E X TRACT O S

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS SOBRE EL. ANEURISMA DI-
SECANTE DE LA AORTA (Surgical considerations of dissecting aneu-
rysm of the aorta). — DE BAKEY, M. E.; CooLEy, D. A. y CREECH, O.
«Annals of Surgery», vol. 142, n." 4, pag. 586 ; octubre 1955.

Desde hace una centuria se conoce exactamente la clinica v la anatomia
patolégica de los aneurismas disecantes de la aorta, pero el tratamiento ha
sido siempre sintomditico e insatisfactorio, A diferencia de los aneurismas
sacciformes y fusiformes, en ios que puede hacerse ficilmente una extirpa-
cién, el aneurisma disecante de la aorta constituye un problema enteramente
distinto debido a la naturaleza anatomopatolégica de la lesién. Por una parte,
pocas veces es lo suficientemente localizado (la lesi6bn se extiende por toda la
longitud de la aorta) para permitir la aplicacién de esta forma de accién qui-
rirgica. Por otra parte, generalmente se origina en las primeras porciones de
la aorta, en el cayade, y con mavor frecuencia en la aorta ascendente. Es,
pues, evidente que la consideracién quirtirgica de este problema requiere al-
gunos principios diferentes que los que sirven de base a un tratamiento por
extirpacibn.

El caracter acuciante de esta ¢nfermedad estd més subrayado por su curso
casi siempre fatal. De una revisién de la literitura se desprende que esta
enfermedad ccasiona la muerte en plazo breve en un 735 a go por ciento de
los casos.

Pocos intentos se han efectuado para solucionar el problema por medios
quirfirgicos, y todos han resultado infructuosos. Parece que el primerc de
éstos es el de Gurin, BuLMER y DERBY, e¢n 1935, cuvos esfuerzos se dirigie-
ron primariamente hacia el alivio de la insuficiencia arterial aguda en la
extremidad inferior derecha de un paciente con aneurisma disecante agudo
de la aorta. Abierta la arteria iliaca externa derecha, incindieron las capas
intima y media desde dentro del vaso, creando asi una abertura en la falsa
luz del aneurisma, a través de la cual sali6 un chorro de sangre arterial bri-
llante al aflojar momentineamente ¢l «clamps proximal. Después de cerrar
la incisién de la pared anterior del vaso v de quitar los «clamps» se restable-
cieron las pulsaciones en la extremidad, pero el paciente murié de insuficiencia
renal en el quinto dia postoperatorio. En 1953, JOHNS comunic6 la repara-
cién por cierre con sutura de un aneurisma disecante perforado de la aorta
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abdominal, pero el paciente también sucumbié de insuficiencia renal en el
octavo dia postoperatorio.

En un caso mis tipico de aneurisma disecante agudo, SHAwW ha comuni-
cado recientemente la aplicacién de un precedimiento quirfirgico algo seme-
jante al empleado por GURIN y colaboradores. Aqui, de nuevo, las principales
manifestaciones eran las de insuficiencia arterial aguda de las extremidades
inferiores. El procedimientc empleado consistié esencialmente en hacer una
incisién longitudinal del aneurisma en la aorta abdominal baja, extraer un
coagulo blando de su luz, pirmitir la salida libre de sangre de la parte supe-
rior, hacer una pequefia ventana en la verdadera luz abrtica por excisién de
una piezi de 2 por 2,5 cm, de la pared interna del aneurisma, cierre de la
porcién inferior del aneurisma disecante con puntos de colchonero aislades,
v reparacibén de la aortotomia. Al final de la intervencién se restablecié una
excelente pulsatilidad en la aorta, arteria iliaca, femoral v poplitea. Desgra-
ciadamente el paciente murié de insuficiencia renal en el noveno dia postope-
ratorio.

Nuestra experiencia del tratamiento quirtirgico dz esta enfermedad se basa
en 6 casos. Aunque los principics basicos de la téenica quirfirgica empleada
fueron en esencia similares, parecieron aconsejables ciertas variaciones en su
aplicacién a la vista de las diferentes lesiones anatomopatoldgicas encon-
tradas.

Casuvfsrica. — Caso 1. Hombre de 58 afios. Tensién arterial de 230/130.
La sintomatologia empez6 unos doce meses antes, Operado »1 7-VII-54, bajo
hipotermia, con temperatura rectal de 32,2°. Se practicé una toracotomia por
una incisién posterolateral izquierda, con reseccién de la quinta costilla, El
pulmén se separd hacia adelante, apareciendo un aneurisma en forma de U
de la aorta descendente torécica que se provectaba hacia atris y a la izquierda.
La pleura mediastinica se incindi6 y se pasaron cintas de cordén umbilical al-
rededor de la acrta por encima y debajo del aneurisma. Se ligaron v secciona-
ron tres pares de arterias intercostales, movilizando de esta forma el aneu-
risma en toda su longitud. Se aplicaron «clamps» por encima y por debzjo
del aneurisma v se extirpé el segmento de aorta comprendido entre ellos. El
examen del cabo distal de ia aorta revel6 una doble luz formada por el pro-
ceso disecante, La falsa luz se obliteré reaproximando las capas disecadas con
varics puntos de sutura sueltos. Se restableci6 la continuidad de la aorta por
anastomosis cabo 1 cabo. Los eclamps» se quitaron a los 44 minutos de su
aplicacion.

En la pieza resecada s¢ pudo observar un trombo bien formado en la falsa
luz. El extremo superior del fragmento de aorta 2xtirpado estaba por encima
del aneurisma v se encontrd €l sitio del desgarro original de la intima. En la
convalecencia no hubo cemplicaciones, Radiografias v angiocardiografias de-
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mostraron, tres meses mis tarde, una silueta relativamente normal de la
aorta torféicica descendente.

Caso 2. Hombre de 46 afios. Tensién arterial de 170/122. La sintomato-
logia databa de hacia 6 meses, Operado el 23-XI-54, bajo hipotermia gene-
ral, con temperatura rectal de 28,3°. Toracotomia izquierda por incisiébn pos-
terolateral resecando la quinta costilla, I,a exploracién demostré un aneurisma
de la porcidn distal del cavado adértico, empezando en el crigen de una arteria
subclavia derecha anémala y extendiéndose hasta el tercio medio de la aorta
toracica descendente. Las arterias carbtidas derecha e izquierda salian de un
tronco comiin cerca del centro del cayado abértico, Se ligh v secciond 1a arteria
subclavia derecha., Puesto que la arteria subclavia izquierda salia del aneu-
risma, también se ligd y secciond cerca de su origen. Por arriba se coleed un
«lampy inmediatamente después de la arteria cardtida comtn, v por debajo
olro en la aorta toricica descendente, y se extirpé el aneurisma. El examen
de la pieza demostré6 un aneurisma disecante con la falsa luz empezando
immediatamente por debajo de la linea proximal de ressccidn v extendiéndose
mds alld del extremo distal. En este extremo inferior habia una doble lug,
v por lo tanto se obliter6 la falsa luz suturando las capas disecadas. Se res-
tablecié 1a continuidad de la aorta mediante la insercién de un homeinjerto
desecado por congelacién, La duracién de la oclusién de la aorta fué de 65 mi-
nutos. Durante el pericdo de recalentamiento con respiracién controlada se
estableci6é un neumotérax a pesar del drenaje con aspiracién, Répidamente se
produjo un pare cardiaco seguido de fibrilacién ventricular, pero la resucita-
cién con masaje y desfibrilacién eléctrica restablecié el latido cardiaco. El
paciente, no obstante, no recobrd el conocimiento v murié a las 14 horas de
la intervencién,

En la autopsia aparecié un aneurisma disecante que se¢ extendia desde la
aorta toricica descendente hasta las arterias iliacas comunes. No se encontrd
un punto de entrada en la verdadera luz adrtica, El homoinjerto estaba in-
tacto.

Caso 3. Mujer de 4o afics, Tensién arterial de 115/80. Se conceia la exis-
tencia del aneurisma desde 13 meses antes. Operada el 10-I-55. Toracotcmia
izquierda, sobre la quinta costilla, Existia un aneurisma globular de unos
12 cm, de didmetro miximo en la porcidn distal del cayvado, empezando exac-
tamente después de la arteria subclavia izquierda y extendiéndese a la aorta
toricica media. M4s alld de este punto la aorta estaba dilatada hasta el nivel
del diafragma, Se aplicé un «clamps proximal al lado de la arteria subclaviz
izquierda y otro distal a la formacién globular, y se extirpd el segmento in-
termedio. El sector disecado por el aneurisma fué obliterado en la porcién
inferior aproximando las paredes interna y externa con una sutura continua,
y la porcién resecada fué substituida por un homoinjerto aértico desecado por
congelacién. La aorta estuvo completamente ocluida durante 34 minutos, Si-
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guib un curso postoperatorio sin complicaciones, excepto una moderada pares-
tesia en sus extremidades inferiores, y la paciente fué dada de alta 13 dfas
mis tarde en buen estado.

El examen de la pieza revel6 que el extremo proximal de la rescccién
estaba por encima de] sitio original de la perforacién de la intima y del sector
disecado por el aneurisma, mientras que distalmente se observaron dos luces
que se extendian alrededor de toda la circunferencia de la aorta.

Caso 4. Hombre de 61 afios, Tensién arterial 200/140. La sintomitologia
empezé6 un mes antes, Operado el g-II-55. Incisibn posterclateral izquierda
con reseccion de la quinta costilla, La exploracién preliminar descubrié que
la masa se originaba en la porcién distal del cayado, exactamente después de
la arteria subclavia izquierda, Se abrié la pleura mediastinica que recubria la
aortfa v se expuso el aneurisma por diseccién de la aorta proximal y distal. Se
aislé la base del ancurisma y se aplicd un eclampy no traumatizante en su
unién con la aorta. Se¢ abrié el saco por la parte distal al «clamp» y se le
encontré relleno de un trombo laminado. Se repard la pared de la aorta con
una hilera de puntos de colchenero aislados, y los bordes cortados se unieron
por encimt con suturas en forma de ocho, Curso postoperatorio sin compii-
caciones.

El paciente fué dado de alta 16 dias después, Il examen histolégico del
saco resecado reveld que se habia producido una perforacién de la aorta afec-
tada en un 4rea localizada, con elevacién de la capa adventicia y conteniendo
el aneurisma que se encontraba por fuera de la tinica media.

Casv 5. Hombre de 43 afics. Tensién arterial 200/110. Los sintomas co-
menzaron dos dfas antes v fué operado de urgencia ¢l 20-1I-55. Existia un
sindrome de isquemia aguda de la extremidad inferior izquierda, Incisién
téracoabdominal izquierda entrando en el térax a través del octavo espacio
intercostal. Aunque la aorta era de didmetro normal, la palpacién descubrié
des iuces. La aorta fué movilizada y rodeada con cintillas, seccionindose dos
pares de vasos intercostales entre ligaduras. Se colocaron los «clamps» en el
tercio inferior de la aorta toricica inmediatamente por debajo del nivel de la
vena pulmonar inferior, v se seccioné la aorta, En la porcibn superior se
extirpé un segmentc de la intima v de la media disecadas, para dejar una
puerta de entrada de la falsa Jnz a la luz normal. lL.os planos del vaso se
unieron luego mediante una sutura continua. En el segmento inferior las
capas se suturaron una a otra alrededor de toda la circunferencia de la aorta,
T.os cabos de la aorta se reanastomosaron luego. Cunando se quitaron los
«clamps» después de 18 minutos de oclusién se produjo ur marcado descenso
de la tensién, pero respondi6 a la administracién de norepinefrina, Después
se descubrié la aorta abdominal por via retroperitoneal ¥ se rodeb con cintillas
por debajo del nivel de 12 arteria mesentérica inferior. Se aplicaron los «ciamps»
v se secciond ta aorta inmediatamente por encima de la bifurcacién. Se con-
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firmé que la diseccién se habfa extendido hasta este punto, v de nuevo se
apreciaron dos luces. Se aspird sangre parcialmente coagulada por encima y
por debajo del falso canal exterior. La pared dis:cada de la aorta fué luego
resuturada en su posicién normal en los segmentos superior e inferior, y se
reanastomosd luego la aorta. Al final de la operacién la presién era de 130/60
v el pulso irregular,

La circulaciébn de la pierna izquierda mejoré de manera franca, y doce
horas después de la intervencién s¢ palpaban los pulsos de la pedia en ambos
lados. A pesar de la mejoria general del enfermo la insuficiencia abrtica que
se auscultaba ya antes de la intervencién fué en aumento, ia tensién arterial
se elevé de manera incontrolable y murié a los 8 dias sabitamente.

La autopsia revel6 un hemopericardias masivo producido por la ruptura
del aneurisma disecante ¢n el saco pericirdico. La perforacién original de la
intima y de la media era extensa y estaba localizada 3 cm. por encima de
los orificios coronarios. Las suturas de la acrta abdominal v torficica estaban
intactas y parecian haber funcionado bien,

Caso 6. Hombre de 72 afios. Tensién arterial 200/98, con sintomatclogia
anterior de un mes de duracién. Operado ¢l 4-II1-55. Taracotomia por inci-
sibn posterolateral, Se encontraron unos soo c.c. de sangre liquida, oscura,
en la pleura izquierda, La aorta descendente era tortuosa y estaba estenosada
en su porcidén media en una distancia de unos 2,5 cm. No obstante, por debajo
de este punto, la aorta estaba ensanchada, v por palpacién se descubribé una
doble luz, Se movilizb la aorta por encima v por debajo del 4rea de la este-
nosis. Se aplicaron los eclamps» y se seccioné 1a aorta, revelando un aneuris-
ma disecante que abarcaba toda la circunferencia de la pared. Al aflojar el
aclamps distal sélo se produjo unz pequefia hemorragia retrégrada por la
falsa luz. Por encima se abrié una ventana en la intima vy se suturé el resto
de la pared para obliterar la falsa luz. Por dchajo se aproximaron las capas
disecadas con una sutura circular continua, v luego se anastomosaron los cabos
de la aorta.

