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CASOS CLINICOS

Telangiectasia hemorragica hereditaria o
sindrome de Rendu-Osler-Weber como causa

de metrorragia posparto

M.A. Barber, I. Eguiluz, W. Plasencia, C. Delgado y 0. Ramirez
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ABSTRACT

Hereditary haemorrhagic telangiectasia (HHT) is a
condition of the blood vessels which affects one in
every 5-8000, and is characterized by mucocutaneous
telangiectasia and arterio-venous malformations, cau-
sing abnormal bleeding and anaemia syndrome. HHT
is also known as Rendu-Osler-Weber syndrome, and is
inherited as an autosomal dominant trait. We describe a
case of important postpartum bleeding, which required
medical treatment. A bibliographic review focuses on
HHT management during pregnancy and postpartum.

INTRODUCCION

La telangiectasia hemorragica hereditaria o enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber es una rara enfermedad
vascular congénita de herencia autosémica dominan-
te!l. Se caracteriza clinicamente por la presencia de
multiples telangiectasias, sindrome anémico, hemo-
rragias frecuentes (nasales, urinarias y en menor pro-
porcién digestivas y respiratorias) y comunicaciones
arteriovenosas?.

CASO CLINICO

Primigesta en semana de amenorrea 40 + 1, que in-
gresa en trabajo de parto. Gestacién de control priva-
do sin incidencias. Como antecedentes destaca la
existencia de epistaxis de repeticidn, con el diagnésti-
co de telangiectasia cutdnea hereditaria o sindrome de
Rendu-Osler-Weber desde la infancia. Presenta aisla-
das pdpulas viol4ceas en la cara y en los pabellones
auriculares.

Aceptado para su publicacién el 11 de noviembre de 2003.

La paciente paso a paritorio, donde se administrd
anestesia epidural; se instaur$ perfusién de oxitocina
con bomba y en 6 h se encontraba en periodo expulsi-
vo. Tras una hora en dilataciéon completa, se iniciaron
los pujos, expulsiandose el objeto del parto, de forma
eutdcica, en 30 min. Naci6 un feto varén de 3.300 g,
test de Apgar 9/10, Ph arterial de 7,20 y venoso de
7,34.

Posteriormente se produjo un alumbramiento es-
pontadneo, tras 15 min de espera, y se comprobd que
la placenta estaba completa y las membranas, inte-
gras. Tras el alumbramiento se produjo un cuadro de
metrorragia puerperal grave con sangrado abundante,
atonfa uterina grave y repercusion en el estado gene-
ral de la paciente, con palidez mucocutdnea intensa,
caida de la presion arterial, aumento de la frecuencia
cardfaca y lenta replecién de la eminencia hipotenar.
Al clasificarse las pérdidas hemadticas en un grado II,
se procedié de inmediato a realizar medidas expanso-
ras del plasma y a cruzar sangre en prevision de trans-
fusion sanguinea. Tras posterior legrado y revision de
la cavidad uterina, donde se comprobé la integridad
del canal blando del parto, se procedié a masaje uteri-
no enérgico a la vez que se procedia a la expansién de
volumen y a la perfusién de oxitdcicos intravenosos.
Para el completo cese del sangrado fue necesaria la
administracién de prostaglandina F2o intramuscular,
tras lo cual se produjo la recuperacién total de la pa-
ciente y el cese del sangrado. La paciente fue trasla-
dada a la sala de puerperio inmediato, y éste curso sin
incidencias.

DISCUSION

La telangiectasia hemorragica hereditaria fue des-
crita por primera vez en 1876 por John Wickham
Legg, posteriormente por Henri Jules Rendu en 1896,
y en 1901 Osler describié 3 pacientes con una forma
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familiar rara de epistaxis recurrente, asociada con te-
langiectasias cutdneas y membranas mucosas®.

