FISTULA ARTERIOVENOSA PULMONAR~

por los doctores
B. MOIA y A R. ALBANESE

" Dentro del grupo de las fistulas arterio-venosas en general, las
comunicaciones vasculares anormales intrapulmonares, constituyen
una entidad nosoldgica que se distingue netamente por sus carac-
teristicas fisiopatoldgicas y clinicas. En etecto, si bien desde el
punto de vista anatémico, la fistula sigue siendo, como las del
circuito adrtico, arteriovenosa, desde el punto de vista funcional,
lo eés a la inversa, veno-arterial, pues, como es sabido, la sangre
-que circula por la arteria pulmonar es netamente venosa.

El sistema venoso que prolonga a una fistula arteriovenosa sis-
témica, recibe mayor cantidad de sangre arterializada, es decir mas
oxigenada vy, por lo tanto, no es de temer la aparicion de tenomenos
hipoxémicos. En el pulmén, en cambio, la sangre que pasa direc-
tamente del sistema arterial al venoso, es substraida a la oxigena-
cién, razén por la cual, si el caudal de la fistula es suficientemente
grande, la sangre arterializada que vuelve a la auricula 1zquierda
por las venas pulmonares, se mezclara con esta fraccaion de sangre
venosa y el ventriculo izquierdo enviard a la aorta sangre hiposatu-
rada de oxigeno.

Se han creado, en consecuencia, las condiciones necesarias para
que el enfermo presente cianosis generalizada. Por una parte, dis-
minucién de la cantidad de sangre que se ofrece al lecho capilar
pulmonar para ser oxigenada®!, y por el otro, mezcla de sangre
venosa con la arterializada.

El paciente con una fistula arteriovenosa pulmonar es, en efec-
to, pricticamente siempre un ciandtico y como tal es seguro que
un buen ntmero de ellos debe estar todavia equivocadamente 1n-
cluido en el grande y polimorfo grupo de las cardiopatias congénitas
ciandticas o de los sindromes pulmonares con hipoventilacién al-
veolar, perdiendo asi la oportunidad de una curacion inmediata Yy

* Pabellén de Cardiologia L. H. Inchauspe, Hospital Ramos Mejia, Buenos
Aires. Jefe: Prof. Blas Moia.
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FISTULA ARTERIOVENOSA PULMONAR

radical. Es por ello que, a raiz de una observacién personal, hemos
creido de interés volver sobre este tema, poco difundido todavia en
todos los ambientes cardioldgicos y del cual dos de mis colaborado-
res, Rosenbaum y Otero 2 han brindado ya en 1947, una completa
sintesis.

El nimero de casos clinicos publicados hasta la fecha, no ha
de exceder en mucho de ochenta y es curioso que, a pesar de ha-
berse reconocido su existencia anatomica por un autor inglés, Chur-
ton !, ya en 1897 y de haber insistido posteriormente sobre el tema
los autores alemanes Wilkens 2 y de L.ange y de Vries Robles?, en
1917 y 1923, respectivamente, solo en los ultimos tres lustros se
haya empezado a descubrir esporddica y aisladamente, la existencia
de estos enfermos. Algo similar, sin duda, a lo sucedido con el
infarto de miocardio.

Si afio tras afo el numero de observaciones publicadas se
-eleva rdpidamente, no ha de ser, sin duda alguna, por un aumento
absoluto de la enfermedad o sindrome en cuestiéon, sino simple-

mente porque ya se la sabe reconocer clinicamente con mayor fa-
cilidad.

H. Cl. 15.285.— Mujer de 27 aiios, cian6tica desde el nacimiento, segin
referencias de los padres. En el colegio sus maestras insistian en que debia tener
mala circulacién por el color azulado de la piel. A los 13 afios, cuando empez6
-a arreglarse las uifias, todos le llamaron la atencién sobre el enorme desarrollo
y forma de las mismas (hipocratismo digital).

A la edad de 5 a 6 -afios, tuvo un periodo de tiempo, que no puede re-
.cordar, en que tosia muy frecuentemente, sin expectoracién, en especial durante
la noche (coqueluche?). Luego nunca mas tosio. |

Desde nifia noté que no podia seguir a sus compaifieras en los juegos habi-
tuales, por la aparicién de disnea que la obligaba a detenerse, después de lo
.cual se normalizaba en pocos minutos.

A los 14 aios, una mafiana muy fria en que debia salir de viaje en auto-
movil, tuvo una intensa sensacion de opresion perimamaria izquierda, acompa-
fiada de dolor irradiado hacia el lado izquierdo del cuello, como una neuralgia
_persistente.que se exacerbaba al inspirar profundamente y calmaba acostindose
.sobre dicho lado izquierdo; no se acompand de tos. A pesar de ello hizo el
viaje sin inconvenientes, pasando el dolor después de 4 a 5 dias. Estos dolores
.se repitieron desde entonces cada 2 a 3 meses, no pudiendo relacionarlos con
«causa especifica desencadenante, aunque parece ser que eran favorecidos.por el

frio, calmando con calor local, especialmente al abrigarse. Nunca se acompa-
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naron de fiebre y fueron atenudndose, no padeciéndolos mis desde hace seis.
anos. |

Hace 8 anos, comenzé a sentir palpitaciones, provocadas sobre todo por
estuerzos, aun minimos: aparecian bruscamente, al agacharse, levantatr los Dbra-
z0s, etc.; eran violentas, rdpidas, regulares, como si el corazén quisiera salirsele
del pecho. levantando sus ropas, de modo que eran visibles a otras personas;
cesaban repentinamente después de transcurridos algunos minutos; repetian cada
‘dos a _tres meses v ahora se han ido alejando paulatinamente.

Menarquia a los 13 anos, normal. Casé a los 21 ainos. Tuvo un solo emba-

razo del cual nacié6 una hija octomesina, (ue vive y es normal (sin telangecta-

Fic. 3

sias ni sombras pulmonares) . Durante ¢l embarazo sus molestias no 2umentaron.
Ha seguido menstruandc normalmente y no hay ninguna evidencia de pertur-
bacion hormonal.
' Progresivamente ha llegado a una situacién en la que los esfuerzos meno-
¢5, caminar, hablar, etc., le producen sensacién de sofocacién y opresion, sin
<or precordial. No puede, por ejemplo, barrer. Al detenerse se alivia rapida-
mente. A veces tiene las mismas sensaciones durante los primeros minutos de
estar acostada, pasando luego la sintomatologia y pudiendo dormir sin dificultad
con una sola almohada.

Toda su sintomatologia se exagera con el frio.
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Desde hace anos tiene cefaleas que se presentan repentinamente, alrededor
del mediodia, durando horas; son intensistmas, sin vomitos, pero si nduseas; se
.alivian acostdndose; no se relacionan con los periodos menstruales.

A veces, cuando esti acostada, suele tener sensacion de adormecimiento
de ambas piernas, pero no hay otros fenémenos parestésicos.

Nunca ha tenido epistaxis ni hemoptisis.

Diurests normal, sin nocturia. Funcion digestiva normal.

En sus antecedentes personales tigura: nacida a término, de parto normal.
‘Alimentacién artificial. Deambulacién al afio. Denticién normal. Pricticamente
no ha sufrido de procesos respiratorios, salvo los habituales catarros est:cionales.

Es la segunda hija de un matrimonio que tuvo solamente otro hijo varén,

Fio. 4

L]

mayor. La madre es sana, pero el padre sufre de enfisema pulmonar. Exami-
nados cuidadosamente el padre, la madre y ¢l hermano mayor, no se encuen-
tran telangectastas cutineas y la radiografia de torax no revela la existencia
de sombras anormales, salvo ¢l enfisema de! padre.

