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TELANGIECTASIA 
{ENFERMEDAD. 

D E F I N I C I O N : 

HEMORRAGICA HEREDITARIA 
DE OSLER-WEBER-RENDU ) 

Enfermedad vascular hereditaria, autos~mica dominan­

te, caracterizada por telangiectasias m~ltiples con afecta -

ci6n multisestémica y manifestada principalmente por sangra­
dos recurrentes {l) 

IN T Ro D·U e e I o N: 

Llamada así en honor de los 3 primeros médicos que 
la describieron: Sir William Osler, canadiense ( 1849-1919) , -
Frederick P. Weber, inglés ( 1863-1962) y Henry J. L. Rendú, -
francés ( 1844-1902 ) • La triada clásica utilizada por ellos 
desde fines del siglo pasado es: 

- Telangiectasias múltiples, 
- Sangrados recurrentes y 
- Carácter hereditario 

De aquí el nombre descriptivo actualmente utilizado 
de Telangiectasia Hemorrágica Hereditaria (THH). (1) 

El Diagn6stico de esta enfermedad se hace en la ac­
tualidad basándose más en estudios paraclínicos, investigan­
do espec~ficamente el ~rgano en que se manifista primero la­
al teraci~n vas.cular caracter~stica; sin embargo, desde su .. -
descripci6n inicial, ·su integraci~n se logra sobre todo con­
bases clínicas y con un alto grado de sospecha. Sabemos que 

es una enfermedad con afectaci6n multisistémica, por lo que-



puede ser vista por diferentes especi¡¡,.istas, de a·cuerdo 

a su manifestaci6n inicial, aunque independientemente de 
esta, siempre debe buscarse la involucraci6n a los 6rga­
nos que por frecuencia suelen presentar alteraciones. 

El car~cter hereditario del padecimiento ya especí­
ficamente determinado corno autos~mico dominante, hace que 
se presente hasta en el·BO% de los familiares (2), por lo 
que su bGsqueda debe ser intencionada, recordando que las 
alteraciones vasculares se hacen manifiestas más frecuen­
temente después de la pubertad y que antes de esta edad,­
la descripci6n del padecimiento es sumamente rara (3). -­
Desde el punto de vista pulmonar el cuadro clínico dado -
por una rnalfonnaci~n vascular parenquimatosa es m~s fre -
cuente después de los 60 afios y la edad mínima descrita es 
de 30 afios (4). 

Se han descrito incidencias familiares importantes, -

encontrando en un caso hasta 91 miembros de un mismo grupo 
familiar afectados (2). Tiene ligeramente mayor frecuen.·­
cia en el sexo masculino. Ocasionalmente puede haber el -
"sal to" de una generaci~n (S), pero en general la sigui e_!! 
te cursa con la alteraci6n. De cual.quier fonna, el no en­

contrar- el padecimiento en los miembros de una familia - -
afectada en un momento dado, no descarta la posibilidad de 
que posteriormente se presente. Esto· Gl timo debido al ca -
r~cter histopatol6gico de la lesi6n vascular característi­
ca, ya ·que el factor heredado es· una debilidad de la pared 
vascular (veriulas, capilares y arteriolas), ·que confonne -

pasa el tiempo· y aumenta el flujo por dichos vasos se pro­
duce la dilataci6n p·aulatina de los mismos hasta la pro -
ducci6n de la lesi6n clásica. Estos vasos afectados pre -
sentan paredes delgadas y frágiles, generalmente sin lámi­
na el~stica ni Jnus.cular, con angiectasia y tor.tuosidad - -

(angiodisplasia pleomorfica difusa) (6). Reilly (7) men -
ciona 3 tipos de estas.lesiones: l.- Aneurisma, 2.- Comuni 



c'aciones arteria-venosas (A-V) (Fístulas, conglomerados 6-' 
masas de angiectasias, lesiones angiodispl~sicas capilares 
flebectasias ) y 3,- angioma. Burke y Raffin (3) hacen én­
fasis en lo confuso de la· tenninología en esta entidad, -­
mencionando que en general se utilizan términos imprecisos 
con el mismo significado: aneurisma, f~s'tula, malfonnaci6n, 
angioma, ~amartoma y hemangioma, y ·sugie.re la utilizaci~n­
del tfmino PAVA ( del inglés, Aneurisma A-V Pulmonar ) y -

