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CARDIOLOGIA DEL ADULTO — PRESENTACION DE CASOS

Falla cardiaca de alto débito por fistulas arteriovenosas sistémicas

en paciente con sindrome de Osler-Weber-Rendu

High output cardiac failure by systemic arteriovenous fistulas in a patient with
Osler-Weber-Rendu syndrome

Juan M. Senior, MD., FACR"23; Juan C. Chavarriaga, MD.®

Medellin, Colombia.

Paciente de 65 afios, con historia de epistaxis a repeticion, sin otros antecedentes patolégicos de im-
portancia, quien presentd sintomas de un afo de evolucién consistentes en disnea de esfuerzo progresiva
hasta el reposo, acompafiado de ortopnea y edemas que iniciaron en miembros inferiores y progresaron
hasta la anasarca. Al examen clinico llamé la atencion ingurgitacion yugular, hepatomegalia, ascitis y
edemas periféricos. La piel presento telangiectasias en extremidades y mucosas. Se realizaron estudios
que reportaron falla cardiaca con severa dilatacion de las cavidades derechas, con funcién sistélica del
ventriculo izquierdo conservada. Se demostraron fistulas arteriovenosas en higado y pulmén. Se establecié
el diagndstico de sindrome de Osler-Weber-Rendu o telangiectasia hemorragica hereditaria (THH). Se
propuso cierre de fistulas por via percutanea y se planted posible trasplante hepatico como tratamiento;
sin embargo, el paciente tuvo una evolucion térpida, presento fibrilacion auricular y embolismo al sistema
nervioso central y fallecié por enfermedad cerebrovascular.

PALABRAS CLAVE: fistula, insuficiencia cardiaca, cortocircuito, gasto, cateterismo cardiaco.

We report the case of a 65 year old patient with history of recurrent epistaxis without other significant
medical history, who presented symptoms of progressive dyspnea, from exertional dyspnea to dyspnea
at rest, orthopnea and edema that began in lower limbs and progressed to anasarca. Clinical examination
showed jugular ingurgitation, hepatomegaly, ascites and peripheral edema. Skin telangiectasiae were
found in extremities and mucosae. Studies performed reported heart failure with severe dilatation of the
right cavities with left ventricular systolic function preserved. Arteriovenous fistulas were demonstrated
in liver and lung. A diagnosis of Osler-Weber-Rendu syndrome or hereditary hemorrhagic telangiectasia
(HHT)was established. Percutaneous closure of fistulas was proposed and a possible liver transplanta-
tion was considered as a treatment, but the patient had a torpid evolution, presented atrial fibrillation and
embolism to the central nervous system and died from cerebrovascular disease.
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Introduccion

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria (THH) o
enfermedad de Osler-Weber-Rendu, es un transtorno
genético con dominancia autosémica y penetfrancia
variable. Caracteristicamente los pacientes presentan
epistaxis recurrentes, felangiectasias mucocutdneas y
fistulas arteriovenosas viscerales, las cuales pueden de-
sarrollarse en cerebro (9,7%), pulmones (34%), higado
(57%) y tracto gastrointestinal (80%) (1). Su prevalencia
se estima en 1:5.000-10.000 habitantes. Es una enti-
dad poco reconocida, cuyo diagndstico se basa en los
hallazgos clinicos; los pacientes pueden fallecer por
hemorragia intracerebral o sangrado gastrointestinal
masivo (1). Se describe el caso de un paciente en la
séptima década de la vida con falla cardiaca de alto
débito y complicaciones tardias de la enfermedad.

Presentacion del caso

Paciente de 65 afios de edad, con historia de epistaxis
recurrente, sin otros antecedentes personales nifamiliares
patolégicos de importancia, quien consulté por disnea y
edemas que iniciaron un afio antes, que en pocos meses
progresaron hasta disnea de reposo y anasarca, asociado
a ortopnea, pero sin disnea paroxistica nocturna.

