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La telangiectasia hemorragica hereditaria
constituye una anomalia vascular que se
caracteriza clinicamente por la presencia o
no de sangramiento y desde el punto de
vista anatémico por multiples dilataciones
de capilares y vénulas, las cuales se
encuentran en la piel y membranas
mucosas.

Es una enfermedad hereditaria y familiar
de caracter dominante en ambos sexos. Las
telangiectasias aparecen en el nifio pequefio,
edad adulta,

la tendencia

aumentando en la
manifestdndose méas tarde
hemorragica.

Fue descrita por primera vez por Sutton en
1864 y mas tarde se ocuparon de este proceso
Rendu en 1896, Osler en 1901 y Weber en
1907.

Esta entidad es vista con frecuencia en
anglosajones, latinos, escandinavos y judios
como senalan varios autores especialmente
Wintrobe.!  Las

presentan

lesiones cutaneas se

comunmente en cara, labios,
lengua, conjuntivas, orejas, pulpejo de los
dedos, pies. Las situadas en las mucosas
pueden asentar en la mucosa nasal, faringe,
traquea, estémago, intestino delgado, recto,

etc.
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Osler,2 fue quien distingui6 la telan-
giectasia hemorragica de otras diatesis
hemorragicas, encontrando que no habia
trastorno alguno de la coagulacién. Esta
enfermedad puede manifestarse bien por
epistaxis, melena, hematemesis, hematuria,
hemoptisis y severa anemia,3- > ademds
hepato-esplenomegalia, asi como multiples
aneurismas y en ciertos casos necrosis del
higado y hasta verdadera cirrosis hepatica
como ha sido sefialado por Martini en una pu-
blicacién de Monroe y Spencer.?

Debe de investigarse siempre la posibilidad
de fistulas o aneurismas arteriovenosos
pulmonares, por la coexistencia posible en un
porcentaje alto de casos, como ha sido
reportado por Heyde,” a veces son multiples y
se necesita para su comprobacién la
angiocardiografia.

Mé4s a menudo hemos observado san-
gramiento nasal de bastante intensidad en
varios miembros de una misma familia,
madre e hijo, habiendo requerido inclusive el
empleo de transfusiones de sangre, otros en
nuestro medio también han referido Ila
epistaxis como Unico sintoma y en relacién

cronoldgica con sus reglas, Galano Sanchez.
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La hemorragia del tractus gastrointestinal
no es tan infrecuente como se puede observar
cuando se revisa la literatura. Han sido
descritos casos afios atras por Habington en
1865 y Wilson en 1869. Fox sefiala un caso
con rectorragia a repeticion y Phillips
después reporta un caso con hemorragia de la
faringe y posiblemente de estémago, asi como
Hutchison y Oliver agregan otro de
sangramiento bajo por telangiectasia
hemorragica. Con mucha frecuencia 110 se
considera esta posibilidad en el diagnéstico
diferencial de sangramiento recurrente y por
consiguiente todo clinico, dermatdlogo,
otorrinolaringdlogo y cirujano debe de pensar
en esta entidad cuando estd frente a un

sangramiento.

La hemorragia gastrointestinal masiva
como expresiéon de telangiectasia ha sido
sefialado por varios autores, especialmente
por Jiménez Diaz,5 Ilushlan,® en 1946 y mas
recientemente por Hardt y Steiginan® en
1955, los cuales tienen 6 casos con melena,
dos fallecieron de hemorragia masiva y uno
de hepatitis que. siguié a multiples trans-
fusiones.

REPORTE DE CASOS

Caso No. 1. H. €. No. 14402. Nombre: T. K.
Edad: 71 afios. Raza: Blanca. Estado civil:
Viuda. Natural: de Sagua la Grande, Las
Villas.

Ingresa en Mayo 16 de 1959, por melena,
refiriendo que hace 20 afios tuvo por primera
vez sangramiento después de extraccién de
pieza dental. Desde hace 10 afios aparece
hipertensién arterial llegando a tener cifras
de 260 de Mx., discreta falta de aire, palpita-
ciones con frecuencia. Desde entonces
sangramiento profuso por las fosas nasales
durante periodos de 4 6 5 dias.

Ha seguido tratamiento con Reserpina para
su hipertensién que atraviesa periodos de
mejoria y exacerbacién. Por primera vez, 5
meses antes de su ingreso nota
descomposiciones negras como chapapote,
fétidas, que se acomparian de astenia, sin
estar precedidas de «cdlicos ni otra
manifestacion digestiva. Al cabo de 6 dias de
presentar estas deposiciones negras, la
enferma comienza a notar dolor precordial
discreto que va ganando en intensidad hasta
hacerse constrictivo, angustioso con irra-
diacion al cuello y miembro superior
izquierdo, acompandndose de fatiga y
llegando a perder el conocimiento en una
ocasion. Mejor6 con cardiofilina.

