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NOTAS CLINICAS

ANEURISMA ARTERIOVENOSO PULMO-
NAR, CON TELANGIECTASIAS

C. JIMENEZ Diaz.

Las telangiectasias maultiples hemorragipa-
ras que constituyen la enfermedad de Rendu-
Osler son bien conocidas y de facil diagnostico,
aunque en la practica no siempre se tiene pre-
sente esta enfermedad, para investigarla en
casos de hemorragias de repeticion de las mu-
cosas. El diagndstico clinico® se basa en el
reconocimiento de las dilataciones vasculares,
principalmente en el borde de los labios, en la
lengua y en la cavidad oro-faringea; en las
epistaxis de repeticion, asociadas a veces a
otras hemorragias viscerales (gingivorragias,
hemoptisis, hematemesis, hematuria e incluso
hemorragias cerebrales); y en el antecedente
hereditario, aunque este Gltimo 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 dificil explicacion solamente por las te-
langiectasias, pues no se trata de una cianosis
capilar, sino de una cianosis difusa, en la que
los examenes de la sangre pueden demostrar
poliglobulia, aumento del valor hematocritico y
acentuada insaturacion por oxigeno de la san-
gre arterial (por debajo de 70 por 100). La ex-
plicacion para un caso de esta asociacion fué
dada por WHITAKER * en 1947, por la existencia
de comunicaciones arteriovenosas en el circulo
pulmonar, de la misma naturaleza que las otras
telangiectasias. Los aneurismas arteriovenosos
del pulmén eran ya conocidos, y segin parece
fué CHURTON, en 1897, el primero que hizo su
descripcion en la autopsia; no obstante, el nu-
mero de casos diagnosticados clinicamente ha
sido muy exiguo, hasta que el conjunto elini-
co que constituyen la cianosis, opacidades de-
finidas en el pulmon y el cuadro de Rendu-Osler
ha llamado la atencién de los clinicos, prin-
cialmente después de la revision hecha por
YATERS, FINNEGAN y GIFFIN * en 1949, donde
analizan 45 casos recogidos. A partir de ese
momento, el namero de casos publicados au-
menta constantemente (BAKER y FROUNCE*;
CRANE, LERNER y LAWRENCE °; BEDDARD *; CAR-
LAND y ANNING ?; GIAMPALMO ®; HEDINGER y co-
laboradores *; CHAPMAN y cols °; FRIEDLICH y
colaboradores ''; BRINK *, etc., ete.). El cuadro
es tan tipico que una vez conocido el diagnosti-

co puede hacerse con facilidad, y el hacerlo tie-
ne una gran trascendencia, pues en los casos
apropiados una intervencion quirargica puede
curar al enfermo, evitandole el curso penoso y
a la larga fatal de la enfermedad abandonada a
si misma. De aqui que consideremos de algun
interés comunicar un caso de observacion nues-
tra, haciendo a continuacion algunas conside-
raciones acerca de los sintomas principales uti-
lizables en el diagnéstico de esta enfermedad
que GIAMPELMO ° califica de “angiomatosis pul-
monar arteriovenosa hipoxemizante”.

Se traté de una enferma que nosotros hemos visto
por primera vez después de los cuarenta afios, con una
prolongada historia de enfermedad gque comenzé sobre
todo en la pubertad con debilidad general, leve disnea
al esfuerzo y en alguna ocasién hemoptisis. Una radio-
grafia demostré una opacidad en el campo pulmonar
superior derecho 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 persistié, siendo la
misma, Ulteriormente otros médicos pensaron en un
quiste hidatidico del pulmén, y habiendo dado una re-
accion de Cassoni positiva y una eosinofilia, se pensé en
un quiste hidatidico y se planteé una intervencion gui-
rirgica que por la pequefiez del presunto quiste dejé de
realizarse. No obstante, como presentara més adelante
ingurgitacién de los hilios, que se interpreté como reac-
cién periadenopatica mediastinica, y en algunas radio-
grafias ulteriores se viera algtin otro nédulo discreto
de contornos borrosos, se torné por otros médicos a la
hipétesis 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
mas intensa, presenté un soplo cardiaco, en el foco
pulmonar, y seguia con hemoptisis y a veces epistaxis,
al principio menos, después méds copiosas, por tedo lo
cual se pensé en la asociacion de una lesién cardiaca,
quizé4 congénita, quizd estenosis mitral, con un proceso
tuberculoso de rara evolucién. En los ultimos afios su
situacién fué haciéndose crecientemente aflictiva por la
intensificacién de la disnea, dolor en la paletilla dere-
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
inutilizdndola para levantarse y salir. En esta situa-
cién la vimos nosotros en el curso de un estado febril
muy persistente, con temperaturas altas oscilantes,
precediéndose las elevaciones de escalofrios y un esta-
do general muy malo.

