
100; la saturacién del oxigeno arterial fue
del 71 por 100, subiendo sélo al 86 por
100 tras respirar con oxigeno al 100 por
100. El estudio de coagulacién reveld la
existencia de una coagulopatia de consu-
mo, que desapareci6, asi como la hemopti-
sis. tras tratamiento con heparina. !

En la radiografia de térax habia una opa-
cidad grande en pulmén izquierdo, mal de-
limitada y con zonas de distinta densidad:
se observaba asimismo una evidente corro-
sién costal. Las tomografias no fueron més
demostrativas.

Habia varios miembros de la familia que
presentaban telangiectasias cutdneas de
parecida localizacién a las del enfermo,
contandose entre algunos de ellos episodios
hemorragicos del tipo de epistaxis y hemop-
tisis.

Se le practica arteriografia pulmonar
(doctor Delcan, Escuela Profesional de Apa-
rato Circulatorio de Sevilla), demostrandose
la existencia de una fistula arteriovenosa a
nivel del I6bulo superior izquierdo (figu-
ra 6). Asimismo habia una circulacién pato-
l6gica en la base de dicho pulmén, con
imagenes que parecian corresponder a di-
lataciones vasculares, siendo posible que
se tratase de pequenas fistulas a dicho
nivel. El trazado vascular en pulmén dere-
cho era aparentemente normal.

Es intervenido (doctor Rivera Loépez, Es-
cuela Profesional de Aparato Circulatorio
de Sevilla), encontréndose numerosos va-
sos colaterales dilatados; se ligaron dos
ramas arteriales que ascendian hacia la
zona fistulosa.

Después de la intervencion el enfermo
mejora algo, pero reaparece la cianosis,
aungque con menos intensidad. El control
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Figura 4,
arteriografico demuestra que la fistula se
sigue rellenando de contraste.

Como la situacion es practicamente la
misma que antes de |a intervencion, y
ademas parece existir una circulacion pato-
légica en la base de pulmén izquierdo,
encontrandose aparentemente indemne el
otro pulmén, puede intentarse una segunda
intervencion, mas radical, para efectuar una
neumectomia; actualmente estudiamos la
posibilidad de dicha indicacion.

Caso 3.°—F. R. G., varén de diez afios, sin
antecedentes de interés. Tres meses antes
comienza con astenia, anorexia, vomitos,
palidez y orina oscura; fue diagnosticado
de hepatitis y posteriormente de tuberculo-
sis pulmonar. El motivo de su ingreso es
una fiebre de reciente aparicion, que desa-
parece en varios dias sin tratamiento anti-
bidtico.

Existia en zona interescapular derecha un
soplo continuo de intensidad 1/6, que
aumentaba en la inspiracién, siendo muy
localizado y no propagandose; marcada pa-
lidez y esplenomegalia de un través de
dedo.
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A su ingreso presentaba un valor hema-
tocrito del 30 por 100, que llegd a descen-
der al 21 por 100, con 6,3 gramos de
hemoglobina. No se pudo demostrar que el
enfermo sangrara. Tratandose con hierro,
vitaminas y extracto hepéatico la anemia
desaparecio. Las pruebas de coagulacién
fueron normales, asi como negativos los
cultivos de orina, hemocultivos, aglutinacio-
nes y pruebas reumaticas. Por dificultades
técnicas no fue posible realizar gasome-
trias.

En la radiografia de térax se visualiza en
region infraclavicular derecha una opacidad
redondeada y de poca densidad, de la que
sale un trazo curvilineo que se dirige al hi-
lio {figura 7). Sospechamos que se trata de
una fistula arteriovenosa, siéndonos muy
atil para el diagnostico las tomografias rea-
lizadas (figura 8). Finalmente, |a arteriografia
confirma el diagnéstico (figura 9).

Ni el enfermo, ni los familiares revisados
presentan telangiectasias cutdneas o muco-
sas; esperamos volver a ver al enfermo en
proximos controles y sentar la consiguiente
indicacion quirdrgica.
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Figura 7.

