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ANEURISMA CIRSOIDE RENAL: UNA RARA
CAUSA DE HEMATURIA SEVERA.

José Gregorio Pereira Arias, Vicente Ullate Jaime,
Esther Pereda Martinez!, José Maria Gutiérrez Diez,
Ricardo Ateca Diaz-Obregén, Maria Mar Ramirez
Rodriguez' v José Ramén Berreteaga Gallastegui.

Servicio de Urologia. Seccién de Anatomia Patolégica.
Hospital de San Eloy. Baracaldo. Vizcaya. Espaa.

Resumen.- OBJETIVO: las fistulas arteriovenosas congé-
nitas renales (aneurisma cirsoide) son una realidad clinica
excepcional. Aunque con frecuencia son asintomdticas, su
presentacién como hematuria grave suscita un excelente
ejercicio diagndstico, y a menudo una actuacién ferapéu-
tica inmediata.

METODOS Y RESULTADOS: Presentamos una paciente de
75 afos de edad con un cuadro de hematuria severa ane-
mizante, hipertensién arterial e insuficiencia cardiaca con-
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Trabajo recibido: 9 de octubre 2006.

gestiva. EL diagnéstico de imagen revelo una ureterohidro-
nefrosis renal derecha con bloqueo vesical por codgulos.
El estudio endoscépico [cistoscopia y ureterorenoscopial
alerté sobre el origen renal derecho de la hemorragia,
precisando finalmente una nefrectomia resolutiva. El diag-
néstico histolégico objetivé la presencia de una formacién
redondeada de mdltiples canales vasculares arteriales y
venosos en la submucosa pielocalicial con erosién focal
epitelial, compatible con fistula arteriovenosa congénita re-
nal (aneurisma cirsoide). Revisamos aspectos diagndsticos
y terapéuticos en la literatura.

CONCILUSIONES: las fistulas arteriovenosas congénitas
renales representan un dilema diagnéstico. Pueden pre-
sentarse de forma asintomdtica o bien condicionar clinica
derivada del shunt y alto gasto cardiaco (cardiopatia hi-
pertensiva e insuficiencia cardiaca congestiva) o por ero-
sién e infiltracién hemorrdgica aguda de la via urinaria
(hematuria renal severa). El tratamiento debe ser conserva-
dor mediante la embolizacién o esclerosis supraselectiva.
No obstante, ante fistulas voluminosas, repermeabilizacién
postembolizacién o en situaciones de inestabilidad hemo-
dindmica, la nefrectomia es una excelente alternativa.

Palabras clave: Fistula arteriovenosa rena. Aneurisma
cirsoide renal.

Summary.- OBJECTIVE: Congenital arteriovenous fistulas
are an exceptional clinical feature.  Although they are fre-
quently asympiomatic, their presentation as severe hematuria
pose an excellent diagnostic exercise and often immediate
therapeutic action.

METHODS/RESULTS: We report the case of a 75-yearold
female patient presenting with severe hematuria producing
anaemia, high blood pressure and congestive heart failu-
re. Image fests revealed right ureteral-hydronephrosis with
bladder blockage by blood clots.  The endoscopic study
[cystoscopy and ureferorenoscopy/ alerted about the origin
of the hematuria from the right kidney, finally requiring ne-
phrectomy as definitive treatment.  Pathology revealed the
presence of a round formation with multiple vascular chan-
nels, arterial and venous, in the pyelocalicial submucosa,
with focal epithelial erosion, compatible with congenital arte-
riovenous fistula. Ve review the diagnostic and therapeutic
features in the literature.

CONCILUSIONS: Renal congenital arteriovenous fistulas
represent a diagnostic dilemma. They may present asympto-
matic or condlition clinical features derived from the shunt
and high cardiac output (hypertensive cardiopathy and con-
gestive heart failure) or from the erosion and acute hemorrha-
ge info the urinary fract (severe renal hematuria).  Treatment
should be conservative with embolization or supraselective
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sclerosis.  Nevertheless, in cases of big fistulas, post em-
bolization revascularization, or hemodynamic instability ne-
phrectomy is an excellent option.