Examen fisico: estatura, 170 m.; peso, 58 k. Decubito inditerente.

Intensa eritrocianosis generalizafia con acentuado hipocratisino digital
(fig. 1). La radiografia no demuestra. sin efmbargo, la existencia de las carac-
teristicas alteraciones de la osteoartropatia néumica hipertrofiante, en los hue-
808 e la muinieca y articulaciéon del pie (figs. 3 v 4). Las manos son frias, no
sudorosas. En ninguna parte de la piel del cuerpo o mucosas visibles se encuen-
tran telangectasias. La piel de la cara presenta discreto acné.
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Las conjuntivas estdn muy congestivas y las esclerdticas vascularizadas. En
fondo de ojo, las venas se ven muy dilatadas y turgentes.

En cuello no hay turgencia yugular ni se ven latidos arteriales.

El térax es de forma aplanada, alargado, a dngulo xifoides agudo (fig. I).
La respiracién es de tipo costo-abdominal, regular: 16 por minuto. Capacidad
vital, reiteradamente verificada: 1.800 cc.

Los campos pulmonares son libres, no presentando al examen mas que una.
muy discreta disminuciéon de sonoridad en la base derecha. La auscultacion cui-
dadosa de todo ese hemitérax, no revela la existencia de soplos anormales.

Al examen de la regiéon precordial no se ven latidos ni deformaciones to-
racicas. El latido apexiano se ve, pero no eleva las costillas; se palpa en 5° es-

Fic. 5

pacio intercostal, a 11 ¢m. de la linea medioesternal; es pequefio, poco resistente.

Frecuencia cardiaca: 72 por minuto; ritmo regular. A la percusion super-
ficial, el esternén es sonoro y la palpacion no revela la existencia de latido
paraesternal izquierdo, lo que aleja la hipotesis de agrandamiento ventricular
derecho. Los ruidos cardiacos son normales y se ausculta en la zona apical y
mesoesternal, un tenue soplo sistélico que se atenia en posicion de pie.

La presion arterial es 110/80 en ambos brazos. La presion venosa en el
brazo derecho es de 10 ¢m. de agua, elevindose a s6lo 11 cm. después de enér-
gica compresion abdominal. La velocidad circulatoria es: decholin, 20 seg.; €ter,.
10 segundos.

No hay hepatomegalia ni esplenomegalia. .

El examen del sistema nervicso no revela cambios de caracter patolégico-
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Reaccién de Wassermann y Kahn, negativas. Orina, normal.

El electrocardiograma es normal, mostrando un corazon vertical con AQRS.
a mas 90° (fig. 5). |

La radiografia simple de térax (fig. 6) mostro una sombra triangular, de
contornos policiclicos, pero a borde inferior bastante neto, de densidad no ho-
mogénea, extendiéndose desde el hilio derecho hasta la parte media del dia-
fragma y borde exterior del torax de ese lado. Se puede observar como su
vértice agudo se continua directamente con el hilio, distinguiéndose en la radio-
grafia penetrante la existencia de cordones vasculares que siguen directamente
a las ramificaciones de la rama derecha de la arteria pulmonar. Fluoroscopica-
mente ‘se ve como uno de esos vasos muy dilatados late ampliamente, lo mismo
que el resto de la sombra descripta en pleno parénquima pulmonar. Los lati-
dos y el tamafio de la sombra se acentuan durante la inspiracién y disminuyen
durante la espiracién. El corazéon aparece de forma y tamafo normal, tipo en
gota.
| De las radiografias realizadas en distintas incidencias, se ve sobre todo en:
la oblicua anterior izquierda (fig. 7), como la imagen moteada, se prolonga
hasta la pared toracica.

La angiocardiografia (figs. 8 y 9), practicada mediante la inyeccion de
50 cc. de Diiodrast al 75 9, permite visualizar a la trama arterial y venosa de
la imagen, llenas de sustancia opaca, confirmando asi el diagnostico de fistula
arteriovenosa, precisando su localizacién en el 16bulo medio y eliminando otras
sombras vasculares en el resto del parénquima pulmonar.

CUADRO I | ’

_ antes oper. 6 dias post-op.
Eritrocitos 5.700.000 - 4.480.000
Leucocitos 6.200 10.800
Hemoglobina (gm) . | 17.70 14.62
Hematocrito 55 9, 48.07 9,
O, arteria femoral 16.4 9,
O, auricula derecha ° 13.1 9,
Cap. O, sangre art. 23.7 9%
Saturacion O, art. - 69 9,
Saturacion Q. ven. 55 Y,
Volumen minuto : . 6.7. 1.
Indice cardiaco 4.0 1./m2

Corto circuito arterio - venoso
pulmonar: 64 9, del caudal
pulmonar total.

Volumen sanguineo 8.5 1.
Volumen plasmatico 3.8 1.
Vol. sang./m2 | 5.1 1.
Capacidad vital | 1.800 1.

Las investigaciones complementarias (cuadro 1) demuestran la existencia
de poliglobulia no muy acentuada con manifiesta insaturacion arterial de O,,
con muy discréto aumento del volumen minuto y mds manifiesto aumento del
volumen sanguineo total y no del plasmatico.
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De acuerdo con la féormula de Lundsgaard v Van Slyke, el 64 9, del caudal
pulmonar total, pasaria por el corto circuito artcriovenoso pulmonar.
Operacion. — Se la prepara con exceso de liquidos, penicilina y antisepsia

dc vias respiratorias superiores. Anestesia con ciclopropane —cter-oxigeno.

Fic. 10. — Radiografia de térax obtenida a los 14 dias de la operacidon, mostrando
el pequefio neumotérax y el derrame,

Fic. 11. — Radiografia del 1ébulo medio en distintas incidencias, después de in-
_yectado con sustancia -1od:zda por la parte superior.

Se practica‘r'-""ie“lfat':'ot_onlia anterolateral derecha, por el lecho de la 62 costilla.
Aparece el tumor vascular localizado en’ el 16bulo medio (fig. 2). La lobectomia

R Y S .
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fué laboriosa, pues no eran practicables las cisuras sino en un pequeno sector y
las superficies eran particularmente hemorragiparas. Se aislan y ligan las ar-
terias pulmonares segmentarias, del volumen de dedos meniques y luego la

. 12, — Vision a pequeno aumento del tejido angiomatoso, constitiido por nu-
merosos vasos sanguineos dilatados - tovns de oidhulos rojos, scparadoss entre si
por elementos cclulares conjuntivos.

Fic. 13. — En la parte central se observa una cavidad bronquizl, (a) comprimida
por tres vasos sanguinecs ampliamente dilatades v (b) en los que se distingue
la capa elastica muy delicada.

vena del lobulo cuvo volumen era del tamafo de un dedo pulgar. Se secciona el
bronquio fuente a lo Sweet. Sigue sangrando una orteria bronquial, del volumen
de una cubital, colocada en posicidn prebronquial, que did bastante trabajo ligar.
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Se cubre en parte el bronquio con pleura, se drena con Pezzer en 87 cspacio,
linea axilar posterior y se cierra el torax, reexpandi¢ndose el pulmon, como se

vi6 lucgo incompletamente. El tubo de avenamiento se llevo al frasco a lo Duval.

El post-.operatorio inmediato fué buenc y simple, retirindose el tubo al
cuarto dia. Un discreto hemoneumotdrax fué tratado con punciones aspiradoras
a objeto de permitir la total reexpansion del pulmén restante. La enferma fu¢
levantada al 59 dia, sintiéndose perfectamente bien y restablecida, abandonando
diariamente el lecho. La cianosis desaparecio rapidamente y la formuia hematica

era normal al 6° dia (ver cuadro I).