Curso postoperatorio sin complicaciones y el paciente sali6 del hospital a
los 18 dias.

Discusion. Aunque no es una enfermedad corriente, el aneurisma dise-
cante de la aorta aparece con suficiente frecuencia para ser merecedor de in-
terés clinico. Su frecuencia varia, en diferentes comunicaciones, de un o,r1
a un 1 por ciento de las necropsias, pero existen razomes para creer que la
frecuencia real de la enfermedad puede ser mucho mavor que la generalmente
descrita. Afecta dos veces mis a los hombres que a las mujeres, principaimente
entre las décadas quinta v séptima.

La etiolcgia no ha sido determinada con precisién, pero los estudios de la
pitogenia v anatomia patolégica sugieren que la lesién subyacente que pre-
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domina es la degeneracién de los elementos de la media, que puede ser loca-
lizada o difusa. La disecciébn empieza frecuentemente por un desgarro trans-
versal en la intima v la media, unos pocos centimetros por encima de las
sigmoideas abrticas o en la aorta torécica descendente cerca del origen de la
arteria subclavia izquierda o ¢n el ligamento arterioso. Cuando esto se pro-
duce, la separacién de las capas intramurales de la aorta por la poderosa
corriente sanguinea origina la diseccién, generalmente en la unién del tercio
medio v del tercio exterior de ija media, v progresa en sentido distal abar-
cando toda o una porciéon de la circunferencia de la aorta.

Aunque la extensiéon v el curso de la diseccién varian, en general se
pueden reconocer tres formas de la enfermedad. En las formas més agudas y
severas se produce una diseccién ripida y la perforacién terminal a través
de 1a adventicia en el pericardio, mediastino, pleura o peritoneo ccn muerte
en pocas horas o dias. En el tipo subagudo puede comenzar de manera brusca,
pero luego progresa gradualmente durante un periodo de dias o semanas, con
ruptura terminal y muerte. En la forma crénica, generalmente se produce una
puerta de entrada del sector disecado por el aneurisma hacia la luz de la
aorta, formando asi una aorta en «dos cafionesy, En estas circunstancias la
falsa luz puede recubrirse de endotelio o, raramente, obliterarse por forma-
cién de trombos v subsiguiente organizacién en un tejido fibroso. Esta even-
tualidad, la de una entrada del sector disecado, es, por lo tanto, de conside-
rable importancia, va que preporciona un mecanismo natural para controlar
y aun reparar el proceso y sugiere un camino para un eficaz enfoque quirdr-
gico del problema.

Ia creciente conciencia del problema y ¢l conocimiento de las manifesta-
ciones clinicas caracteristicas deben conducir a un diagnéstico precoz mas
frecuente. La enfermedad aparece generalmente en pacientes con una histo-
ria previa de hipertensién. El comienzo es por lo habitual sibito y estd carac-
terizado por un dolor fuerte, desgarrador, en el térax o epigastrio, que se
irradia siguiendo el curso de las costillas hacia la espalda o hacia abajo al
abdomen. En algunas ocasiones el comienzo se senala por pérdida del cono-
cimiento. En general, se produce colapso con impcrtante baja de la tensién
arterial. Pueden aparecer miltiples sintomas neurclégicos cerebrales v medu-
lares, predominando los primeros, v de isquemia en las extremidades infe-
riores, siempre por el obsticulo en el flujo de la sangre a las dreas corres-
pondientes.

La presencia de un soplo diastélico aértico es un dato de valor diagnéstico
en un cuarto o la mitad de los casos, aunque el mecanismo de su produccién
no estd claro. En casi tedos los casos puede existir algin tipo de anormalidad
electrocardiografica. .o més frecuente es el patrén de sobrecarga ventricular
izquierda. Cuando el diagnéstico es dudoso y los sintomas son compatibles.
con la oclusién coronaria, l1a falta de un patrén de infarto de miocardic debe
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sugerir el diagnéstico de aneurisma disecante, No obstante, la presencia de
un trazade electrocardiogrifico de cclusién coronaria aguda no excluve la
existencia del aneurisma.

Los estudios radiolégicos son de un gran valor para el establecimiento del
diagnéstico. El hallazgo mis corriente es el ensanchamiento de la sombra su-
pracardiaca, afectando toda la aorta toricica o sblo un pequefio segmento.
Las radiograffas de antes del comienzo de 1a diseccién tienen valer para apre-
ciar e] aumento de tamano de la aorta toracica. En algunas ocasiones la extra-
vasacion de la sangre al mediastino puede acentuar la sombra aértica. La
extensién de la disecciébn a una de las ramas principales de la aorta puede
demostrarse también radiogrificamente, y se considera un dato diagnéstico
importante, Ia formacién de un hematoma dentro de la pared de la aorta
produce a veces un engrosamiento parietal marcado visible en la radiografia,
apareciendo la falsa luz menos densa que la verdadera luz aértica. Cuande se
ha producido una calcificacién a lo largo de la superficie endotelial de la
falsa luz, la aorta puede tener una apariencia en «dos cafiones»

En los cascs dudosos la tomografia puede demostrar con claridad el ensan-
chamiento de la aorta ascendente y del cayado, y se pueden separar de la
a1orta las lesiones mediastinicas no vasculares.

El método radiolbgico de mayor valor en estes casos es la angiocardicgraffa,
De modo caracteristico el contraste estd densamente ccmcentrade en la ver-
dadera luz abrtica, mientras que la falta luz aparece como un canal menos
denso, lateral o medio, algo superpuesto. Utilizando posiciones anteroposte-
riores, laterales u oblicuas, casi todos los aneurismas disecantes de la aorta
tordcica tendrian que ser demostrados por este método, Estos datos caracte-
rsticos se aprecian con claridad en nuestros casos.

El tratamiento ha sido casi completamente sintomético e insatisfactorio
v los pocos esfuerzos previos para abordar el problema quiriirgicamente han
sido infructuosos. )

Las bases de los procedimientos quirfirgicos propuestos en esta comunica-
ciébn se apovan en el método de cicatrizacién natural, en el que una nueva
puerta de entrada esponténea del canal disecado hacia la acrta en algfin punto
distal, permite la restauracién de la circulacién periférica y disminuye la
creciente tensién sobre la pared externa, evitando de este modo la ruptura.
Esto se puede lograr por uno o varios métodos quirfirgicos utilizando esen-
cialmente principios basicos semejantes.

En los casos en que la diseccién empieza en la parte ascendente o descen-
dente del cayvado aértico, el procedimiento méas légico podria ser la creacidm
de una puerta de entrada en la luz abrtica por arriba, con obliteracién de la
‘falsa luz por debajo. Esto se logra colocando dos «clamps» en la aorta des-
cendente y seccionfindola entre uno y otro, cbliterando la falsa luz por debajo
mediante la aproximacién de las capas inferna y externa; y en la porcién
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superior se recorta un pequefio segmento de las capas internas, intima y
media, para proporcionar una puerta de entrada a la luz externa v finalizando
la operacién mediante una anastomosis cabo a cabo (casos 5 y 6). Asi, 1a co-
rriente sanguinca de la doble Juz aértica superior se encauza en la finica luz
normal inferior. Antes de aproximar las paredes interna y externa del extre-
mo distal de la aorta seccionada, debe aflojarse el eclamps unos momentos
para permitir la salida de sangre v trombos de la falsa luz. Puede utilizarse
la aspiracién para ayudar a viciar su contenido. En algunas ocasiones, como
en el caso 5, en que la diseccién se extendio hasta la poreién terminal de la
aorta v vasos iliacos, puede ser deseable repetir ¢l procedimiento en la aorta
abdominal inmediatamente por encima de la bifurcacién para conseguir vaciar
mejor la falsa luz inferior y asf dar un pronto alivio de su efecto compresivo
sobre la luz aértica normal.

No obstante, en nuestra opinién e¢s importante aplicar este procedimiento
de manera preferente a la aorta descendente toricica méis que hacia la peri-
feria, aunque lo fltimo se puede hacer como procedimiento adicional. El
que la entrada de la falsa luz a la luz normal se verifique tan cerca como sea
posible del punto de origen de la diseccién, parece deseable por varias razo-
nes. Por una parte, acortando la extensiéon de la falsa luz hay una tendencia
a reducir la resistencia periférica a la corriente sanguinea, y asi disminuye la
posibilidad de ruptura de la pared externa debiiitada hasta que pueda ser
reforzada por el tejido fibroso periadrtico de reaccion. Por otra, el restable-
cimiento de la corriente sanguinea por la luz normal en la aorta toricica y
porcién superior de la aorta abdominal tiende a corregir los efectos isqué-
micos de la compresion de la falsa luz sobre los puntos de origen de los prin-
cipales troncos vasculares de la aorta abdominal. Por lo tanto, esto permite
una circulacién més eficaz a través de estas ramas viscerales principales.

Otro factor que creemos de importancia en la realizacién y éxito de la
técnica operatoria es el control de la hipertensién, tanto durante la inter-
vencién como en €l periodo postoperatorio (caso 5).

En otros casos en los que la lesién esti bastante bien localizada o empieza
a nivel de la arteria subclavia izquierda o por debajo, este procedimiento
puede combinarse con la extirpacién del segmento afecto en el origen de la
diseccién, seguido de una anastomosis cabo a cabo (caso 1) o de la insercién
de un homoinjerto aértico, después de obliterar la falsa luz distal (casos 2 ¥ 3).

Otra posibilidad quirfirgica, aunque probablemente poco frecuente, es la
extirpacién y reparacién por aortorrafia (caso 4).

Registramos dos muertos entre nuestros seis casos. Una ocurri6 en el
octavo dia postoperatorio por ruptura de la pared exterior del aneurisma dise-
cante, probablemente como resultado de la impesibilidad de controlar la hiper-
tensién. La otra fué a consecuencia de la fibrilacién ventricular precipitada
por un neumotérax a hiperpresién y por la hipotermia. La hipotermia se
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emple6 en dos casos con el fin de contrarrestar los efectos isquémicos de la
interrupeién temporal de la circulacién aértica, y parece que es un procedi-
miento ftil cuando la interrupcién es necesaria a nivel o en las proximidades
de la sexta o séptima vértebras torécicas.

Los resultados obtenidos en los cuatro pacientes que se recuperaron de la
operacién han sido completamente satisfactorios. Todos ¢stin libres de mo-
lestias v han reanudado su actividad normal.

Una mejor valoracién de este método quirtirgico para el aneurisma dise-
cante requiere, naturalmente, una experiencia méis amplia y observaciones
mis prolongadas del curso postoperatorio. No obstante, basindonos en estos
resultados precoces satisfactorios, hay motivos para creer que este método
de tratamiento ofrece un enfoque més eficaz del problema que el que hasta
ahora se nos presentaba.

RaMON CASARES

RELACIONES ENTRE LA ATEROSCLEROSIS Y LA INVOLUCION
SENIL. — BALAGUER-VINTRG, 1. «Medicina Clinica», tomo 24, nfim. 4,
pag. 268 ; febrero 1955.

De entre las afecciones vasculares degenerativas hay que aislar la atero-
matosis de los grandes vasos como una afeccién definible, no sblo desde el
punto de vista clinico, sino también por la existencia de una patente bioqui-
mica traductora de un trastorno especifico en el metabolismo de los lipidos.
Debe distinguirse, como va lo sefialaba CHARCOT, de los fenémenos tisulares
que determinan la involucién senil del aparato cardiovascular. Y aunque am-
bos procescs pueden 1mbricarse o coincidir, no tienen relacién etiopatogénica
comiin ni traduccién clinica superpenible.

Etiopatogenia de la aterosclerosis. — Dos mecanismos pueden entrar en
juego: 1) las alteaciones de los componentes plasmaiticos, singularmente los
lipidos (precipitando en la endarteria} v 2j las afecciones de la pared vascular
(facilitando el depésito de dichas substancias), En las diversas formas de
arteriosclerosis cabe el predominio ¢ exclusividad de cada uno de los factores
citados.

El término de aterosclerosis debe reservarse para las lesiones degenerativas
de las paredes de los grandes vasos que se inician por la formacién de depb-
sitos de lipidos en la endarteria, lesién primaria a partir de la ¢unal la reaccién
vascular de la endarteria determinari el reblandecimiento de la substancia
fundamental y la necrobiosis por asfixia tisular secundaria al ateroma. Pos-
teriormente caben las siguientes reacciomes: a) reaccién conectiva eficiente ;
b) calcificacién de la placa, y ¢) destruccién del endotelio y ulceracién de la
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luz vascular, Esta afeccién se diferencia de las aterosclerosis secundarias a
hipercolesterolemias y de las experimentales por ingestién de colesterol por
cursar con colesterolemias normales o ligeramente altas, obedeciendo a tras-
tornos mas sutiles del metabolismo de los lipidos. Lo tardio de sus manifes-
taciones clinicas, que consisten en la traduccién de las complicaciones que
afectan la circulacién visceral, han dificultado el estudio bioquimico de la
alteracién lipidica fundamental. Sin embargo, a partir del estudio de las
lipoproteinas y sus fracciones por ultracentrifugacién y por electroforesis ha
sido posible identificar una patente bicquimica como tipica de la ateroscle-
rosis.

