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Objetivos docentes
• Realizar una correlación radiopatológica de las distintas
entidades que conforman las malformaciones vasculares
pulmonares (MVPs).

• Determinar la prueba radiológica idónea para el estudio y
seguimiento de cada una de las distintas MVPs y los hallazgos
principales que esperamos encontrar en la misma.



Introducción: Clasificación MVPs
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Introducción
Malformaciones arteriovenosas pulmonares:
• Estructuras vasculares anormales de baja resistencia que conectan una 

arteria pulmonar con una vena pulmonar
• Sobrepasan el lecho capilar pulmonar
• Condicionan shunt derecha-izquierda
• Lesiones microscópicas:

• Profunda hipoxemia
• Vidrio deslustrado en TC
• Angiografía normal

• Conexiones aneurismáticas:
• Visibles por TC y angiografía

• 30-42 casos / 105

• Clínica:
• Asintomáticos
• Tos
• Hemoptisis
• Neumonías de repetición
• Diagnóstico radiológico

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares (MVPs)

MVPs comprenden:
• Aneurismas pulmonares arterio-venosas
• Fístulas arterio-venosas pulmonares
• Angiomas pulmonares
• Hemangiomas cavernosos
Primera descripción en 1897 en una necropsia
Prevalencia = 38/105 habitantes.
Provienen de vasos normales que se dilatan hasta formar la comunicación.
Comunicación vascular aumenta progresivamente por necrosis mural 
secundaria a incremento de flujo.
Crecimiento de las MVPs asociado a edad y gestación.

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37
Tellapuri S, et al. Int J Cardiovasc Imaging. 2019;35:1421-8



Malformaciones vasculares 
pulmonares

Asintomáticos (mayoría)
Síntomas dependen del grado de contaminación de sangre desoxigenada 
en la MVP:
• Hipoxemia
• Fatiga
• Disnea
• Cianosis

Clínica de las MVPs/Telangiectasia Hemorrágica 
Hereditaria (THH)

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Complicaciones

Asintomáticos (mayoría)
Manifestaciones pulmonares:
• Hipertensión pulmonar
• Hemoptisis:

• Propio de la MVP
• En ausencia de MVP: telangiectasias bronquiales

• Hemotórax
• Embolia pulmonar paradójica

• Trombo propio de la MVP
• Trombo migrado territorio venoso sistémico

Complicaciones torácicas

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Complicaciones

Embolia paradójica:
• Infarto cerebral
• Absceso cerebral
Relación entre síntoma neurológicos y tamaño de >3mm de arteria 
aferente.
Mayor prevalencia en pacientes con múltiples MVPs
70% de los pacientes con múltiples MVPs
• Asociación entre área de las comunicaciones y prevalencia de émbolo 

cerebral
Incidencia de eventos neurológicos en THH:
• 30% ictus
• 10% absceso cerebral
• 8-10% hemorragia pulmonar o hemotórax

Complicaciones neurológicas

White RI Jr, et al. Radiology. 1988;169:663-9
Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico

Test diagnóstico Sensibilidad Especificidad

Ecocardiografía 
transtorácica con contraste

98,6%

SaO2 53% 90%

Rx tórax 60% 100%

PaO2 aire ambiente 73% 80%

PaO2 oxígeno 100% 100% 40%

Medición de shunt en 
angiografía pulmonar

64% 80%

Gammagrafía perfusión 
cuerpo entero

87% 61%

Kjeldsen AD, et al. Chest. 1999:116;432-9
Hanley M, et al.l J Am Coll Radiol. 2016



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico

• Test positivo si aparecen burbujas en cámaras izquierdas después de 3 a 8 
latidos
• La visualización en 1-2 latidos sugiere shunt intracardíaco

• Gradación de shunt:
• 1: <30 microburbujas
• 2: 30-100 microburbujas
• 3: >100 microburbujas

Ecocardiografía con contraste

Factor predictor de 
ictus y absceso 

cerebral

> Microburbujas 
= > Prevalencia 

de eventos 
cerebrales

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37
Velthuis S, et al. Chest. 2013;144:1876-82

Tellapuri S, et al. Int J Cardiovasc Imaging. 2019;35:1421-8
Velthuis S, et al. J Am Soc Echocardiogr. 2015



