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Resumen

Las malformaciones arteriovenosas tordcicas son infrecuentes. Se caracterizan por la union anémala de arterias y venas sin
una red capilar intermedia. La mayoria de los casos cursan de forma asintomatica, siendo un hallazgo incidental en pruebas
de imagen, o pueden asociar un amplio espectro de sintomas segun sus caracteristicas y relacion con las estructuras
intratordcicas. Representan un reto diagndstico por su forma de presentacion y complejidad anatémica, siendo indispensa-
bles los estudios de imagen para su caracterizacion y manejo terapéutico. El objetivo de este articulo es describir los
hallazgos por imagen, asi como el manejo y el seguimiento de las malformaciones arteriovenosas tordcicas.
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Abstract

Thoracic arteriovenous malformations are rare. They are characterized by the anomalous union of arteries and veins without
an intermediate capillary network. Most cases are asymptomatic, being an incidental finding in imaging studies, or may be
associated with a wide spectrum of symptoms due to their characteristics and relationship with intrathoracic structures. They
constitute a diagnostic challenge given their form of presentation and anatomical complexity, and imaging studies are essen-
tial for their characterization and therapeutic management. The aim of this article is to describe the imaging findings, as well
as the management and follow-up of thoracic arteriovenous malformations.
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*Correspondencia: Fecha de recepcion: 27-12-2024 Disponible en internet: 10-09-2026
Ana M. Mazza-Rapagna Fecha de aceptacion: 06-07-2025 Rev Argent Radiol. (Ahead of print)
E-mail: aniamazza @gmail.com DOI: 10.24875/RAR.24000090 www.revistarar.com

1852-9992 / © 2025 Sociedad Argentina de Radiologia (SAR) y Federacion Argentina de Asociaciones de Radiologia, Diagnéstico por Imagenes y Terapia Radiante
(FAARDIT). Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia CC BY-NC-ND (https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://orcid.org/0000-0002-6641-7373
mailto:aniamazza%40gmail.com?subject=
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/RAR.24000090&domain=pdf
http://dx.doi.org/10.24875/RAR.24000090

Rev ARGENT RADIOL. (AHEAD OF PRINT)

Introduccion

Una malformacién arteriovenosa (MAV) es la comu-
nicacion anémala y directa entre ramas arteriales y
venosas sin una red capilar intermedia, formando un
cortocircuito de alto flujo, usualmente congénita y
debida al desarrollo defectuoso de un plexo vascular
comun’4, En el térax son infrecuentes y en su mayoria
de localizacién pulmonar, con una incidencia estimada
en 2012 de 38 casos por 100.000 habitantes"?®, siendo
las de localizacién mediastinica también poco frecuen-
tes, de prevalencia desconocida y con pocos casos
reportados en la literatura*7.

Pueden ser de origen congénito (80%) o adquiridas
(< 20%). Las congénitas se diagnostican mayormente
en la infancia y se asocian en aproximadamente el
80% de los casos a telangiectasia hemorragica here-
ditaria (THH)?®°, aunque existen casos esporadicos
poco comunes'®. En el adulto suelen ser secundarias
a una causa preexistente que condiciona su desarrollo,
como cirugia, traumatismos, infecciones o sindrome
hepatopulmonar; afecta con mas frecuencia al sexo
femenino (2:1) y se diagnostican entre la tercera y la
cuarta décadas de la vida'2510,

La mayoria de los casos son asintomaticos y la apa-
ricion de clinica obedece a distintas causas, siendo la
gravedad proporcional al nimero y tamafio de las MAV,
asi como a la asociacion de shunt”®''. Hasta el 55%
de los pacientes con MAV pulmonares son asintomati-
cos y la clinica se desarrolla por el crecimiento de las
lesiones y el efecto shunt derecho-izquierdo, manifes-
tandose con disnea debido a la hipoxemia generada
por la alteracién del intercambio gaseoso, que tipica-
mente empeora en bipedestacion (ortodesoxia) debido
a la localizacion habitual de las MAV en el I6bulo
medio, la lingula y los Iébulos inferiores, asociando
intolerancia al ejercicio’>%8°. En las MAV mediastini-
cas, el desarrollo de sintomas se relaciona con el cre-
cimiento de las lesiones y el efecto compresivo que
ejercen sobre otras estructuras, como la vena cava,
causando un sindrome de vena cava superior o inferior;
o la trdquea, causando disnea®*¢. En algunos casos,
los sintomas se relacionan con complicaciones infec-
ciosas de las MAV, embolias paraddjicas (ictus, acci-
dente isquémico transitorio, infarto de miocardio,
embolias sépticas) y excepcionalmente por rotura, cau-
sando hemotérax o hematoma mediastinico (poco fre-
cuente, pero puede ser mortal)’24579,

El diagndstico diferencial incluye un amplio espectro
de posibilidades, por lo que la clinica del paciente, sus
antecedentes y la valoracion radioldgica resultan

indispensables. El hallazgo incidental de nddulos o
masas en la radiografia convencional obliga a descar-
tar un origen maligno, al igual que procesos benignos
(tumorales, infecciosos o vasculares)®*.

