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con alguna caracterís2ica diferente. 

Instituto Policllnlco. Barcelona (EsaafiaE como es la falta de tendencia gan- . . 
grenante. conservando todas las de- 
más como es el caso que vamos 

a describir: 

RESUMEN 

. Se expone un notabfe case de angioma por lístutas AV rnalgnas (des- 
critas por F: MartoreIl, 1970), cuyo c u m  suele ser tata/, que tras 10 anos 

de evolucibn se mantiene de momento bien, después de haber srdo ~nter- 
venida 

A case of angioma by rnaltgnant AV fisislula (described by F Marrore// 
in 1978) 1s reported. Such ktnd of ftstulas have usually a letal course. The 

case reporled underwent a surgical correction, and afier a foIIowrng of 
70 years. no majar cornpI~~t/ons have been reporled. 

TntroducciOn 
Martorell descrrbe un tipo de fís- 

tulas aneriovenosas cong4nitas en 

10s miembros, con el adjetivo de ma- 
lignas, no por su anatomía patolbgi- 
ca sino por su evolución. Las defi- 
nid así: <<Se caracterizan por su tn- 
curabilidad. su recrdiva regional, su 
tendencia gangrenante, su ernpee 
ramiento progresivo y la muerte del 
enferma con frecuencia por herno- 
rragia. Son enfermos que se operan 
una y otra vez. una y otra vez se 
extirpan cornunicacrones arterioveno 
sas; una y otra vez reaparecen las 
venas con endemoniada pulsatili- 
dadn. 

La recidiva constante conduce a 

la amputaci6n corno medida tera- 
péutica radical. Esta, va seguida de 

necrosis del rnuñbn, infección y he- 

morragia. La ampiitación se practi- 

ca a más alto nivel, pero tambien 
va seguida de dehiscencia de la he- 
rida, necrosrs, rnfeccrón y continuas 
e rnquietantes hemorragias que des- 
moralizan al cirujano al verse tem- 

péuticarnente desarmado frente a 

una enfermedad donde no se pue- 
de ni siquiera desarticufar. 

Estos enfermos, aparte de sus fis- 
tulas arterimenosas, son j6venes y 

bien constituídos, con sus iirganos 

en perfecto estado, pero portadores 
de una enfermedad incurable y mor- 
tal, semejante a algunos cAnceres, 
de los que se diferencian, por no 
dar rnetastasis 

Esta descripcidn original de Mar- 
torell se baso en la observación de 
tres pacientes ~6venes con ffstulas ar- 
terrwenosas en sus extrernrdades su- 
periores. Como es lógico pueden 
existir casos de otra Imalización y 

Casuistica 
Enferma de 16 afios que nos re- 

mrte e4 Dr Mir y Mir (Servicio de Ct- 
rugia Plástica) con un gran angio- 
rna sangrante de localizacidn cervi- 
cal. Desde su nacimiento (es geme- 
la; su hermana está bien) presenta 
una mancha cianótica (angiama) en 
región cervical posterror A los 12 

anos empieza a crecer y pulsal: por 
lo que fue operada en un Centro 
Hospitalario. 

Previamente a la intervención, en 
este Centro se le practic6 una arte- 
riografia de los troncos supraaorti- 
cos. Al parecer- segUn informe, se 
le practico una ambolizacion con zi- 

mospuma a nivel de cardtida exter- 
na izquierda, por cateterismo 
(17-7-78). El 21-1-78 se le practica li- 
gadcira de! ironco Ibrwervrcoeccapu- 
lar y de la vertebrd izquierda, em- 
boltzacion con esferas de silastic de 
112 a 1 112 mm. mas ligadura de ca- 

r6tida externa del mtsrno tado. 
Se da de aita temporalmente, pen- 

diente de ernbolizacibn del lado de- 
recho, que se realiza el 7-3-78 en el 
tronco tirocervical derecho con liga- 

dura de la arteria suboccrpital del 
mrsmo lado En el postoperatorro 
precent0 un cuadro neurológico con 
hemipamia izquierda y estado CD 
matoso que se resolvió a los ocho 
dias, persistiendo, sin embargo. una 
amaurosis bilateral. 
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A los tres meses recupera la vi- 
sión aunque con drficultad a la vi- 
sien lateral. Estudiada por el Sewi- 
cio de Neurologia se comprueba la 
existencra de una lesión a nivel de 
neurona cervical. Uftimamente pre- 
sentd un cuadro cuchingorde w r  tra- 

lamiente con mrticoides 
Después de esta segunda inter- 

vencrCin la masa angiomatosa cre- 

ció rápidamente. Desde estas inter- 
venciones presenta hemorragias dia- 
rias. 

