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La enfermedad de Rendu-Osler-Weber o telangiecta-
sia hemorragica hereditaria (THH) es una displasia vas-
cular generalizada de carécter hereditario, causada por
un gen autosdmico dominante de alta penetrancia, sin
preferencia de sexo o raza, cuyas alteraciones asientan
principalmente sobre el lecho capilar-venular del territo-
rio mucocutaneo y visceral, manifestandose ciinica-
mente por hemorragias recidivantes, bien por trauma-
tismo minimos o bien de forma espontanea.

Fue Sutton !, en 1864, quien por primera vez estable-
cié la relacion entre telangiectasias cutaneas y hemo-
rragias internas. RENDU %, en 1896, cita por primera vez
esta enfermedad cormno entidad clinica separada, y anos
después BABINGTON ?, OSLER * y WEBER 3, contribuyeron a
la descripcidn de las lesiones y a establecer el caracter
familiar de la THH. HanEes ®, en 1909, propuso la termino-
logia de telangiectasia hemorragica hereditaria, estable-
ciendo los criterios que aun persisten: telangiectasias,
hemorragias recidivantes e historia familiar.

La relaciéon entre THH y fistulas arteriovenosas pulmo-
nares (Fs AV PKS) no fue establecido hasta 1838 por Ro-
DES 7, aunque con anterioridad dicha asociacion ya se
habia descrito, pero sin relacionarse *'". El primer diag-
nostico premortem fue hecho por SMITH y HORTON ',
mientras que SHENSTONE y HANES '* realizaron la primera
reseccion quirdrgica en 1940, aunque no fue publicado
hasta 2 afios después de HEPBURN y DAUPHINEE ™. Desde
entonces, y hasta fechas mas recientes, el numero de
casos descritos ha ido enriqueciendo ampliamente la
literatura '4.

La asaciacion entre telangiectasia hemorragica here-
ditaria (THH) y Fs AV Ps es frecuente '>-'*, aumentando
la incidencia con la edad. Mas del 90 % de los pacientes
con Fs AV Ps y THH superan los 50 afos 7. Las compli-
caciones neurologicas en la THH fueron consideradas
inicialmente como raras. En 1964, VAN BoGART '® afirmo
que las manifestacionas cerebrales del Rendu-Osler-
Weber son desconocidas y probablemente no exis-
ten, aunque desde las primeras descripciones de la
enfermedad se mencionaban sintomas y signos neu-
rologicos "' y en una revisidon de la literatura realizada
por BIRD en 1959 *® dentro de la afectacion visceral in-
cluyen el sistema nervioso central.

Las complicaciones neurolégicas han sido observa-
das de un 8 a 12 % de los miembros de familias con
telangiectasia hemorragica hereditaria?''??. ROMAN-
FisHer ™ recogen mads de 200 casos de telangiectasia
hemorragica hereditaria con alteraciones neuroldgicas,
de los cuales el 61 % tenia fistulas arteriovenosas pul-
monares, un 36 % manifestaciones vasculares del sis-
tema nervioso central y periférico y un 3 % encefalopa-
tia portosistémica, pudiendo coincidir los diferentes ti-
pos de lesiones.

Estudiaremos primero las fistulas arteriovenosas pul-
monares y a continuacion las alteraciones neurologicas.

FISTULAS ARTERIOVENOSAS PULMONARES

Las fistulas arteriovenosas pulmonares se pueden cla-
sificar, siguiendo a WoOLNER, en adquiridas y congéni-
tas.

Las fistulas congénitas resultan de una maduracién
anormal en uno o en mas de los estadios embriolégicos
del desarrollo de las asas de un plexo capilar comun,
por lo que se producen comunicaciones vasculares
anomalas con dilataciones aneurismaticas. En un 40-
70 % suelen estar asociadas a telangiectasia hemo-
rragica hereditaria. Los estudios necropsicos realizados
muestran que las fistulas arteriovenosas pulmonares es-
tan constituidas por una arteria aferente y venas eferen-
tes distendidas, existiendo entre ambas un saco aneu-
rismatico o bien canales vasculares dilatados y tortuo-
sos. El saco aneurismatico puede estar en las inmedia-
ciones de la pleura. No siempre se encuentra este tipo
de fistulas, pues en ocasiones constituyen fistulas méas
complejas, con aferencia arterial y drenaje venoso mul-
tiple. Las fistulas pueden ser Unicas, madltiples, uni o bi-
laterales, asentando sobre un segmento o [6bulo de
ambos pulmones, pero con preferencia en bases. En
ocasiones son tan pequenas que pasan inadvertidas.
Desde el punto de vista microscopico, las lesiones ini-
ciales, como sefala Brp*?, tanto a nivel pulmonar
como en el resto del orgahismo, presentan una displasia
vascular a nivel del lecho capilar venular gue, con el
paso del tiempo, y de forma progresiva, van produ-
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