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Objetivo docente:

Dentro de la clasificacion de la hipertension pulmonar (HTP) de Dana Point (2008) y de
Niza (2013 y 2018) existen muy pocas causas de HTP potencialmente reversibles.
Habitualmente, al considerarse la HTP como un sintoma y no como un diagnostico en si
mismo, puede no diaghosticarse adecuadamente su etiologia si nos cenimos
unicamente en su estudio a la valoracion de las estructuras toracicas.

El objetivo de este trabajo es presentar varios ejemplos de fistulas arteriovenosas (FAVs)
adquiridas (posquirurgicas) y espontaneas de origen abdominal, como diagndsticos
etiologicos de hipertension pulmonar subsidiarios de tratamiento especifico.

Revision del tema:

Se aportan tres casos de HTP por FAVs de tipo espontaneo (fistula aorto-cava por
aneurisma gigante de la aorta abdominal) y adquirido (FAV entre |la arteria y vena renal
derecha tras nefrectomia y FAV ilio-iliaca interna tras cirugia de raquis lumbar) todas
ellas causas muy poco comunes, pero potencialmente reversibles, de HTP por

aumento de retorno vascular.
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1) Primer paso: Recorfioccniciiiiigy

La HTP se define como un aumento de la presion arterial pulmonar (PsAP) media en
reposo de 25mm Hg o superior, medida por cateterismo. En condiciones normales, las

presiones en reposo no superan los 20 mm Hg.

La clasificacion mas reciente de la hipertensidon pulmonar se realizo en 2018 (6°
Simposio Mundial sobre Hipertension Pulmonar, celebrado en Niza, Francia) y mantiene
la estructura y filosofia de |la anterior (Dana Point, 2008), con 5 grupos establecidas
considerando principalmente los mecanismos fisiopatoldégicos en su categorizacion

(Figura 1).

Para simplificar, se considera la HTP segun la localizacion de la patologia en:

A) Precapilar (grupos 1,3,4 y 5) se debe a alteraciones vasculares en la circulacion

arterial pulmonar, principalmente en las arterias musculares.

B) Poscapilar (grupos 2 y 5) se debe a lesiones localizadas en |a circulacion pulmonar

venosa, entre el lecho capilar y la auricula izquierda.
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Los hallazgos caracteristicos en |la
radiografia toracica de un paciente
con HTP consisten en: aumento de
tamano de las arterias pulmonares
centrales cuyo diametro se reduce
gradualmente en la parte distal
("poda" periférica), con vasos
periféricos atenuados y campos
pulmonares oligémicos.

Se puede ver un aumento del hilio
pulmonar asociado al signo de Ia
convergencia hiliar (la convergencia
de las imagenes vasculares hacia el
hilio aumentado indica que éste
representa a la arteria
pulmonar aumentada de tamano).

Figura 2. Radiografia de torax de un paciente con
hipertension pulmonar (por una CIA): Se evidencia una
(Figura 2) prominencia hiliar bilateral por un marcado incremento del
calibre de las arterias pulmonares principales. Aumento
del indice cardiotoracico por sobrecarga derecha.

En casos mas avanzados se puede
identificar una dilatacion de auricula
vy ventriculo derechos como sigho
de sobrecarga cardiaca derecha.

Tomografia c¢

Ante |la sospecha de hipertensidon pulmonar, la TC juega un papel importante en el
algoritmo diagnostico. La TC permite evaluar de manera no invasiva los signos de I|a
hipertension pulmonar. Al revisar los vasos toracicos, el parénquima pulmonar y signos

indirectos cardiacos y mediastinicos, el radidlogo puede detectar y sugerir las posibles
causas de la HTP.



Sighos vasculares:

1) Diametro del tronco de la pulmonar:
debe sospecharse hipertension pulmonar
cuando supere los 29 mm (Figura 3). Para
aumentar la especificidad del diaghostico
de HTP por TC deberia asociarse una
relacion arteria/bronquio
intraparenquimatosa mayor de 1, al menos
en tres |lobulos (Figura 4).

2) Relacion del tronco de la pulmonar con
la aorta ascendente: el tronco de la arteria
pulmonar no debe ser mayor que la aorta
tubular.

