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Figura 2. Malformacion arteriovenosa pulmonar observada en la tomografia
computarizada toracica (flecha).

Figura 1. Malformacion arteriovenosa pulmonar observada en la radiografia
(flecha).
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¢COMO LO HARIA?

Los autores presentan un interesante caso de una paciente de 10 afios, con antecedentes familiares de enfermedad de Rendu-Osler-Weber,
que presenta cianosis, poliglobulia y saturacién basal del 85%, secundarias a una malformacién arteriovenosa pulmonar (MAVP) grande
y compleja, que genera desaturacién sistémica por la existencia de un cortocircuito derecha-izquierda significativo.

Las MAVP son comunicaciones directas entre ramas arteriales, generalmente de arteria pulmonar, y venas pulmonares, sin que exista un
lecho capilar normal, unidas mediante un saco aneurismatico, que puede estar parcialmente septado en su interior. Se dividen en simples,
cuando reciben sangre de una Unica arteria aferente, y complejas, cuando la aferencia es mdltiple.

La mayoria son de origen congénito y en mas del 70% de los casos se asocian a enfermedad de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia
hemorragica hereditaria. Esta es una enfermedad autosémica dominante que, aunque se puede confirmar por estudio genético, dispone de
unos criterios diagnésticos, denominados criterios de Curagao!, que permiten su diagnéstico:

* Epistaxis recurrente.

e Maltiples telangiectasias en localizaciones tipicas: labios, cavidad oral, dedos y nariz.

e Malformaciones vasculares viscerales: gastrointestinales, pulmonares, hepaticas, cerebrales o espinales.

e Familiar en primer grado con la enfermedad.

Si se cumplen 3 o mas criterios, el diagnéstico es definitivo, y se considera posible con la existencia de 2 de ellos.

La mayoria de las veces es asintomaética, y la presencia de clinica va a depender del tamafio y del nimero. Los sintomas asociados a las
MAVP son:

e Relacionados con la desaturacién, por el cortocircuito derecha-izquierda, con saturaciones en sangre periférica inferiores al 90%, que
conlleva la presencia de cianosis, acropaquias y policitemia reactiva.

e Debidos a la fragilidad de las paredes de las MAVP, que pueden romperse hacia el lecho bronquial, generando hemoptisis, o hacia el
espacio pleural, produciendo hemotérax.

e Debido a la ausencia de filtro capilar pulmonar, pueden ocurrir embolias paradéjicas y es posible la formacién frecuente de abscesos
cerebrales.

El diagndstico se basa en la existencia de signos clinicos sugestivos. La radiografia de térax muestra alteraciones en més del 95% de los
pacientes. En la ecocardiografia con solucion salina agitada se observa el paso de burbujas al cabo de 3-5 segundos (3 a 8 ciclos cardiacos).
Hoy en dia la tomografia computarizada es la prueba de referencia; permite un estudio anatémico preciso y es ttil en la planificacién de
la embolizacién y en el seguimiento evolutivo.

Aunque inicialmente se indicaba la reseccién quirirgica, el tratamiento de eleccién es la embolizacién endovascular. Se considera indicado®
cuando la arteria aferente es > 3 mm, ya que con este tamafo el riesgo de embolia paradéjica es mayor del 1,5% anual. Gracias a la mejora
en los materiales es posible realizar el procedimiento con seguridad en arterias aferentes menores de 2 mm, por lo que en los casos entre
2 y 3 mm se recomienda la valoracién individualizada del paciente.

Para realizar la embolizacién se pueden emplear espirales metalicas (coils), descritas por Gianturco et al.® en 1975. En nuestro caso usamos
MReye Flipper Detachable Embolization Coil (Cook, Estados Unidos). Para empezar la embolizacién con una espiral de liberacién contro-
lada, del tamafio adecuado, se recomienda seleccionarla al menos un 30% mayor que el didmetro del vaso diana, y liberarla lo mas distal
posible en la arteria aferente. Tras la primera espiral se anaden otras hasta completar la oclusién. Otra opcién es emplear para la embo-
lizacién tapones vasculares, que son dispositivos de nitinol. En nuestro caso usamos dispositivos de la familia Amplatzer Vascular Plug
(Abbott, Estados Unidos), seleccionando el tamafio un 30-50% mayor que el didmetro del vaso a ocluir y liberandolo lo méas distal posible
en la arteria aferente, evitando interferir con otras ramas que nazcan hacia el parénquima sano. La elecciéon de uno u otro material muchas
veces depende de la experiencia y de las preferencias del operador.

En el caso que se nos presenta, la indicacién de cierre se debe a la importancia del cortocircuito, que genera desaturacién, y a las com-
plicaciones por el tamafio de la malformacién, de embolia paradéjica y de rotura.

En nuestra experiencia, el analisis previo de la tomografia computarizada permite estudiar las zonas objetivo de embolizacién, anticipar
los dispositivos a usar y los dngulos de trabajo més favorables, asi como controlar la existencia de ramas que perfunden tejido sano que
se deben evitar interferir con los dispositivos.

En cuanto al procedimiento, realizado bajo anestesia general, por acceso venoso femoral derecho, con un introductor de 6 Fr, se ascenderia
un catéter Wedge (Teleflex, Estados Unidos) hasta la rama pulmonar derecha. Desde ahi se avanzaria selectivamente hacia las arterias
aferentes apoyado en catéteres diagnosticos de 4 o 5 Fr, curvas multipropésito, Judkins Right 4,0, Cobra o Vertebral, usando guias hidroéfilas
de 0,018 a 0,035 pulgadas (Radiofocus Guide Wire, Terumo, Japén) o guias workhorse coronarias de 0,014 pulgadas. Realizamos angiografias
selectivas en cada arteria aferente para confirmar las caracteristicas del vaso diana de la embolizacién. Una vez avanzado hasta el nido de
la malformacién, se intercambia a la vaina transportadora. En este escenario, mi preferencia es por dispositivos autoexpandibles de nitinol
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tipo Amplatzer Vascular Plug (AVP), Amplatzer Vascular Plug II (AVP II) o Amplatzer Vascular Plug IV (AVP 4) (Abbott, Estados Unidos).
En ocasiones usamos espirales y tapones en el mismo paciente en funcién de las caracteristicas anatdmicas de cada aferente. En este caso,
abordaria una por una las 3 arterias aferentes en el mismo procedimiento e irfa liberando los dispositivos, tras confirmar su correcta
posicién y su estabilidad. Dada la ausencia de un lecho capilar limitante, existe la posibilidad de migracién a las cavidades izquierdas, y
por lo tanto es importante un adecuado dimensionamiento de los dispositivos. En caso de producirse esta complicacién, desde un abordaje
arterial, generalmente femoral, se alcanzaria el dispositivo y se capturaria con un lazo para su extraccién, mediante una vaina de 2 Fr
mayor que la empleada en la liberacion.

Tras la oclusidén, en el seguimiento evolutivo, se recomienda realizar un control con tomografia computarizada a los 6 meses para confirmar
el cierre efectivo y descartar la recanalizacién de las arterias embolizadas o la aparicién de nuevas malformaciones. Asimismo, se reco-
miendan controles posteriores periédicos.
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RESOLUCION DEL CASO

El procedimiento se realiz6 bajo anestesia general y con la administracién de heparina sédica segtn la pauta habitual para evitar trombosis
o embolias sistémicas (riesgo alto teniendo en cuenta la patologia de la paciente), con un abordaje femoral venoso.
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