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Introduccion

La fistula arteriovenosa congénita fue descrita por primera vez por Letenneur
en 1859 (9), si bien Wirchow en 1876, en su libro sobre Patologia de los Tumores,
cita a Vidus Vidius como el primer médico que describe una malformacién vascu-
lar congénita consistente en la presencia de grandes venas dilatadas y pulsétiles
en el cuero cabelludo de un enfermo, remitiéndolo a un cirujano llamado Grabielle
Fallopio, que rehusé la intervencion, hechos que al parecer ocurrieron entre los si-
glos XIV y XV (10).

Son diversas las formas de su denominacion en la literatura, tales como he-
mangioma telangiectdsico, hemangioma cavernoso, nevus telangiectasico, angio-
ma arteriolar racemoso o plexiforme, aneurisma cirsoideo, aneurisma serpentino,
aneurisma arteriovenoso congénito, sindrome de Parkes-Weber (5).

Es propésito de este trabajo comunicar dos casos de fistula arteriovenosa
congénita tratados en nuestro Servicio, aportando una revisién actualizada del
tema.

Material clinico

Caso nim. 1: H. 7.140. Varon de 12 afos. A los 4 afos de edad acude a
nosotros porque sus padres le notan discreto aumento de la extremidad superior
derecha en relacion a la izquierda, aprecidndosele a la exploracién hipertrofia y
elevacion de la temperatura a nivel del tercio inferior del brazo y superior del
antebrazo. A la palpacién suave en la cara anterior del codo se aprecia «thrill»
y, a la auscultacion, un soplo sistélico continuo. En la arteriografia humeral se
visualizan multiples fistulas arteriovenosas a nivel anterior del tercio distal del
brazo y proximal del antebrazo, procediéndose a una intervencién consistente en
diseccion cuidadosa de pequefios troncos fistulosos que se ligan. Seis afios des-
pués nos visita por la presencia de dilataciones varicosas, hipertrofia y calor en
el tercio superior del antebrazo; la exploracién revela una exacerbacién y aumen-
to de toda la sintomatologia anterior, procediéndose a una nueva arteriografia,
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que demuestra la persistencia de imégenes fistulosas, en gran parte transéseas,
osteoporosis e hipertrofia del miembro afecto (fig. 1). Actualmente sigue some-
tido a control periddico.

Caso nim. 2: H. 87.881. Varon de 14 anos. Sus padres refieren que desde
temprana edad la extremidad superior izquierda era sensiblemente mas gruesa
que la derecha, notdndole recientemente un rapido crecimiento. Observamos hi-
pertréfica dicha extremidad, con llamativas dilataciones varicosas en antebrazo
y mano, asi como acusada diferencia de temperatura con la extremidad contra-
tralateral. La palpacion revela «thrill» desde la axila hasta el dorso de la mano,
auscultandose soplos continuos con refuerzo sistélico en toda la extremidad. En
la exploracion radiolégica y arteriografica es manifiesta la hipertrofia 6sea homo-
lateral y numerosas fistulas arteriovenosas, mas intensamente en el sector distal,
siendo notorio un lago vascular en el dorso de la mano. En el miembro afecto la
gasometria arterial era similar a la venosa. Siguiendo los criterios de Glanz (4),
se practico ligadura de los troncos fistulosos mayores del antebrazo y nutritivos
del lago del dorso de la mano. A los dos anos la hipertrofia de la extremidad es
muy acentuada (fig. 2), asi como la impotencia funcional, surgiendo signos evi-
dentes de repercusién hemodinamica, ulceraciones hemorragicas en el dorso de
la mano y afectacién psiquica. En una nueva arteriografia se observa osteoporo-
sis, abundantes fistulas arteriovenosas en el antebrazo y muieca y fistulas trans-

Fig. 1. — Imédgenes fistulosas transdseas, osteo-
porosis e hipertrofia del miembro, a los sels
anos de la Intervencion (caso n.® 1).

Fig. 2.— A los dos afios de la Intervencidn,
hipertrofia de la extremidad mds acentuada, ul-
ceraciones hemorrdgicas en mano (caso n® 2).
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oseas (fig. 3), siendo llamativo el lago venoso en el dorso de la mano con nume-
rosos vasos nutritivos (fig. 4). La préctica de gasometria arterial y venosa corro-
bora la evolucion progresiva de la enfermedad, lo que obliga a una amputacion
a nivel del tercio superior del brazo en plena pubertod. La cicatrizacion del mu-
non fue excelente, regresando paulatinamente la sintomatologia (disnea, palpi-

Figs. 3 y 4. — Arteriografias mostrando osteoporosis, abundantes fistulas arteriovenosas en antebrazo vy
transdéseas, con llamativo lago venoso en dorso mano (caso nim. 2)
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taciones, cardiomegalia, soplo sistdlico 3/6 en apex y foco pulmonar), que desa-
parece totalmente a los 3 meses, integrandose con normalidad a la actividad es-
colar.