Keywords: Renal arferiovenous fistula. Renal cirsoid
aneurysm.

INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas en su conjunto son le-
siones poco comunes. Se pueden clasificar segln sus ca-
racteristicas celulares | hemangiomas o malformaciones
vasculares), segin su flujo vascular (de alto o bajo flujo),
segin su predominio arterial, venoso, arteriovenoso, lin-
fatico o combinado; y segin su comportamiento clini-
co (1, 2). Las fistulas arteriovenosas (FAV) a nivel renal
pueden ser de origen congénito (22-25%), idiopaticas
(3-5%) o adquiridas (70-75%). La FAV (malformaciones
vasculares de alto flujo) congénitas, cuando adquieren
disposicién en nido se denominan aneurismas cirsoides
(3). Las FAV adquiridas son mads frecuentes y pueden
ser secundarias a traumatismos renales (4), tumorales o
yatrogénicas como: biopsia renal (5), cirugia percuté-
nea renal, nefrostomia percuténea (é), cirugia abierta
y postlitotricia extracorpérea por ondas de choque (7).
Su diagnéstico resulta un excelente ejercicio al poder
representar la etiologia de una hematuria renal grave
que precise una actuacién inmediata.

CASO CLINICO

Presentamos una paciente de 75 afos de edad con an-
tecedentes médicos de histerectomia, colposuspension

Marschall-Marchetti y cardiopatia hipertensiva grado Il
en tratamiento médico. Acude al servicio de urgencias
por hematuria macroscépica, disuria, dolor en fosa re-
nal derecha e hipogdstiro de varias horas de evolucién.
El cuadro clinico comenzé 4 dias antes con dolor en
fosa lumbar derecha asociado a cortejo vegetativo,
etiquetado y tratado como posible célico nefritico en
atencién primaria.

En la exploracién fisica se apreciaba moderada palidez
mucocutdnea, discreto dolor a la palpacién en zona lum-
bar derecha e hipogastrio con aparente globo vesical.
La radiografia simple abdominal no determino altera-
cién alguna. El perfil hematolégico destacé la presencia
de anemia (3,34 millones de hematies, 29,5% de Hcto
y Hemoglobina de 10 gr) con el resto de pardmetros
dentro de la normalidad. Se practicé sondaje vesical,
objetivando hematuria macroscépica y realizandose la-
vados vesicales con generosa exiraccién de coagulos
vesicales.

El estudio mediante ultrasonidos informé de la presen-
cia de una discreta ectasia pieloureteral derecha, con
rifones de morfologia y ecoestructura normal. De igual
modo, se objetivo una lesién nodular vesical endolumi-
nal de é x 6 cmts, en probable relacién con coagulo
a dicho nivel (Figura 1). Se procedié al ingreso de la
paciente con lavado vesical continuo y enérgico. Se
realizé6 TAC abdominopélvico objetivando una ectasia
pieloureteral derecha hasta su porcién distal sin eviden-
cia etiolégica de la misma. Se aprecié retardo en la
captacién, concentracién y eliminacion del contraste en
la unidad renal derecha sin evidencia de lesiones paren-
quimatosas. Se insinud una captacion intensa y precoz
del contraste en el seno renal derecho con paso rapido
de contraste, sin clara significacién patolégica en ese
momento. La vejiga presentaba ocupacién endoluminal
por caogulos sin alteraciones parietales (Figura 2).

FIGURA 1. Ecografia: lesién nodular vesical endoluminal
de 6 x 6 cmis, compatible con coagulo vesical.