Fue tratado por un facultativo que indica
pasarle de 9 a 11 transfusiones de sangre
mejorando  notablemente, llegando a
desaparecer la melena hasta un mes antes
de su ingreso en que durante una semana se
repite el episodio de las deposiciones negras,
acompanandose esta vez de cOlicos
abdominales discretos en bajo vientre,
anorexia y astenia, volviendo a reaparecer la
misma 4 dias ante» de ingresar. No herna-
temesis. Pérdida de 20 lbs. de peso en un
afio. No antecedentes de historia digestiva
anterior, salvo intolerancia a los alimentos
hipergrasos que le provocan llenura
postprandial y muy ocasionalmente vomitos
alimenticios tardios que la alivian.

A.P.P.: Varicelas de nina. Operada de
prolapso uterino hace 10 afios.

A. P.F.: Madre muerta accidente
cerebral (cuando joven tuvo epistaxis y
hemoptisis).

Un hermano padeci6 de epistaxis.

Padre muerto de tifoidea.

Esposo muerto de quiste en pulmén.

Tres hijos vivos y sanos.

H. T.: S/

H. Genital: Menarquia 15 afnos. Tres
embarazos y tres partos normales. No

metrorragia. Menopausia a los 45 afos.



E. Fisico
deambula libremente, no guarda decubito

General: Normolinea, que
preferido. Piel propia de su edad, sexo y

raza, palida, algunos equimosis
diseminados.

V/ucosas: bipocoloreadas.

P. Adiposo: disminuido.

T.C.. Subno edemas.

Soma: n.a.s.

E. Fisico Refiionnl y por aparatos:

Cabeza: Piel palida de la cara.
Boca: Lengua: nada a sefialar. Faltan

piezas, prétesis dental.
Cuello: N/S.

Torax: Cardiovascular: Latido apexiano en
6° espacio intercostal izquierdo a nivel de la
linea medio clavicular. Thrill endoapexiano
discreto sist6lico que también se palpa en
segundo espacio intercostal izquierdo. Soplo
holosistélieo intensidad 3 endoapexiano,
piante, irradiado a la axila y regién omo-
vertebral izquierdo. En foco adrtico se
ausculta otro soplo sistélico intenso no

piante irradiado a los vasos del cuello.
T.A. BI 170/100. B.D. 180/100.

Respiratorio:  Cifosis dorsal. Examenes
pulmones: N. S.
Abdomen: Blando, flaccido, no doloroso. No

se palpa tumoracion.
Higado: No rebasa.

Bazo: N/S.

Region inguinal: Se aprecia hernia crural
derecha.

Extremidades: Cambios arteriales propios de
su edad.

Pedias y tibiales posteriores: Palpables.
Reflejos: Presentes.

Exdmenes complementarios: Anemia
hipocroma propia de un sangramiento.

Eritro: 41. Urea: 41.7 mgs. °/o.
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El resto de los exdmenes de rutina dentro
de lo normal.

Electro: Signos de hipertrofia ventricular
izquierda con alteraciones miocardicas-
auriculares. Extrasistoles nodales aislados.

Telecardiograma: Hipertrofia ventrieular
izquierda. Elongacién de la aorta.

Eséfago, estémago y duodeno y trdnsito:
Mayo 28 de 1959.

En eséfago: pequeno diverticulo de Zenker.

Estomago y duodeno: N/S. A la derecha por
fuera del bulbo

redondeada que parece corresponder a un

duodenal, opacidad

calculo biliar.
Yeyuno-ileon: N/S.

Diverticulos en la porcion distal del colon
descendente y sigmoides.

Colon por enema: Diverticulosis del colon.
Mayo 21 de 1959.

Enviada al Servicio de Vias Digestivas
para rectoscopia: la cual fue negativa basta
25 eras. Hemorroides externas pequenas.

Fue dada de alta en mayo 29 con el
diagnéstico de: Cardiopatia hipertensiva y
diverticulosis colénic.n con meleiw de tipo
indeterminada.

Vuelve a ingresar pero en el Servicio de
Vias Digestivas, un mes después, también
por melena por periodo de dos a tres dias y a
veces hasta de una semana.

Examen fisico: Conserva iguales caracteres
excepto que la tensién arterial se ha
normalizado 120 y 80. Su recuperaciéon se
obtiene con transfusiones de sangre
repetidas, vit. K. Premarin endovenoso, etc.