Comentarios

La fistula arteriovenosa congénita se localiza con mas frecuencia en el miem-
bro superior, después del cuero cabelludo y la nuca, y aunque suele manifestarse
a una edad temprana no siempre sucede asi (5).

Su desarrollo embriolégico ha sido muy bien estudiado en embriones de cer-
do por Sabin (12) y Woollard (14); comienza tempranamente, formandose en la
primera fase espacios sanguineos tortuosos en el mesénquima primitivo a modo
de plexos, de los que surgen arterias y venas (fase plexocapilar comin); en la
segunda fase (reticular) los grandes vasos se forman a partir de la malla capilar
(inicialmente las arterias, aunque también se observan algunas venas). Szilagyi (13)
cree que probablemente la fistula arteriovenosa congénita resulte de una combi-
nacién de la fase reticular y la diferenciacion gruesa de los vasos.

La clinica y exploracién fisica depende de la magnitud de las fistulas. Los
signos de hipertension venosa no siempre son faciles de distinguir de un proceso
tromboflebitico. Las varices, el edema, las alteraciones tréficas y ulceraciones son
debidas a la comunicacién arteriovenosa como consecuencia de la sobrecarga
circulatoria que el sistema venoso recibe del arterial; la zona afecta de la extre-
midad suele estar caliente y tumefacta, siendo de mayor grosor que la contra-
lateral; la derivacién de sangre arterial al sistema venoso puede crear problemas
de irrigacién distal, con cierta impotencia funcional y sobrecarga cardiaca. El sig-
no patognoménico es el soplo continuo con refuerzo sistélico y «thrill» a nivel de
la fistula. El estudio hemodinamico demuestra un aumento del gasto cardiaco. La
determinacién de gases sanguineos arroja unas cifras similares en los sectores
venoso y arterial (8).

Las fistulas se observan bien con la ecografia contrastada (11) y el Doppler
ayula a detectar su localizacion y extension (1), proporciondndonos la angiografia
una adecuada guia en el planteamiento quirdrgico al mostrarnos el tamaiio de las
fistulas, su localizacion y el estado de los vasos aferentes y eferentes (6).

Curtis (2), Hughes (7) y Glanz (4) han contribuido enormemente al conoci-
miento del tratamiento quirtrgico. sentando las bases actuales del mismo. La
creencia de que esta cirugia abre mas fistulas, aumentando los sintomas y dismi-
nuyendo la funcién de la mano no es compartido por Curtis, quien considera que
la cirugia temprana y directa cuando aun las lesiones son asintomaticas puede
evitar intervenciones posteriores. Glanz opina que es (util ligar inicialmente varios
vasos para permitir la regresion de las lesiones, procediendo a su reseccién en
un segundo tiempo, ya que la ligadura sola no es suficiente. De todas formas el
tratamiento quirirgico es decepcionante, tal como ha sucedido en nuestros dos
casos. Suelen presentarse multiples complicaciones (no curacién de las heridas
quirdrgicas y los injertos pueden necrosarse por la isquemia primaria), ade-
mas de la elevada frecuencia de recurrencia de las fistulas, de acuerdo con
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la tragica experiencia de Martorell * en dos casos de fistula arteriovenosa con-
génita multiple de la extremidad superior, que €l designa con acierto con el
nombre de «Fistula arteriovenosa maligna», dado que carece de tratamiento
eficaz y conduce a la muerte.

El tratamiento médico, consistente en la utilizacién de inyecciones obliteran-
tes con soluciones salinas hipertdnicas y sustancias esclerosantes, asi como la
radiacion local, no han aportado soluciones satisfactorias. Ultimamente se esta
emplenado el isobtyl-2-cyanoacrylato (bucrylato) como agente obliterante selec-
tivo de los vasos nutricios (3).

RESUMEN

Se comunican dos casos de fistula arteriovenosa congénita de miembro superior
en dos varones que actualmente tienen 12 y 14 afios de edad. En el primer caso se
procedid, hace seis afos, a una diseccion cuidadosa y ligadura de pequefios troncos
fistulosos, surgiendo ahora una exacerbacion de la sintomatologia anterior, revelando la
arteriografia reciente la persistencia de iméagenes fistulosas, en gran parte transéseas,
osteoporosis e hipertrofia del miembro afecto, por lo que se le sigue control periédico.
En el segundo enfermo destaca un lago vascular en el dorso de la mano del miembro
afecto, siendo intervenido hace dos afios; como qiuera que ha surgido evidente repercu-
sion hemodinamica, ulceraciones hemorragdicas en el dorso de la mano y afectaci6n
psiquica, ha sido necesario proceder a una reciente amputacién del miembro, con evo-
luciéon local y general satisfactoria. A propédsito de estos pacientes se hace una revisién
bibliografica del tema.

SUMMARY

Two cases of congenital arteriovenous fistula of the arm are presented. Considera-
tions about evolution, surgical procedures, unsatisfactory results and revision of biblio-
graphy are made.
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