El 142 dia, antes de abandonar la clinica, como persistiera discreto neumo-
térax (fig. 10) se practica puncion en regién pectoral, extrayéndose alrededor
de 20 cc. de liquido serohemdtico y 100 cc. de aire. La enferma permanece tian-
quila v después de la puncién se ausculta murmullo vesicular en casi toda la
superficie pulmonar, excepto en la base, donde quedaba el derrame y en vertice,
que era atin soplante:”Quince minutos después abandona la sala donde se prac-
tico la puncién, en perfectas condiciones, y llega por sus propios medios a su
habitacién. Ya en ella siente gran agitacién y sensacién de muerte inminente.
Tiene cianosis que cambia luego en palidez, haciéndose el pulso incontable para
desaparecer en pocos minutos. La auscultaciéon pulmonar no ha variado. Los rui-
dos cardiacos eran débiles, perdiendo la conciencia en 5 minutos (embolia acrea
arterial? 73) . Se practicé medicacién analéptica parenteral e intracardiaca y res-
piracién artificial. La broncoscopia no hallé espuma en drbol bronquial. La en-
ferma fallece. |

Examen de la pieza extraida. — Macroscopicamente, el i6bulo pulmonar se
«caracterizé por presentar pleura lisa brillante y transparente con dilataciones
venosas muy marcadas (ver fig. 2). La superficie de secciéon del lobulo, practicada
a diferentes alturas, lo muestra color rojizo, destzcindose entre los componentes
propios del 6rgano, evidentemente atelectasiados, una serie de pequefias cavidades
vasculares de diferente tamaiic ocupadas por sangre. Estas formaciones se destacan
mejor en la zona subpleural. Los vasos pulmonares se presentan también dilatados.
La radiografia de la pieza, previa inyeccion de sustancia iodada, muestra la am-
plitud de estas dilataciones vasculares (tig. 11).

Las microfotografias (figs. 12 y 13) (Lr. Polak) muestran las caracteristicas
histolégicas del proceso angiomatoso.

Patorocia. — Todos los autores estin de acuerdo en considerar
a la lesidn vascular, anatdmicamente, como un hemangioma cong¢-
nito, multiple en casi el 50 9, de los casos. Se trata de procesos be-
nignos, que no dan metastasis, el revés de los hemangiomas malig-

nos, cuyo estudio excluiremos en este trabajo.

Se ve una arteria aferente dilatada, de paredes delgadas, que
desemboca en un laberinto de vasos dilatados, formando un lago

.86 —
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vascular, del cual cmergen numerosas venas clerentes dilatadas,  ks-
tos espacios sanguincos, multtloculares, amplia e 1rregularmente
comunicados entre si, estin revestidos por una capa de células en-
doteliales y una pared de tejido conjuntivo-muscular liso. Es a
nivel de estos espacios lacunares donde se establece la comunicacion
directa, extracapilar, entre ambos sectores del circuito pulmonar,
desviando asi a la sangre venosa procedente de la arteria pulmonar,
de su recorrido normal, a través del lecho capilar pulmonar, y por
lo tanto, impidiendo su transformaciéon en sangre arterial oxige-
nada.

Hayward y Reid %9, a raiz de un caso en el cual practicaron una
diseccién a lo largo de los vasos, creen que, en realidad, la arteria
pulmonar aferente dilatada vy tortuosa, -al ser cortada de través,
simula la existencia de estas lagunas vy que la amplia cavidad co-
municando a la arteria con las venas, ocupa la misma posicién que
los capilares normales del resto del pulmén. Por ello, proponen
denominar al proceso unicamente coh el nombre de telangectasia
pulmonar cavernosa, excluyendo el de fistula arteriovenosa, que
puede atraer la idea de un proceso traumitico. Nosotros prefe-
rimos, sin embargo, seguir usando esta ultima denominacién, que
no prejuzga sobre su patogenia y da una idea clara de las conse-
cuencias hemodinamicas que el proceso origina.

El caracter varicoso de estas dilataciones venosas, que puede
observarse bien a simple vista en la superficie externa del pulmén
(ver fig. 2) ha hecho, también que algunos autores #7 sigan usando
todavia el nombre de vdrices pulmonares.

Progresivamente todos estos componentes vasculares se dilatan
mds v mds, pudiendo producirse cambios degenerativos que favo--
recen la formacion de nuevas intercomunicaciones o su ruptura,
con hemorragias consecutivas, en el parénquima pulmonar o cavi-
dad pleural ¥, Ademds, al lado del gran aneurisma arterio-venoso,
se encuentran otros focos angiodispldsticos, formados por circunvo-
luciones de vasos a estructura parietal mixta, arterio-venosa, de cur-
so irregular. En su luz se ven excrecencias poliposas de teyido elas-
tico, que hacen presagiar. su ruptura, no sélo por la variabilidad
del espesor de sus paredes, sino por la presencia de alteraciones re-
gresivas, sobre todo espesamiento y adelgazamiento de la eldstica,
atrofia de la muscular e ipfiltraci(’m hematica disecante, con even-
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tual endotelizacidon sucesiva de las capas parictales limitantes 3. En
los casos de ninos estudiados por Giampalmo %3, las lesiones pare-
cerian radicar inictalmente en el lado venoso o capilar, extendién-
dose posteriormente al resto de ambos vasos arterial y venoso. Ha-
bria asi un componente congénito al que se sumarian componentes
adquirtdos que favorecerian la ampliacion y extensién de la fistula,
lo que explicaria el porqué, en muchos casos, la sintomatologia
recien se evidencia muchos afios después del nacimiento.

El mismo autor ha sefialado, en la zona vecina al hemangioma,
la existencia de displasias bronquiales, especialmente arborizaciones
de tipo papilar y seudoadenomatoso, asi como zonas de atelectasia
y de esclerosis pulmonar, en parte de tipo cicatricial (probable-
mente sobre dreas de atelectasia o 1nfiltrados hemorragicos), con
abundante hemosiderosis.

Finalmente, debe consignarse la frecuente existencia de adhe-
rencias pleurales a veces muy vascularizadas, que dificultan, a me-
nudo notablemente el acto operatorio, y, ademas, la existencia de
vasos pulmonares arteriales o venosos andémalos, como p. ej. arterias
pulmonares accesorias **, venas pulmonares desembocando en la
vena cava 1nfterior 49, venas de otro lobulo desembocando en el de
la fistula 13, etc.

Hay autores, en especial Moyer y Ackerman 4, que han tratado
de relacionar este proceso con las telangectasias hemorrdgicas fami-
liares hereditarias y de alli que muchos designen a estas fistulas pul-
monares con el nombre de telangectasia hemorrdagica pulmonar.
Estas telangectasias se caracterizan anatomicamente por multiples
dilataciones de capilares y vénulas, muy aparentes en la piel y mu-
cosas, pero encontradas también en el rindn, faringe, laringe, tra-
quea, estomago, duodeno, bazo, etc. (Winthrobe 4). Aqui también
muy a menudo, aunque no siempre, los vasos tienen paredes extre-
madamente delgadas, constituidas, en muchos casos, por una simple
membrana endotelial. Para acentuar la similitud con las fistulas
pulmonares, es interesante seilalar que estas telangectasias, aunque
presentes en la nifiez, aumentan en numero a medida que el sujeto
envejece y las rupturas y hemorragias caracteristicas pueden no ha-
cerse presentes sino cuando se llega a la edad adulta. Ademais, la
exposicion al sol puede favorecer su intensificacién y ruptura.