Los exdmenes complementarios verificados
en esta oportunidad arrojan los siguientes
resultados:

Estudio de la coagulacion: dentro de

limites normales.
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Protrombina: 100%.
Plaquetas: 175.000.

Pruebas hepdticas: Takata: X, Han- ger: X,
Timol: 5U. Flr. T: X.

Bromosulftaleina: o afios 45 minutos.

En junio 30-59. Se repite estdbmago, duodeno
e intestino delgado: Sospecha de nicho
duodenal en el seno basal interno.

Diagnéstico clinico: Uleus atipico. Pdlipo
intestinal. ;| Neoplasia?

Operada en agosto 8-1959. Sélo se en-
cuentran alteraciones vasculares de tipo
varicoso mas marcada en la primera asa
yeyunal que disminuye progresivamente a
medida que se acerca al ciego.

Se hace reseccién de pie y medio de yeyuno
a partir de 1 y media pulgada del dngulo
duodeno-yeyunal. Anastomosis término-
terminal.

Diagnéstico  anatomopatologico:  Mucosa
yeyunal normal con dilatacién e hiperhemia
de los vasos de la submueosa (1198) ag.

17/59.

Fue dada de alta en agosto 30 de 1959,
pero las melenas se volvieron a repetir en
diversas oportunidades pero no ingres6 de
nuevo hasta el 2 de agosto de 1960 en que se
repite nuevo estudio radiolégico de estémago
y duodeno para precisar cierta deformidad
duodenal reportada anteriormente, la cual
fue negativa.

Operada de nuevo en septiembre 29 de
1960. Se sospecha enfermedad de Rendu-
Osler v se hace otra reseccién intestinal. A.F.
2542 (fig. 1 del caso 1).

El informe anatomopatolégico reporta que
en el segmento de intestino delgado resecado
se aprecia macroscopicamente dilatacién de
los vasos de la submucosa con congestién
marcada, encontrandose al examen
microscopico numerosas eetasias de capilares
y vénulas, compatible con telangiectasia he-

morragica hereditaria.

Fig. 1. caso 1. Hiperplasia angiomatosa de la submucosa con dilatacion de vénulas, capilares y

arteriolas.
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caso No. 2. H.C. No. 019905. Nombre: J. C.
Edad 27 anos.

El dia 22 de febrero de 1962, ingresa en el
Hospital Nacional por presentar melenas a
repeticion.

Segun refiere la paciente hace unos diez
anos que viene padeciendo de hemorragias,
corrigiendo sangre en grandes cantidades; la
sangre ha sido negra en ocasiones y en otras
oportunidades ha sido roja. Cuando presenta
la expulsién de la sangre se queda muy
anémica siendo necesario hacerle
transfusiones. El 27 de noviembre de 1961
presenté un sangramiento intenso y el 3 de
febrero comenzé a sangrar de nuevo. En esta
ocasién  ultima  han  necesitado  dos
transfusiones de sangre. Ultimamente los
sangramientos se han hecho mas frecuentes y
abundantes.

Refiere igualmente haber presentado en los
ultimos meses abotagamiento de la cara sobre
todo a nivel de los parpados.

Hace wuna semana aproximadamente
presentd sensaciones parastésicas a nivel del
miembro superior e inferior izquierdos.

Se encuentra anoréxica y ha perdido unas
7 libras de peso en el ultimo mes. Padece de
flujo amarillento desde hace tiempo, siendo el
resto de su historia ginecolégica normal. Ha
tenido un embarazo y un parto. No refiere
sintomas digestivos excepto que es estrenida.

En el examen fisico encontramos una
paciente de 108 libras de peso y 144 cms. de
talla, la cual presenta una intensa palidez
cutdnea-mucosa con discreto abotagamiento
de la cara.

La presion arterial de no y 70; con una
temperatura de 37°C. y 22 respiraciones por
minuto.

En el examen de su boca presenta algunas
caries. El abdomen es blando y depresible, sin
presentar puntos dolorosos ni tumoracién
alguna. La lengua algo depapilada en los
bordes.
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En el aparato cardio-vascular se encuentra
un soplo sistélico grado 2 (1 a 4) en punta y
mesocardio. Las arterias periféricas son
normales.

No se palpa el bazo. No hay adenopatias.

El aparato respiratorio es normal. El
sistema nervioso es negativo.

IJn hemograma dio el siguiente resultado:
Hemoglobina: 4.3 cms. Hematocrito de 17.
Leucocitos: 3,000. Diferencial:

38 Poli; 59 Linfo.; 3 Mono.; Macrocitosis 1
cruz; Microcitosis: 2 cruces; Hipocromia: 3
cruces: Anisocitosis:

3 cruces.

