Presentacion de casos clinicos

Arch Argent Pediatr 2020;118(2):e170-e173 / €170

Fistulas arteriovenosas pulmonares en un paciente pediatrico:

un reporte de caso

Pulmonary arteriovenous fistulas in a pediatric patient: a case report

Dra. Yuli T. Samboni®, Dra. Liliana P. Tordecilla®, Dr. Gilberto Acufia® y PhD. Ana L. Muiioz"

RESUMEN

Las fistulas arteriovenosas pulmonares son malformaciones
congénitas dadas por la comunicacién directa anémala
entre arterias y venas, con una incidencia mundial de
2-3:100000 habitantes. La presentacion es, en general, tinica,
asintomatica, y aparecen en forma incidental como hallazgo
imagenoldgico en la adultez, y su tratamiento de eleccién es
la embolizacién endovascular.

Se describe la inusual presentacién clinica en una paciente
de 10 afios, que ingresé por disnea, tos, cianosis central y
cefalea. Se encontré hipoxemia persistente, hipocratismo
digital, nédulos parahiliares pulmonares, gases arteriales con
gradiente alvéolo-arterial aumentado. La tomograffa axial
computarizada de térax dealta resolucion confirméla presencia
de una malformacién arteriovenosa pulmonar en la regién
parahiliar derecha, la cual no se asociaba con la enfermedad de
Rendu-Osler-Weber. La paciente fue tratada con embolizacién
endovascular transcutdnea. Tras 1,5 afios de seguimiento, no
hubo recaidas. Son pocos los casos reportados de estas fistulas
en la edad pedidtrica.
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ABSTRACT

Pulmonary arteriovenous fistulas are congenital malformations
due to anomalous direct communication between arteries and
veins; the incidence is 2-3 : 100,000 inhabitants. This condition
is usually asymptomatic and incidentally appearing in adult
imaging findings. Transcutaneous endovascularembolizationis
the technique of choice for treatment. The unusual presentation
in a 10-year-old patient is described; she was presented to the
Emergency Department with dyspnea, cough, central cyanosis
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and headache. The examinationrevealed persistenthypoxemia
and digital clubbing; chest X-ray with images suggestive of
parahilar nodules, arterial blood gases with increased alveolar
arterial gradient. The high resolution computed tomography
of the thorax revealed pulmonary arteriovenous malformation
in the right parahilar region not associated with Rendu-Osler-
Weber disease. The patient was treated with transcutaneous
endovascular embolization, and after a year and a half of
follow-up there were no relapses. There are few reported
cases of pulmonary arteriovenous fistulas in the pediatric age.
Key words: pulmonary arteriovenous fistulas, transcutaneous
endovascular embolization, pediatrics.
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INTRODUCCION

Las fistulas arteriovenosas pulmonares (FAVP)
son malformaciones congénitas caracterizadas
por ser comunicaciones directas anémalas entre
arterias y venas pulmonares, sin presencia de
lecho capilar entre ellas, lo que condiciona un
shunt (“cortocircuito”) derecha-izquierda.! A
pesar de ser la anomalia vascular pulmonar mds
comun, tiene una baja frecuencia de presentacion,
con una incidencia de 2-3 casos por cada 100 000
habitantes a nivel mundial.®

Su origen es, generalmente, hereditario,
asociado, en un 60-70 %, a la enfermedad de
Rendu-Osler-Weber (ROW), también conocida
como telangiectasia hemorrégica hereditaria.!
Este sindrome se diagnostica gracias a estudios
genéticos o manifestaciones clinicas conocidas
como criterios de Curagao, los cuales incluyen
epistaxis espontdneas con predominio nocturno,
telangiectasias (principalmente, en la cavidad
oral), lesiones vasculares viscerales (que incluyen
malformaciones y telangiectasias) y, por tltimo,
historia de antecedentes familiares de primer
grado.>* También se han descrito factores
secundarios desencadenantes de ROW, tales
como traumatismos, infecciones micéticas o
parasitarias, cirrosis hepética avanzada, cirugia
tordcica y de cardiopatias congénitas complejas.>*
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Los pacientes con malformaciones
arteriovenosas pulmonares son asintomaticos
en un 60 %. Por lo general, los cuadros clinicos
son de larga evolucién, por lo tanto, usualmente,
se manifiestan en edades altas y aparecen de
forma incidental en los hallazgos imagenoldgicos.
Aunque las FAVP suelen presentarse de forma
Gnica, las manifestaciones dependerdn de su
ndmero y tamafio.?

