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NOTAS CLINICAS 

ANEURISMA ARTERIOVENOSO PULMO­
NAR, CON TELANGIECTASIAS 

c. JIMÉNEZ DÍAZ. 

Las telangiectasias múltiples hemorragípa­
ras que constituyen la enfermedad de Rendu­
Osler son bien conocidas y de fácil diagnóstico, 
aunque en la práctica no siempre se tiene pre­
sente esta enfermedad, para investigarla en 
casos de hemorragias de repetición de las mu­
cosas. El diagnóstico clínico 1 se basa en el 
reconocimiento de las dilataciones vasculares, 
principalmente en el borde de los labios, en la 
lengua y en la cavidad oro-faríngea; en las 
epistaxis de repetición, asociadas a veces a 
otras hemorragias viscerales (gmgivorragias, 
hemoptisis, hematemesis, hematuria e incluso 
hemorragias cerebrales); y en el antecedente 
hereditario, aunque este último dato puede fal­
tar en la anamnesis, ya porque haya pasado 
desapercibido, ya porque se remonte a ge­
neraciones anteriores de las que el enfermo no 
tenga noticia. 

Pero en algunos casos, curiosamente la en­
fermedad de Rendu-Osler aparece asociada a 
la cianosis, que puede ser muy profunda, sien­
do de difícil explicación solamente por las te­
langiectasias, pues no se trata de una cianosis 
capilar, sino de una cianosis difusa, en la que 
los exámenes de la sangre pueden demostrar 
poliglobulia, aumento del valor hematocrítico y 
acentuada insaturación por oxígeno de la san­
gre arterial (por debajo de 70 por 100): La ex­
plicación para un caso de esta asociación fué 
dada por WHITAKER 2 en 1947, por la existencia 
de comunicaciones arteriovenosas en el círculo 
pulmonar, de la misma naturaleza que las otras 
telangiectasias. Los aneurismas arteriovenosos 
del pulmón eran ya conocidos, y según parece 
fué CHURTON, en 1897, el primero que hizo su 
descripción en la autopsia; no obstante, el nú­
mero de casos diagnosticados clínicamente ha 
sido muy exiguo, hasta que el conjunto clíni­
co que constituyen la cianosis, opacidades de­
finidas en el pulmón y el cuadro de Rendu-Osler 
ha llamado la atención de los clínicos, prin­
cialmente después de la revisión hecha por 
YATERS, FINNEGAN y GIFFIN 3 en 1949, donde 
analizan 45 casos recogidos. A partir de ese 
momento, el número de casos publicados au­
menta constantemente (BAKER y FROUNCE 4

; 

CRANEJ LERNER y LAwRENCE :o ; BEDDARD 6
; CAR­

LAND y ANNING 7
; GIAMPALMO 8

; HEDINGER y co­
laboradores 0

; CHAPMAN y cols 10
; FRIEDLICH y 

colaboradores 11
; BRINK 12

, etc., etc.). El cuadro 
es tan típico que una vez conocido el diagnósti-

co puede hacerse con facilidad, y el hacerlo tie­
ne una gran trascendencia, pues en los casos 
apropiados una intervención quirúrgica puede 
curar al enfermo, evitándole el curso penoso y 
a la larga fatal de la enfermedad abandonada a 
sí misma .. De aquí que consideremos de algún 
interés comunicar un caso de observación nues­
tra, haciendo a continuación algunas conside­
raciones acerca de los síntomas principales uti­
lizables en el diagnóstico de esta enfermedad 
que GIAMPELMO 8 califica de "angiomatosis pul­
monar arteriovenosa hi poxemizante". 