La enfermedad de Rendu-Osler-Weber se trata de
una rara alteracién congénita en la composicién de la
estructura de la pared vascular, que conllevaria la for-
macién de aneurismas y de microaneurismas que pro-
ducirfan cuadros hemorragicos recurrentes de dificil
control*. Se hereda como un patrén autosémico domi-
nante con una alta penetrancia. Se han identificado di-
versos genes relacionados con la enfermedad en di-
versos loci asociados a diferentes cromosomas: brazo
largo del cromosoma 9 (9q33-34), brazo corto del
cromosoma 3 (3p22) y brazo largo del cromosoma 12
(12q)°. Se puede disponer de una prueba genética
para las mutaciones en el gen que codifica para endo-
glina o genes ALKS’. Se divide en dos tipos: telan-
giectasia hemorrégica hereditaria tipo I, donde el gen
de la endoglina es el afecto, y tipo II, donde se afecta
el activin receptor-like kinase 1, gen del receptor tipo |
del factor [ de crecimiento del endotelio vascular.

Clinicamente se caracteriza por telangiectasia mu-
cocutdnea, con la presencia de multiples microaneuris-
mas diseminados en piel o visceras, que pueden rom-
perse y provocar hemorragias®®. Las lesiones tipicas
de la enfermedad se localizan sobre todo en los labios,
los 16bulos de las orejas, los pulpejos de los dedos, las
membranas mucosas, la nariz (donde se manifiestan ti-
picamente como epistaxis) y el tracto gastrointestinal,
en donde provoca hemorragias digestivas recurrentes
que acaban originando un cuadro de anemia ferropéni-
ca crénica. Pero se trata en realidad de una enferme-
dad multisistémica con afectacién de multiples 6rga-
nos'®. Alrededor del 20% de los pacientes afectados
por el sindrome de Rendu-Osler-Weber presentan te-
langiectasias pulmonares'!, que podrian ser causantes
de complicaciones de la entidad de hemorragias pul-
monares'?, y menos frecuentemente de lesiones locali-
zadas en el aparato genitourinario, con la produccién
de hematuria recurrente. Tipicamente se trataria de le-
siones violdceas o rojo vino de distribucién cutanea,
aunque se pueden desarrollar arafias vasculares inter-
nas en el cerebro, los pulmones, la laringe, el tracto
gastrointestinal, el higado, la vejiga e incluso en la va-
gina'>!'*, Se han descrito cuadros de insuficiencia he-
patica grave debida a las malformaciones arterioveno-
sas, con indicacién de transplante hepatico!>:!6.

Destacan por su gravedad las manifestaciones neu-
rolégicas de este sindrome, que pueden complicar la
evolucién de la enfermedad hasta en el 10% de todos
los casos. De entre ellas las més frecuentes son el in-
farto cerebral, la embolia arterial cerebral y, m4s rara-
mente, el embolismo gaseoso durante accesos de he-
moptisis'’.

TABLA 1. Datos diagnosticos del sindrome
de Rendu-Osler-Weber

Telangiectasias al final de la infancia o al comienzo
de la adolescencia, en:
Lengua
Labios
Esclerética de los ojos
Orejas
Punta de los dedos y lecho ungueal
Piel
Hemoptisis
Melenas
Hematemesis
Manchas en vino de Oporto
Derrames cerebrales pequefios, miltiples e inexplicables

Otras complicaciones neuroldgicas menos frecuen-
tes son la hemorragia intracraneal por telangiectasias
o aneurismas, el absceso cerebral y la encefalopatia
por shunt portosistémico.

El diagndstico es fundamentalmente clinico y se
realiza por la presencia de al menos 2 de los datos
recogidos en la tabla I. La sospecha clinica es evidente
en el caso de telangiectasias y hemorragias recurrentes.
La biopsia de las lesiones cutdneas puede ser necesaria
para la confirmacién del diagnéstico sindrémico®’.

El tratamiento consiste en medidas antihemorragi-
cas sintomadticas tales como aplicacién de trombina y
presién local'8. Cuando con estas medidas no pueden
cohibirse las hemorragias, se realiza reseccién o em-
bolizacién de las malformaciones arteriovenosas, que
siempre es una cirugia dificil de practicar, ya que no
se produce vasoconstriccion refleja’®. Debe tratarse la
anemia ferropénica que con frecuencia acompaiia a la
enfermedad de Rendu-Osler-Weber!'.

