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RESUMEN
En el presente artículo se efectúa una revisión bibliográfica sistemática sobre el manejo del sín-

drome de Rendu-Osler-Weber en odontología y cirugía oral. 
Además se describe el tratamiento realizado en un paciente de 55 años de edad diagnosticado de 

dicha enfermedad y que fue sometido exitosamente a un tratamiento odontológico a nivel ambulatorio. 
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INTRODUCCIÓN

La THH es un trastorno autosómico dominan-
te con penetrancia y expresividad variable1. La pre-
valencia se estima en 1 de cada 5000-10000 perso-
nas1-3. Existen al menos, 3 genes implicados: la THH 
tipo 1, por mutaciones en el gen endoglina (ENG), 
del brazo largo del cromosoma 9; la THH tipo 2 por 
mutaciones en el gen ACVRL1 (ALK-1) del brazo largo 
del cromosoma 12; el gen SMAD4 se ha asociado a la 
THH con poliposis juvenil3-4. El diagnóstico se basa 
en los criterios de Curaçao (2000): 1) telangiecta-
sias múltiples (cara, manos, nariz o cavidad oral); 2) 
epistaxis recurrentes; 3) malformaciones arteriove-
nosas (MAVS) de afectación visceral y 4) anteceden-
tes de familiar de primer grado con dicha enferme-
dad. El diagnóstico se confirma con al menos tres 
de los 4 criterios2,4,5. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Paciente de 55 años de edad, sin alergias me-
dicamentosas conocidas. En tratamiento con lor-
metazepam, sertralina, diazepam, espironolactona, 
atorvastatina y paracetamol. Diagnosticado de THH 
en el año 1993, con estudio genético (2009) que de-
mostró el tipo THH-1 por delección en el exón 10 

del gen ENG (endoglina). En seguimiento hospita-
lario a cargo de los servicios de medicina interna, 
hematología, neumología y neurología. Múltiples 
ingresos hospitalarios desde la infancia por epista-
xis de repetición de difícil control. Diagnosticado de 
MAVS encefálicas tratadas mediante radiocirugía; 
múltiples MAVS pulmonares tratadas por emboliza-
ción con coils endovasculares. Ectasias vasculares 
de gran tamaño en hígado, médula espinal y recto. 
Insuficiencia respiratoria de origen mixto (cardíaco 
y pulmonar), requiriendo de la administración de 
oxígeno domiciliario con gafas nasales y CPAP noc-
turna. Disnea a moderados o leves esfuerzos, pero 
no en reposo. El paciente se hallaba clínicamente 
estable desde hacía varios meses, sin complicacio-
nes recientes sobreañadidas. Analítica sanguínea 
sin hallazgos de interés.

En la consulta de odontología se aprecia gin-
givitis con sarro supragingival, caries cervicales en 
1.3, 1.4, 4.3 y 4.4 susceptibles de tratamiento con-
servador con obturaciones, y caries extensas y des-
trucción en el 4.7 y el 3.8, sin posibilidad de recons-
trucción. Telangiectasias en la mucosa vestibular 
del labio inferior, porción anterior lingual y mucosa 
yugal. Dilataciones vasculares discretas en cuello, 
brazos y pabellón auricular.
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Se realiza una ortopantomografía y se 
prescribe tratamiento con amoxicilina-clavulá-
nico 500 mg./8 h. durante 5 días, tras los cuales 
se efectúa el detartraje supragingival y la remo-
ción de la caries y obturación en la pieza 4.4 y 
exodoncia simple del 4.7 con anestesia troncu-
lar con mepivacaína sin vasoconstrictor. Tras la 
exodoncia se realiza legrado de la cavidad al-
veolar para eliminar los restos de tejido infec-
tado y hemostasia del lecho alveolar median-
te compresión con gasas y sutura del alveolo 
dentario. Se prescribe tratamiento antibiótico 
postoperatorio con amoxicilina-clavulánico 500 
mg./8 h. 5 días más, paracetamol 650 mg./8 h. 
y se cita al cabo de 7 días para vigilancia de la 
herida, que no muestra complicaciones. El san-
grado fue en todo momento normal. En la se-
gunda visita se realiza remoción de las caries 
cervicales y obturación, empleándose anestesia 
infiltrativa con mepivacaína sin vasoconstrictor 
en las piezas 1.3, 1.4 y 4.3. La exodoncia de la 
pieza 3.8 al precisar técnicas de ostectomía con 
odontosección y colgajo se realizó a nivel hos-
pitalario, sin complicaciones.