Se trató de una enferma que nosotros hemos visto 
por primera vez después de los cuarenta años, con una 
prolongada historia de enfermedad que comenZó sobre 
todo en la pubertad con ､ ･｢ ｩｬｩ､ｾ､＠ general, leve disnea 
al esfuerzo y en alguna ocasión hemoptisis. Una radio­
grafía demostró una opacidad en el campo pl'lmonar 
superior der echo y con este motivo fué considerada 
como bacilar y tenida prolongadamente a un reposo 
muy intenso en el campo, al aire libre. Con ello su es­
tado general mejoraba, pero no dejaba de tener alguna 
hemoptisis, y la imagen pulmonar persistió, siendo la 
misma. Ulteriormente otros médicos pensaron en un 
quiste hidatidico del pulmón, y habiendo dado una r e­
acción de Cassoni positiva y una eosinofilia, se pensó en 
un quiste hidatídico y se planteó una intervención qui· 
rúrgica que por la pequeñez del presunto quiste dejó de 
realizarse. No obstante, como presentara más adelante 
ingurgitación de los hilios, que se interpretó como r eac­
ción periadenopática mediastinica, y en algunas radio­
grafías ulteriores se viera algún otro nódulo discreto 
de contornos borrosos, se tornó por otros médicos a la 
hipótesis de una tuberculosis con infiltrados. Posterior­
mente la enferma tuvo hijos, y poco a poco se fué pro­
nunciando en ella una cianosis que se hizo cada vez 
más intensa, presentó un soplo cardiaco, en el foco 
pulmonar, y seguía con h emoptisis y a veces epistaxis, 
al principio menos, después más copiosas, por todo lo 
cual se pensó en la asociación de una lesión cardíaca, 
quizá congénita, quizá estenosis mitral, con un proceso 
tuberculoso de rara evolución. En los últimos años su 
situación fué haciéndose crecientemente aflictiva por la 
intensificación de la disnea, dolor en la paletilla der e­
cha, tos seca repetida, cianosis ya muy acentuada, he­
morragias nasales y hemoptisis y tendencia al desma­
yo que, junto a la disnea, la llevaron a pasar casi cons­
tantemente tendida, algo incorporada en la cama, pero 
inutilizándola para levantarse y salir. En esta situa­
ción la v imos nosotros en el curso de un estado febril 
muy persistente, con temperaturas altas oscilantes, 
precediéndose las elevaciones de escalofríos y un esta­
do general muy malo. 

En la exploración se observaba una impresionante 
cianosis, r esaltando por ello más las telangiectasias 
muy intensas y serpenteantes de la mucosa labial, sa­
cos conjuntivales, lengua, carrillos y velo del paladar. 
también existían en el cuello y en la pared posterior 
del tórax dilataciones vasculares peniciliformes. Dedo!> 
hipocráticos muy acentuados, con fuerte cianosis distal 
El corazón parecia levemente aumentado, y en las ra­
diografías (fig. 1) se apreciaba una prominencia del 
arco pulmonar con rectificación del borde izquierdo y 
una imagen redondeada en el lado derecho cerca de 
la axila, correspondiendo en la proyección al borde de 
la sexta costilla por detrás. Todo el dibujo vascular apa­
r ecía muy claramente delimitado, viéndose vasos en­
grosados, sobre todo entre el hilio derecho y la imagen 
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opaca del campo pulmonar. La ausculta ción ofr t>cia un 
soplo <'11 el foco pulmonar. p<'ro también un soplo <'11 
la zona opa ca , ｰｲｩｮ ｣ｩ ｰ ｡ ｬ ｾ･ ｮｴ Ｌ•＠ auscult abiC' por dr trás. 
La palpación abdom inal pt•rmitla p<'rcibi r e l hígado a lgo 
aumentado y una evidrnte <'splenomegalia. Los aná lisis 
de sangre daban , en fast'S de inten:alo r ntrr dos acci­
dentes hemorrágicos, poliglobulia. pt'ro, dada la f n:­
cuencia dr las E:' pistaxis y hemoptisis, en m uchos había 
anf:'mia, incluso prof unda. E n la última t•l apa ft'bril, la 
v f:' locidad dr srdimen ta r ión muv l'irvada. con l<'ucocito­
sis y polin uch•o'" s: por ,,1 tipo' d< fi<'bn• y la t"Spkno 
megalia ｳｾ＠ supuso una sL·p;,¡:; de \'iridans aso\'iada a una 
lrsión congénita de corazón. qt:,•dando sin ,•xplirat dl' 
primera intrnción la n•lación con aqul'lla forma inten­
:;isi ma dt•l Rt•ndu-Osll't qtll' la rnft•r ma pn•srnta.ha Un 

