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PRESENTACION DEL CASO

Cuadro clinico

¢ Paciente masculino de 33 afios de edad.

¢ Consulta por episodio de movimientos ténico clénico generalizado con perdida del estado de conciencia de 5 min de duracién,
asociado a registros febriles y desorientacién temporo-espacial.

Antecedentes personales:

¢ Infeccion en molar en el afio 2020 con extraccion parcial del mismo y tratamiento antibidtico.

Al examen fisico:

e Temperatura 38 °C

e Neuroldgico: apatico, lucido, desorientado en tiempos y espacio, déficit sensitivo en extremidades izquierdas con hipoestesia, sin foco
motor ni meningeo, PIR, pares craneales conservados.

e Respiratorio: buena mecanica ventilatoria, buena entrada de aire sin agregados.

e Piel: multiples nevos vasculares, el de mayor tamafio en cara dorsal del vasto externo izquierdo de aproximadamente 6 cm de
diametro.




HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS
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Figura 1. RMN de encéfalo con contraste ev. (cortes axiales). Se observa imagen ovalada en topografia parieto-temporal derecha, con restriccion de la difusion (A-B), hiperintensa en T2 (C) /FLAIR
(D) e hipointensa en T1 (F), presencia de doble anillo en T2*(E), con refuerzo periférico post-contraste, asi como realce paquiy leptomeningeo adyacente, con presencia de pequefias vesiculas
en su sector caudal. Asocia hiperintensidad de sefial perimetral en FLAIR (D)vinculable a edema vaso génico. Con técnica de perfusion (G) se objetiva disminucion del FSC intralesional, con leve
aumento del mismo en el margen anterior, la cual podria corresponder a hiperemia reactiva. Hallazgos en relacidn a absceso cerebral.



Teniendo en cuenta contexto clinico del paciente e impresidon diagnostica de absceso cerebral, se le realizan multiples
estudios en busca de etiologia del cuadro, dentro de los cuales se realizd AngioTC de torax.

Figura 2. AngioTC de térax. A. Adquisicion en fase arterial, B. fase venosa y C. ventana de parénquima pulmonar (cortes axiales) D-E. Reconstrucciéon MIP (sagital oblicuo). En segmento medial del
I6bulo medio, se identifican estructuras vasculares dilatadas de disposicidon “en ovillo” con vasos aferentes provenientes de la arteria pulmonar derecha (D) y vasos eferentes que drenan a la vena
pulmonar superior homolateral (E). Saco aneurismatico con defecto de relleno central (flecha imagen A). Hallazgos compatibles con malformacion arterio-venosa (MAV) con trombo endoluminal.



DISCUSION

En contexto de un absceso cerebral presuntamente secundario a
embolismo paraddjico debido a la existencia de MAV pulmonar, se
investigan los antecedentes personales de forma exhaustiva,
hallandose el antecedente familiar paterno (padre y abuelo) de
enfermedad de Rendu-Osler- Weber. El paciente es tratado
guirdrgicamente con lavado, desbridamiento y toma de cultivos,
tratamiento antibidtico, con respuesta adecuada al tratamiento y
evolucidn favorable y posterior embolizacién de la MAV p.

La enfermedad Rendu-Osler- Weber o teleangiectasia hemorragica
hereditaria (THH) es una displasia vascular de herencia autosémica
dominante, causada por mutaciones en gen de la endotelina, que
intervienen en la modulacion angiogénica, generando desregulaciéon
de la misma y desarrollo de vasos displasicos en forma de
telangiectasias

Condiciona la presencia de telangiectasias cutaneomucosas, epistaxis
y MAVs (90% piel y mucosas, 80% hepaticas, 20-40%
gastrointestinales y 20% pulmonares-MAVP).

Las MAVp estan presentes en el 20-30% de los pacientes con THHE,
estos presentan un riesgo importante de complicaciones neuroldgicas
por émbolos trombéticos o sépticos debido al shunt pulmonar de
derecha a izquierda, dando lugar a abscesos cerebrales o ACV
isquémicos.




CONCLUSION

Si bien las teleangiectasias y MAVs
pulmonares tienen una incidencia
menor al 30% en pacientes con
THH y los abscesos cerebrales son
una complicacion infrecuente,
tienen una mortalidad del 10%,
por lo que es imprescindible su
deteccion precoz y tratamiento
oportuno.

Este caso demuestra la
importancia del uso de los
métodos de imagenes para el
diagndstico temprano de esta
entidad y de sus posibles
complicaciones, con el fin de
reducir la morbimortalidad.
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