ANGIODISPLASIAS
Conceptos Generales y Comentarios Alrededor de

Algunos Casos Poco Frecuentes

El concepto surgido en los ultimos
anos de "Angiodisplasias", ha tenido
la virtud de venir a poner orden en
una situacion que se tornaba cada dias
mas confusa, por la proliferacion de
una seria de entidades nosologicas, a
las que habitualmente se les daba el
nombre del cientifico que por primera
vez la habia descrito, que guardaban
muchas semejanzas entra si y disen-
tian en otros aspectos. Asi han surgido
los nombres de Sindrome de Kli-ppel
Trenaunay. Sindrome de Parkes
%eber, Flebarteriectasia geguina de
Bochenjeimer vy Sonntag, Sexta
facomatosis de Van der Mooizen (3) etc.
Al introducirse el concepto de
"Angiodisplasias", se pretende, sin
restarles méritos a los investigadores

ue han contribuido al conocimiento

e esta patologia, agrupar bajo una
sola denominacion una serie de
cuadros que tienen un denominador
comun: las anomalias vasculares.
Nada mejor, para mayor claridad de
nuestros lectores que copiar casi
textualmente a uno de los angidlogos
que mas se han preocupado sobre el
tema, el Prof. Dr. Sidney Arruda (1),
de Rio de Janeiro, quién dice: "Las
angiodisplasias congénitas periféricas
comprenden todas rremidades y que
resultan de procelas anomalias
vasculares que se localizan
predominantemente en las ex-
tremidades y que resultan de procesos
disontogénicos en las extremidades,
que alternan el curso normal de la
angiogénesis. La diversidad de los ti-
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ps morfologicos de las angiodisplasias
congénitas son debidas en gran parte,
como mencionamos, a la actuacion de
factores patogénicos en fases distin-
tas de la angiogénesis. Asi cuando la
accion disontogenica incide en la fase
inicial, puede alterarse el proceso nor-
mal de la involucion y reabsorcion de
las redes capilares mas o menos ex-
tensas y surgen las angiodisplasias
capilares (angiomas capilares y ca-
vernosos). En una fase ulterior, pue-
den persistir comunicaciones
arterio-venosas que en condiciones
normales  deberian  desaparecer,
surgiendo entonces las fistulas
arteriovenosas congénitas que con el
tiempo se desarrollan y amplian. En
las angiodisplasias tronculares, el
factor disontogénico alcanza las
formaciones vasculares en un periodo
evolutivo mas avanzado".

Como se ve, todo tiene su origen
en una alteracion de la embriogénesis

para mayor claridad no referimos a
?Ios que sobre embriologia escribe otro
de los grandes estudiosos de estos
problemas, el Prof. Edmon Malan, de
Milan (4): ::E1 conglomerado celular
primitivo angioplastico forma rapi-
damente masas sincitiales dispuestas
en ovillos. A partir de éstos, por reab-
sorcion de los elementos internos se
constituye una red capilar que repre-
senta ely primer modelo del sistema
vascular de los diversos distritos so-
maticos. Cuando el flujo sanguineo
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comienza a circular en el interior de
las ramificaciones es posible recono-
cer los ramos arteriales o venosos
por la direccion de la corriente. La
formacion del sistema vascular se
produce entre la 5a. y 10a. semanas.
Una causa desembriogénica que actie
en el estadio retiforme puede alterar
las fases da reabsorcion, dando lugar
a todas las posibilidades de los diversos
tipos d. angiodisplasias. Después, al
pasar del estadio retiforme al
troncular, podemos asistir a la persis-
tencia de los troncos vasculares desti-
nados a desaparecer en la génesis o la
hipoplasia de los troncos normalmente
existentes, explica la formacion de
anomalias tronculares importantes.
Todo depende de la causa teratogénica
asi como del sentido, la extension y
duracion de la accion.

Desde el punto de vista
etiopatogénico, se han invocado varias
posibilidades. No obstante segln
varios autores, entre ellos Martorell
y Baruffa (5 y 2), se trata de una
displasia constitucional del sistema
nervioso.

En lo que conciemne a la frecuencia,
es evidente que es relativamente rara,
pero desde luego no excepcional. Se
refiere la estadistica de la clinica de
Martorell (2), que en un total de 8037
enfermos observé 57 casos de
Sindrome de Klippel Trenaunay, 6 sea
un 0.71%, Naturalmente al considerar
todo los tipos de angiodisplasias el
porcentaje seria mas elevado.

