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CASO CLÍNICO
MASA PULMONAR E HIPOXEMIA CRÓNICA COMO 
FORMA DE PRESENTACIÓN DE MALFORMACIÓN 
ARTERIO VENOSA PULMONAR.
Pulmonary Mass and Chronic Hypoxemia as a Presentation of Pulmonary Arterial 
Malformation.
Manuel Toscano Rojas1 Julio César Arbulú Vélez2 Guillermo Bernaola Aponte2 Erik Salas Salas2 Gladys Castilla 
Barrios2.

RESUMEN 
La malformaciones arteriovenosas pulmonares (MAVP), corresponden a un reducido grupo de patologías 
vasculares que en un 90% tienen origen congénito. Se presenta el caso de una niña de 8 años, con 
cefaleas persistente, policitemia, signos de hipocratismo digital y saturación periférica de oxígeno en 88%. 
Mediante estudios de imagen se corrobora la presencia de una fístula arteriovenosa a nivel pulmonar, que 
es cerrada por cateterismo intervencionista con dispositivo oclusor (coils). Una vez tratado el defecto, la 
evolución de la paciente es satisfactoria.
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SUMMARY:

Pulmonary arteriovenous malformations (PAVM’s) 
represent a small group of vascular pathologies 
which have in a 90% of cases, a congenital origin. We 
present the case of an 8-year-old girl with persistent 
headache, polycythemia, signs of digital clubbing 
and peripheral oxygen saturation of 88%. Imaging 
studies confirm the presence of an arteriovenous 
fistula at the right inferior lobe, which was closed 
performing interventional catheterization with an 
occlusive device (coils). Satisfactory outcome was 
evidenced after the defect closure.

Keysword: Pulmonary arteriovenous 
malformations, catheterization, percutaneous 
closure.
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INTRODUCCIÓN
Las malformaciones arteriovenosas pulmonares 
(MAVP) o fístulas arteriovenosas corresponden 
a un pequeño grupo de patologías vasculares1.
Su etiología es congénita en 90%, de estas 85% 
se asocia con el síndrome Osler-Weber-Rendu 
(telangiectasia hemorrágica hereditaria)2. El resto 
aproximadamente el 10% suele ser secundario a 
trauma torácico, cirugía de tórax, cirrosis, cáncer, 
estenosis mitral, infecciones, amiloidosis, entre 
otras3.

Alrededor del 60% de las MAVP son asintomáticas. 
Cuando aparecen síntomas, estos se basan 

en tres mecanismos fisiopatológicos. En primer 
lugar, se conoce que el cortocircuito de derecha 
a izquierda puede determinar una hipoxemia en 
sangre periférica con presión parcial de oxígeno 
(PaO2) menor de 80 milímetros de mercurio y 
saturación de oxígeno inferior al 90%, lo que 
conlleva cianosis distal y perioral acompañada de 
disnea. Algunos pacientes con MAVP compensan 
bien esta disminución de la oxigenación y 
manifiestan síntomas solo en bipedestación, ya 
que la gravedad dirige preferentemente el flujo 
hacia  bases pulmonares y es allí donde asientan 
las MAVP5. Como consecuencia de la disminución 
de oxígeno en la sangre, muchos de estos 
pacientes presentan “dedos en palillos de tambor” 
y policitemia reactiva 5. 

El segundo hecho fisiopatológico en la génesis 
de las manifestaciones clínicas es la fragilidad 
capilar de las MAVP que, al romperse en los 
bronquios, producen hemoptisis y cuando lo hacen 
en el espacio pleural, hemotórax. Se reconoce 
que el 6-15% de los pacientes pueden presentar 
hemoptisis  masiva. 

Finalmente, la presencia de cortocircuitos 
vasculares y policitemia favorecen la trombosis, 
que sin el filtro capilar del pulmón sano pueden 
migrar a territorio sistémico (fundamentalmente 
cerebro) produciéndose infartos, accidentes 
isquémicos transitorios y abscesos. 
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El diagnóstico de certeza requerirá 
estudios por imágenes tales 
como Tomografía Computarizada, 
Resonancia Magnética o 
angiografía6. Por tanto, el reporte de 
casos clínicos facilita el conocimiento 
de los síntomas y signos que se 
presentan en la práctica diaria, lo 
que puede facilitar el diagnóstico y 
tratamiento oportunos. 

REPORTE DE CASO
El caso clínico corresponde a 
una paciente mujer  de 8 años de 
edad con antecedente de cefaleas 
persistentes catalogadas como 
migrañas, policitemia, disnea a 
mediados esfuerzos, platipnea 
y acrocianosis leve,  que se 
encontraba en estudio. Por lo 
que acude a emergencia donde 
se le realiza una radiografía de 
tórax (Figura 1), en la cual se 
observó opacidad redondeada de 
localización parahiliar derecha.