REVISIÓN Y DISCUSIÓN

Las manifestaciones extraorales de la THH 
incluyen telangiectasias faciales, en orejas, tó-
rax, manos, mucosa nasal, orofaríngea y ocular 
(70 % de los pacientes). Las MAVS gastrointes-
tinales o hepáticas se encuentran en el 30% 
de los pacientes y las MAVS en el sistema ner-
vioso central y pulmón en el 10% y 20% de los 
enfermos respectivamente (2,5-11). El número y 
tamaño de estas MAVS aumenta con la edad10. 
Como consecuencia de las MAVS, presentan 
epistaxis recurrentes que son la manifestación 
más frecuente del síndrome (80%). También he-
morragias digestivas, desarrollo de hiperten-
sión portal y hemorragias y abscesos cerebrales 
con déficits neurológicos y cefalea. Las MAVS 
pulmonares pueden ocasionar trombosis, he-
moptisis, endocarditis, insuficiencia cardíaca y 
respiratoria. A pesar del riesgo de sangrado por 
la fragilidad vascular y las MAVS2,4, existe un es-
tado procoagulante con aumento del factor VIII, 
que favorece la trombosis en las dilataciones 
vasculares4.

Las manifestaciones orales incluyen di-
lataciones vasculares con pápulas/nódulos 

telangiectásicos que pueden ser pulsátiles, 
afectando principalmente la región gingival9,10,12, 
favoreciendo el riesgo de sangrado espontáneo 
e inducido por traumatismos a nivel oral2,10,13. Los 
casos de sangrado oral espontáneo recurrente 
son escasos, pero ante lesiones orales sospe-
chosas de MAVS, se recomienda evitar su pun-
ción, biopsia o exéresis si no es estrictamente 
necesario7,10. No obstante, ante un sangrado oral 
recurrente, dolor o infección la opción de trata-
miento invasivo de las lesiones puede ser reco-
mendable14,15. 

Debe evaluarse globalmente al enfermo 
de THH respecto diagnóstico y al tratamiento a 
realizar5,8,16,17, no olvidando que su carácter here-
ditario hace necesario un despistaje entre los 

Fig. 1. Telangiectasias en la mucosa vestibular del labio inferior.

Fig. 2. Telangiectasias en la mucosa lingual. Adviértase las diferencias con las 
papilas linguales, de color más claro y de menor tamaño.
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familiares de primer grado de la persona afec-
tada para evitar potenciales complicaciones y 
realizar un consejo genético2. Es aconsejable la 
realización de pruebas de imagen ante la sos-
pecha de lesiones vasculares viscerales10 antes 
de planificar los procedimientos operatorios a 
realizar. 

Para la operatoria dental, se recomienda 
sentar al paciente en el sillón dental en la posi-
ción más vertical posible, minimizando el riesgo 
de sangrado orofaríngeo y las posibles conse-
cuencias (atragantamiento, broncoaspiración), 
favoreciendo la asistencia en caso de urgencia. 
Conviene determinar la presión sanguínea de 
estos pacientes antes y después de la interven-
ción5,10,18.

