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El concepto de .bngiodisplasias~ surgido En los ÚTtimos años ha venido a 
poner orden en una situacion cada dia mas confusa por la proliferacion de  enti- 
dades nosológicas a las que por lo habTtuaE se les daba el  nombre del cientifico 
que por primera vez las había descrito, que se semejaban en unos aspectos y 
disentian otros. Asi har; surgido los nombres de Síndrome de Klippel-Trenaunay, 
Síndrome de Parkes-Weber, Flebarteriectasia genuina de Bochenieimer y Sonntag, 
Sexta facomatosis de Van der Molen f31, etc. 

A l  introducir el concepto de Angiodisplasiac se pretende, sin restar méritos 
a aquelros investigadores, agrupzr bajo una sola denorninacion cuadros que 
tierren un denominador comun: las anomalías vasculares. 

Nada mejor, para mayor claridad. que copiar de Sydney Arruda [ l ] ,  uno de 

los que m i s  se han preocupado del tema, lo que sigue:  las angiodisplasias 
congénitas perif6ricas comprenden todas las anomalias vasculares que se loca- 
lizan predominantemente en las extremidades, que alteran el curse normal de la 
angiogénesis. La diversidad de los tipos rnorfológicos de las angiodisplasias con- 
génitas son dcbidas en parte, como mencionamos, a la actuación de factores 
patog6nicos en fases distintas de la angiogénesis. Asi, cuando la acción dison- 
togénica incide en la fase inicial, puede alterarse el proceso normal de la 
i nvo luc i~n  y seabsorción de las redes cepilnres mas o menas extensas y surgen 
las angiodisplasías capilares [angiomas capilar y cavernoso]. En una fase ulte- 
rior, pueden persistir comunicaciones arteríovenosas que. en condiciones nor- 
males. deberjan desaparecer, surgiendo entonces las fistulas arteriovenosas 
congénitas que con el tiempo se desarrollan y arnplian. En las angiodisplasias 
tronculares el  factor disontoqénico alcanza las formaciones vasculares en un 
período ei:olutivo mas avanzado.. 

Como se ve, todo tiene origen en una arteración de la embriogenesis. Para 
mayor claridad al respecto copiemos a otro conocedor del problema. Edmonda 
Malan (41: .El conglomerado celular primit ivo angioplástico forma con rapidez 
masas sincitiales dispuestas en ovillos. A partir de ellos se constituye, por 



reabsorción de los elementos internos, una red capilar que representa el primer 
modela del sistema vascular de los diversos distritos somaticos. Cuando eE ;luio 
sanguíneo comienza a circular en el interior de las ~ürnificacioncs es posible 
reconocer los ramos arteriales o venosos por la dirección de ,la corriente. La 
formacion del sistema vascular se produce enire la quinta y sexta semanas. Una 
causa disembriogénica que actúe en el estadio retiforme puede alterar las fases 
de reabsorción, dando lugar a todas las posibilidades de los diversos tipos de 
angiodisplasias. Qespu&s, al pasar del esradío reti forme al t~oncular,  podemos 
asistir a la persistencia de uno o más conductores arteriovenocos En fin, 13 

persistencia de los troncos vasculares destinados a desaparecer en la gónesis o 
en la hipoplasia de los troncos normalmente existentes explica la formación de 
anomalías troriculares importantes. Todo depende de la causa teratogenica, asf 

como del sentido, la  extensibn y duración de la acción.. 
Se han invocado varias causas etiopatogBnicas. Mo obstante, para algunos 

autores, entre ellos Martarell 151 y Baruffa (21, se trata de una displasia cons- 
titucional del sistema nervioso. 

Su frecuencia es relativamente rara, pera no excepcional. En ia estadistica 
de Martorell [S), entre 8.037 enfermos con ibarices esenciares, se observan 57 
casos de Síndrome de Klippel-Tñénat~nay [0,71 ab] .  Corno es natural, considerando 
todos los tipos de angiodisplasias, e l  porcentaje sería más elevado. 