Al examen clinico se encontré palido, caquéctico, con
presion arterial de 98/64 mm Hg, frecuencia cardiaca
de 98 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 24
por minuto y temperatura de 36,7°C. Saturaciéon de
oxigeno con fraccién inspirada de oxigeno de 21% de
92%, ingurgitacion yugular a 45°. Los ruidos cardiacos
eran ritmicos con soplo holosistélico epigdstrico I/
IV, sin frote pericardico, sin S3. El punto de méximo
impulso, se hallé en la regién subxifoidea. Los ruidos
respiratorios estaban conservados, sin sobreagregados.
La palpacién del abdomen revelé hepatomegalia severa,
sin esplenomegalia, con peristaltismo normal y matidez
desplazable presente. Las extremidades tenian edemas
con févea hasta el muslo. También habia edema de la
pared abdominal y en la regién sacra. En la piel llama-
ron la atencién lesiones eritematosas puntiformes en los
pulpejos de los dedos, e igualmente en los labios y en
la mucosa oral (Figura 1).

Ingresé al servicio de hospitalizacién con diagnéstico
de falla cardiaca derecha de etiologia no clara. Los exd-
menes paraclinicos demostraron: hemograma con 4.600
leucocitos x mL, polimorfonucleares neutréfilos 3.600
x mL, hemoglobina de 8,6 g/dL, volumen corpuscular
medio 88 um?, hierro 14 mcg/dL, ferritina 81 ng/mL,
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saturacién de transferrina 3,9%, bilirrubina total 2,7 mg/
dL, bilirrubina directa 2,1 mg/dL, fosfatasas alcalinas
236 Ul/L, creatinina 3,5 mg/dL, nitrégeno ureico 75
mg/dL, depuracién de creatinina 18,8 mL/min, TSH 3,2
mlLU/L, gases arteriales: pH 7,24, pCO, 28 mm Hg,
bicarbonato 18 meg/litro, potasio 5,5 meq/L, sodio 132
meg/L, cloro 99 meqg/L, magnesio 2,5 meqg/L y tiempo
de protrombina 14,9 segundos.

Se realizaron los siguientes estudios de imagen: ra-
diografia de térax que mostré gran aumento del indice
cardiotorécico, radiopacidad parahiliar izquierda co-
rrespondiente al territorio donde se demostraron fistulas
arteriovenosas (Figura 2), electrocardiograma que mostréd
blogqueo completo de la rama derecha del haz de His
y fibrilacién auricular (Figura 3), ecocardiografia con
fraccién de expulsién del ventriculo izquierdo de 61%,
con didmetro diastélico del ventriculo izquierdo de 6 cm
y sistélico de 4 cm. El ventriculo derecho estaba severa-
mente dilatado (6 cm). El drea de la auricula izquierda
era de 40 cm? y el de la derecha de 80 cm?. Ademds,
insuficiencia tricuspidea y presion sistdlica de la arteria
pulmonar estimada en 28 mm Hg (Figura 4).

Debido a las lesiones en la piel, se sospeché sindro-
me de Osler-Weber-Rendu, y se decidié buscar fistulas
arferiovenosas sistémicas, por lo cual se realizaron an-
giotomografias de térax y de abdomen que mostraron

