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Hemoptisis en un nino con malformacidén arteriovenosa
cervical y pulmonar. Caso clinico
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RESUMEN

La hemoptisis es la expectoracién de sangre proveniente de la
via aérea subglética. Las causas principales en la infancia son
las infecciones de la via respiratoria inferior y la aspiracion de
cuerpos extrafios.

Una etiologia rara de hemoptisis es la malformacién
arteriovenosa pulmonar, que consiste en la comunicacién
anormal entre el sistema arterial y venoso. La mayoria de las
malformaciones vasculares estan presentes desde el nacimiento
y aumentan de tamafio proporcionalmente al crecimiento del
nifio. Los signos y sintomas de presentacién incluyenla disnea,
la intolerancia al ejercicio, la cianosis y las complicaciones
hemorrédgicas o neurolégicas.

Describimos las manifestaciones clinicas, los métodos
diagndsticos y el tratamiento de un nifio con esta patologia.
Destacamoslaimportancia delaevaluaciénsistematica eficiente
en todo nifio con hemoptisis para identificar la etiologia
subyacente; el tratamiento inmediato es fundamental debido
a la gravedad potencial de esta condicién.
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ABSTRACT

Hemoptysis is the expectoration of blood from the subglottic
airway. The main causes in children are infections of the lower
respiratory tract and aspiration of foreign bodies.
Pulmonary arteriovenous malformation is a rare etiology of
hemoptysis, whichinvolves abnormal communicationbetween
the arterial and venous system. Most vascular malformations
are present at birth and enlarge proportionately with the
growth of the child. Signs and symptoms include dyspnea,
exercise intolerance, cyanosis and hemorrhagic or neurologic
complications.

We describe the clinical manifestations, diagnostic methods
and treatment of a child with this disease. We emphasize the
importance of efficient systematic evaluation in every child
with hemoptysis to identify the underlying etiology, since
immediate treatment is essential because of the potential
severity of this condition.
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INTRODUCCION

La hemoptisis es poco frecuente en la
infancia.! Las causas son variables y el curso
clinico es impredecible. El tratamiento depende
de la etiologia subyacente y de la gravedad del
sangrado.

Una causa rara de hemoptisis en los nifios son
las malformaciones arteriovenosas (MAV), que
son una anomalia de los vasos sanguineos en
los que hay una conexién directa entre los vasos
arteriales y los venosos, sin intervenir capilares.>?
Representan menos del 1% de los casos de
hemoptisis en la infancia.* Son mas frecuentes
en varones (relacién 1,5:1) y habitualmente son
congénitas.> Su crecimiento es proporcional al del
nifio y no involucionan de manera espontinea.>®

Las MAYV pulmonares se localizan
principalmente en los l6bulos inferiores.”®
Su incidencia es de un caso por cada 50 000
habitantes y son multiples hasta en el 50% de
los pacientes.® Se pueden asociar con un amplio
espectro de manifestaciones clinicas, que incluyen
complicaciones potencialmente fatales. Mas
del 80% de las MAV pulmonares se relacionan
con el sindrome de telangiectasia hemorragica
hereditaria (THH), también conocido como
enfermedad de Rendu-Osler-Weber.?*

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 12 afios de
edad, que ingresa a la Unidad de Cuidados
Intensivos del Hospital Italiano por dificultad
respiratoria y dolor en el hemitérax izquierdo
debido a quilotérax izquierdo y quilopericardio
para su diagndstico etioldgico y tratamiento. Se
realiza drenaje pleural y mediastinal.

Durante la internacién, presenta episodio
de tos y hemoptisis, autolimitado y sin
descompensacién hemodindmica, por lo que
se consulta al Servicio de Otorrinolaringologia
Infantil.

Se realiza nasofibrolaringoscopia, sin
evidenciarse sangrado activo ni restos heméticos,
pero se observa leve desplazamiento de la laringe
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hacia la derecha y banda ventricular izquierda
(cuerda vocal falsa) de color rojo intenso.

El nifio no presenta telangiectasias en piel
y mucosas ni epistaxis recurrente. No tiene
antecedentes familiares compatibles con
telangiectasia hemorréagica hereditaria.

Se efecttia ecografia Doppler y, posteriormen-
te, angiotomografia cervical, que confirma MAV
en la region cervical izquierda, con desplazamien-
to y discreta compresion de la laringe, que afecta
el espacio parafaringeo, retrofaringeo y prever-
tebral. Se observan aferencias arteriales depen-
dientes del tronco tirocervical (rama de subclavia
izquierda), de la arteria tiroidea inferior izquier-
da y derecha, y de la arteria tiroidea superior iz-
quierda (Figura 1).