El objetivo de este articulo es describir los hallazgos
en imagen de las MAV torécicas, asi como su manejo
y seguimiento radioldgico.

Caracteristicas

Las MAV se caracterizan por la formacién de un
ovillo vascular o nidus de vasos displasicos con un
aporte arterial variable. La rama arterial suele ser de
menor calibre respecto a la vena de drenaje e incluso
pueden formarse aneurismas en el seno del nidus®4®,
El tamafio es variable, desde pequefas lesiones meno-
res de 5 cm con morfologia nodular hasta pseudoma-
sas mayores de 10 cm89, lobuladas y en algunos casos
formando grandes masas vasculares bien delimita-
das™3 (Fig. 1).

En las MAV pulmonares, tanto la aferencia arterial
como el drenaje venoso dependen principalmente de
la circulacion pulmonar (95%)%, aunque algunos
casos presentan aportes de la circulacién sistémica,
como arterias intercostales o ramas directas de la
aorta tordcica y abdominal, asi como rara vez drenan
directamente en la vena cava inferior o la auricula
izquierda®. En un 33-50% de los casos son unilate-
rales®'" y localizadas con mayor frecuencia en los
I6bulos inferiores (53-70%)%%'4. Pueden ser Unicas
(42-74%) o multiples (8-20%)%", estas Ultimas usual-
mente bilaterales y asociadas a casos de THHS.
Segun el numero de vasos que nutren al nidus se
pueden clasificar en:

— Simples (80%): aferencia de una unica arteria
segmentaria®®7°,

— Complejas: aporte dependiente de dos 0 mas ramas
pulmonares segmentarias o de circulacion
sistémica®%7°,

— Difusa (5%): se describe en las MAV pulmonares,
cuando estan comprometidas varias o todas las
ramas segmentarias o subsegmentarias de al menos
un I6bulo pulmonar?57.

Las MAV mediastinicas se localizan en el espacio
extrapleural medial y generalmente presentan varias
aferencias que pueden depender del tronco arterial
braquiocefalico, la arteria mamaria interna, las inter-
costales, las bronquiales y, en algunos casos, de
ramas directas de la aorta abdominal; pueden drenar
a venas intercostales, la subclavia o el tronco innomi-
nado, e incluso a venas pulmonares®”1213 y también
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Figura 1. Ejemplos de MAV toréacicas. 1: forma nodular
de localizacion subpleural. 2: ovillo vascular en
mediastino medio, con vena de drenaje de mayor calibre
respecto a la arteria nutricia. 3: pseudomasa vascular
bien delimitada en mediastino posterior. 4: forma
telangiectasica en parénquima pulmonar.

APD: arteria pulmonar derecha; API: arteria pulmonar
izquierda; VPSD: vena pulmonar superior derecha;
VPSI: vena pulmonar superior izquierda; VPII: vena
pulmonar inferior izquierda; AO: aorta; VI: ventriculo
izquierdo; AD: auricula derecha.

se han descrito casos en la literatura con drenaje en
la vena cava'®y de forma mas excepcional en la auri-
cula izquierda'®. Asi, pueden clasificarse como sim-
ples o complejas segun el numero de aferencias
arteriales'”.

Técnicas de imagen
Radiografia convencional

Es la primera prueba realizada en el contacto
médico inicial, sobre todo en los adultos y cuando
hay sintomas (disnea, cianosis y epistaxis), conjunta-
mente con la oximetria para detectar hipoxemia''.
Muchas veces se realiza por un motivo diferente,
siendo las MAV un hallazgo casual. Tiene una sen-
sibilidad aproximada del 66%?2, poniendo de mani-
fiesto alteraciones del contorno mediastinico (Fig. 2)
0 la presencia de lesiones pulmonares tipo nédulo o
masas lobuladas con densidad homogénea y contor-
nos bien definidos, no calcificados, con opacidades
curvilineas en continuidad con el hilio pulmonar y
generalmente localizadas en los Iébulos inferio-
res’5%14 (Figs. 3 y 4). Un estudio normal no excluye
la presencia de MAV?.

o

Figura 2. Radiografia de térax en proyeccién
posteroanterior (A) y lateral (B). MAV mediastinica.
Mujer de 53 afios con hallazgo incidental de una
lesion en forma de masa polilobulada paramediastinica
derecha (circulo en A) que se continda con las
estructuras del hilio pulmonar (6valo en B), asociando
atelectasias subsegmentarias en el parénquima
pulmonar (flechas).

Figura 3. Radiografia de térax en proyeccion
posteroanterior. MAV pulmonar. Mujer de 71 afios
diagnosticada con THH. Malformacion arteriovenosa
pulmonar en l6bulo superior derecho con morfologia
nodular-ovalada y margenes lobulados (circulo).