PAVM (del inglés, Malfonnaci6n A-V Pulmonar ) cuando exis­
tan alteraciones A-V microsc6picas m6ltiples fisiol6gicame!!_ 
te importantes pero no fácilmente demostrables con el estu­
dio angiográfico. Todo esto puede ser aplicado a cualquier 
Órgano afectado en la THH, ya que las telangiectasias, que 
literalmente significa dilataci6n de la parte terminal de -
un vaso (capilares y arteriolas), pueden presentarse en cual 
quier 6rgano, variando solo en tamafio y sintomatología. 



CA S O CLINICO 

Paciente masculino de 56 afies, originario de 
Oaxaca y residente del Distrito Federal desde hace más de-

un año, de ocupaci6n campes"ino, analfabeta, casado y con -

6 hijos, sin antecCdentcs heredo-familiares de importancia, 
habi tanda en -medio rul."al c9n escasos recursos econ6micos, -

tabaquismo (positivo) desde los 18 afias, consumiendo 5 - 6 

cigarrillos diarios. Alcoholismo negativo. Nunca antes ha­
bía sido internado, _acudi6 a C.E. General por enfermedad -­

ácido-péptica de 6 meses de evoluci6n, además de síntomas -

generales como hipore~ia, astenia e hipodinamia. Se refi -

ri6 a la Unidad 
0

de Neumología por hallazgo radiol6gico de -

torax. A la EF .se encontrab·a pálido, hemodinámicamente esta 

ble, apreci~ndose lesiones ·puntiformes rojo p~rpura en ·len­

gua y labios no pulsátiles 'con la vi tropresi6n ( Fig. 1 y .2). 

Precordio con so:Plo plurifocal y en cara posterior de t~rax, 
regi6n inter-escapulo vertebral derecha se auscult6 un soplo 

expulsivo, concordante con ia sístole cardiaca, pero no 
transmitido de prccordio, que se modificaba poco con manio -

bras . spi ra Íorias e inspi ra.torias ª Resto de la EF sin da tos 

que mencionar. 

La placa simple de t6rax demostr6 una opacidad hem~ 

g~nea parahiliar derecha, cOn proyecciones hacia el hilio en 

su parte superior e inferidr (Fig. 3). Placa lateral que - -

muestra la lesi6n en segrncrito 6 con sobredistensi6n pulmonar 

(fig. 4) .. En la flu•~oscopia dinámica se apreci6 que dicha l!:_ 

si?n pulsaba y no ten~a variaciones francas con las manio - -

!>ras de Valsalva 6 Mllller. :-. La tomografía lineal tinicamente­

confirm6 los hallazgos de las placas simples (Fig. 5 .) • 

El laboratorio confirm6 la anemia, reportándose una 



Hb de 5.7 y Ht de J7 g/100 ml, con guayaco positivo. 

La endoscopía esofágica demostr6 varices grado I,­
est6mago con mucosa adelgazada, observándose los vasos sub 
mucosos principalmente en curpo y fondo, además de aprecia~ 
se varias lesiones puntiformes, eritematosas distribuídas -
en todo el est~mago¡ en duodeno se encontr6 una lesi6n ulce 
rosa y tambi~n las lesiones descritas en est6rnago. 

La gasometría arterial report6 Pa 02 de 50 mmHg a -
medio ambiente y 281.mmHg con 02 al 100%, dando un,cortocir 
cuita aprox. de 10%; electrocardiograma normal. Prueba del­
eter negativa. 