Con GIBERT-QUERALTO v GRAU-CoDINA hemos comprobado una alteracién
consistente en el aumento de lag betalipoproteinas v en el enlentecimiento de
su desplazamiento hacia el 4nodo. Este enlentecimiento viene determinado por
la presencia de lipoproteinas de caracteres fisicos distintos de las betalipo-
proteinas del plasma normal, que légicamente deben corresponder a las li-
poproteinas anormales aisladas por ultracentrifugacién por GorMmAN y cola-
boradores, por lo que resulta fécil establecer una relacién entre aterogénesis
y presencia de lipoproteinas con enlentecimiento de su desplazamiento anédico
o betalipoproteinas lentas.

Les resultados de nuestra experiencia sobre el tips de patente bioquimica
de las diversas formas de arteriosclerosis nos ha confirmado la importancia
de los dos factores patogénicos citados en cada una de ellas. De dicha expe-
riencia se deduce que mieniras la presencia de una patente lipidica alterada
era casi constante en las diversas formas de coronariopatias, la mayor parte
de los resultados eran negativos en los enfermos con signos involutivos de
su aparato cardiovascular v en la mayor parte de los hipertenscs con prome-
dio de edad de 64 afios, en los que cabia esperar una mayor participaciéon del
factor ligado a la pared arterial.

Patogenia de la involucién cardiovascular senil. — Las alteraciones vascu-
lares ligadas a la involucién senil son, en realidad, una lbgica consecuencia
del proceso general involutivo. HuaNT explica este enlentecimiento del meta-
bolismo por la constante disminucién a lo largo de la vida del cociente entre
nficleo v masa protoplasmatica, por aumento de la diferenciacién y la consi-
guiente disminucién de la energia endocelular.

Como defienden GramLLy v DESTREM, las transformaciones del colageno
explican las lesiones arteriales fisiolégicas del viejo en el sentido de una
angiosclerosis. Secundariamente ia esclerosis y la fibrosis de la endoarteria
puede facilitar el depésite de los lipidos y de los cationes minerales del plas-
ma, confiriendo a las lesiones terminales una clerta semejanza anatomopato-
légica con las aterosclerosas, aunque el mecanismo patogénico haya sido pre-
cisamente inverso,

Max BURGER ha estudiado los fenémenos del envejecimiento tisular en



FAG, EXTRACTOS MAVO-JUNTO
180 1957

los que denomina tejidos braditroficos, entre los que incluve algunos estratos
de las paredes de los grandes vasos. En tales tejides resulta mas facil seguir
la involucién senil consistente en la deshidratacién, en alteraciones del es-
tado coloidal de las proteinas v en el aumento del colesterol y de los depésitos
minerales. Desde el punto de vista funcional, estas alteraciones pueden tra-
ducir lo que se ha denominado histanoxia tisular senil.

La braditrofia senil tisular nes parece una denominacién acertada para
comprender el intimo mecanismo del envejecimiento. Las restantes teorfas
s6lo exponen la existencia de alguno de los fenémenos biolégicos mas llama-
tivos del mecanismo que acabamos de exponer.

Otros factores intervienen en la involucién senil cardiovascular, coadyu-
vando a la aceleracién de las alteracicnes metabélicas : alimentacién unilateral
v errénea, alteraciones de la masticacién, reduceién de la seerecibén enzimética
endodisgestiva v el fallo de sus mecanismos psicdgenos, la involucién pluri-
glandular y la respuesta disminuida de Tos tejidos a los normales estimulos
metabdlicos, Ademds, intervienen otra serie de factores ligadcs a la reduccién
de la capacidad de reserva del aparato cardiovascular involucrada a la misma
involucién senil, tales como la pérdida de la elasticidad de las paredes de las
grandes arterias, con la consiguiente disminucién de la regulacién sistélica
de la aorta.

Claudicacién cardiovascular senil. — Todas las alteraciones resefiadas re-
ducen las reservas del aparato cardiovascular del viejo, siendo facil compren-
der su claudicacién involutiva, la cual puede afectar selectivamente aquellas
partes del aparato cardiovascular donde son mis intensas las exigencias fun-
cicnales v en las que es necesario recurrir con més frecuencia e intensidad
a la puesta en juego de log mecanismos de adaptacién.

1. Insuficiencia covondrica, — l.as modalidades clinicas que presentan
las coronariopatias en el viejo pueden obedecer a las siguientes causas: a) mo-
dificacién del curso de una aterosclerosis corandrica por la puesta en marcha
de los mecanismos compensadores de la circulacidon coronirica al enirar en
jueégo las anastomosis extracoroniricas, intercorcniricas v coronarico-ventri-
culares, favorecidas por la disminucién de la elasticidad vascular en el curso
de la geroangiosclerosis (segtin denominacién de GIBERT-QUERALTO), v b) pre-
sentacién de la insuficiencia coronirica funcional por falta de adaptacién del
contenido al continente vascular dilatado por la pérdida de la elasticidad v
por el aumento de las exigencias consecutivo al hipometabolismo senil.

Por el primero de los mecanismos descritos se explican las atipias en el
cuadro clinico del infarto del viejo (ninguno o menor dolor v mejor tolerancia
a la necrosis). Por el segundo, pueden explicarse los cuadros de insuficiencia
coronérica aparecidos e¢n la edad provecta con las caracteristicas de duracién
v reiteracién del sindrome doloroso junto a su resistencia a las terapéuticas
vasodilataderas habituales. La mavor frecuencia de necrosis coroniricas, es-
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pecialmente de localizacidn subendccardica, en el viejo es muchas veces una
consecuencia de estas isquemias funcionaies prolongadas,

2. Insuficiencia cardiaca. — L.a insuficiencia cardiaca ccmo manifestacién
predominante de una coronariopatia es frecuente en la clinica geriatrica, hecho
explicable por la suma de la reduccién en la reserva circulatoria v las altera-
ciones coronéricas, facilitando la claudicacién cardiaca hemedinamica. En
este sentido deben valorarse algunos signos, como la fibrilacién auricular, cuva
mayor frecuencia a medida que aumenta la cdad se relaciona con el aumento
de la afectacién corondrica y con la disminucién de la reserva cardiaca.

En otros muchos casos la insuficiencia cardiaca depende de las alteraciones
involutivas del miccardio de tipo braditrdfico, de acuerdo con lo escrito al
hablar de patogenia de la invelucién senil.

Como consecuencia de las especiales caracteristicas del organismo del viejo,
la insuficiencia cardiaca puede presentarse cen lcs cuadros clisicos o bien
adeptando fermas oligosintométicas.

3. Insufictencia vascular visceral. — Aunque el estudio hemodinidmice
de la circulacién cerebral en el viejo sélo aperta una disminucién de la co-
rriente sanguinea junto a un aumento de la resistencia vascular con la con-
siguiente disminucién del gasto de O., creemos que las alteracicnes involu-
tivas de la pared vascular se¢ suman a las lesiones aterosclercsas, arterioscle-
rosas v a la degeneraciém de la substancia fundamental del sistema nervicso,
jugando un gran papel en la presentacién y evolucion de los cuadres clinicos
de la patologia cerebral geriitrica,

La reduccién de la capacidad funcional del rifién, secundaria a los cambios
involutivos circulatorios, se manifiesta por la reduccién en la velocidad de
filtracién v en la funcién tubular. Sin embargo, no suele ser suficiente para
dar lugar 2 una insuficiencia renal, excepto cuando al trastorno senil se suman
otros factores externos, tales como una hipotensién o una grave alteraciéon de
las constantes plasméticas que el rifién senil se ve incapaz de compensar.

4. Insuficiencia vascular periférica. — E]1 mecanismo de la hipotensién
senil, frecuente en las tltimas fases de la claudicacién cardiovascular senil,
es miltiple v en él juegan varios factores extracardiacos, tales como la hipo-
funcién suprarrenal, la hipcactividad ligada al hipometabolismo, la hipoto-
nfa del centro vasomotor v la disminucién de la intensidad de los impulsos
neurbgenos sobre el tono vasomotor, A ello cabe sumar la pérdida de la fun-
cién reguladora aértica del volumen sistélico. El estudio de la hipotensién
senil tiene, pues, interés si tenemos en cuenta que la hipotensién es un meca-
nismo a afiadir 2 las causas va citadas de clasificacién de la circulacién visceral.

ALBERTO MARTORELL
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ULCUS CRURIS ARTERIOSCLEROTICUM. — HaxXTHAUSEN, H. «Nor-
dish Medicin», vol. 8, pag. 1663 ; 1940.

La ulcus cruris varicoso es, sin duda, la forma de filcera mis frecuente
en las extremidades mfenores ; perc hay otras clases de filceras que pueden
confundirse con las varicosas v que iienen, por tanto, gran interés diagnés-
tico diferencial. Los manuales v libros de texto hacen resaltar en este sen-
tido las filceras sifiliticas terciarias, las filceras tuberculosas (Erythema indu-
ratum Bazin ulcerada) y la Echthyma, mientras que las tilceras de base arte-
riosclertica suelen ser descritas muy ligeramente o pasadas por alto. Sin
embargo, estas tilceras arteriosclerosas no son de ningin modo raras. Por eso
creemos que una exposicién conjunta de estos datos podria tener interés.

Frecuencia y sintomas. — E] ulcus cruris arterioscleroticum se presenta
en especial en personas mayores de 60 afios, aunque he visto casos en perso-
nas de 50. Ambos sexos se hallan igualmente representados. Las filceras se
desarrollan en general con bastante lentitud, y surgen espontineamente en
la mayoria de los casos ; sblo algunas veces ha sido declarado ¢l traumatismo
como factor provocante, Al contrario de las tilceras varicosas, las arterioscle-
rosas van por lo regular acompaiiadas de evidente dolor, a veces intenso, Estos
dolores pueden tener carcter incisivo y permanente ; pero, por regla gene-
ral, son intermitentes, siendo mis intensos al andar y desapareciendo durante
el reposo. En este sentido los sintomas recuerdan los de la claudicacién inter-
mitente, pero en pocos casos he visto ¢l ulcus combinado a dicha altima mani-
festacién, y una sola vez lo vi asociado a gangrena de los dedos del pie. Los
cambios que experimentan log vasos v arterias en el ulcus poseen otro caric-
ter que las conocidas manifestaciones de arteriosclerosis en la extremidad in-
ferior.

La forma y localizacién de las tlceras no son tan tipicas como para reco-
nocer inmediatamente su naturaleza arteriosclerbtica. Sin embargo, se puede
decir que, en general, las tilceras son relativamente pequeflas v por lo regular
tienen un borde muy delimitado » preciso. La forma suele ser redonda u oval
y en algunos casos policiclica, Apreximadamente en la mitad de los casos se
han hallado dos o més filceras, y esta frecuente presentacién multiple, junto
a la forma de las ftilceras, difiere del ulcus varicosum, mientras recuerda mucho
las condiciones de la filcera gomosa. De ésta difieren, no obstante, por el
caricter del fondo, va que tienen la forma de crater, como un embudo que
se extiende cbénicamente con la punta hacia dentro, alcanzando a veces un
centimetro o mis de profundidad, debajo del nivel de la piel circundante,
mientras que la filcera gomosa suele tener un fondo plano y un borde inte-
rrumpido y acantilado.

Las tilceras se localizan en la mayoria de los casos en torno al melleolus
medialis, con mayor frecuencia debajo o detras de éste. No obstante, también
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puede localizarse alrededor del malleolus lateralis, asi como algo més arriba,
pero nunca més arriba del transito entre el tercio inferior y el tercio medio.
La localizacién sigue en la mayoria las mismas reglas que el ulcus cruris
varicosum ; si bien es de sefalar que a veces se afectan el dorso y los bordes
del pie, lo que es sumamente raro con las filceras varicosas. En la mayoria de
los casos sélo existe filcera en una de las extremidades inferiores.

El fondo de las filceras no sometidas a tratamiento suele estar cubierto
de abundantes capas fibrinosas, a veces de caricter necrético. Por lo regular
hay cierta hiperemia y edema en las proximidades de la filcera, pero no en
toda la pilerna. Puede existir, ademés, pigmentacién v eczematizacién de la
piel circundante y cambios atréficos e infiltraciones en el tejido subcutineo
periulceroso. Estos cambios pueden parecerse a los que se observan en las
filceras varicosas antiguas. L.a musculatura de la pierna es con frecuencia
marcadamente atréfica.

Diagnéstico. — De la descripeién precedente se deduce que las tilceras ar-
terioscleréticas presentan sintomas objetivos y subjetivos peculiares, pero que
no son tan caracteristicos como para posibilitar sin més el diagnéstico. El
diagnéstico diferencial debe hacerse con la filcera varicosa y la filcera gomosa.
En esta ltima el Wassermann es casi siempre positivo.

El ulcus cruris varicosum suele presentar varices, mientras no ocurre
asi, en general, en las arterioscleréticas.

No es posible con todo decidir con seguridad si la dlcera es varicosa o arte-
riosclerdtica, basindonos sblo en la presencia o ausencia de varices; pero
es obvio que la ausencia o presencia de varices muy poco desarrolladas debe
slempre encaminar la atenciébn sobre la posibilidad de las filceras arterioscle-
rbticas, si la edad del paciente y otras manifestaciones armonizan con ello.

