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Fistula arteriovenosa de la circulaciéon pulmonar.
Relacion con la enfermedad de Rendu - Osler - Weber

Dres. Olga Muras, Jorge E. Torres y

La fistula arteriovenosa pulmonar es una
afeccion poco frecuente. A proposito de 14 cb-
servaciones resenamos las principales caracte-
risticas clinicas asi como examenes radiologi-
cos y otros que permiten un facil diagnostico.
Analizamos mas adelante sus ~‘‘ciones con la
enfermedad de Rendu - Osler - Weber de la cual
pensamos es siempre una manifestacion. Fi-
nalmente nuestres estudics nos permiten pos-
tular que esta ultima se trav. de una displasia
vascular sistémica.

Palabras clave (Key words, Most clés) MEDLARS:
Arteriovenous Fistula / Artericvenous Malformations
Lung Diseases.

Es una anomalia congénita del desarrollo ca-
pilar. Hace apenas 80 anos se la descubri6é pcr
primera ez (18), por examen autépsico y 45
que se senalaron sus sintomas (48).

Es considerada una manifestacion especial de

la telangiectasia hemorragica familiar (enfer-
medad de Rendu - Osler - Weber).
En su forma clasica tiene manifestaciones es-
tereotipadas (ciancsis, hipocratismo y poliglo-
bulia) que la hacen confundir con las cardio-
patias congénitas con shunt derecha - izquierda,
perc. otras veces, al carecer de sintomas y ser
éstos minimos (15, 28), se revela por su signo-
logia radiolégica, como sombra redondeada, si-
mulando cuandc es Unico, un tumor maligno o
benigno, una lesiéon tuberculosa, etc. La Obs. 1
tuvo el diagnéstico de hidatidcsis pulmonar y
la N? 2 de tuberculosis durante varios anos.

El tratamiento quirurgico es el unico posi-
ble, pero debemos senalar que algunas veces
tiene recurrencias ya que la afeccion puede
adoptar una marcha evolutiva por aparicién
de lesiones similares mas pequenas que al cre-
cer se hacen evidentes.

Anatémicamente se presenta ccmo un saco
de pared fina y lobulada en la superficie pul-

onar, llena de sangre. Funcicna como un
au jo entre arteria y vena pulmonar, produ-
ci ndo un descenso de la saturacién de oxigeno
ar:erial.
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Castellanos y col. (11) le han llamado Aneu-
risma Arteriovenoso de la circulacion pulmo-
nar, pues si bien en su mayoria esta situade
en el parénquima pulmonar, otras veces, muy
pocc: frecuentes, tiene situacién mediastinal o
rara cardiaca en intima conexiéon con venas
pulmonares y la propia auricula izquierda (la
Observaciéon N? 13 es un ejemplo que obligd
a practicar una neumonectomia ya que el pe-
diculo practicamente era la vena pulmonar).

PATOGENIA

Reid citado por Goldman (24) scstiene que
arterias y venas se desarrollan en un plexo co-
mun, de modc que las conexiones entre ambos
pueden persistir. Goldman (24) al publicar en
1948, 2 hermanos con fistulas A.V. en una fa-
milia de R.O.W., sugiere que la afecciéon es
congénita.

Giampalmo (22) basado en estudios anaté-
micos de pulmones humancs y de animales y
en la anatomia patoldgica de la enfermedad
sostiene una interesante teoria:

Basado en los estudios de Von Hayek (27)
establece que el pulmén humano tiene ccnexio-
nes precapilares entre arterias y venas pulmo-
nares a la altura de la rama intralobulillar de
la arteria pulmonar por medio de arterias de
bloqueo (sperrarterien) ramas de las arterias
bronquicas y pcr venas comunicantes conecta-
das con venas broéonquicas.

Otro shunt arteriovenoso situado en la peri-
feria (region subpleural de cisuras, superficie
mediastinal o en la superficie pulmonar), pre-
senta también “arterias de bloquec’ que salen
de arterias brénquicas y venas pulmonares
anastomoticas.