No cabe hablar de una sintomatologfa determiriada. ya qiie como es lógico 
varia segun el sustrato anat6rnico a que obedece [ T I .  Incluso. muchas veces son 
asintcirnáticas. En las variedades conocidas como Síndrome de Klinpe!-irenaunay 
ri de Parkes-Weber es clásico que se manifiesten por lo menos por la siguiente 
triada: nevus, varices y alarganiiento del miembro. Veamos la parte rnedular de 
descripclhn que al respecto nos da Martorell / 5 1 :  uET nevus es en general pla- 
na, constituido por una sola rnanchz o placa, o varias de ellas ... Su disposición 
suele ser metamerica.., La coloración cuete ser roja en las zonas proximales y 
cianóticas en las distales.. =Las febectasias aparecen en !a primera infancia, de- 
sarrollándose de modo paulatino hasta alcanzar tamaños a veces considerahles. .. 
No suelen corresponder a los terrrtorios de la safena interna o de la externa ... 
Tampoco se llenan en sentidc retrógrado por uno u otro de los cayados de estas 
venas.* -El alargamienta de[ miembro permite diferenciar este síndrome del 
linfedema congenite ... El alargamiento origina una escoliosis mas o menos acu- 
sada según la diferencia de longitud entre los miernbros.~ .Otros sintomas: La 
piel, aparte del nevus, suele mostrar en la parte dista! edema, induracibn, pig- 
mentacion, dermatitis y hasta úlceras. A veces, angiomas en los dedos y, en 
ocasiones, verdadera elefantiasis por sobreañadirse Ilnfedema.. . m  

Para intentas aclarar aún más los conceptos y para que se comprenda la 
importancia de aceptar el nombre generico de Angiodisplasias, nos perrnítimos 
sintetizar a continuación la cfasificación que propone S. Arruda [ I l .  

A Angiadisplasias congénitas perifgricas puras: 

I Vasos sanguíneos (Hernangiodisplaslas) 



1. Capilares [Hemangiomas, hamartomas) 

Hemangioma capilar simple [nevus): circunscrito y difusa. 
Hemangioma cavernoso: circunscrito [cavernoso) y difuso (He- 

mangioma sictémico difuso]. 

2. Arteriales: Flipoplasias, coartaciones. aneurismas congenitos. 

3. Venosas. 

Circunscritas: dilataciones venosas circunscritas. 
Difusas: Fleboangiornatosis y hernangiomatosis braquial osteolítica. 

4,  Asociadas: Fistulas arteriovenosas congenitas, Síndrome de Klip- 
pel-Trenaunay y Fleberteriectasia genubna de Weber. 

II. Vasos linf8ticos. 

rll. Mixtos. 

8. Angiodisplasias periférieas asociadas a angiodisplasias viscerales y a 
displasias no vascufares, entre ellas: 

Enfermedad de Sturgge-Weber: Hemangioma cutáneo facial, Heman- 
giorna de la leptomeninges cerebral, angiorna cirsoide, glaucoma 
y anglomatosis encefalotrigeminal. 

Sindrome de Maffuci: Ang i~matos is  más condrodisplasia y discro- 
mas ia~ .  

Síndrome de Ollier: variedad unrlateral de la anterior 

Sindrome de Albright: Angiomatosis, fistulas arteríovenosas rnirlti- 
ples, coartaciones aGrticas, condromatosFs y discromias. 

Síndrome de Kast Von Reckllnghausen: Angiornatosis más condrodis- 
plastas y discromías. 

En la exploración clínica, además de un minucioso examen vascular, hay que 
Iiacer un estudio general muy detallado, por la posibilidad de hallar otras ano- 
malías. 

En cuanto a los estudios complementarios hay que insist ir en el angiográ- 
fico: aortagrafias, arteriografias de los miembros y flebografías. Recordemos aqui 
que la detección de comunicaciones arteriovenosas no siempre tiene éxito de. 
bid0 a 10 minúsculo de ellas. Por ello interesa complementar la investigacion 
con una oxirnetría comparativa de los miembros en casos de sospecha de fístu- 
Eas arteriovenosas. El flebograma es importante para detectar los casos en que 



rxisten obstrucciones mas o menos completas del sistema venoso profundo. Por 
ultimo, la linfografía puede ccr conveniente según l a  variedad de que se trate. 

Comentarios cobre algunos casas personales 
No estamos cn ca~ac idad de dar datos estadísticos sobre los casos observa- 

dos por nosotros. Hemos tenido oportunidad de contar con algunos casos de 
Klippel-Trénaunay o Parkes-Weber. más o menos completos, y otros de fístula3 

Fig 1 Cnkrrno con claudicacion intermitente Arterio- 
grnfia que demueqtrri una comiinic~ción arterlovenosa 

por sirnultan~nr las fases artsrial y venosa. 