La telangectasia hemorragica hereditaria o enfermedad de Ren-
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du-Osler, afecta por igual a ambos sexos y la anormalidad vascular
parece transmitirse como simple dominante. Sin embargo, hay
pacientes portadores de la enfermedad, que raramente o nunca
presentan hemorragias, razén por la cual el proceso puede pasar
inadvertido y hacer creer que se han salteado los individues de
toda una generacion, lo que no podria ocurrir si el factor trasmitido
es en verdad dominante %4,

Aproximadamente ¢l 80 ¢; de los casos de fistula arteriovenosa
pulmonar han presentado estas telangectasias cutaneas o viscerales.
Muchas veces, son pequeiias, como un simple puntilleado que puede
pasar inadvertido dentro del fondo ciandtico del paciente, pero que,
justamente, no se presentan en cacos de clanosis provocada por otras
enfermedades y que, por lo tanto, cuando estin presentes, consti-
tuyen un buen indicio para buscar el hemangioma pulmonar. Aun-
que se han descripto telangectasias localizadas en una nalga®", en
general, aparecen- casi siempre en la cabeza, ya sca en los labios o
en la parte posterior del cuello. Como los pulmones derivan em-
briolégicamente de una hendidura en la pared ventral de la faringe
o en la cabeza, resultaria facil explicar, asi, esta coexistencia y su lo-

calizacion habitual =1,

CUADRO II. — ANTECEDENTES EN 77 CASOS DE FIS-
TULA ARTERIO-VENOSA PULMCNAR

Sexo femenino: 30 — masculino: 44 — 2:3

Historia familiar — positiva: 16 — negativa: 17 — ::i4
Edad apar. sint. - nac.: 12; antes 12 a.: 22; post 12a. 27; >:16.
Edad del diagnéstico — menor: 2 dias — mayor: 66 anos.
Numero — solitario: 47 — multiple: 29 — bilateral: 14.
Localizacién — lob. inf.: 45 — medio: 17 — superior: 15 — =19
Pulmén derecho: 55 — Pulmén izquierdo: 36. '

A pesar de que todo parece, entonces, hablar en favor del ca-
racter congénito y familiar de estas fistulas arteriovenosas, conviene
sefialar, que si bien se han descripto casos de coexistencia de he-
mangiomas pulmonares y cutaneos o viscerales y que se han encon-
trado también hemangiomas pulmonares en uno o mas miembros
de una familia (ver cuadros 2 y 3) en mis de la mitad de los casos
prolijamente investigados, como en el nuestro, el hemangioma. se

localiza exclusivamente en el pulmon y no afecta a otros miembros

de la familia ni parece tener caracter hereditario.
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B. MOIA Y A. R. ALBANESE

El hemangioma pulmonar benigno aparece mas frecuentemente
en el hombre que en la mujer, en proporciéon de 1.5 a 1.

Aunque en el 609, de los casos se presenta con cardcter soli-
“tario, en otro 40 9% la localizacion es bilateral o multiple, es decir
en distintos sitios de uno o ambos pulmones (cuadro 2). Este dato
es muy digno de ser tenido en cuenta para que el cirujano sepa de
antemano qué tipo de operacion va a practicar y para que no pase
por alto la existencia de otros angiomas. Por ello siempre deberia
practicarse una angiocardiografia, pre-operatoria.

La localizaciéon predominante tué el lobulo inferior, 45 veces,
contra 17 y 15 para los lobulos medio y superior, respectivamente.
También predominé en el pulmén derecho (74 9%).

CuUADRO CLINICO. — Las manifestaciones clinicas pueden apare-
cer desde el nacimiento pero lo hacen mis comunmente durante la
ninez o después de la pubertad. No extrana asi que la entermedad
haya pasado inadvertida durante muchos anos y se la haya recono-

<ido recién a una edad muy avanzada (ver cuadros 2, 3 y 4).

CUADRO 1V. — SINTOMAS Y SIGNOS EN 77 CASOS DE
FISTULA ARTERIO-VENOSA PULMONAR

Si no ?
Cianosis 6Y 5 3
Hipocratismo 58 8 11
Poliglobulia 56 6 15
Disnea 47 9 21
Soplos extracard. 39 17 21
Trast. nerviosos 27 4 46
Hemoptisis 26 7 44
Telangectasias 20) 5 52
Epistaxis 18 8 51
Debilidad 15 6 56
Dolor toracico 15 3 59
Esplenomegalia 5 4 68

En cuanto a su reconocimiento clinico, Reading* (1932) pa-
rece haber sido el primero en asociar la triada clinica caracterizada
por clanosis, hipocrat'ismo y poliglobulia con el hallazgo necrosco-
pico de un hemangioma pulmonar. Mads tarde, Rhodes® (1938) a
quien se atribuye equivocadamente la paternidad de la identifica-
ciéon clinica de la afeccion, describe un caso con hemoptisis fatal.

El primer caso diagnosticado en vida, parece ser el de Smith vy
Horton 7. (1939).

i
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Llama, en realidad, la -atencion que hava transcurrido tanto
tiempo para reconocer una alteccién cuyo cuadro clinico es tan ca-
racteristico y en la cual la cianosis se-destaca como signo dominante.
La aparicién de la cianosis era fdcil de preveer, si se tiene en cuenta
la enorme cantidad de sangre ne oxigenada que puede pasar direc-
tamente de la arteria a las vénas pulmonares y que, al mismo tiem-
po que reduce la saturacion de O, de la hemoglobina, disminuye
el caudal de sangre que circula por el lecho capllar normal y se
ofrece a la oxigenaricion.

Este “shunt” ha sido calculado mediante la determinaciéon de
la saturacion arterial y venosa, variando del 18 97 al 89 9/ del cau-
dal pulmonar circulante total. En un caso de fistula pulmonar
traumatica Berconsky encontré también un shunt del 58 9 (cua-
dro V). |

CUADRO V. — PORCENTAJE DE SANGRE PULMONAR PASANDO A
TRAVES DEL CORTO-CIRCUITO PULMONAR

Berconsky 69 (traumditica) 58 ¢,

Lindgren 18 28 <,
Maier y colab. 31 50 97,
Broheck 44 66 9,
Baker y colab. 39 -~ 80.0;
Lequime v colab. 51 89 0/ *
| ‘42
Friedlich v colab. 56 AL Uf
: 176 ‘f(, i
o O] “E;.
Denolin v colab.58- - 45
Segers y colab. wd 18 ¢ *
Mola vy colab. 64 ¢

* Sangre venosa no obtenida por catetcrismo,

L.ogicamente, entonces, la intensidad de' la qfanosm variara de
-acuerdo con el volumen del “shunt”; Il.a fecha 56

U aparicion en
la vida-del paciente es también variable y depende&fm solo del vo-
lumen-de la fistula, sino de la apertura mas o menos precoz de las
comunicaciones anormales arterio-venosas, o de su progresiéon o for-
macion de otras nuevas, tal como se describid mds arriba. Asi se
explica que algunos pacientes nazcan ya cianoéticos y que otros sélo
seivuelvanﬂ ciandticos en la niflez o edad adulta.

~ Esta cianosis no se modifica significativamente por la inha-
lacién, de 0, y se acompaiia habitualmente de hipocratismo y de po-
licitemia y muy a menudo de acne cutdneo. Los dedos en palillos
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B. MOIA Y A. R. ALBANE>ME

de tambor ticnen habitualmente, gran desarrollo, pero no es fre-
cuente el hallazgo de las cldsicas manifestaciones de osteoartropatia
néumica hipertrofiante, en los huecsos de las articulaciones de la
. muieca y del pie,

L.a policitemia varia también de intensidad de acuerdo con el
grado de insaturacion arterial, como lo hace en los demis tipos de
cianosis. Oscila habitualmente entre 6.500.000 y 7.500.000 de glo-
bulos rojos, aunque se ha descripto un caso con 11.450.000 (Gold-
man **). A veces, los enfermos tienen hemorragias y entonces la ci-
tfra de eritrocitos baja aun a niveles inferiores a los normales, como
sucedid en el caso de Armentrout y colab.’ que llegé a tener en una
ocasidn, 1.360.000 glébulos rojos, cifra que se elevo a 6.600.000
después de la recuperacion.