3) Calibre de los vasos periféricos: en
pacientes con hipertension pulmonar
puede estar disminuido abruptamente
debido a vasoconstriccion. Se pueden
observar indirectamente en forma de
patron parenquimatosa “en mosaico”.

4) Venas pulmonares: en la hipertension
pulmonar precapilar pueden ser pequenas;
en la poscapilar, secundaria a patologia de
las cavidades cardiacas izquierdas, pueden
estar aumentadas.

5) Circulacion bronquial: aumenta y se
hipertrofia como respuesta compensatoria
a la disminucion del flujo y la isquemia
pulmonar.

6) Posibles complicaciones vasculares
asociadas a la HTP: Son muy infrecuentes.
Destaca |la trombosis de las arterias
proximales, las calcificaciones
arterioscleroticas y muy raramente, la
diseccion de las arterias pulmonares.

LA B\

Figura 3. Tomografia computarizada con ventana de
partes blandas: Dilatacion del tronco de la arteria
pulmonar; la medicidn se realiza en el plano de la
bifurcacion, lateral a l|la aorta ascendente. El
didametro del tronco de la arteria pulmonar es

superior a la de la aorta.

A

Figura 4. Tomografia computarizada con ventana de
pulmon: Aumento del diametro de las arterias
pulmonares segmentarias comparados con los
bronquios adyacentes.
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Signos parenquimatosas:

1) Patron “en mosaico”: areas parcheadas con diferentes coeficientes de atenuacion. Se
puede ver en pacientes con enfermedad vascular, intersticial o de la via aérea. En la
hipertension pulmonar, las areas con mayor atenuacion corresponden a la redistribucion
del flujo vascular, y en ellas el tamano y el numero de vasos es mayor que en las areas con
menor atenuacion. Con la tomografia computada multidetector (TCMD) es recomendable
utilizar la técnica MinIP (Minimum Intensity Projection). Esta reconstruccion proyecta el
voxel de menor atenuacion de los volumenes estudiados, por lo que su uso es
especialmente util al estudiar el parénquima pulmonar. (Figura 5).

La atenuacion en mosaico se ve con mayor frecuencia en la hipertension pulmonar
secundaria a enfermedad vascular (especialmente a tromboembolismo cronico) que en la
secundaria a patologia cardiaca o del parénquima pulmonar.

Figura 5. Tomografia computarizada con ventana de pulmdén convencional y una reconstruccion
MiniP en un paciente con hipertension pulmonar: Patron de perfusion “en mosaico”, aumento del
diametro de los vasos en las areas de mayor densidad y brusca disminucidn de calibre en las areas
de hipoatenuacion.

2) Nodulos centrolobulillares: son especialmente frecuentes en la hipertension arterial
pulmonar (idiopatica) y son debidos a granulomas de colesterol. En la enfermedad
venooclusiva pulmonar también existen nodulos centrolobulillares, que en este caso
corresponden a proliferacion profusa de capilares; suele acompanarse de engrosamientos
septales y areas “en vidrio esmerilado”, que pueden corresponder a edema o hemorragia.



1) Alteraciones de las cavidades
derechas: son consecuencia de la
hipertension pulmonar evolucionada. El
aumento de la presion arterial pulmonar
provoca un incremento del trabajo del
ventriculo derecho que conduce a su
dilatacion e hipertrofia. El ventriculo
derecho se considera dilatado cuando la
relacion entre su diametro y el del
ventriculo izquierdo es mayor de 1;
ademas, suele existir abombamiento del
tabique interventricular (Figura 6).

2) Reflujo del contraste a la vena cava
inferior y a las venas suprahepaticas:
puede producirse por la elevacion de la
presion en las cavidades derechas, en
pacientes con insuficiencia del ventriculo
derecho, en la pericarditis constrictiva, en
la hipertension pulmonar y en |la
insuficiencia tricuspide.

3) Alteraciones pericardicas: con
frecuencia se aprecia un pequeno
engrosamiento o derrame pericardico
(Figura 7).