El diagnoéstico seguro del ulcus arteriosclerbtico requiere investigaciones
especiales. Con los rayos Roentgen se puede, por lo general, descubrir facil-
mente las alteraciones arterioscleréticas en las arterias de las piernas. Sin
embargo, se pueden encontrar grandes cambios roentgenoldgicos con una cir-
culacién relativamente buena, v, al contrario, pequefios cambios y circulacién
fuertemente reducida.

Por tanto, es también importante otra investigacién : la oscilometria. En
los casos tipicos se halla siempre una apreciable disminucién del indice oscilo-
meétrico en la pierna ; pero en muy pocos casos ha sido nulo. Por lo general,
se trata de valores que oscilan entre 1/4 v 1/2 de los normales. Casi siempre
son menores en el lado afectado que en el lado «sanon, y la diferencia es a
menudo considerable, En el muslo se suele hallar una reduccién moderada
o incluso valores normales. Existe, pues, una reduccién de sangre circulante
en las grandes arterias, pero la reduccién es menos pronunciada que, por
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ejemplo, en la gangrena de los dedos o en la claudicacién intermitente arte-
riosclerdtica.

Las alteraciones en las grandes arterias apenas pueden explicar por si so-
las la aparicion del ulcus. Probablemente también hay trastornos: arterioscle-
réticos en las arterias medianas, v quizis especialmente en las ramificaciones
que nutren la piel v el tejido subcutaneo,

La temperatura de la piel es normal en la mayoria de casos de flceras
arterioscleréticas, y en algunos casos mis elevada que la del lado «sano». Este
descubrimiento no contradice de ningfin modo lo dicho, y debe interpretarse
como una especie de «compensaciény por parte de las arteriolas. Perc aunque
la afluencia de sangre a la piel hay que ccnsiderarla en cierto modo normal
en estado de reposo, difiere no obstante por el hecho de que su «fuerza de re-
servan, si se puede emplear esta expresién, es muy inferior. Una singular ma-
nifestacién de esta reducida «fuerza de reserva» son las necrosis de la piel,
descritas por IPSEN, que pueden surgir ante muy débiles compresiones de la
piel, cuande el suministro arterial esti debilitado.

Patogenia. Las regiones cutineas de la pierna por las que las tlceras arte-
riosclerdticas tienen preferencia estin parcamente provistas de arterias, y por
esta causa més predispuestas. A su vez la piel en cstas regiones estd més
expuesta a presiones, traumas v tensiones de varias clases. Quizd jueguen
aqui un papel especial los llamados edemas de filtracién. Son cambios que se
observan principalmente, como es sabido, en las varices, v que aqui supo-
nemos la verdadera causa de la formacién del ulcus ; pero no hay duda alguna
de que (en todo caso de modo pasajero) también puede surgir en personas que
no tienen varices, y precisamente en posicién ortostatica o estando de pie,
cuando «la bomba muscular» es total o parcialmente inoperante. Parece bas-
tante probable, por tanto, que incluso los edemas pasajeros, que producen
sintomas insignificantes en la persona normal, puedan tener importancia si
existe una reduccién funcional en las arterias, Los edemas aumentarin la
tensién de la piel, una presién que puede equipararse a los efectos que en las
precitadas observaciones de IpsEN daban lugar a necrosis cutdneas. Cemo se
ha mencionado, se observan a menudo ademés ligeras varices, con lo que se
acrecientan las posibilidades de edemas de filtracién y sus consecuencias.

Las llamadas infiltraciones de la plerna (BISGAARD), que ademas de las
varices pueden deberse a otras causas, es de suponer que también pueden so-
brecargar las arterias que funcionan mal. El lugar predilecto para estas infil-
traciones es, precisamente, la regién que rodea el malleolus medialis, que
como va hemos dicho es el lugar predilecto para las filceras arterioscleré-
ticas.

Tratemiento. E)l medio mas importante para el tratamiento de la
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filcera arteriosclerdtica es €l reposc ¢n cama, Sélo asi se puede obtener alivio
en la demanda sanguinca de los tejidos, ante unas arterias con deficiente
funcionalismo. Debe tratarse asimismo la disminucién de afluencia sangufnea.
Es probable que buena parte de esta disminucién deba buscarse en las ar-
terias de calibre mediano (quizi las ramificaciones de la misma piel), en una
regién relativamente limitada, Fuera de esta regién, la afluencia arterial debe
suponerse bastante buena, asi como las de las arterias muy pequefias proxi-
mas a las tlceras, a juzgar por los datos Je temperatura dérmica. Segfin esto,
parece existir la posibilidad de incrementar l1 circulacién colateral a través
de los pequefios capilares, dilatindolos lo mas posible, no solamente en la
proximidad de las dlceras sino en gran extensién més alla de éstas. Aunque
las arterias del orden que tratamos son pequefas, forman, como es sabido,
una extensa y compacta malla en la piel, y el caudal del conjunto de estos
troncos debe ser considerable,

Para procurar una amplia dilatacién de estas pequeflas arterias superficia-
les de la piel he probado varios métedos médicos v fisicos ; el calor parece
ser el que surte mejor efecto. El calor se aplica en forma de grandes fomen-
taciones que comprenden toda la pierna, y que se cambian tres o mas veces
al dia. lLas tlceras se tratan con pequeflas compresas. En los casos en que
existan infiltraciones deben tratarse con masaje diarto, segiin ¢l método de
Biscaarp.

Con este tratamiento térmico se consigue curar la mayveria de las tlce-
ras arterioscleréticas. Sin embargo, el peligro de recaida es grande, por cuyo
motive es conveniente continuar ¢l reposo ¢n cama v la aplicacién de com-
presas por algfin tiempo después de la curacién. El paciente debe acostum-
brarse luego gradualmente a tolerar ia carga que representa el andar, v suelo
recomendar que usen una venda elastica (colocada segiin el método Bisgaard)
o una media o calcetin de goma, como protecciébn contra les traumatismos,
enfriamientos y edemas de filtraciébn, A pesar de estas reglas preventivas,
las recaidas no son raras; pero en bastantes casos la curacién ha duradoe
muchos afios.

ToMis ALoxso

APORIT'ACION A LA CLINICA DE LAS ULCERAS HIPERTENSIVAS
(Ziir Klintk der Hypertoniegeschwiire,) — ScaMITZ, R. «Dermatologische
Wechenschrifts, tomo 131, ntim. 11; 1955.

ILa tlecera crural no constituye una unidad nosolégica ni en forma alguna
se trata de un problema sélo de insuficiencia venosa.
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Las filceras de las piernas no basadas en un simple complejo sintomatico
varicoso se agrupan bajo el concepto de filceras supramaleolares, puesto que

se localizan por encima de los maléolos v porque, dada la particularidad de
su asiento, se diferencian de la caracteristica tilcera varicosa.

MARTORELL, en 1945, separd del grupo de las filceras supramaleolares un
cuadro mnosolbgico especial : la lecera hipertensiva. Este autor la describe
de la siguiente forma. Casi exclusiva de mujeres de tiempo hipertensas, con
considerable aumento de la tensién diastélica. Muy superficiales, dolorosas,
por lo general bilaterales y simétricas, sobre la regién anteroexterna de la
transicién del tercio medio al inferior de las piernas. No existe edema ni
signos de estasis. I.os troncos arteriales principales son permeables por com-
pleto, con gran amplitud pulsatil. No existen, pues, las caracteristicas de
una hipoxemia crbnica indicadora de una obliteracién crénica de los grandes
vasos arteriales. Se inician con una mancha equimética que, desintegrandose
por la noche, deja una tilcera. En ocasiones, en lugar de presentarse en ambos
lados, la filcera es unilateral ; pero en la regién simétrica de la otra pierna
se observa la caracteristica mancha equimética. El primer signo clinico de
la necrosis es, pues, una extravasacién, por lo comtin simétrica. A partir
de la necrosis puede formarse una tlcera o solucionarse sin formacién ulce-
rosa. Se ignoran los factores que llevan, después de un principio simétrico,
hacia una evolucién dispar del cuadro nosolbgice, orientando hacia la ulce-
racién o la reparacién de la necrosis.

En las tilceras hipertensivas se observa, histoclégicamente, una piel con
arteriolas estenosadas y alteradas por la hipertensién, con hialinizacién entre
el endotelio y la elastica interna y proliferacién del endotelio arteriolar,

Estas caracteristicas han sido ccnfirmadas por otros autores.

En la Universitits-Hautklinik hemos visto hasta ahora dos enfermos con
tilcera hipertensiva. Hay que resaltar que la tlcera aparecia sélo en un lado.
En la pierna, donde més adelante se desarrollé la filcera, ambas enfermas
sufrieron, bastante tiempo antes, una lesién adicional: una fractura, una
parilisis apoplética. Al medio preparado por la hipertensién se anade asi
una reaccién individual en el sentido de GorTRON, posible causa final de la
necrosis. La observacién clinica hace probable, ademds, que el primer signo
en el inicio de la tilcera hipertensiva nc sea una hemorragia en masa, sino
hemorragias puntiformes capilares.

Observacién niim. 1. — E. K., de 6g afics. Fractura de pierna izquierd:
en 1932. Inicia tratamiento por hipertensién en 1950. A partir de un golpe
en la pierna, en 1953, aparece una mancha equimoética que al poco se ulcera,

En la actualidad, astenia, tensién arterial 240/120. En la parte externa
de la unién del tercio medio con el inferior de la pierna izquierda presenta
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una ticera oval, superficial, de g x 8 cm. y fondo rojo frambuesa, con escasa
granulacién y bordes cortados a pico.

La region circundante mas préxima a la tlcera muestra hemorragias pun-
tiformes rojo cereza, agrupadas en forma de mancha y que luego desaparecen
para constituir manchas hemorrigicas mayores. Estas nuevas necrosis aumen-
tan el tamafio de la flcera en los primeros dias de observacién. Por otra
parte, se cbservan manchas desperdigadas de hemosiderina, del tamano de
un grano de mijo. Estas inclusiones de pigmento hemético se hallan también
en la otra pierna, pero faltan en ella las hemorragias puntiformes recientes
y en especial las eflorescencias agrupadas ¢ manchas equiméticas. No existe
hiperqueratosis de los pies ni subungueal, Puiso pedio presente y con latido
intenso. No edema ni varices ; pero por encima de las grandes venas de las
plernas se reconocen hemorragias puntiformes de color rojo marrén, muy
densas y distribuidas a modo de carreteras.

La inyeccién de histamina y la aplicacién percutinea de éster nicotilico
apenas provocan reaccién vasomotora en la pierna izquierda, mientras en la
derecha aparece la caracteristica triple reaccién a la histamina y el eritema
edematoso por el éster nicotilico.

La biopsia del borde externo de la {ilcera pone de manifiesto una epider-
mis acantésica de moderada inteusidad. Fondo de la tlcera formado por te-
jido de granulacién, con abundante liquido; en la profundidad, tejido cica-
trizal. En las capas superiores, infiltracién hasta cierto punto intensa de
células mixtas, granulocitos, linfocitos v elementos histiocitarios y fibroblas-
tos. En las zonas mis profundas, intensa neoformacién de tejido conjuntivo,
infiltracién celular escasa, extravasacién sanguinea con depésitos de hemo-
siderina, Por fuera de la {lcera, en los limites cutis subcutis, se encuentra
una gran arteriola con su tnica media completamente hialinizada, Adven-
ticia indemne. En el tejido de granulacién de la filcera se hallan arteriolas
aisladas hialinizadas, preexistentes o neoformadas.

Observacibn niim. 2. — O, N., de 60 afios. Apoplejia con hemiplejia iz-
quierda en 1951, que persiste.

En la actualidad, tensién arterial 1go/120. Paralisis espastica en brazo y
pierna izquierda. En esta filtima, hiperreflexia, Babinsky positivo.

En la cara externa de los limites del tercio medio con el inferior de la
pierna izquierda se observa una filcera muy superficial, de forma oval, de
2 x 5 cm., con fondo rojo oscuro v pricticamente libre de granulacién.

Con tratamiento vasodilatador (simpaticoliticos) se produce con rapidez
la aparicién de hemorragias puntiformes densamente agrupadas por encima
de la tilcera v que durante la noche se ven recubiertas por manchas heméticas
mavores, que luego se desintegran formando filceras.

El pulso pedio izquierdo es més débii que el derecho. Reaccién a la his-
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tamina, negativa. No hay hiperqueratesis plantar ni subungueal. No va-
rices ni edema,

Por su formacién tan rapida, la tlcera hipertensiva tiene las caracterfs-
ticas del infarto cutineo, Aunque es indudable la prosencia de isquemia cu-
tinea en enfermos con hipertensién y lesiones hipertensivas arteriolares, no
parece apropiado deszgnar la tleera hipertensiva come «nfarto isquémicon.
La observacién clinica de las tres fases de dicha filcera : hemorragias punti-
formes agrupadas, hemorragias en masa v tleera clinicamente observable,
parece indicar que sucede algo semejante al reblandecimiento rojo v poste-
riormente blanco-rojo cerebral, Valorando los hallazgos histolégicos, cabe
en lo posible que el reblandecimiento cerebral blanco-rojo y la filcera hiper-
tensiva tengan una fntima semejanza ; no obstante, es imposible afirmar con
seguridad cudl es la merfologia histologica de una determinada fase clinica
de tal dlcera.