Hasta aqui la hictoria de la pacien- 
te. que acude al Servicio con un an- 
giorna cervical posterior del tamaño 
de un melon, pulsatil y con «thrill>>. 
Esta turnoración le impide realizar su 
vida cotidiana por sus hemorragias 
(Fig. 1). El soplo y ~thrill.a se extien- 
de a regiones supraclmculares, don- 
de exlsten crcatrices de las opera- 
ciones practicadas. 

No creímos oportuno practicar 
exámenes arterrograficos ya que sa- 
bemos. por experiencias anteriores, 
que rio nos demuestran nada posi- 
tivo dada la existencia de grandes, 
medianas y pequeñas fístulas arte- 
riovenosas superpuestas unas a 

otras TAC cerebral, normal. 
El hemograma demostró una dts- 

creta anemia, lógica en este caso. 

Hernaties 3.900.000; V.S.G. 181; ieu- 
cocitos 7.200. plaquetas 250 000, 
glucemia 1; frbrinogeno 2700Jo mg., 
grupo sanguineo B-RH negativo. 

Estudio oftalmoldgico (Prof Pi- 
ta, Dr. BofF11): 

En el fondo el ojo izquierdo pre- 
senta gran atenuacion del árbol vas- 

cbilar acompañado de atrofia iiptica 
extensiva al área circumpap~lar Ate- 
nuaclón marcada del calibre vascu- 
lar del &bol arteria1 retiniano Fibro- 
sis consecutiva a la falta de irriga- 
ciiin en el parénquima retiniano por 
territorio exangüe. Ello se acornpa- 

fia de movil~zacion pigmenlaria en 
todo el parenquima retiniano. todo 
ello debrdo a la falta de aporte san- 
guíneo? fundamentalmente a nivel de 
la capa coriopapilar. 

Fig. 1 - Antes de 

En el aspecto de la función visual 
se ha observado un deterioro de for- 
ma brusca. bajo el aspecto de un 
cuadro de ernbolia central retinrana, 
compatible a la rnovilizacriin de las 
rnrcroesferulas con las que ha sido 
tratada; junto a elfo, cabe señalar el 
deterioro de la visión por la existen- 
cia de robo sanguíneo, lo que da 
lugar al cuadro de la retinopatia hi- 
potensiva. 

En el fondo del ojo del lado dere- 
cho se observan las mimas lesio- 
nes, pero mucho menos acusadas 

Vista la evoiucibn, drgamos, ma- 
ligna, por su crecimrento y hemorra- 
gias repetidas y por el fracaso de 

la embolización, se decid16 su extir- 
pacrón y colocaci6n de transptantes 
cutáneos, a pesar de conocer los 
grandes riesgos que presentaría 

El 5-10-81 fue intervenida, practi- 
cando amplia y meticulosa extirpa- 
ción del tumor angiomatoso, ligan- 
do grandes y abundantes venas ar- 
terializadas, hiperpulsátiles, sobre to- 
do en región cervical izquierda. 
Cuando se llego al centro del an- 
giorna. an haber perdido practrca- 
mente cangre. al levantar la pieza ca- 

SI extirpada, hemorragia iniensisirna 
que obliga a transfundir 4 litros de 
sangre. Se logra coh~birla y acaba 

la primera fase. 

la intervencion 

Se coloca a connincraci6n un gran 
corga~o cutAneo de vecindad, cu- 
briendo la zona dadora con injertos 
libres, 

Al acabar la intervención que dw- 

ra unas seis horas, es trasladada a 
UCI. Al dia siguiente, sigue en esta- 
do iinconccienre apareciendo edema 

facial que aumenta en días sucesi- 
vos. 

Al tercer día recupera la concien- 

cia. tardando unos dias mas en re- 
solverse el edema facial. Aparece 
pérdrda de visión en el ojo Izquier- 

do. Algún día sangra un poco de 
la herida, pero a medida que trans- 
curre el tiempo melora notablemen- 
te, sin sangrar; persistiendo aún la 
pérdida de visión. Es trasladada a 
una habitación normal. 

El 20-10-81 su analitica es la si- 
guiente: hemat ies 3.000.000; V S G ,  
45: teucocitos 8.600.. plaquetas 
180000; glucemra 0,85 

A los 18 días de la intervencdn, 
ya IevantAndose. aparece paresia de 
la extremidad superior izquierda Vis- 
ta por el Sewicio de Neurología (Dr 
Tolosa), informa que probablemen- 
te es por compresión del plexo bra- 
quial. Esta paresia se mantiene du- 
rante unos 40 días, mejorando len- 

tamente, sin desaparecer del todo 
Al mes de la rntewncion (5-11-81) 
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