No se puede hablar de una
sinto-matologia determinada ya que
ésta varia logicamente segin el
sustrato anatomico a que obedece. (7)
Muchas_veces son asintomaticas. En
las variedades conocidas con los
nombres  de  Sindromes  de
KllEpel-Trenaunay 0 de
Parkes-Weber, que son las mas
conocidas por los angidlogos, es cla-
sico que se manifiesten por lo menos
por las siguientes trada: Nevus Va-
rices y alargamiento del miembro.
Veamos la parte medular de descrip-
¢idn que al respecto, nos da Martorell
(5): "El Nevus es en general plano,

consituido por una sola mancha o pla-
ca o varias de ellas.... Su disposi-
cion suele ser metamérica.... La co-
loracion suele ser roja en las zonas
préximas y cianoética en las distales.

Las flebectasias aparecen en la pri-
mera infancia, desarrollandose de mo-
do paulatino hasta alcanzar tamafios
a veces considerables.... No suelen
corresponder a los territorios de la
safena interna o la externa.... Tam-
poco se llenan en sentido retrogrado
por uno u otro de los cayados de estas
venas.

El alargamiento del miembro, per-
mite diferenciar este sindrome del lin-
fedema congénito.... El alargamiento
origina una escoliosis mas 0 menos
acusada segun la diferencia de longi-
tud entre los miembros.

Otros sintomas. La piel, aparte del
Nevus, suele mostrar en la parte distal
edema, induracion, pigmentacion,
dermatitis y hasta ulceras. A veces
angiomas en los dedos y en ocasiones
verdadera elefantiasis por sobreana-
dirse linfedema....".

Con el objeto de intentar aclarar
aun mas los conceptos y para que se
comprenda la importancia de aceptar
el nombre genérico de Angiodispla-
sias, nos permitimos sintetizar a con-
tinuacion la clasificacién que propo-
ne S. Amida (1).

A. Angiodisplasia congénitas perifé-
ricas puras

I. Vasos sanguineos
(Hemangio-displasias)

1. Capilares (hemangiomas, ha-
martomas)

Hemangioma capilar simple
(nevus): circunscrito-Difuso.

Hemangioma cavernoso: Cir-
cunscrito (Cavernoso) y Di-
fuso-

2. Arteriales: Hipoplasias, coar

taciones, ancurisma conggé-
nitos.
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3. Venosas.

a) Circunscritas:  Dilatacio
nes venosas circunscritas.

b) Difusas: Fleboangiomato-
sis braquial osteolitica.

4. Asociadas: Fistulas arterio-
venosas congénitas, Sindro
me de Klippel-Trenaunay y
Flebartiriectasias genuina de
Weber.

II. Vasos linfaticos.
III. Mixtos.

B. Angiodisplasias pe-
riféricas asociadas a angio-
displasias vicerales y a dis-
plasias no vasculares.

Entre ellas:

Enfermedad de
Sturgge-Weber: ‘
Hemangioma cutdneo facial,

Hemangioma de la
leptomeninges cerebral,
angioma cirsoide, glaucoma y
angiomatosis
encefalotrigemial.

Sindrome de Maffuci:
Angiomatosis mas
condrodisplasia mas

discromasias.

Sindrome de Ollier: Variedad uni-
lateral de la forma anterior.

Sindrome de Albright:
Angiomato-sis, fistulas arteriovenosas
multiples, coartaciones aorticas,
condromatosis y discromias.
Sindrome de Kast-Von
Reklinghaysen: Angiomatosis mas
condrodisplasias mas discremonias.
En la exploracién clinica; ademas
de un examen minucioso vascular,
deberd hacerse un estudio general
muy detallado, ante la posibilidad de
encontrar otras anomalias ademas de
las vasculares.

En lo que se refiere a los estudios
complementarios, debera insistiras en
el estudio angiografico, es decir,
aortografia, arteriografia de
miembros

superiores o inferiores y flebografias.
Cabe sefalar aqui que la deteccion
de las comunicaciones arteriovenosas
no siempre tiene éxito debido a lo mi-
nusculo de estas comunicaciones. Por
ello, es util complementar la investi-
gacion con un estudio comparativo
de oximetria de los miembros en los
casos de sospecha de fistulas
arteriovenosas. El flebograma es muy
importante para detectar los casos de
ANGIODISPLASIAS con obstruccio-
nes mas o menos completas del siste-
ma venoso profundo.

La linfografia pueda ser conveniente
segun la variedad de que se trate.

Comentario sobre algunos casos
personales.