La angiotomografia cerebral es normal y
la de térax evidencia, a nivel del segmento
anteromediobasal del 16bulo inferior
izquierdo, una imagen compatible con MAV.
Dada la magnitud del derrame pleural y el
parénquima colapsado a ese nivel, para su mejor
caracterizacion, se complementa la evaluacién con
método directo de angiografia digital. Se realiza
angiografia selectiva de la arteria pulmonar
izquierda, que muestra multiples fistulas
arteriovenosas dependientes fundamentalmente
del segmento posterobasal del pulmén izquierdo

y una aislada del segmento anterior del 16bulo
superior.

Se asume que la hemoptisis se debe a la MAV
pulmonar y que el quilotérax y el quilopericardio
son secundarios a hiperpresion venosa.

Se decide la embolizacién de la MAV
cervical y pulmonar. Se procede a embolizar la
arteria bronquial (rama de la mamaria interna
izquierda) y ambas tiroideas inferiores y la
superior izquierda. Posteriormente, se realiza
la embolizacién de las ramas que irrigan el
segmento posterobasal del pulmén izquierdo y se
observa su oclusién en el control final.

El nifio presenta como complicacién un
accidente cerebrovascular isquémico transitorio,
sin secuelas neuroldgicas.

Se logra la reduccién marcada del ovillo
vascular cervical y pulmonar sin evidencia
de recidiva ni repermeabilizacién de la lesién
a los 8 meses de seguimiento (Figuras 2 y 3).
Disminuye el desplazamiento laringeo, mejoran
los sintomas pulmonares y no hay recurrencia de
la hemoptisis.

DISCUSION

Las causas principales de hemoptisis en la
infancia son la neumonia y la traqueobronquitis
(40%), la aspiracion de cuerpos extrafios, la fibrosis

Ficura 1. Malformacién arteriovenosa cervical (flechas amarillas). A y B. Angiotomografia. A. Corte axial. Se observa el
desplazamiento de la via aérea por la lesion. B. Corte coronal. C. Tomografia computada con reconstruccion tridimensional
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quistica y las bronquiectasias. Otras etiologias
son las relacionadas con la traqueotomia, los
traumatismos de térax, las neoplasias y los
defectos congénitos (malformaciones cardiacas,
quistes broncogénicos). 1!

Entre las causas congénitas poco comunes,
estdn las MAV que originan en el pulmoén
una comunicaciéon anormal, que no pasa por
los capilares, entre arterias y venas. Estas
comunicaciones se pueden originar en la arteria
pulmonar o en las arterias bronquiales y causan
sangrado por la fragilidad que presentan los
vasos anormales.>!?

FIGURA 2. Malformacién arteriovenosa cervical.
Angiotomografia, corte sagital. Antes (A) y después (B) de
la embolizacién

FiGurA 3. Malformacién arteriovenosa pulmonatr.
Radiografia de térax, proyeccion anteroposterior.

A. Al momento del ingreso hospitalario, se observa derrame
pleural izquierdo. B. Al momento del egreso hospitalario, se
evidencian los elementos de la embolizacién en el pulmon
izquierdo

Al evaluar a un nifio con sospecha de
hemoptisis, se debe realizar un examen de
la cavidad oral y de las fosas nasales y una
exploracion otorrinolaringoldgica para descartar
un origen supraglético del sangrado. La existencia
de antecedentes cardiorrespiratorios y que la
emision de sangre se acompafie de tos, disnea
o dolor toracico orientan hacia un sangrado
broncopulmonar. También son ttiles en el
diagnoéstico diferencial las caracteristicas de la
sangre. La que procede de la via aérea suele tener
un color rojo brillante y aspecto espumoso; la
procedente del aparato digestivo (hematemesis)
es de color rojo oscuro o marrén y puede tener
restos alimenticios.'

Una vez confirmado que el sangrado procede
del tracto respiratorio subglético, se debe realizar
la historia clinica y el examen fisico para ayudar a
la orientacién etioldgica, valorar la gravedad de la
hemoptisis y decidir qué medidas diagnosticas y
terapéuticas se van a realizar (Figura 4).

La MAYV pulmonar puede ser congénita o
adquirida, secundaria a traumatismos, cirugia
tordcica, actinomicosis, cirrosis y metéstasis
pulmonares.”

Alrededor del 60% de las MAV son
asintomaticas.” Suelen manifestarse clinicamente
en la segunda década de la vida y es probable
que esto se deba a su crecimiento con la edad, la
influencia hormonal y los traumatismos.>’

Cuando aparecen sintomas, estos se basan
en tres mecanismos fisiopatolégicos basicos:
la comunicacién derecha-izquierda que puede
determinar una desoxigenacién en sangre
periférica, la fragilidad vascular de la MAV y la
embolia paradojal.’

