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En 1944 (1) dimos a conocer un nuevo sindrome, al que denominamos
Sindrome de obliteracién de los lroncos supraadérticos, Anatémicamente se
describen con este nombre los troncos que nacen del cayado adrtico, tronco
braquioceflico, carétida primitiva izquierda y subclavia izquierda. Su obli-
teracién lenta origina una isquemia crénica en la cabeza y en las extremida-
des superiores (fig. 1). Esta obliteracién se manifiesta clinicamente por los
sintomas y signos que a continuacién exponemos.

1.° La atrofia facial. — Kl primer signo que llama la atencién al pre-
sentarse a la consulta estos enfermos es la atrofia facial (fig. 2). Su cara tiene
una configuraciébn caracteristica. Los enfermos aparentan mucha mas edad
de la que tienen. Resalta en primer lugar la excavacién de las cavidades
orbitarias y la atrofia de la musculatura facial que exagera los relieves 6seos.
Los huesos de la cara, sobre todo en el periodo terminal, pueden estar des-
calcificados y no es raro exista una acentuada piorrea o bien las piezas den-
tarias falten completamente,

2.° El sincope ortostdtico y los ataques epileptiformes. — Este signo es
quizd uno de los més tipicos y caracteristicos. Los enfermos presentan ata-
ques epileptiformes caracterizados por pérdidas del conccimiento v crisis con-
vulsivas con recuperacién inmediata del sensorio después de caer y adquirir
la posicidén horizontal. No se presentan nunca de noche ni se acompafian de
miccién involuntaria. El clinoestatismo los evita, la posicién vertical y el
esfuerzo los provoca. En ocasiones el sincope no va seguido de convulsiones.
La posicién influye de tal manera en su produccién que en el periodo termi-
nal los enfermos pueden verse obligados a permanecer constantemente en
posicién horizontal,

0

3. Las algias crdneocervicales. — Los enfermos presentan algias di-

(*) Comunicacién presentada al 2.° Congreso de la Sociedad Internacional de
Angiologia, Lisboa, 1953.
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\ Fig. 2. — Obsérvese en estua fotogrifii
\ la evcavaciin aumentada de las cavida-
des orbitirins. (Caso personal)

e

Fig. 1. — Esquemu reprosentatizo de (a
localizacion de la obliteracion en el ori-
gen de lus tres tromcos supraadrticos:
tronco innominado, carétida  primitiva
isquierdu y subclavia izquierda

versas en determinados sectores del cuero cabelludo o ¢n el cuello y en los
maxilares., Estas iltimas se presentan después de la masticacién v semejan
una claudicacién intermitente de los masculos masticadores.

4.° Trastornos de la visibn., — En un principio experimentan disminu-
ci6bn de la agudeza visual o periodos transitorios de amuurosis que desapa-
recen en posiciébn horizoutal. Mis adelante pueden perder por completo la
visibn en uno o en los dos ajos. Esta pérdida de la visién va asociada con
frecuencia al desarrollo de cataratas.

5.° Debilidad v parestesias de los miembros superiores. — lenta o brus-
camente aparecen parestesias e hipoestesias en los dedos de¢ las mamnos, que
se exageran al colocarlos en alto, por ejemplo, en el acto de peinarse La
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fuerza muscular en los brazos estd disminuida v su musculatura ligeramente
atréfica. Nunca presentan trastorncs tréficos en las manos.

6.° Pérdida de peso progresivo, — Estos enfermos acusan un adelgaza-
miento progresivo v en el periodo tcrminal tienen aspecto caquéctico,

I.a exploracién permite obtener los siguientes signos:

1.° Desaparicién del pulso carotideo en los dos lados.,

2.° Desaparicién del pulso de la subclavia, humeral, radial v cubilal de
los dos lados.

3.” Desaparicién o disminucién muv marcada del indice cscilomélrico en
los dus miembros superiores,

4." Ausencia de trastornos iréficos en las munos,

5. Hipertension ligera en los miembros infcriores.

0. Alrofia del nervio dptico sin edema papilar.

2.°  La compresion de la bifurcacién carotidea pucde provocar crisis epi-
leptifecrmes o el sincope.

Todos estos sintomas corresponden a lo que pudiéramos llamar periodo
de estado de la enfermedad.

