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la localizacion de la hemorragia son atipicas y por ser la
vacunacion el probable desencadenante.

Se remitio al lactante de 5 meses a urgencias por dolor,
tumefaccion e impotencia funcional, con rotacién externa
del miembro inferior derecho. La exploracion fisica mostro
que estaba hemodinamicamente estable, afebril, sin movi-
lidad activa y llanto a la movilidad pasiva, con aumento de
partes blandas en el muslo y la rodilla, y asimetria respecto
a la extremidad contralateral. Tenia antecedente de
vacunacion intramuscular la semana previa en la zona
afectada. La analitica basica fue normal, excepto TTPa
alargada (ratio: 3,07). Se descartd fractura oOsea. La
ecografia mostrd engrosamiento de partes blandas y de
las sinoviales de la cadera y la cara interna de la rodilla. En
la RMN se observaron lesiones de hemorragia muscular
extensa en cuadriceps crural (colecciones hematicas
y alguna zona de posible necrosis muscular asociada) y
hemorragia intraarticular en la rodilla.

Entre los antecedentes familiares tenia al abuelo materno
afectado de hemofilia A grave y una hermana de 3 anos sin
estudio de portadora realizado.

El estudio de la hemostasia mostr6 niveles de factor vii
inferiores al 1% compatibles con hemofilia A grave. Se
descartd inhibidor adquirido especifico. En el estudio
molecular, el propdsitus mostro la tipica inversion del intrén
22. La madre mostro6 la misma alteracion y niveles de factor
vin alrededor del 50%.

Se inici6 tratamiento con factor vii (recombinante de 3.*
generacion) en dosis de 65UI/kg/24h hasta el alta hospitala-
ria, y se obtuvieron niveles residuales a las 24 h de la primera
infusion del 16%, y superiores al 30% tras las restantes.

La evolucion clinica fue favorable, observada mediante
pruebas de imagen a los 12 dias. Fue dado de alta y se
mantuvieron infusiones de factor v ambulatorias, con la
misma dosis/48 h hasta que se considero resuelto el cuadro
al mes del ingreso.

Quince dias después presentd nuevo hematoma esponta-
neo en el mismo muslo, de menor tamaio y que se resolvio
con las mismas dosis de factor vii/24 h, durante 8 dias y cada
48h 10 dosis mas; se confirmo su desaparicion por ecografia.

La educacion sanitaria y el consejo genético a los padres
son fundamentales'-2. Los nifios y sus padres deben conocer
el tratamiento de la enfermedad®®, disponer de un centro
especializado que resuelva los aspectos médicos, y de
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programas sociales y deportivos que excluyan el riesgo
traumatico. Las vacunaciones deben administrarse por via
subcutanea, si es posible*®, y debe usarse siempre una
aguja de calibre pequeio, y aplicar presion y hielo local
sobre la zona. Esta contraindicado el uso de acido
acetilsalicilico y deben evitarse los antiinflamatorios no
esteroideos’.

Existen vias de estudio abiertas para usar tratamiento
genético, que pretenden transformar al paciente hemofilico
grave en un fenotipo moderado-leve®.
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Fistula arteriovenosa pulmonar y parada
cardiorrespiratoria

Pulmonary arteriovenous fistula
and cardiorespiratory arrest

Sr. Editor:

Las fistulas arteriovenosas pulmonares (FAVP) son malfor-
maciones vasculares poco frecuentes que producen un shunt
de derecha a izquierda'. La incidencia es de 2-3 casos por
cada 100.000 habitantes, siendo mas frecuentes en mujeres.

Mas del 80% de los casos son congénitos; de ellos, la mitad
estan asociados a la enfermedad de Rendu-Osler-Weber
(EROW), de los que solo el 20% presentan fistulas pulmona-
res?. Una de las variantes mas raras de fistulas arteriove-
nosas es aquella que drena de arteria pulmonar izquierda a
auricula izquierda®~’.

Se presenta el caso de una nifa de 9 ahos de edad que
sufre un episodio brusco de parada cardiaca prolongada, con
fibrilacion ventricular (fig. 1A), que precisa reanimacion
cardiopulmonar avanzada durante 30min, incluyendo 4
desfibrilaciones. Destacan en los antecedentes personales
un episodio de amaurosis brusca transitoria un afo antes y un
episodio de atonia sin pérdida de consciencia e imposibilidad
de movilidad de minutos de duracion el mes previo; se realizo
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Figura 1

Electrocardiogramas de la paciente: A) Fibrilacion ventricular. B) Ritmo sinusal (FC: 150lpm), con imagen de lesion

subepicardica anterolateral y bloqueo incompleto de rama derecha.

Figura 2 A) Angio-TC pulmonar. B) Angio-RM toracica. C) Embolizacion angiografica y Rx de térax postembolizacion.