4) Adenopatias mediastinicas: aunque
inespecificas, su asociacion con la
hipertension pulmonar con
engrosamientos septales y opacidades “en
vidrio esmerilado” sugiere la posibilidad
de enfermedad venooclusiva pulmonar.

Figura 7. Tomografia computarizada con ventana
de partes blandas: Alteraciones pericardicas en
un paciente con hipertension pulmonar:

Derrame pericardico con extension a recesos
pericardicos superiores y acumulo maximo

adyacente a la AD de 1.8cm de espesor.
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Figura 6. Tomografia computarizada con ventana de
partes blandas: Alteraciones de las cavidades cardiacas
derechas en un paciente con hipertensidon pulmonar:
Dilatacion del ventriculo derecho (VD), con relaciéon
ventriculo derecho/ventriculo izquierdo (VI) mayor de
1 (en este caso VD/VI = 2). Desviacién a la izquierda del
tabique interventricular. Engrosamiento de la pared
libre del ventriculo derecho. Dilatacion de la auricula
derecha.




2) Segundo paso:
Encontrar la etiologia

Como radidlogo es importante recordar que la HTP no siempre es un diagnodstico, sino
que puede ser un sintoma. Encontrar la etiologia es particularmente importante en los
Casos con causas potencialmente reversibles. Causas de HTP reversible son muy pocas, y
consisten en por ej. la enfermedad tromboembolica cronica, la estenosis de la valvula
mitral o un mixoma obtructivo de la auricula izquierda. Una causa menos conocida,
potencialmente reversible, es la presencia de una fistula arteriovenosa (FAV) periférica.

Con los siguientes tres casos (fistula aorto-cava por aneurisma gigante de l|la aorta
abdominal, FAV entre la arteria y vena renal derecha tras nefrectomia y FAV ilio-iliaca
interna tras cirugia de raquis lumbar) se ilustra la importancia de mirar mas alla del torax
para encontrar la causa de la hipertension pulmonar.

hie |

Hombre de 56 anos que acude a urgencias por presentar desde hace 1 mes edemas en
MMIlI y aumento del perimetro abdominal que en los ultimos dias se acompana de

disnea y oliguria. No tiene fiebre, ni sintomas de infeccion intercurrente por aparatos y
sistemas, dolor toracico ni palpitaciones.

Antecedentes personales: HTA. Fumador de 20 cigarillos/dia.

La ecocardiograma estima PsAP de 59 mmHg. Asocia una vena cava dilatada (30 mm) con
ausencia de colapso inspiratorio y ligero derrame pericardico. FEVI conservada. Dilatacion
de cavidades derechas. HTP moderada - severa. Nota del cardiologo: se recomienda

descartar patologia pulmonar aguda (TEP) o cronica. Si todo normal valoraremos shunts
intracardiacos.

Se decide realizar un angioTC arterias pulmonares (Figuras 7, 8 y 9).



Figura 7: Tomografia computarizada con contraste IV con ventana de partes blandas :

Existe un incremento muy significativo del calibre de las arterias pulmonares principales asi como de las
cavidades derechas , tanto auricula como ventriculo derecho con desplazamiento del septo interventricular y
cociente VD / VI > 1. No se identifican comunicaciones entre cavidades cardiacas. Derrame pericardico con
extension a recesos pericardicos superiores y acumulo maximo adyacente a la AD de 1.8cm de espesor.

Derrame pleural derecho.

Figura 8: Ventana de pulmon: Alteracidon parcheada de Figura 9: Aumento llamativo del calibre de la
la atenuacion pulmonar como signo de patron en VClI como signo de sobrecarga derecha.
mosalico.

o o 4 Con hallazgos radioldégicos de HTP, y el aumento llamativo
Y ahOra, ¢CIU€? del calibre y la presencia de gran densidad luminal de la

VCI, se decide completar el estudio con TC abdomino-
pélvico para filiar posible causa (Figura 10).
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Hallazgos clave: Fistula aortocava.

Los hallazgos en imagen son el aumento de
calibre y realce precoz de la vena cava
inferior, la disminucion del calibre de la aorta
caudal a la fistula (aunque este hallazgo no es
relevante en nuestro caso por el aneurisma),
la pérdida de planos grasos entre la aorta y la
vena cava y el retraso en el realce cortical
renal y en el relleno de las arterias femorales.