Ecografia

ECOGRAFIA TRANSTORACICA CON CONTRASTE
INTRAVENOSO

Para el estudio de MAV pulmonares, la ecografia
transtoracica (ETT) con contraste intravenoso, también
conocida como ecocardiografia de burbuja, se realiza
como método de deteccion inicial en pacientes con
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Figura 4. Radiografia de torax en proyeccion
posteroanterior. MAV toracicas miltiples. Adolescente
de 13 afios con diagnéstico de THH desde la infancia y
MAV toracicas multiples. Presenta pérdida del volumen
pulmonar izquierdo por tratamiento previo con
lobectomia inferior y también se observa embolizacién
endovascular con coils en el hemitérax derecho (flechas
rojas). Se visualizan varios nodulos bilaterales de
pequefio tamafio con tenues opacidades periféricas en
“vidrio deslustrado”, en contexto de MAV
telangiectésica difusa (flechas blancas).
Ensanchamiento mediastinico superior izquierdo
correspondiente a MAV en mediastino superior (6valo).

THH y ante la sospecha clinica de shunt derecho-iz-
quierdo, para definir la derivacion y estratificar el
riesgo"2510, Por otro lado, resulta Util para valorar la
efectividad del tratamiento endovascular®. Tiene una
sensibilidad aproximada del 98-100%, con un valor
predictivo negativo cercano al 100%, pero no es espe-
cifica, y consiste en la deteccién de contraste ecogré-
fico en la auricula izquierda tras completar al menos
tres ciclos cardiacos'-2%, lo que sugiere la presencia de
shunt extracardiaco o intrapulmonar®,

ECOGRAFIA TRANSESOFAGICA-TRANSTORACICA
Y Estubio DopPpPLER

En el caso de las MAV mediastinicas puede ser Uutil
como método inicial de cribado si existe buena ventana
acustica. Se visualiza como una estructura hipoecogé-
nica y heterogénea, formada por estructuras serpigino-
sas correspondientes a vasos tortuosos, algunos de
ellos con dilataciones aneurisméticas por arterializa-
cién venosa de larga duracion®'8, Permite estimar las

dimensiones de la masa, su relacion con las estructu-
ras mediastinicas y su complejidad®'®. El modo Doppler
color evidencia la naturaleza vascular de la masa, con
derivacion arteriovenosa prominente y usualmente flujo
turbulento; en el Doppler espectral se observan vasos
de alto flujo con bajos indices de resistencia y ondas
venosas arterializadas®'®.

Angiografia por tomografia computada

La angiografia por tomografia computada
(angio-TC) es la prueba de eleccion para la confir-
macion diagndstica de MAV pulmonares cuando las
pruebas de cribado son patoldgicas y la ETT es
altamente sugestiva de shunt derecho-izquierdo"5°,
También es de eleccion por su rapidez y disponibili-
dad en la valoracion y la aproximacién diagndstica
de las MAV mediastinicas®'®'8. Permite caracterizar
las lesiones en cuanto a tamafio, forma, relaciones
y complejidad al identificar las aferencias y el dre-
naje venoso, a la vez que permite planificar el abor-
daje terapéutico y valorar las complicaciones
asociadas a ellas"%%0,

Se recomienda realizar el estudio con equipos de TC
multidetector”'?, incluyendo el térax y el segmento
superior de la aorta abdominal con la intencién de
identificar posibles aportes sistémicos originados en la
aorta infradiafragmatica, asi como también MAV hepa-
ticas®'%, lo que permite confirmar el diagnéstico de
THH basado en los criterios de Curazao®.

El estudio de MAV pulmonares se realiza mediante
angio-TC de arterias pulmonares®™® (Fig. 5) y en el
caso de MAV mediastinicas con angio-TC de aorta®
(Fig. 6), tras la administracién de un bolo de contraste
yodado de alta concentracion, pudiendo utilizar la téc-
nica de bolus tracking. Es recomendable realizar adqui-
siciones volumétricas con corte fino (0,63-1 mm),
reconstrucciones multiplanares y posprocesado con
MIP (maximum intensity projection), lo que permite deli-
mitar mejor los componentes vasculares de las MAV y
ofrece una mayor sensibilidad para detectar lesiones
de pequefio tamafio’°.

Usualmente se observa un entramado formado por
vasos tortuosos y venas con dilataciones varicosas
(Figs. 7 y 8), normalmente de 1-2 mm mayor calibre
respecto a la arteria, formando un nidus que se opaci-
fica por completo en el estudio poscontraste®”°. Las
MAV pulmonares también pueden verse como lesiones
nodulares circunscritas y no calcificadas, con una rama
arterial subsegmentaria nutricia y su respectiva vena de
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Figura 5. Angio-TC de arterias pulmonares con MIP y
MPR en los planos coronal (A), sagital (B) y axial (C y D).
MAV pulmonar en el I6bulo superior derecho. Paciente
de 34 afios diagnosticado con THH en la infancia y
tratado quirGrgicamente con lobectomia inferior derecha
y ligadura de MAV pulmonar derecha. Persistencia de
shunt derecho-izquierdo en la ETT. La angio-TC
evidencia un ovillo vascular localizado en el segmento
posterior del [6bulo superior derecho paravertebral
(circulo), con aporte vascular dependiente de la arteria
segmentaria posterior (flecha roja) y drenaje venoso en
la vena pulmonar superior derecha (flechas blancas).

drenaje, habitualmente de localizaciéon subpleural®”'*
(Figs. 9 y 10). En los casos de MAV telangiectasicas
pulmonares o de pequefio tamafio se pueden observar
como opacidades en “vidrio deslustrado™? (Fig. 11); no
obstante, las opacidades alveolares pueden estar rela-
cionadas con hemorragia alveolar en los pacientes que
se manifiestan clinicamente con hemoptisis.

