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TABLA 3. Escala HHT-ESS (Escala de gravedad de epistaxis de HHT)

a. ¿Con qué frecuencia le sangra la nariz? 
Menos de una vez al mes = 0 
Una a tres veces al mes = 1 
Una vez por semana = 2 
Varios días a la semana = 3 
Una vez al día = 4 
Varias veces al día = 5

b. ¿Cuánto tiempo le dura el sangrado? 
Menos de 1 minuto = 0 
Entre 1 y 5 minutos = 1 
Entre 6 y 15 minutos = 2 
Entre 16 y 30 minutos = 3 
Más de 30 minutos = 4

c. ¿Cómo describe la intensidad del sangrado? 
No es continuo o a borbotones = 0 
Sí es continuo y a borbotones = 1

d. ¿Ha requerido atención médica para combatir el sangrado? 
No = 0 
Sí = 1

e. ¿Padece anemia actualmente? 
No = 0 
Sí = 1

f. ¿Alguna vez ha necesitado una transfusión sanguínea a causa del sangrado? 
No = 0 
Sí = 1

Pregunta Respuesta Multiplicado por coeficiente Resultado

a) 0
1
2
3
4
5

0,14
(0,70 denominador)

b) 0
1
2
3
4

0,25
(1,00 denominador)

c) 0
1

0,25
(0,25 denominador)

d) 0
1

0,30
(0,30 denominador)

e) 0
1

0,20
(0,20 denominador)

f) 0
1

0,31
(0,31 denominador)

Total Denominador
(Suma denominador)

Suma del cálculo

Fórmula HHT-ESS normalizada = [ Suma del cálculo

Suma del denominador (2,71) ] x 10
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noportales que, según la clasificación60 realizada por García-
Tsao, pueden ser:

shunts arteriosistémicos/
arteriohepáticos entre arteria hepática y venas suprahepáticas 
que condicionan insuficiencia cardíaca de alto gasto61,62.

shunts arterioportales entre arteria hepática y vena 
porta, con cirrosis hepática e hipertensión portal63 o bien hi-
pertensión portal secundaria a hiperplasia nodular regenera-
tiva64.

shunt arteriosistémico o arterioportal 
grave se puede producir isquemia biliar con estenosis de 
conductos biliares y necrosis con formación de biliomas, co-
lostasis y ocasionalmente colangitis65.

Malformaciones vasculares en el sistema 
nervioso central
Un 10-20% de pacientes presenta malformaciones arterio-
venosas cerebrales o en médula espinal. El pronóstico de-
pende del tipo y localización de la lesión66. Las manifesta-
ciones clínicas son varias: cefalea, epilepsia y accidentes 
vasculares isquémicos o hemorrágicos, aunque la mayoría 
de los pacientes están asintomáticos67. El riesgo de sangra-
do de las lesiones sin sangrado previo parece ligeramente 
inferior al de la población general68. Las fístulas piales de 

alto flujo, más frecuentes en la edad pediátrica, tienen una 
mayor tasa de sangrado69 que las telangiectasias capilares, 
el drenaje venoso anómalo y las malformaciones caverno-
matosas68,70.

A nivel espinal, las lesiones tienen sobre todo origen en el 
componente venoso de la malformación; los sangrados más 
habituales son en edad pediátrica y de tipo hemorragia suba-
racnoidea, salvo cuando se afecta la vena espinal anterior, 
que es de localización subpial, lo que provoca en este caso 
hematomielia71. La clínica depende de la existencia de afec-
tación medular, y puede llegar a cursar con cuadros graves 
de paraplejia aguda72.

Cribado de pacientes con 
telangiectasia hemorrágica 
hereditaria

Las guías internacionales de Toronto para el diagnóstico y 
manejo de la enfermedad, publicadas en 2011, recomiendan 
la realización de un protocolo de cribado para la detección 
de malformaciones arteriovenosas en órganos internos. Las 
pruebas que se realizan en la Unidad HHT del Hospital Sie-
rrallana de Torrelavega (Cantabria) y basadas en dichas re-
comendaciones se muestran en la tabla 5.

TABLA 4. escala de Bergler-Sadick para epistaxis

Criterios de Bergler-Sadick

Grado I Grado II Grado III

Frecuencia Menos de 1 vez a la semana Varias veces a la semana Más de una vez al día

Cantidad Pañuelo con restos Pañuelo empapado Precisa uso de recipiente

Figura 1. Telangiectasias en zonas típicas (labios y lengua).