Figura 1. Lesiones en piel tipicas de la THH. Las telangiectasias, clési-
camente aparecen en la adolescencia y aumentan en nimero y tamafio
con el paso de los afos.
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multiples malformaciones arteriovenosas en el pulmén
y en el higado, sin alteraciones éseas evidentes. La
ecografia-doppler del higado evidencié vena porta
de 2 cm y vena cava inferior de 4,1 cm y confirmé las
multiples malformaciones arteriovenosas hepdticas. El
estudio cardiovascular se complementé con una reso-
nancia cardiaca (Figura 5) y un cateterismo derecho.
La resonancia cardiaca reporté dilatacion severa del
ventriculo derecho con fraccién de expulsién del 45%,
volumen sistélico 238 mL, gasto cardiaco 21,2 L/miny
ventriculo izquierdo con fraccién de expulsion del 63%,
volumen sistélico de 198 mL y gasto cardiaco de 17,7
L/min. En el cateterismo derecho se hallé un gasto car-
diaco de 14,2 L/min, con resistencia vascular sistémica
de 574 dinas x s x cm™® y presién sistélica de la arteria
pulmonar en 46 mm Hg con media de 31 mm Hg. La
ecografia abdominal mostré rifiones de tamafio normal
con adecuada diferenciacién corticomedular; higado
aumentado de tamafio, con contornos irregulares y
ecogenicidad heterogénea, sugestivos de cirrosis.

Figura 2. Radiografia de térax. Gran cardiomegalia global. Imagen
radio opaca parahiliar izquierda que corresponde a territorios donde se
encontraron fistulas arterio-venosas (flecha).

Se concluyé que el paciente presenté una falla cardiaca
de alto débito por hiperflujo ocasionado porlas multiples
fistulas arteriovenosas sistémicas, con gran dilatacion
de las cavidades derechas por sobrecarga crénica de
volumen. Se inicié tratamiento con diuréticos de asa,
pero presenté mala diuresis con deterioro de la funcién
renal y requirié inicio de terapia de reemplazo renal con
hemodidlisis. Durante su hospitalizacién presenté varios
episodios de epistaxis severa y requirié taponamiento
nasal anterior y posterior por Otorrinolaringologia.
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Se solicité evaluacién por Radiologia intervencionis-
ta para oclusién de fistulas arteriovenosas de pulmén
y luego evaluacién a Hepatologia para manejo de la
cirrosis y considerar posible trasplante hepdtico. No
obstante, no pudieron realizarse dichos procedimientos
porque el paciente presentd fibrilacién auricular con
contraindicacién evidente para anticoagulacién por
sangrado activo anemizante y alto riesgo de sangrado
por comorbilidades; posteriormente tuvo varios episodios
de isquemia cerebral transitoria. Recibié tratamiento
con dcido acetilsalicilico, pero empeoré la epistaxis por
lo que debid suspenderse. Finalmente sufrié deterioro
neurolégico severo y se documenté enfermedad cere-
brovascular isquémica que lo llevé a la muerte.

Discusion

La falla cardiaca de alto débito se define por la
presencia de sinfomas cldsicos del sindrome asociado
a gasto cardiaco por encima de lo normal, usualmente
mayor de 8 L/min o un indice cardiaco mayor de 3,5 L/
min/m?. Diversas condiciones nosoldgicas pueden llevar
a la manifestacién clinica en presencia de un corazén
estructuralmente normal, bésicamente por dos mecanis-
mos: vasodilatacién o aparicién de fistulas arterioveno-
sas, que llevan a disminucién de la resistencia vascular
sistémica, activaciéon neurohormonal y aumento del gasto
cardiaco para sostener la perfusién periférica. Como
causantes pueden mencionarse la anemia crénica, la
hipercapnia crénica, la tirotoxicosis, la sepsis, el beriberi,
el embarazo, la obesidad, la enfermedad hepética y el
sindrome carcinoide por el mecanismo de vasodilatacién,
y la enfermedad de Paget, la enfermedad de Albrights,
la enfermedad hepdtica y el sindrome carcinoide por
la formacién de fistulas arteriovenosas. Otras causas
se descartan rédpidamente con andlisis sencillos como
anemia, en el caso que se expone asociada a ferrope-
nia por pérdida crénica de sangre, e hipertiroidismo,
deficiencia de tiamina o policitemia, las cuales fueron
excluidas en el paciente. También deben tenerse en
cuenta otfras causas de fistulas arteriovenosas viscerales
como el antecedente de biopsias de érgano sélido, el
trauma y los cateterismos. El 15% de los pacientes con
THH no presentan historia de epistaxis ni lesiones cutd-
neas (2). Por esto ante un paciente con falla cardiaca
de alto débito en quien no se encuentre ninguna de las
causas descritas anteriormente, deben buscarse fistulas
arferiovenosas viscerales asociadas a THH. Aunque es
poco comiUn que sea la primera manifestacién de la
THH, existen casos descritos en la literatura (3).
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En el afio 2000 se publicaron los
criterios del Consenso de Curacao,

