Epistaxis en la enfermedad de
Rendu-Osler-Weber

Sr. Director:

La epistaxis es el sintoma mds frecuente de la enfermedad que co-
nocemos como de Rendu-Osler-Weber, y la malformacién arteriove-
nosa es el sustrato anatomopatoldgico que nos permite comprender
este sintoma, y los demds, y los riesgos de esta enfermedad, también
llamada telangiectasia hemorragica hereditaria (THH). La considera-
mos una entidad rara, o al menos poco frecuente, aunque tal vez no
lo sea tanto. Por otra parte, consideramos que las epistaxis, en gene-
ral, son mds o menos frecuentes en nuestra practica diaria. En este
contexto, nos proponemos recordar, a partir de la leccién aprendida
por un caso clinico concreto, que se debe considerar el diagnéstico
de THH en todos los pacientes que presenten epistaxis repetidas o
importantes, puesto que este puede ser el sintoma que en ese pacien-
te conduzca al diagnéstico de esta enfermedad. Es potencialmente
grave, tiende a progresar. El diagnéstico es facil, pero la enfermedad
es esquiva, puede ser polimorfa, por lo tanto, es necesario mantener
alto el nivel de sospecha y la capacidad de observar al paciente y de
interpretar su historia clinica.

No es un sintoma constante en todos los pacientes con THH, pe-
ro si que es harto frecuente (90-95%). Se trata de episodios repeti-
dos de epistaxis que tienden a hacerse mds frecuentes y mds inten-
sos conforme pasan los afios. Los episodios graves de epistaxis, de
coercion dificil, incluso que requieren transfusion de sangre, no son
excepcionales en la historia clinica de los pacientes con THH. La
literatura registra algdn caso mortal!. Las otras caracteristicas dis-
tintivas de esta enfermedad son las telangiectasias y las malforma-
ciones vasculares en la boca (labios, lengua) y en el lecho pulmo-
nar, gastrointestinal, hepdtico y cerebral. El trastorno es autosémico
dominante, con penetrancia variable?.

Alrededor de la mitad de los pacientes presentan antecedentes
familiares de epistaxis repetidas o hemorragia gastrointestinal. Las
epistaxis suelen comenzar durante la infancia, en general antes de
hacerse evidentes las anomalias cutdneas y mucosas; estas suelen
aparecer en la pubertad, y pueden ser numerosas. Las lesiones mu-
cocutdneas son mdculas, papulas o araias vasculares de 1 a 4 mm,
bien delimitadas, de color rojo-violdceo y formadas por una red
densa de vasos sanguineos tortuosos>. Dichas lesiones deben bus-
carse en el paciente con epistaxis porque son uno de los criterios de
Curacao® para el diagnéstico de la enfermedad (tabla 1), aunque es-
tos no estan del todo validados®. Téngase presente que en la THH
no se detectan trastornos de la coagulacion, y que la ferropenia es
frecuente a causa de las epistaxis repetidas. También debe tenerse
presente que no todas las epistaxis motivan una consulta médica,
sino solo aquellas cuya magnitud preocupe al paciente, y bien sabe-
mos que esta inquietud depende de factores tan diversos como co-
nocidos.

La paciente que hemos tenido ocasién de observar es una mujer
que ahora tiene 63 afios. Desde al menos los 55 afios recibi6 aten-
cién médica frecuente a causa de episodios de epistaxis, y de ane-
mia ferropénica que se recuperaban con llamativa lentitud pese a
un correcto tratamiento con hierro oral. La posibilidad de hemorra-
gia gastrointestinal y de enfermedad celiaca fueron descartadas me-
diante los estudios correspondientes. La paciente recordaba epis-
taxis en su infancia (y también las recordaba durante los afios
infantiles de su hija); la posibilidad de una coagulopatia fue enton-
ces descartada. Las epistaxis reaparecieron afios después, ya en la
vida adulta, al principio de manera ocasional, pero luego de forma
repetida y algunas de importante magnitud. Una vez requirié una
transfusién de concentrado de hematies. El diagndstico de enferme-
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TABLA 1. Criterios de Curacao (1999)*

1. Epistaxis: episodios esponténeos y recurrentes

2. Telangiectasias multiples en labios, cavidad oral, nariz, dedos

3. Lesiones viscerales: telangiectasias gastrointestinales (con o sin
sangrado), o malformaciones arteriovenosas pulmonares,
hepéticas, cerebrales, espinales

4. Antecedentes familiares: diagnéstico de la enfermedad en un
pariente de primer grado

*El diagnostico se considera definitivo si se cumplen 3 o més criterios; posible
si se cumplen 2; y poco probable si el paciente solo cumple uno*>.

dad de Rendu-Osler-Weber se hizo mds probable cuando se le ob-
servaron, a los 60 afos, telangiectasias en la lengua. La angiotomo-
graffa demostré la existencia de malformaciones vasculares en el
16bulo superior de ambos pulmones y fistulas arteriovenosas en la
lingula, y de una lesién que se consider6 hemangioma en el VIII
segmento hepdtico. Estos hallazgos se mantienen asintomdticos.
Segun los criterios de Curagao, el diagndstico puede considerarse
de certeza. Actualmente, recibe atencién médica especializada en la
Unidad de THH del Hospital de Bellvitge (Barcelona). Con escle-
roterapia de las fistulas arteriovenosas de la nariz, los episodios de
epistaxis son ahora ocasionales y de menor magnitud, aunque no
han desaparecido por completo.

Se sabe que no son pocos los pacientes de esta enfermedad que
tienen malformaciones vasculares en el lecho visceral, tal vez la
mitad, pero son menos los que presentan sintomas derivados de es-
tas malformaciones. Este hecho obliga a completar los estudios y a
ser precavidos, porque no se puede excluir la posibilidad de sinto-
mas mds importantes derivados, sobre todo, del compromiso pul-
monar (hipoxia, disnea, hemoptisis, policitemia, cianosis) ni tam-
poco se puede excluir la posibilidad, menos frecuente, de un grave
compromiso encefdlico®. Entonces, cabe una reflexién, o un recor-
datorio: las epistaxis de la infancia ya no serdn tan intrascendentes
si se presentan en un contexto de otros familiares con epistaxis, y
las de la vida adulta obligan a una exhaustiva historia clinica.
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