En la exploracién se observaba una impresionante
cianosis, resaltando por ello més las telangiectasias
muy intensas y serpenteantes de la mucosa labial, sa-
cos conjuntivales, lengua, carrillos y velo del paladar,
también existian en el cuello y en la pared posterior
del térax dilataciones vasculares peniciliformes, Dedos
hipocraticos muy acentuados, con fuerte cianosis distal.
El corazén parecia levemente aumentado, y en las ra-
diografias (fig. 1) se apreciaba una prominencia del
arco pulmonar con rectificacion del borde izquierdo y
una imagen redondeada en el lado derecho cerca de
la axila, correspondiendo en la proyeccién al borde de
la sexta costilla por detrias. Todo el dibujo vascular apa-
recia 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 auscultaciéon ofrecia un
soplo en el foco pulmonar, pero también un soplo en
la zona opaca, principalmente auscultable por detras.
La palpacién abdominal permitia percibir el higado algo
aumentado y una evidente esplenomegalia, Los andlisis
de sangre daban, en fases de intervalo entre dos acci-
dentes hemorragicos, poliglobulia, pero, dada la fre-
cuencia de las epistaxis y hemoptisis, en muchos habia
anemia, incluso profunda. En la Gltima etapa febril, la
velocidad de sedimentaciéon muy elevada, con leucocito-
sis y polinucleosis; por el tipo de fiebre y la espleno-
megalia se supuso una sepsis de viridans asociada a una
lesién congénita de cora , quedando sin explicar de
primera intencién la relacidén con aquella forma inten-
sisima del Rendu-Osler que la enferma presentaba. Un

Fig. 1.

hemocultivo permitié aislar un str, viridans y el trata-
miento penicilinico, ayudado de las transfusiones, vita-
mina C, ete., permitié rdpidamente la desaparicion de
la sepsis, y por tanto de la fiebre, la remision de la
anemia y la cesacion de las hemorragias; con lo cual,
al mejorar subjetivamente del estado séptico, la cia-
nosis se hizo, sin embkargo, mucho més patente. Una
consideracion ulterior del caso, por su tipica sintoma-
tologia, en relacién con otros casos publicados®, * nos
llevé a hacer el diagndstico de Rendu-Osler asociado
con anastomosis arteriovenosas pulmonares y forma-
cién de un aneurisma concreto que explicaba la opaci-
dad; en el curso de este proceso habia surgido una
infeccién por viridans con el cuadro de la lenta malig-
na bacteriana que habia motivado su agudizacién. Pos-
teriormente la enferma tuvo otras hemorragias, y se
repiti6 muchos meses después la infeccién por viridans
que cedié a nuevo tratamiento penicilinico. En dos oca-
siones tuvo manifestaciones de ictus con hemiparesia
transitoria, y por ultimo murié con un cuadro febril,
segln nos refirieron, por neumonia; cuando nosotros la
vimos estaba en un ictus, permitiendo sospechar una
hemorragia central.