para el diagndstico clinico de THH (7).
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Segun esta clasificacién, un paciente
tendré diagnéstico “definitivo” si pre-
senta 3 criterios, “posible” si cumple 2
criterios e “improbable” si presenta 0-1
criterios (Tabla 1). Este caso se clasifico

como definitivo dada la presencia de
los tres primeros criterios, sin una his-
toria familiar clara. El examen genético
busca mutaciones en los genes ENG y
ACVRLT, aunque en este caso no fueron
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Figura 3. Electrocardiograma de 12 derivaciones en el que se observa bloqueo completo de
rama derecha del haz de His.

Enla THH, la falla cardiaca de alto débito siempre se
relaciona confistulas arteriovenosas viscerales hepdticas
y la edad promedio de presentacién es de 59 afos (2).
Las fistulas arteriovenosas viscerales encontradas en hi-
gado y pulmén generaron un cortocircuito de izquierda
a derecha que produjo sobrecarga de volumen sobre
las cavidades derechas, las cuales se dilataron de forma
lenta y progresiva, produciendo clinicamente una falla
derecha crénica con ingurgitacion yugular, hepatome-
galia, ascitis y edemas. El lado izquierdo del corazén se
encontré hiperdindmico para expulsar dos o més veces
su gasto cardiaco habitual, 14,2 L/min, con funcién
sistdlica preservada y la capacidad regenerativa intacta,
como lo demostré la ecocardiografia transtordcica. Los
pardmetros hemodindmicos mostraron aumento del gasto
cardiaco, con disminucién de las resistencias vasculares
e hipertension pulmonar leve, hallazgos caracteristicos de
la enfermedad (4-6). El tratamiento médico se limité al
uso de diuréticos de asa para el manejo de los edemas
y hemodiafiltracién con buena respuesta. Los vasodila-
tadores como los inhibidores de la enzima convertidora
de angiotensina, los antagonistas de los receptores de
angiotensina |l y los betabloqueadores estdn contrain-
dicados y pueden producir hipotension severa por las
resistencias vasculares sistémicas que ya se encuentran
muy bajas, por lo que no fueron utilizados. Los inotré-
picos también empeoran la situacién debido al estado
hiperdindmico que tiene el ventriculo izquierdo (4).

investigadas. En caso de sernegativo, se
puede buscar mutacién en SMAD4. En
algunos casos no se encuentra ninguna
alteraciéon genética (2).

Las fistulas arteriovenosas viscerales
hepdticas comprometen entre el 32% y
el 78% de los pacientes con THH. Los
sinftomas se presentan en el 8% de los
casos (8). Las formas de aparicién mas
frecuentes son: falla cardiaca de alto débito, hipertensién
portal y necrosis de vias biliares. También se puede pre-
sentar encefalopatia portosistémica y sindrome de robo
intestinal. El diagnéstico pudo establecerse con ultraso-
nido Dopplerytomografia axial computarizada trifésica,
aunque puede ser Util en algunos casos la imagen de
resonancia magnética y la angiografia mesentérica. En
la angiografia pueden observarse telangiectasias, malfor-
maciones vasculares confluentes, dilatacién de la arteria
hepdtica y cortocircuitos arterioportales, arteriovenosos
y/o portovenosos (9). En estudios no controlados se ha
tratado el compromiso hepdtico con embolizacién de
la arteria hepdtica y con trasplante hepdtico. La embo-
lizacién produce mejorfa significativa de los sintomas de
falla cardiaca, pero su efecto generalmente es transitorio.

