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El concepto de «Angiodisplasias» surgido en los ultimos anos ha venido a
poner orden en una situacion cada dia mas confusa por la proliferacion de enti-
dades nosol6gicas a las que por lo habitual se les daba el nombre del cientifico
que por primera vez las habia descrito, que se semejaban en unos aspectos y
disentian otros. Asi han surgido los nombres de Sindrome de Klippel-Trénaunay,
Sindrome de Parkes-Weber, Flebarteriectasia genuina de Bochenjeimer y Sonntag,
Sexta facomatosis de Van der Molen (3), etc.

Al introducir el concepto de Angiodisplasias se pretende, sin restar méritos
a aquellos investigadores, agrupar bajo una sola denominacién cuadros que
tienen un denominador comun: las anomalias vasculares.

Nada mejor, para mayor claridad, que copiar de Sydney Arruda (1), uno de
los que mas se han preocupado del tema, lo que sigue: «Las angiodisplasias
congénitas periféricas comprenden todas las anomalias vasculares que se loca-
lizan predominantemente en las extremidades, que alteran el curso normal de la
angiogénesis. La diversidad de los tipos morfoldgicos de las angiodisplasias con-
génitas son dcbidas en parte, como mencionamos, a la actuacion de factores
patogénicos en fases distintas de la angiogénesis. Asi, cuando la accion dison-
togénica incide en la fase inicial, puede alterarse el proceso normal de la
involucion y reabsorcién de las redes capilares mas o menos extensas y surgen
las angiodisplasias capilares (angiomas capilar y cavernoso). En una fase ulte-
rior, pueden persistir comunicaciones arteriovenosas que, en condiciones nor-
males, 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 origen en una alteracion de la embriogénesis. Para
mayor claridad al respecto copiemos a otro conocedor del problema, Edmondo
Malan (4): «El conglomerado celular primitivo angioplastico forma con rapidez
masas sincitiales dispuestas en ovillos. A partir de ellos se constituye, por
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reabsorcion de los elementos internos, una red capilar que representa el primer
modelo del sistema vascular de los diverscs distritos somaticos. Cuando el {lujo
sanguineo comienza a circular en el interior de las ramificaciones es posible
reconocer los ramos arteriales o venosos por la direccion de la corriente. La
formacion del sistema vascular se produce entre la quinta y sexta semanas. Una
causa disembriogénica que actie en el estadio retiforme puede alterar las fases
de reabsorcion, dando lugar a todas las posibilidades de los diversos tipos de
angiodisplasias. Después, al pasar del estadio retiforme al troncular, podemos
asistir a la persistencia de uno o mas conductores arteriovenosos. En fin, la
persistencia de los troncos vasculares destinados a desaparecer en la génesis 0
en 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 accions,

Se han invocado varias causas etiopatogénicas. No obstante, para algunos
autores, entre ellos Martorell (5) y Baruffa (2), se trata de una displasia cons-
titucional del sistema nervioso.

Su frecuencia es relativamente rara, pera no excepcional. En la estadistica
de Martorell (5), entre B.037 enfermos con varices esenciales, se observan 57
casos de Sindrome de Klippel-Trénaunay (0,71 %). Como es natural, considerando
todos los tipos de angiodisplasias, el porcentaje seria mas elevado.

