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La existencia de una comunicación anormal entre los sectores 

arterial y venoso de la circulación pulmonar configura un cuadro 
dínico de reciente conocimiento 1, caracterizado por la presencia de 

cianosis, policitemia, dedos en palillo de tambor y sombra radiológica 

intrapulmonar con corazón normal. 
justifica el interés por el estudio de esta afección la necesidad 

de hacer el diagnóstico difcrencial con las cardiopatías congénitas cia- 

nóticas y la posibilidad de su tratamiento radical, efectuado pOl' vez 

primera par Hepburn y Dauphinee 2 en 1942, con todo éxito y pocos 

riesgos merced a los progresos de la cirugía torácica. 
El substractum anatómico de este sindrome está representado pOl' 

un tumor de naturaleza vascular y origen congénito, un hemangioma. 
Estos hemangiomas pueden ser únicos 0 más frecuentemente múlti- 
pIes. Se los ve como una masa sacular de diámetro que varía entre 
2 y 6 ems., ocupada por espacios sanguíneos multiloculares amplia e 

irregularmente comunicados entre sí, revestidos por una capa de cé- 

lulas endo.teliales y una pared de tejido conjuntivo muscular liso. Es 

a nivel de estos espacios lacunares donde se establece la comunicaciÓn 

entre ambos sectores del circuito pulmonar~. 4. 

CUADRO CLíNICO. - Se trata habitualmente de sujetos jóvenes, cia- 

nóticos, poliglobúlicos, con dedos en palillo de tambor, con un cuadra 

muy parecido al de los enfermos con cardiopatia congénita cianótica, 

pero en los que el más minucioso estudio no descubre signos de car. 

diopatía orgánica J. 2. G. G, 7. En cambio, la radiografía simple 0 pene- 

trante de tórax, demuestra la existencia de una wmbra intrapulmo- 
nar casi siempre parahiIiar, producida por el proceso angiomatoso. 

Dicha sombra tiene habitualmente aspecto nodular, de contornos po- 

licícIicos, mostrando en la radioscopia puIsaciones evidentes y au men- 
to también de la pulsación hiliar 7. 

Síntomas no característicos pero que se presentan en un buen 

número de casos son: disnea; parestesias, a veces curiosamente local i- 
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zadas en la mitad izquierda del cuerpo, marcos, voz gruesa y epistaxis. 

De evidente valor diagnóstico es la comprobación de soplo sistó- 

lico sobre una área pulmonar (58% de los casos publicados) que 
puede 0 no intensificarse durante la inspiración y llega a desaparecer 

durante la espiración. 

En la mayoría de 10s casos, una cuidadosa búsqueda permitirá 

hallaI' pequeños y numerosos hemangiomas cutáneos y mucosos de 

preferente 10calización en labios, cara. palma de manos y región retro- 

auricular. Este hecho sugerirÍa la existencia de una enfermedad de 

sistema. Puede haber agrandamiento cardíaco como en los casos de 

Wilkens 8 
y de Sisson 9. En una observación de Beierwaltes y Byron 10 

. 
se ha sospechado este proceso cn varios miembros de una misma fa- 

milia. 
. 

Una complicación no infrecucnte y que puede scr causa dc 

rnuerte, es la hemoptisis. 

FISIOPATOLOCÍA. - Debemos señalar que esta fístula arteriovenosa 
10 es ímicamente en e1 sentido anatómico, ya que la diferencia de 

presiones condiciona e1 pasaje de sangre de una arteria a una vena; 

pero desde el punto de vista fisiopatológico se trata de una fistula 

venoarterial dado que pasa sangre venosa de la arteria pulmonar a 

las venas pulmonares que Bevan sangre arterial. Este hecho. unido a 

la disminución del caudal circulatorio pulmonar pOl' derivación de 

la sangre a través del "shunt", es 10 que fija la fisonomía del cuadra 

clínico. y 10 separa netamente de las fistulas arteriovenosas de la cir- 

culación sistémica, que 10 son en e1 doble sentido anatómico y fisio- 

patológico. 

En 10s casos en que se determinó la saturación de oxígeno en la 

sangre arterial, se obtuvieron cifras entre 70 y 80%. es decir, quc 
hubo una insaturación entre 20 y 30% (insaturación normal 5%). 
Este hecho se explica pOl' el pasaje de sangre venosa a la circulación 

mayor. Cree mas que si se hicieran determinacioncs con la llamada 

"sangre capilar pulmonar" 11 obtenible par cateterización de ramifi- 

caciones de la arteria pulmonar, se encontrarÍa una saturacÍón de O2 

del 95%. 10 que demostraría la no participación pulmonar en la insa- 

turación de O2 referida. Como la capacidad de acarreo para el O2 está 

aumentada puesto que la hemoglobina oscila entre 120 y 140%, la 

cantidad de O2 par J 00 cc. de sangre es normal 0 aumentada. 
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1"a cianosis, en los casos que no hay poliglobulia se de be al corto- 
circuito con pasa je par 10 mClws de un tercio de sangre yenosa a través 

de la fistula. Pero 10 habitual es que el principal factor en SlI produc- 
ción sea la poliglobulia. 

