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Malformacion arteriovenosa gigante intrarrenal:
un soplo sospechoso

M. A. Martin-Gémez, I. Aretero*, M. A. Frutos, A. Torres y G. Alvarez*

Servicios de Nefrologia y *Radiodiagnédstico. Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Malaga. Espana.

RESUMEN

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) renales son alteraciones poco comunes
que consisten en comunicaciones anomalas entre el sistema arterial y venoso intra-
rrenal.

Pueden ser de naturaleza congénita o adquirida, siendo estas ultimas mas fre-
cuentes y habitualmente asintomadticas. En su presentacion clinica, predominan la
hematuria y la hipertension (HTA), observandose deterioro cardiaco o pulmonar en
un 5% de los casos.

Esta paciente con sospecha inicial de fistula arteriovenosa pulmonar se derivé al
nefrélogo por insuficiencia renal e hipertension arterial. La presencia de un intenso
soplo ampliamente localizado facilité el diagndstico definitivo con ecografia renal,
doppler y angiorresonancia. La ausencia de antecedentes descarto una etiologia ad-
quirida.

La nefrectomia del riién malformado mejoré rapidamente la calidad de vida al
desaparecer la disnea. La hipertension pulmonar cedio al bajar el gasto cardiaco
desde 12,9 I/min a 6,49 I/min con minimo descenso del filtrado glomerular.

Palabras clave: Hipertension pulmonar. Malformacion arteriovenosa. Hematu-
ria. Hipertension arterial. Insuficiencia renal.

GIANT RENAL ARTERIOVENOUS MALFORMATION: A SUSPICTION BRUIT
SUMMARY

Arteriovenous (AV) malformations remain relatively rare clinical lesions consis-
ting in abnormal shunts between the arterial and venous vascular systems. Both,
congenital or acquired fistulas, are unusual causes of renal or heart failure. Con-
genital AV fistulas usually present with hematuria, while acquired ones are more
likely to present with hemodynamic changes, such as hypertension, cardiomegaly
and congestive heart failure.

Here we present a 61 year-old woman studied before by probable pulmonary
arteriovenous fistula and referred to nephrologist with a six-month history of dysp-
nea and peripheral edema. Physical examination was remarkable for an apical sys-
tolic ejective murmur as well as another bruit over the right pulmonary base. Blood
tests showed a sCr of 1.7 mg/dl with normal urinalysis. On imaging, renal duplex
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ultrasound showed a pulsatile hiliar mass on the right kidney with an arterial flow
of 300 cm/sec that was identified as a giant AV fistula on MRA.

An echocardiogram revealed severe pulmonary hypertension with a cardiopul-
monary output of 12,9 I/min that doubled the systemic one (6,49 I/min). In view
of the large size of the AV fistula occupying the majority of the parenchyma, en-
dovascular approach was turned down and a laparoscopic nephrectomy was per-
formed successfully. There was an immediate clinical improvement and 45 days
after the procedure, a control-echocardiogram showed normalization of the car-

diopulmonary parameters with minimal changes in glomerular filtration rate.

Key words: Pulmonar hypertension. Giant arteriovenous fistula. Hematuria.

Renal failure. Heart failure.

INTRODUCCION

Las MAV renales son hallazgos poco frecuentes,
con incidencia estimada en 1 de cada 30.000 autop-
sias'y 1 de cada 1.000 o 2.000 procedimientos urolé-
gicos o radiovasculares'.

Pueden ser congénitas o adquiridas. Estas ultimas
suelen ser de etiologia iatrogénica? (97% de los casos
tras biopsia renal percutanea), pero también hay que
valorar las idiopaticas (menos del 3% y habitualmente
asociadas a aneurismas de la arteria renal), las trauma-
ticas y relacionadas con neoplasias'. Las idiopdticas
de origen congénito constituyen el 30% de las MAV3.
Morfolégicamente se distinguen dos tipos, el quistico-
cavernoso, con multiples comunicaciones de aspecto
varicoso y el cavernoso (menos prevalente), con una
sola comunicacién entre arteria y vena Unicas. Se pre-
sentan con frecuencia unilaterales, aunque se han
descrito también en ambos rifones®.

El caso presentado aqui con HTA, insuficiencia
renal (IR) y disnea habia sido valorado anteriormente
como fistula arteriovenosa pulmonar (FAV) y derivado
a Nefrologia por IR y ligeros edemas. Un gran soplo
en todo el flanco derecho puso en la pista de la mal-
formacion.

