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Presentamos el caso de una mujer de 45 afios sin historia de enfermedades previas, que consulté en nuestra institucién (Clinica Universitaria Reina Fabiola), por dolor abdominal intenso asociado a
presion arterial elevada. Se le realizé estudios de extensién que demostraron un tumor localizado en la parte inferior del rifién derecho, con crecimiento externo. Se decidié tratamiento quirtrgico. La
cirugia consisti6 en retirar el rifién derecho con la lesién mencionada anteriormente. El informe anatomopatolégico confirmé que se trataba de una malformacién vascular. Este reporte informa el caso de
una paciente con una malformacién vascular renal, que se presenta con poca frecuencia. Se complementa la informacién con una revisién de la literatura.

Conceptos clave:

¢,Qué se sabe sobre el tema? Las
malformaciones vasculares en rifibn son poco
infrecuentes, con una incidencia adn sin reportar en
la literatura. Las fistulas arteriovenosas pueden ser
adquiridas en la mayoria de casos, debido a
traumatismos o procedimientos renales, mientras
gue las formas congénitas representan menos del
25% del total, aun sin una clara fisiopatologia. Se
presentan con sintomatologia muy variada,
generalmente hematuria e hipertensiéon arterial,
donde el dolor abdominal un sintoma de menor
frecuencia. El tratamiento puede ser conservador o
mediante procedimientos invasivos.

¢ Qué aporta este trabajo? Se trata de un reporte
de caso clinico de una patologia infrecuente y su
conducta quirdrgica, que aportara conocimientos y
una revision de la presentacion clinica e
imagenoldégica.
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RESUMEN

Introduccién: La fistula arteriovenosa renal congénita es una conexiéon anémala entre el sistema arterial
y venoso. Desde el primer caso descrito en 1928 por Varela y cols, no mas de 200 casos han sido
publicados.

Material y Método: Mujer de 45 afios consulté por dolor abdominal y lumbar severo, asociado a
hipertension arterial. En tomografia computada se observo lesion retroperitoneal infrarrenal con invasion
de estructuras vecinas.

Resultados: En exploracion abdominal se identifico lesion de aspecto vascular de 60 x 34 x 41 mm. Se
asocio a nefrectomia derecha.

Discusién: La etiologia de las fistulas congénitas sigue siendo desconocida, se cree que un aneurisma
arterial congénito erosiona hacia una vena adyacente y aumenta su tamafio lentamente. Otros autores
creen que la fistula existe desde el nacimiento e incrementa progresivamente de tamafio hasta producir
sintomas.

Conclusion: Las fistulas arteriovenosas congénitas son entidades raras, representando menos del 25%
del total de las malformaciones arteriovenosas renales.

Palabras claves: fistula arteriovenosa; malformaciones arteriovenosas; anomalias congénitas; abdomen
agudo.

ABSTRACT

Introduction: Congenital renal arteriovenous fistula is an abnormal connection between the arterial and
venous system. Since the first case described in 1928 by Varela et al, no more than 200 cases have been
published.

Material and Method: A 45-year-old woman consulted for severe abdominal and low-back pain associated
with arterial hypertension. The CT scan showed an infrarenal retroperitoneal lesion with invasion of
neighboring structures.

Results: During the abdominal exploration, a vascular-looking lesion of 60 x 34 x 41 mm was identified. It
was associated with right nephrectomy.

Discussion: The etiology of congenital fistulas remains unknown; it is believed that a congenital arterial
aneurysm erodes into an adjacent vein and gradually increases its size. Other authors believe that the fistula
exists since birth and gradually increases its size until it causes symptoms.

Conclusion: Congenital arteriovenous fistulas are rare entities, representing less than 25% of all renal
arteriovenous malformations.

Keywords: arteriovenous fistula; arteriovenous malformations; congenital abnormalities; abdomen acute.
RESUMO

Introducdo: A fistula arteriovenosa renal congénita € uma conexdo andémala entre o sistema arterial e o
venoso. Desde o primeiro caso descrito em 1928 por Varela et. al., menos de 200 casos foram publicados.