Las caracteristicas clinicas mds frecuentes
de las FAVP son hipoxemia, fragilidad capilar
pulmonar y shunt arteriovenoso.” En cuanto a sus
complicaciones, las mds comtinmente asociadas,
con una incidencia de presentacién de hasta
el 59 %, son aquellas que estdn relacionadas
con alteraciones del sistema nervioso central,
tales como migrafia, accidente cerebrovascular,
abscesos cerebrales y convulsiones. Otras
complicaciones menos frecuentes son hemoptisis
y hemotérax.®

El objetivo de este reporte de caso fue mostrar
el diagnéstico y el manejo realizado a una
paciente con una patologia de baja presentacién,
mds aun en la edad pedidtrica, quien tuvo una
evolucion favorable durante un afio y medio de
seguimiento.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 10 afios de edad,
con antecedente de tos durante el ejercicio que
limitaba la actividad fisica y cianosis peribucal.
Consulté al Servicio de Urgencias por presentar

Ficura 1. Radiografia de térax

tos emetizante no cianosante, asociada a cefalea
global de tipo opresivo con una intensidad
3/10 en la escala subjetiva del dolor, sin otra
sintomatologfa y sin antecedentes perinatolégicos
ni familiares relevantes.

Al ingresar, se encontr6 a una paciente en
buenas condiciones generales, afebril, sin signos
de dificultad respiratoria. Adicionalmente, la
nifia presenté hipoxemia (saturacién de oxigeno
del 80 % con fraccién inspirada de oxigeno
-FIO,- al 0,21 en ambos miembros superiores).
En la auscultacién pulmonar, se encontré un
murmullo vesicular conservado en ambos campos
pulmonares e hipocratismo digital. El resto del
examen fisico fue normal.

Se hospitalizé y se prescribié el tratamiento
con oxigeno por cédnula nasal a 2 1/min. Ante
la pobre respuesta, se dej6 con sistema Venturi
al 50 %. Los resultados de los paraclinicos
iniciales mostraron leucocitos: 10 780/ mm?;
neutréfilos: el 60,1 %; linfocitos: el 34,4 %;
hemoglobina: 17,6 g/dl; hematocrito: el 49,8 %;
plaquetas en 342000/ mm?; glicemia: 86 mg/dl. En
los rayos X de térax, se evidencio el atrapamiento
aéreo con aumento del didmetro anteroposterior,
horizontalizacién de los arcos costales y nédulos
no calcificados parahiliares derechos (Figura 1,
paneles A y B). El electrocardiograma fue normal,
sin signos de crecimiento de las cavidades.

El diagnéstico de ingreso fue crisis asmaética
moderada e hipoxemia. Se inicié el manejo
con agonistas 3,; sin embargo, la paciente tuvo

Panel A. Anteroposterior; evidencia la horizontalizacién de los arcos costales y nédulos no calcificados parahiliares en la base

derecha del pulmoén (flechas).

Panel B. Lateral; muestra el atrapamiento aéreo (flecha) con aumento del didmetro anteroposterior.
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una pobre respuesta, con persistencia de la
hipoxemia y de cefalea de tipo opresivo. Presento,
ademds, durante su hospitalizacion, tres episodios
de epistaxis anterior leves autolimitados, sin
compromiso de la mucosa nasal, por lo tanto, se
asociaron a la respuesta a la cdnula nasal para
el suministro de oxigeno. Dada la persistencia
de la hipoxemia y la presencia de nédulos no
calcificados en la radiografia, se consider6
el diagnéstico de tuberculosis pulmonar o
enfermedad granulomatosa pulmonar.

El ecocardiograma transtordcico no mostré
alteraciones, con buena funcién biventricular, sin
signos de hipertensién pulmonar. La gasometria
mostr6 hipoxemia con gradiente alvéolo-arterial
aumentado (Qs/Qt del 32,25 %), lo que sugirié
shunt como causa de la hipoxemia. La tomografia
axial computarizada de térax de alta resolucion
(TACAR) con contraste evidencié una imagen
sugestiva de malformacidén arteriovenosa
pulmonar en la regién parahiliar derecha
(Figura 2).

De acuerdo con las manifestaciones clinicas de
hipoxemia, hipocratismo digital y cefalea, asi como
los hallazgos imagenoldgicos y la gasometria que
sugirieron shunt, se confirmé la presencia de
una FAVP en la region parahiliar y en la base
pulmonar derechas, por lo que se consideré como
primera posibilidad diagnédstica la enfermedad
de ROW y los episodios de migrafia comin como
una posible complicacién.