Hay otros shunts accesorios subpleurales (ca-
pilares gigantes). En este sistema el elemento
regulador funcional es la arteria y la vena de
bloquec, que tienen capa muscular. Las arte-
rias de bloqueo comunican a su vez directa-
mente con ramas pleurales de las arterias brén-
quicas y venas anastométicas. Esto explica los
raros cascs de Aneurisma A.V. En comunica-
cién con arterias sistémicas y con escaso o nin-
gun sintoma de shunt arteriovenoso (9).
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Son generalmente multiples y al ladc de las
lesiones macroscopicas importantes pueden
existir otras mas pequenas formadas por arte-
riolas y vénulas configurando verdaderas telan-
giectasias.

La lesion aunque de origen congénito, se
desarrolla durante toda la vida, dando la ex-
plicacion de su descubrimiento entre les 20 y
40 anos.

Podria concebirse entonces como una comu-
nicacion precapilar que pierde el control es-
pecifico neuromuscular de los canales fisiclo-
gicos.

Puede ser una malformacién unica a asiento
pulmonar; pero otras veces puede estar asccia-
da a otras malformaciones vasculares de piel,
mucosas y visceras, en especial el higado (12).
(La Observacion N? 1 presenté un hemangio-
ma hepatico.) La vinculacién con la telangiec-
tasia hemorragica hereditaria (R.O.W.) (46)
serda analizada mas adelante.

FRECUENCIA

Es pocc frecuente. En mas de 24.000 ingre-
sos en la Clinica Mayo (1929 - 1944) Adams
y col. (1) descubren el primer caso y estable-
cen que en 4.380 autopsias no se halléo ningunc.
En 1948 Packard y Waring (41) al referirse
al completo trabajo de Brenner sobre patolo-
gia de los vasos de la circulacion pulmonar,
declaran que este autor no lo mencicna, ya por
su rareza o por su falta de conocimientc de la
entidad hasta ese entonces.

Sloan y Cooley (53) en 15.000 autopsias del
John’s Hopkins, mencionan sélo 3 casos, dos de
los cuales tenian lesicnes pequenas.

Una estadistica de la Clinica Mayo mas re-
ciente abarcando el periodo de 20 anos (1952 -
1972) publicado por Dines y col. (19) recopila
63 casos.

Uzzan, Borderiou e Israel Asselain (62) re-
visando la literatura y agregrando 8 casos per-
scnales totalizan hasta 1970, 632 casos.

CASUISTICA NACIONAL

Los 2 primercs casos fueron publicados en
1957 (44), el 32 en 1960 (45) y €1 42 en 1968 (10).

Todos fueron estudiados en la Clinica Semio-
16gica, del Hospital de Clinicas y diagnostica-
dos en vida en base a su sintomatologia y sus
caracteristicas radiologicas.

Es indudable que el incremento del estudio
de las malformaciones congénitas vasculares ha
llevado en los ultimcs afios a un creciente in-
terés por los shunts de la circulacién pulmonar;
a su vez la mayor frecuencia de los estudios
radiolégicos de masas y el auge de la cirugia
toracica ha hecho que en nuestro pais, como
en el mundo entero, el estudic multidisciplina-
rio nos haya permitidc recoger 12 observacio-
nes. Si se agregan dos mas pertenecientes a
los Dres. Tavella y Rubio, totalizan 14 los pa-
cientes afectados de fistula A.V. de la circu-
lacion pulmonar estudiados en el Hospital de
Clinicas en el periodo 1954 - 1978.
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EDAD Y SEXO

Aparece generalmente en jovenes perc pue-
de descubrirse en la infancia (32), incluso en
recién racidos (26).

En los casos que presentamos, 'la edad en que
se hizo el diagnéstico oscilé entre 7 y 66 anos
pero con franco predcminio en edades bajas
(promedio 35 anos).

No se han observado diferencias significati-
vas entre ambos sexos (7 femeninos y 7 mascu-
linos).

SINTOMATOLOGIA

No siempre esta presente. Se han publicado
casos asintomaticos descubiertos por radiolo-
gia (30, 55).

Se puede resumir un tripode sintomatico si-
guiendo a Burchell y Clagett (9): ciancsis, hi-
pocratismo digital, y policitemia, en ausencia
de alteraciones cardiacas.

Depende su intensidad del gasto aneuris-
ma y siempre que éste sea abastecido pcr la
arteria pulmonar, sea unico y voluminoso o
haya lesiones multiples.

La cianosis apareci6 en 10 de los 14 casos.
Segun Moyer y Ackermann (38) se necesita un
shunt de 30 % para que se registre y segun
Talbct y Silverman (58) 25 %. La hemos visto
con cifras menores.