Caso clinico

Mujer de 61 anos, sin antecedentes de interés. En
agosto de 2000 fue remitida por su médico de familia
a cardiologia por presentar desde hacia seis meses,
disnea de moderados esfuerzos, ortopnea y edemas
asimétricos en miembros inferiores. Desde hacia 45
dias referfa ademas episodios de opresién retroester-
nal de caracteristicas isquémicas. La exploracion
mostraba buen estado general y de hidratacion. La
presion arterial era de 160/60 mmHg y el pulso veno-
so con ondas a y v de amplitud normal. El ritmo car-
diaco irregular a 80 latidos por minuto (Ipm) y se evi-
dencié un soplo sistélico eyectivo apical, ademas de

otro continuo en base pulmonar derecha. El resto de
la exploracion fue anodina, salvo minimo edema pre-
tibial.

En las exploraciones complementarias realizadas
destacé un electrocardiograma con ritmo sinusal y
extrasistoles politépicos. La radiologia toracica mos-
tr6 crecimiento de cavidades izquierdas que se con-
firmé con ecocardiografia (dilatacion auricula iz-
quierda y leve hipertrofia septal con fraccién de
eyeccién conservada). Ante la sospecha de FAV pul-
monar se realiz6 arteriografia pulmonar que no evi-
denci¢ alteraciones. La ergometria resulté negativa y
una gammagrafia miocdrdica objetivé un pequefo
defecto de perfusién inferior.

Entre los datos analiticos, hematocrito y hemoglo-
bina normales, urea 51 mg/dl y creatinina 1,5 mg/dI
(CICr por Cockroft-Gault: 35 ml/min).

La paciente fue diagnosticada de HTA esencial,
cardiopatia hipertensivo-isquémica e insuficiencia
cardiaca. Pese al tratamiento antihipertensivo instau-
rado la disnea progresé hasta ser de minimos esfuer-
zos. En septiembre de 2004 es derivada a la consulta
de nefrologia por insuficiencia renal.

Llamaba la atenciéon un soplo intenso en base pul-
monar, flanco y fosa renal derechos, asi como edema
periférico moderado. La diuresis estaba, sin proteinu-
ria y con sedimento normal, si bien la creatinina séri-
ca habia subido a 1,7 mg/dl.

Se realizé ecografia abdominal que mostrd rifidn
izquierdo de 12 cm y derecho de 9 cm. Este rindn
presentaba ademds una gran masa quistica a nivel hi-
liar. Con doppler-color, dicha masa presentaba flujo
en su interior y con el modo pulsado se evidencié hi-
pertrofia de arteria renal derecha y grandes flujos ar-
teriales y venosos a 300 cm/seg compatibles con fis-
tula arteriovenosa (fig. 1).

La angiorresonancia confirmé FAV gigante en polo
inferior de rinén derecho y una gran dilatacién de ar-
terias intrarrenales y venas de drenaje (fig. 2).

El informe arteriografico repetia el hallazgo de la
MAV y cuantificé detalladamente el didmetro de la ar-
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Fig. 1.—Doppler que evidencia masa renal con flujo en su interior
y gran vibracion de tejidos que produce artefactos de color.

teria renal (16,7 mm), asi como una menor captacion
de contraste por el parénquima cortical. Para comple-
tar el estudio se repiti6 el ecocardiograma que mostré
un gasto cardiaco sistémico de 6,49 litros/min, pulmo-
nar de 12,9 litros/min (cociente QP/QS: 1,98). Las ca-
vidades y valvulas eran normales, asi como la fraccion
de eyeccién ventricular (65%).

Debido al patrén en mosaico de la radiologia sim-
ple pulmonar, se realizé TAC toracico que mostr6 au-
mento de tamano del cono de la arteria pulmonar
(3,6 cm) asi como de sus ramas y venas cava y supra-
hepaticas, todo ello compatible con hipertensién pul-
monar. La arteria renal se describié como aneurisma-
tica con pared calcificada.

Se le propuso nefrectomia laparoscépica del rifion
afecto descartdndose el cierre endovascular por el
gran tamano de la malformacién. Tras la nefrectomia
se confirma en la macroscopia de la pieza (fig. 3) la
tortuosidad vascular de la FAV, midiendo esta en su
mayor longitud 40 x 50 mm. La microscopia simple
con hematoxilina-eosina informé de nefroangioescle-
rosis con cambios crénicos tubulointersticiales y glo-
merulares.

Pasados 45 dias tras la nefrectomia se aprecié gran
mejoria de los parametros ecocardiograficos, disminu-
yendo el gasto pulmonar a 6,4 /min y con un gasto sis-
témico de 5,8 I/min. La tensién arterial pasé a contro-
larse mejor con solo dos farmacos.