DISCUSION

Podemos encontrar la fistula arterioveno-
sa de pulmén bajo dos formas: Como una
dnica comunicacién entre ramas secunda-
rias o terciarias arteriales y venosas, es
decir, una auténtica fistula arteriovenosa, o
bien como una masa angiomatosa, de
tamafno variable, donde se encontraran
multiples vasos afectados (10). Pero puede
haber una tercera forma, tratdndose de
miltiples fistulas a nivel microscopico; en
estos casos, junto a una tipica sintomatolo-
gia de fistula arteriovenosa pulmonar, nos
podemos encontrar con unos examenes
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Figura 6.

Figura 8.

radiolégicos negativos, incluyendo el angio-
gréafico, asi como un estudio necrépsico

‘que tampoco evidencia la existencia de

anomalias vasculares, que en cambio apa-
recerdan en el examen microscopico en
forma de multiples fistulas arteriovenosas
pulmonares (13). Asimismo existen algunos
casos raros en la literatura de comunica-
cién entre arteria pulmonar y auricula iz-
quierda (3).

Sabida es la relacién existente entre fis-
tula arteriovenosa pulmonar y la enferme-
dad de' Rendu-Osler (5, 7, 8, 11, 12, 13,
14), pudiendo aquélla ser una manifesta-
cién mas de dicha enfermedad. En tal caso



la fistula se puede considerar como una
forma mayor, y de localizacién pulmonar,
de las telangiectasias que preferentemente
aparecen en la piel, en la enfermedad de
Rendu-Osler. Se estima que el aneurisma
pulmonar ocurrird aproximadamente en el
6 por 100 de los casos de telangiectasia
hemorragica familiar. Una rara eventualidad
es la aparicién de fistulas arteriovenosas en
pulmén motivadas por un carcinoma me-
tastasico tiroideo, esquistosomiasis pulmo-
nar o cirrosis hepatica (3, 13).

En este sentido observamos cémo de los
tres casos por nosotros estudiados, dos de
ellos incidian sobre la enfermedad de Ren-
du-Osler.

La aparicion de sintomas, asi como la
intensidad de ellos, dependera del grado de
hipoxia existente (3, 5, 8, 13, 15). Se cal-
cula que para manifestarse clinicamente es
preciso que aproximadamente el 25 por
100 de la sangre se trasvase por medio de
Ia fistula del circuito venoso a la arterial;

Figura 9.

con ello la saturacion del oxigeno en san-
gre arterial disminuye ostensiblemente.

Vemos que la existencia de sintomas
estard en relacion con el tamafno de la fis-
tula; debido a que estas anomalias frecuen-
temente evolucionan aumentando de tama-
fio, el momento del debut clinico sera
cuando el shunt existente adquiera la cuan-
tia necesaria como para producir hipoxia.

De esta forma es facil comprender que
los sintomas fundamentales de la fistula
arteriovenosa pulmonar sean la cianosis,
poliglobulia e hipocratismo digital (5, 8, 12,
13). Otros sintomas menos frecuentes
serdn la disnea, generalmente de escasa
cuantia, astenia, cansancio facil y hemopti-
sis. Asimismo podemos encontrarnos con
sintomas del tipo de las cefaleas, vértigos,
accesos sincopales, ataques epileptiformes
y paralisis transitorias (12, 13), cuya ex-
plicacién, para algunos autores, serd como
mas adelante comentaremos al hablar de
las complicaciones neurolégicas.
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En la mayoria de los casos puede auscul-
tarse, por encima de la fistula, un soplo
sistdlico o continuo, con reforzamiento du-
‘rante la inspiracion. La silueta cardiaca
suele conservar su tamafno (3, 8, 12). E|
electrocardiograma general mnente no pre-
senta trastornos (3, 5, 14, 18), aunque en
ocasiones puede exitir una sobrecarga dias-
tolica de ventriculo izquierdo, como ocurre
en uno de nuestros enfermos.

Pero a veces la fistula carecera de mani-
festaciones subjetivas y el diagnéstico se
hard casualmente durante un reconoci-
miento en el que se encuentra una imagen
radiogréfica sospechosa, o bien auscultan-
dose un soplo de dudosa interpretacion. En
otras ocasiones se llegard al diagnéstico a
través de una hemoptisis en un enfermo
previamente sano y sin antecedentes de
padecimientos pulmonares.