Eritrosedimentaeiéon: de 80. Un tiempo de
Protrombina de 14 segundos para un patrén
de 12. Urea: de 22. Glicemia: de 104.

Kahn y Meinicke: Negativos.

Orina: Albimina: Trazas. Hematies: No.
Leucocitos: 3 6 4 por campo. Heces fecales:
Negativo.

LTn nuevo examen de orina mostr6 trazas
de albimina y 2 6 3 leucocitos por campo.
Hanger: Negativo. Timol: Negativo.
Bromosulftaleina: Retiene 1.4% a lo; 45
minutos.

Bilirruhina total: 0.40 con una directa de
0.20 mgs.

Un nuevo examen de heces fecales mostré
tricocéfalos.

Otro Hemograma:

Hemoglobina: 6.3 gecs. Hematocrito; de 24.
Leucocitos: de 5,200. Un diferencial de 29
Poli.; 58 Linfo.; 7 Mono.;

1 Stab. y 5 Eosinéfilos. Hipocromia:

2 cruces. Anisocitosis: 2 cruces.

Un gastroquimograma mostré Normo-
clorhidria.

La rectosigmoidoscopia fue informada en la

siguiente forma: Hemorroides externas;

573



tacto rectal: negativo; se introdujo el
instrumento hasta 30 cms. con resultado
negativo.

Sangre oculta en heces fecales fue in-
formada negativa.

Un estudio de la coagulaciéon fue
informada:

Duke: 2//; minutos. Lee White: 7 minutos.
Plaquetas: 144,000. Tiempo de protrombina:
de 14 segundos, para un control de 14

segundos.
Una radiografia de pulmones normal.

Radiografia de eséfago, estémago \
duodeno: No hay alteraciones del eséfago.

No hay lesiones organicas gastroduo-
denales.

Una placa de colon por enema fue in-
formada como negativa.

Una primera radiografia a el intestino
delgado fue informada como normal. En ese
estudio radiolégico algunos observaron
imagenes sospechosas de diverticulos y se
repitieron las placas que fueron normales de
nuevo.

Después de dos transfusiones y un tra-
tamiento con sulfato ferroso un nuevo
hemograma arroja: Hemoglobina de

9 gramos; un hematocrito de 34; leucocitos
de 6,700; Un diferencial: 57 Poli.;

39 Linfo.; 2 Mono.; 2 Eosindfilos.

La enferma permanecia asintomatica en el
Servicio, excepto una ligera astenia y
anorexia que referia.

El dia 24 de febrero tuvo 35.5°C. de
temperatura. El resto del tiempo estuvo
apirética.

El dia 20 de marzo es sometida a una
laparatomia exploradora, practicindosele
reseccién de intestino delgado f ileon).

ANALISIS PATOLOGICO No. 02-871.

Macroscépico.

Se recibe un segmento de intestino delgado,
del ileon que mide 23 cms. de longitud, que
presenta en la

mucosa numerosas

telangiectasias.

Caso 2. Hiperphsia de vasos capilares y vénulas en lamina propia
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Fig. 2. Caso 2. Otro aspecto a mayor aumento que muestra hiperplasia de capilares que semeja un hemangioma
capilar.

Fig. 3. Caso 2. Hiperplasia de vénulas y arteriolas con pared anomala en
la suhmucosa.
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Fig. 4. Caso 2. Vasos anémalos con arteriolas de pared irregular y una de ellas de gran

tamario con dilatacion aneurismdtica situada en la submucosa.

Microscopico.

Anomalias vasculares de rama terminal
de la mesentérica con telangiectasias
multiples de mucosa y submucosa en capas
musculares, compatible con Enfermedad de
Rendu-Osler.

DISCUSION

En estos dos casos podemos sefialar una
serie de datos de gran interés, el primero, es
una paciente de 71 afios de edad en la cual
existen antecedentes de epistaxis y que se
relacionaron con su hipertensiéon arterial,
ademads pueden observarse ciertos episodios
de sangramiento en los familiares que liarian
pensar en cierta afeccién de tipo hemorragica
y familiar.

En el segundo caso, una mujer también,
de 27 afios de edad, no existian antecedentes
de sangramiento nasal, ni tampoco de tipo
familiar.

En el estudio radiolégico del primero fue
algo dudoso al inicio ya que se report6 cierta
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deformidad duodenal, considerandose la
posibilidad de una tulcera duodenal atipica,
no dolorosa, ademdas era portadora de un
diverticulo de Zenker y de una diverticulosis
cold- nica, alteraciones que no explicaban la
melena a repeticibn que presentaba la
enferma.