, basdndencs en las observaciones clnicas, se intenta reconstruir la ca-
dena de los procesos patolégicos en la génesis de la dilcera hipertensiva, es
verosimil la teorfa de RICKER y la que se apoya en la interpretacién pato-
légica de la hemorragia cerebral de NorpMANN, Las hemorragias puntifor-
mes capilares serian el primer signo de un trastorno circulatorio periestético,
como sucede con la corriente descendente ante una estenosis de una pequeiia
arteria. Este trastorno circulatorio es regresivo, Quedan entonces hemorra-
gias puntiformes que se transforman luego en pigmento y representan un
hallazgo frecuente no privativo de las piernas del hipertenso, Si la altera-
cién circulatoria aumenta, sobreviene la necrosis. En este momento, en la
filcera hipertensiva se produce de modo regular una hemorragia en masa.
Con seguridad, segtin lo dicho, no es ésta lo primario, pudiendo originarse
en otro sector de la circulacién que no sea ¢l de las hemorragias puntiformes,
es decir, el de las arteriolas necrosantes, Hasta ¢l momenfo no se han sefia-
lado en la literatura las hemorragias puntiformes previas o iniciadoras de la
Qilcera hipertensiva. Ello podria ser debidc a que son de muy corta duracién,
Si la alteracién circulatoria regresa, pueden pasar inadvertidas; si, en cam-
bio, se produce una necrosis, suelen quedar enmascaradas por la hemorragia
en masa, Kl que en las dos pacientes comentadas en este trabajo haya sido
posible comprobarlas, es debido, seguramente, sélo al hecho de que durante
su estudio clinico se fueron formando nuevas filceras hipertensivas.

Igual que en la hemorragia cerebral, en la tlcera hipertensiva también
se puede plantear el problema de si un aumento repentino de la presién san-
guinea, por ejemplo, es suficiente para ocasionar un trastorno circulatorio
local, o bien, si la filcera hipertensiva se produce sblo cuando a la hiperten-
sién arterial se suma un trauma adicional o una estasis venosa brusca.

Aun cuando es seguro que en lar pequefias arterias de un hipertenso con
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una alteracién orgénica o funcional de cierto grado es suficiente un espasmo
espontidneo para iniciar Ja alteracién local, hay que tener en cuenta, ademss,
la cuestién de los traumatismos v la estasis venosa.

Precisamente ya el propio enfermo sefiala los traumatismos como relacio-
nados con la aparicién de la filcera, Hay que contar, no obstante, con que
el grado clevado de irritabilidad vasomotora y su consiguiente predisposi-
cién a la vasoconstriceién hace que, en los hipertensos, un trauma que en
los individuos sanos no ocasionarfa trastorne alguno pueda conducir en aqué-
llos a un trastorno local lo suficientemente intenso v duradero para iniciar
la necrosis. En relacién con el desencadenamiento de trastornos cireulatorios
intensos hay que llamar la atencién, con GOTTRON, sobre el papel esencial
de la vasoconstriccién traumditica en la génesis de las afecciones del tejido
adiposo, ¥ tener en cuenta que les vasomotores del tejido graso también res-
ponden a estimulos muy pequefios.

En cuanto la estasis venosa, se comprueba undnimemente en la litera-
tura que ni las varices ni los signos de estasia venosa pertenecen al cuadro
patologico de la fGilcera hipertensiva. Habrd que contar, sin embargo, con la
posibilidad de que con la labilidad de las regulaciones circulatorias periféri-
cas en el hipertenso se pueda producir una insuficiencia venosa no tan mar-
cada como para que se pueda demostrar clinicamente. T.a estasis venosa actua-
ria como la «gota que hace rebosar el vaso», y también provocando una pe-
quena alteracidén en la funcién de transporte en una pierna sobrecargada por
la presién ortostatica de la columna sanguinea., En el hombre las venas de
la pierna estin ya sobrecargadas por la marcha erguida; en edades avan-
zadas, una minima sobrecarga adicional, como es una estasis en la pequefia
circulacién, serfa suficiente para desencadenar una perturbacién circulato-
ria en las pequefias arteriag de la pierna gravemente lesionadas por la hi-
pertensién. La enferma de la observacién ntim. 1 presenta en la pierna afecta
una insuficiencia de sus venas, que se pone de manifiesto por las hemorra-
gias puntiformes extendidas en forma de carreteras por encima de dichas
venas.

Hemos sefialado que el infarto, o sea, la filcera hipertensiva, se ha pre-
sentado sblo en un lado en ambas pacientes, Dado que seria raro la presencia
de alteraciones arteriales unilaterales en un hipertenso, hay que considerar
la posibilidad de que en los dos casos se sume una alteracién circulatoria adi-
cional, posiblemente preexistente mucho tiempo antes de aparecer la filcera
y que en forma crénica haya sumado una sobrecarga a los vasomotores.

La paciente de la observacién ntim, 1 sufri6 una fractura de la pierna
mucho tiempo antes de la aparicién de la tlcera, Fractura que quiza pre-
dispuso a la constriccién arteriolar en el lado izquierdo, que luego se anadi6
a las alteraciones vasculares orginicas propias de la hipertensién, Los es-
pasmos de los vasos pucden persistir después del trauma (KUTTNER v BARUCH,
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LERrICHE, WILDEGANS). Afios después de una fractura, las alteraciones cir-
culatorias de la pierna pueden conducir también a una claudicacién inter-
mitente (WiLpEGANS). La duracién y grado del trastorno dependen de la
irritabilidad vasomotora, afectando con predileccién las arteriolas v capila-
res, es decir, aquellos segmentos vasculares que con més persistencia lo
estin en la hipertensidn.

La paciente de la observacién ntim. 2 presenta la flcera en la plerna
del lado hemipléjico. Es posible que con la hemiplejia, sufrida un afio antes,
el tono vascular sufriera una alteracién en la extremidad afecta, en el senti-
do de una mayor predisposicién 1l espasmo de los vasos de la pierna, es decir,
que se hayan anulado las reacciones contra estos espasmos. La hipotrofia de
una extremidad paralizada provoca, de por sf, una pérdida relativa de la
regulacién vascular periférica (RaTscHOW). Si la parilisis es antigna, predo-
mina en la extremidad afectada una tendencia a la vasoconstriccién, cuando
al principio existia mas bien una tendencia a la vasodilatacién.

La anamnesis de ambas enfermas sugiere, con cierta verosimilitud, que
las filceras no hayan aparecido finicamente por la enfermedad hipertensiva,
sino también por lesiones adicionales sobreafiadidas en la circulacién local,
que predispondrian, como la hipertensién, a una mavor tendencia a la vaso-
constriccién.

Como que los primeros signos de una tlcera hipertensiva en forma de
hemorragias capilares consiste en una pirpura, se impone la diferenciacién
con la parpura de Majocchii, que, como ha demostrado GOTTRON, es una
enfermedad del hipertenso, Las diferencias clinicas son llamativas, por lo
que la confusién apenas es posible, GOTTRON describe 14 prpura de Majoc-
chii como una eflorescencia bien ordenada, primariamente aislada, que se va
aproximando ; puntiforme, rojo azulada y mAis tarde marrén amarillenta ;
telangiectisica, hemorrigica y, por fltime, pigmentada en forma de man-
chas. A los focos patolégicos les falta la tendencia a la confluencia. La evo-
lucién e involucién se efectian muy lentamente. Las alteraciones de la pa-
red vascular se observan sélo después de un tiempo prolongado de duracién
v, entonces, de modo predominante en el subcutis.

La confrontacién de la tilcera hipertensiva — que se desarrolla con hemo-
rragias maculares pequeflas en la hipertensién fija — con la plrpura de
Majocchii — que se mantiene en pequefias manchas en una hipertensién 14-
bil — muestra particularidades comunes v otras contradictorias.
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Caracteristicas contradictorias

ULCERA HIPERTENSIVA PURPURA DE MAjoccHIT
(segtin MARTORELL) (segtin GOTTRON)
Hipertension fija. Hipertensién l4bil.
Cast sblo en mujeres. Mas frecuente en los hombres,
Evolucién rapida. Evolucién lenta.
Confluencia marcada de la eflores- Ninguna confluencia.
cencia primaria,
No telangiectasias. Telangiectasias.
Alteraciones vasculares siempre Rara vez alteraciones vasculares,
presentes.
Caracteristicas comunes
Hipertension.
Simetria.

Ausencia de estasis venosa.

Ausencia de graves alteraciones nutriti-
vas de les tejidos.

El cuadro patolégico puede detenerse en
diferentes grados de su evolucién.

Probablemente existen en su patogenia circunstancias comunes. La evo-
lucién tan dispar de los fenémenos hemorrégicos, con los dos caracteres del
hipertenso: hipertensién fija e hipertensién 14bil, podria ser un problema de
grado, en el sentido de que en la filcera hipertensiva v su hemorragia punti-
forme inicial queda aislado del suministro sanguineo todo un sector vascu-
lar ¥ esta abocado a la periestasis ; mientras que en la parpura de Majocchii
la alteracién funcional causal tiene su asiento en las ramas terminales de
tal sector, por lo que no se necrosa nunca tedo el sector, aunque, si sus ra-
mas estdn muy afectadas, puede dibujar su contorno en la piel por las eflo-
rescencias.

Tomis ALONSO

OSTEOCONCRODISPLASIAS YV LESIONES ASOCIADAS. A PROPO-
SITO DE UN SINDROME DE MAFUCCI (Ostéochondrodysplasies et
lésions associées. A propos d’un cas de Syndrome de Mafucci). — AIMES,
A. v Francuesors, P. «La Semaine des Hopitaux de Paris», afio 31,
nam. 7; 30 enero 1955.

Los problemas nosolbgicos y patogénicos referentes a las discondroplasias
son afin oscuros. Estas afecciones son raras, v més todavia la asociacién de
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sus lesiones. Tal ocurre con €l complejo condrodisplasia-angiomatosis, He-
mos visto un nuevo caso que resumimos.

OBSERVACION. — B. F., 44 afios. Ingresa el 27-111-52, por «trastornos
troficos de los miembros inferiores». Evidente acortamiento de los miembros
superior e inferior derechos, con radio curvus y genu valgum importante.

Pigmentacién reticulada en las dos piernas. Placa pigmentada muslo de-
recho. Numerosas tumefacciones esqueléticas difusas en manos. Pie valgo
bilateral con tegumentos ehgrosados y supuracién epidérmica. Numerosos
nédulos subcutineos, blandos, azulados, de revestimiento verrucoso.

Antecedentes. — Normalidad al nacer (?), Tifoidea a los 12 afios. A los
13, genu valgum. A los 14, defcrmaciones manos v pies. Estabilizada desde
los 35 afios. Nada familiar.

Radiologia. — Miembro superior derecho: se presentan tres radiogra-
fias con las imigenes de condrodisplasia. Miembro inferior derecho: genu
valgum, aspecto fibrogeddico de ciertos sectores femorales, Pies: deforma-
ciones en algunos metatarsiancs, que se observan abombados v con aspecto
geddico. Numerosos flebolitos. Nada en cranec.

Conclusiones : Discondrodisplasia de predominio derecho.

Lecboratorio. — Calcemia, 1or mg./l.; fosforemia, 42 mg./l. ; potase-
mia, 200 mg./l. ; fosfatasas, $'3 u. Bodansky. Relacién cloro globular/cloro
plasmético, 1’°96/4’36=0'45. Tiempo de Quick, 14 segundos. Protrombine-
mia, 100 %. Resto, normal.

Electroencefalograma, normal.

Biopsia. — En piel a nivel de un nédulo, epidermis adelgazada, dermis
e hipodermis ocupadas por neocavidades vasculares con aspecto de angioma
cavernoso o capilar segfin la regién. A nivel de un nédulo éseo no existe
tejido 6seo claramente diferenciado, sino un tejido fibromixccondroide ; la
substancia fundamental es tan pronto baséfila — como la condrina, recono-
ciendo en su interior condroblastos — como acidéfila, apareciendo entre ellas
fibrillas coligenas. Nos hallamos ante una discondroplasia por metaplasia
fibromixoide, donde los elementos figurados se modelan sobre la substancia
fundamental de nueva formacién que habitan. Conclusién: preceso mesen-
quimatoso con potencialidad fibroangiomatosa para el dermis y fibromixoide
para el cartilago.

Evolucién. — Mejeria con curas locales v antibidticos. Alta del Servicio
el 1-VII-52. Reingresa el 27-X-52, con igravacién de sus lesiones cutineas,
engrosamiento tegumentario escleroso, ulceraciones mfltiples. A pesar de su
estancia en el Servicio de Dermatologia, amputacién de la pierna el 16-II-53.

Arberiografia de la pieza operatoria: (roncos normales, algunas placas
opacas limitadas correspondientes a la opacificacién de ciertos angicmas. Alta
en abril de 1953.
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El primer caso indiscutible publicado de esta asociacién se debe a Ma-
ruccr (1881). KasT y RECKLINGHAUSEN (1889) publican el segundo, en cuyo
enfermo se asociaba vitiligo.

Hemos podido recoger 29 casos (cuyas caracteristicas principales se resu-
men en un cuadro). La recapitulacién de ellos permite las siguientes compro-
baciones de interés:

1. Lesiones 6seas. — Condromatosis difusa en el 44 % ; discondroplasia
unilateral, tipo Ollier, 37 % ; ascciaciébn de ambas, 17 % ; degeneracién sar-
commatosa, 17 %.

2. Lesiones de lcs partes blandas. — T.a angiomatosis subcutinea es cons-
tante. En el 20 % de los casos (6) se sefiala angiomatosis visceral, aunque en
realidad es més frecuente (falta o incompleta autopsia).

Se han observado discromias cutineas en el 13,79 % (4) de los casos
(nevus, vitiligo, pigmentaciones anormales).

PROBLEMAS NOSOLOGICOS.

