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RESUMEN

Se expone un notable caso de angioma por fistulas AV malignas (des-
critas por F. Martorell, 1970), cuyo curso suele ser fatal, que tras 10 afios
de evolucion se mantiene de momento bien, después de haber sido inter-

venida.

SUMMARY

A case of angioma by malignant AV fistula (described by F. Martorell
in 1970) is reported. Such kind of fistulas have usually a letal course. The
case reported underwent a surgical correction, and after a following of
10 years. no major complications have been reported.

Introduccién

Martorell describe un tipo de fis-
tulas arteriovenosas congenitas en
los miembros, con el adjetivo de ma-
lignas, no por su anatomia patolégi-
ca sino por su evolucion. Las defi-
nio asi: «Se caracterizan por su in-
curabilidad, su recidiva regional, su
tendencia gangrenante, su empeo-
ramiento progresivo y la muerte del
enfermo, con frecuencia por hemo-
rragia, Son enfermos que se operan
una y otra vez; una y otra vez se
extirpan comunicaciones arterioveno-
sas; una y otra vez reaparecen las
venas con endemoniada pulsatili-
dad»,

La recidiva constante conduce a
la amputacion como medida tera-
péutica radical. Esta, va seguida de
necrosis del munon, infeccién y he-
morragia. La amputacion se practi-

ca a mas alto nivel, pero también
va seguida de dehiscencia de la he-
rida, necrosis, infeccion y continuas
e inquietantes hemorragias que des-
moralizan al cirujano al verse tera-
péuticamente desarmado frente a
una enfermedad donde no se pue-
de ni siquiera desarticular.

Estos enfermos, aparte de sus fis-
tulas arteriovenosas, son jévenes y
bien constituidos, con sus érganos
en perfecto estado, pero portadores
de una enfermedad incurable y mor-
tal, semejante a algunos canceres,
de los que se diferencian, por no
dar metastasis.

Esta descripcion original de Mar-
torell se baso en la observacion de
tres pacientes jovenes con fistulas ar-
teriovenosas en sus extremidades su-
periores. Como es logico pueden
existir casos de otra localizacién y

con alguna caracteristica diferente,
como es la falta de tendencia gan-
grenante, conservando todas las de-
mas, como es el caso que vamos
a descnbir.

Casuistica

Enferma de 16 anos que nos re-
mite el Dr. Mir y Mir (Servicio de Ci-
rugia Plastica) con un gran angio-
ma sangrante de localizacion cervi-
cal. Desde su nacimiento (es geme-
la, su hermana esta bien) presenta
una mancha cianética (angioma) en
region cervical posterior A los 12
anos empieza a crecer y pulsar, por
lo que fue operada en un Centro
Hospitalario.

Previamente a la intervencion, en
este Centro se le practicéd una arte-
riografia de los troncos supraadr-
cos. Al parecer, segun informe, se
le practico una ambolizacion con zi-
mospuma a nivel de carétida exter-
na lizquierda, por cateterismo
(17-1-78). El 21-1-78 se le practica li-
gadura del tronco tirocervicoescapu-
lar y de la vertebral izquierda, em-
bolizacion con esferas de silastic de
1/2 a1 1/2 mm. mas ligadura de ca-
rotida externa del mismo lado.

Se da de alta temporaimente, pen-
diente de emboalizacion del lado de-
recho, que se realiza el 7-3-78 en el
tronco tirocervical derecho con liga-
dura de la arteria suboccipital del
mismo lado. En el postoperatorio
presentd un cuadro neurologico con
hemiparesia izquierda y estado co-
matoso que se resolvid a los ocho
dias, persistiendo, sin embargo, una
amaurosis bilateral,
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A los tres meses recupera la vi-
sion aunque con dificultad a la vi
sion lateral. Estudiada por el Servi-
cio de Neurologia se comprueba la
existencia de una lesion a nivel de
neurona cervical, Ultimamente pre-
sentd un cuadro cushingoide por tra-
tamiento con corlicoides

Después de esta segunda inter
vencion la masa angiomatosa cre-
cio rapidamente. Desde estas inter-
venciones presenta hemorragias dia-
rnas

Hasta aqui la historia de la pacien-
te, que acude al Servicio con un an
gioma cervical posterior del tamano
de un melon, pulsatil y con «thrills
Esta tumoracion le impide realizar su
vida cotidiana por sus hemorragias
(Fig. 1). El soplo y «thrill» se extien-
de a regiones supraclaviculares, don-
de existen cicatrices de las opera-
ciones practicadas.

