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Resumen

Objetivos. El objetivo del estudio es describir la afectacién pulmonar encontrada en los pacientes con
diagndstico HHT y correlacionar |os hallazgos descritos en la ecocardiograma transtoracica con contraste
(ETT-c) y e angio-TAC torécico (angioTC) realizados.

Métodos: Estudio retrospectivo, donde se revisaron 96 pacientes con diagndstico de HHT, analizandose
finalmente un total de 67 pacientes alos que se les habia realizado ETT-c, en seguimiento en Consultade
Enfermedades Minoritarias, durante el periodo comprendido entre octubre/2012 y junio/2015 (SPSS version
19.0). Se anadizd y correlaciono |os hallazgos encontrados en la ETT-c positivos, es decir, aquellos que en
dicha prueba presentan paso de burbujas desde ventriculo derecho a ventricul o izquierdo, que sugieren la
presencia de shunt arteriovenoso pulmonar; con los hallazgos encontrados en el angio-TAC pulmonar
realizado a posteriori, para confirmar la presencia, localizacion y caracteristicas de las posibles MAVP.

Resultados: En nuestra serie, serealiz6 ETT-c a 67 de pacientes, con los siguientes resultados: ETT-c normal
en 54 casos (80,5%). ETT-c positivo en 13 pacientes (19,5%), alos cuales se les realizd posteriormente
angio-TAC torécico: 5 ETT-c con paso de burbujas leve: angio-TAC normal en todos los casos. 8 ETT-c con
paso de burbujas moderada-grave: angio-TAC describe la presenciade MAVP en todas ellas: 10 MAVP
simplesy 3 MAVP complegja. Lalocalizacion pulmonar mas frecuente fue [6bulos inferiores: 2 pacientes con
MAVP en LID/3 pacientes con afectacion en LID y LI1/2 pacientes con MAVP en lingula/1 paciente con
afectacion multiple LID, LMD y lingula.

Discusion: Latelangiectasia hemorragica Hereditaria es una enfermedad rara de caracter hereditario
autosdmico dominante. Destaca por la presencia de epistaxis, telangiectasias mucocuténeas y presenciade
malformaciones arteriovenosas en distintos 6rganos como es el pulmoén. En nuestra serie de pacientes, se
observo que el 100% de los pacientes con ETT-c positivo grado leve no se detectaba la presenciade MAVP
en el angio-TAC, mientras que aquellos que presentaban ETT-c positivo grado moderado-severo, € 100%
presentaron MAVP en e angio-TAC.

Conclusiones. LaETT-c, pruebano invasiva, permite una adecuada valoracion y la cuantificacion del
cortocircuito derecha-izquierda secundario ala presenciade MAVP en |os pacientes con HHT. En €
despistaje de MAVP, latécnicade estudio inicia debe ser laETT-c. El angio-TAC es la prueba diagndstica
gue nos ayuda a confirmar la presencia de MAV P, ademés nos aporta datos sobre sus caracteristicas, tamafio
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y localizacién, que nos ayudan y orientan en la actitud terapéutica a seguir.
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