En la valoracién de los pacientes con MAV, sobre todo
en los nifos, las pacientes en edad fértil y las embara-
zadas, es importante realizar estudios con TC de baja
dosis teniendo en cuenta la necesidad de controles a
largo plazo®. Por ello, realizar estudios con equipos de
TC con energia dual ofrece el beneficio de reducir la
dosis de radiacion, asi como la cantidad de contraste
administrada, permite realizar reconstrucciones sin
contraste virtual (anula la adquisicion previa sin con-
traste en los estudios vasculares) y ofrece una mayor
resolucién temporal que mejora la valoracion de peque-
fas lesiones'®%,

Debe recordarse que la angio-TC es la prueba de
eleccion para confirmar el diagnéstico de MAYV,

permitiendo caracterizar las lesiones y valorar las com-
plicaciones derivadas de estas.

Angiografia por resonancia magnética

La angiografia por resonancia magnética (angio-RM)
se considera la modalidad de estudio de eleccion
cuando existe limitacidn o contraindicacion para la rea-
lizacién de una angio-TC. Tiene como ventaja la ausen-
cia de radiacion ionizante y la posibilidad de realizar
secuencias angiogréficas sin administracion de con-
traste intravenoso, siendo capaz de detectar MAV de
hasta 2 mm, con potencial uso en el diagndstico y el
planteamiento terapeutico’®. Su principal limitacién es
la poca disponibilidad de equipos de RM y la mayor
duracion de la exploracion. Deben incluirse secuencias
spin eco T1 y T2, y secuencias dindmicas en fases
arterial y venosa, lo que permitira discernir que se trata
de una lesién vascular de alto flujo, asi como secuen-
cias poscontraste 3D T1-EG utilizando gadolinio a
dosis de 0,1-0,2 mmol/kg"518,

En las secuencias spin eco se observan como
estructuras con vacio de sefial, algunas de morfologia
serpiginosa®'®, como focos hiperintensos en secuen-
cias de eco de gradiente potenciadas en T23518 y
muestran intenso realce poscontraste con drenaje
venoso precoz, caracteristico de lesiones de alto
flujo®'8. Permite detectar focos de sangrado o trombo-
sis, y con las secuencias poscontraste y 3D dindmicas
se logra valorar correctamente el nidus, la complejidad
del aporte vascular y el drenaje venoso®.

Angiografia pulmonar

Aunque se considera el método de referencia para el
diagndstico de MAV, es un procedimiento invasivo, lo que
implica ciertos riesgos, ademas de la exposicion a radia-
cion ionizante y los posibles eventos adversos asociados
al uso de contraste yodado. Por ello, queda reservada
Unicamente para realizar el tratamiento endovascular®®.

Manejo terapéutico

El manejo de las MAV ha ido variando con el tiempo,
siendo la tendencia actual realizar intervenciones mini-
mamente invasivas y con menor morbilidad para los
pacientes?, teniendo en cuenta que la mayoria son
niflos y que necesitaran un seguimiento prolongado,
probablemente con varias intervenciones a lo largo de
su vida por el riesgo de enfermedad residual o recu-
rrente’®2", El objetivo principal del tratamiento es
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Figura 6. TC de torax sin contraste en el plano axial (A) y angio-TC de aorta en el plano axial (B) con MIP (C y E),
incluyendo MPR sagital (D) y coronal (F). MAV mediastinica compleja. Se observa una estructura vascular localizada
en el seno cardiofrénico derecho que corresponde al nidus (circulo en Ay B), con aportes vasculares dependientes
de la arteria lobar media e interlobar (flechas blancas), asi como circulacion sistémica a expensas de la arteria
mamaria interna derecha (flechas discontinuas), ramas intercostales (flecha amarilla) y ramas frénicas con origen
en la aorta abdominal (flecha verde). El drenaje venoso depende de la vena pulmonar inferior derecha, con
dilataciones varicosas y mayor calibre respecto a las arterias nutricias (flechas rojas).

mejorar los sintomas cuando aparecen y prevenir las

posibles complicaciones®'"1.

En el caso de las MAV pulmonares, las ultimas reco-
mendaciones de la Sociedad Europea de Radiologia
Cardiovascular e Intervencionista (CIRSE) indican tratar
a todo paciente que cumpla los siguientes criterios®:

— Presencia de sintomas (hipoxemia o embolias
paraddjicas).