La gamografía pulmonar con albumina marcada no deme.e_ 
tr6 fuga a circulaci6n sistémica. La tomografía axial com­
putarizada confirm6 de manera definitiva la dependencia va.e_ 
cular de la lesi~n mostrando que su llenado era s~ncr6nico - -
con el de cavidades izquierdas cardiacas y estableciendo el­
diagn~stico de Fístula A-V¡ no se encontraron lesiones en -­
otros sitios de ambos he~1t6rax (Fig. 6) El ccocardiograma -
con la instllaci~n intravenosa de soluci6n fisio16gica regí~ 
tr~ la presencia de burbujas en cavidades cardiacas izq., -­
lo que traduce la presencia de corto-circuito derecha-izqui.!:_r 
da (Fig. 7). 

La angioneumograf~a realizada en forma selectiva con 
firrn6 la lesi6n vas.cular sin ·que se apreciara en la fase ve­
nosa un llenado sincr6nico con cavidades cardíacas (Fig. 8). 
Se realizaron tambi~n revisi6n de mucosa nasal y laringosco­
p~a directa encontrándose lesiones similares a las reporta -
das en tubo digestivo (Fig. 9 y 10 ). 

Debido al escaso nivel cutturnl del paciente y su fa 
milia, no puede llevarse a cabo un· esc.rutinio adecuado de 



,los miembros del grupo familiar. De cualquier forma, su h.!_ 
jo mayor tiene 13 afios y recordando que este padecimiento -
se presenta despuás de la pubertad con mayor frecuencia, -­
es importante su estudio posterior. 



FIG. 1 

FIG. 2 

LESIONES TELANGIECTASICAS 
EN LABIOS, LENGUA Y PALADAR. 



RADIOGRAFIAS SIMPLES 
( PA ~ LATERAL DEREfJ{A) 

FIG. 3 

i 

1 
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FIG. 4 



FIG. 5 

TOMOGRAFIA LINEAL (CORTES a 6, 7 y B 
cms. de Pared posterior) 

FIG. 6 
TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA (FASE DE INFUSION) 

( Corte .a 40 cms. ) 



FIG. 7 

ECOCARDIOGRAFIA DE CONTRASTE 
( CON SOLUCION FISIOLOGICA ) 

'. 



FIG. 8 

ANGIOGRAFIA PULMONAR DERECHA 
( Fase Arterial ) 

·1 



FIG. 9 

LESIONES TE!.ANGJECTASJCAS EN CORNE'J!'.S NASALES 

FIG. 1 O 

LESJONES TELANGJECTASJCAS EN MUCOSA GASTRlCA. 



GENERALIDADES DEL DIAGNOSTICO EN TELANGIECTASIA HEMORRAGICA 
liEREDITARIA (THH) CON AFECTACION PULMONAR 

'.''·· 
'' ·, •P ;..v •r1 

PROTOCOLO DE ESTUDIO : SAUR ílf 1 ~ 
'-'· 

llD DEBE 
n:i:;1_rn:~r, 

Por ~rden de frecuencia, las dilataciones vascu­
lares características de este padecimiento se presentan en (7): 

Piel (manos, pies, cara y t6rax) 
- Mucosas (Nariz, labios, lengua, paladar, conjuntivas) 
- Tracto Gastrointestinal 
- Pulm6n 
- Higado 
- SNC 

Bazo, rifi~n, vejiga,. etc. (raramente) 

En base a lo anterior, las manifestaciones de -­
presentaci6n en la Telangiectasia Hemorrágica ~ereditaria son 
( 7 ) : 

- Epistaxis (51 % ) 
- Sangrado de Tracto Gastrointestinal ( 25 % ) 
- Alteraciones Neurol6gicas (por absceso 6 embolis-

mo cerebral ) ( 6 % ). 
- Hallazgo radiol6gico de T6rax (N6dulo Pulmonar 

solitario) ( 5 % ) 
- Lesiones ·cutáneas progresivas· ( 3 % ) 

- Manifestaciones de Cortocircuito derecha-izquier-

da elevado· (cianosis, poliglobulia, disnea). (2%) 
- Otros· (Dolor abdominal, masa hepática, síndrome 

órgánico cerebral, etc.) (8% ) 

- ASINTOMATICOS ( 12 al 56 % ) 

En este padecimiento debe hacerse diagn6stico di­
ferencial con epistaxis recurFentes, s~ndromes ulcerosos con -



~TDA, n6dulos pulmonares, cianosis y poliglobulia no expli 
cada, así como alteraciones neurol6gicas poco claras. 