No creimos oportuno practicar
examenes arteriograficos ya que sa-
bemos, por experiencias anteriores,
gue no nos demuestran nada posi-
tivo dada la exstencia de grandes,
medianas y pequenas fistulas arte-
rovenosas superpuestas unas a
otras. TAC cerebral, normal

El hemograma demostrd una dis-
creta anemia, l6gica en este caso.
Hematies 3900000; VS.G. 18/; leu-
cocitos 7.200; plaguetas 250.000;
glucemia 1, fibrinégeno 270% mg.;
grupo sanguineo B-RH negativo.

Estudio oftalmolégico (Prof. Pi-
ta, Dr Bofill):

En el fondo el ojo izquierdo pre-
senta gran atenuacion del arbol vas-
cular acompanado de atrofia optica
extensiva al area circumpapilar Ate-
nuacion marcada del calibre vascu-
lar del arbol arterial retiniano. Fibro-
sis consecutiva a la falta de irnga-
cion en el parenquima retiniano por
terntorio exangue. Ello se acompa-
fa de mowvilizacion pigmentana en
todo el parénquima retiniano, todo
ello debido a la falta de aporte san-
guineo, fundamentalmente a nivel de
la capa coriopapilar

Fig. 1 - Antes de la intervencion

En el aspecto de la funcion visual
se ha observado un deterioro de for-
ma brusca, bajo el aspecto de un
cuadro de embolia central retiniana,
compatible a la movilizacion de las
microesférulas con las que ha sido
tratada; junto a ello, cabe senalar el
deterioro de la vision por la existen-
cia de robo sanguineo, lo que da
lugar al cuadro de la retinopatia hi-
potensiva

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

Vista la evolucion, digamos, ma-
ligna. por su crecimiento y hemorra-
gias repetidas y por el fracaso de
la embolizacion, se decidio su extir-
pacion y colocacion de transplantes
cutaneos, a pesar de conocer los
grandes riesgos que presentaria

El 510-81 fue intervenida, practi-
cando amplia y meticulosa extirpa
cion del tumor angiomatoso, ligan-
do grandes y abundantes venas ar
terializadas, hiperpulsatiles, sobre to-
do en region cervical 1zquierda
Cuando se llegé al centro del an
gioma, sin haber perdido practica-
mente sangre, al levantar la pieza ca-
si extirpada, hemorragia intensisima
que obliga a transfundir 4 litros de
sangre. Se logra cohibirla y acaba
la primera fase.

Se coloca a continuacion un gran
colgajo cutdneo de vecindad, cu-
bnendo la zona dadora con Injertos
libres,

Al acabar la intervencion que du-
ra unas seis horas, es trasladada a
UCI. Al dia siguiente, sigue en esta-
do inconsciente apareciendo edema
facial que aumenta en dias sucesi-
VOS.

Al tercer dia recupera la concien-
cia, tardando unos dias mas en re-
solverse el edema facial. Aparece
pérdida de vision en el ojo izquier-
do. Algun dia sangra un poco de
la herida, pero a medida que trans-
curre el tiempo mejora notablemen-
te, sin sangrar, persistiendo aun la
pérdida de vision, Es trasladada a
una habitacion normal.

El 20-10-81 su analitica es la s
guiente: hematies 3000000; VSG
45, leucoctos 8600.; plaquetas
180.000; glucemia 0,85,

A los 18 dias de la intervencidn,
ya levantandose, aparece paresia de
la extrernidad superior 1zquierda. Vis-
ta por el Servicio de Neurologia (Dr
Tolosa), informa que probablemen-
le es por compresion del plexo bra-
quial. Esta paresia se mantiene du-
rante unos 40 dias, mejorando len-
tamente, sin desaparecer del todo

Al mes de la intervencion (5-11-81)
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la analitica era: hematies 3.500.000;
VS G. 52; leucocitos 9.200; plague-
tas abundantes y bien aglutinadas.
A los tres meses es dada de alta,
sin haber sangrado mas. Se reinte-
gra a su colegio al cual no habia
podido asistir anteriormente por el
tamano de su tumoracién.