FIGURA 2. TAC abdominopélvico: acumulo de confras-
te a nivel hiliar con numerosas formaciones arteriales,
répida captacién y trénsito del contraste, con refraso en
el realce del fejido circundante.
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Antela persistencia y severidad de la hematuria; se reali-
z6 exploracién endoscédpica bajo sedacién, observando
la presencia de un importante coagulo organizado en-
dovesical, que tras su evacuacién evidencié la ausencia
de lesiones en la mucosa vesical. No obstante, se aper-
cibié el origen de la hemorragia en la via urinaria alta
derecha, al observar emisién de orina hematirica por
el meato ureteral correspondiente. Se realizd ureterorre-
noscopia derecha apreciando una moderada dilatacion
de la totalidad del uréter. De igual modo se constatd
la ocupacién endoluminal por coagulo pieloureteral e
importante hemorragia a nivel piélico sin poder eviden-
ciar la etiologia del proceso, dada la intensidad de la
misma.

Ante el origen renal de la severa hematuria, la eviden-
te anemizacién a pesar de la reposicién y transfusién
(Heto 21% y Hemoglobina 7 g/dl) y la ausencia de
radiologia intervensionista en el centro, se decidié rea-
lizar nefrectomia simple derecha permitiendo la precoz
resolucién del cuadro. El estudio histolégico del espé-
cimen revelo la presencia de un moltiples canales vas-
culares complejos de pared lisa y lumen dilatado en
la submucosa piélica y calicial con abundante material
hemdtico en su interior. Los canales presentban morfo-
logia arterial y venosa, con erosiones focales del epite-
lio e infiltracién hemorréagica aguda, con via urinaria
dilatada y ocupada por coagulos (Figuras 3 y 4). El
diagnéstico definitivo fue de malformacién fistulosa ar-
teriovenosa congénita en pelvis renal, compatible con
aneurisma cirsoide.

DISCUSION

El primer sistema funcionante en el embrién es el circu-
latorio, debido a la imperiosa necesidad de oxigeno
para asistir al répido crecimiento tisular que acontece

en este periodo vital. La angiogénesis tiene su origen
en el mesodermo y comienza a las tres semanas de ges-
tacion. Las malformaciones arteriovenosas congénitas
parecen tener su inicio en alteraciones genéticas que
distorsionan la habilidad celular para dirigir y regular el
entorno periendotelial durante la angiogénesis (8). Estas
alteraciones suelen estar presentes en el momento del
nacimiento y suelen manifestarse en la infancia-adoles-
cencia cuando adquieren suficiente tamafio para expre-
sarse clinicamente. De igual modo, pueden asociarse a
complejos sindromes como: Struge-Weber, Klippel-Tre-
naunay, Parks-Weber, Cobb, Wybun-Mason, Gorham-

stout y ofros.

Desde el punto de vista epidemiolégico, las FAV con-
génitas se presentan por igual en ambos sexos, aun-
que con cierto predomino en el sexo femenino. Pueden
afectar por igual a ambas unidades renales con cierto
predominio en lado derecho, habiéndose descrito un
caso de implicacién bilateral (9). Es mas habitual, su
presentacién en la mediana edad (50-60 afios), aunque
no es infrecuente su debut en la infancia e incluso duran-
te la gestacién (10).

Su aparicién clinica es imprevisible, siendo asintométi-
cas durante largos periodos de tiempo. Las malforma-
ciones arferiovenosas congénitas de alto flujo (fistulas
arteriovenosas) suelen reflejar un curso clinico més
agresivo debido el efecto compresivo que ejercen en los
tejidos circundantes, o bien debido al compromiso en
el sistema circulatorio. De modo y manera, que el 50%
de los pacientes pueden mostrar signos de insuficien-
cia cardiaca congestiva e hipertensién diastélica, como
ocurrid en nuestra paciente, si bien es cierto que no se
asocié a una fistula arteriovenosa. En un fercio de los
pacientes el motivo de presentacién de las FAV congé-
nitas es la hematuria macroscépica, con frecuencia de
carécter recidivante y severo (3, 6, 7, 11). En ocasiones
refieren molestias lumbares inespecificas (11) o fracaso

renal (9).