La disminucién de oxigeno en sangre
conlleva a la cianosis acra y peribucal y a la
disnea, sobre todo en el ejercicio. Muchos de
estos pacientes presentan dedos “en palillos de
tambor” y policitemia reactiva. Algunos pacientes
manifiestan sintomas solo en bipedestacién
ya que la gravedad dirige preferentemente el
flujo hacia las bases y es alli donde asientan las
MAV.2,7-10

Debido a la fragilidad vascular, al romperse
en los bronquios, producen hemoptisis y, cuando
lo hacen en el espacio pleural, hemotérax. Se
reconoce que el 6-15% de los pacientes pueden
presentar hemoptisis masiva.” La probabilidad
de hemorragia es mayor en las lesiones maés
pequenas, en las que ya han presentado
hemorragia y en el embarazo.”

La policitemia y la existencia de infecciones
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en la cavidad oral favorecen la trombosis y
las infecciones pulmonares, que, sin el filtro
capilar, pueden migrar a territorio sistémico
(fundamentalmente cerebro) y producir infartos,
accidentes isquémicos transitorios y abscesos.”

Las MAV pueden asociarse a hipertensién
pulmonar, insuficiencia cardiaca congestiva y
coagulacién intravascular diseminada.

La forma de presentaciéon en nuestro paciente
es inusual.

FiGura 4. Algoritmo para el estudio de la hemoptisis en pediatria

El diagnéstico de presuncion de las MAV se
basa en la existencia de signos clinicos sugestivos
y en demostrar la presencia de cortocircuito
derecho-izquierdo (ecocardiografia, gasometria
arterial). Se confirma mediante estudios por
imagenes, como la tomografia computada (TC),
la resonancia magnética o la angiografia, lo cual
ayuda a planificar el tratamiento.”

La TC de alta resolucién con reconstruccién 3D
suministra informacién de la MAYV, del nimero
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y tamafio de los vasos aferentes y eferentes. La
angiografia establece el diagnodstico definitivo
al proporcionar las imdgenes mas precisas de
la estructura vascular y es indispensable para
realizar el control de oclusién.”"
Las MAYV pulmonares pueden ser esporadicas
u ocurrir en asociaciéon con la THH o sindrome
de Rendu-Osler-Weber, desorden hereditario
autosémico dominante caracterizado por la
presencia de telangiectasias en piel y mucosas
y MAV viscerales (el 15-36% de los pacientes
con THH tienen afectacién pulmonar).?!*!
Su diagndstico requiere, al menos, dos de las
siguientes manifestaciones: telangiectasias de
mucosas, epistaxis recurrente, antecedentes
familiares del trastorno o MAYV viscerales. El
diagndstico es dificil en los nifios, debido a que
las manifestaciones clinicas no estan presentes
al nacer, sino que se desarrollan con la edad. El
sintoma de inicio es, por lo general, la epistaxis.
Aproximadamente, el 50% de los pacientes con
THH presentan epistaxis antes de los 20 afios y
desarrollan telangiectasias antes de los 30 afos;
la penetrancia es del 98% después de los 50 afos.?
El tratamiento de elecciéon de la MAV es la
embolizacién percutdnea.>'*!* Sus indicaciones
son la prevencién de la embolizacién paradoéjica
y las posibles secuelas neurolégicas, la prevencion
de hemorragias y el tratamiento de los sintomas
derivados del cortocircuito derecho-izquierdo.*”
Consiste en la oclusién de la arteria aferente
(inica o mdltiple) con el fin de excluir la
comunicacién arteriovenosa patolégica. La
eleccién del material embolizante depende del
diametro del vaso y de la experiencia personal.”
Entre los materiales empleados, se incluyen
los espirales de platino (microcoils y macrocoils),
el etanol, el alcohol de polivinilo (PVA), las
microesferas y la esponja de gelatina (Gelfoam).
Las principales ventajas frente a la cirugia
son la preservacion del parénquima pulmonar,
la posibilidad de diagnéstico y tratamiento
en una sola sesidn, la rapida verificacién del
éxito o fracaso de este y la baja recurrencia y
morbimortalidad. La cirugia se reserva cuando
falla o no es factible la embolizacién, sobre todo
en MAV complejas y de dificil acceso vascular.”?
Las complicaciones del procedimiento son
infrecuentes y, por lo general, estdn asociadas
a problemas técnicos: liberacién de pequenas
particulas o de aire o de codgulos formados en
el seno de la fistula hacia los territorios cerebral,
coronario o sistémico.”®

La hemoptisis en la infancia por MAV
pulmonar es rara. El diagnoéstico de HHT debe
ser considerado en todo nifio con MAV pulmonar,
y es fundamental el seguimiento a largo plazo.
El abordaje de las malformaciones vasculares
debe afrontarse de manera multidisciplinaria
y contar con un equipo formado por pediatras,
otorrinolaringélogos, radiélogos intervencionistas
y cirujanos vasculares para lograr el diagnodstico
correcto y el tratamiento adecuado. B
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