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IMAGENES EN PATOLOGIA DIGESTIVA

Papel de la ecografia Doppler-color en la enfermedad
de Rendu-Osler-Weber con afectacion hepatica
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CASO CLINICO

Mujer de 39 afios con enfermedad de Rendu-Osler-Weber diagnosticada hace 16 afios por cuadro de disnea y acrocianosis
secundarias a fistulas arterio-venosas pulmonares que se trataron con dos sesiones de embolizacién. La paciente estuvo
asintomadtica hasta hace 2 afios que presento epistaxis frecuentes, taquicardia y disnea a moderados esfuerzos. Acude al
Servicio de Neumologia donde se objetiva recidiva de fistulas arteriovenosas pulmonares y se programa para nuevo trata-
miento de embolizacién pulmonar. En angio-TC realizado para el estudio de las malformaciones arterio-venosas (MAV)
pulmonares, se observa aumento de calibre de la arteria hepatica e imagenes parcheadas en parénquima hepatico, motivo
por el que se remite a nuestra Unidad. Los pardmetros analiticos son rigurosamente normales. La ecografia abdominal
muestra dilatacion de la arteria hepatica (12 mm), pequefias imdgenes de aspecto quistico en parénquima hepdtico que con
el Doppler color se observa flujo y corresponden a telangiectasias parenquimatosas, estructuras tubulares anecogénicas
intrahepadticas paralelas a ramas de la porta con flujo turbulento de alta velocidad y gruesa fistula arteriovenosa entre arteria
hepética y rama izquierda de la porta. El bazo es de tamafio normal. Con estos hallazgos clasificamos a la paciente como
grado 3 y se establecen seguimientos periddicos (Figs. 1-3).

DISCUSION

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber o telangiectasia hemorrdgica
hereditaria (THH), es una enfermedad autosémica dominante del tejido
fibrovascular, caracterizada por telangiectasias y malformaciones arte-
riovenosas de piel, mucosa y visceras. La afectacién hepdtica es del
41-84 % de THH (1), predomina en mujeres, mayores de 40 afios y se
caracteriza por la presencia de pequeias telangiectasias o grandes MAV
que afectan difusamente al higado (2). Aunque suele ser asintomdtica las
manifestaciones clinicas son fallo cardiaco, hipertension portal o enfer-
medad biliar, en relacién con los shunts. La ecografia Doppler-color es
la técnica de eleccidn para valorar la afectacion hepdtica y seguimiento
de pacientes asintomdticos. Los hallazgos son (1-3):

— Arteria hepdtica de grueso calibre (> 7 mm).

— Pequeifias telangiectasias parenquimatosas.

— Estructuras paralelas a los brazos de la vena porta (dilataciones de

ramas de AH).

— Fistulas vasculares: arterio-portal, arterio-sistémicas o porto-sis-

témicas.

Estudios recientes han demostrado progresion de la MAV enel 21 %
de los pacientes, por lo que se deben realizar seguimientos periddicos con

Fig. 1. Imagen de la bifurcacién del tronco celiaco

. . . L. . con una arteria hepdtica de gran calibre (12 mm de
ecografia Doppler a todos los pacientes asintomdticos (2). La angio-TC diametro). P g
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y angio-RNM se realizardn para detectar MAV en otras visceras y para el higado si no se dispone de los medios adecuados
para realizar US de alta calidad.

El tratamiento estd indicado en los casos sintométicos y debe abordarse desde equipos multidisciplinares. Los tratamientos
invasivos estan indicados cuando hay fallo del tratamiento médico o empeoramiento progresivo de las condiciones clinicas.
Estos tratamientos incluyen: ligadura quirdrgica de la arteria hepdtica, embolizacion y trasplante hepdtico. Los dos primeros
tienen serias complicaciones y frecuentes recidivas de las fistulas, por lo que hoy dia el trasplante hepético es el tratamiento
de eleccién en pacientes con insuficiencia cardiaca o hipertensién portal que no responde a tratamiento médico (4).

Recientemente el tratamiento con agentes anti-angiogénicos como el bevacizumab, han demostrado disminucién del
gasto cardiaco y del nimero de episodios de epistaxis (5).
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Fig. 2. Malformaciones arteriovenosas intrahepaticas en LHI con ecografia ~ Fig. 3. Fistula arteriovenosa entre la arteria hepatica y rama izquierda

convencional y Doppler-color. de la vena porta. En la imagen no es posible visualizar en un solo plano
todo el trayecto de la a. hepética desde la bifurcacién del tronco celiaco
hasta el inicio de la fistula.
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