El 50 % presenté hipocratismo. En cuanto
a la pcliglobulia causada por la hipoxia regis-
tra cifras medianas (entre 6 y 7 millones de
glébulos rojos) aunque hay mayores. No se
acompana de aumento de glébulos blancos. Se
presentd en 6 pacientes; 3 tenian anemia: 2 por
epistasis rebeldes y repetidas y en 1 pcr hemo-
térax masivo complicativo.

La disnea de esfuerzo es un sintoma fre-
cuente y en algunas estadisticas ocupa el pri-
mer lugar. Es en general moderada. Se atri-
buye a la disminuciéon de la capacidad vital y
a la estimulaciéon de les quimioreceptores del
seno carotideo por la hipoxia.

A veces aparecen dolores toracicos de pato-
genia discutida.

Nc son excepcionales las manifestaciones neu-
rolégicas (cefaleas, mareos, trastornos de la
vision, de la palabra, etc.). Fueron motivc del
ingreso de las Observaciones Nos. 1 y 8. En
esta ultima la cefalea acompanada de convul-
siones, dio lugar al planteo de meningitis na-
turalmente no corrobcrada.

La causa de los fenémenos encefalicos es dis-
cutida: anoxia cerebral, embclia gaseosa o de
coagulos, trombosis intracerebral, infecciones,
malformaciones concomitantes, etc.

En el examen fisico del térax la existencia
de un scplo con los caracteres discutidos por
primera vez en 1939 por Smith y Horton (53):
ccntinuo con maximo al fin de la sistole y co-
mienzo de la diastole, acentuandose en la ins-
piracién y con maniobra de Miiller y desapare-
ciendo en la espiracion y con la prueba de Val-
salvo. Puede percibirse a su nivel un thriel
en la pared toracica.



Cuapro 1 — DETALLES DE LOS 14 CASOS ESTUDIADOS

1 2 3 | 4 5 6 |I"TaAT_3 9 T S 13
Edad ........... 42 28 46 43 66 46 14 | 22 22 48 7 20 29
SexXo ........... F F M F F M M M F F M | F M
Cianosis ........ Si No Si No Si Si I No Si Si Si Si Si Si
Hipocratismo |
digital ... ...... Si No | si No No No No Si si | si Si No S
- = { |
Soplo] ... ."SENErEe Si No Si Si Si Si Si | Si Si Si No Si Si
Policemia ....... Si No ? No Si No ? Si Si Si ? No Si
1 1 —_— M - — —-—— | —_— — e —— — —_— —
Hipoxemia ...... 69 ? 84 % 84 % 91 % ? 94% | 85% 80% | 84% 76 % 90 % —
—T8 - 1 - | =

Volumen |
del Shunt .. ..... 69 % ? 26 % ? 20,5 % ? ? 48 ¢ 30 9% ? 419 33 % —
Unicos o Mu. Mu. Mu. Mu. Mu. | Mu. Mu.
multiples ....... Bilat. Unil. Un. Un. Bilat. Un. Un. Bilat. Bilat. Un. Bilat. Bilat. Un.

S — S —_—— | — e — —_— —_— — - — -

Lig. de
Biseg- Lobec- Seg- Lobec- | Resec- | Pedic. ¥ Lobec- Neu-
Operado ... ... No mentec- tomia mentec- No No tomia cion Resecc. tomia No No | menec~
tomia tomia Atipica Aneur. tomia

Historia |
familiar ... .. No Si Si Si | ? Si Si No Si No No Si No
Otras manifesta- | | [
ciones de ROW.  No Si Si si | Si Si Si No Si No No Si No
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Fic. 1.— La Rx. muestra la tipica imagen en cometa en
que una imagen nodular aparece ligada al hilio
por 2 vasos.

La presion parcial de oxigeno en sangre ar-
terial suele estar disminuida, asi ccmo la satu-
racién de HB, por shunt veno - arterial, razoén
por la cual no se corrige con la inhalaciéon de
oxigenc al 100 %.

En los 6 pacientes con cianosis, oscilé entre
69 y 94 %. El volumen del shunt varié entre
20,5 y 69 %, en los casos en que fue calculadc.

La resistencia pulmonar puede aumentar por
vasoconstriccion ¢ trombosis del lecho vascular.