Veamos lo que ha pasado en es-
ta paciente despues de diez anos.

En el aho 84, tres anos despues,
en el Doppler de los troncos su-
praaocrticos se percibia la existencia
de multiples fistulas arteriovenosas a
nivel de la region laterocervical iz-
quierda. Se localizan no menos de
sesenta que parten de la carotida
primitiva, carotida externa, y subcla-
via izquierda, extendiendose por to-
da la tumoracion (Dr. Jorge Juan).

En el mismo afic media de dia-
metro 53 cm. La exploracion cardio-
l6gica fue normal (Dr. Casares).

En octubre del 84 inicia cuadro
de debilidad progresiva de extremi-
dades superiores e inestabilidad de
la marcha. Se practica un nuevo TAC
de columna, que evidencia un ple-
X0 venoso engrosado a nivel cervi-
cal pero no ejerce un efecto de ma-
sa claro (Dr Tolosa). También pre-
senta algunas caidas con pérdida de
conocimiento, que responden bien
al tratamiento con Gardenal. A prin-
cipios del ano 85 la remitimos al Ser-
vicio de Radioterapia (Dr. Sanchis)
con la intencién de producir una fi-
brosis. Se le practicaron veinte se-
siones con un total de veinte Gy.

Poco a poco, sufre un empeora-
miento importante de la mielopatia
cervical, gue progresa hasta un cua-
dro de tetraplejia practicamente com-
pleta, quedando invélida en una sk
lla durante mas de un ano.

El prondstico médico fue malo, pe-
ro aconsejamos a la familia que rea-
lizara una gimnasia pasiva de las ex-
tremidades.

Pasado este largo pericdo, en que

Fig. 2 - Después de la intervencién

solo podia leer si le pasaban las pa-
ginas y ver la television, nos llama
su familia diciendo que empezaba
a mover algo los dedos de las ma-
nos y poco despues los de los pies.
En poco tiempo, moviliza las extre-
midades y llega a ponerse en pie.
A principios del 87 fue remitida al
Instituto Gutman para realizar mejor
la recuperacion y, en poca menos
de un ano ingresada, sali® andan-
do normalmente. La mejoria fue es-
pectacular. lbamos de sorpresa en
sorpresa.

Ha pasado tres anos bien, tiene
26 anos y viene a revisiones perio-
dicas.

El diametro del cuello ha pasado
de 56 cm. a 46 en la actualidad. Las
fistulas arteriovenosas persisten pe-
ro parecen un volcan apagado.

Comentario

Sabemos que hemos resuelto un
problema inmediato: el del tamano
de su tumoracion que le impedia sa-
lir a la calle y el de las hemorragias,
pero también sabemos gue su cre-
cimiento probablemente no se de-
tendra. Es imposible ligar todas las
fistulas arteriovenosas congenitas. In-
cluso si estuviesen bien localizadas
no se solucionaria el caso. Basta que
quede una sola fistula arteriovenosa
para que el orificio venoso, aspiran-
do la sangre arterial, la derive hacia
él, aportando un caudal sanguineo
cada vez mayor. Asi se produce un
crecimiento tumoral, no blastomato-
so como el cancer sino hidrodina-
mico.

Pero aun hay mas, un facto inex-
plicable, la neoformacion de las fis-
tulas arteriovenosas. El cirujano ha
dejado las arterias y venas desco-
nectadas, y queda sorprendido an-
te la reaparicién de las fistulas en
el mismo lugar en gue fueron total-
mente suprimidas.

Sin embargo, en este caso pare-
ce que las fistulas arteriovenosas,
aun existiendo, han quedado como
amortiguadas, latentes. La prueba es
la disminucion paulatina del didme-
tro cervical y la intensidad de la pul-
satlidad. De todas maneras, aunque
han pasado casi diez anos, no esta-
mos confiados. Realizamos che-
queos periodicos para ver si hay al-
guna anomalia (Fig. 2).
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