En pacientes con THH y anemia moderada 
o severa (cifras de hemoglobina inferiores a 10 
mg/dL), se deben evitar procedimientos inva-
sivos que incrementen el riesgo de sangrado y 
anemización, tratando adecuadamente con su-
plementos de hierro o incluso trasfusiones de 
sangre los casos más severos5.

La hemorragia espontánea o inducida 
asociada a las MAVS cutáneo-mucosas se suele 
controlar con presión local o agentes hemos-
táticos y, en ocasiones, mediante cauterización 
con láser, embolización, agentes esclerosantes 
(etanolamina) o coagulación eléctrica1-3,7,10,17,18. En 
casos extremos se ha llegado a la extirpación 
o al tratamiento endovascular de la lesión (19). 
Se han utilizado terapias con estrógenos y pro-
gesterona para incrementar la resistencia de la 
mucosa oronasal, con indicaciones limitadas 
por los efectos hormonales2,7. Los agentes an-
tifibrinoliticos como el ácido tranexámico y el 
ácido delta-amino-caproico se han usado con 
éxito a nivel tópico y sistémico, recomendándo-
se su uso20. El bevacizumab tópico o endoveno-
so constituye también una opción de tratamien-
to7, a pesar de los efectos adversos (anafilaxia, 
hipertensión y hemorragia pulmonar). 

Se debe evitar el consumo de aspirina, AI-
NES y otros fármacos que alteren la hemostasia 
debido al mayor riesgo de sangrado2-3. En el ma-
nejo del dolor odontológico, la administración 
de paracetamol, metamizol o incluso opiáceos 
débiles podría ser una opción adecuada. 

Ante el riesgo de sangrado de estos pa-
cientes, se prefiere el uso de la anestesia in-
filtrativa, en lugar de la anestesia troncular en 
la espina de Spix, ya que hay más riesgo de 
punción vascular21. Debe aspirarse al introducir 
la aguja antes de anestesiar para descartar la 
punción vascular y evitar la inyección de aire10.

Se recomienda confeccionar prótesis có-
modas y atraumáticas, evitando técnicas inva-
sivas (prótesis sobre implantes); las prótesis 
orales que cumplen estos requisitos podrían fa-
vorecer la involución de las lesiones telangiec-
tásicas en la encía edéntula16. 

Según la American Heart Association, el 
uso sistemático de profilaxis antibiótica en pro-
cedimientos no invasivos puede generar más 
riesgos que de beneficios2,7. De Veldhuis et al, 
2008 apuntan que las bacteriemias en la THH 
están más relacionadas con las actividades ha-
bituales que con los procedimientos de opera-
toria dental no invasivos, sin evidencia de que 
la profilaxis antibiótica sea efectiva. Estos auto-
res señalan que una buena higiene dental y pe-
riodontal podría ser más eficaz que la antibio-
terapia puntual ante un procedimiento dental. 
No obstante se considera apropiado el uso de 
antibióticos en los pacientes con THH someti-
dos a procedimientos odontológicos invasivos 
(exodoncias, tratamientos periodontales…), por 
el riesgo de desarrollar endocarditis, embolis-
mos sépticos y abscesos8,22-25. Se han descrito 
infecciones respiratorias de difícil manejo y 
abscesos cerebrales por embolismos sépticos 
de origen oral5,8,11,18,26,27. Este riesgo de abscesos a 
distancia estaría aumentado por las MAVS 5,7,8,27. 

La enfermedad periodontal se debe pre-
venir y tratar, eliminando la placa bacteriana 
y corrigiendo los defectos anatómicos que fa-
vorecen la persistencia y desarrollo de bolsas 
periodontales13. Debe evitarse el tabaquismo, el 
enolismo y la mala higiene, puesto que la afec-
tación dental y periodontal es un factor para el 
desarrollo de bacteriemias y abscesos a distan-
cia26. Se recomienda en estos pacientes una die-
ta con alimentos no excesivamente duros que 
puedan traumatizar la mucosa oral y el sangra-
do durante la masticación e ingestión18.
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