ESTUDIO RADIOLOGICO

Es fundamental. Los caracteres radioléogicos
muy bien descriptcs por Lindgren (33) en 1946
detalla sobre las placas opacidades ovales o re-
dondeadas generalmente en los campos infe-
riores o medios, unidas al hilio por bandas
vasculares de densidad aumentada que repre-
sentan las ramas de arteria y vena pulmonar,
que se abren en el sacc (constituyen la ima-
gen ‘“‘en cometa’” de Packard y Waring (41).
Cuando el saco es retrocardiaco c cae en la
gotera retro o prediafragmaéatica en la proyec-
cién frontal, es este grueso pediculo formado
por vasos que no disminuyen de diametro, el
que lleva indirectamente al diagndstico (Cascs
3y 12).

La tomcgrafia aclara las caracteristicas y a
veces tiene la nitidez de una angiografia y per-
mite la meior visualizacién de los pediculos.

En el estudio radioscépico se puede observar
la pulsacion de una opacidad redondeada y los
cambios de volumen en las pruebas dinamicas:
reducci¢n de la maniobra de Valsalva y aumen-
to con la de Miiller.

La angiografia es indispensable para: a) des-
cartar un shunt cardiaco; b) mecstrar la pre-
cocidad del retorno venoso a la auricula iz-
quierda por el pediculo venoso ensanchado;
c¢) evidenciar la disminucién del gasto circula-
torio en el resto del pulmén asiento de la mal-
formacién y en €l pulmén opuesto; d) preci-
sar la imagen del aneurisma; e) visualizacién
de ctros aneurismas no visibles en la radio-
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grafia simple ya por su pequefiez o por su si-
tuacion retrocardiaca o en goteras diafragma-
ticas; f) a veces muestra la reopacificacion del
saco per existencia de anastomosis con arterias
sistémicas (brénquicas). La angiografia selec-
tiva precisa ain mas la lesion (32).

Debemos sefialar que a veces la angiocardio-
grafia puede ser incapaz de mostrar las lesio-
nes cuando las fistulas son pequenas y multi-
ples, verdaderas telangiectasias de pulmén (8).

En la casuistica la angicgrafia mostro le-
siones multiples en 7 casos de los cuales 6 eran
bilaterales; en 5 eran unicos; en los dos res-
tantes no se practicé el examen.

Otros métodes complementarios son: 1) Ki-
mografia (20, 24) (que fue usada en la Obser-
vacion NQ 1) mostrando un espiculado en los
bordes de la masa provccado por los latidos.
2) La scintigrafia pulmcnar (32, 57) muestra
la ausencia de fijacion de los macroagregados
(zonas frias) a nivel de las lesicnes. 3) La
cinedensografia (47) da imagenes que demues-
tran ]la naturaleza vascular.

ANATOMIA PATOLOGICA

Asienta con frecuencia en lébulos inferiores
y zonas medias del pulmoén. Los hallazgos scn
variados. Cuando se presenta como un saco
aneurismatico, la pared puede tener muy di-
versos grades de diferenciacion: pared colage-
na recubierta de endotelio, ya de tipo arterial,

Fic. 2. — En la Rx. de perfil se aprecia la pesicién
posterior del aneurisma.
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F1c. 3.— La Rx. revela la presencia de un proceso
inhomogéneo bibasal.

o de tipo venoso. Se ha descripto calcifica-
ciéon de la pared. En la Observacion N© 1 se
comprobaron lesiones arteromatesas y calcifi-
cadas (12, 44).

A veces la afeccion esta representada por
pequenas telangiectasias difusas que sélo la
inyeccion vascular con sustancias coloreadas
ponen en evidencia.

Excepcicnalmente la fistula puede tener apor-
te sanguineo sistémico por intermedio de arte-
rias bronquicas, intersticiales ¢ ramas directas
de la aorta (5, 9, 50, 64).

DIAGNOSTICO

Es facil en casos tipicos, con sintomatologia
clinica. En casos de pacientes conocidos como
pertenecientes a la Enfermedad de R.O.W.;
la, busqueda de un soplo tcracico extracardiaco
se impone sobre tcdo cuando el paciente pre-
senta cianosis. Si los sintomas estan ausentes
y la imagen radiolégica es atipica el diagnos-
tico puede ser dificil con otras entidades: aneu-
risma de arteria pulmonar o sus ramas, tumo-
res, etc.