Específicamente en·el caso de una malformaci6n -
A - V pulmonar, que se presenta en aproximadamente el ZOt de 
los pacientes con THH, en casi dos terceras partes de las v~ 

ces no existe cuadro clínico sugerente (8) y el estudio debe 
iniciarse como si se tratara de un n~dulo pulmonar; en la ex­

ploraci6n física inicial deben buscarse intencionadamente le­
siones telangiectásicas en piel y mucosas. En t6rax un soplo 
en el sitio de la lesi6n nos orienta, además de que dicho siK 
no generalmente es constante (dependiendo de la intensidad -­
del flujo a través de la lesi6n) disminuyendo con la maniobra 
de Valsalva (apnea post-inspiratoria con aumento dé la pre -­
si6n intratorácica) y aumentando con la de MUler (apnea post­
espiratoria con aumento de presi6n intratorácica) (9). Loan . . . 
terior es debido sobre todo a las variaciones del flujo san·-
guíneo pulmonar producido con dichas maniobras. 

Debe interrogarse la presencia de sangrados de -
tubo digestivo 6 vías aereas dentro de los antecedentes del -
paciente 6 de sus familiares. 

La sola radiograf~a simple de t6rax puede propor­
cionar muchos datos orientadores, ya que las lesiones vascula­

res g.ene ralmente se presentan en 16bulos inferiores 6 medios, -
con imágenes de "pro1ongaci6n" hiliar hacia la lesi6n, que tra 
duce l~s vasos de llenado 6. d.renaje de la lesi6n ( io). El t~ -
mafio puede ser muy variable. En más del 50% las alteraciones­
vasculares son mlíl tiples (11). aunque no se aprecien en r·as - -
radiografías simples. En la fluoroscop~a, cuando el flujo es­
alto, puede verse pulsaci6n de la lesi6n, con aumento de tama­
fio durante la, maniobra. del Valsalva. 

La tomograf !a lineal y la tomografía axial compu-



tarizads. se realizan buscando otras lesiones no .detectadas 
ton las placas simples y para demostrar la dependencia vas: 
cular del n6dulo estudiado, así corno su relaci6n con el hi­
lio. Cuando se utiliza medio de contraste se demuestra el­
llenado de la lesi6n en la fase venosa y en caso de tratar­
se de una fístula A-V verdadera, este llenado será sincr6-
nico con el de cavidades cardíacas iz~uierdas (9). 

La THH tiene afectaci6n pulmonar en 15 a 20\ -
de los casos con la gran mayoría siendo por fístula~ A-V -­
verdaderas, pero un pequefío porcentaje con dilataci6n veno­
sa exclusivamente (3); Por el contrario, las fístulas A-V -­
pulmonares como entidad independiente en su mayoría (40-75%) 
se deben a una THH, por lo que siempre deben buscarse lesio­
nes vasculares en los ~rganos que frecuentemente se enc11en ·­

tran involucrados. Las causas adquiridas de fístulas A-V -­
pulmonares son raras {traum~ticas:, metastasis, cirrosis, es­

quistosomiasis, idiopáticas) (5). 

Mediante otros estudios no invasivos puede deme~ 
rarse la cornunicaci6n A-V pulmonar. La garnografía pulmonar -
perfusoria util·izando rnacroagregados de albúmina marcada - -
con Tc99 puede mostrar una zona hipocaptante ("fría") en el­
sitio de la fístula con detecci6n sincr6nica del r.i.aterial ra . -
dioactivo en cir.culaci6n sistémica (ri!í6n y cerebro); además 
este estudio puede tener valor en la 'cuantificaci6n aproxima­
da del· corto-circuito calculando la intensiila~e. la fuga - -
(12-16). 