1. ¢ Es legitimo aislar un sindvome «condrodisplasia-hemagiomatosis?
T.os 11 casos de esta estadistica de angiomatosis difusa asociada a discondro-
plasia tipo Ollier no puede ser una simple coincidencia. Por otra parte, como
veremos, confirman esta autonomia argumentos patogénicos.

II. ;Es preciso matizer ain mds v subdividiv este sindrome en formas
clinicas? 1.° A los casos de lesién osteccartilaginosa, ;conviene oponer los
casos con condrodisplasia tipo Ollier (unilateral, de predominio proximal)
v aquellos con condromatosis difusa (bilaterales, sobre todo distales)? Cree-
mos que no. I.a mayor parte de los autores admiten la casi identidad de
ambas formas. De otra manera seria complicar un sindrome de por si complejo.

2. En cuanto a las partes blandas, ¢conviene distinguir el sindrome
«condrodistrofia-angiomatosis» (25 casos) del «condrodistrofia-angiomatosis-
lesiones discrémicas» ? Bajo el punto de vista clinico, parece legitimo, si
hien ya veremos qué ocurre bajo el palogénico, Por ello, creemos debe deno-
minarse sindrome de Mafucei a los primeros y sindrome de Kast a los
segundos.

III. Existen sindromes que uno no puede dejar de aproximar.

1. FExiste de modo indudable un sindrome discondroplasia-discromia cu-
14nea.

2.° Observaciones de cases de «sindrome de Albright», asociando, ademés
de pubertad precoz, fibrosis 6sea-condromatosis-discromia, nos acercan a cier-
tas formas de displasia fibrosa de Jaffe-Lichtenstein. Y a la inversa, casos
de «sindrome de Albrights presentan malformaciones vasculares (aneurismas
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arteriovenosos multiples, coartacién aértica, coartacién con atrofia de un rifién,
angiomas),

Por otra parte, displasia fibrosa v displasia cartilaginosa jno son parientes
cercanos? La identidad de origen embrionaric ha sido sostenida por varios
autores.

3. La asociacién «anomalia 6sea-angioma-discromia» nos lleva a recordar
el sindrome de Klippel-Trenaunay (hipertrofia ésea unilateral-nevus angio-
matoso-varices) y su afeccién gemela la «hemangiectasia hipert6fica de Par-
kes-Weber». Pero, nos preguntamos, hipertrofia no es distrofia... Sin seguir
ciegamente a CABITZA, que casi identifica los sindromes de Mafueci, Klippel-
Trenaunay y Parkes Weber, no podemos por menos que acercarlos clinica-
mente. El estudio patogénico no se opone a ello.

PROBLEMAS PATOGENICOS

Ya desde el principio una ccmprobacién se impone: en todos los sindro-
mes que hemos citado las anomalias conciernen a érganos de origen mesodér-
mico: tejidos 6seo, vascular, conjuntive de sostén, etc. Aunque parece sor-
prendente que admitamos un origen mesenquimatoso para las discromias, no
olvidemos que los melanoblastos de la «red trofomelanica» de Borrel-Masson
provienen de una diferenciacién del sistema reticulo endotelial, por tanto res-
tos del mesenquima embrionario indiferenciade (CarLrLiau). Por otra parte,
existen las «meso-ectodermosisy.

¢ Cuiles son las hipdtesis patogénicas actuales para las diferentes afec-
ciones que hemos estudiado?

1. Para las condromatosis se admite una displasia del mesenguima osteo-
formador, por mecanismo simpatico desconocido que actfie sobre el cartilage
de conjugacibn ; una lesién de la columna intermedio lateral. Esta lesién ;es
adquirida (in utero) o hereditaria? l.as hipdtesis de la genética moderna:
efectos mfltiples de un «single gene», linkage, etc., pueden explicar los
misterios aparentes de su transmision.

2.° Para las condromatosis asociadas de tipo Mafucci, estas hipétesis se
confirman : displasia mesodérmica congénita por trastorno neurotréfico fetal,
por linkage. STRANG v RENNIE dicen que las lesiones mesenquimatosas son
simultineas, no engendradas una por otra. En nuestro caso : metaplasia me-
senquimatosa tanto para los angicmas como para los condromas.

3.° Para las displasias fibrcsas se confirma la hipbtesis de una dispiasia
embrionaria: trastornos del mesenquima osteoformador, de origen genético
para el Albright. Los trastornos endocrinos, ne constantes, tendrian un origen
distinto,

Ciertos autores afirman la comunidad patogénica con las condromatosis :
anomalia de reparticién v ordenamiento de los elementos mesodérmicos tras la
segmentacién ; infeccién «in utero» transmitida por la madre.
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4. En cuanto al Klippel-Trenaunay y el Parkes Weber, el problema
se complica. Todos los autores admiten el origen disembrioplastico de ‘os
naevi y de los angiomas.

En cuanto a las varices, las angiografias ponen en evidencia la frecuencia
de anomalfas vasculares profundas («Shunt» arteriovenosos) a las cuales po-
drian ser secundarias.

El origen de las lesiones 6seas es, en cambio, debatido. L.a mayoria admite
que ‘as lesiones vasculares y esqueléticas tienen un origen mesenquimatoso
simultaneo. Esto es violentamente combatido por SERVELLE, quien dice que
las malformaciones vasculares por su repercusién circulatoria (hipertensién
venosa) podrian entrafiar la hipertrofia ésea. Los argumentos son de peso,
pero esto no impide a CABITZA sostencr afin en 1951 la esirecha analogia entre
los sindromes Mafucci-Kast y de Klippel-Trenaunay y Parkes Weber.

Nosotros, sin querer agrupar en un mismo cuadro estas afecciones, cree-
mos — reflexionando a propésito de nuestro caso —, como otros, que esta
reagrupacién debe intentarse. En el aspecto clinico se impone. En el aspecto
patogénico tienen un eje comfin, una desviacién de ‘os elementos del mesen-
quima embrionario, cuyo origen genético se nos escapa todavia.

Retengamos un hecho: la nocién de «mesenquimosis de potencialidad
fibroangiomatosa y fibromixoide» (H. L. GUIBERT) en nuestro caso, «con
transformacién, segtin los sectores, de los elementos figurados siguiendo las
modificaciones de la substancia fundamental». La potencialidad fibroide pue-
de conducir, por ejemplo, a una displasia fibrosa, siguiendo las modificaciones
de la substancia fundamental,

Otro argumento de unidad es la frecuencia de las degeneraciones sarcoma-
tosas en estas diferentes afecciones, La alteracién del mesenquima embrionario
puede llevar lejos...

En cuanto hace referencia a las discromias asociadas, en su mayoria,
dérmicas, son de origen mesenquimatoso ; para las epidérmicas puede tra-
tarse de una mesoectodermosis.

Los sindromes de Klippel-Trenaunay y de Parkes Weber son los finicos
que parecen separarse del grupo por la naturaleza y origen de sus lesiones
Oseas.

Si los demis sindromes son como hermanos, podemos considerar los fil-
timos como primos hermanos. Los trabajos futuros se encargarin de hallarles
nombre verdadero basado en una stlida clasificacibén, con objeto de suprimir
la actual nomenclatura llena de nombres propios v sinénimos y perfecta-
mente confusa,

ALBERTO MARTORELL
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CLINICA, SINTOMATOLOGIA, PATOGENIA Y HEREDOPATO-
LOGIA DEL SINDROME KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER (Ziir
klinik, symptomatologie, pathogenese und erbpathologie des Klippel-Tré-
naunay-Weber schen sindvoms). — KocH, GERHARD. «Acta Geneticae
Medicae et Gemellologiae», vol. 5, pig. 326; julio 1956.

En 1900 los franceses KriprpEr, v TRENAUNAY establecieron el sindrome
clinico del «evus varicoso ostechipertréficor, caracterizads por la triada
nevus, osteohipertrofia y varices. El autor revisa la literatura mundial v se
detiene a considerar los elementos del sindrome. )

E] nevus es generalmente un «nevus vasculoso» v es ya visible al nacer.

Las warices han sido explicadas por diversos mecanismos. SERVELLE v
PERROT BARDET creen en un obstéculo en la vena poplitea. SARROUY, GUI-
LLOT ¥ colaboradores encuentran una aplasia del sistema venoso profundo.
ALLEN, BARKER v HINES (1946), MARTORELL, NORTON, etc., encuentran fis-
tulas arteriovenosas. MEIER describe un caso en brazo izquierdo en un joven
de 21 aflos que atribuye a hipoplasia de la subclavia.

La osteohipertrofia raramente es congénita, aparece con el tiempo y pro-
duce el alargamiento de la extremidad con inclinacién de la pelvis v genu
valgus compensadores.

Casufsrica ;

Primer caso. Muchacho de 15 afios. Mellizos en la familia. No antece-
dentes familiares de malformaciones vasculares. Padres no consanguineos.
Nacimiento y primera infancia normales, sin sintomas de trastornos psico-
piticos. Desde nacimiento nevus en la mitad derecha del cuerpo con tenden-
cla eczematosa.

Escarlatina sin complicaciones. En los primeros afios de escuela ya se
notaba un caricter especial. No aprendia, era mentiroso, se irritaba contra
sus compaiieros, Gozaba en destruir.

A'los 11 aflos por primera vez comete un acto delictivo rompiendo un cris-
tal de un camién, robando herramientas, v poco més tarde roba una moto-
dicletd “A los 13 anios tobo con fractura en un almacén de viveres, llevindose
artia ' Considerable cantidad, A los 14 afios es internado, siguiendo picaro,
‘mientiroso, sucio e insolente, Huve después de perpetrar otro robo, siendo
captiirado de nuevo 'y condenado a 4 semanas de’ arresto. Nueva evasién v
nueva caplura . 215

A Baplerna derécha en los filtimos afios se desarrolla més que la izquierda
sin saberse exactamente cuindo comenzb esta evolucién.

ixploracién : Aspecto que corresponde a su cdad. Nevus vasculoso, rosa
palido, en la mitad derecha del cuerpo, que en algunos sitios sobrepasa .ige-
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ramente la linea media. Pene también afectado hasta la linea media. Escroto
libre. El nevus estd surcado por algunas porciones de piel normal ; mis en
la parte dorsal que en la ventral. Limitacién segmentaria del nevus en la
mano derecha. En muslo derecho, en brazo derecho y en nuca se encuentran
puntcs de melanoma como cabezas de alfiler sobre el nevus vasculoso. Pelos
de pigmentacién més oscura e¢n la zona névica. Plerna derecha 5 cm. mas
larga que la izquierda, compensada por !a inclinacién de la pelvis y genu
valgus en la pierna derecha,

R. X.: Ningfin trastorno en huesos salvo €l aumento de longitud.’

En la pierna y situada profundamente se encuentra una masa vascular
no pulsatil de la que sale una vena que aparece en la superficie. Ningfin soplo.
Perimetro de la pierna derecha 30 cnmi. y de la izquierda 27 cm. Perimetro de
muslos, igual en ambos lados.

Exploracién neurolégica: Nervios craneales normales. En ojos se apre-
cian las papilas mal limitadas en el borde superior. Ninguna tortuosidad de
los vasos retinianos, Campos visuales normales.

Sin trastornos neurolégicos, Radiografia de crineo sin calcificaciones in-
tracraneales ancrmales v con silla turca de aspecto normal.

Encefalograma normal. No se obtuvo mielograma. El liguido cefaloraqui-
deo normal, sin aumento de células ni albfiminas.

Wassermann en liquido cefaloraquideo y en sangre negativos. Velocidad
de sedimentacién no aumentada, Cuadro sanguineo normal. Orina normal.
No se practicé arteriografia.

Psiquis : Buena orientacién de tiempo, espacio y personas. Sin déficit de
inteligencia. Muy afectivo.

Diagnéstico : Sindrome de Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber, Psicépata
asocial,

Segundo caso: Nifia de 2 afios y medio. Padres sin consanguinidad. El
padre con sindrome postcontusional por accidente de trabajo ha estado repe-
tidas veces en tratamiento. Madre con varices bilaterales desde 1a infancia.

En los antecedentes familiares mo se encuentra ninguna malformacién
vascular ni nevus familiar. Entre los hermanos del abuelo maternc se encuen-
tran dos mellizos varones,

Tiene un hermano v hermana mavores, Nacida a término, comprobando
la comadrona manchas rojizas en la pierna derecha.

Al extenderse estas manchag se intenté radioterapia a1 los 5 meses de edad,
resultando infructuosa. Al afio v medio empezd a andar (més tarde que sus
hermanos). Lento aumento de la pierna izquierda v del nevus, aparecizndo
venas superficiales en la cara externa. Cansancio de la pierna izquierda al
estar de pie o dembular,

Expleracién : Aspecto correspondiente a su edad. Normal, neurolégica y
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psiguicamente. Exploracién interna negativa. Nalga izquierda méas desarro-
Hamada que la derecha, con pliegue gliteo més profundo que el derecho. Me-
didas lengitudinales: Espina ilfaca anterosuperior hasta maléolo interno,
44 cm, en lado izquierdo y 42 cm. en derecho. Perimetro en muslo izquierdo
22,5 cm., en derecho, 21,5 cm. ; en Ja panterrilla izquierda 18,8 cm., en de-
recha, 18,4 cm. Tobillo izquierdo 13,4 cm., derecho 13 cm. En dorso del pie
14,5 cm. en ambos lados,

Nevus vasculoso en forma de manchas irregulares y mal limitadas en la
cara externa de la pierna izquierda y sobre ¢l dorso del pie. Venas superficiales
dilatadas en la cara externa de la pierna.