Fig. 1. 

hemocultivo pE:'rmitJó a1slar un str. viridans y t>l t rata­
miento penicilinico, ayudado d E:' las transfus iones, v ita­
mina C, etc. , permitió rápidamente la d('Saparición d<' 
la sepsis, y por tanto de la fi ebre, la !'('misión de la 
anemia y la cesación d r las hemorragias ; con lo cual. 
al mejorar subjetivamentP df:'l estado séptico, la cia­
nosis se hizo, sin embargo, mucho más patf:'ntr . Una 
consideración ulterior drl caso. por su típica sintoma­
tologia, en relación con otros casos publicados', ', nos 
llevó a hacer el diagnóstico de Rendu-Osler a sociado 
con anastomosis arteriovenosa s pulmonares y forma­
ción dr un aneurisma concreto que expl icaba la opaci­
dad; en el curso de este proceso había surgido una 
infección por viridans con el cuadro d(' la lenta malig­
na bacteriana que había motivado su ag udización. Pos­
teriormente la ('nff:'rma tuvo otl a s hemorragias, y SE:' 
repitió muchos m('ses después la infección por viridans 
que cedió a nuevo tratamif:'nto penicilínico. En dos oca­
siones tuvo manifestaciones d<' ictus con hemiparesia 
transitoria, y por último murió con un cuadro febril , 
según nos refirieron, por neumonía; cuando nosotros la 
vimos estaba en un ictus. permiti endo sospechar una 
hemorragia crntral. 

El caso referido es completamente típico y 
similar a otros aparecidos en la literatura de 
los últimos años, en los que, asociándose el 
Rendu-Osler con sus características a la ciano­
sis, y más aún si aparecen una o varias opaci­
dades pulmonares, se puede hacer el diagnósti­
co del aneurisma arteriovenoso pulmonar. Se 
trata de una afección de base congénita cons­
titucional, como se sabe, que es el Rendu-Osler, 
afección de cuya naturaleza familiar no existe 
duda, y nosotros hemos podido observar ｶ｡ｲｩ｡ｾ＠

familias; hay estudios del mecanismo de la he. 
rencia en el sentido mendeliano, y de su pre. 
sencia en gemelos univitelinos. Como el aneu­
risma arteriovenoso pulmonar no es sino una 
manifestación más del mismo proceso, lo mismo 
vale para este complejo total que para el sim. 
ple Rendu-Osler. Normalmente, como se sabe, 
existen comunicaciones arteriovenosas en los 
vasos del círculo menor que han sido brillante­
mente demostradas por PRINZMETAL y cols. 1

' , 

cuyas anastomosis, sin duda, cumplen la fun­
ción de cortocircuitos, solamente ｰ ｯ ｴ ･ ｮ ｣ ｩ｡ｬ･ ｾ＠ en 
el estado normal, pero que se actualizan en con­
diciones patológicas. No es sorprendente que en 
el Rendu-Osler, donde existe una variación en 
las estructuras vasculares, se puedan hacer di­
lataciones más intensas en estas anastomosis, 
constituyéndose entonces el proceso cianosan­
te. y en algunos casos aneurismas delimitados 
arteriovenosos. Las consecuencias para la circu­
lación son fácilmente ｣ ｯｭｰｲ･ｮ ｾｩ ｢ｬ ･ｳ＠ y han sido 
reproducidas en las expencnc· de anastomo­
sis arteriovenoga pulmonar de B L.\ T.OC K " y úl­
timamente de TAKARO, ｅ ｳｾ ｾ＠ X y BUHGII F.LL 

en los perros. En estos ammales. a l hacer la 
anastomosis, la presión en la pulmonar db;mi­
nuye aumentando en cambio en la c.:m·útida, el 
valor hematocrí tico y los glóbulos rojos aumt'n­
tan ¡,aralelamente y la sang t·c a pa t't'<'e .11t·no. 
saturada de oxígeno por la mezcla dP sangre 
venosa y arterial la compensación cmTl' a c:u·­
go, en primer término, del aumento de glóbul<• 
rojos, y en seguida de un aumento del volumen 
de sangre, que ha sido directamente demostra­
do, por cuya hipervolemia la policitemia apare­
ce menos manifiesta de lo que en realidad es. 

