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Objetivos docentes

 Realizar una correlacion radiopatologica de las distintas
entidades que conforman las malformaciones vasculares

pulmonares (MVPs).

* Determinar la prueba radiologica idonea para el estudio vy
seguimiento de cada una de las distintas MVPs y los hallazgos
principales que esperamos encontrar en la misma.
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Introduccion: Clasificacion MVPs
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Introduccion

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 microscopicas:

* Profunda hipoxemia
* Vidrio deslustrado en TC
* Angiografia normal

* Conexiones aneurismaticas:
* Visibles por TC y angiografia

e 30-42 casos/ 10°

* Clinica:
* Asintomaticos
* TJos
* Hemoptisis
* Neumonias de repeticion
* Diagnostico radiolégico
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Malformaciones vasculares
pulmonares (MVPs)

@

MVPs comprenden:

* Aneurismas pulmonares arterio-venosas

* Fistulas arterio-venosas pulmonares

* Angiomas pulmonares

* Hemangiomas cavernosos

Primera descripcion en 1897 en una necropsia

Prevalencia = 38/10° habitantes.

Provienen de vasos normales que se dilatan hasta formar la comunicacion.

Comunicacion vascular aumenta progresivamente por necrosis mural
secundaria a incremento de flujo.

Crecimiento de las MVPs asociado a edad v gestacion.
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Malformaciones vasculares

pulmonares

Clinica de las MVPs/Telangiectasia Hemorragica
Hereditaria (THH)

Asintomaticos (mayoria)

Sintomas dependen del grado de contaminacion de sangre desoxigenada
en la MVP:

* Hipoxemia
* Fatiga
* Disnea

e Clanosis




3'7 Congreso ~ Barcelona

3 ‘Q\ « it
508 N > S N
o n | N P - 78 |
% S ;L e . aff o .
e «.. ek ; N s 4 3 : . 4
aciona e U
R .\} \F - ~ A\ A
\ ) A e }‘.#
! \ - 3 s
CENTRO DE R ) \
NN NN ey ) l\ - » . 3
.'\‘ - \\ SN ; | . . ) S D 2%‘;\,: ; e’
| »- S | i R
CONVENCIONES A% . B U A
. 20 ) ! o \ - ¥
b P g B » 4 - \. 8
INTERNACIONALES MAYO 204 \ & g \ . |
! i \
c f A
\

T
9
ol ‘.‘\:

Malformaciones vasculares
pulmonares: Complicaciones

Complicaciones toracicas

Asintomaticos (mayoria)
Manifestaciones pulmonares:
* Hipertension pulmonar

* Hemoptisis:
* Propio dela MVP
 En ausencia de MVP: telangiectasias bronquiales

e Hemotorax

* Embolia pulmonar paraddjica

* Trombo propio de la MVP
* Trombo migrado territorio venoso sistémico
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Complicaciones

ogicas

Complicaciones neuro

Embolia paradojica:
e Infarto cerebral
e Absceso cerebral

Relacion entre sintoma neurologicos y tamano de >3mm de arteria
aferente.

Mayor prevalencia en pacientes con multiples MVPs
70% de los pacientes con multiples MVPs

* Asociacion entre area de las comunicaciones y prevalencia de émbolo
cerebral

Incidencia de eventos neurologicos en THH:
* 30% iIctus
e 10% absceso cerebral

¢ 8-10% hemorragia pulmonar o hemotorax
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico

Sensibilidad Especificidad

Ecocardiografia 98,6%

transtoracica con contraste

Sao, 53% 90%
Rx torax 60% 100%
PaO, aire ambiente 73% 80%
PaO, oxigeno 100% 100% 40%
Medicion de shunt en 64% 80%
angiografia pulmonar

Gammagrafia perfusion 87% 61%

cuerpo entero
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico

Ecocardiografia con contraste

* Test positivo si aparecen burbujas en camaras izquierdas después de 3 a 8
latidos

* Lavisualizacidon en 1-2 latidos sugiere shunt intracardiaco

e Gradacion de shunt:

* 1:<30 microburbujas

_ > Microburbujas
* 2:30-100 microburbujas } Factor predictor de

= > Prevalencia
de eventos

cerebrale

ictus y absceso

 3:>100 microburbujas cerebral

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
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico
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Grado = 1: Profilaxis antibiotica &cg

Diagnostico por TC

Torax vy alto abdomen.