R. X.: En sacro, fisuras sospechosas de espina bifida. La fosa iliaca iz-
quierda un poco mas pequefia que la derecha, El espesor del fémur izquierdo
sobrepasa en algunos milimetros ¢l del derecho. En el pie no se aprecia una
clara diferencia de tamafio.

Vista a los dos afios de la historia anterior se comprueba un mayor aumento
de longitud de la pierna izquierda y de las varices. Explica que a los tres
afios y medio de edad se desbridé un presunto abscesc en nalga izquierda y
que se enconiraron unos profundos paquetes venosos que sangraron en abun-
dancia, siendo muy largo el proceso de curacién.

DiscusioN

Podria incluirse al Klippel-Trénaunay dentro de los grupos de hipertrofia
circunscrita, pero la caracteristica del sindrome no es sélo la hipertrofia sino
especialmente las malformaciones vasculares (o sea el nevus y las malforma-
ciones venosas o arteriovenosas).

Parece que se trata de una distrofia congénita compleja, como lo apoya
el hechc de presentarse a veces asociada a numerosas otras malformaciones,
como sindactilia (FRIEDBERG), aracnodactilia (MARTORELL), membrana natato-
ria (LLIEBENAM), espina bifida, luxacién congénita de la cadera, micro v acro-
cefalia, etc.

Los casos de hemihiperirofia de cara, crdneo y cerebro no son verdaderos
Klippel-Trénaunay por faltar las malformaciones varicosas.

. El Klippel-T'rénaunay se presenta muy a menudo en combinacién con otros
sindromes neurocutineos que afectan al desarrollo del meso y ectodermo, v en
cambio muy raramente afectan el entcdermo, Por ello la mavoria de autores
incluyen al Klippel-Trénaunay en el grupo de las facomatosis (HoEWE), ha-
martosis (WoHLWILL), malformaciones ecto-mesodérmicas (OEHLER) o sindro-
mes neurocutaneos.

Se ha discutido mucho la etiologia. Para unos seria una alteraciém plas-
mética del germen. Para la mayoria, una infeccién en la vida intrauterina en
sus primeras fases.
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KrippEl, y TRENAUNAY atribuian el origen del sindrome a un «proceso de
infeccién local» durante la vida embrionaria. La heredosifilis parece no des-
empeiiar ningfin papel etiolbgico.

Actunalmente parece darse més importancia a los trastornos exdgenos
(embriopatias, toxoplasmosis, traumas, irradiaciones, escasez de oxigeno, et-
cétera), sin que pueda sentarse una conclusién definitiva.

A los que creen que el trastorno de la circulacién venosa es la causa de la
hipertrofia se les puede decir que muy a menudce la hipertrofia precede a la
anomalia vascular, y a veces la anomalia vascular y el nevus afecta la extre-
mida no hipertrofica, Parece, pues, que no hay una relacién de causa a efecto
entre los trastornos vasculares y la hipertrofia.

Se han invocado trastornos de los ganglios simpéticos o de los centros
simpaticos medulares que darfan lugar a una dilatacién de los capilares v,
méas tarde, de vasos mayores, que formarfan los angiomas y las dilataciones
venosas ; pero tampoco esta «teorfa simpatica» ha tenido comprobacién.

Finalmente vienen GeseLL v Hurck apoyando la teorfa que considera 11
hemihipertrofia del cuerpo como una minima forma de construccién gemelar.
La substancia que determina el crecimiento del individuo estaria mal repar-
tida en la célula germinativa.

Los estudios sobre la herencia son muy interesantes y nc se comprende
porqué la mayoria de autores han rechazado como causa etiolégica un tras-
torno de los genes. El autor expone en una tabla los estudios sobre anteceden-
tes familiares de los casos publicados por diferentes autores, encontrando
manifestaciones fenotipicas muy variadas, y la herencia puede ser dominante
o recesiva,

JosE VALLS-SERRA

FENOMENO DE RAYNAUD: SU MECANISMO Y TRATAMIENTO
(Ravnaud’s Phenomenon : Its Mechanism and Treatment). — MARTIN,
PETER. «The Practitioner», vol. 177, pig. 176 ; agosto 1956.

La intermitencia de las crisis distingue al sindrome de Raynaud de otras
afecciones como la cianosis persistente de la gangrena incipiente o la acro-
cianosis. En el Raynaud, entre una v otra crisis existe normalidad circula-
toria., Cada crisis consiste, bien en palidez o cianosis, o palidez seguida de
clanosis que se presenta después de la exposicion al frio v que se agrava
algunas veces por la emocién.

Fisiolégicamente existe una vasoconstriccién de las arterias medianas, en
tal grado que cesa el flujo sanguineo, El hecho de que aparezca primero la
palidez o la cianosis depende de la posicién v actividad de la parte afecta al
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iniciarse la crisis: si se cncuentra por encima del nivel del corazén o esti en
actividad aparece la palidez primero, y lo contrario si se encuentra por debajo
o inactiva. A la palidez puede seguir la cianosis cuando empieza a fluir la
sangre al ceder parcialmente la vasoconstriccién, Al restablecerse el -flujo
sanguineo, por el calentamiento existe una fase de hiperemia reactiva acom-
pafiada de sensacién urente y enrojecimiento, después de lo cual se vuelve a
la normalidad. Aunque las partes més afectadas son los dedos, €l fenémeno
se presenta también en los pulgares, la mitad distal de las manos, dedos de
los pies, orejas y nariz, habiéndose observado en la lengua.

Aparte del efeclo que sobre el calibre de los vasos digitales puedan tener
determinadas substancias existentes en el forrente circulatorio, aquél depende
de la temperatura de la regién v de la actividad simpética central. Bsta aumen-
ta con el frio corporal v en menor grado con la emocién, y disminuye con el
calentamiento del cuerpo. En la persona normal el frio local o de todo ‘el
cuerpo son insuficientes para ocasionar una vascconstriccién completa, que
puede producirse no obstante cuando alcanza grados excesivos. Asi, en estas
circunstancias anormales el Ravnaud es probablemente una funcién fisiol6-
gita normal.

La superficie de los dedos es mayor por unidad de volumen que cualquier
otra parte del cuerpo, exceptuadas las orejas. Asi, los dedos y en menor pro-
porcién las manos son particularmerite adecuados para la conservacién o pér-
dida del calor corporal. El flujo sanguineo puede variar fisiolégicamente en
mayor escala en los dedos que en cualquier otra superficie del cuerpo. El fe-
némeno de Raynaud resulta, pues, un sistema eficaz para preservar el calor
aute el frio intenso. Las personas que presentan el fenémeno de Raynaud ante
un frio no excesivo parecen tener una hiperreactividad al frio, y el vasoes-
pasmo completo se puede producir a grados menores que no implican mucha
disminucién de la temperatura del cuerpo, Este es el fenémeno de Raynaud
en su forma mis simple, lo que no constituve una entidad patolégica sino méas
bien una exageracién de un proceso fisiol6gico. Si existe cierto estrechamiento
u obstruccién de las arterias digitales la respuesta normal fisiolégica al frio
ocasionari antes la oclusién completa v el fendémeno de Raynaud.

Se clasifica el fenémeno de Rayvnaud en dos tipos principales: primario,
cuando las arterias digitales son normales ; secundario, cuando existe estre-
chamiento u obstruccién por cualquier causa. FEste filtimo se observa en:
a) Traumatismo: frio, heridas v lesiones por vibracién. b) Enfermedades del
coldgeno ; esclerodermia, lupus eritematoso diseminado, fiebre reumética.
¢) Alteraciones nerviosas por desuso. d) Enfermedades vasculares obliteran-
tes : arleriosclerosis, tromboangeitis obliterante, embolia y trombosis arte-
riales, costilla cervical, e) Estasis en los vasos més pequefios : arteritis sifili-
tica, hemoaglutinacién al frio, algunas enfermedades generales graves come
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la leucemia, policitemia, tuberculcsis pulmonar avanzada y malaria. f) Ciertas
intoxicaciones : ergotina y metales pesados.

Fenémeno de Raynaud primario. — Se observa a menudoe en nifios de am-
bos sexos, especialmente cuando por primera vez se exponen al frio local y
del cuerpo. Generalmente existen antecedentes familiares. Puede presentarse
por primera vez en la segunda decena de la vida y raramente més tarde,
acompafidndose con frecuencia de sabafiones o acrocianosis. Nunca hay altera-
ciones tréficas en los dedos, Con los afios puede empeorar debido al engrosa-
miento de la intima y a la edad que reduce algo la luz de las arterias digita-
les. A menudo aparecen grietas que curan en verano y reaparecen en in-
vierno. En la pubertad o embarazo la tendencia al fendémeno de Raynaud
puede desaparecer para siempre.

A falta de obstruccién arterial, para que se presente el Raynaud es nece-
sario el enfriamiento local v del cuerpo, La arteriografia de los vasos digitales
nunca revela eslenosis u obstruccién y no se distingue de la obtenida en
personas que nunca han tenido ¢l fenémeno de Raynaud. La afeccién rara-
mente reviste caracteres graves y por lo habitual no precisa tratamiento,

Fenémeno de Reynaud secundario. — La gravedad depende enteramente
de la obstruccién arterial en los dedos. Aparccen trastornos trdficos con
atrofias de la piel, que se vuelve brillante v fina en los dedos, desaparicién
del pulpejo, lentitud e irregularidad en el crecimiento de las ufias, gangrena
flictenular y raramente gangrena de un dedc. Cuando la enfermedad arte-
rial es avanzada, el frio local por si solo puede ser suficiente para ocasionar
una crisis.

Afecciones que se acompaiian de Raynaud secundario. — Puede aparecer
en los dedos después de la congelacion a causa de la endarteritis sufrida que
estrecha la luz arterial. En estos casos se debe a una respuesta fisiolégica al
frio en la zona de los dedos con aporte arterial deficiente.

Las heridas incisas que seccionan una arteria digital pueden acarrear la
aparicién del Raynaud en el extreme distal a la herida.

La enfermedad de las miquinas vibratorias neumdticas pueden ocasionar
incluso la gangrena por lesién de las arterias con engrosamiento de la {ntima
v consiguiente estenosis u obstruccién.

Las llamadas enfermedades del coligeno, entre ellas 12 esclerodermia, la
enfermedad reumética v la poliarteritis nudosa, suelen presentar el fendémeno
de Raynaud. En la esclerodermia las alteraciones vasculares anteceden en
varios afios a las manifestaciones y signos clinicos de la esclerodermia. En
las demis enfermedades del coligeno sus sintomas predominan sobre el
Raynaud. ' i

El Raynaud que se ha dicho ocurre en las parilisis nerviosas es apenas
aceptable, pues las alteraciones vasculares son las que acompanan a las para-
lisis v al desuso, v no sen intermitentes.
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Segtin la experiencia del autor, el fenémeno de Raynaud es raro en la
arteriosclerosis y frecuente en la tromboangeitis obliterante. En los casos
muy raros de costilla cervical aparece pronto la gangrena. Es atribuible a
émbolos procedentes de la arteria subclavia lesionada y que se alojan en las
arterias distales.

También se puede presentar el fenémeno de Raynaud en nifios con lfes,
hemoaglutinacién al frio, policitemia vera v otras enfermedades con indice
elevado de velocidad de sedimentacién. El espasmo ergotinico de las arte-
rias digitales con la consiguiente lesién del endotelio da lugar a la trom-
bosis y aparicién del fenémeno,

Diagnéstico. — Cuando el fenémeno de Raynaud data de mucho tiempo v
no existen alteraciones tréficas, es casi seguro primario. Aunque éste suele
iniciarse en la infancia, también puede aparecer més tarde, en cuyo caso con
frecuencia hay antecedentes de sabaflones o acrocianosis, indicando una reac-
tividad anormal al frio. Las alteraciones tréficas significan obstruccién de
las arterias digitales y son un signo importante de enfermedad vascular
abliterante.

El diagnéstico diferencial entre la iniciacién tardia de un Raynaud prima-
rio v otro secundario a una esclerodermia resulta a menudo dificil o impo-
sible sin un arteriograma o la observacién del paciente durante un afio o
mAis. Al iniciarse la alteraciéon circulatoria pueden existir ya sintomas de la
enfermedad, pero por regla general aquéllas anteceden en afios a estos Gltimos.

En la mayoria de pacientes con Raynaud primario puede advertirse un
pulso digital cuando el enfermo estid realmente caliente, cosa que no ocurre
nunca en los demés casos.

ILa artritis reumatoide o la fiebre reuméitica es a veces responsable de
los sintomas, o bien existen antecedentes de una herida, congelacién, uso de
méquinas vibratorias. Ocasionalmente se pueden detectar en la sangre las
aglutininas del frio.

Tratamiento. — FE] Raynaud primario de poca intensidad requiere prote-
ger bien del frio las manos y el cuerpo. Cuando representa un verdadero
«handicap» para el trabajo o las diversiones, la extirpacién del simpatico da
buenos resultados, aunque en algunos casos existe cierta tendencia a la recu-
peracién de su funcién, que, sin embargo, raramente llega a ser completa.

En el Raynaud secundario el tratamiento depende del grado y curso fu-
turo de la enfermedad de las arterias digitales y de los efectos que pueden
esperarse de la simpatectomia, Después de frio intenso, heridas por trauma
finico o repetido, es de esperar que la obliteracién vascular no progrese. En
la esclerodermia es probable que la obliteracibn aunmente, sobre todo en las
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fases de actividad de 12 enfermedad en las que la cortisena puede ser de
alguna eficacia.