Desde el punto de vista clínico, la enferme­
dad parece más frecuente en los hombres que 
en las mujeres (2/ 1), y sus primeros síntomas 
pueden aparecer antes, pero generalmente se 
manifiestan en la pubertad y hasta los 30 años, 
siendo habitualmente lo más llamativo las he­
moptisis y epistaxis y a veces hemorragias de 
otras vísceras. Poco a poco se asocian otros sín­
tomas, unos subjetivos (dolor torácico, a veces 
localizado ; disnea; tendencia al desmayo por 
influencias triviales; opresión) y objetivos 
otros. Entre éstos destacan: a) las telangiec­
tasiJas de las mucosas, a veces muy intensas 
como un rastro carmín del grosor de tramilla 
o bramante, serpenteante y destacándose so­
bre el fondo azulado, cianótico, de la mucosa; 
b) la cianosis) que es más acentuada en la ca­
ra y manos, también denunciada en los ojos 
por su fondo rojizo y el brillo; c) acropaquia, 
los dedos hipocráticos o en palillo de tambor 
que en general es muy marcada. Cianosis, he­
morragias, telangiectasias y dedos hipocráti­
cos son los elementos principales del síndrome 
clínico. La exploración radiológica denuncia un 
corazón poco aumentado, con dilatación del 
cono de salida de ventrículo derecho, y en los 
campos pulmonares a veces una tumoración 
redondeada diversamente situada, que se ve, 
principalmente en laR tomografías, relacionarse 
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por estrías vasculares con el hilio correspon­
diente. A veces son varias, y pueden también 
verse dilataciones cordonales espiroides en los 
vasos; la kimografía permite ver movimientos 
expansivos, que en la simple radioscopia no se 
revelan, y los cambios con las maniobras de 
Valsalva, que empequeñecen, y de Müller, que 
aumentan, la opacidad. Los estudios de labora­
torio demuestran la policitemia, salvo cuando 
el examen está próximo a una de las hemorra­
gias; y en estudios hemodinámicos resaltan la 
hipervolemia y la insaturación del oxígeno en 
la sangre arterial. La evolución de la enferme­
dad se hace por lo general muy a la larga; al­
gunos casos sucumben por hemoptisis intensas; 
otros, por una sepsis intercurrente ; otros, en 
cuadro de asistolia, y otros, por ictus. 

La extirpación de los aneurismas arteriove­
nosos del círculo menor, hecha por primera vez 
en 1942, por SMITH y HERTON, haciéndose una 
locectomía del segmento afecto, permitiría cu­
rar la afección, quedando solamente las telan­
giectasias de otras vísceras, que pocas veces 
son mortales por sus secuelas propias; claro 
que la operación puede plantearse cuando el 
estudio tomográfico del tórax no d€•.nuestra 
existir aneurismas de cierto tamaño en pulmo­
nes opuestos a la vez; cuando se trata de uno 
o más en un mismo segmento o en un mismo 
pulmón, la intervención quirúrgica, que puede 
ser salvadora, está indicada. 

Para ello es naturalmente necesario el diag­
nóstico; éste es fácil cuando el cuadro clínico 
es conocido y por consiguiente se piensa en él. 

RESUMEN 

El autor comunica un caso de aneurisma ar­
teria-venoso pulmonar asociado a las telangiec­
tasias de Rendu-Osler, haciendo consideracio­
nes sobre los síntomas que integran el cuadro 
clínico, de fácil diagnóstico cuando es conocido 
y que abre paso a la intervención quirúrgica 
que puede ser salvadora. La enfermedad, has­
ta estos últimos años no conocida, no debe ser 
rara, y el númsro de casos publicados crece 
constantemente. 
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OTRO CASO DE SINDROME DE SJbGREN 

J. P. D'ORS PÉREZ y P. RIOBÓ NIGORRA 
Servicio de Medicina Interna del Dr. J. P. D'Ons, Hospi­

tal Militar Central "Gómez Ulla" de Madrid . 

