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Fig. 1.—Radiografia posteroanterior de térax.
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Fig. 2.—Imagen axial de tomograffa computarizada toracica con
contraste intravenoso.

Fig. 4.—Imagen coronal de resonancia magnética cerebral con
secuencia espin eco potenciada en T1 con contraste intravenoso.

Fig. 3.—Reconstruccién multiplanar coronal de tomografia com-
putarizada torcica con contraste intravenoso.
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COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 1.—TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA

(ENFERMEDAD DE RENDU-OSLER-WEBER):
MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS PULMONARES
Y ABSCESO CEREBRAL COMO COMPLICACION

Diagnéstico final

Malformaciones arteriovenosas pulmonares (MAVP) y absceso
cerebral como complicacién en paciente diagnosticada de telan-
giectasia hemorragica hereditaria (THH).

Hallazgos radiolégicos

En la radiografia posteroanterior de térax (fig. 1) se observan
dos nédulos pulmonares bien delimitados, localizados en el seg-
mento apical del 16bulo inferior derecho y en el segmento poste-
robasal del 16bulo inferior izquierdo.

En la tomograffa computarizada multicorte (TCM) realizada
con contraste intravenoso (fig. 2) se observa el nédulo del seg-
mento apical del l6bulo interior derecho con la arteria nutricia y
una vena de drenaje. La imagen es diagndstica de MAV.

Se realiza una reconstruccion multiplanar coronal que demues-
tra que los vasos que llegan a la fistula del 16bulo inferior derecho
son unicos y dependen de la arteria y la vena pulmonar inferiores
(fig. 3).

En la imagen coronal de la resonancia magnética cerebral con
secuencia espin eco potenciada en T1 tras la administracién de
contraste intravenoso se observa una lesién redondeada de 2 x 2
cm en la region frontoparietal posterior derecha con halo hipoin-
tenso, también se capta un contraste en anillo y un leve edema va-
sogénico adyacente, asi como un realce meningeo focal; todo esto
se corresponde con un absceso cerebral (fig. 4).

Comentario

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber es un trastorno sistémi-
co caracterizado por multiples telangiectasias asociadas con he-
morragias. Su prevalencia es de 1/10.000 habitantes'?. Para su
diagnéstico se necesitan dos de las siguientes caracteristicas: a)
presencia desde el nacimiento de multiples telangiectasias en piel
y mucosas; b) propension a las hemorragias localizadas, y c) he-
rencia autosomica dominante. Histolégicamente, la lesién funda-
mental es un adelgazamiento extremo de la pared capilar debido a
la falta de pericitos, por lo que queda reducida a la capa endote-
lial. También hay una alteracién del tejido conjuntivo perivascu-
lar.

Las MAVP predominan en el sexo femenino (2:1), con un pico
de incidencia en la quinta y sexta década de la vida. El porcentaje
de pacientes con MAVP que tienen THH varia del 36 al 100%>.
El porcentaje de pacientes diagnosticados de THH que presentan
MAVP oscila entre el 15 y el 50%"#; aproximadamente el 60% le-
siones multiples*. La localizacion caracteristica de las MAVP son
los 16bulos pulmonares inferiores'. En la radiografia de térax, su
apariencia tipica consiste en nédulos bien definidos (representan
el aneurisma), asociados con una o mds opacidades tubulares con-
tiguas al hilio pulmonar (representan las venas de drenaje)'”. La
TCM es fundamental en la evaluacidon de los pacientes con
MAVP, teniendo una sensibilidad para su diagndstico de hasta el
98%>. Tipicamente, las MAVP aparecen como nédulos pulmona-
res tinicos o miltiples con arterias nutricias y venas de drenaje',
sin que intervengan los lechos capilares. También pueden apare-
cer como masas serpinginosas con conexiones vasculares'>”’. La
TCM es titil en el estudio de las MAVP para determinar su locali-
zacién, tamaio, angioarquietectura, multiplicidad y didmetro del
pediculo vascular’ (los vasos embolizados deben tener un didme-
tro minimo de 2-3 mm y todos deben embolizar con éxito'). No
obstante, la técnica de imagen de referencia es la angiografia pul-
monar.

Las complicaciones neuroldgicas son la forma inicial de presen-
tacién mds frecuente en los pacientes con MAVP!; aparecen hasta

en el 40% de los casos. Los abscesos cerebrales aparecen en el
11% de los casos y con frecuencia son miiltiples. Se localizan en
la interfase de sustancia gris-sustancia blanca de los 16bulos frontal
y temporal. El foco primario mds aceptado son las MAVP que oca-
sionan embolias sépticas paraddjicas o siembra bacteriana en una
regién isquémica producida por una embolia previa estéril. La TC
cerebral sin y con contraste intravenoso posee una sensibilidad
cercana al 100% para detectar esta complicacién. Se puede obser-
var una zona hipodensa delimitada por un anillo iso-hiperdenso
(capsula de coldgeno reactiva) rodeada a su vez por un area de
edema cerebral. Es de utilidad terapéutica saber distinguir la fase
de cerebritis en la que tendrd mayor efecto el tratamiento con los
antibiéticos, observandose en la TC un realce fino y delgado en
anillo con posterior difusion del contraste hacia el interior del abs-
ceso. La administracién de corticoides en este estadio puede retar-
dar la formacién de la cdpsula y retrasar la aparicién de sintomas.
La RM, en el estadio de cerebritis, muestra en las imdgenes con
secuencia espin eco potenciadas en T1 una lesion de sefial hipoin-
tensa que es hiperintensa en T2; en el estadio capsular en las ima-
genes en T1 el centro es hipointenso y la capsula, bien definida, es
levemente hiperintensa, mientras que en T2 muestra un centro iso
o hiperintenso. Tras la administracién de contraste hay un realce
periférico.

El tratamiento actual de las MAVP es la embolizacion (siempre
que sea posible), produciendo excelentes resultados sin apenas
mortalidad y con muy pocas complicaciones.

En nuestro caso se trataba de una mujer de 41 afios con multi-
ples MAVP y un absceso cerebral como complicacién neuroldgi-
ca. La paciente tenia una historia familiar de THH multiples te-
langiectasias mucocutaneas, por lo que se la diagnosticé de
enfermedad de Rendu-Osler-Weber.
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