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INTRODUCCION

La telangiectasia hemorragica hereditaria o enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber es una entidad familiar
transmitida de forma autosémica dominante de alta
penetrancia 2. Esta caracterizada por la presencia de
multiples telengiectasias dérmicas, mucosas y viscerales
asociadas a hemorragias recurrentes. Las epistaxis es la
forma mas frecuente de presentacion, aunque se pue-
den producir hemorragias gastrointestinales **, hematu-
rias 3, hemoptisis *7, etc. |

La afectacidon neurologica en esta enfermedad habia
sido considerada rara y, en general, secundaria a fistu-
las AV pulmonares ®, Se describen 3 casos de telangiec-
tasia hemorragica hereditaria con clara afectacion del
sistema nervioso, que unidos a una revision de la litera-
tura indica que las alteraciones neurolégicas en esta en-
fermedad no son infrecuentes. La patogénesis de la
afectacidn neuroldgica es diversa y puede resultar en
variadas formas clinicas.

PRESENTACION DE CASOS
Primer caso

Varén de 19 afos, con antecedentes familiares recargados de
epistaxis (abuela paterna, 7 tios, padre y hermana), sin antece-
dentes personales de interés. Una semana antes del ingreso
comenzdé con malestar y quebrantamiento general, tos, expec-
toracion improductiva y fiebre de 38-39° C. Una semana des-
pués, cefaleas frontooccipitales, nauseas, vomitos, sensacion
de duplicidad visual y hemoptisis franca al ingreso. Explora-
cién fisica: enfermo que impresionaba de gravedad, estupo-
roso, disartrico, con estrabismo divergente, edema papilar bila-

teral y rigidez de nuca. Angiomas puntata en labios, lengua, .
nasofaringe, orofaringe. Auscultacién cardiaca y pulmonar °

normal. TA, 11/6. T.%, 38,5° C. Frecuencia cardiaca, 54X’. Anali-
tica: hematies, 6.340.000. Hb, 18,8 %. Hto., 54,7 %. Leucocitos,
27.200, con férmula 7-C, 76-S, 13-L, 4-M. V/5, 8-20. Pruebas de
coagulaciéon normal. El resto de estudios, rutinarios incluidos:

urea, glucemia, iones, creatinina, gasometria arterial, pruebas

hepaticas, sedimento urinario fueron normales. PPD negativo.

ECG: bradicardia sinusal.

Rx. de torax PA'y lateral: imagen de condensacién homogé-
nea, polilobulada, de barde bien definidos, localizada en la lin-
gula, apreciandose en la fluoroscopia su cardcter pulsatil, que
disminuia con la maniobra de Valsava y aumentaba con el Mi-
ller. En las tomografias se observ6 que de dicha imagen salia
una banda cilindrica y tortuosa que se dirigia hacia el hilio iz-
quierdo, no existiendo cavitacioén ni calcificacion en el interior.
EEG: foco de sufrimiento cerebral intenso, localizado en regidn
frontotemporal izquierda. ECG: desplazado de izquierda a de-
recha unos 5 mm. Arteriografia carotidea izquierda compatible
con proceso expansivo frontal izquierdo, por lo que fue inter-
venido quirargicamente, encontrandose un absceso cerebral,
en cuyo cultivo se aislé Haemophylus S. P. Una vez recuperado
se realizaron test ventilatorios que fueron normales, salvo una
ligera desaturacion arterial de O, al esfuerzo. El cateterismo
cardiaco fue normal. La angiografia (Fig. 1), tras inyectar en
tronco comiin, se pudo apreciar pequefias y multiples fistulas
en pulman derecho; en el izquierdo se observd que la citada
imagen de condensacion se rellenaba por una arteria aferente y
se vaciaba por varias venas aferentes. Igualmente se vefan
otras imagenes mas pequefias en base pulmonar izquierda.

Fig. 1

Estudio anglografico con visualizacién de las fistulas AV pul-
: . monares.
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policitemia secundaria, aumento de viscosidad y trom-
bosis vascular 'V,

b) Embolia gaseosa por entrada de aire en la circu-
lacion a través de un defecto de la pared de la fistula
arteriovenosa pulmonar, principalmente durante la he-
moptisis 't

c) Episodios de isquemia cerebral transitoria y em-
bolismo paradégico 213,

d) Absceso cerebral por émbolos septicos que pasan
a través de la fistula arteriovenosa pulmonar o gue tiene
origen en la misma, con manifestacioones similares a
una endocarditis bacteriana izquierda 13,

En nuestro primer paciente las alteraciones neurolo-
gicas eran consecuencia de un absceso cerebral Unico
de localizacian frontal y que constituia la primera mani-
festacion de la enfermedad. La fistula arteriovenosa
pulmonar era visible radiolégicamente, hecho que no
ocurre en algunoé pacientes y que explica la rareza con
. que se mencionan las fistulas arteriovenosas pulmona-
res como causa de abscesos cerebrales. El germen ais-
lado fue un Haemophylus SP, aunque los mas frecuen-
tes registrados en la literatura son organismos anaero-
bios.

En el segundo paciente los mecanismos de lesion
neuroldgica pueden ser variables e incluso independien-
tes de las fistulas arteriovenosas pulmonares y en rela-
cion con la localizacion en el sistema nervioso central
de la displasia vascular. Aunque rara vez dan sintomas o
signos, se han descrito como causa de hemorragia su-
baracnoidea, intracerebral o intraventricular. También
se han asociado con hidrocefalia progresiva, hemipare-
sia alternante, hemianopsia homénima, ataxia cerebe-
losa y convulsiones 1621,

Del estudio de los pacientes anteriormente descritos y
de la revision de la literatura se deduce la frecuencia de
la asociacién de manifestaciones neurologicas y fistulas
arteriovenosas pulmonares. Esto constituye un argu-
mento positivo para intentar un diagnéstico precoz de la
fistula arteriovenosa pulmonar en pacientes con telan-
giectasia hemorragica hereditaria, con vista a un posible
tratamiento quirdrgico como profilaxis de sus complica-
ciones neuroldgicas.
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