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FOLLETO EXPLICATIVO COMPLEMENTARIO
DE MIS LISTAS DE VERIFICACION DE
CUIDADO DE LA HHT

SIGNOS Y SINTOMAS

DOLOR CRONICO DE HIGADO

PRUEBAS DE FUNCION HEPATICA CON
RESULTADOS ELEVADAS (LFT)
COLORACION AMARILLENTA DE LA PIEL
Y LOS OJOS.

DIFICULTAD PARA RESPIRAR

FATIGA

PERDIDA DE APETITO

DISMINUCION DE LA TOLERANCIA AL
EJERCICIO.

PIERNASY PIES HINCHADOS
DOLOREN EL PECHO

FOLLETO
EXPLICATIVO

CONTACTENOS

Tel. 410.357.9932 hhtinfo@curehht.org
Fax 410.472.5559 www.curehht.org

ALGUNOS DATOS
IMPORTANTES PARA
RECORDAR ACERCA
DE LA HHT:

Las malformaciones venosas (MV) hepaticas ocurren en
aproximadamente el 75% de los pacientes con HHT.

Las MV hepaticas suelen ser mas graves en pacientes con
mutacién ACVRL1 (HHT de tipo 2).

Se debe ofrecer la deteccion de MV hepdticas a adultos con HHT
definitiva o sospechada.

Las MV hepaticas suelen ser asintomaticas, pero pueden
provocar insuficiencia cardiaca y otras complicaciones.

Se recomienda un ecocardiograma en el momento del
diagnéstico de MV hepatica.

Los pacientes con MV hepaticas sintomaticas deben ser tratados
por un equipo de expertos en un Centro de Excelencia HHT, con
al menos un seguimiento anual.

Se debe evitar la biopsia hepatica en pacientes con MV
definitiva o sospechada.

La embolizacién de la arteria hepatica
debe evitarse en pacientes con MV
hepaticas.

Los hallazgos de resonancia magnética
y tomografia computarizada de MV C u r e

hepaticas a menudo se confunden con
cirrosis cuando son vistos por médicos que
pueden no tener experiencia en HHT.
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Las malformaciones vasculares hepaticas (MV) son
conexiones vasculares anémalas en el higado. Ocurren
en aproximadamente el 75% de los pacientes de HHT
(telangiectasia hemorragica hereditaria), mas
comunmente en mujeres y a menudo se presentan

en la quinta década. La presentacién clinica suele ser
mas grave en pacientes con mutacion ACVRL1 (HHT
tipo 2). Las MV hepaticas en la HHT generalmente

se presentan como pequenas lesiones difusas
(telangiectasias) en todo el higado y, rara vez, como
malformaciones arteriovenosas (MAV) grandes

y puntuales. Los médicos deben ofrecer pruebas de
deteccion de MV hepédticas y estar conscientes de los
posibles sintomas o complicaciones y de los factores
pronosticos. El tratamiento de primera linea depende de
los sintomas.

COMO SE DIAGNOSTICA

> Historia clinica, examen fisico y andlisis de sangre
(andlisis de funcion hepatica).

> Ecografia Doppler: La imagen diagnéstica de eleccion
para la deteccién. Esta prueba utiliza ondas sonoras para
producir una imagen de los 6rganos del abdomen. No se
utiliza radiacién durante este estudio.

>  Exploracién por TC (tomografia computarizada): También
se puede realizar para evaluar la presencia de MV en el
higado. Esta es una radiografia de alta resolucion del
abdomen. Sera necesario colocar una via intravenosa para
administrar el contraste (tinte de rayos X).

> Imagenes por resonancia magnética (IRM): También
se puede realizar para evaluar la presencia de MV en el
higado. Esta prueba utiliza fuertes campos magnéticos
para formar imagenes del cuerpo. No se utiliza
radiacién durante este estudio. Sera necesario colocar
una via intravenosa para administrar el contraste (tinte).
El escaner se asemeja a un tubo grande y el paciente
debe permanecer quieto durante la exploracién por
resonancia magnética. Si el paciente tiene claustrofobia,
el médico puede recetarle un medicamento oral para
tomar antes de la resonancia magnética.

> Ecocardiograma: Se utiliza para evaluar los efectos
cardiacos de las MV hepéticas. Esta prueba utiliza ondas
sonoras (ultrasonido) para determinar como estan
funcionando el musculoy las valvulas del corazén. No se
utiliza radiacion durante este estudio. Se recomienda en el
momento del diagndstico de MV hepatica.

> Eltipo de imagen diagndstica debe realizarse en
funcién del equilibrio riesgo/beneficio, la pericia local y
la disponibilidad/costo

> Estas pruebas serdan mas informativas cuando se
realicen en un centro con experiencia en HHT, en el
contexto de una evaluacion clinica en un Centro de
Excelencia en HHT.

ALGUNAS COSAS PARA DISCUTIR
CON SU MEDICO:

Acerca del diagnéstico por imagenes para MV
hepaticas.
Si ha recibido previamente el diagnéstico o tratamiento
de MV hepaticas.
Si tiene alguno de los signos y sintomas enumerados.

Obtener una opinidn experta en un Centro de
Excelencia de HHT.

Obtencién de imagenes de diagnéstico para MV
hepaticas mediante ultrasonido Doppler especializado,
TC o resonancia magnética con protocolos especiales
de contraste (tinte).

Hacerse un ecocardiograma para buscar efectos
cardiacos de las MV hepaticas.

TRATAMIENTO

>

No se recomienda ningun tratamiento para las MV hepéticas
asintomaticas.

El tratamiento estd reservado solo para pacientes con
complicaciones y/o MV hepaticas sintomaticas.

Los pacientes con insuficiencia cardiaca e hipertensién
pulmonar deben ser atendidos conjuntamente por un Centro
de excelencia de HHT y un cardidlogo de HHT o una clinica
especializada en hipertensién pulmonar.

Bevacizumab: Medicamento intravenoso que se utiliza para

tratar varios tipos de canceres. Aunque no es un farmaco de
quimioterapia, retarda el crecimiento de los vasos sanguineos.
También se ha demostrado que ayuda a los pacientes con

MV hepaticas graves e insuficiencia cardiaca en quienes otros
tipos de tratamiento médico han fracasado.

Trasplante de higado: Se considera para pacientes con

MV hepéticas sintomaticas, especificamente aquellos con
insuficiencia cardiaca refractaria, isquemia biliar o hipertension
portal complicada.

PROBLEMAS RELACIONADOS
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Insuficiencia cardiaca
Hipertension pulmonar
Isquemia biliar

Cirrosis

Hipertension portal
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