Tabla 1.
CRITERIOS DE CURAGAO PARA EL DIAGNOSTICO CLINICO
DE THH.
Criterio Descripcion
Epistaxis Espontdnea y recurrente

Mdltiples, en sitios caracteristicos: labios,
cavidad oral, dedos, nariz

Telangiectasia gastrointestinal, fistulas
arteriovenosas pulmonares, hepdticas,
cerebrales o medulares

Familiar de primer grado con antecedentes
de hemorragia hereditaria telangiectésica
de acuerdo con estos criterios

Telangiectasias

Lesiones viscerales

Historia familiar
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Figura 4. Ecocardiograma del paciente descrito. A. Imagen 2D en ventana apical de cuatro cdmaras que muestra la dilatacién severa de las cavida-
des derechas. B. Imagen 2D en ventana paraesternal eje largo con severa dilatacién del ventriculo derecho. VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo

izquierdo, AD: auricula derecha, Al: auricula izquierda.

El 30% de los pacientes embolizados presenta compli-
caciones graves como colangitis isquémica, colecistitis
isquémica y/o necrosis hepdtica que llevan a muerte o
trasplante hepdtico (1), por lo que esta opcidn terapéutica
no fue contemplada. El trasplante hepdtico como trata-
mientfo primario tiene una supervivencia a cinco afios del
83% a pesar de un postoperatorio mdas complicado que
el de trasplantes por otras causas por mayor sangrado,
transfusiones y estancia hospitalaria (10). Las guias de la
Fundacién Internacional para THH recomiendan remitir
los pacientes para trasplante hepdtico en tres condicio-
nes: necrosis biliar isquémica, falla cardiaca intratable
e hipertensién portal intratable (1). En este caso en
particular fue contemplada la posibilidad, sin embargo
dadas las condiciones clinicas y la no resolucién de las
fistulas arteriovenosas viscerales pulmonares, se decidié
posponer la decisién de la intervencién.

La epistaxis es la manifestacién mds frecuente de
lo enfermedad. Puede producir sangrados severos vy
dificiles de controlar que llegan a causar anemia y re-
querir soporte transfusional. El tratamiento de eleccién
es la cauterizacién endonasal, que debe ser hecha por
expertos ya que es frecuente que se presenten perfora-
ciones septales (1). En casos refractarios pueden hacerse
procedimientos invasivos como la dermoplastia septal
o procedimiento de Young (11). Cuando se requiere
taponamiento nasal, este debe hacerse con material
atraumdtico e idealmente neumdtico, el cual se desinfla
al retiro para evitar mayor lesion.

Cerca del 1% de los pacientes con THH desarrollan
hipertensién pulmonar no relacionada con fistulas ar-
teriovenosas viscerales. El comportamiento puede ser
similar al de la hipertensién pulmonar idiopdtica y se
asocia a mutaciones en el gen ACVRL1 que codifica
ALK1(12). Mésfrecuentemente, la hipertensién pulmonar
estd relacionada con fistulas arteriovenosas viscerales
hepdticas y falla cardiaca de alto débito. Las fistulas
arteriovenosas viscerales en el pulmén se presentan
entre el 15% y el 50% de los pacientes. Menos del 10%
muestra signos clinicos relacionados con el cortocircuito
derecha-izquierda como soplos, cianosis e hipocratismo
digital. Su presencia se acompafia de complicaciones
como enfermedad cerebrovascular embélica, abscesos
cerebrales, hemoptisis masiva y hemotérax esponténeo
(13). La ecocardiografia transtordcica con solucién sa-
lina agitada es el método de tamizaje de eleccién para
detectar fistulas arteriovenosas viscerales en el pulmén,
con una sensibilidad del 97% y valor predictivo nega-
tivo del 99% (14-17). Para una adecuada definicién
anatémica y definir una posible oclusién percutdnea se
emplean la angiotomografia axial computarizada y la
arteriografia. La embolizaciéon selectiva de las fistulas
estd indicada en fistulas arteriovenosas viscerales sinto-
mdticas mayores de 2 centimetros o en asintomdticas
mayores de 3 centimetros, logrando un éxito hasta en
el 93% de los casos de forma inmediata. Puede haber
revascularizacién hasta en el 15% a 10 afios, y 18% de
los pacientes desarrolla microfistulas; no obstante, las
complicaciones graves son raras (18). Se consideré la
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Figura 5. Resonancia magnética del corazén.