COMPLICACIONES

Pueden ser multiples. Las roturas poniendo
en comunicacion el contenido sanguineo con los
bronquios o la pleura da lugar a la apariciéon
de hemoptisis o hemotoérax. Este ultimo a ve-
ces puede causar la muerte (7, 21, 29, 66) pero

otras cuando se trata con eficacia salva la vida
del paciente (34), como en nuestra Observa-
cién N©O 2 (44).

La migracién de coagulos intraneurismati-
ccs 0 trombosis por enlentencimientc circula-
torio provocan obstrucciones arteriales en el
tejido nervioso (12, 13). Otras veces las ma-
nifestaciones neurolégicas precedidas por he-
moptisis hacen sostener la migracion de em-
bolias gasecsas a la circulaciéon cerebral, por
entrada de aire en los vasos pulmonares en el
mcmento de la hemoptisis. Esta posibilidad fue
sostenida por primera vez por Broman que es-
tudié un caso de Giampalmo (22) y luego Wi-
klund y Giampalmo, en el paciente operado
por Crafford (14), ccmprueban durante la ope-
racion burbujas de aire en el angioma antes de
cortar el tejido muscular.

Paramelle y col. (42) publican un caso si-
milar que fue operadc después del 4° episodio
de accidente vascular precedidos por hemopti-
sis; el estudio de la pieza mostré6 una comu-
nicacion broncovascular, planteandose una em-
bclia gaseosa en los esfuerzos de tos.

Runstron y Sigroth (50) establecen que la
sintomatologia cerebral se deberia a angiomas
cerebrales.

Otras ccmplicaciones son 1os fenémenos co-
ronarios. Son ejemplos el caso de Alexander (2)
con muerte por trombosis de rama descendente
de ccronaria izquierda; la paciente de Sisson
y col. (563) con cicatriz de infarto y. nuestra
Observacion N? 1 (44) con aneurisma de pared
de ventriculo izquierdo, como secuela de infar-
te y una obstruccion del nacimiento de la rama
descendente anterior de la coronaria izquierda
por endarteritis obliterante. También se des-
criben complicaciones infecciosas ccmo 1a en-
darteritis bacteriana (31, 35, 36, 43), y el abs-
ceso cerebral (17, 43, 48, 57, 65, 67).

Fic. 4.— La angiocardiografia priecisa que se tratan de
multiples fistulas arteriovenosas bilaterales.
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PRONOSTICO

Depende del grado de progresividad y de la
posibilidad de sus complicaciones. La posibi-
lidad de progresion, indicando que es una afec-
cion evolutiva, estd en relacién a la ccncomi-
tancia en el mismo enfermo de otras manifes-
taciones de la Enfermedad de Rendu - Osler -
Weber y a su caracter de manifestaciéon mul-
tiple.

Sluiter - Eringa y ccl. (54) siguiendo a 20 pa-
cientes en un periodo de 3 a 21 afos, hallan
11 incambiados y 9 con progresion radiolégica.
En este ultimo grupo el nuimero de pacientes
con fistulas A.V. multiples era significativa-
mente mayor que los que presentaban lesiéon
Unica. Dines y ccl. (19) en 63 casos observo
agrandamiento de la lesion en 11; de ellos 9 te~
nian otras manifestaciones de R.O. W,

RELACIONES CON LA ENFERMEDAD
DE RENDU - OSLER - WEBER

Unc de nosotros con el Prof. Purriel (46)
en 1968 estudidé las relaciones de 1la F.A.V.P.
con la Enfermedad de Rendu - Osler - Weber.
Nuestro objetivo fue demeoestrar que la F.A.V.P.
era manifestacion de esa enfermedad en todos
los casos, tema que ya habia sido sostenido en
trabajos anteriores (60).

Se estudiarcn 28 familias comprendiendo
562 miembros, de los cuales 151 eran enfermos;
en 70 se hizo examen clinico, Rx, de térax,
estudic de crasis sanguinea, circunstancialmen-
te otros examenes. Esta cifra es de significa-
cién si se tiene en cuenta que segun Hodgson
(30) habia 350 familias estudiadas rasta 1963
y 3.000 individuos segun Fenelon hasta 1961.
Aquellas cifras de 1967 han aumentado (Ver
Cuadro II).