De los tres enfermos por nosotros estu-
diados solo el segundo de ellos era tipica-
mente sintomdtico, con una baja satura-
cién de oxigeno arterial; los otros dos care-
cian de molestias subjetivas relacionables
con la fistula, aunque llama la atencién la
existencia en ambos de una anemia cuyo
origen no nos fue posible determinar. Los
tres enfermos tenian soplo audible sobre la
zona fistulosa.

El hallazgo raaioldégico mas caracteristico
serd la existencia de una o varias opacida-
des redondeadas, bien delimitadas y a las
que en ocasiones se les pueden reconocer
imégenes de tipo vascular que las unen al
hilio (3, 5, 7, 10, 13); a radioscopia, a
veces se aprecia un latido, asi como cam-

bios de tamafio con las maniobras de Val-

salva y Miiller; las tomografias suelen re-
sultar un medio diagnéstico muy valioso.
Pero, naturalmente, serd la angiografia el
medio exploratorio preciso para obtener la
confirmacién final de la existencia de una
fistula de este tipo.

En el primer enfermo la sospecha se ini-
cio ante la vision de las tomografias; en el
segundo enfermo, tanto las radiografias
simples como las tomografias revelaban
una gran opacidad, dificil por si sola de
conducir al diagndstico, aunque orientada
hacia el origen vascular la existencia de
signos de corrosién costal, ademas de la
sintomatologia clinica ya referida. Fue uni-
camente en el tercer enfermo donde la ra-
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diografia simple mostraba una imagen alta-
mente subjetiva de tal anomalia vascular,
lo que unido al soplo ya descrito nos puso
en la pista del diagndstico.

Es necesario el considerar que la fistula
puede no ser Unica, sino que existan varias
situadas en uno o los dos pulmones, asi
como el que alguna de ellas sea muy pe-
quefa vy dificil de poner de manifiesto. Para
obviar en lo posible estas circunstancias se
hace indispensable en todo caso practicar
la angiografia bilateral, con objeto de que
no nos pasen inadvertidas fistulas pequefias
vy no sospechadas en el otro pulmén (5, 11,
15).

Al valorar las complicaciones que pueden
ocurrir, comprenderemos que la evolucién
serd imprevisible. Las complicaciones mas
frecuentes son el aumento de tamarfio de la
fistula, las hemoptisis v hemotdrax. siendo
también factible la instauracion de una
endocarditis bacteriana (5, 8, 13). Espe-
‘cial interés tienen las complicaciones neu-
roldgicas; ya vimos cudles eran algunos de
los sintomas de este tipo que podian apa-
recer; a ello debemos agregarle complica-
ciones del tipo de los abscesos cerebrales,
que son frecuentes; embolias y otros acci-
dentes vasculocerebrales con hemiplejias
(3,5, 7, 12, 15). Estos episodios queda-
rian justificados si con la fistula arteriove-
nosa de pulmén coexistiese, como de he-
cho sucede en ocasiones, telangiectasias y
aneurismas cerebrales: pero esto no siem-
pre ocurre asi. Ademas de la probable exis-
tencia de tales anomalias, una explicacién
a estos sintomas y complicaciones la pode-
mos tener a través de la suelta de embo-
lias gaseosas. En efecto, la fistula arteriove-
nosa puede encontrarse en comunicacion
con las vias aéreas, y la tos, provocada por
la hemoptisis, ocasionar un aumento de la
‘presién intratoracica y efectuar una verda-
dera inyeccién de aire en el sistema vascu-
lar, pudiendo ello ocasionar una embolia
gaseosa en el territorio cerebral (9, 12).
Otro mecanismo posible para la explicacion
de tales episodios seria el de las embolias
paradéjicas (3).