Corazén derecho: A en didstole y B en sistole. Dilatacién severa del
ventriculo derecho, con fraccién de expulsién del ventriculo derecho de
45%. Volumen sistélico 238 mL, gasto cardiaco: 21,2 L/min.

Corazén izquierdo: C en didstole y D en sistole. Ventriculo izquierdo
con fraccién de expulsion del 63%, volumen sistélico de 198 mlL, gasto
cardiaco de 17,7 L/min.

posibilidad de realizar cierre con tapén vascular tipo
Amplatzer; sin embargo, el procedimiento no se llevé a
cabo inicialmente por la falla renal y posteriormente por
la enfermedad cerebrovascular y el deterioro clinico. El
seguimientfo se realiza con angiotomografia ya que la
ecocardiografia con contraste salino persiste positiva de
forma indefinida a pesar del cierre (15). Se recomienda
que estos pacientes reciban profilaxis con antibidticos
previo a procedimientos de alto riesgo de bacteriemia.

También se recomienda abstenerse de la practica del
buceo (1).

Otros érganos comprometidos son el fracto gastroin-
testinal que puede presentar telangiectasias hasta en
el 80% de los casos, pero los sangrados clinicos sélo
ocurren en el 25% de los pacientes durante la quinta
o sexta décadas de la vida. Pueden desarrollarse mal-
formaciones arteriovenosas cerebrales hasta en el 23%
de los pacientes con HHT; adicionalmente, el riesgo de
sangrado anual se estima en 0,5%.
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Conclusiones

La THH es una entidad poco frecuente y de mani-
festaciones tan variables que hacen que su diagndstico
en ausencia de epistaxis y telangiectasias en piel y
mucosas, sea dificil. En casos de falla cardiaca de alto
débito con dilatacién severa de las cavidades derechas,
siempre debe tenerse presente la posibilidad de fistulas
arteriovenosas viscerales y THH. El caso descrito tuvo
diagnéstico definitivo segin los criterios de Curacao a
pesarde no tener antecedentes familiares. La mayoria de
las complicaciones en la THH, se presentan después de
la cuarta década de la vida debido a que las telangiec-
tasias y las MAV aumentan en tamafo y cantidad con
el paso de los afios. El tratamiento médico no modifica
la historia natural de la falla cardiaca de alto débito y
siempre debe corregirse la causa de base. En este paciente
debia considerarse el cierre de las fistulas arteriovenosas
viscerales del pulmén por radiologia intervencionista, a
pesar del riesgo de aumentar la hipertensiéon pulmonar
por el corfocircuito de izquierda a derecha producido
por las fistulas arteriovenosas viscerales en el higado.
Este procedimiento estd contraindicado en el higado
por la alta probabilidad de complicaciones graves y los
pacientes con falla cardiaca intratable deben someterse
a trasplante hepdtico, luego del cual se ha descrito
regresién completa de la falla cardiaca. Los eventos
cerebrovasculares son una complicacién descrita en
pacientes con fistulas arteriovenosas viscerales del
pulmén, posiblemente por embolismo paradéjico; sin
embargo en este paciente estuvieron asociados a la
presencia de fibrilacién auricular, que fue lo que tal vez
provocd su muerte.
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