Material e Método: Mulher de 45 anos consultou por dor abdominal e lombar severa, associada a
hipertenséo arterial. Na tomografia computadorizada, foi observada leséo retroperitonial infrarrenal com
invaséo de estruturas vizinhas.

Resultados: Na exploragdo abdominal foi identificada leséo de aspecto vascular de 60 x 34 x 41 mm. Foi
associada a nefrectomia direita.

Discussdo: A etiologia das fistulas congénitas continua sendo desconhecida, acredita-se que um
aneurisma arterial congénito provoca erosdo em direcdo a uma veia adjacente e aumenta seu tamanho
lentamente. Outros autores acreditam que a fistula existe desde o nascimento e incrementa
progressivamente de tamanho até produzir sintomas.

Concluséo: As fistulas arteriovenosas congénitas sao entidades raras, representando menos de 25% do
total das malformacdes arteriovenosas renais.

Palavras-chave: fistula Arteriovenosa; malformacdes arteriovenosas; anormalidades congénitas; abdome
agudo.
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Introduccién

Las malformaciones vasculares del rifion son entidades raras, con
menos de 200 casos publicados en la literatura. Sin embargo, la
incidencia exacta de esta patologia no puede precisarse, debido a que
la mayoria suele pasar desapercibida por su escasa repercusion clinica
@, Estas incluyen malformaciones arteriovenosas congénitas (MAV) y
fistulas arteriovenosas (FAV).

Las MAV son comunicaciones entre arterias y venas con un nido
vascular que evita el lecho capilar @. Se subclasifican en cirsoides,
angiomatosas y aneurismaticas @. Las FAV pueden ser, dependiendo
de su localizacién, intrarrenales o extrarrenales, clasificAndose segin
su origen en no adquiridas (congénitas e idiopéaticas) y adquiridas que
representan el 70 - 75% del total de las FAV. Estas Ultimas, se
caracterizan por presentar una 0 muy pocas comunicaciones entre
arteria y vena, y poseen aspecto pseudoaneurismatico o cavernoso @3,
Las causas mas frecuentes son traumatismos y procedimientos renales
(quirdrgicos o minimamente invasivos) ©.

Por otro lado, las FAV congénitas, constituyen el 20 - 25% de la
totalidad ). La edad promedio de aparicién es de 40 afios, con un rango
que va desde los 21 hasta los 68 afios, predominando en mujeres en
un 75% de los casos ©.

La afeccién ocurre con mayor frecuencia en rifién derecho (60%),
localizandose en el polo superior en un 40 - 45%, en la parte media en
un 25 - 30% y en el polo inferior en un 20 - 25%. Este tipo de FAV
renales son casi siempre intrarrenales ©.

Pueden presentarse con una amplia variedad de signos y sintomas que
van desde hipertension arterial hasta la presencia de masas renales.
Las imagenes son valiosas en la deteccion y caracterizacion de estas
lesiones, teniendo como caracteristica la presencia de derivacién
arteriovenosa ©.

El diagndstico se puede realizar en base a procedimientos de
diagndstico estandar, como el examen fisico, la ecografia doppler y la
tomografia computada (TC) .

Material y Método

Se presenta el caso de una mujer de 45 afios de edad sin antecedentes
personales patolégicos de relevancia. Consulté por el servicio de
guardia central por dolor de aparicion subita, con 8 horas de evolucion,
tipo continuo e intensidad severa, localizado en flanco y fosa lumbar
derecha, asociado a nauseas y vomitos. Al ingreso, los signos vitales
fueron: frecuencia cardiaca 100/min, frecuencia respiratoria 20/min,
presion arterial 170/110 mmHg. En el examen fisico present6 el
abdomen globuloso, doloroso en flanco derecho con defensa y reaccién
peritoneal.