Nosotros Gnicamente hemos visto com-
plicaciones en uno de nuestros enfermos,
precisamente el que clinicamente se mani-
festaba de una manera tipica; ingreso con
hemoptisis, que ya las habia tenido con



anterioridad; incluso en una ocasién se
acompand de caida al suelo por pérdida
brusca de conciencia. Igualmente tenia el
antecedente de una hemorragia subarac-
noidea.

No queremos dejar de insistir sobre el
problema que se nos planteé con la ane-
mia encontrada en los otros dos enfermos.
En ambos casos pensamos en la posibili-
dad de que hubiese alguna fistula situada
en otro érgano y que sangrara; esto no se
pudo demostrar. No obstante, el encontrar
anemia importante, que desaparece pronto,
en enfermos sin ninguna otra causa etiold-
gica aparente, y que eran portadores de
fistula arteriovenosa de pulmén, lo cual
abre la posibilidad de que tuvieran angio-
mas a otro nivel, nos hace sugerir la hipo-
tesis anteriormente sefalada.

El tnico tratamiento efectivo es el quirdr-
gico; creemos que se debe intervenir en
todos los casos, incluso en los asintomati-
cos, debido a la evoluciéon que puede se-
guir la fistula y a sus complicaciones (3, 5,
14). Se hard una exéresis segmentaria.
lobular o total, seglin la extensién del pro-
ceso, pero siempre tendiendo al méaximo
conservadurismo (3, 8, 10, 14). Es acon-
sejable, siempre que sea posible actuar
sobre la fistula, ligandola o extirpandola,
sin resecar pulman

Los sintomas suelen regresar en breve
plazo de tiempo; cuando después de extir-
pada la fistula la saturacion de oxigeno en
sangre arterial periférica no se normaliza,
significa, con toda seguridad, que deben
existir otras fistulas pulmonares; esta evo-
lucién no esperada puede suceder porque
las nuevas fistulas fueran muy pequefas y
no se vieran en el estudio angiogratico, o
bien porque se abrieran tras la intervencién
(3, 5, 14, 15). Incluso es posible que
después de varios afos de latencia clinica
posoperatoria reaparezcan de nuevo los
mismos sintomas, debido a que hubiera
otras fistulas, pequefas o cerradas, que
- con el tiempo han crecido hasta adquirir la
cuantia necesaria como para producir hipo-
xia nuevamente.

A pesar de estos comentarios y de nues-
ra propia experiencia. somos decididamen-

te partidarios de la intervencién quirdrgica,
incluso en los casos asintomaticos.

En el enfermo que hemos intervenido la
evolucion fue la ya referida; dada la persis-
tencia del llenado de la fistula, la posible
patologia de la circulacion en la base del
mismo pulmén, y ante la aparente indenni-
dad del otro pulmén, estudiamos la posibi-
lidad de realizar una neumectomia.

RESUME

Les auteurs présentent trois cas de fistule
arterio-veineuse du poumon et commentent
la fréquence de coincidence avec la maladie
de Rendu-Osler. Deux des patients présen-
tent cette coincidence. Les symptdmes et
complications plus fréquentes de cette ano-
ma'ie vasculaire sont signalés et les possi-
bles'mécanismes de I'apparition des compli-
cations neurologiques. Le traitement chirur-
gicale est I'indiqué. Il a été réalisé dans I'un
des malades.

SUMMARY

Three cases of arteriovenous fistule of the
lung are studied. These fistules are
frequently associated with Rendu-Osler's
disease, as in two of our patients.

Symptoms and complications of these
vascular abnormality are exposed and the
a.a. comment the possible mechanisms of
the neurological complications.

Surgical treatment is advisable. One of the
patients was successfully operated.

ZUSAMMENFASSUNG

Es werden drei Falle arterio-vendser Fis-
teln der Lunge vorgestelit. Das haufige Zu--
sammentreten dieser Fisteln mit Morbus
Rendu-Osler wird unterstrichen. Die haufigs-
ten Symptome und Komplikationen dieser
vaskulare Anomalie werden vorgestellt und
die moglichen Mechanismen der neurologis-
chen Komplikationen werden besprochen.
Die chirurgische Behandlung ist indiziert.
Einer der Patienten ist chirurgisch behandelt
worden.
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