Cuabro II

ESTUDIO DE ENFERMEDAD
DE RENDU - OSLER - WEBER

30 Familias
593 Integrantes
154 Enfermos

74 Estudiados

En aquel estudio aparecieron las caracteris-
ticas de la enfermedad. Afeccion familiar, he-
reditaria, de tipo dominante, afectando indis-
tintamente ambcs sexos, casi exclusiva en la
raza blanca. Senalamos la presencia de mu-
tantes.

Las manifestaciones clinicas del tipo hemo-
rragias muccsas aparecen precozmente, casi
siempre epistaxis; los angiomas mas tardiamen-
te y la repercusion hematologica se ve s6lo en
los casos evolucionados. Esto nos permite dis-
tinguir 3 etapas: 1) hemorragica, 2) angioma-
tosa, 3) hematclégica, como lo sugiere Croi-
zat (16) lo que fue verificade en la mayoria
de nuestros pacientes. Al lado de este cuadro
clasico, que en nuestra casuistica representa el
80 %, hemos encontrado 10 % de hemorragias
digestivas aisladas y 10 % con so6lo angiomas.
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Destacamos casos de hemorragias digestivas en
3 miembros de una familia asociada a angic-
mas cutaneos come Unica manifestacion de 1a
enfermedad. Esto ha sido observado en los
aneurismas arteriovenosos como mcdalidad Gni-
ca de afeccién visceral en una familia.

La mayoria de los autcres admiten una estre-
cha relacion entre F.A.V.P. y Enfermedad
de Rendu - Osler - Weber. Apoyan la misma:
1) comprobacion de Enfermedad de Rendu -
Osler - Weper en pacientes con F.A.V.P._;
2) existencia de casos familiares de F.A.V.P.;
3) hallazgo de F.A.V.P. en pacientes con
Rendu - Osler - Weber o sus familiares.

Es interesante sefialar que el primer caso pu-
blicado por Churton (18) (1897) sufre de epis-
tasis. Gcldman (24) (1947) relata casos de
F.A.V.P. en enfermos con Rendu - Osler - We-
ber. Purriel y Muras (44) (1957) encuentran,
en la revision de todos les casos publicados
hasta el momento, antecedentes familiares en
el 58 % de los casos, presencia de telangiecta-
sias cutdneas en el 70 % y epistasis en el 64 %,
cifras mas elevadas que las destacadas por otros
autores.

Baer (4) encuentra en las F.A.V.P. 50 %
de anomalias vasculares, Moia (38) 30% y
Orie (40) 50 %.

Los casos familiares de F.A.V.P. abogan a
favor de esta relacion. Se ha descrite un
favor de esta relacion. Se ha descrito un caso
de 2 hermanas por Glen (23) en 1953 y por
Weill (cit. en 44) en 1956; en padre e hija por
Sloan Cooley (54) en 1953; Tobin y Wilder (60)
y Moyer y Ackermann (39) en 1948.

Goldman (24) en 1947 hace mencion de dos
hermanas en una familia con enfermedad de
Rendu - Osler - Weber.

El casc mas notoric corresponde a Hodg-
son (30): en una familia de 7 hermanos, 6 es-
taban afectados, 5 eran asintomaéticos, descu-
biertos por Rx. Un estudio completo de la fa-
milia permiti6 descubrir 14 F.A.V.P. entre
231 miembros, 91 de los cuales tenian telangiec-
tasias; es decir, de estos 91 el 15 % tenia
F.A.V.P. El autor cita el caso de un matri-
monic, ambos cényuges con F.A.V.P. cuycs
tres hijos tienen la enfermedad. De nuevo lo
senalado por nosotros referente a casos fami-
liares con hemorragias digestivas: tendencia a
heredar una misma modalidad clinica en una
familia.

Se ha encontrado F.A.V.P. en enfermos con
Rendu - Osler - Weber en una prcporcién que
varia de 1,2 a 23,5 %. Uzzan y col. (61) so-
bre 378 Rendu - Osler - Weber encuentran 22
F.A.V.P., aproximadamente un 5,8 %. Como
provienen de distintas familias es 16gico que ei
porcentaje sea menor que lo mostrado por
Hodgson.

Nuestros casos apoyan la relacién entre las
F.A.V.P. y la Enfermedad de Rendu - Osler -
Weber: 8 entre 12 R.O.W. estan afectados y/o
tienen familiares con enfermedad de R.O.W.