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico

Diagnóstico por TC
Tórax y alto abdomen.
La TCDE evita la realización de fase basal (disminuye la dosis de radiación).
Reconstrucciones de 1 mm y MIP de 5 mm
Patrón de oro en el diagnóstico de MVPs
No recomendado en shunt grado 1 en ecografía.
• 2,1% presentan MVP en TC
Importancia de que haya centros de referencia para el estudio de THH.
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NEGATIVA

TC TÓRAX
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nte
s
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Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37
Riera-Mestre A, et al. Med Clin. 2018;

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37s
Circo S, et al. Curr Opin Pulm Med. 2014;20:421-8

Faughnan ME, et al. Ann Intern Med. 2020;173:989-1001 



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico
Diagnóstico radiológico de MVPs
Informe radiológico:
• Número
• Simple o compleja
• Diámetro de las arterias aferentes

• 2-3 cm proximal a la comunicación
• Siempre después de cualquier otra emergencia vascular 
• Ventana de mediastino

• Incluir abdomen superior (hígado, páncreas, riñones y tracto GI)
• Comunicación anómala entre una vena y una arteria
• Clasificación 

• Simple 
• Compleja

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Simples

EJEMPLO 1

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energía dual con reconstrucciones en
ventanas de pulmón y MIP en ventana de mediastino, en las que se identifica una MVP simple en el
LM.



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Simples

EJEMPLO 2

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas 
con energía dual., con reconstrucciones en ventanas de 
pulmón, MIP en ventana de mediastino y mapas vasculares
de yodo. en las que se visualiza una MVP simple en el LII.



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Simples

EJEMPLO 3

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energía dual con reconstrucciones
MIP (ventana de mediastino), imágenes de sustracción de yodo y reconstrucción volumétrica 3D, en
las que se visualiza una MVP simple en el lóbulo medio.



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico
Diagnóstico radiológico de MVPs
• MVP Simple

• Única arteria pulmonar
• 1-2 cm proximal al saco

• Comunicación con una o más venas pulmonares
• Nódulo bien definido o lobulado

• MVP Compleja
• Dos o más arterias
• Dos o más venas de drenaje
• Participación sistémica
• 20%
• MVPs complejas difusas es una rara forma en THH

• Afectan a un lóbulo
• Más extensas que MVPs múltiples
• Antibioterapia recomendada para prevenir absceso cerebral
• Pronóstico difícil de predecir

Contegiacomo A, et al. Radiol Med. 2019
Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Complejas

EJEMPLO 4

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energía dual con reconstrucciones en
ventana de pulmón en la que se observan MVP bilaterales en LM y LSI con aferencias de arterias
bronquiales.



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Complejas

EJEMPLO 5

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares
adquiridas con energía dual con reconstrucciones en
ventana de pulmón, MIP en ventana de mediastino y
posprocesado con mapas de sustracción de yodo. Se
identifica una MVP compleja en el LID.



Malformaciones vasculares 
pulmonares: Diagnóstico

EJEMPLO 6

Imágenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energía dual con reconstrucciones 
MIP en ventanas de pulmón y mediastino, en las que se identifican dilataciones de varias ramas 
arteriales …????
En las imágenes de gammagrafía V/Q se observa un área de hipoperfusión posterobasal izquierdo, 
en relación con área de perfusión de origen sistémico??



Malformaciones vasculares 
pulmonares
• Mayoría de las MVPs son congénitas

• 80-90% THH
• Resto son casos esporádicos

• Alguna otra enfermedad muy rara puede cursar con MVPs

• Adquiridas
• Cirugía torácica

• 25% pacientes con Glenn (conexión de vena cava superior con arteria pulmonar)

• Trauma
• Actinomicosis
• Schistosomiasis
• Síndrome hepatopulmonar
• Metástasis

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37



MVPs: Telangiectasia 
Hemorrágica Hereditaria
• 36% pacientes con única MVP
• 51-88% pacientes con MVPs múltiples
• 15-50% pacientes con THH presentan MVPs
• Incidencia MVPs THH1 > THH2
• Sd Rendu-Osler-Weber
• Enfermedad autosómica dominante

• Mutaciones en genes Endoglin (ENG) y Activin A receptor type II like 1 (ACRLV1)
• Dos tipos:

• THH1:
• Mayor predisposición  a MVPs
• Shunt importante 58%

• THH2
• Shunt importante 18%

• Criterios de Curaçao (recomendación 2011/2020 Guidelines Working
Group Consensus):
• Epixtasis recurrentes y espontáneas
• Telangiectasias mucocutáneas en localizaciones típicas (labios, cavidad oral, dedos, nariz)
• MVs viscerales (pulmonar, cerebral, hepática)
• Telangiectasia espinal o gastrointestinal
• Historia familiar (primer grado con THH o mutación)

• 3 o más criterio confirman diagnóstico
• 1 o más criterio deben considerarse sospechosos

• Test genético
• También en niños asintomáticos con progenitor diagnosticado

Contegiacomo A, et al. Radiol Med. 2019
Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37

Tellapuri S, et al. Int J Cardiovasc Imging. 2019;35:1421-8
Faughnan ME, et al. Ann Intern Med. 2020;173:989-1001 



MVPs: Idiopáticas
• Múltiples
• Bilaterales
• Preferencia por bases pulmonares

MVPs y embarazo
• Riesgo de complicaciones en embarazo es elevado
• Si síntomas à Tratamiento indicado en cualquier trimestre
• Embarazadas con sospecha deben someterse a cribado con ECO o TC 

baja dosis
• Seguimiento idéntico a población general

THH e Hipertensión Portal (HTP)
• 1,5-13%
• En MV hepáticas por fallo cardíaco
• Tratamiento en pacientes con HTP leve o moderada
• Contraindicado en casos graves

• Incremento HTP

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37
Majumdar S, et al. J Clin Med. 2020;9:1927



MVPs: Tratamiento
• Embolización

• 75% éxito

• Cirugía en casos rebeldes o en MVP difusa
• Lobectomía

• Fracaso embolización 25% 
• Recanalización  88-91%
• Reperfusión: 9%

• Arterias accesorias no embolizadas
• Forma más frecuente en MVPs complejas

• Conexión con arterias sistémicas: 3%
• Shunt izquierda-izquierda: no riesgo émbolo paradójico. Riesgo de rotura y hemoptisis.

Majumdar S, et al. J Clin Med. 2020;9:1927
Abdel Aal AK, et al. Curr Probl Diagn Radiol. 2018



Seguimiento por TC
• Cada 5-10 años en pacientes jóvenes con cribado negativo inicial
• Pacientes con MVP con arteria <3 mm o MVP microscópica:

• 1-5 años según cada caso

• En pacientes con MVPs tratadas:
• 6 meses postratamiento
• Cada 3-5 años:

• Detectar fallo embolización
• Reperfusión del saco aneurismático
• Crecimiento otra MVP

Dx diferencial MVP
• Aneurisma arteria pulmonar / bronquial
• Variz venosa pulmonar
• Broncocele /Atresia bronquial
• Metástasis hipervasculares
• Metástasis con vaso aferente
• MVPs like:

• Irrigación sistémica de pulmón normal
• Hemangioma intratorácico

Saboo SS, et al. Cardiovasc Diagn Ther. 2018;8:325-37
Faughman ME, et al. J Med Genet. 2011;48:73-87
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Dx diferencial MVP 
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Otras comunicaciones A-V

• Venas mediastínicas con venas pulmonares
• Vena cava superior izquierda a aurícula izquierda
• Complejo secuestro
• Drenaje venoso anómalo parcial

• Dual

• Síndrome veno-lobar congénito



Otras comunicaciones 
intrapulmonares

Conexión varices 
esofágicas con vena 

pulmonar
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intralobar asociado 
a atresia bronquial



Otras comunicaciones 
intrapulmonares
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Conclusiones
MVPs son infrecuentes.
Diagnóstico mediante eco transtorácica con contraste y/o TC tórax.

Informe radiológico:
• Número
• Simple o compleja
• Diámetro de las arterias aferentes

• 2-3 cm proximal a la comunicación
• Siempre después de cualquier otra emergencia vascular 
• Ventana de mediastino

• Incluir abdomen superior (hígado, páncreas, riñones y tracto GI)
• Comunicación anómala entre una vena y una arteria
• Clasificación 

• Simple 
• Compleja

Tratamiento: Embolización
Es necesario individualizar el seguimiento en función de diagnóstico y 
tratamiento.
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