¥sta puede iniciarse por trastornos puramente craneales o braquiales lo-
calizados en un principio en un lado o en los dos simultineamente. En oca-
siones la obliteracién subclavia unilateral es el primer sintoma. Méis fre-
cuentemente la obliteracién subclavia es bilateral y pasa inadvertida, iniciando
la enfermedad el sincope ortostatico v los ataques epileptiformes, que por
otra parte constituyen los sintomas més constantes.

En el perfodo terminal la pérdida de la visién y la caquexia progresiva
son los hechos mis sobresalientes.

La obliteracién de los troncos supraadrticos suele presentarse en gente
joven y pasar inadvertida durante algfin tiempo. Ello se debe a que es bas-
tante circunscrita v a que se fragua con lentitud, dando tiempo al estableci-
mieinto de una buena circulacién complementaria, que permite explicar asi-
mismo la ausencia de trastornos troficos en las manos. La irrigacién distal
al otsticulo se halla asimismo favorecida por la hipertensién compensadora
existente, puesta de manifiesto en los miembros inferiores. Asi resulta que
este sindrome semeja el de la coartacién de la aorta, pero invertido. En la
génesis de los sincopes ortostaticos todavia no puede afirmarse si se trata de
puros accidentes de isquemia cerebral o interviene en ellos una hipersensibi-
iidad del seno carotideo.

I.a naturaleza de la obliteracién no se ha precisado todavia, Los casos no
autopsiados fueron catalogados, antes de la descripcién del sindrome, de
tromboangeitis, anomalia arterial congénita o fistula arteriovenosa, En tra-
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bajos posteriores se han publicado datos necrépsicos sin que pueda afirmarse
la naturaleza de la obliteracién que de momento hay que atribuirla a una
arteritis no especifica.

Después de nuestra comunicacién se han publicado algunos casos con
autopsia de obliteracién de los tromcos supraadrticos, MASPETIOL y TaPp-
tAs (2) hallan en una enferma de 23 afios los troncos supraadrticos parcial-
mente obliterados en su origen por un tejido duro de aspecto tumoral que
parece estrangularlos. En 1952, GADRAT y MOREAU (3) describen un nuevo
caso de sindrome de obliteracién de los grandes troncos del cayado adrtico.
Por tltimo, Frovic y LOKEN (4) confirman la existencia del sindrome des-
crito por nosotros, describiendo con el titulo «The Svndrome of Obliteration
of the Arterial Branches of the Aorta Avch Due to Arteritis» el siguiente
cuadro clinico: 1) Trastornos cerebrales, primerc transitorios, mis tarde per-
manentes y progresivos, caracterizados especialmente por hemiplejia v alte-
raciones visuales con frecuencia asociados con trombosis de la carbtida inter-
na; 2) Trastornos nutritivos oculares con cataratas y atrofia del iris;
3) Atrofia facial incluyendo los mfisculos y los huesos de la cara ; 4) Ausen-
cia de pulsatilidad al principio en las carétidas y otras arterias de la cabeza
v cuello v también en ambos brazos imposibilitando la toma de la presién
arterial por los medios corrientes ; ) Aumento de la presién arterial en las
extremidades inferiores.

Dichos autores describen detalladamente el caso de una enferma de
21 afios. El estudio necrdpsico de esta enferma es el mis completo de todos
los publicados hasta la fecha. Del estudio anatémico practicado terminan ex-
cluyendo la sifilis y la arteriosclerosis como factor etioibgico. Manifiestan
que ¢l cuadro anatomopatclégico tiene mucho en com@in con las enfermedades
que se supone tienen un origen «alérgico-hiperérgico», entre las que se cuen-
tan la endarteritis obliterante, las enfermedades reumdticas, periarteritis
nudosa, arteritis temporal y arteritis de células gigantes.

RESUMEN

Los autores amplian conceptos sobre el Sindrome de Obliteracién de los Troncos
Supraaaérticos, descrito la primera vez por ellos en 1944.

SUMMARY

The syndrome of obliteration of the arterial branches of the aortic arch constitutes
a perfectly defined clinical entity first described by the authors in 1944.

The orthostatic syncopes with or without epileptiform attacks and the absence of
arterial pulsation in the arms and in the neck are the most characteristic and constant
symptoms.
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