El caso referido es completamente tipico y
similar a otros aparecidos en la literatura de
los 1ltimos afhos, en los que, asociandose el
Rendu-Osler con sus caracteristicas a la’ ciano-
sis, y més aun si aparecen una o varias opaci-
dades pulmonares, se puede hacer el diagndsti-
co del aneurisma arteriovenoso pulmonar. Se
trata de una afeccién de base congénita cons-
titucional, como se sabe, que es el Rendu-Osler,
afeccion de cuya naturaleza familiar no existe
duda, y nosotros hemos podido observar varias
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familias; hay estudios del mecanismo de la he.
rencia en el sentido mendeliano, y de su pre.
sencia en gemelos univitelinos. Como el aney.
risma arteriovenoso pulmonar no es sino ung
manifestacion mas del mismo proceso, lo mismg
vale para este complejo total que para el sim.
ple Rendu-Osler. Normalmente, como se sabe,
existen comunicaciones arteriovenosas en log
vasos del circulo menor que han sido brillante-
mente demostradas por PRINZMETAL y cols.
cuyas anastomosis, sin duda, cumplen la fun.
cion de cortocireuitos, solamente potenciales en
el estado normal, pero que se actualizan en con.
diciones patologicas. No es sorprendente que en
el Rendu-Osler, donde existe una variacion en
las estructuras vasculares, se puedan hacer di-
lataciones mas intensas en estas anastomosis,
constituyéndose entonces el proceso cianosan-
te, y en algunos casos aneurismas delimitados
arteriovenosos. Las consecuencias para la circu-
lacion son facilmente comprensibles y han sido
reproducidas en las experiencizi de anastomo-
sis arteriovenosa pulmonar de BLALocK ' y 1l
timamente de TAKARO, EsseX y BURCHELL
en los perros. En estos animales, al hacer la
anastomosis, la presion en la pulmonar dismi.
nuye aumentando en cambio en la ecarotida, e
valor hematocritico y los glébulos rojos aumen-
tan paralelamente y la sangre aparece menos
saturada de oxigeno por la mezcla de sangres
venosa y arterial; la compensacion corre a car-
go, en primer término, del aumento de globulos
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 clinico, la enferme-
dad parece mas frecuente en los hombres que
en las mujeres (2/1), y sus primeros sintomas
pueden aparecer antes, pero generalmente se
manifiestan en la pubertad y hasta los 30 anos,
siendo habitualmente lo mas llamativo las he-
moptisis y epistaxis y a veces hemorragias de
otras visceras. Poco a poco se asocian otros sin-
tomas, unos subjetivos (dolor toracico, a veces
localizado; disnea; tendencia al desmayo por
influencias triviales; opresiéon) y objetivos
otros. Entre éstos destacan: a) las telangiec-
tasias de las mucosas, a veces muy intensas
como un rastro carmin del grosor de tramilla
o bramante, serpenteante y destacandose so-
bre el fondo azulado, cianético, de la mucosa;
b) la cianosis, que es mas acentuada en la ca-
ra y manos, también denunciada en los ojos
por su fondo rojizo y el brillo; ¢) acropaquia,
los dedos hipocraticos o en palillo de tambor
que en general es muy marcada. Cianosis, he-
morragias, telangiectasias y dedos hipocrati-
cos son los elementos principales del sindrome
clinico. La exploracién radiol6gica denuncia un
corazon poco aumentado, con dilatacion del
cono de salida de ventriculo derecho, y en los
campos pulmonares a veces una tumoracion
redondeada diversamente situada, que se ve,
principalmente en las tomografias, relacionarse
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por estrias vasculares con el hilio correspon-
diente. A veces son varias, y pueden también
verse dilataciones cordonales espiroides en los
vasos; la kimografia permite ver movimientos
expansivos, que en la simple radioscopia no se
revelan, y los cambios con las maniobras de
Valsalva, que empequenecen, y de Miiller, que
aumentan, la opacidad. Los estudios de labora-
torio demuestran la policitemia, salvo cuando
el examen esta proximo a una de las hemorra-
gias; y en estudios hemodin&micos resaltan la
hipervolemia y la insaturacién del oxigeno en
la sangre arterial. La evolucion 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 extirpacién de los aneurismas arteriove-
nosos del circulo menor, hecha por primera vez
en 1942, por SMITH y HERTON, haciéndose una
lobectomia del segmento afecto, permitiria cu-
rar la afeccion, quedando solamente las telan-
giectasias de otras visceras, que pocas veces
son mortales por sus secuelas propias; claro
que la operacion puede plantearse cuando el
estudio tomografico del toérax no demuestra
existir aneurismas de cierto tamano en pulmo-
nes opuestos a la vez; cuando se trata de uno
0 més en un mismo segmento o en un mismo
pulmén, la intervencién quirargica, que puede
ser salvadora, esta indicada.