No presentaba antecedentes de trauma o procedimientos renales.

Se realizé eco-doppler renal y se agregd tomografia computada de
abdomen y pelvis (figura 1).

Figura 1: Figura 1: TC de abdomen y pelvis. A. Corte axial, se observa lesion
extrarrenal con crecimiento hacia VCI y duodeno (circulo rojo). B. Corte coronal, lesién

infrarrenal que contacta con misculo psoas derecho (circulo rojo).

Técnica quirtrgica: se realiz6 laparotomia exploradora con incisién
mediana para ingresar a la cavidad abdominal. Con maniobra de
movilizacion visceral derecha y maniobra de kocher, se logré ingresar
a retroperitoneo derecho, identificando lesiéon de aspecto vascular de
60 x 34 x 41 mm, en sus diametros longitudinal, anteroposterior y
transverso, respectivamente, encontrandose adherida a VCI (figura 2).
Se logré liberar en forma gradual y requirié la ligadura de la vena polar
superior derecha, con posterior isquemia parcial del rifién, por lo que se
decidié nefrectomia derecha con ligadura del uréter homolateral.

Se completd la reseccion separando el tumor de la VCI y del muasculo
psoas derecho (figura 3).

La pieza quirirgica se envio para su estudio anatomopatolégico (figura
4). La paciente evolucioné favorablemente y fue dada de alta al 5* dia
postoperatorio sin complicaciones.

Figura 2: Exploracion abdominal, con identificacion de lesion en polo inferior de rifion

derecho y en contacto con VCI (circulo amarillo).
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Figura 3: A. Rifién con lesion de aspecto hemorrégico a nivel infrarrenal del hilio. B.

Lesion retroperitoneal con multiples conexiones vasculares en su interior.

Figura 4. Imagen histolégica de la FAV. 20X. Coloracién con H&E. Se observa una
compleja malformacién vascular con espesor variable de sus paredes y adventicias
fusionadas. También se observa una arteria con hialinosis de su pared y calcificacion

distréfica de un trombo en la luz (flecha).

Resultados

Eco-doppler renal: rifion de forma y tamafio normal, en hilio imagen
s6lida, poco delimitada de 45 mm longitudinal por 40 mm en diametro
transverso, sin detectarse flujo doppler color.

TC de abdomen y pelvis: lesién retroperitoneal, de aspecto sélido,
polilobulada, de localizacion infrahiliar renal derecha, con escaso
realce del contraste , con vasos de neoformacion, que drenan en vena
renal correspondiente y en vena cava inferior (VCI); sin plano graso de
separacion con proceso uncinado del pancreas, 2% y 3¢ porcion del
duodeno, musculo psoas, VCly vena renal correspondiente, de 60 x 40
x 41 mm, en sus diametros longitudinal, anteroposterior y transverso,
respectivamente.

Por sospecha de neoplasia retroperitoneal maligna complicada se
decidi6 conducta quirtrgica.

El estudio anatomopatolégico informé6: malformacion vascular
compatible con fistula arteriovenosa, con hemorragia, trombosis y
recanalizacién. Rifién y suprarrenal, dentro de limites normales.

Discusioén

La FAV congénita aparece como resultado de fallas focales de
desarrollo vascular espontaneo entre la cuarta y décima semana de
vida @, Los pacientes permanecen asintomaticos hasta los 30 - 40 afios
@2 La historia clinica y hallazgos hacen pensar que la paciente
presentd una fistula de origen congénito debido a que no referia
antecedentes de trauma o procedimientos renales, lo que fue
confirmado en el estudio anatomopatolégico. Esto coincide con la edad
de presentacion, iniciando su sintomatologia después de los 40 afios.
Esta entidad se manifiesta con hematuria en mayor frecuencia, como
resultado de la ruptura de pequefias vénulas en el sistema colector
renal debido a la presion intravascular elevada @. Aproximadamente, el
30% de los pacientes pueden presentar signos de insuficiencia
cardiaca congestiva por fistulas de alto gasto, y hasta el 50% con
cardiomegalia e hipertension ©.