Figura 10: Importante aumento del calibre de Ia
vena cava inferior, de las venas hepaticas y de las
venas renales, que se acompana de aneurisma
gigante de |la aorta abdominal infrarrenal de 9,7 cm
gue comprime y contacta ampliamente con la VCI.
Se intuye una comunicacion entre ellos y dada la
opacificacion simultanea de ambas estructuras
vasculares, muy probablemente exista una fistula
aortocava.

También hay hipertrofia venosa periprostatica que
también podria estar en relacion con la fistula.
Justificaria, por lo tanto, la sobrecarga derecha y
las varices periprostaticas.

Minimo derrame pleural bilateral discretamente
mayor derecho y abundante ascitis de distribucion
difusa.




ealiza intervencion quirurgica colocando endoprotesis aortoiliaca, con mejoria
significativa de la funcion renal y las sintomas de ICC derecha/hipertension
onar. Actualmente en situacion basal. TC de control tras colocacién de
protesis (Figura 11).

Figura 11: Tomografia computarizada con ventana de partes blandas y reconstruccion VR 3D: Con
respecto a estudio previo existe una mejoria significativa tanto de la ascitis como del calibre de la vena
cava inferior y venas hepaticas con desaparicion del derrame pleural derecho y de los signos de
sobrecarga derecha. Existe amplio relleno del saco aneurismatico probablemente a través de persistencia
de la comunicacion aortocava, que se visualiza como un orificio situado en la porcion mas caudal del saco,
de aproximadamente 7,4 mm. Estadn permeables todas las ramas viscerales (ambas arterias renales,
tronco celiaco, mesentérica superior e inferior asi como ambas iliacas internas).

Conclusion: Mejoria muy significativa de |la HP y descompensacion derecha. Relleno del saco
aneurismatico por persistencia de la fistula aortocava.



Mujer de 71 anos que acude a consulta de cardiologia por seguimiento de marcapasos.
Refiere situacion de estabilidad, no obstante, con la sensacidon de aumento progresivo de

su disnea.

Antecedentes personales: HTA. FA cronica. BAV completo (portadora de marcapasos). No
DM. No fumadora.

Antecedentes quirurgicos: Nefrectomia derecha por litiasis hace 50 anos.
Apendicectomia.

La ecocardiograma destaca HTP severa. Estima PsAP de 60 mmHg.

Se realiza TC toracico con contraste IV (Figuras 12 y 13).

Figura 12: El calibre de las arterias pulmonares Figura 13: En los cortes de abdomen superior se identifica
mediastinicas e intrapulmonares esta aumentado de arteria renal derecha elongada e hipertréfica con

calibre como signo de hipertension pulmonar. dilatacién aneurismatica de aproximadamente 14,5 mmy
Aumento global de cavidades cardiacas sin shunts  calcificacién mural. Ademas el calibre de la VCI
derecha-izquierda. infrahepatica esta incrementado. Dada la existencia de

hipertension pulmonar, acordamos completar el estudio
con valoracidon abdominopélvica para descartar fistula

arteriovenosa sistemica.



Con hallazgos radiologicos de hipertension pulmonar se decide completar el estudio con TC
abdomino-pélvico para filiar posible causa (Figuras 14 y 15).

Figura 14: Se confirman los hallazgos de la TC téracica, identificAandose cambios de nefrectomia derecha con
arteria renal derecha tortuosa y dilatada, conformando un ovillo junto con |la vena renal derecha y que se
comunica con la VCI que condiciona hiperaflujo hacia cavidades derechas. Los hallazgos corresponden con
fistula A-V probablemente secundaria a cirugia previa. El calibre de la arteria renal derecha es el doble de la

contralateral.

) Conclusion:

2 ) Fistula AV dependiente de arteria renal derecha
(probablemente posnefrectomia) responsable de la
HTP.

N W A

-
NS

M

"'v
§ -

.