Se ha constatado una mayor fragilidad de las mal-
formaciones arteriovenosas durante el embarazo® y la
toma de anticonceptivos orales?, y se han descrito
complicaciones graves de la telangiectasia hemorragi-
ca hereditaria durante la gestacién, como son la rotura
de fistulas arteriovenosas cerebrales con hematomas
intracraneales??, la hipoxemia por shunt, e incluso las
hemorragias pulmonares con hemotérax e hipoxe-
mia?. Incluso Marusov et al** describen un caso de
una hemorragia en la raiz de la lengua en una gestan-
te. A las gestantes con la enfermedad de Rendu-Osler-
Weber es prioritario un control estricto, en particular
durante el parto. Los resultados perinatales en general
son buenos, y el embarazo no estd contraindicado. En
el feto se han descrito diferentes complicaciones:
malformaciones vasculares, shunt vascular, hemorra-
gias fetales intrattero (pulmonares o cerebrales), hi-
dropesia fetal y aumento de muerte fetal anteparto®.
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TABLA II. Complicaciones maternofetales
de la enfermedad de Rendu-Osler-Weber

Complicaciones maternas
Hemorragia y hematomas durante el embarazo

Pulmonar

Cerebral

Hepatica

Digestiva

Lingual
Accidentes isquémicos cerebrales
Insuficiencia cardiaca congestiva
Coagulopatia de consumo
Esplenomegalia/hiperesplenismo
Trombopenia
Metrorragia posparto
Complicaciones fetales
Malformaciones fetales vasculares
Shunts arteriovenosos
Hemorragia fetal intratdtero

Pulmonar

Cerebral
Hidropesia fetal no inmunitaria
Muerte fetal anteparto

Se han descrito complicaciones hemorrigicas graves
durante el alumbramiento. Se deben tomar medidas
para evitar estas potenciales complicaciones®. En la
tabla II se describen las complicaciones maternofeta-
les de la enfermedad de Rendu-Osler-Weber.

CONCLUSIONES

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria o enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber es una rara enfermedad
vascular, congénita, y hereditaria (autosémica domi-
nante), que se caracteriza clinicamente por la
presencia de multiples telangiectasias, sindrome ané-
mico, hemorragias frecuentes y diferentes shunt arte-
riovenosos. Desde el punto de vista obstétrico, la im-
portancia de esta entidad nosoldgica estriba en las
graves complicaciones hemorrdgicas descritas durante
el alumbramiento, como en el caso aqui descrito. A
las gestantes con la enfermedad de Rendu-Osler-We-
ber es prioritario un control estricto durante todo el
embarazo y en particular durante el parto, para preve-
nir la aparicién de posibles complicaciones, asi como
para realizar su tratamiento precoz. Se deben tomar
medidas para evitar estas potenciales complicaciones
hemorrdgicas durante el parto y el puerperio, con
control estricto de constantes, sangrado y coagulacién
sanguinea. Estd indicada la realizacién de un alum-
bramiento dirigido con 5 unidades intravenosas de
oxitocina en vena directa, tras la salida del hombro
anterior fetal, con posterior revisién del canal del par-

to, masaje uterino y peso abdominal con el fin de dis-
minuir las posibles complicaciones hemorragicas que
puedan aparecer.

RESUMEN

La telangiectasia hemorragica hereditaria es un
trastorno hereditario de los vasos sanguineos que
afecta a uno entre 5.000-8.000; se caracteriza por te-
langiectasias mucocutdneas y malformaciones arterio-
venosas que pueden ocasionar sangrado excesivo y
sindrome anémico. La telangiectasia hemorragica he-
reditaria, conocida también como THH o sindrome de
Rendu-Osler-Weber, se hereda como un rasgo autosod-
mico dominante. Describimos un caso clinico que
cursé con metrorragia posparto importante, que requi-
ri6 tratamiento médico enérgico. Realizamos una re-
visioén bibliogrifica enfocada en el manejo de dicha
entidad durante el parto y el puerperio.
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