La TCDE evita la realizacidon de fase basal (disminuye la dosis de radiacion).
Reconstruccionesde 1 mmy MIP de 5 mm

Patron de oro en el diagnostico de MVPs

No recomendado en shunt grado 1 en ecografia.

* 2,1% presentan MVP en TC

Importancia de que haya centros de referencia para el estudio de THH.

d000 S, dl. Cardrovasc DIagtl el ZU Lo, 0. -
Circo S, et al. Curr Opin Pulm Med. 2014;20:421-8
Faughnan ME, et al. Ann Intern Med. 2020;173:989-1001
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico

Diagnostico radiologico de MVPs

Informe radiologico:
* Numero
* Simple o compleja

e Diametro de las arterias aferentes

e 2-3 cm proximal a la comunicacion
* Siempre después de cualquier otra emergencia vascular
* Ventana de mediastino

* Incluir abdomen superior (higado, pancreas, rinones y tracto Gl)
 Comunicacion andmala entre una vena y una arteria

* Clasificacion
* Simple
* Compleja
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Simples

EJEMPLO 1

Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energia dual con reconstrucciones en
ventanas de pulmon y MIP en ventana de mediastino, en las que se identifica una MVP simple en el
LM.
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Simples

EJEMPLO 2

y

Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas
con energia dual., con reconstrucciones en ventanas de
pulmon, MIP en ventana de mediastino y mapas vasculares
de yodo. en las que se visualiza una MVP simple en el LII.
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Simples

EJEMPLO 3
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Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energia dual con reconstrucciones
MIP (ventana de mediastino), imagenes de sustraccion de yodo y reconstruccion volumétrica 3D, en
las que se visualiza una MVP simple en el lobulo medio.
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico

Diagnostico radiologico de MVPs

MVP Simple

* Unica arteria pulmonar

* 1-2 cm proximal al saco

* Comunicacidon con una o mas venas pulmonares
e Nodulo bien definido o lobulado

MVP Compleja

e Dos o mas arterias

* Dos 0 mas venas de drenaje

* Participacion sistémica

e 20%

* MVPs complejas difusas es una rara forma en THH

 Afectan aunlobulo
 Mas extensas que MVPs multiples
 Antibioterapia recomendada para prevenir absceso cerebral

* Prondstico dificil de predecir
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Complejas

EJEMPLO 4

i ‘ "

Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energia dual con reconstrucciones en
ventana de pulmon en la que se observan MVP bilaterales en LM y LSI con aferencias de arterias
bronquiales.
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Complejas

EJEMPLO 5
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Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares
adquiridas con energia dual con reconstrucciones en
ventana de pulmon, MIP en ventana de mediastino y
posprocesado con mapas de sustraccion de yodo. Se
identifica una MVP compleja en el LID.
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Malformaciones vasculares
pulmonares: Diagnostico

EJEMPLO 6

Area: 9.16 mm2 §
Mean: 197.63 .
StdDev: 37.72 Mea: 24.85 mm2
: Mean: 238.28

- ‘ (—" : . ' B - StdDev: 37.24

Imagenes de angio-TC de arterias pulmonares adquiridas con energia dual con reconstrucciones
MIP en ventanas de pulmon y mediastino, en las que se identifican dilataciones de varias ramas

arteriales ...????
En las imdgenes de gammagrafia V/Q se observa un drea de hipoperfusion posterobasal izquierdo,

en relacion con area de perfusion de origen sistéemico??
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Malformaciones vasculares
pulmonares

* Mayoria de las MVPs son congénitas

e 80-90% THH
* Resto son casos esporadicos

 Alguna otra enfermedad muy rara puede cursar con MVPs

 Adquiridas

* C(Cirugia toracica
 25% pacientes con Glenn (conexion de vena cava superior con arteria pulmonar)

* Trauma

* Actinomicosis

* Schistosomiasis
 Sindrome hepatopulmonar
* Metastasis
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MVPs: Telangiectasia
Hemorragica Hereditaria