FIGURA 3. Seccién sagital del riién. En la imagen se
aprecia uréter dilatado, ocupado por material hemdtico
coagulado. Pelvis renal con proliferacién vascular com-

pleja.

FIGURA 4. Vasos miltiples de morfologia arterial y ve-
nosa, con luz dilatada, en zona submucosa de la pelvis
renal (HE x 4).
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El diagnéstico depende del momento evolutivo (quies-
cente, expansivo, destructivo y descompensado) de la
FAV y suele ser tardio. Se trata, en ocasiones, de un
proceso reflexivo de sospecha ante una hematuria de
origen incierfo, o casual en un estudio de imagen, y con
frecuencia de cardcter urgente. La exploracién fisica
permitiria, ante su sospecha, la auscultacién de un soplo
abdominal en el 75% de ocasiones, y con frecuencia
el registro de taquicardia basal. La radiologia conven-
cional no ofrece ningln signo patognoménico, si bien
pueden observarse calcificaciones distroficas en la zona
tedrica de la FAV a nivel del hilio renal. La urografia
endovenosa puede no reflejar anomalia alguna, o bien
ofrecer signos dependientes de la situacién evolutiva de
la FAV. Asi, se han documentado imagenes de impronta
en el sistema pielocalicial y ocupacién endoluminal por
coagulos (12).

La Ecografia convencional, aunque se ha descrito un
patrén ultrasénico definido por la presencia de lesiones
redondeadas anecoicas en el seno renal ; pueden no
ser suficientes para el diagnéstico. Asi, no es infrecuen-
te, que se confunda con hiliosinoquistosis renal o con
ectasia pielocalicial (14). Por ello, la mayoria de auto-
res recomienda el empleo del Eco-Doppler para permitir
evaluar el cardcter vascular de las formaciones anecoi-
cas, y medir su flujo y la presencia de shunt (13, 14).
La TAC revela la presencia de numerosas formaciones
arteriales, con répida captacién vy trénsito del contraste
al sistema venoso, sin realce del tejido circundante. En
nuestra paciente, este detalle pasé desapercibido du-
rante el estudio tomogréfico, y fue a posteriori tras filiar
el origen renal de la hematuria cuando se sospeché la
presencia de una malformacién vascular en el hilio re-
nal, sugiriéndose en primera instancia la oportunidad de
un hemangioma a dicho nivel. La RNM ofrece miltiples
arterias hipertrofiadas con espacios vasculares aumen-
tados conectados por shunts lineales o focales, con baja
sefial en T1 y T2, sin evidencia de masa identificable.
No obstante, ambas exploraciones presentan elevada
sensibilidad pero baja especificidad; siendo preciso la
realizacién de angiografia, angioTAC o angioresonan-
cia ante la duda diagnéstica (12).

El tratamiento debe perseguir la conservacién de la
unidad renal implicada, siempre que no exista una si-
tuacion de inestabilidad hemodindmica. La angiografia
permitiria confirmar su diagnéstico, y al mismo tiempo
plantear una embolizacién de la FAV, que de no resultar
eficaz, la cirugia apareceria en el escenario terapéuti-
co. Se ha descrito la resolucién esponténea de una FAV
(15), no obstante se trata de algo excepcional. Ante el
hallazgo casual de FAV y en ausencia de hemorragia,
fracaso cardiaco, dolor o signos de lesién o erosién
local, se podria adoptar una actitud expectante y segui-
miento periddico.