Ftq 2 Fístula arteriovenosa aurrcular en cl pabelliin 

arteriovenosas congenitas. Entre estss ultimas no l l ~ rnb  poderosamente la aten- 
ci6n l a  que ilustra la figura 1, ya que se trotaba de una persona de 64 años de 
edad que nos consultó por una sintomatalogia de claudicacián intermitente, ob- 
servando esta ~ornunicacién arteñiovenosa tan patente. ER otras ocasiones hemos 
observado fístulas en el pabellón auricular [fig. 21. 

Queremos hacer notar quc en ocesiones es bastante dif ici l  demostrar an- 
giográfrcarnente la cornun~cación: y fo que con frecuencia podernos llegar a vi- 
sualizar es la simultaneidad de la fase arteria! y la fase venosa. 
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Es interesante el caso de un p v c n  de 17 años de edad, con evidente slar- 
garniento del miembro inferior derecha, varices y angioinas planos diseminados 
por ambos rnicmbroc. Se procticb arterio y febografia en los dos lados: y ,  cosa 
curiosa, comprobnrrios en el lado aumentado de longitud una aplasia de la parte 
superior de vena femoral y de ilíaca externa (61, pero sin a l te rx iones arterio- 
venosas visibles, en tanto que en el otra lado, normal, no existian alteraciones 
venosas pero s i  comunicaciones arteriovenosas. Este hecho aparentemente pa- 

radójico señalado por S. krruda 11) es corroborado por nosotros. 

F , g  J Fliño rln 1.7 , r i i i f ,  Aiinrii;ilias iiiiil. 
trpies de deslrrol ln ~i i togisnicr i  !?etrriso 
de c-ecim,cntu pundcr:kl Hipertrofia glo 
bal  de los miembros s~ipcrlores. Escolio- 
si: d r  compensacion por presentar el 
r~icmbro ~n fe r io r  r7quierdo mas largo. que 
tenia aspucto norrnnl, cn tnnto el derer io 
se mostraba cianotico y cnn varlces [ A )  
r:rv.is d3 unas 6 cm, diametro c n  region 

,rlútea dereclia I R 1  

Por último, nos llamo la atención uno de aquellos casos de angiodisplasin 
que se acompañan de otras anornalízs de desarrollo ontegenico y que, a nuestro 
parecer, no correspondia de forma exacta a ninguno de los patrones descritos 
hasta ahora. Se trataba de un niño de 13 anos de edad, con evidente retraso del 
crecimiento (1'42 m.], con exagerado desarrollo de los miembros superiores, 
tanto en grosor como en longitud [fig. 3 A ) .  Las manos, salvo los dedos quinter. 
también desarrolladas en exceso; lo  mismo que el, pectora! IzquYerdo. Escoliosis 
franca de compensaci6n por evidente alargamiento dcl miembro inferior izquierdo, 



miembro por lo  demas normal. En cambio, el derecho aparecia moderadamente 
cianótico y con gruesas varices en la  pierna. E[ primer dedo aparecia hipertsó- 

fico. El ,lado izquierdo superaba al derecha, aparentemente sano, en 4 cm. En la 
región glútea derecha presentaba un nevus de unos 6 cm. de diámetro [fig. 3 31. 
Pulsos y oscilomerria, normales. Tarnbien normales, los exámenes de Laboratario. 
Radiografía de Ea silla turca, normal; las de 10s rnicmbros corroboraban los ha- 
llazgos cl inicos. Flebografia y arteriografia, normales. 

Estos casos personales sirven para demostrar una vez mas el carácter am- 
pl io de las Angiodisplasias, ya que pueden presentarse unas veces ajustándose 
a patrones clásicos; otras asintomáticas; en ocasiones se manifiestan sólo por 
!a variedad arterioz:enosa; en otras, par hipoplasias venosas: tambien lo hacen 
presentando sjmultánearnente en un lado la variedad arteriovenosa y en el otro 
la venosa; en otros casos no se puede descubrir angiográficamente anomalía 
alguna; en algunos se produce el hecho paradójico aparente de que la alteracibn 
clínica se observa donde no puede demostrarse la anomalía vascular; y, en fin, 
se comprueba una ve2 más la posibilidad da que las alteraciones vascularec se 
mezclen con anamafías congénitas de los sistemas más diversos. 

RESUMEN 

Se hace una revisión sobre los conceptos de las Angiodisplasias según los 
distintos autores. Se señalan los factores etiopatogénicos, datos sobre la i-rc- 
cuencia, sintomatología y clasificación, comentando algunos casos personales. 

SUMMARY 

The concepts upon ~Ang iodysp las ias~  are reviewed. Etiopathogenic factors, 
frequency, sirnptomatology and ctassification are exposed. Severa1 personal cascs 
are commented on. 
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