Ademas presentamos la primera observacion
familiar en nuestro medio. La enferma de Mu-
ras en 1957, tiene una sobrina que consulta
ahora por la misma afeccion.



FISTULA ARTERIOVENOSA DE LA CIRCULACION PULMONAR

Queda pendiente de explicacion qué sucede
con los casos en que no se encuentran otros
elementos de afectacion ni antecedentes fami-
liares que sugieran el R.O.W.

Pensamcs con Purriel (46) que scn mutan-
tes. Algunos autores como Saunders (50) sena-
lJan hasta un 20 % de mutantes. En nuestra
casuistica tenemos 6 mutantes sobre el total de
30 familias, un 20 %, y en 12 casos 4 carecen
de antecedentes personales y familiares, o sea
de 30 %.

LA ENFERMEDAD DE RENDU -
OSLER - WEBER ES UNA DISPLASIA
VASCULAR SISTEMICA

Insistimos en el caracter universal de la afec-
cién. Hace anos practicamos a 9 pacientes arte-
riografia hepatica, en alguno umbilico - porto-
grafia, y tcma de presién y oximetria en vena
suprahepatica, que juntc a biopsias nos permi-
ten abcrdar el estudio de la afectacion hepatica
en la enfermedad de Rendu ~ Osler - Weber (61).
En esta serie no seleccionada encontramos 5 con
alteracion de la arteria hepatica principal. Ha-
llamos dilatacién (mega - arteria) con didme-
tro en algun caso préoximo al aoértico y alarga-
miento (do¢lico-arteria) ccn flexuosidades en
su trayecto. Estas caractersticas se repiten en
las ramas de divisién. Existe un crecimientc
de la vascularizaciéon intrahepatica con nume-
rosas ramas de divisién y se observan los vasos
con nitidez poco comuin hasta la periferia.

Mas adelante aparecen imagenes que inter-
pretamos como dilataciones arteriocapilares. La
sustancia de contraste se detiene a su nivel
dando un mecteado opaco y difusc en la super-
ficie de la silueta hepatica. No se trataba de
fistulas arterio - venosas con suprahepatica ni
con vena porta, de acuerdo a estudio de pre-
sibn y oxigenacién en suprahepatica y por
umbiliccportografia.

Quienes presentaron la afectacién fuercn los
pacientes mas anosos, 1o que nos habla del ca-
racter evolutivo de la enfermedad.

Pensabamos entonces que la enfermedad de
Rendu - Osler - Weber no debia ser considerada
como una afeccién cutidneo - mucosa sino como
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una angicpatia sistémica que <circunstancial-
mente afecta grandes vasos.

En apeoyo de esta afirmacion, Jean Marié An-
dré en 1972 (3), a través de un estudio de las
perturbaciones embriolégicas de las principales
malformaciones vasculares, concluye que en la
enfermedad de Rendu - Osler - Weber existe al-
teraciéon de pequenos y de grandes vasos de
acuerdo al estado evolutivo vascular en que
incida la noxa genética.

RESUME

Fistule artério - veineuse pulmonaire. A propcs
de 14 observations. Aspect cliniques
et radiologiques. Etude gentique

La fistule artério - veineuse pulmonaire c’est une af-
fection peu fréquente. A propos de 14 observations, on
signale les principales caractéristiques cliniques, ainsi
que les examens radiologiques et autres examens qui
permettent un diagnostic facil.

On analyse ensuite ses relations avec la maladie de
Rendu - Osler - Weber, dont nous croyons elle est tou-
jours une manifestation. Finalement nos études nous
permettent affirmer que cette maladie est une displa-
sie vasculaire systematique.

SUMMARY

Arteriovenous fistula in lung. 14 cases.
Clinical and radiologic aspects. Genetic study

The arteriovenous fistula in lung is a rare condition.
The paper coatains a review of main clinical charac-
teristics, radiological examinations and other tests which
render diagnosis easy, performed cn a series of 14 pa-
tients.

The authors then proceed to analyze its connection
with Rendu - Osler - Weber disease, considering the con-
dition herein described as one of its manifestations.
Finally, on the basis of studies performed, the authors
sustain that the latter is a systemic vascular displasia.

Ver la bibliografia de este articulc al final
del siguiente de los mismos autores.
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