Se han descrito algunos casos sin cianosis ni hipocratismo ni
policitemia (ver cuadros 3 y 4) y es probable que si se hiciera una
busqueda mas sistematica, el numero se elevaria aun mas, ya que
habitualmente es la cianosis la que conduce al hallazgo de la fis-
tula. Se ha citado, por ejemplo, el caso de dos hermanos con fistula
arteriovenosa pulmonar, uno con cianosis y el otro sin cianosis.3*.
El hecho se atribuye a que las comunicaciones de arteria a vena
pulmonar pueden no ser muy voluminosas o no estar lo suficiente-
mente abiertas como para dejar pasar la necesaria cantidad de san-
are no oxigenada, capaz de originar cl signo. Hipotéticamente se
ha supuecsto, también, que la arteria aferente a la fistula, en lugar
de ser rama“de la pulmonar, que lleva sangre venosa, fuera rama de
las bronquiales, que llevan sangre arterial 31.

LLa mayoria de los pacientes se queja, ademds, de disnea de
esfuerzo aunque no haya signos definidos de insuficiencia cardiaca.
La disnea nunca precedié a la cianosis y no constituye, por lo ge-
neral, un factor de acentuada incapacidad funcional. No se ha
dado una explicacién satisfactoria para este sintoma, aunque puede
pensarse en un mecanismo retlejo, por colapso alveolar. La capaci-
dad vital estd, en efecto, por lo general disminuida. La disnea se
ha relacionado también con estimulacién del centro respiratorio
por aumento del CO, de la sangre arterial, asi como de los quimio-
receptores sino-adrticos por la hipoxemia 3%,

Las epistaxis son muy frecuentes y han sido atribuidas a la
ruptura de angiomas nasales; ¢in embargo, cualquier policitémico
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FISTULA ARTERIOVENDSA PULMONAR

estd, como se sabe, expuesto a sufrir homerragias nasales. Con tre-
cuencla algo menor, se observan hemoptisis, nmids 0 MENoOS CoplOsas,
capaces de poner en peligro la vida del paciente y que han sido
vinculadas a pequcnas rupturas vasculares en el angioma. Lllo pue-
de dar origen a hemotorax 5 4445,

Se anotan también, entre las manifestaciones clmlcas las regis-
tradas habitualmente en todo policitémico: parestesias, a veces cu-
riosamente localizadas a la mitad 1zquierda del cuerpo, sensacion de
debilidad, convulsiones, mareos y hasta pérdida de conocimiento,
fenémenos relacionados presumiblemente, como sucede en otros cia-
néticos, al aumento de la viscosidad sanguinea determinada por la
poliglobulia y que Taussig % aconseja disminuir aumentando mu-
cho la ingestién de liquidos. Las cefaleas son, a veces, muy lla-
mativas.

Raramente se han observado accidentes cerebrovasculares foca-
les, que en ocasiones se presentan a repeticion. El caso de Yater #3
tuvo, p. €j., dos hemiparesias transitorias con 5 afos de intervalo.
También se ha anotado la presencia de voz gruesa, calambres mus-
culares y dolores toracicos o toraco-epigastricos. Estos ultimos tienen
caracteristicas variables: en ocasiones tienen cierto caracter anginoso,
aunque no guardan relacién con el esfuerzo; pero, por lo general,
son de tipo pleural, exacerbindose con las inspiraciones profundas.

La esplenomegalia es excepcional y cuando presente obedece
habitualmente a la localizacion de otro angioma en el bazo.

Se han encontrado también angiomas en la pared del pecho,
coexistiendo con la fistula pulmonar ¢¢ y localizaciones similares
-en la pared del craneo **. '

Finalmente, se han descripto casos con sintomatologia digestiva,
a veces de tipo ulceroso, con o sin hemorragias que pueden inducir
‘a serios errores de diagndstico 4% 53,

Es interesante destacar la inexplicable tendencia de algunos de
los sintomas descriptos a vincularse con el lado 1zquierdo del cuer-
po, cualquiera que sea el pulmén en que se localice el hemangioma.
Asi, en el caso de Adams y colab.!! el decubito lateral 1zquierdo pro-
ducia tos, que desaparecié después de la lobectcmia izquierda, y en
‘el de Beierkaltes y Byron %, aparecian intensas parestesias de extre-
midades izquierdas que desaparecieron después de la lobectomia
-derecha.
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Al examen fisico llama enseguida la atencion la falta habitual
de alteraciones cardiacas (cuadro V1). El corazon no esti habitual-
mente agrandado ni la silueta cardiaca deformada. Se han descripto
algunos casos de agrandamiento cardiaco, pero casi sicmipre han
sido secundarios a otro proceso circulatorio concomitante. En rea-
hidad, solo hay 5 casos con discreto agrandamicnto ventricular de-
recho o 1zquierdo que pueden atribuirse exclusivamente a la fis-
tula pulmonar. Como consccucncia, ¢l clectrocardiograma es, de
regla, normal, salvo que exista otro proceso que lo modifique. En
5 casos, uno de ellos con dilatacion ventricular derecha confirmada
necroscopicamente 3 habia desviacidon discreta del eje eléetrico a la
derecha 37 3%, 4%, 26,60 con P de tipo pulmonar en dos 3% 3%, También

s¢ ha senalado ritmo auriculo-ventricular 21,

CUADRO VI. — ALTERACIONES CARDIOVASCULARES EN 77 CASOS DE
FISTULA ARTERIO-VENOSA PULMOXNAR

Agrandamiento cardiaco:

exclusivamente vinculsdo a la fistula 1
secundario a otros procesos 4
Insuficiencia cardiaca (hipertensidon) i
Hipertension arterial ]
‘Trombosis coronaria 1
Electrocardiograma:
P pulmonar 2
Eje el¢ctrico a la derecha 5
Eje elc¢cirico a la izquierda:
exclusivamente vinculado a la fistula 4
secundzrio a otros processs 2
Ritmo nodal A-V I
Coexistencia con:
Estenosits mitral 1
Detecto septal adrtice-pulinonar i

A la auscultacién, los ruidos son normales, no teniendo porqué
estar acentuado el segundo ruido pulmonar desde el momento que
no hay éxtasis pulmonar. A veces, sin embargo, se han auscultado
soplos, por lo general de tipo continuo, atribuidos erréneamente al
corazon, y quc han podido plantear la duda con la existencia de un
ductus arterioso permeable 3 o una valvulopatia reumitica . Se:
trata de soplos originados por el pasaje de la sangre a través de la
fistula y que pueden auscultarse en distintas partes del tdérax, in-
cluso proximo a la regién precordial, lo que explica cémo se puede:
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cometer la contusion. Por lo general, este soplo extracardiaco es
continuo, a reluerzo sistolico, aunque puede auscultarse solamente
el componente diastdlico. Se acenttia durante la inspiracion pro-
funda y se atenua hasta casi desaparecer durante la espiracién. Di-
chos soplos se encuentran en mds de la mitad de los casos, siendo
necesario para descubrirlos, cuando no son muy intensos, auscultar
cutdadosamente las distintas partes del torax, en especial la axila.,

La presion arterial y venosa son normales.

La falta habitual de agrandamicnto cardiaco y otras repercu-
siones circulatorias se explica fdcilmente si se tiene en cuenta, co-
mo veremos mas adelante, que en estos casos no hay mavor aumento
del volumen minuto.