TC craneo, fondo de ojo y estudio neuroldgico que fueron
normales. Antecedentes familiares de EROW y FAVP en la
rama paterna. Se recibe en nuestro centro en ventilacion
mecanica, con saturaciones de oxigeno del 94% con FiO, de 1.
Presenta taquicardia sinusal, con datos electrocardiograficos
de lesion subepicardica en derivaciones anterolaterales, y
bloqueo incompleto de rama derecha (fig. 1B), que se
normaliza al alta. En las exploraciones complementarias
destaca poliglobulia con hemoglobina: 16,8g/dl 'y
hematocrito: 51%; acido lactico: 5,5mmol/l; elevacion
inicial de enzimas cardiacas (CPK: 600U/l con CPK-MB:
370mg/dl, troponina I: 19,98ng/ml), con normalizacion
progresiva en dias siguientes. Se mantiene en ventilacion

asistida durante 80h, requiriendo FiO, elevadas y oOxido
nitrico por hipoxemia refractaria (Pa0,/Fi0,=67), precisando
soporte hemodinamico durante 4 dias. La Rx simple de térax
evidencia imagen de condensacion basal retrocardiaca y la
ecocardiografia descarta hipertension pulmonar y cardiopatia
estructural. Se realiza angio-TC pulmonar (fig. 2A)
comprobandose malformacion vascular parenquimatosa en
lobulo inferior izquierdo, correspondiente a FAV, con aporte
de arteria pulmonar principal izquierda y drenaje vascular a
auricula izquierda, que se confirma en angiorresonancia
magnética, evidenciandose vaso neoformado de gran
tamafo (mayor que arterias pulmonares principales)
y 2 malformaciones vasculares pequeias satélites asociadas
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en campo pulmonar izquierdo adyacente (fig. 2B). Tras
confirmarse shunt derechaizquierda al cuarto dia, se
procede a extubaciéon, con buena tolerancia, manteniendo
saturaciones entre 85-90% sin oxigeno suplementario,
pudiéndose retirar apoyo vasoactivo. Al alta la exploracion
neuroldgica es completamente normal.

No se objetivan malformaciones vasculares cutaneas ni
internas, con RM craneal, ecografia doppler abdominal y de
miembros inferiores normales. Estudio de hemostasia,
coagulacion, ANA y complemento normales. En gammagrafia
cardiaca con Tc99m tetrofosmina, no se encuentran areas de
necrosis ni aturdimiento miocardico.

Los objetivos del tratamiento de las FAVP son eliminar o
reducir el shunt y prevenir las complicaciones neuroldgicas,
la hipoxia cronica y progresiva, el fallo cardiaco y la
hemoptisis; pues las lesiones no tratadas se asocian con un
26% de morbilidad y un 11% de mortalidad®. La clinica
neurologica se refiere con frecuencia como complicacion de
embolismos paradoéjicos en estas situaciones’; la causa de
los eventos neuroldgicos estda mas relacionada con lo
anterior que con la fibrilacion en si misma. Las opciones
terapéuticas varian entre: la embolizacion angiografica con
espirales metalicas, la oclusion con balén o la extirpacion
quirdrgica. El tratamiento de eleccion suele ser la emboli-
zacion angiografica’®, como se realizo en nuestro caso, por
ser menos invasivo y poder repetirse con facilidad (fig. 2C),
hasta este momento la paciente se mantuvo heparinizada.

En las exploraciones realizadas no se encuentran datos de
cardiopatia ni enfermedad eléctrica, con ECG, Holter de 24 h,
ecocardiograma y coronariografia normales. Estudio electro-
fisioldgico normal (protocolo de estimulacion ventricular sin
induccion de arritmias. Test de isoprenalina con prolongacion
del QT no corregido en rango de normalidad. Test de
flecainida negativo). Aunque no hemos hallado datos publi-
cados en la literatura que relacionen la presencia de FAVP con
fibrilacion ventricular no podemos descartarla como desen-
cadenante, sobre todo teniendo en cuenta la existencia de
clinica neurologica previa también explicable por la misma.
Sin embargo, ante la posibilidad de que la FAVP fuera un
hallazgo casual y el diagnéstico de fibrilacion ventricular
idiopatica se indico la colocacion de un DAI, a pesar de la
falta de evidencia de cardiopatia estructural, enfermedad
coronaria y trastorno del ritmo. Actualmente, se encuentra
asintomatica sin nuevos episodios clinicos relevantes.

La asociacion de FAVP y EROW tiene peor prondstico que
los casos de FAVP aisladas, por presentar mayor frecuencia
de FAVP mdltiples y grandes. La predisposicion familiar para
EROW y FAVP esta presente al nacimiento, pero las lesiones
no se manifiestan hasta la segunda década de la vida, por lo
que el cribaje de familiares de primer grado de los pacientes
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con EROW y FAVP es importante, debiéndose realizar un
seguimiento estrecho para evitar complicaciones y tratar en
caso necesario. Nuestra paciente cumple 2 de los 4 criterios
diagnésticos®, por lo que se diagnostica de posible EROW.
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