No cabe hablar de una sintomatologia determinada, ya que como es logico
varia segun el sustrato anatomico a que obedece (7). Incluso, muchas veces son
asintomaticas. En las variedades conocidas como Sindrome de Klippel-irénaunay
o de Parkes-Weber es clasico que se manifiesten por lo menos por la siguiente
triada: nevus, varices y alargamiento del miembro. Veamos la parte medular de
descripcién que al respecto nos da Martorell (5): «El nevus es en general pla-
no, constituido por una scola mancha o placa, o varias de ellas... Su disposicion
suele ser metamérica... La coloracién suele ser roja en las zonas proximales y
ciandticas en las distales». «Las flebectasias aparecen en la primera infancia, de-
sarrollandose de modo paulatino hasta alcanzar tamanos a veces considerables...
No suelen corresponder a los territorios de la safena interna o de la externa...
Tampoco se llenan en sentidc retrégrado por uno u otro de los cayados de estas
venas.» «E|l alargamiento del miembro permite diferenciar este sindrome del
linfedema congénito... El alargamiento origina una escoliosis mds 0 menos acu-
sada segun la diferencia de longitud entre los miembros.» «Otros sintomas: La
piel, aparte del nevus, suele mostrar en la parte distal edema, induracion, pig-
mentacion, dermatitis y hasta ulceras. A veces, angiomas en los dedos y, en
ocasiones, verdadera elefantiasis por sobreanadirse linfedema...»

Para intentar aclarar aun méas los conceptos y para que se comprenda la
importancia de aceptar el nombre genérico de Angiodisplasias, nos permitimos
sintetizar a continuacion la clasificacion que propone S. Arruda (1).

A Angiodisplasias congénitas periféricas puras:

|. Vasos sanguineos (Hemangiodisplasias),
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1. Capilares (Hemangiomas, hamartomas).

Hemangioma capilar simple (nevus): circunscrito y difuso.
Hemangioma cavernoso: circunscrito (cavernoso) y difuso (He-
mangioma sistémico difuso).

2. Arteriales: Hipoplasias, coartaciones, aneurismas congénitos.
3. Venosas.

Circunscritas: dilataciones venosas circunscritas.
Difusas: Fleboangiomatosis y hemangiomatosis braquial osteolitica.

4. Asociadas: Fistulas arteriovenosas congénitas, Sindrome de Klip-
pel-Trénaunay y Flebarteriectasia genuina de Weber,

Il. Vasos linfaticos.
Il. Mixtos.

B. Angiodisplasias periféricas asociadas a angiodisplasias viscerales y a
displasias no vasculares, entre ellas:

Enfermedad de Sturgge-Weber: Hemangioma cutaneo facial, Heman-
gioma de la leptomeninges cerebral, angioma cirsoide, glaucoma
y angiomatosis' encefalotrigeminal.

Sindrome de Maffuci: Angiomatosis mas condrodisplasia y discro-
masias.

Sindrome de Ollier: variedad unilateral de la anterior.

Sindrome de Albright: Angiomatosis, fistulas arteriovenosas muilti-
ples, coartaciones aorticas, condromatosis y discromias.

Sindrome de Kast Von Recklinghausen: Angiomatosis mas condrodis-
plasias y discromias,

En la exploracion clinica, ademas de un minucioso examen vascular, hay que
hacer un estudio general muy detallado, por la posibilidad de hallar otras ano-
malias.

En cuanto a los estudios complementarios hay que insistir en el angiogra-
fico: aortografias, arteriografias de los miembros y flebografias. Recordemos aqui
que la deteccion de comunicaciones arteriovenosas no siempre tiene éxito de-
bido a lo minasculo de ellas. Por ello interesa complementar la investigacion
con una oximetria comparativa de los miembros en casos de sospecha de fistu-
las arteriovenosas. E| flebograma es importante para detectar los casos en que
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existen obstrucciones mas o menos completas del sistema venoso profundo. Por
ultimo, la linfografia puede ser conveniente segun la variedad de que se trate.

Comentarios sobre algunos casos personales

No estamos en capacidad de dar datos estadisticos sobre los casos observa-
dos por nosotros. Hemos tenido oportunidad de contar con algunos casos de
Klippel-Trénaunay o Parkes-Weber, mds o menos completos, y otros de fistulas

Fig. 1. Enfermo con claudi n intermitente. Arterio-
grafia que demuestra una comunicacién arteriovenosa
por simultanear las fases arterial y venosa

Fin. 2. Fistula arteriovenosa auricular en el pabellon

arteriovenosas congénitas. Entre estas ultimas no llamé poderosamente la aten-
cion la que ilustra la figura 1, ya que se trataba de una persona de 64 anos de
edad que nos consulté por una sintomatologia de claudicacion intermitente, ob-
servando esta comunicacion arteriovenosa tan patente. En otras ocasiones hemos
observado fistulas en el pabellon auricular (fig. 2).