La ecocardiogra_f~a de contraste utilizando solu­
ci6n salina 6 verde de Indocianina intravenoso produce burbu­
jas detéctables por su ecogenicidad en cavidades iz.quierdas -
cardiacas, dernostrandose·así el paso derecha-iz.quierda de lil 
sangre (12;-16)., 

Un e,itudio clínico confiable es la prueba del -
eter (5), consistente en la inyecci6n intravenosa de una mí­
nima cantidad de esta ·sustancia (una a dos gotas), que en si_ 
tuaciones normales se volatiliza totalmente al pasar por ca-



pilares pulmonares; por ser irritante, su paso por la vena -

en donde se administra produce una sensaci6n dolorosa ("pi 

quetes") en todo su trayecto hasta su eliminaci6n en la res­
piraci6n. Si existe comunicaci6n derecha-izquierda se prod~ 
ce paso a circulaci6n sistémica del eter, manifestándose el,! 
nicamente con la sensaci6n descrita en trayectos arteria­

les sistémicos (cuello y cara). Esta prueba debería ser rea 
lizada simpre como parte del protocolo de estudio de una fís 
tula A-V pulmonar. 

La angio~eumografía de cualquier forma, continíia 
siendo el estudio que determina anat~micamente la lesi~n, su 

car~cter vascular y la presencia de otras malformaciones gra~ 

des, en ~reas en donde no se apreciab~· alteraci~n aparente.­

Debe realizarse específicamente cuando exista posibilidad qui 
r~rgica, ya que, aunque su riesgo es m~nimo, la ecocardiogra­

fía 6 la gamagrafía pueden sustituírla en el establecimiento­
certero del diagn6stico. 

Con el advenimiento de la resonancia magn~tica -

nuclear el estudio de las alteraciones vasculares puede verse 

beneficiado (13), aunque se ha encontrado franca limitaci6n -
cuando el flujo a través de la lesi6n es· alto. 

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO 

Desde que Churton describi6 por primera vez un -
aneurisma A-V pulmonar en 1897, se han reportado más de 500 
casos y la mayor parte de ellos relacionados con THH; a pesar 
de esto el pron6stico y posible tratamiento continíia siendo -
materia dediScusi6n (~-16). Las manifestaciones clínicas de -
penderán más del tamafio de la lesi~n 'que de su n6mero, recor­
dándose que en 13 a 56% de los casos no existe cuadro clínico 
aparente. En general el Curso no es lnuy benigno, teniendo -­

una mortalidad de hasta 11% (3,16) ,· relacionada directamente 



con complicaciones lle la al teraci6n vas·cular. Estas pueden­
ser: su .rompimiento con hemot6rax 6 hemoptisis severa, embo­
lismo 6 absceso cerebral 6 complicaciones por hipoxemia cr6-
nica con cortocircuito alto. 

La conducta terap~utica en estos casos puede ser: 

l.- QuirGrgico, con resecci6n de la lesi6n mediante segmentec­
tomía 6 llegando a resecar todo un l6bulo 6 un pulm6n. 

2.- Embolismo de la lesi6n, con mayor experiencia en los Glti-­
mos afias, ? ... 
3. - Vigilancia mediant'e seguimiento del paciente con Rx seria­
dos y valorado el posible incremento en el tamafio de la lesi6n 
6 la presencia de complicaciones (16), 

Las indicaciones quir~rgicas básicas son: 

1. - Incremento de tamafío en· un corto tiempo 
2.- Repercusi6n fisiol6gica importante (con cortocir.cuito de -

terminado) 6 ••• 
3.- Que el vaso de llenado corresponda a una arteria sistémica 

(bronquial), que ocurre entre 1 y 4% (4,16). 

Idealmente la lesi6n debe ser Gnica, aunque algu­
nos grupos llevan a cabo la cirugía.en la lesi6n principal. --

. Recordando que todas las· lesiones vasculares de este tipo tie!!_ 

den a aumentar de tamafio con el incremento en el flujo, al re!!_ 
lizar::-esecci6n de la lesi6n principal y derivarse el flujo a -
otras áreas del pulm6n, pueden aparecer dilataciones A-V tiem­
po después de la cfrugía en zonas aparentemente normales, lo -
que equivaldría ·a re'currencia del proceso ·1uego de. realizado -

·el tratamiento 'qufríirgico. De cual'quier forma, Burke (16) in-
siste en que todo paciente debe tener· una opor.tunidad quiríirg.!_ 
ca, teniendo en Cuenta la fre.cuencia de complicaciones. 