En nuestra paciente el signo clinico que manifesté en la consulta fue la
tendencia a la hipertension arterial, producida probablemente por la
disminucion en la perfusion del parénquima renal distal al sitio de la
fistula y a la isquemia relativa que producen sustancias tensioactivas
(renina - angiotensina - aldosterona) ®. Otras manifestaciones clinicas
incluyen dolor célico, sensibilidad o plenitud en la regién del flanco en
un 10 - 25%, presentandose en forma crénica y con episodios
intermitentes ®. El dolor abdominal y lumbar fue el principal sintoma,
acompafados de peritonismo, lo que motivo a la paciente a consultar
al servicio de guardia central de nuestra institucion. No hemos
encontrado casos reportados en la literatura con manifestacion aguda,
que requiera tratamiento de urgencia. Habitualmente la fistula se
encuentra cuando se palpa una masa abdominal por tumor renal ©.
Signos y sintomas menos frecuentes estan representados por
palpitaciones, nauseas, vomitos, fiebre, y retencién aguda de orina por
coagulos .

El ultrasonido en modo bidimensional generalmente revela un area
focal de lesiones quisticas con conexién irregular. El eco doppler color
demuestra la presencia de flujo en estas areas quisticas tortuosas, con
un mosaico de colores que indica flujo turbulento ®. En este caso no
se detectaron cambios en la turbulencia del flujo mencionados en la
literatura, probablemente porque la lesién era de bajo flujo. El resto de
alteraciones si fueron encontradas.

La TC tiene un papel importante en el diagndéstico de una posible MAV
renal subyacente. Se puede pasar por alto una pequefia MAV renal
debido a imagenes con secciones gruesas 0 un momento
inapropiado; por lo tanto, se debe utilizar una TC de seccion delgada
con una colimacién de al menos 1 mm y un intervalo de reconstrucciéon
de 0,5 -1 mm ®, Los hallazgos de la tomografia computada incluyen
en la fase pre-contraste la presencia de hemorragia renal,
calcificaciones del parénquima renal y de la pared vascular, masas
redondas u ovales en el sistema colector; y en la fase post contraste se
evidencia realce temprano de la vena renal ipsilateral y la VCI ©).

En los hallazgos tomogréficos se identificé la adherencia de esta lesion
a estructuras vecinas como mdasculo, vena cava inferior y tubo
digestivo, sin plano graso de separacion, manifestaciones del
crecimiento extrarrenal de la lesion.

El tratamiento abarca desde la vigilancia para pacientes asintomaticos
hasta la intervenciéon quirdrgica para pacientes sintomaticos, con
opciones endovasculares y abiertas ©. Tanto la decision como el
enfoque del tratamiento deben basarse en los sintomas, la edad del
paciente, la presion arterial, las comorbilidades y la funcién renal. El
tratamiento quirdrgico consiste en nefrectomia parcial o total ¢,

El reporte de caso presenta caracteristicas que contrastan con los
encontrados en la literatura. Los hallazgos imagenol6gicos sugirieron
como posible origen de estas manifestaciones a una lesiéon ocupante
en retroperitoneo. La localizacién poco habitual, su crecimiento
extrarrenal, la decisiéon de intervenciéon quirargica inmediata, fueron
particularidades que nos motivaron a exponer esta patologia poco
infrecuente.

Actualmente ninguna evidencia en la literatura compara el tratamiento
médico con las intervenciones terapéuticas 1°.
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Conclusion

Las malformaciones arteriovenosas renales congénitas son entidades
raras, representando un problema clinico poco frecuente que causa
dificultades en el diagndstico.

El tratamiento quirdrgico se reserva para lesiones grandes y
sintométicas que no puedan ser controladas con manejo conservador.

Consideraciones Eticas
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