La simpatectomia no estd indicada cuando la obstruccién arterial es tan
avanzada que el frio aplicado localmente en un dedo provoca una crisis es-
tando el cuerpo caliente o tras practicar una «simpatectomia», mediante anes-
tesia de los nervios cubital y mediano. Los beneficios que ocasiona la simpa-
tectomia cervical en enfermos con lesiones arteriales recientes pueden anularse
por nuevos brotes de la enfermedad, aparte de la regeneracidén del simpético.

Bien estudiados y selecclOuadOs los pacientes, la simpatectomia resulta
ser con gran seguridad el tratamiente més eficaz.

Luis OLLER-CROSIET

LA TROMBOELASTOGRAFIA Y SUS APLICACIONES CLINICAS
(La thromboélastographie et ses applications cliniques). — BENHAMOU, E.
v GRIGUER, P. «La Presse Médicale», nfim. g4, pig. 2157; 25 diciem-
bre 1956.

En estos tiltimos afios han aparecido nuevas técnicas bioquimicas de explo-
tacién en beneficio de las enfermedades hemorrigicas, trombosis, trastornos
de la coagulabilidad, etc. Recientemente una prueba fisica vino a afiadirse
a ellas: la tromboelastografia, ideada vy puesta a punto por HARTERT, en
1049, la cual permite la representacién gréfica de las diferentes fases de la
formacién del codgulo, con las _correspmldlentes ventajas clinicas, experimen-
tales v de contro] terapeutlco

I. APARATOS Y TECNICA. LLECTURA DE LOS TROMBOELASTOGRAMAS NORMA-
LES. — La tromboelastografia tiene como objeto el registro fotografico de la
formacién del codgulo v de sus cualidades fisicas en funcién del tiempo.

El tromboelastbgrafo de Hartert se compone de tres elementos idénticos
que permiten efectuar simultaneamente tres medidas.

Cada elemento consta de una cubeta metilica de acero especial, en la
cual se sumerge un cilindro de igual materia situado a la misma distancia
de las paredes que del fondo, Gracias a un pequefio motor, la cubeta estd
animada de un movimiento periédico de rotacién, sobre su eje vertical, de
pequefia amplitud (4°45). El cilindro se halla suspendido encima de la cubeta
por un hilo de torsién de acero sobre el que se fija un espejo. Este espejo
refleja rayos luminosos, por una parte, hacia una escala graduada en mili-
metros que permite la vigilancia éptica del registro, y, por otra, hacia un
tambor registro portador de un «film» fotogrifico que rueda a velocidad
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constante (2 mm. por minuto), Todo el sistema se mantiene a temperatura
constante (37°) por un termémetro de contacto y un termostato.

Ta sangre se obtiene por puncidn vencsa con o sin brazal, con agujas
silicadas o pasadas al Arquad 2 C, y recogida en tubos silicados tras elimi-
nar los primeros centimetros cibicos cbtenidos que contienen tromboplastina
tisular. Se puede utilizar sangre total o plasma citratado, presentando éste
la ventaja de no precisar el examen inmediato, es decir, la presencia del
enfermo junto al aparato, Salvo ciertos sindromes, como las poliglobulias,
donde la cantidad anormal de hematies pueden influir sobre el trazado, recu-
rrimos en general al plasma citratado.

Si utilizamos sangre total, se colocan 0,36 c.c. en la cubeta del trembo-
elastégrafo por medio de una pipeta silicada. Se sumerge el cilindro en la
cubeta. Se cubre la sangre con una capa de aceite de parafina para aislar
el sistema v se pone en marcha un cronémetrc a la vez que el registro.

Si queremos utilizar plasma citratado, se recoge la sangre de iguil modo
en tubos silicados v luego se centrifuga ; la centrifugacién no debe ser de-
masiade rdpida para evitar el deterioro de las plaquetas. Algunos autores
prefieren la sedimentacién a la centrifugacién, en particular en los enfermos
cuva afeccién entrafia un aumento de la velocidad de sedimentacién. Se colo-
can en la cubeta 0,30 c.c. de plasma, se afiaden 0,06 c.c. de cloruro clcico
al 1,29 por ciento, como agente recalcificante para desencadenar la forma-
cién del codgulo plasmético. Se continfia como con la sangre total.

Fl registrc asi oblenido se divide en cuatro segmentos, de los que el
filtimo no tiene interés més que en casos particulares.

Segmento t o tiempo de reaccign : comienza en el momento en que el plas-

ma ha sido colocado en 1a_cub(.ta v recaluﬁcado, v puesto en marcha el ero-

nbémetro ; termina cuando el rave luminoso inicia su desplazamiento sobre
Ta ‘escala graduada para llegar a la separacmn de T mm. En el sujsto nermal
es igual a 8’30 para el plasma y 12’ para la sangre total.

Segmento k o tiempo de cocgulacién : mide la rapidez de constitucién del
cofigulo a partir de los primeros filamentos de fibrina. Comzen?a al final de
7 v ’cermma cuando el ravo Iummosn alcanza los 20 mm. “Nermalmente dura

Segmento am am;bhtud mdrmm prcqeutq la distancia recorrida por
el rayo luminoso En‘rre las dos ramas simétricas de la curva. En el sujeto
mal am es de so mm. promedio. Para medir la_elasticidad mixima E
normal s de 3 P -rf}r.p }
se recurre a la siguiente ecuacién :

100 — a

Siendo a la amplitud, E =l

can ¢n la cubeta 0,30 c.c, de plasma; se afiaden o,60 c.c. de cloruro cilcico
E st halla aumentada cuando existe hipercoagulabilidad v disminuida cuando
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existe hipocoagulabilidad. El indice de elasticidad normal se halla entre
100 y 150.
Yltimo segmento, que se puede denominar | y que aparace bajo la forma

de una linea recta en el momento de la lisis del codgulo, es decir, a las 24
horas en el sujelo normal, es mucho mas temprano en ciertos casos pato-
logicos (fibrinolisis).

Para comprender los cuatro segmentos ,recrrdemc:s las cuatro fases de
la coagulacibn - e Y. B e - S S0
T fase J'Tnmstbfr la tromboplastina activada por factores tisulares, ce-
lulares (plaquctas} v pla‘:matlcos se combina en presenma de calcio ionizado
“con la prctrombma para formar trombina. Pero esta reaccién sélo puede rea-
Tizarse en presencia dc substancias activadoras que se hallan en los tejidos
(protromboplastina o tromboplastinégeno), en las plaquetas sanguineas (fac-
tor plagquetario ntim. 3) v en el plasma (factores antihemofilicos). Afin falta,
empero, la existencia en el plasma de substancias aceleraderas, como la pro-
acelerina y preconvertina, Para que el segmento r sea normal, es preciso,
pues, hallar en esta primera fase de la coagulacién factores pretromboplis-
ticos, tromboplastina, protrombina, prcconvertina v proacelerina, Cuando
alguno de ellos falta, r se alarga.

2.* fese, wisible: la trombina formada se combina con el fibrinégeno para
dar una proteina insoluble: la 2 fibrina. Para ello se necesita, pues, una con-
céntracion normal de trombina y de fibrindgenc. Toda perturbacién de k
represcnta ura mcdificacién de uno de les dos elementos de esta reaccidn.

3. fase el coagulo va ronstltmdo adqmere su méximo velumen v sobre
todo su solidez, Tuego va a refracrse mas o menos, v €l segmento am, asi
el cilonlo de E, darin idea de la hiper o h1pocoaguhb111dad a la vez
que de la elasticidad del codgulo.

. fase: lisis del codgulo bajo la influencia de substancias fibrinoliticas
del plasma La linea recta, infinita, que sigue a los otros (res segentos
es su testimonio, y aparece precozmente cuande se ejerce una actividad fibri-
nolitica anormal.

II. APLICACIONES cLiNicAs. — Interesa sobre todo parficularmente a:
1) las enfermedades hemorragiparas v su control terapéutico; 2) les sindro-
mes de hipercoagulabilidad y las hipocoagulabilidades provocados por la he-
parina, heparinoides de sintesis y dicumarinas; 3) clertas hemopatias be-
nignas o malignas v las cirrosis hepéticas.

A)  Enfermedades hemorragiparas. — Los accidentes hemorrigicos de es-
tas enfermedades se deben a deficiencias selectivas o asociadas de los dife-
rentes factores de coagulacién : su ausencia o disminuciéon viene marcada
en las correspondientes tres primeras fases del trazado.
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1.° Hemofilas. — Alargamiento considerable de 7, seguido de un aumen-
to de k que toma forma caracteristica en huso, mientras am y E permane-
cen normales. Puede incluso, utilizando plasmas heméfilos conocidos, efec-
tuarse el diagnéstico diferencial de las distintas variedades de hemofilia, A,
B, C. A su vez puede orientarnos sobre la terapéutica, indicando si es preciso
repetir transfusiones de plasma fresco o de sangre total recién obtenida,

2.° Hipoconvertinemias congéﬂitas 0 adquiridas. — Alargamlento persis-
tente de 7 en todos los miembros de 12 misma familia o en el mismo enfermo
afecto de un sindrome hemorrégico ; y es la correccién de este alargamiento
de r por el plasma lo que es caracteristico.

a

3. A]{iﬁb_@ﬁogenmmas obstétricas v quirdrgicas. — Linea recta infinita,
testimonio de la incoagulabilidad total de la sangre. En las hlpoﬁbrmogene-
mias, €l alargamiento de k traduce la alteracién de la segunda fase de la
coagulacién. Durante el tratamiento intravenoso por fibrinégeno, se puede
comprobar la correccién del trastorno y observar a la vez si aparece pronto
una fibrinolisis (diferencia entre afibrinogenemias por consumo excesivo de
fibrinégeno o por factores fibrinoliticos).

4.° Pidirpuras trombocitopénicas esenciales o con autoanticuerpos. — Dis-
minucién considerable de am, apareciendo el tercer segmento en forma de
«nabo estrecho», en tanto que k y # no sufren més que alguna pequefia modi-
ficacién. En efecto, son las plaquetas las que rigen el aspecto general de
dicho segmento, mientras su papel es menos activo en la primera fase de la
coagulacién. Durante el tratamiento, por esplenectomia o por corticoides, el
tromboelastograma se ve normalizar.

B) Sindromes de_hipercougulabilidad .y su_tratamiento por los anticoa-
gulantes : '

1.° En los sindromes de h@;?ermagu!abthdad sanguinea en el curso de
trombosis [tromboslq cerebral, infarto de miocardio, ﬂebms) r esth conside-
rablemente acortado, k francamerte disminuida v am muy aumentada.

2.° En los smdmmes de hipocoagulabilidad a continuacién de tratamien-
tos anncoagulante’s “Cuando se utiliza heparina el trazado adquiere un perfil
‘hemofiloide, 7 se alarga, k aumenta v con frecuencia am disminuye. Cuando
se utilizan cumarinicos, el trazado es similar al de la heparina, pero » esta
mucho mas alargado, pues es sobre la protrombina (participante en la 1.* fase
de la coagulacién) sobre la que se ejerce la accién de los dicumarinicos. Sin
renunciar a la prueba de tolerancia a la heparina, tiempo de Howell y tiempo
de Quick, preferimos la tromboelastografia como control de la eficacia de
los anticoagulantes, Fs interesante seguir por este procedimiento la accibém
de los medicamentos como la protamina, la vitamina K,, especie de anti-
dotos de los anticoagulantes. Tras la inyeccién de protamina, el trazado
hemofiloide conseguido con heparina se vuelve sensiblemente normal. Cuande
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se administra vitamina K, en el tratamiento con dicumarinicos, el segmento r
alargado retorna a lo normal,

RUNGE y HARTERT obtienen gran partido en la prevencién de las trom-
bosis postoperatorias u obstétricas de los tromboelastogramas cuotidianos.

C) Trastornos secundarios de la coagulacién en el curso de las hemopatias
9 d'e, las cirrosis :

i Poliglobulias. — La imagen semeja las de los estados trombéfilos:
Ty k acortados, aunque menos anormalmente, v am aumentada. Hay que
sefialar que en estos casos el tromboelastograma debe realizarse con sangre
total para evitar la eliminacién de hematies que por su ntmero juegan un
papel mecanico en la ccagulacién,

2." Leucosis agudas. — Imagen anormal, pero compleja, pues se trata
de trastornos mdaltiples de la coagulacién, Si el sindrome hemorrigico se
acompafla de disminucién de las plaquetas, semeja la de una parpura. Tras
el {ratamiento con transfusiones se acerca al aspecto normal.

3.° Leucemias crénicas con accidentes hemorrdgicos. — La imagen tradu-
ce tan pronto una disminucién de plaquetas como una disminucién de pro-
trombina, es decir, un alargamiento de v. Tras la transfusién de sangre total
fresca o plasma rico en plaquetas se puede obtener un pasajero trazado normal.

4.0 Cfrmsu _con_sindromes. }aemona‘}gwus — Imagen también compleja,
pues tan pronto es la convertina como la acelerina la que se halla en déficit,
siendo ello en parte responsable de los trastornos de la coagulacién y dcl
alargamiento a veces importante de ». Més rara vez es la disminucién de la
tasa de plaquetas la responsable de la disminucién de am,

CONCLUSIONES. — Lia tromboelastografia es una técnica simple, facil vy
capaz de rendir grandes servicios, sola o asociada, en las enfermedades revi-
sadas v en el control o ensayo de las terapéuticas utilizadas. Por ello merece
formar parte de la prictica corriente de laboratorio.

ALBERTO MARTORELI,



