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Sindrome Osler-Weber-Rendu. Manejo endoscépico de un
sangrado inusual: reporte de caso

Marcos Cherem-Kibrit'*, Pablo Gomes da Silva-de Rosenzweig’, Francisco de la Vega-Gonzalez?,
Rubén Gutiérrez-Alvarado®, Oscar Govea-Gonzalez?, Isaias Gardufio-Hernandez® y
Francisco J. Ramirez-Amezcua*

TFacultad de Ciencias de la Salud, Universidad Anéhuac, Huixquilucan, Edo. Méx.; 2Departamento de Cirugia, Unidad quirdrgica, Servicio de
Endoscopia, Centro Médico ABC, Ciudad de México; Departamento de Cirugia, Unidad quirdrgica, Servicio de Endoscopia, Hospital Regional
ISSSTE Lic. Adolfo Lépez Mateos, Ciudad de México,; “Departamento de Cirugia, Unidad quirtrgica, Servicio de Endoscopia, Hospital General
ISSSTE Dr. Dario Fernandez Fierro, Ciudad de México. México

Resumen

El sindrome de Osler-Weber-Rendu (OWR), también llamado telangiectasia hemorrdgica hereditaria, es un trastorno vascular
hereditario que se transmite de manera autosomica dominante con una incidencia de 1 por cada 8,000-16,500 habitantes.
Las recomendaciones actuales para el tratamiento de la hemorragia gastrointestinal por OWR incluyen el uso de estrége-
nos-progestagenos y el tratamiento endoscdpico con argon plasma. Se presenta el caso de un hombre de 69 afios con
diagndstico de OWR que recibe manejo endoscopico exitoso.
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Osler-Weber-Rendu. Endoscopic management of an unusual bleeding: case report

Abstract

Osler-Weber-Rendu syndrome (OWR), also called Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT) is a hereditary vascular disorder
that is transmitted as an autosomal dominant trait, with an incidence of 1 per 8,000-16,500 inhabitants. Current recommendations
for the treatment of gastrointestinal bleeding from OWR include the use of estrogen-progestogens and endoscopic treatment with
argon plasma. We present the case of a 69-year-old man diagnosed with OWR who receives successful endoscopic management.
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Introduccion epistaxis, malformaciones arteriovenosas (MAV) pulmo-

El sindrome de Osler-Weber-Rendu (OWR) (también  Nares, hepaticas y sangrado gastrointestinal.
llamado telangiectasia hemorragica hereditaria) es un
trastorno vascular hereditario con transmisién autosd- 350 clinico
mica dominante (AD); presenta una incidencia de 1 por
cada 8,000-16,500 habitantes. Las manifestaciones cli- Hombre de 69 afios de edad con diagndstico de sin-
nicas son muy variadas, siendo las mas comunes: drome OWR, con afios de evolucion en tratamiento con
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M. Cherem-Kibrit, et al.: Osler-Weber-Rendu, manejo endoscopico

Figura 1. A: lengua y paladar con lesiones aracneiformes. B: cuerpo esoféagico sin lesiones; telangiectasias en pliegues
de union esofagogéstrica. C: lesiones aracneiformes 4 a 5 mm en cuerpo gastrico. D: telangiectasias hemorragicas
(5-10 mm) en fondo gastrico. E: lesion aracneiforme (6 mm), conformada por dilataciones capilares. F: aplicacion de
argon plasma para hemostasia de telangiectasias hemorrégicas.

talidomida. Como antecedente heredofamiliar mencio-
na que padre y abuelo fallecieron por sangrado de tubo
digestivo.

Acude al servicio de urgencias por historia de una
semana de astenia, adinamia y evacuaciones meléni-
cas. Se indic6 transfusion con cinco concentrados eri-
trocitarios, por diagndstico de anemia.

Se realizé panendoscopia de urgencia en donde se
reportaron multiples telangiectasias, realizandose in-
yeccion intralesional con adrenalina como manejo ini-
cial. Se decide realizar tratamiento con argén plasma
para el manejo de las lesiones.

En panendoscopias siguientes se reporta palidez de
mucosa oral y de laringe, con presencia de telangiec-
tasias en base de lengua (2-3 mm), cardias (2-3 mm a
1 c¢cm por debajo de unién escamo-columnar), fondo,
cuerpo, antro (5-10 mm con sangrado activo) y bulbo
duodenal (2-3 mm) (Fig. 1). Se aplicé argén plasma en
lesiones gastricas, logrando hemostasia sin complica-
ciones. Se continla manejo hospitalario y reinicia

tratamiento con talidomida. Se dio de alta al paciente
sin complicaciones ni evidencia de sangrado.

Se realizaron seis controles endoscépicos posterio-
res con aplicacion de argdn plasma en lesiones de
5-8 mm con sangrado activo. Se observd una dismi-
nucion del tamano de las lesiones, sin erradicacion ni
complicaciones asociadas al tratamiento, el paciente
continua estable con el mismo manejo.

Discusion

Descrita por primera vez por Sutton en 1864, el sin-
drome de OWR es una enfermedad hereditaria, con
distribucion similar entre hombres y mujeres, caracte-
rizada por la hemorragia nasal y digestiva'?. Las he-
morragias descritas se presentan en forma de telan-
giectasias por mutaciones en los genes ENG vy
ACVRLK1, con transmisién AD>".

Entre las manifestaciones de la enfermedad se reporta
epistaxis, MAV pulmonares, hepéticas y sangrado gas-
trointestinal; siendo mas comun en estémago y duodeno
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Tabla 1. Criterios diagnéstico del sindrome de
Osler-Weber-Rendu (telangiectasia hemorragica
hereditaria). El diagnéstico definitivo se realiza con la
presencia de tres criterios

Criterios de Curacao 1999

1. Epistaxis recurrente

2. Telangiectasias multiples en localizaciones
caracteristicas (labio, cavidad oral, lechos ungueales, nariz,
dedos)

3. Lesiones viscerales (pulmonares, hepaticas, cerebrales,
gastrointestinales, medulares)

4. Historia familiar, un pariente de primer grado con sindrome
de Osler-Weber-Rendu

y presentando una mayor incidencia entre la quinta y sexta
década de vida. Este Ultimo se presenta como un fuerte
contribuyente en la mortalidad de los pacientes' 481",

En la actualidad, el diagndstico se establece con
base en los Criterios de Curagao 1999, donde es de-
finitivo si presenta tres o mas criterios">”'? (Tabla 1).

El manejo de estos pacientes es multidisciplinario,
indicada de inicio la ferroterapia y si es necesario, trans-
fusiones por las pérdidas sanguineas constantes®®.

En los casos de hemorragia aguda esta descrito el uso
de escleroterapia o ablacion local de las lesiones con
distintos tipos de laser, incluyendo el argdn plasma, el
cual ha demostrado ser efectivo en la disminucién de
requerimientos transfusionales en pacientes con
OWR'"271213, También se ha descrito tratamiento locali-
zado con medicamento por via oral como: estrégenos,
danazol y acido aminocaproico sin efectividad eviden-
te271213 Actualmente se ha incluido el bevacizumab, un
anticuerpo monoclonal contra el factor de crecimiento
endotelial, para el manejo de casos refractarios®'*.

Conclusion

Actualmente el manejo inicial de los pacientes con
OWR esta enfocado en resolver el sangrado activo y la
anemia por deficiencia de hierro; el uso de terapia endos-
copica (escleroterapia y/o ablacién) ha demostrado ser un
método efectivo para disminuir las hemorragias digestivas
y en consecuencia la necesidad de transfusiones.
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