FiGura 2. Tomografia axial computarizada de térax de alta
resolucién con contraste

Muestraunamalformaciénarteriovenosa pulmonarenlaregion
parahiliar derecha y en la base pulmonar derecha (flechas).

La paciente fue manejada por medio
endovascular por via femoral con embolizacién
mediante el uso de coils. Como hallazgo, se
encontrd la presencia de dos malformaciones,
por lo que se considerd, entonces, FAVP de tipo
complejo. Tras un ano y medio de seguimiento,
la paciente no present6 recurrencia y mantuvo
las saturaciones de oxigeno dentro de los rangos
normales (entre el 94 % y el 96 %), aunque con
persistencia del hipocratismo digital, como era de
esperar (Figura 3).

Las malformaciones arteriovenosas
pulmonares son una patologia de presentacién
poco frecuente y menos atin en nifios, y tienen un
alto porcentaje de asociacién con el sindrome de
ROW. Esta paciente pedidtrica no solo presentaba
FAVP de tipo complejo, sino que solo cumplia
uno de los criterios de Curacao, por lo cual su
origen no se asoci6 con ROW.

DISCUSION

Las malformaciones arteriovenosas
pulmonares son trastornos vasculares con una
baja frecuencia de presentacién. Estan asociadas,
en su mayoria, a la enfermedad de ROW,?* cuyo
diagndstico se establece con el cumplimiento
de, al menos, tres de los criterios de Curacgao
(anteriormente mencionados).>* La paciente
de este caso cumplia tan solo con un criterio
(asociado a las lesiones vasculares), por lo tanto,
era poco probable aseverar el diagnostico de
ROW. Podria haber sido de gran utilidad la
realizacion de estudios genéticos para confirmar
el diagnéstico con certeza.

Ficura 3. Hipocratismo digital, tinico signo tras un afio y

medio después de la embolizacion
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Las FAVP suelen ser asintomaticas
o presentarse unicamente con hipoxemia o
disnea en la edad pedidtrica.”® Su presentacién
clinica y el prondstico de los pacientes depende
del nimero y tamafio de las malformaciones
vasculares. Son mds frecuentes las que son tinicas
y asintomadticas.’ El diagnoéstico se establece por
las anormalidades radiolégicas, que incluyen
la presencia de lesiones nodulares e, incluso,
la conexidn vascular, la determinacién de la
fraccién del shunt (suele ser superior al 5 %), la
deteccién del shunt de izquierda a derecha por
medio de ecografia de contraste (sin embargo,
esta no permite evaluar anatémicamente la
malformacién) y la angiografia, que es el
método diagndstico imagenoldgico de primera
eleccién ante la sospecha de FAVP, después de
descartar malformaciones cardiacas, mediante el
ecocardiograma.®

En este caso, el diagndstico fue inicialmente
asociado a otras patologias con una prevalencia
maés alta, como sucede con frecuencia.” Sin
embargo, el diagndstico final de la paciente
se realiz6 por los hallazgos imagenolégicos
en la TACAR, que fueron compatibles con los
resultados encontrados en el estudio de los
gases arteriales y los hallazgos radiolégicos.
Adicionalmente, que la malformacién fuese
de tipo complejo pudo estar asociado con la
sintomatologfa de presentacién temprana y grave
en la paciente, en concordancia con lo publicado
en los estudios de Mowers et al. y de C. Yu et al,,
que reportaron a nifios con FAVP de tipo
complejo, que presentaban manifestaciones
secundarias a sus lesiones, tales como intolerancia
al ejercicio, cianosis, hemoptisis, dolor toréacico,
dificultad para respirar e isquemia cardfaca.”'

En la actualidad, se considera la embolizacién
endovascular transcutdnea como la técnica ideal
para la correccion de estas malformaciones, '
ya que mejora la saturacién de oxigeno,
previene la presentacién de hemorragias o
embolia y tiene un bajo riesgo de recaida y pocas
complicaciones posoperatorias.® En la paciente,
se utilizaron coils, y tuvo total recuperacién, sin
efectos adversos ni recaidas después de un afio
y medio de seguimiento, lo cual sugiere que es
un procedimiento seguro y efectivo también en
niflos, mejorando su calidad de vida, similar a lo
reportado previamente.*"!

Es importante, en los pacientes pedidtricos
que presentan hipoxemia crénica, considerar
las malformaciones arteriovenosas pulmonares
como diagndstico diferencial, ya que sus

manifestaciones clinicas son inespecificas y poco
frecuentes en esta poblacién, para asi poder
tratarlas oportunamente y evitar complicaciones,
como abscesos cerebrales, accidentes
cerebrovasculares e incluso la muerte.'***!* B
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