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Resumen

Objetivos: La prevaencia de hipertension pulmonar en la telangiectasia hereditaria hemorragica (THH) no
esta bien establecida, por los diferentes mecanismos implicados en su desarrollo: hipertensién arterial
pulmonar, alto flujo, y elevacion de la presion capilar pulmonar., aunque la presencia de shunt AV es
predominante. El cierre de las fistulas pulmonares con shunt significativo parece ser €l tratamiento de éstas, y
podrian mejorar tanto el desarrollo y grado de hipertension pulmonar como |os sintomas de insuficiencia
cardiaca de alto gasto.

Material y métodos. Realizamos un andlisis retrospectivo de la cohorte de pacientes con THH, en
seguimiento por la Unidad de enfermedades autoinmunes y minoritarias del Hospital Virgen del Rocio
durante el afio 2016. A todos los pacientes se le realiz6 una ecocardiografia con contraste para evaluar €l
grado de shunt mediante el paso de burbujas utilizando el score de Barzilai et al (Am J Cardiol. 1991), un
ecodoppler hepato-portal para descartar malformaciones vasculares hepaticas e hipertension portal asi como
un andlisis genético de los genes Endoglina-1 y AVCRL1 (ALK-1). Se comprobd la presencia de shunt
extracardiaco con angioTAC y se realiz6 una embolizacién transcatéter percutaneo de las fistulas AV
pulmonares con shunt significativo y con didmetro arteria aferente > 3 mm. Se analizo la evolucion del grado
de shunt extracardiaco e hipertensién pulmonar alos 3 meses de la embolizacion.
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Discusion: Laprevaenciade HTP en nuestra cohorte es del 16,6% que se asocia ala presencia de fistulas
AV pulmonares con shunt extracardiaco significativo todos |os casos. La presenciade HTP se relaciond con
mutaciones del gen ALK 1, que son las més prevalentes en nuestro medio. Se realiz6 una embolizacion de
fistulas pulmonares en 4 pacientes, con disminucion del shunt pero sin modificacion en la prevalenciani €l
grado de hipertensién pulmonar alos 3 meses se seguimiento. Por tanto parece que € cierre de lasfistulas
AV podria producir unamejoriadel shunt pero no serian suficientes para reducir las presiones pulmonares en
esta poblacion, y en consecuencia, habria mas mecanismos implicados en la etiopatogenia de |a hipertension
pulmonar en esta entidad.
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