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La enfermedad ataxia telangiectasia (AT) pertenece a los
sindromes neurocutaneos raramente se asocia a hematu-
ria secundaria a telangiectasias. Presentamos el caso de
un paciente con AT asociada a hematuria macroscopica de
dificil manejo.

Presentamos el caso de un varon de 15 anos de edad con
AT diagnosticada desde los 4 afos de edad. Fue hospitalizado
por hematuria macroscopica intermitente de 3 meses de
evolucion, con exacerbacion en la Gltima semana, provocan-
dole episodios de anemia aguda que requirieron multiples
transfusiones de sangre.

La cistoscopia mostro abundantes telangiectasias en casi
toda la mucosa vesical, exceptuando la uretra y el cue-
llo vesical (fig. 1). Se tratdé con coagulacion monopolar y
lavados vesicales. Por persistencia de la hematuria macros-
copica y necesidad de nuevas transfusiones sanguineas,
se realizd cirugia abierta. En esta se expuso el urotelio
vesical, el cual estaba repleto de telangiectasias, a excep-
cion del cuello vesical y de los uréteres. Se uso el laser
de argon (Force Argon Il Valley Lab®) sobre el urotelio
vesical hasta conseguir una superficie uniformemente coa-
gulada.

La hematuria disminuyé gradualmente y desaparecio al
quinto dia de la cirugia.

Luego de 45 dias de postoperatorio (libres de hematu-
ria), realizamos una nueva cistoscopia de control, donde
confirmamos la ausencia de anomalias vasculares visibles
(fig. 2).
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Figura 1  Superficie vesical con multiples telangiectasias.

Luego de 14 meses de seguimiento, no se observo un
nuevo episodio de hematuria macroscopica ni microscopica.

La AT es una rara enfermedad de herencia autosdémica
recesiva.

Se observa compromiso de inmunidad celular, desarrollo
de infecciones respiratorias graves', neoplasias, compro-

Figura 2 Cistoscopia de control luego de 45 dias posteriores
al uso del laser de argon.
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miso muscular en extremidades, disartria, sialorrea, apraxia
ocular y coreoatetosis.

Las telangiectasias se localizan mas frecuentemente en
la esclerdtica, la piel de las orejas, las mejillas y los pliegues
cutaneos. Su presencia a nivel de otras mucosas es rara’“.

Las varices vesicales son raras causas de hematuria y
estan descritas asociadas a hipertension portal, esquistoso-
miasis, embarazo, sindrome de Klippel Trénaunay, trombosis
de la vena iliaca y severas telangiectasias en la pared vesi-
cal en la cistoscopia®”. Suzuky et al. presentaron el caso de
un paciente con enfermedad de AT con severa hematuria
macroscopica, asociada a episodios frecuentes de tapo-
namiento vesical y anemia severa. Realizaron intentos de
control de las hemorragias con selectivas embolizaciones
repetidas, instilacion de nitrato y diatermocoagulacion de
las lesiones, logrando resultados parciales, con episodios
de obstruccion de la sonda vesical por coagulos. Final-
mente, controlaron los episodios de obstruccion de la sonda
mediante la realizacion de una cistotomia quirdrgica, aun-
que sin resolver la macrohematuria®.

El laser de argdn proporciona una coagulacion de radio-
frecuencia de un generador electroquirirgico, capaz de
suministrar corriente monopolar a través del flujo de gas de
argoén ionizado®. Esto permite que el sangrado de los vasos
menores de 3mm de diametro pueda ser controlado sin el
uso de pinzas hemostaticas’.

Ante la falta de resolucion de la hematuria, y después de
2 intentos de coagulacion monopolar endoscopica, se deci-
di6 utilizar laser de argon con cirugia abierta, aplicandolo
sobre todo el urotelio afectado, lo que logro la resolucion
de la hematuria. En la revision de la literatura, observamos
el uso de laser de argdn para diferentes procedimientos®'?,
aunque no se utilizé sobre telangiectasias uroteliales san-
grantes en ningln caso.

Aunque la resolucion, probablemente temporal, de la
hematuria no cambia el pronédstico para estos pacientes,
si vimos que mejord su calidad de vida sustancialmente,
asi como la ansiedad familiar que cada nuevo episodio de
hematuria provocaba.

En conclusion, la AT es una enfermedad grave, infre-
cuente en la edad pediatrica, caracterizada por telangiecta-
sias que causan hemorragias, con sintomas dependiendo del
organo o sistema afectado. El compromiso vesical es raro.
En nuestro paciente, la hematuria persistente fue resuelta
con laser de argon en la superficie del urotelio vesical.

Aunque se necesita mayor tiempo de seguimiento, con-
sideramos que esta alternativa es til para hematurias de

origen vesical, con importante repercusion clinica, y que
son incontrolables por los medios habituales.
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