No testamos en capacidad de dar
datos estadisticos sobre los casos ob-
servados personalmente por nosotros.
Hemos tenido la oportunidad de contar
con algunos casos de
Klippel-Tranaunay o Parkes Weber
mas o menos completos y otros, de
fistulas arteriovenosas congénitas
congénitas. Entre éstas ultimas nos
llamo poderosamente la atencion la
que se 1lustra en la figura No. 1 ya que
se trataba de una persona de 64 anos
que nos consultd por una
sintomatologia compatible con una
claudicacion intermitente y en la cual
encontramos  esta  comunicacion
arteriovenosa tan patente. En otras
ocasiones hemos tenido fistulas del
pabellébn auricular como la que
1lustramos en la figura No. 2. Quere-
mos hacer notar que en ocasiones €s
bastante dificil poder demostrar
an-giograficamente la comunicacion y
frecuentemente lo que podemos lle-
gar a visualizar es la simultaneidad
de fase arterial con fase venosa como
demostramos en la arteriografia Fig.
No. 3. Es interesante el caso de un
joven de 17 afios con evidente alar-
gamiento del miembro inferior dere-
cho, varices y angiomas planos dise-
minados en ambos miembros (Fig. 4)
(a ff, b). Se hizo estudio arteriografico
y flebografico en ambos lados. Como
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cosa curiosa comprobamos que en el
lado aumento de longitud, lo que se
comprobd fue una aplasia de la parte
superior d« la vena femoral y. de la
iliaca externa (6) pero sin alteraciones
arteriovenosas visibles, (Fig. No. 5)
mientras que en el lado izquierdo, con
miembro normal, no habian alteracm-
nes venosas pero si comunicaciones
arteriovenosas (Fig. No. 6). Este he-
cho aparentemente paradodjico sefa-
lado por Arruda (1), es corroborado
por nosotros.

Por ultimo, nos llam6é mucho la
atencion uno de nuestros Gltimos ca-
sos que consideramos es juntamente
uno de aquellos en que la
angiodisplasia, observada desde el
punto de vista clinico, se acompaiiaba
de otras anomalias de desarrollo
ontogénico que a nuestro parecer no
correspondia en forma exacta a
ninguno de los patrones descritos
hasta el presente. Se trataba de un
nifio de 13 afios, con evidente retraso
de crecimiento corporal. Media solo
142 cms. de estatura, con exagerado
desarrollo de los miembros superiores
tanto en grosor como en longitud
como puede apreciarse en las fotos
No. 7y 8.

Las manos presentaban asi mismo
un desarrollo exagerado siendo por el
contrario los dedos quintos de tamafio
mas o menos normal. (Fig. No. 9). El
pectoral izquierdo asimismo con
desarrollo exagerado. Escoliosis fran-
ca de compensacion con evidente
alargamiento del miembro inferior iz-
quierdo, el cual por lo demas aparecia
normal.

En cambio el lado mas corto, el
decho presentaba todo él un color
moderamente  cianotico |y  se
observaban gruesas varices en la
pierna. (Fig. No. 10). El primer dedo
presentaba un desarrollo exagerado.
La diferencia de longitud de uno y
otro lado superaba en el lado
izquierdo (aparentemente sano) en 4
mc. el ocntrario. Presentaba un nevus
de unos 6 mms. de dia-

metro en el gluteo derecho (Fig. No.
11). Por lo demas, los pulsos periféri-
cos y la oscilometria eran normales.

Los examenes laboratoriales fueron
normales. La radiografia de silla turca,
normal Las radiografias de los miem-
bros solo corroboraron los hallazgos
clinicos.

Flebografia normal. Arteriografia
normal.

Estos casos personales, sirven para
demostrar una vez el caracter amplio
de las Angiodisplasias, ya que pueden
presentarse unas veces, ajustindose a
patrones clasicos ya descritos; en
ocasiones son précticamente
asintomaticos; otras se manifiestan
unicamente bajo la variedad de fistu-
las arteriovenosas; otras por medio
da hipoplasias venosas; en ocasiones
se presentan simultdneamente en un
lado la variedad arteriovenosa y en el
otro la alteracidn venosa; en otras no
se pueden descubrir
angiograficamen-te ninguna anomalia;
se puede observar también el hecho
aparentemente paradojico, que la
alteracion clinica sea precisamente en
el lado no se puede demostrar la
anomalia vascular y en fin, se
comprueba una vez mas, la posibilidad
de que las alteraciones vasculares se
mezclen con diversas anomalias
congénitas de los sistemas mas
diversos.

RESUMEN

El autor hace una revision sobre
los conceptos de "Angiodisplasias",
presentando las opiniones de algunos
délos autores que se han dedicado
ampliamente al estudio de estos pro-
blemas. Se sefialan los factores
etio-patogénicos, datos estadisticos
sobre frecuencia, sintomatologia y una
clasificacion que se considera bastante
adecuada para salir del confusionis-
mo que ha privado en éstos asuntos.
Al final se presentan unos casos per-
sonales.
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