La radiologia ¢s fundamental ¢ imprescindibie para el diagnds-
trco. Ya en la simple radiogratia de rutina, se pucden observar las
sombras mtrapulmonares, casi siempre parahiliares, producidas por
¢l proceso angiomatoso. Son manchas nodulares de contornos po-
Biciclicos, con ramificaciones lineares o sinuosas que las conectan
con ¢l hilio. Es necesario prestar gran atencién a la relacion exis-
tente entre los vasos pulmonares y las sombras en cuestion, sobre
todo en la radiografia penetrante y en la ﬂuorqscopia;_ Aun las
tistulas mas pequenas tienen, por lo menos, dos vasos que las ponen
en conexion con el hilio, el cual aparece, entonces, mds denso de
ese lado. Estos vasos se presentan mds dilatados -que-los otros en la
misma region y siguen un curso diferente (Lindgrén 1), Uno de
ellos muestra fluoroscopicamente pulsaciones sincronicas con la ar-
teria pulmonar.

Fn la tluorsocopia, lo mismo que en ¢l kimograma, llama la
atencion la mantfiesta pulsatilidad expansiva, no solo de la sombra
tumoral, sino de los mencionados vasos hiliares. La sombra pulmo-
nar puede achicarse durante la maniobra de Valsalva y agrandarse
durante la maniobra de Miiller ' 1%, hecho al que la mayoria de
los autores atribuye gran importancia diagnéstica.

La tomogratia puede ser de utilidad para demastrar la exis-
tencia de los lagos multiloculados’ y sus conexiones vasculares.
Ademds, en los pequerios angiomas subpleurales, el diagnéstico ra-
diolégico puede ser facilitado: por' un neumotorax que permite re-
gistrar entonces, en distintas incidencias, las prominencias vascula-
res 1rregulares de la superficie pulmonar 84,
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Il anglocardiograma elimina toda duda con respecto al cardcter
vascular de la imagen radioldgica, pues permite, no solo el diagnos-
tico correcto de la ateccion, sino que da informacion precisa, sobre
su localizacion y sobre el estado del resto de los vasos pulmonares,
permiticndo descubrir, a veces, la existencia de pequenos angiomas
diseminados en ctros puntos del parénquima pulmonar, que suelen
no ser fdcilmente identificables en la radiogratia simple o penetran-
te del torax, como sucedid en el caso de Brea #v,

Dado que la sustancia opaca persiste algunos segundos en el la-
berinto vascular del angioma, conviene tomar radiogratias en posicion
antero-posterior y ¢n las oblicuas o perfil, para informar al cirujano
sobre el grado de extension del hemangioma hacia la periferia, el
l6bulo a que pertenece, etc.. El procedimiento es habitualmente ino-
cuo, aun cuando Sisson y colab.!® refieren una observacion mortal.
En caso de no disponerse de seridgrato adecuado, se puede hacer
una simple radiografia, 2 a 8 segundos después de finalizada la inyec-
cion de la sustancia iodada, la que permitira visualizar, habitual-
mente, con la mayor nitidez el llenado de la fistula. Llama la aten-
cion que, aun en casos de reciente publicacion, no se haya efectuado
~en la mayoria la angiocardiografia, que es, en realidad, el método
que permite llegar al diagndstico de certeza indiscutible.

En los enfermos en quienes se han efectuado investigaciones he-
modindamicas complementarias, s¢ ha encontrado que la presiop
venosa periférica es habitualmente normal, lo mismo que la veloci-
dad circulatoria, brazo-lengua y brazo-pulmén. Como en todo caso
de corto circuito entre la circulacion pulmonar vy sistémica, seria
de esperar, sin embargo, una disminuciin del ttempo de circula-
cion, y asi sucedio en efecto en los dos ca‘os de Lequime y colab.
5158 Pero la lentitud con que circula habitualmente la sangre en
el lago de la fistula, asi como su mayor viscosidad, podrian ser las
causas que contrarrestan el efecto del cortocircuito, dando, habi-
tualmente, tiempos de circulacion normales y aun ligeramente
retardados. |

La presion en la arteria pulmonar y auricula y ventriculo dere-
chos no esta aumentada, 31. 5. 56. 57 y se ha encontrado aun lijera-
mente disminuida, en la primera, 3% 42 hecho facil de explicar si
se tiene en cuenta que el angioma no ofrece mayor resistencia
circulatoria. Sin embargo, no debe olvidarse que por el enorme
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aumento de la viscosidad sanguinea puede ser nccesario un mayor
trabajo cardiaco.

El volumen sanguineo esta elevado, no por aumento del volu-
men plasmatico sino del celular. Las cifras varian de 4.800 cc. 3t a
12.900 cc. 3. Por ello el hematocrito esta elevado, siempre que ha-
ya policitemia.

En los casos ‘en que se determiné el volumen minuto se lo
encontro normal 31 o ligeramente aumentado. Sin embargo en tres
oportunidades el aumento tué evidente y en cllos aparecié agran-
damiento cardiaco. En el de Baker y colab.?® con 12 1/m. habia
dilatacion del ventriculo derecho (autopsia), en el de Friedlich vy
colab. %6, con 4.17 1/m/2, habia hipertrofia ventricular izquierda
(radiologia y precordiales izquierdas en el E.C.G.) y en el de Baer
y colab. 8® con la elevada cifra de 9.5 1/m/b? (calculado por balis-
tocardiogratia), habia agrandamiento cardiaco (radioldgico).

Todos estos datos, con excepcion de los hallazgos esporadicos
mencionados en ultimo término, distinguen claramennte, desde el
punto de vista hemodindmico, a estas fistulas pulmonares de las
de la circulacién general, éstas con su cldsico aumento absoluto
del volumen sanguineo, sin poliglobulia y con hematocrito normal,
su manifiesto incremento del volumen minuto y agrandamiento
cardiaco consecutivo, insuficiencia cardiaca habitual, etc. (cuadro
VII). Asi se explica el porqué de la casi constante normalidad del
corazon en las fistulas pulmonares, tal cual lo mencionariramos
ya mas arriba. |

CUADRO VIiI. — COMPARACION ENTRE LOS CAMBIOS CIRCULATORIOS
PRODUCIDOS POR LAS FISTULAS ARTERIO-VENOSAS PULMONARES Y
DE LA CIRCULACION GENERAL 31

‘ pulmonar general
Volumen sanguineo total aumentado aumentado
Voilumen sanguineo plasmitico  normal aumentado
Hematocrito aumentado normal
Saturacion de oxihemoglobina - disminuida normal
Agrandamiento cardiaco ausente presente
Volumen minuto | normal 31, o aumentado

lig. aumentado

A primera vista, resulta dificil explicarse el pofqué, salvo los
casos excepcionales descriptos, en las fistulas arteriovenosas pulmo-
nares no hay habitualmente aumento del volumen minuto. Sin
cmbargo, las investigaciones de Friedlich y colab. *¢ tienden a acla:
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rar el punto satisfactoriamente. En efecto, en la fistula sistémica,
la resistencia circulatoria esta disminuida y de alli el aumento del
“caudal circulatorio. En cambio, en las pulmonares, el cilculo de
la resistencia circulatoria ,ha demostrado que, por lo general, esta
se conserva dentro de cifras normales. En el sujeto sano, la re-
sistencia pulmonar es tan baja (3 a 5 mmHg/L. min/m? que la
presencia de un “shunt” en paralelo con la resistencia pulmonar,
no reduce significativamente la totalidad de la resistencia pulmo-
nar, a menos que la resistencia en la fistula sea muy baja. En los
4 casos en que los autores calcularon la resistencia en el sector
pulmonar exclusivo a la fistula, se la encontro muy aumentada,
llegando, término medio, a 9,3 mmHg/L min. /2, mientras que en
la fistula solo alcanzé a 5.8 mm Hg. Este aumento de la resisten-
cia en el sector pulmonar exclusivo a la fistula podria obedecer
a embolias vasculares multiples, como se observa en la tetralogia de
Fallot o a la constriccién arteriolar pulmonar por hipoxemia, tal
como se observa en otros casos de policitemia con hipoxemia ar-
terial; su presencia hace que la sangre se derive mas facilmente a
la fistula, aumentando asi el corto-circuito y la insaturacion arte-
rial con lo que se acentia el circulo vicioso.

