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Antecedentes Personales

* No alergias medicamentosas.
« No HTA, no DM, no dislipemia.
« Fumadora. 16 pag-ano.

* No otros habitos toxicos.

* |Interenciones quirurgicas: una intervencion sobre
la cabeza hace unos 10 anos en otro centro.

 No tratamiento actual.

* Régimen de vida sin limitaciones. Dos hijos.
Trabaja en un fabrica agroalimentaria
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Antecedentes familiares:

e Sin interés.
4 hermanos, sanos.
* Dos hijos sanos.



Enfermedad actual

« Estando previamente Dbien, presenta
Inestabilidad en la marcha con perdida
del equilibrio y traumatismo sobre el
hombro derecho.

 Acude a Urgencias objetivandose una
saturacion basal de O2 de 88%, motivo
por el que ingresa.
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Enfermedad actual

 En |la anamesis no historia de fiebre,
sintomas catarrales, dolor toracico ni
hemoptisis.

* Niega disnea.

pRrTT—-



Exploracion Fisica

v Buen estado general. Normoconstituida.

v' SatO2 basal: 88%. TA 110/60. FC: 60 Imp.
v" Orientada y colaboradora.

v Tolera decubito. Eupneica en reposo.

v' Cabeza y cuello: No Y, no adenopatias. No se palpa
aumento tiroideo.

v Auscultacion pulmonar: Murmullo vesicular conservado.
No ruidos sobreanadidos.

v" Auscultacion cardiaca: Ritmica, no soplos.

v" Abdomen: Blando, no doloroso, no masas ni megalias,
ruidos normales.

v Extremidades: No edemas en MMII. No signos de TVP.
Acropaquias en los dedos de ambas manos.
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Exploraciones Complementarias

Hemoqgrama:

v Hemoglobina: 18 g/I, Hematocrito: 52%, VCM 88 fl,
HCM 31pg,

v’ Leucocitos: 6.20 x 10e9/l (con férmula normal).
v Plaquetas: 200.000

VSG: 8

Coagulacion: ActPT: 133%.

Dimero-D: 410.

Bioquimica: Glu: 87 mg/dl, Urea: 34 mg/dl, Creat: 0,72
mg/dl Sodio: 136 mEqg/l, Potasio: 4 mEqg/l, CPK: 51 Ul/I
GOT: 27 Ul/l GPT: 52 Ul/.

BNP: 82 pg/ml.
Ferrocinética: normal.
Lipodograma: normal.

GAB: 7,43/35,8/50,2/23,4/86,3%.
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Fistula arteriovenosa pulmomar




« Las malformaciones pulmonares arteriovenosas

« (MPAYV) son una alteracion vascular infrecuente,
detectada en solo 3 casos, en 1953 por Sloan et al1,
basados en 15.000 autopsias consecutivas.




 ElI 65% de los casos con MPAV se diagnostican como
telangiectasias hemorragicas hereditarias (THH). EI 15 a
35% de los pacientes con Telangiestasia hemorragica
hereditaria o Enfermedad de Rendu Osler Weber,
presenta MPAV.

* Un 40% son aisladas (unicas o multiples)

» Parecen relacionarse con con el sexo femenino (2:1) y
predominan en la quinta y sexta décadas de la vida.




Enfermedad de Rendu-Osler- Weber:
presentacion clinica

* sugiere el diagndstico:
— dishea
— epistaxis
— sangrados en piel
— sangrado en tracto gastrointestinal

* En el examen fisico:
— cansancio,
— nevos rubi,
— dedos hipocraticos




Enfermedad de Rendu-Osler- Weber:
criterios diagnosticos

* Historia familiar compatible

» Epistaxis de repeticion

» Telangiestasias cutaneo mucosas
 MAV viscerales.

— Diagnostico seguro: 3 de 4.
— Diagnaostico posible: 2 criterios.
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Autosomica dominante: codificacion defectuosa de proteinas de
transmembrana de las células endoteliales (complejos de receptor
para TGF- 3, endoglina (relacionada con el cromosoma 9) y la ALK-

1 (ligada con el cromosoma 12).

Factores genéticos y metabadlicos explicarian la variabilidad de la

expresion clinica, aun entre miembros de una familia.

Se sospecha que que muchos pacientes con una THH sean

portadores de MAPV de pequefia magnitud o subclinicas.