— Crecimiento progresivo de la MAV.

— Cualquier MAV con un diametro de la arteria nutricia
> 2 mm, ya que se ha demostrado que las embolias
paraddjicas ocurren con independencia del diametro
del vaso?.

La decision de no tratar a nifios asintomaticos con
MAV de pequefio tamafio debe ser considerada de
manera individualizada segun el criterio clinico y la
valoracién del riesgo-beneficio’'.

En las MAV mediastinicas se deben considerar el
tamanio, la localizacion y las relaciones con estructuras
adyacentes, asi como la dindmica del flujo, para tratarlas
de forma adecuada®*. El tratamiento endovascular
puede ser de primera eleccién, donde el abordaje y el

material utilizado dependeran de las caracteristicas
angiogréficas de la MAV®, aunque basandonos en los
casos reportados en la literatura podemos decir que la
tendencia es realizar tratamiento quirdrgico, siendo el
endovascular un paso previo; la embolizacion prequirdr-
gica se realiza con intencion de reducir el tamafo inicial
y las aferencias al nidus, facilitando la resecciéon con
menor probabilidad de complicaciones, como en el caso
de MAV de gran tamafo y con invasion a estructuras
vitales*61322_ | a reseccidn incompleta o el cierre parcial
del nidus tiende a causar recurrencias®*, aunque no
siempre es posible’s. En algunos casos de pacientes
asintomaticos se puede optar por tratamiento conserva-
dor, con un enfoque de observar y esperar*®.

Tratamiento endovascular por radiologia
intervencionista

MAV PULMONARES

Se prefiere el tratamiento endovascular por ser un abor-
daje menos agresivo y asociar menor morbimortalidad
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Figura 7. Reconstruccion 3D de MAV mediastinica
compleja con vista anteroposterior (A), lateral-oblicua
derecha (B) y posterior (C). Mismo caso de la figura 6.
MAV compleja en seno cardiofrénico derecho (flecha
blanca) con aporte vascular dependiente de la arteria
lobar media e interlobar (flechas negras discontinuas),
la arteria mamaria interna derecha (flechas blancas
discontinuas) y la frénica (flecha verde). Drenaje venoso
a la vena pulmonar inferior derecha (flecha negra).

que la cirugia convencional®>. Puede realizarse una
embolizacién terapéutica en una Unica sesion para
casos con cuatro lesiones 0 menos, o en varias sesio-
nes cuando existan multiples lesiones y enfermedad
difusa, teniendo en cuenta la complejidad de las lesio-
nes, asi como la dosis de radiacién y de contraste que
va a recibir el paciente durante el procedimiento’.

El acceso a la arteria pulmonar puede ser por via
venosa femoral o yugular'-22', y en algunos casos por
via cubital®. Se deben embolizar las arterias nutricias
lo mas cerca posible del nidus (embolizacién supra-
selectiva), con el fin de bloquear el suministro al nidus
y preservar al maximo la perfusion pulmonar
normal’-23,

La embolizacion del saco venoso puede ser una
alternativa a la embolizacion arterial, con la ventaja de
tener menor tasa de reperfusiéon®'; sin embargo, con-
lleva un incremento en el coste (amerita mas material

Figura 8. TC de torax con contraste intravenoso en fase
venosa. Posprocesado con MIP en planos axial (A, By D)
y sagital (C), y reconstruccion 3D con vistas anterior (E) y
lateral derecha (F). MAV mediastinica compleja. Paciente
con antecedente de infeccion por Mycobacterium
tuberculosis y hallazgo incidental de una masa
mediastinica en la radiografia de torax; asintomatico
respiratorio. Se identifica un nidus vascular en el seno
cardiofrénico derecho (circulo) con aportes dependientes
de la arteria interlobar (flecha verde) y la arteria mamaria
interna derecha (flecha roja). Drenaje dependiente de la
vena pulmonar inferior derecha (flechas blancas
discontinuas) con dilataciones varicosas y mayor calibre
respecto a las arterias del nidus. Se observan pequefias
calcificaciones vasculares (flechas negras) y
adenopatias calcificadas en el hilio derecho (flecha
blanca) en relacion con la tuberculosis pasada.

de embolizacién) y aumenta el tiempo del procedi-
miento, y con ello la dosis de radiaciéon®°.

El material mas usado son los coils y plugs vascula-
res tipo Amplatzer®' (Fig. 12), cada uno con riesgo de
recanalizaciéon de forma aislada (en torno al 15-20% y
hasta un 6% respectivamente)'?, por lo que seran
seleccionados dependiendo de las caracteristicas de la
MAV. Actualmente se cuenta con plugs microvasculares
para vasos de pequefo calibre?® (riesgo de recanaliza-
cidon < 5%' a 6%2, segln la literatura). Esto se ve



Rev ARGENT RADIOL. (AHEAD OF PRINT)

Figura 9. TC de arterias coronarias con MIP en cortes axial (A) y sagital (B). MAV pulmonar. Paciente de 80 afios,
hipertenso, con episodios de angina. Hallazgo incidental de MAV pulmonar simple en el I6bulo medio (punta de
flecha), de pequefio tamafio, con aporte vascular de rama subsegmentaria (flecha blanca discontinua) y drenaje en
la vena pulmonar inferior derecha (flecha blanca) de mayor calibre.