Estas modificaciones en la resistencia circulatoria de las fis-
tulas arterio-venosas pulmonares, no existentes en las sistémicas,
hacen que se establezca una compensacion entre el volumen de
sangre que atraviesa el lecho pulmonar y el que pasa directamente
por la fistula, gracias a lo cual, salvo que la resistencia en ésta sea
muy baja (como sucedido en el caso con agrandamiento cardiaco),
el volumen minuto no aumenta significativamente y no hay, por
lo tanto, manifiesto agrandamiento cardiaco.

I.a saturacién de 0., como puede verse en el cuadro 2, esta
disminuida, en grados variables, guardando habitualmente rela-
cién con la intensidad de la cianosis y del corto-circuito. Por razo-
nes obvias, el ejercicio hace disminuir la saturaciéon arterial de
0,, como se observa siempre que la. cianosis obedece a un corto-
circuito 31 52, 58 El mismo, provoca también, como consecuencia,
disminucion del coeficiente de utilizaciéon de 0,, ya que el caudal
circulatorio pulﬁlonar no puede aumentar en proporcién al incre-
mento de la ventilaciéon pulmonar "% Es interesante sefialar, ade-
mds, el aumento de la presiéon parcial del CO, sanguineo hecho que
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persiste aun algunas semanas después de la extirpacion quuurglca
de la fistula 31, |

Los estudios de la broncoespirometria no han aportado datos
de mayor interés 31,52,

Antes de finalizar este capitulo, quercmos destacar un hecho
tundamental, y es el que todas las modificaciones hemo-dina-
micas que acabamos de describir se vinculan exclusivamente a la
existencia del simple pasaje anormal de la sangre a través de la
anormal comunicacion arteriovenosa-pulmonar. Asi lo demuestran,
cn electo, los casos de fistulas arteriovenosas traumaiticas, adquiri-
das, debiendo en ese sentido destacarse, que tué Berconsky 67 9 en
nuestro pais, ¢l primero en hacer el cilculo del “shunt”, mediante
la determinacién de los gases sanguineos, en una enferma que
habia recibido afios antes una herida de bala en el pecho y presen-
‘taba el cuadro clinico del proceso que estudiamos %%. La autopsia
posterior %, demostro que la enferma tenia, en efecto, una co-
municacidn arteriovenosa anormal, cuyo didmetro era aproximada-
mente de 2 cm. | |

EvVOLUCION v PRONOSTICO. — El paciente con una fistula arterio-
venosa pulmonar estd expuesto a severas contingencias ya sea como
consecuencia directa del hemagioma o de la policitemia a que da
lugar. Puedc sufrir hemoptisis o hemotérax por rupturas vascula-
res en algunos casos mortales; accidentes cerebrales por lesiones
encelilicas focales que tienen extraordinaria tendencia a originar
paralisis, paresias, parestesias o convulsiones del lado izquierdo del
cuerpo, habiéndose incluso descripto, abscesos -cerebrales, como en
clertas cardiopatias congénitas cianoticas; fendmenos de flebotrom-
bosis y, excepcionalmente, insuficiencia cardiaca. Ello no obstante,
la mayoria de los pacientes ha podido llegar a la edad adulta, época
en la cual, habitualmente, recién se¢ hizo el diagndstico correcto.
Algunas mujeres incluso han tenido uno mds hijos.

En el cuadro N¢ VIII puede observarse el curso seguido por
los pacicntes no operados y como el prondstico ha cambiado funda-
mentalmente gracias al tratamiento quiridrgico.

DiagnosTico. — El diagnéstico no ofrece dificultades siempre
que se piense en la enfermedad y es seguro que ahora que se ha
difundido el conocimiento de la misma, se hardi mucho mas a me-
nudo vy mis precozmente, lac;htando asi el acto quirargico en una
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CUADRO VIII. — EVOLUCION ESPONTANEA Y TRATAMIENTO Y CURSO
POST-OPERATORIQO EN 77 CASOS DE FISTULA ARTERIO-VENOSA
PULMONAR

" No operados (28) — muerte directa: 9; indirecta: 5; iguzl: 14.
Operados (49) — lobect.: 37; neumec.: 7; lig. art.: 4; exc. sola:r L.
curados: 30; mejor.: 8; no mejor.: 1; muerte post-oper.: b; 15,

edad temprana, antes de que la fistula haya aumentado su des-
arrollo o provocado complicaciones.

De la recopilacion efectuada por Yater y colab.*® se desprende
que antes de llegar al diagnostico correcto ftinal, en 7 casos se ha-
bia hecho previamente el diagnostico de policitemia rubra, en 6

el de cardiopatia congénita, en 5 el de tuberculosis, en 3 el de necu-
monia y en 2 el de tumor pulmonar, figurando también diagnodsticos
aislados de enfermedad de Hodgkin, aneurisma intercostal, nefro-
patia, artritis, hipotensién, etc. Nuestra paciente habia sido también
anteriormente considerada como tuberculosa y luego como porta-
dora de una cardiopatia congénita. |

En la eritremia o policitemia vera, si bien hay también acen-
tuada policitemia, no hay, en cambio, perturbaciones de la hema-
tosis y el enfermo tiene un color mas rojo que cianotico. Ademis,
el cuadro clinico recién comienza a manifestarse habitualmente en
la edad media de la vida o mds tardiamente. Hay, no solo aumen-
to inusitado del numero de eritrocitos, sino también leucocitosts
con desviacion a la izquierda en la serie mieloidea. Por ello, no es
raro encontrar metamielocitos y aumento absoluto dc¢ los. eosino-
filos; ademas, la esplenomegalia es mucho mis frecuente y, muy
a menudo, la enfermedad se acompafia de hipertension arterial
(Giisbock) 7. Faltan, en cambio, las sombras pulmonares, aunque
se han descripto algunas imigenes, tal vez infartos de pulmon, que
no conectan, sin embargo, con el hilio ni tienen caricter polici-
clico 7L

También habrd que tencr en cuenta la clanosis congénita he-
reditaria y familiar, con o sin metahemoglobinemia, que evolucio-
na habitualmente sin hipocratismo digital =,

El examen clinico completo eliminara la posible duda con

uno de los variados tipos de cardiopatias congénitas cianoticas.
Debe tenerse, sin embargo, en cuenta que a veces la fistula puede
coexistir con otra cardiopatia congénita o no, y entonces dar lugar
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a dudas. Asi en el caso de Lindgren 1® habia estenosis mitral con-
comitante y en el de Erf y colab. 5 la fistula coexistia con un
extenso defecto septal entre aorta-y arteria pulmonar. Recorde-
mos, finalmente¢, que el soplo continuo de la fistula al exteriori-
zarse en una zona tordcica proxima al corazon puede inducir a
error, en especial, con la existencia de un ductus arterioso per-
meable.