'cuenda el Sangrado de mucosas es la principal -
sintomatolog.ía· (epistaxis 6 s~ngrado de tubo digestivo) semen 



1 

ciona el uso de estr6genos para estimular la epitelizaci6n y 
por lo tanto volver más resistente el sitio de "fragilidad" 
capilar ·(14). Ocasionalmente en ep.istaxis severas recurren­
tes se utiliza la dermoplastía septal (15). En lesiones im­
portantes de tubo digestivo se habla de electrocoagulaci6n 6 
cirugía de resecci6n de la zona afectada principal (p.ej. GaE 
trectom!a). 



C O M E N T A R I O 

En el caso presentado se logr6 el diagn6stico -
basándose en los datos clínicos de exploraci6n física, ya 
que no exist~a· un cuadro cl~nico respiratorio sugerente,- -
acudiendo por un síndrome acido-p6ptico cr6nico y una ane -
mia severa y siendo hallazgo radiol6gico la lesi6n torácica. 

Confirmada la anemia y con los datos de el so -
plo torácico en· el sitio de la lesi6n y las lesiones punti­
formes rojo ·rubíes e!' ~engua y labios, el diagn6stico se iE_· 
firi6. Sobre estas bases, el interrogatorio dirigido no.re­
vel6 antecedentes de sangrados aparentes y debido al estra­
to socio-cultural del paciente no fué posible reali~ar un -
seguimiento adecuado de toda su familia, valorándose solo 2 
de los 6 hijos (12 y l3 afios de ~dad),· sin encontrarse da -
tos sugerentes del padecimiento. Con la orientaci6n Dx ha­
·cia fistula A-V pulmonar fueron realizadas: gamagrafia pul­
monar perfusoria, ecocardiografía de contraste, tomografía­

lineal con fluoroscopia, tomografía :Axial computarizada. y 
por Gltimo la angiografía pulmonar. Buscando lesiones a -­
otros niveles fu~ revisado pÓr el servicio de Gastroentero­
logfa.y ORL. 

Se confirmaron lesiones vasCulares telangiect~­
sicas en TGI y mucosas de nariz y laringe. La gamagraf Ía -
proporcion6 daf:os contradictorios que pueden a tribuírse a -
falta de experiencia~ en casos similares~ El ecocardiogra­
ma y la TAC confirmaron la co·municaci6n derecha-izquierda,­
descartándose, apoyados por la tomografía lineal, la presen 
cia de iesihnes en otras partes del t6r~x. La angiografía: 
pulmonar, mostr6 y confirm6 la lesi6n vascular. 

Creemos ºque ·aun.que estos casos no son muy fre­
cuentes en 'nuestro medio,. es importante contar con un prot~ 



col o adecuado para ·su estudio ya que el mantener un 6rden -
e1., la realizaci6n secuencial de los diferentes estudios (Ít.!_ 

le•' a nuestra disposici6n facilita la confirmaci6n rápida y 
correcta de una sospecha diagn6stica con bases clínicas. 

Como conclusi6n puede decirse que los estudios 
deben ser divididos en básicos orientadores y básicos para­
confirmaci6n del diagn6stico como sigue: 

.!!.i>_'fUDIOS BASICOS ORIENTADORES: 

- Historia clínica y Exploraci6n física cuidadosos. 

- Rx simples de t6rax con fluorosco~ía dinámica.· 
- Gasometría arterial, Shunt (en caso necesario) 
- Prueba del eter. 
- Tomografía lineal. 

E_~TUDIOS PARA CONFIRMAR FISTULA A-V PULMONAR: 

- Gamagrafía pulmonar Perfusoria 
- Ecocardiograma de contraste 

- Tomografía Axial computarizada 
- Angiografía Pulmonar (de preferencia solo como valora.--· 

ci6n prequi'r(irgica). 
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