==

ealiza arteriografia
)stica en la que se objetiva
ntre ARD y VCI de gran
Se intenta embolizacion
Il sin conseguirse y se
e a cirugia con abordaje
copico percutaneo con
n del ostium de la arteria

recha y colocacidon de un
K.

clinica importante tras la
con disminucion de las
es pulmonares en
gramas de control.

2.
72 &

"Q
v

Figura 15: Reconstrucciones coronales y
en 3D demostrando la fistula AV
dependiente de la arteria renal derecha
con drenaje en la VCI.




Hombre de 52 anos con ingreso prolongado por fallo cardiaco derecho (Cor Pulmonale) de
dificil manejo secundario a hipertension pulmonar severa.

Antecedentes personales: Ex-fumador. ERC. gota.

Antecedentes quirurgicos: Intervenido en 5 ocaciones de raquis por espondilitis de region
lumbar (Figura 18). Laparotomia por peritonitis secundaria a diverticulitis perforada.

El cateterismo cardiaco destaca hipertensidon pulmonar severa precapilar. Presiones de
cavidades izquierdas en limites normales. Salto oximeétrico entre VCS y AD. VCI con
oximetria similar a AD que podria sugerir shunt sistémico.

Se realiza TC Toracoabdominopélvico con contraste IV (Figuras 16 y 17).

Figura 16: Incremento del calibre de las arterias pulmonares con tronco de la arteria pulmonar de 44,6 mm.
También existe incremento significativo de la relacidon arteria/bonquio intraparenquimatosa. Dichos sighos
son indicativos de hipertension pulmonar grave.

El cociente VD/VI es claramente mayor de 1, pese a la limitacion de la interpretacidon de los estudios TC sin
sincronismo cardiaco. También hay engrosamiento de l|la pared anterior del VD. No se observan
comunicacion entre auriculas estando abombado el foramen oval sin evidencia de paso de contraste
Interauricular ni turbulencias adyacentes que sugieran comunicacion.

Conclusion: Hipertension pulmonar grave con sobrecarga derecha.



Figura 17: Existencia de marcado incremento de calibre de las venas iliacas derechas y circulacion colateral
perivesical y periprostatica e hipogastrica. Aumento de calibre de l|la arteria iliaca comun derecha e
hipogastrica. Los hallazgos sugieren fistula AV iliaca comun derecha como causa de la HP .

Figura 18: TC de la columna vertebral lumbar: Sistema de fijacidon con tornillos
pediculares de la L3-S1. En el la imagen axial en ventana de partes blandas, se
visualiza un tornillo pedicular traspasando la pared anterior del cuerpo vertebral
(circulo). La hipotesis es que ha sido responsable de la formacion de la fistula AV.



valorado por cirugia vascular y se decide intervencion urgente con
)locacion de endoprotesis en arteria iliaca derecha.

erior favorable con mejoria de la congestion y mejoria progresiva
\P |V post-tratamiento (Figura 19).

Figura 19: Tomografia computarizada con ventana de partes blandas y reconstruccion 3D: En el control
posterior a la colocacion de endoprotesis iliaca y embolizacion hipogastrica, no se identifican signos de
complicacion. Sigue identificandose paso significativo de contraste en fase arterial a la vena iliaca comun,
si bien ha disminuido de tamano. Pese al escaso tiempo transcurrido, se objetiva menos desplazamiento
hacia la izquierda del septo interventricular. El cociente VD/VI ahora es 1,5, comparado con un cociente
VD/VI de 3 en el estudio previo.

Conclusion: Los hallazgos sugieren un tratamiento parcial de la FAV con mejoria del reflujo (disminucién
del mismo) a nivel de la vena cava inferior y cavidades derechas.



Las FAVs periféricas no constan como posible causa dentro de la
clasificacion oficial de la HTP. No obstante, la fisiopatologia y el
efecto sobre la circulacion pulmonar es muy similar a las
cardiopatias congénitas con cortocircuitos izquierda-derecha
que si quedan recogidos en la misma. Es importante reconocer
los hallazgos clave tanto de la propia HTP como los que puedan
orientarnos hacia una causa extratoracica, para poder
establecer un diagnostico etiologico y tratamiento preciso.
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