Queremos hacer notar que en ocasiones es bastante dificil demostrar an-
giograficamente la comunicacion; y lo que con frecuencia podemos llegar a vi-
sualizar es la simultaneidad de la fase arterial y la fase venosa
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Es interesante el caso de un joven de 17 afos de edad, con evidente alar-
gamiento del miembro inferior derecho, varices y angiomas planos diseminados
por ambos miembros. Se practicoé arterio y flebografia en los dos lados; vy, cosa
curiosa, comprobamos en el lado aumentado de longitud una aplasia de la parte
superior de vena femoral y de iliaca externa (6), pero sin alteraciones arterio-
venosas visibles, en tanto que en el otro lado, normal, no existian alteraciones
venosas pero si comunicaciones arteriovenosas. Este hecho aparentemente pa-'
radéjico senalado por S. Arruda (1) es corroborado por nosotros.

B
Fig. 3. Nifo de 13 afos. Anomalias mul
tipies de desarrollo ontogénico. Retraso
de crecimiento ponderal. Hipertrofia glo-
bal de los miembros superliores. Escolio-
sis de compensacién por presentar el
miembro inferior izquierdo més largo, que
tenia aspecto normal, en tanto el derecho
se mostraba ciandtico y con varices (A)
Nevus de unos 6 cm. diametro en region
Alatea derecha (B)
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Por altimo, nos llamoé la atencion uno de aquellos casos de angiodisplasia
que se acompanan de otras anomalias de desarrollo ontogénico y que, a nuestro
parecer, no correspondia de forma exacta a ninguno de los patrones descritos
hasta ahora. Se trataba de un nifo 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 quintor,
también desarrolladas en exceso; lo mismo que el pectoral izquierdo. Escoliosis
franca de compensacién por evidente alargamiento del miembro inferior izquierdo,
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miembro por lo demas normal. En cambio, el derecho aparecia moderadamente
ciandtico y con gruesas varices en la pierna. El primer dedo aparecia hipertro-
fico. El lado izquierdo superaba al derecho, aparentemente sano, en 4 cm. En |la
region glutea derecha presentaba un nevus de unos 6 cm. de diametro (fig. 3 8).
Pulsos y oscilometria, normales. También normales, los examenes de Laboratorio.
Radiografia de la silla turca, normal; las de los miembros corroboraban los ha-
llazgos clinicos. Flebografia y arteriografia, normales.

Estos casos personales sirven para demostrar una vez mas el caracter am-
plio de las Angiodisplasias, ya que pueden presentarse unas veces ajustandose
a patrones clasicos; otras asintomaticas; en ocasiones se manifiestan sélo por
la variedad arteriovenosa; en otras, por hipoplasias venosas: también lo hacen
presentando simultaneamente en un lado la variedad arteriovenosa y en el otro
la venosa; en otros casos no se puede descubrir angiograficamente anomalia
alguna; en algunos se produce el hecho paradojico aparente de que la alteracion
clinica se observa donde no puede demostrarse la anomalia vascular; y, en fin,
se comprueba una vez mas la posibilidad de que las alteraciones vasculares se
mezclen con anomalias congénitas de los sistemas mas diversos.

RESUMEN

Se hace una revisién sobre los conceptos de las Angiodisplasias segtn los
distintos autores, Se senalan los factores etiopatogénicos, datos sobre la fre-
cuencia, sintomatologia y clasificacion, comentando algunos casos personales.

SUMMARY

The concepts upon «Angiodysplasias» are reviewed. Etiopathogenic factors,
frequency, simptomatology and classification are exposed. Several personal cases
are commented on.
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