Clinicamente, la paciente ha mejorado su calidad
de vida y se mantiene estable sin disnea apreciable
con una actividad fisica normal. La creatinina sérica
actual esta en 2,0 mg/dl.

DISCUSION
Las MAV renales rara vez debutan con insuficien-

cia cardiaca o renal, y son casos aislados las que lle-
gan a ocasionar hipertensién pulmonar. Aproximada-
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Fig. 2.—Arteriografia que pone de manifiesto la gran FAV que afec-
ta al rinén derecho, la tortuosidad de vasos renales y la disminu-
cion de parénquima renal funcionante.

mente, un 75% de estas anomalias se producen iatro-
génicamente tras un procedimiento nefrourolégico.
Los antecedentes del presente caso no aportaban nin-
gln incidente por el que pudiera atribuirse a una
etiologia adquirida vy, si bien un considerable grupo
de personas no suele recordar todos los traumatismos
sufridos, la probabilidad de que estos deriven en ano-
malia vascular es ciertamente baja. Por tanto, todo
parece sefialar, en este caso a una naturaleza congé-
nita.

En tres de cada cuatro casos, las FAV se presentan
con hematuria macroscépica y, si ésta es de conside-
rable cuantia, con dolor renoureteral por obstruc-
cioén, aunque no es infrecuente el diagndstico casual
en estudios de hipertensién arterial®.

La presencia de un gran soplo téraco-abdominal
facilité la peticién urgente de una ecografia renal que
confirmé el diagnéstico de MAV. El examen con el
modo doppler pulsado informé de las dimensiones
aproximadas de la FAV, detectando un flujo sangui-
neo en su interior de unos 300 cm/seg, 15 veces su-
perior a la normalidad.

Finalmente, la angiorresonancia magnética y, mas
tarde, la arteriografia definieron tamafo y forma de la
FAV, demasiado grandes para embolizacién endovas-
cular.

La ecografia renal es tan valiosa y poco invasiva,
que es el primer abordaje diagnéstico. Una vez esta-
blecida la sospecha clinica, disponemos de técnicas
mas especificas, como la ecografia doppler, la angio-



Fig. 3.—Pieza de nefrectomia que pone de relieve el gran tamano
de la malformacion vascular de paredes calcificadas y con entrada
y salida dnicas.

rresonancia magnética y el «gold-standar», la arterio-
grafia®.

Su tratamiento debe individualizarse optando entre
la actitud expectante o activa; esta Gltima se indicara
ante la presencia de hematuria anemizante, insuficien-
cia cardiaca, HTA no controlada, cdlicos renouretera-
les recidivantes y menos frecuentemente, hemorragia
intraparenquimatosa®. La HTA renina-dependiente se
presenta en el 50% de las FAV adquiridas y en el 25%
de las congénitas’.

Para el tratamiento definitivo habra que elegir entre
el abordaje endovascular o quirtrgico. No existen es-
tudios vélidos que comparen ambos tratamientos,
pero a grandes rasgos, la embolizacién angiografica
serfa de primera eleccién, quedando la nefrectomia
para las FAV excepcionales. Tales casos serian las
MAV de gran tamafo (por el riesgo de embolizacién
del material esclerosante), las producidas en el seno
de una enfermedad neopldsica, la HTA refractaria, la
alergia al contraste inevitable con premedicacién, la
insuficiencia renal moderada (nefrotoxicidad por
contraste) y los casos refractarios de dolor o hematu-
riad”.

La técnica de nefrectomia laparoscépica en este
caso proporcionaba una actuacion eficaz y de bajo
riesgo y por ello fue la primera alternativa propuesta
a la paciente'®'.

Respecto a la pérdida de funcién renal se asumié
que no seria de gran cuantia, toda vez que el rifién de
la MAV era pequefo, con cortical de tamano reduci-
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do y menor captacién de contraste en la arteriografia,
sugiriendo que la ausencia del gradiente arterioveno-
so necesario para la filtracién glomerular anulaba
funcionalmente al rifién derecho.

En cuanto a la disfuncién renal que presentaba
antes de la nefrectomia se valor6 como probable-
mente secundaria a nefroangioesclerosis en paciente
monorrena funcional (HTA, edad y shunt arterioveno-
so intrarrenal que conducia a un estado de hiperfiltra-
cién en el rifdén contralateral), circunstancia que
confirmé el estudio microscépico del rindn. Asi, el
aclaramiento de creatinina pre-nefrectomia de 35
ml/min pas6 a 30 ml/min a los 45 dias de la interven-
cioén.

La nefrectomia en esta paciente ha conseguido
normalizar el gasto cardiaco, mejoria muy notable en
su calidad de vida con minima pérdida de funcién
renal.
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