Figura 10. Reconstruccion volumétrica en 3D de
parénguima pulmonar en vistas anteroposterior (A) y
lateral-oblicua derecha (B). MAV pulmonares. Nifio de
7 afios con diagnéstico conocido de THH. Se observan
varios nddulos pulmonares de pequefio tamafio y
distribucion periférica subpleural, correspondientes a
MAV (sombreado rojo en Ay B), una de mayor tamafio
en la base pulmonar derecha con componente
atelectasico (lagrima), asi como en el segmento apical
del l6bulo inferior derecho (circulo, sombreado azul, en
B), embolizada con un plug vascular tipo Amplatzer.

influenciado ademas por el tamafio de la MAV, su com-
plejidad y el punto respecto al nidus donde se libera el
material, habiéndose demostrado que el uso combinado
de coils y plugs es capaz de prevenir la recanalizacion
del nidus'?. No se utilizan agentes de embolizacion
liquidos®.

MAV MEDIASTINICAS

La finalidad es conseguir ocluir por completo y erra-
dicar el nidus®’, ya que el tratamiento incompleto

favorece un crecimiento agresivo debido a la neovas-
cularizacion y el reclutamiento de colaterales, aunque
suele ameritar mas de una sesiéon por enfermedad
residual o recurrencia®. Se puede intentar la esclerote-
rapia del nidus mediante el uso combinado de agentes
liquidos (como alcohol polivinilico)®”'° y coils, teniendo
en cuenta los riesgos y las posibles complicaciones

con el uso de particulas®'® (Fig. 13).

Se puede acceder por via vascular, venosa 0 ambas,
en funcion de las caracteristicas de la lesion. Para el
tratamiento puede considerarse la clasificacion tera-
péutica adaptada por Flors et al.?, aunque en la prac-
tica pueden existir formas mixtas, debiendo adaptarse
el manejo (Fig. 14):

— Tipo I: no mas de tres arterias comunicando una
Unica vena de drenaje.

— Tipo Il: multiples arteriolas comunicando una Unica
vena de drenaje.

— Tipo llla: multiples comunicaciones entre finas arte-
riolas y vénulas, con aspecto de “mancha” en la
angiografia.

— Tipo Illb: red vascular compleja formada por multi-
ples arteriolas y vénulas.

En los tipos 1 y Il es importante abordar el componente
venoso del nidus mediante puncién transvenosa y
ocluirlo; si se considera el uso de alcohol polivinilico,
debe embolizarse primero el componente venoso con
coils con el fin de reducir la dosis de etanol y estabilizar
la trombosis venosa tras reducir su flujo. En el tipo llI
se debe realizar un abordaje transarterial, ya que los
vasos del nidus son muy finos y en el abordaje venoso
no permitird liberar el material de embolizacion en la
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Figura 11. Angio-TC de arterias pulmonares con MPR
sagital (A), MIP en corte axial con ventana de
mediastino (B) y ventana de pulmén (C). Adolescente de
13 afios con THH y MAV toracicas mdltiples en
seguimiento. (A) MAV en mediastino superior (circulo)
con aporte de arteria mamaria interna izquierda (flechas
blancas) y drenaje en vena pulmonar superior izquierda
(no mostrado). (B y C) MAV pulmonar en el l6bulo
inferior derecho (circulo discontinuo) con aporte de
rama subsegmentaria (flecha roja) y drenaje en vena
pulmonar inferior derecha (flecha blanca discontinua),
asi como micronodulos periféricos con opacidades en
«vidrio deslustrado» (puntas de flecha rojas), en
contexto de MAV telangiectasica difusa. Ademas, se
identifican coils de embolizacion previa en el I6bulo
inferior derecho (flechas negras) y pérdida del volumen
pulmonar izquierdo (C) en relacién con lobectomia por
tratamiento previo de MAV.

localizacion adecuada, ademas de aumentar el riesgo de
crecimiento y rotura por el bloqueo del drenaje venoso®.

Debe recordarse que el objetivo principal del trata-
miento endovascular en las MAV pulmonares es ocluir
las aferencias arteriales al nidus, mientras que para las
MAV mediastinicas se pretende la esclerosis o erradi-
cacion total del nidus.

En todos los casos, tras la embolizacién de la arte-
ria nutricia debe comprobarse la existencia de apor-
tes adicionales al nidus que no son evidentes al
inicio por presentar menor flujo'. Es recomendable

Figura 12. Arteriografia pulmonar mas embolizacion
endovascular de MAV pulmonar en el I6bulo superior
derecho con plug vascular tipo Amplatzer.