En 10 que se refiere a la génesis de csta Última, micntras se creia 

que las poliglobulias senmdarias eran siempre anoxémicas se la po- 
día haber explicado exclusivamentc por cl cortocircuito yenoarterial. 
Desde los trabajos de la doctora Taussig se admite, sin embargo, que 
la disminución del caudal circulatorio pulmonar puede ser causa im- 

portante de poliglobulia, como pareccn probarlo en forma indirccta 
10s resultados de la operación de Taussig. Blalock 12 en la tetralogía 
de Fallot. Dado que en tada fístula intrapulmonar sc produce Ull:l 

derivación de sangre del circuito arterial al ycnoso sin pasaje de la 

misma a través del pulmón, resulta eyidente, por 10 men os teórica- 

mente, que dicha condición cs similar a la de aquella cardiopatía. De 
cualquier manera, la participación real de dicllO mecanismo patogé- 

nico, dista de estar aclarada. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL. - Debe plantearse con los procesos en 

llue la poliglobulia y la cianosis son signos dominantes 13: 

I) Poliglobulia cscncial. - La edad habitual de su comielllo es 

desp!lés de los 40 afíos. El engrosamiento dígita-terminal es poco fre- 

cuente. La' esplenomegalia se encuelltra en cl 750;, de 10s casos. En 10 

demás, ambos procesos son pdcticamente idénticos y Únicamente la 

comprobación de la tumoración "vascular" intrapulmon;tf permitid 
cl diagnóstico. 5i en una poliglobulia escncial coexiste una tunlOra- 
ción pulmonar cualquiera, la confusión sed mÚs factiblc. I nsistimos 

en tal caso en la necesidad de demostrar la naturaleza vascular de la 

tumaración, en cuyo sell tido la fluaroscopia y pasiblemente también 
la angiocardiografia, pod~;ín ser de utilidad. 

2) Poliglobulia de las cardioþatías congénitas, - Los e:dmencs 

clínico, radiológico y clectrocardiogdfico descubrirán cl ti po de lc- 

sión cardíaca implicada (tetralogía de Fallot, estrechez 0 atresia pul- 

manar con defecta septal interauricular 0 interventricular, complejo 
de Eisenmenger, atresia tricuspidea, transposición de 10s grandes 

vasos, persistencia del tronca artcriaso comt'll1, ete.) . 

3) Poliglobulia de las neurnopatías cl'(Jnicas. - La sintomatalogía 
pulmonar es siempre 10 suficientementc evidente como para permitíl 
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eI diagnÓstico (bronq uitis crónica, enfi~ema, neulIloconiosis, tubercu- 
losis fibrosa, etc.). POl' otra parte, son siempre importantcs el sindro- 

me de hipoventilaciÒn alveolar con reducción de la capacidad vital y 

disminuciÓn significativa de la saturaciÒn de O2 en sangre arterial, y, 

ell etapas posteriores, la repercusiÓn sabre las cavidades derechas (co- 

razÓn pulmonar crÒnico). 

4) Poliglobulia de las alturrls (enfermedad de Monge). - EI cua. 
dro puede ser muy parecido al de la comunicaciÓn arteriovcnosa pul- 

monar, no faltando ni cl engrosamiento de las falanges terminales. 

Pero existe el antecedente de la Yida en las alturas, con remisión del 

cuadra cuando cl enfermo \'ueh-c a vivir en la llanura y faIta, además, 
la tU1l1oraciÓn pulmonar. 

TRATAMIENTO. - Como de~tac;íramos al Cü1Jlienzo, la extirpación 
quirÚrgica del proceso fistuloso (neumectomia 0 10bectomía) cura 
estos enfermos en forma definitiva. Asi en cl caso recientemente ope- 

rado par Burchell y Clagett 7, dcspués de la intcncncÌón quirúrgica 
la cianosis desaparecÍó; los eritrocitos disminuyeron de 7.500.000 a 

5.180.000; d volumen plasmático de 172 a 87; 1a capacidad de O~ de 

Y30.8 a 20.2; 1a velocidad circulatoria al decholin de 20 a 12 seg. y al 

éter de IO a 8 seg.; pOl' otra parte, fa resen'a alcalina aU!l1el1tó de 

18.6 a 65.2 vol. 
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