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Resumen

Objetivos: El objetivo de este estudio es describir la prevalencia de la afectacion hepatica y
caracteristicas de los hallazgos radioldgicas encontrados, en los pacientes con diagnostico de HHT,
en seguimiento en la Consulta de Enfermedades Minoritarias.

Métodos: Estudio retrospectivo, donde se revisaron 96 pacientes con diagndstico de HHT,
analizandose finalmente un total de 73 pacientes a los que se les habia realizado pruebas
radioldgicas hepaticas, en seguimiento en Consultas de Enfermedades Minoritarias, durante el
periodo comprendido entre octubre/2012 y junio/2015 (SPSS versién 19.0). Se analiz6 los resultados
radioldgicos obtenidos en angioTAC hepatico o ecografia-Doppler abdominal, y se reviso las
caracteristicas y prevalencia de las malformaciones arteriovenosas hepaticas (MAVH) encontradas.

Resultados: Se analizaron 73 pacientes con diagnéstico de HHT, a los que se le realizo, para el
despistaje de MAVH: angio-TAC Abdomen a 60 pacientes (82,1%), siendo normal en 33 pacientes
(55%) y describiéndose la presencia de MAVH en 27 pacientes (45%). Ecografia-Doppler hepatico a
13 pacientes (17,9%), siendo normal en 10 pacientes (76,9%) y patoldgica, con presencia de MAVH,
en 3 pacientes (23,1%). En total, 30 de los 73 pacientes (41%) estudiados con HHT presentan
MAVH, siendo las telangiectasias milimétricas multiples el tipo de MAVH mas frecuente (70%).

Hallazgos radiologicos- MAVH

Telangiectasias mm, multiples 70% 21 pacientes
Dilatacion art. hepética y telangiectasias mm 20% 6 pacientes
Shunt arterio-portal 6,7% 2 pacientes
Shunt porto-venoso 3,3% 1 paciente

Discusion: La telangiectasia hemorragica hereditaria es una enfermedad rara, hereditaria
(autosdmica dominante), con una prevalencia a nivel mundial de 1/10.000 habitantes. Se caracteriza
por la presencia de epistaxis, lesiones telangiectasicas en piel-mucosas y la presencia de
malformaciones arteriovenosas en dérganos internos como es el higado. La prevalencia de la
afectacion hepatica en pacientes con HHT oscila entre un 8 a un 70%, segin diversos estudios
publicados. En nuestra serie de pacientes, el 41% de los pacientes estudiados con angioTAC
abdominal o ecografia doppler hepéatico presentaban MAVH.
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Conclusiones: En el estudio inicial de screening de los pacientes afectados de HHT, es necesario la
realizacion de alguna prueba de imagen a nivel hepatico, angio-TAC hepético o ecografia-Doppler
hepatico, para el despistaje de MAVH, ya que es un 6rgano que se ve afectado con gran frecuencia,
llegando a alcanzar en algunas revisiones una prevalencia de afectacion de hasta el 70%.
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