(A) Arteriografia pulmonar derecha selectiva mediante
abordaje a través de la vena femoral comin derecha y
control de escopia, poniendo de manifiesto una
voluminosa MAV en el segmento posterior del I6bulo
superior derecho (flecha roja) con importante aporte de
ramas del I6bulo superior derecho (flecha blanca
discontinua) y drenaje inmediato en la vena pulmonar
superior derecha (punta de flecha). (B) Se intenta el
cierre con un dispositivo tipo Amplatzer (flecha negra), sin
poder desplazarlo de forma 6ptima, persistiendo el flujo
en la MAV. (C) Durante el control inmediato se evidencia
extravasado de contraste por una lesion vascular durante
el avance del dispositivo de cierre (flecha blanca). (D)
Embolizacion con coils de lesion vascular incidental
(flecha negra discontinua) y cierre parcial de la MAV.

la administracion intravenosa de heparina durante el
procedimiento, para prevenir embolias paraddjicas (1%
de incidencia); habitualmente un bolo de 5000 UlI,
seguido de una infusion de 1000 Ul por hora'2.

Las complicaciones asociadas al tratamiento endovas-
cular son las propias del sitio de puncion (hematoma),
reaccion alérgica al contraste yodado, infarto pulmonar
(excepcional), embolia del material usado o de pequefios
trombos (usualmente sin mayor repercusion)>2'; lo mas
frecuente es la aparicion de dolor pleuritico autolimitado
tras la embolizacion vy fiebre (15-30%)°.
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Figura 13. Arteriografia toracica y abdominal mas embolizacién endovascular con coils de MAV mediastinica
compleja. Aortografia bajo control de escopia con abordaje a través de la arteria femoral com(n derecha,
identificando MAV mediastinica (tipo 1) con aferencias de ambas arterias mamarias internas, frénicas y ramas
epigastricas (flecha blanca). (A) Cateterizacion de la arteria mamaria interna derecha y embolizacion con coils
(flecha blanca discontinua). (B) Control tras la embolizacion con aferencia importante desde la arteria mamaria
interna contralateral, que posteriormente es embolizada (flecha negra discontinua); no se identifican aportes
importantes en el control inmediato. Por persistencia de signos de shunt en el control, se realiza en segundo tiempo
una arteriografia que muestra aporte prominente de la arteria toracica superior y lateral (C, flechas azules y rojas,
respectivamente), asi como de las arterias frénicas (D, flechas negras), con resultado final satisfactorio tras la

embolizacion (Ey F).

Tipo lllb

Tipo llla

Figura 14. Clasificacion angiografica de las MAV para la
planificacion del tratamiento endovascular (adaptada de
Flors et al3.).

Debe recordarse que, actualmente, el tratamiento
endovascular es la opcion terapéutica de primera linea
para el tratamiento de las MAV pulmonares, debido a
la menor morbimortalidad asociada respecto a la ciru-
gia convencional, reservando esta ultima para aquellos
casos en los que no es posible realizar manejo endo-
vascular o ante una hemorragia potencialmente grave,
incluso durante el embarazo.

Cirugia convencional (toracotomia)

Anteriormente se consideraba el tratamiento con
neumonectomia, lobectomia o reseccion atipica para
las MAV pulmonares. En la actualidad, solo esta

Figura 15. Angio-TC de arterias pulmonares con MIP y
RPM en los planos axial (A y C) y coronal (B y D). MAV
pulmonar en el [6bulo superior derecho. Mujer de 71
afios con THH. (A y B) MAV pulmonar (flecha roja) con
aferencia de la rama del segmento posterior del 16bulo
superior derecho (flechas verdes) y drenaje en la vena
pulmonar superior derecha (flecha blanca). (C y D)
Control al mes de la embolizacién con un dispositivo tipo
Amplatzer (circulo), con resultado satisfactorio.

indicado en aquellos casos con lesiones de extension
limitada no aptas para embolizacion, o cuando no se
dispone de la técnica endovascular, en casos de
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| .

Figura 16. Angio-TC de arterias pulmonares con MIP en corte axial y ventana de pulmdon. MAV pulmonar en lébulo
inferior izquierdo. Mujer de 48 afios con THH y evidencia de shunt en control con ETT. (A) MAV pulmonar (circulo
rojo) con aporte arterial dependiente de la rama pulmonar del l6bulo inferior izquierdo (flecha blanca) y drenaje en
vena pulmonar homénima (flecha blanca discontinua). (B) Control al mes de la embolizacion endovascular con coils

(flecha roja discontinua) y oclusién satisfactoria de la MAV.

embolizacion fallida o si se produce una hemorragia
potencialmente mortal’-24,

En las MAV mediastinicas, la cirugia sigue siendo la
principal opcidn terapéutica, intentando una reseccion
completa de la lesién, lo que no siempre es posible,
muchas veces debido a su tamafio y a la invasion de
estructuras mediastinicas, por lo que se suele realizar
una embolizacion previa con el fin de reducir el tamafio
de la MAV, disminuir el riesgo de sangrado y facilitar
la reseccion1213.15.22,

Debe recordarse que en las MAV mediastinicas el
tratamiento puede realizarse mediante toracotomia,
terapia endovascular o cirugia con embolizacion pre-
quirdrgica para facilitar el procedimiento, siendo esta
ultima la opcion terapéutica mas realizada segun los
casos reportados.