La decisién de un abordaje percutdneo y embolizacién
de la FAV, depende de miltiples factores como: prefe-
rencias del paciente, estabilidad hemodindmica y dis-

ponibilidad de radiologia intervensionista en el centro.
No obstante, la embolizacién es la técnica referida por
la mayoria de autores. Estas técnicas reflejan un éxi-
to del 68-100% de los casos, y es mas efectiva en las
malformaciones congénitas, de escaso volumen y con
morfologia en nido. Requieren la oclusién completa de
la FAV, ya que de no ser asi, la recanalizacién no es in-
frecuente. Las FAV de alto flujo resultan dificiles de resol-
ver dado la existencia de multiples arterias y venas, el
riesgo de oclusién de arterias con responsabilidad fun-
cional y el escaso tiempo de contacto con el endotelio
de los agentes esclerosantes empleados (4, 5, 7, 16). A
pesar del elevado éxito de la embolizacién de las FAV
(40% de curacién, 28% de remisiones parciales), han
sido referidas complicaciones en el 52% de los casos.
Se han referido complicaciones como: fracaso renal,
necrosis fisular, frombosis venosa, embolismo pulmonar,
taquicardia, fiebre y recanalizacién. De igual modo se
ha reportado hemorragia severa por aparicién de un
shunt arteriopiélico durante el tratamiento mediante em-
bolizacién de las FAV.

Ante el fracaso de la embolizacién, la persistencia de
hematuria-hemorragia se debe recurrir a la cirugia. El
objetivo debe ser conservador, en la medida de lo po-
sible. Asi, se han descrito nefrectomias parciales, hemi-
nefrectomia, reparacién extracorpérea y autotrasplante
(17) en pacientes monorrenos, ligadura vascular (12) e
incluso abordaje laparoscépico (18). De igual modo,
se han ensayado abordajes conservadores como el em-
pleo de la radiofrecuencia (19). No obstante, ante FAV
de tamafio importante (> 35-40 mm), lesién unilateral
con rifién contralateral funcionante, fracaso de la embo-
lizacién, persistencia de hemorragia-hematuria de co-
récter anemizante y fracaso de otras medidas hemosta-
ticas; la nefrectomia sigue siendo vigente y una opcién
resolutiva ,tal y como sucedi6 con nuestra paciente.

En el escenario histolégico, las FAV estén constituidas
por canales vasculares dilatados con paredes finas de
endotelio maduro ( a veces sin membrana eléstica inter-
na), con trombos organizados en su luz, nédulos papila-
res (hiperplasisa endotelial de Masson) o calcificaiones
distréficas. Se trata de arterias displdsicas con drenaje
directo en venas en forma de nidos vy sin red capilar

(1,2).

A modo de conclusién, las FAV (fistulas arteriovenosas)
renales son infrecuentes y deben sospecharse ante la
presencia de una hematuria de origen incierto, ante
la persistencia de una hematuria tras un traumatismo,
biopsia renal o cirugia percuténea renal o ante una in-
suficiencia cardiaca congestiva e hipertensién arterial
inexplicables. El objetivo debe ser conservar el parén-
quima renal, en la medida de lo posible, mediante em-
bolizacién-escleroterapia, nefrectomia parcial o cirugia
vascular reparadora. En las situaciones de inestabilidad
hemodindmica, FAV voluminosas o repermeabilizacién
postembolizacién, la nefrectomia sigue conservando
toda su vigencia
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Resumen.- OBJETIVO: Poner de manifiesto la escasa in-
cidencia de esta patologia prostdtica y la confusién relati-
va a la terminologia aplicada a la presencia de pigmentos
meldnicos intraprosidticos.

METODOS/RESULTADOS: Paciente de 66 afios con valo-
res elevados de PSA al que iras la realizacién de biopsia
prostdtica se diagnostica de nevus azul prostdtico.

CONCILUSIONES: Es un hallazgo diagnéstico sin repercu-
sién clinica para el paciente. Se trata de lesiones benignas
que no deben ser confundidas en ningin caso con ofras
similares de caracteristicas agresivas.

Palabras clave: Nevus azul. lesiones pigmentarias.
Melanina. Préstata.
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