En el segundo caso, por el contrario, el
estudio radiolégico del tractus digestivo fue
esencialmente negativo, considerandose en
el orden clinico algunas posibilidades
diagnésticas tales como diverticulo de
Meckel, poliposis, etc.

Es curioso sefialar que en el examen de
piel como el de las mucosas en los dos casos,
no se observé ningun tipo de lesién que
orientara hacia un diagnéstico correcto,
siendo precisamente en el acto operatorio
donde se confirmé en ambos el diagndstico
de telangiectasia hemorragica hereditaria. A
pesar de la reseccion de segmento intestinal
en dos ocasiones sucesivas, la melena ha
persistido en el primer caso, no asi en el se

R.C. M.
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gundo, donde la paciente no ha mani-
festado més sangramiento, hasta ahora.

El diagnéstico de telangiectasia he-
morragica hereditaria debe de ser con-
siderado en cualquier individuo con
hemorragia  gastrointestinal  recurrente,
sobre todo si pasa de los 40 afios de edad, que
no presenta signos sugestivos de tlcera
gastroduodenal y que presenta ademads
sangramiento por otras membranas mucosas
o es portador de lesiones caracteristicas en su
hébito externo con sus localizaciones tipicas.
Ademaés como dato importante, precisar en la
historia episodios de sangramiento en otros
miembros de la familia.

El diagnéstico diferencial con las dis-
crasias sanguineas puede hacerse por el
estudio de la coagulacién.

La mortalidad oscila segtin los autores
entre 3-6%, siendo la morbilidad mas
elevada, ya que son sujetos que en cualquier
momento pueden tener un sangramiento y a
veces no se puede predecir sus consecuencias
siendo el prondstico por consiguiente
bastante dificil y mas adn por no haber
medicacién especifica.

La terapéutica es empirica; electrocoa-
gulacién nasal, taponamiento nasal en caso
de epistaxis, vitamina P, estrégenos. La
reseccién intestinal residta de poco valor,
pues las lesiones pueden aparecer en zonas
aparentemente normales.

CONCLUSIONES

1. —Se presentan dos casos del sexo fe-
menino de 27 y 71 afios de edad
respectivamente, los cuales presentaron
melena y enterorragia a repeticién
debido a telangiectasia hemorragica
hereditaria a nivel del intestino delgado,
con ausencia de manifestaciones
cutaneas y mucosas externamente.

R. C. M.
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—El sangramiento digestivo por
telangiectasia hemorragica hereditaria
no es tan infrecuente como parece ser,
debiéndose tener en cuenta en el
diagnéstico diferencial de los mismos.
—El diagndéstico de
telangiectasia hemorragica hereditaria
no debe considerarse en cualquier
individuo con hemorragia
gastrointestinal recurrente, de mas de
40 afios de edad, que presenta ademas
sangramiento en otras membranas
mucosas o es portador de lesiones tipicas
en el habito externo.

—La terapéutica es empirica.
Taponamiento nasal si epistaxis y elec-
trocoagulacion de la zona interesada.
Vitamina P, estrégenos, siendo de poco
valor la reseccién intestinal ya que la
lesiones pueden aparecer en zonas
aparentemente normales.

CONCLUSIONS

—The cases of two women, of 27
and 71 years, with recurrent melena and
enterorrhagia due to  hereditary
hemorrhagic talangiectasia of the small
intestine are presented. These cases did
not show any extemal sign in the skin or
the mucous inem- branes.

—Bleedingof the digestive tract due to
hereditary hemorrhagic talangiectasis is
not so infrequent as it seems. This type
of bleeding should be borne in mind
when making a differential diagnosis.

—Hereditary hemorrhagic talangiec-
tasia should be considered in any person
over 40 years with recurrent gastro-
intestinal bleeding, bleeding of other

mucous membranes, and typical lesions.
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—Treatment is empiric. It consista of
nasal tamponing if epistaxis is present
and electroeoagulation of the affected
area; also administration of vitamin P
and estrogens. Intestinal resection has
scarce valué, since lesions can appear in
appa- rently normal zones.

CONCLUSIONS

—On y présente deux cas du sexe
fé- minin, 4gés de 27 et 71 ans qui ont en
des melaenas et des entérorragies
repétées, dues a une télangiectasie
hémorragique héréditaire a l'intes- tin
gréle manquant de manisfesta- tions
cutanées et muqueuses externes.

—Lesaignement digestif causé par une
télangiectasie hémorragique héréditaire
n’est pas si rare qu’il pa- rait et on doit
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