Figura 2. Imagen hiperdensa en lóbulo inferior derecho.

Al paciente se le realiza arteriografía observando 
una gran malformación vascular proyectada en 
lóbulo inferior derecho con fistulas arteriovenosas 
de alto flujo dependiente de ramas de arteria 

Figura 1. Radiografía de tórax anteroposterior. Radiopacidad redondeada 3.5 
cm de diámetro de localización parahiliar

Evaluado por Neumología pediátrica, al examen 
físico cianosis distal, leve distrés respiratorio, 
uñas en vidrio de reloj, saturando 85% a fracción 
inspirada de Oxígeno ambiental. Luego de estos 
hallazgos se realiza una tomografía sin contraste: 
Presencia de imagen hiperdensa en segmento 
basal posterior derecho de 5 cm de diámetro 
(Figura 2), por lo que se solicita angiografía.

pulmonar derecha (Figura 3). Se realiza 
microcateterismo y embolización con colocación de 
12 microcoils de 4 – 5 mm de diámetro obliterando 
la malformación en un 30%. Paciente es dada de 
alta requiriendo 3 embolizaciones adicionales. 
Siendo la última embolización en octubre 2016 con 
saturación posterior a procedimiento de 98%. 

Figura 3.  Arteriografía realizada durante la embolización. 
Gran malformación vascular proyectada en el lóbulo inferior 
del pulmón derecho. Fistulas de alto flujo.

Masa pulmonar e hipoxemia crónica como forma de presentación de malformación arterio venosa pulmonar.
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DISCUSIÓN
La presentación clínica de las MAVP depende de 
su número, tamaño y etiología, lo más frecuente es 
que sean únicas, asintomáticas, y aparezcan como 
un hallazgo radiológico. Una MAVP única menor 
de dos centímetros de diámetro habitualmente 
es asintomática8. En el caso clínico, la paciente 
cursa con disnea a moderados esfuerzos, cianosis 
e hipocratismo digital; triada que clásicamente se 
presenta solo en el 30% de los casos sintomáticos 
de las MAVP78 .

En cuanto a los exámenes auxiliares utilizados 
en el caso debemos resaltar que la radiografía de 
tórax fue incidentalmente patológica; lo cual se 
corrobora con la bibliografía donde esta es anormal 
en un 98% de los casos7,8.  La tomografía brinda 
información estructural y de calibre de las mismas, 
complementándose el estudio con la angiografía, 
la cual es considerada estándar de oro para 
diagnostico; métodos usados en el paciente previo 
al inicio del tratamiento10. 

La corrección quirúrgica se limita a grandes  
segmentos pulmonares, ya que al ser un abordaje 
invasivo las complicaciones pueden ser mayores 
y no se garantiza un cierre total cuando son 
multiples11; en nuestro caso las imágenes muestran 
claramente el defecto vascular y respecto a la 
elección de realizar cirugía o embolización, se 
optó por la embolización, porque los resultados 
obtenidos según reportes son similares y tienen 
menor morbilidad, nula mortalidad hasta la fecha, 
respeta el pulmón sano, es más barata y se puede 
realizar tantas veces como sea necesaria, siendo 
su principal inconveniente la escasez de datos 
sobre seguimiento a largo plazo12.

En el tratamiento de este caso, se prefirieron los 
dispositivos oclusores tipo coils. Los coils pueden 
migrar durante la embolización, pero no ha sido 
descrito que lo hagan posterior al procedimiento; 
presentan escasas complicaciones graves (4,4%) 
y necesitan menos cateterizaciones13.  En otros 
casos esta descrito el infarto pulmonar secundario 
a tratamiento, cuadro que no se presentó en 
nuestro caso14.

Un caso similar presentó Aggarwal y col; un niño 
de 4 meses de vida que llega a emergencia con 
historia de 3 días de tos y sensación de alza 
térmica. En el examen físico se encontró cianosis, 
disnea y saturación de oxigeno 70%, a pesar de 
iniciar oxigeno suplementario. En la radiografía 
de tórax se evidenció imagen radiopaca pequeña 
en lóbulo inferior derecho. En la angiotomografía 

Figura 4. Se aprecian dispositivos oclusores (coils)  
donde se encontró MAVP.

se encontró una imagen hiperdensa de 3cm de 
diámetro en lóbulo inferior derecho con múltiples 
vasos aferentes diagnosticado como MAVP, la cual 
requirió cierre percutáneo con amplatzer, con la 
posterior mejoría de la hipoxemia16.  

CONCLUSIONES 
• 	 Las MAVP congénitas son la forma más 

frecuente de presentación. 

• 	 La presentación clínica habitualmente depende 
de la edad. La hipoxemia crónica es una forma 
de presentación asociada a imagen radiográfica.

• 	 El tratamiento actual recomendado es el 
intervencionismo percutáneo.
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