ÜYA y SEGOVIA ', de la escuela del profesor JI­
MÉNEZ DíAZ, presentaron en esta misma revis­
ta 1 un caso de síndrome de Sjogren, que les sir­
vió como motivo para hacer una pequeña revi­
sión de conjunto real>.;nente perfecta. A ella 
remitimos al lector. 

Por aquella misma fecha, la coincidencia ha­
cía que expusiéramos nosotros en las sesiones 
clínicas del Hospital Militar Central "Gómez 
Ulla", otra enferma también diagnosticada de 
dacrio-sialo-adenopathia-atroficans (síndrome 
de Sjogren 2

). 

Se trata de la enferma A. G. F., de 46 afl.os, que in­
gresa a primeros de octubre aquejando una historia d«:> 
cuatro afios de duración, de dolores intensos articula­
res con hinchazón de las articulaciones que le han ori­
ginado una intensa deformación de las manos como se 
ve en las fotografías adjuntas. Se le presentaron tam­
bién pequefios nódulos subcutáneos de los que unos se 
r eabsorbieron y otros se abrieron expulsando un líquido 
seroso. 

Hace poco más de un año le aparecieron molestias 
oculares comenzadas insidiosamente, notando ahora 
como si tuviera arenillas en ambos ojos, especialmente 
en el derecho, fotofobia, sequedad en los ojos y falta 
de lágrimas. Puede llorar pero al hacerlo se le enroje­
cen los ojos, hinchándosele los párpados. Alguna vez 
le cuesta trabajo abrir los ojos por las mañanas por 
t ener los párpados pegados. 

Desde hace un afio se le han caldo gran número de 
sus piezas dentarias. Al aflojarse éstas, ella misma S<> 

las extirpaba sin sufrir el menor dolor. Asi se le h8Jl 
caído catorce piezas en la mandíbula superior y dos en 
la inferior. Asimismo se le han infectado y a veces su­
purado las encías. Actualmente nota sequedad de bo­
ca y cree tener poca saliva, de modo que al deglutir 
alimentos sólidos t iene a veces sensación de aspereza 
que corrige bebiendo entonces tragos de agua. Se que­
ja también de sequedad de garganta, más intensa du­
rante la noche. 

Por parte del aparato respiratorio padece sequedad 
de las fosas nasales y a veces ronquera al levantarse 
por las mafianas. 

Como últimos síntomas nos cuenta que tiene la piel 
seca y que ha perdido veinte kilos de peso en lo!' úl­
timos cuatro años. 

Los antecedentes familiares carecen de interés. Los 
personales no muestran ninguna enfermedad. Menar­
quía a los 14 afios, tipo 4-28 y actualmente acusa oli­
gomenorrea e hipomenorrea. 

En la exploración nos encontramos con una enferma 
mal nutrida, con ligera palidez de piel y mucosas; am­
bas manos inmovilizadas en flexión y colocadas en rá­
faga, especialmente la derecha (fig. 1). Un nódulo sub­
cutáneo en la articulación metacarpofalángica de ma­
no derecha; otro en rodilla derecha, ambos del tamafio 
de un guisante. No hipertrofia de parótidas ni de glán­
dulas lagrimales. Disminución de la hendidura palpe­
bral, enoftalmos, párpados y conjuntiva muy sensibles 
dificultando la exploración ocular (fig. 2). La prueba de 
Schirmes es positiva, o sea, empleando una tira de pa­
pel de filtro de 5 mm. de anchura y aplicada al punto 
lagrimal sólo se mojan 9 mm. en el ojo izquierdo y 6 
en el derecho, mientras que normalmente se mojan más 
de veinte. 

La boca es séptica, con piorrea alveolar. Faltan ca­
torce piezas en la mandibula superior y dos en la in­
ferior. 

Corazón normal. Pulso tenso. ritmico, igual, 74 pul-