* 36% pacientes con unica MVP

* 51-88% pacientes con MVPs multiples

* 15-50% pacientes con THH presentan MVPs
* Incidencia MVPs THH1 > THH2

* Sd Rendu-Osler-Weber

e Enfermedad autosomica dominante

 Mutaciones en genes Endoglin (ENG) y Activin A receptor type Il like 1 (ACRLV1)
* Dos tipos:
e THHI:
 Mayor predisposicion a MVPs
 Shunt importante 58%
e THH2

 Shunt importante 18%

* Criterios de Curac¢ao (recomendacion 2011/2020 Guidelines Working
Group Consensus):

* Epixtasis recurrentes y espontaneas

* Telangiectasias mucocutaneas en localizaciones tipicas (labios, cavidad oral, dedos, nariz)
 MVs viscerales (pulmonar, cerebral, hepatica)

 Telangiectasia espinal o gastrointestinal

* Historia familiar (primer grado con THH o mutacion)

* 3 0 mas criterio confirman diagnostico

* 1 0 mas criterio deben considerarse sospechosos
* Test genético

* También en ninos asintomaticos 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
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MVPs: Idiopaticas

* Multiples
 Bilaterales

* Preferencia por bases pulmonares

MVPs y embarazo

* Riesgo de complicaciones en embarazo es elevado
* Sisintomas -2 Tratamiento indicado en cualquier trimestre

* Embarazadas con sospecha deben someterse a cribado con ECO o TC
baja dosis

* Seguimiento idéntico a poblacidén general

THH e Hipertension Portal (HTP)

* 1,5-13%
* En MV hepaticas por fallo cardiaco
* Tratamiento en pacientes con HTP leve o moderada

* Contraindicado en casos graves
* |ncremento HTP
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MVPs: Tratamiento

* Embolizacion
e 75% éxito

* Cirugia en casos rebeldes o en MVP difusa

e Lobectomia

 Fracaso embolizacion 25%
e Recanalizacion 88-91%
 Reperfusion: 9%

e Arterias accesorias no embolizadas

* Forma mas frecuente en MVPs complejas

e Conexion con arterias sistemicas: 3%

 Shuntizquierda-izquierda: no riesgo émbolo paraddjico. 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
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Seguimiento por TC

* Cada 5-10 anos en pacientes jovenes con cribado negativo inicial

e Pacientes con MVP con arteria <3 mm o MVP microscopica:
* 1-5anos segun cada caso

* En pacientes con MVPs tratadas:

* 6 meses postratamiento
e (Cada 3-5 anos:

 Detectar fallo embolizacion
 Reperfusidon del saco aneurismatico

e (Crecimiento otra MVP

Dx diferencial MVP

* Aneurisma arteria pulmonar / bronquial
* Variz venosa pulmonar

* Broncocele /Atresia bronquial

* Metastasis hipervasculares

e Metastasis con vaso aferente
e MVPs like:

* Irrigacion sistémica de pulmén normal
* Hemangioma intratoracico
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Aneurisma
arteria bronquial

arteria
pulmonar

Variz venosa
pulmonar
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Irrigacion
sistémica de
parenquima
pulmonar
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Irrigacion sistémica del parénquima
pulmonar asociada a diafragma
accesorio

Hemangioma
pleural



3'7 Congreso ~ Barcelona

Nacional

s 29/ 25

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

Otras comunicaciones A-V

* Venas mediastinicas con venas pulmonares
* Vena cava superior izquierda a auricula izquierda
* Complejo secuestro

* Drenaje venoso andmalo parcial
e Dual

* Sindrome veno-lobar congénito
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Otras comunicaciones
intrapulmonares
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Conexion varices
esofagicas con vena
pulmonar

Conexion venas
mediastinicas con
vena pulmonar

Secuestro
intralobar asociado
a atresia bronquial
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Otras comunicaciones
intrapulmonares

Secuestro
intralobar
asociado a
malformacion
broncopulmonar

Drenaje venoso
pulmonar
anomalo parcial
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Conclusiones

MVPs son infrecuentes.

Diagndstico mediante eco transtoracica con contraste y/o TC tdrax.

Informe radiologico:
* Numero
* Simple o compleja

e Diametro de las arterias aferentes

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

* Incluir abdomen superior (higado, pancreas, rinones y tracto Gl)
 Comunicacion andmala entre una vena y una arteria

* Clasificacion
* Simple
* Compleja

Tratamiento: Embolizacion

Es necesario individualizar el seguimiento en funcion de diagnostico y
tratamiento.
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