Muy cutdadoso debe ser ¢l diagnéstico diferencial con las bron-
coneumopiat’as cronicas en su ctapa de hipoventilacion pulmonar
y cianosis, sobre todo cuando no existe aun la insuficiencia cardia-
ca. Pero, ¢n este caso, la edad del paciente, los antecédentes bron-
copulmonares con tos y expectoracion, el cardcter de las 1magenes
radiol6gicas y, para mayor precision, el estudio de los.gases al-
veolares, precisaran, sin dificultad, el diagndstico. |

En caso de duda, sin embargo, cualquiera sea el diagnostico
" de presuncién tormulado se impone la prdctica de una anglocar-
diografia, recurso sencillo y del cual no debera prescindirse nunca
si se quiere llegar al diagndstico indiscutible de fistula arteriove-
nosa pulmonar y plantear una operacion quirurgica. '

Cabe en ese sentido destacar que de la lectura de los numerosos
casos de la literatura que hemos conseguido recopilar, surgen evi-
cias directas o indirectas de que en muchos de ellos, el entermo
fué operado con otra presuncién diagnostica reconociéndose el ca-
racter exacto de la lesion sélo después' de abierto el térax.

TRATAMIENTO. — El tUnico tratamiento eficaz de cste proceso
es el quirurgico, tal cual lo practicaron por primera vez Schenstone
y Janes (1940) en el caso de Hepburn y Dauphinee ?. Otros pro-
cedimientos, como la colapsoterapia, han fracasado.

En casos de lesiones tnicas bastard, en general, la lobectomia,
de lo contrario habrd que recurrir a la neumectomia o la reseccion
multiple. La ligadura. de la arteria aferente se ha mostrado ineficaz
en un caso 27 y relativamente eficaz en otros tres en los que después
de varios meses de practicada se borrd la imagen radioldgica y se
atenud notablemente la cianosis 37 49, 99,

Si se extirpa la lesién unica, la curacion es completa, con des-
aparicion de la cianosis y rapida normalizacion del estadg hemadtico
y de las condiciones hemodinamicas, como sucedio en nuestro caso.

En algunos pacientes, sin embargo, la mejoria se hace muy len-
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tamente y solo al cabo de varios meses se observa tendencia a dis-
minucion de la cianosis y dé la poliglobulia.

Practicada por manos hdbiles, ¢l porcentaje de mortalidad
~operatoria imputable a la operaciéon en si misma es muy reducido,
frente al de los éxitos (ver cuadro VIII). Debe tenerse, sin em-
bargo, en cuenta que la operacion es generalmente muy laboriosa,
por la existencia habitual de adherencias pleurales con circulacién
colateral mds o menos amplia y por la abundante vascularizacion
del pedicu]o, en especial de arterias bronquiales que es necesario
licar cuidadosamente para asegurar una correcta hemostasia.

En casos de acentuada poliglobulia se debe tener cuidado ade-
mads, de no usar durante el acto operatorio, transtusiones de sangre
total, sino de plasma o sueros salinos, para evitar el incremento de
la viscosidad sanguinea y- prevenir en lo posible la aparicion de
accidemes de flebotrombosis, que distan de ser excepcionales.

SUMARIO

Sc presenta el caso de una mujer de 27 anos, sin antccedentes
familiares ni telangectasias cutdneas, ctanotica desde el nacimiento,
con hipocratismo digital, disnea de esfuerzo, dolores tordcicos, ce-
faleas y ausencia de agrandamiento cardiaco y soplos tordcicos.
Existia poliglobulia de 5.700.000 eritrocitos y 17.7 g. de hemoglo-
bina, con una insaturacion arterial de 0, del 69 97, La presion
intraauricular era normal; el volumen minuto era de 6.7 1/m; el
volumen sanguineo de 8.5 c. y el volumen plasmatico de 3.8 1. Se

calculé que el 64 9, del caudal pulmonar total pasaba a través de
la fistula. El diagnostico fué confirmado por angiocardiogratia. Se
reseco el 1obulo medio derecho y la enferma recuperd riapidamente,
después de un post-operatorio sin inconvenientes, normalizindosc
el cuadro hemitico y desapareciendo la cianosis, al sexto dia. Ha
biendo sido ya dada de alta la enferma fallece al 14° dia, minutos
después de una puncién aspiradora practicada para hacer desapa-
recer un pequefio neumotorax residual.

Se hace una completa revision de los casos publicados en la

literatura.
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RESUME

On présente le cas d’une femme de 27 ans, sans antécedents familiers ni

télangiectasies cutannées, cyanotique depuis la naissance, avec hypocratisme des
doigts, dyspnée d’éffort, douleurs thoraciques, céphalées et absence d’agrandisse-
ment cardiaque et souffles thoraciques. Il existait une poliglobulie de 5.700.000
avec 17.7 g. d’hémoglobine et une inszturation artérielle de O, d'un 699%. La
pression dans Voreillete droite ¢tzit normale; le volume-minute était de 6.7 1/m.;

206 —



FISTULA ARTERIOVENOSA PULMONAR

le volume sanguine de 8.5 1. et le volume plasmatique de 3.8 1. On calcula que
le 640, du débit ventriculaire droit passait a travers la fistule. Le diagnostique
d’'aneuryvsme arterio-veineux pulmonaire fut confirmé par 'angiocardiographie.
On resécha le lobule moyen droit et la malade se recupéra rapidement, aprés un
post-opératoire sans inconvénients; le cadre hématique se normalisa et la cyanose
disparut au sixicme jour.

La malade se retira et mourut au I4éme jour quelques minutes aprés une
ponction aspiratoire pratiquce pour faire disparaitre un petit pneumothorax
r¢siduel. | ]

Une complete revision des cas publiés dans la litérature a ¢té faite.

SUMMARY

A case i1s presented of a 27 yeirs old woman, without familiar antecedents
nor cutaneous telangiectasis, cyvanotic from birth, with clubbing of the fingers,
dyspnea on effort, thoracic pains, cephalalgias and absence of heart enlargement
and thoracic murmurs. There was a polyglobulia of 5.700.000 znd 17.7 g hemo-

., globin per cent with an arterial O, insaturation of 69 per cent. Intraauricular

pressure was normal; cardiac¢ Gutputzequalled 6.7 1/min.; blood volume 8.5 1. and
plasma volume 3.8 1. According to calculations 64 per cent of total pulmonary
blood flow passed through the fistula. Diagnosis was confirmed by angiocardio-
graphy. The middle right lobe was extirpated and the patient recovered rapidly
after a normal post-operative, with return to normal of the blood picture and
disappearance of cyanesis by the sixth day. Fourteen days after operation when
the patient had been discharged she died minutes after a pleural punction per-
formed in order to evacuate a small residual pneumothorax.

A complete review of the literature is made.

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird ein Fall einer 27-jahrigen Frau beschrieben, mit negativer Familien-
anamnese, ohne Haut-Teleangiectasien, cvanctisch 'seit Geburt, mit Trommel-
schldgelfingern, Disnoe, Brustschmerzen, Kopfschmerzen und ohne Herzerweiterung
und ohne Gerdusche. Es besteht Polyglobulie von 5.700000 roten Blutkorperchen
und 17,7 Hb, un Bhit O:_, von 699. Der intraauriculiare Druck ist normal, Herz-
minutenvolumen ist 6.7 L’m; Blutvolumen 8.5 L. und Plasmavolumen 3.8 L. Es
wurde calculiert, dass 649, des Lungentotalvolumens durch die Fistel passierte.
Die Diagnose wurde durch Angiocardiographie bestdtigt. Es wurde der rechte
mittlere Lappen reseziert und die Kranke erholte sich rasch und ohne Zwischen-
fille. Das Bluthild wurde normal und am 6. Tag verschwand die Cvanose.
Am 14. Tag nach der Entlassung starh die Patientin einige Minuten nach der

Punction eines kleinen Residualpneumotorax. .

Es wird eine vollstindige Besprechung aller in der Litératur publizizrten

Fille veroffentlicht.
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