Para ello es naturalmente necesario el diag-
néstico; éste es facil cuando el cuadro clinico
es conocido y por consiguiente se piensa en él

RESUMEN

El autor comunica un caso de aneurisma ar-
terio-venoso pulmonar asociado a las telangiec-
tasias de Rendu-Csler, haciendo consideracio-
nes sobre los sintomas que integran el cuadro
clinico, de facil diagndstico cuando es conocido
y que abre paso a la intervencién quirtirgica
que puede ser salvadora. La enfermedad, has-
ta estos ultimos afios no conocida, no debe ser
rara, y el nimero de casos publicados crece
constantemente.
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OTRO CASO DE SINDROME DE SJOGREN

J. P. D’'Ors PEREZ y P. RioBO NIGORRA

Servicio de Medicina Interna del Dr. J. P. D'Ors, Hospi-
tal Militar Central "Gémez Ulla". de Madrid.

OvA y SEGOVIA ', de la escuela del profesor Ji-
MENEZ DiAz, presentaron en esta misma revis-
ta ’ un caso de sindrome de Sjogren, que les sir-
vié como motivo para hacer una pequefa revi-
sibn de conjunto realmente perfecta. A ella
remitimos al lector.

Por aquella misma fecha, la coincidencia ha-
cia que expusiéramos nosotros en las sesiones
clinicas del Hospital Militar Central *“Gomez
Ulla", otra enferma también diagnosticada de
dacrio-sialo-adenopathia-atroficans (sindrome
de Sjogren *).

Se trata de la enferma A. G. F., de 46 afos, que in-
gresa a primeros de octubre aquejando una historia de
cuatro afios de duracién, de dolores intensos articula-
res con hinchazén de las articulaciones que le han ori-
ginado una intensa deformaciéon de las manos como se
ve en las fotografias adjuntas. Se le presentaron tam-
bién pequefios nédulos subcutdneos de los que unos se
reabsorbieron y otros se abrieron expulsando un liguido
SE€roso.

Hace poco mds de un afio 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 lagrimas. Puede llorar pero al hacerlo se le enroje-
cen los ojos, hinchadndosele los parpados. Alguna vez
le cuesta trabajo abrir los ojos por las mafanas por
tener los paArpados pegados.

Desde hace un afio se le han caido gran numero de
sus piezas dentarias, Al aflojarse éstas, ella misma se
las extirpaba sin sufrir el menor dolor. Asi se le han
caido catorce piezas en la mandibula superior y dos en
la inferior. Asimismo se le han infectado y a veces su-
purado las encias. Actualmente nota sequedad de bo-
ca y cree tener poca saliva, de modo que al deglutir
alimentos sélidos tiene a veces sensacién de aspereza
que corrige bebiendo entonces tragos de agua. Se que-
ja también de sequedad de garganta, més 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 ultimos sintomas nos cuenta que tiene la piel
seca y que ha perdido veinte kilos de peso en los al-
timos cuatro anos.

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

En la exploracién nos encontramos con una enferma
mal nutrida, con ligera palidez de piel y mucosas; am-
bas manos inmovilizadas en flexién y colocadas en ré-
faga, especialmente la derecha (fig. 1), Un nédulo sub-
cutdneo en la articulacién metacarpofaléngica de ma-
no derecha: otro en rodilla derecha, ambos del tamafio
de un guisante. No hipertrofia de parétidaq ni de glan-
dulas lagrimales, Disminucién de la hendidura palpe-
bral, enoftalmos, pirpados y conjuntiva muy sensibles
dificultando la exploracién 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 s6lo se mojan 9 mm. en el ojo izquierdo y 6
en el derecho, mientras que normalmente se mojan mas
de veinte.

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

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