Pacientes embarazadas

En el embarazo, debido al efecto vasodilatador de la
progesterona y a los cambios dinamicos en el flujo
vascular pulmonar, las MAV tienden a crecer®23, con
un riesgo de rotura y hemorragia estimado del 1,4%?2,
mayor en el segundo y el tercer trimestres®23, segun
la literatura. En los casos asintomaticos, confirmados
0 con sospecha de THH, se recomienda la deteccion
inicial de MAV con ETT y TC sin contraste de baja
dosis; esta Ultima a partir del segundo trimestre'’. En
los casos sintomaticos se debe realizar TC sin

contraste de baja dosis independientemente de la edad
gestacional siempre que exista una clara indicacién'”.
Se recomienda el tratamiento endovascular a partir del
segundo trimestre a menos que exista una indicacion
diferente®'24: |as series de casos han demostrado el
bajo riesgo de complicaciones asociadas al diagnos-
tico por imagen y la terapia endovascular, a diferencia
del elevado riesgo de complicaciones en las MAV no
tratadas durante el embarazo®'. La cirugia es de elec-
cion en casos de rotura y hemorragia potencialmente
grave?923,

En el tratamiento endovascular se deben tomar
medidas para reducir la exposicion del feto a la radia-
cién, como fluoroscopia pulsada o de baja dosis, evitar
la fluoroscopia sobre el abdomen y la pelvis, minimizar
los recorridos de angiografia y utilizar colimacién ajus-
tada. No se recomienda proteccion abdominal para la
TC ni la angiografia, ya que aumenta la radiacion dis-
persa al feto"”.

Debe recordarse que el diagndstico y el manejo de
las MAV tordcicas es complejo y requiere la valoracion
conjunta con toma de decisiones por un equipo mul-
tidisciplinario, especialmente en la infancia y en las
embarazadas.

Seguimiento

En los nifios con THH asintométicos o con resultado
negativo en la deteccidn inicial de MAV se recomienda

11
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valorar de nuevo cada 5 afos, o incluso antes cuando
el resultado inicial en las pruebas de imagen (radiogra-
fia o ecografia) y de oximetria resulta dudoso'’.

Se debe realizar seguimiento tras el tratamiento
endovascular mediante la clinica y angio-TC, para valo-
rar la involucion de la MAV o la posible recanalizacién
y crecimiento de la lesion, asi como para la deteccion
de nuevas MAV no detectadas en el estudio inicial®.
Segun la literatura (mas enfocada en MAV pulmona-
res), podria considerarse un control transcurrido 1 mes
de la intervencidn, luego a los 6-12 meses y a conti-
nuacién cada 3-5 afos, aproximadamente'?. En las
lesiones pequefas o no tratadas, incluyendo las sos-
pechadas en la ETT y no detectadas en la TC, debe
planificarse el seguimiento individualizando en cada
caso segun los riesgos y el criterio del clinico'.

El éxito del tratamiento endovascular se estima en
un 80-95%2'. Un resultado satisfactorio o resolucion
completa se considera cuando el diametro transverso
de la MAV disminuye un 70% o mas del didmetro inicial
(Figs. 15y 16); el éxito parcial se define por una reduc-
cion del 30-70% (Fig. 12) y el fracaso del tratamiento
cuando el volumen persiste invariable y se demuestra
recanalizacion o reperfusion del nidus (15% de los
casos?') (Fig. 13), que clinicamente se manifiesta como
disnea de nueva aparicion, cefalea, palpitaciones o
hemoptisis?, y en general ocurre en MAV complejas, de
gran tamafo o por hipertrofia de arterias bronquiales®.
En estos casos, se puede intentar nuevamente una
embolizacion de la MAV25, A veces resulta dificil esti-
mar en forma adecuada el éxito del tratamiento, sobre
todo cuando se realizan técnicas endovasculares, por
el volumen que presenta el material de embolizacion?.

Conclusion

Las MAV toracicas son infrecuentes, sobre todo las
de localizacién mediastinica, caracterizadas por una
comunicacion anémala entre ramas arteriales y veno-
sas sin una red capilar intermedia. Representan un reto
diagndstico por su forma de presentacion y compleji-
dad anatémica, siendo indispensables los estudios de
imagen para su caracterizacion y abordaje terapéutico.
La mayoria son congénitas, usualmente asociadas a
THH. En los adultos suele ser un hallazgo incidental
en pruebas de imagen, tanto en los casos esporadicos
como en los adquiridos. En las MAV pulmonares se
considera el abordaje de primera linea con tratamiento
endovascular, limitando la cirugia convencional a aque-
llos casos en los que el tratamiento endovascular no
es posible o resulta fallido, mientras que en las MAV

mediastinicas la tendencia es la escisién quirurgica,
previa embolizacién del nidus con la finalidad de mini-
mizar las complicaciones y facilitar el procedimiento.
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