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CONCEPTO

En 1944 describimos con Fare (1) un nuevo sindrome determinado
por la oclusién crénica del tronco arterial innominado, la arteria carétida
1zquierda y la arteria subclavia izquierda. Estas arterias se conocen anato-
micamente con el nombre de troncos supraacrticos. Por esta razén denomi-
namos este sindrome sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos.

Se han publicado casos de: @) aneurisma disecante, ) anomalias con-
génitas, ¢) arteriosclerosis, d) aneurismas del cayado adrtico. ¢) tromboan-
geitis, f) arteritis sifilitica, g) arteritis de las mujeres jovenes (enfermedad
de Takayasu).

Los sintomas mdas caracteristicos, descritos por nosotros en aquella fe-
cha, son: a) atrofia facial, b) sincope ortostitico y ataques epileptiformes,
¢) algias craneocervicales, d) trastornos de la vision, e) debilidad y pareste-
sias de los miembros superiores, f) desaparicion del pulso carotideo en los
dos lados, g) desaparicién del pulso en la subclavia, humeral, radial y cubi-
tal en los dos lados, &) desaparicion o disminucién muy marcada del indice
oscilométrico en los dos brazos. i) ausencia de trastornos troéficos, j) atrofia
del nervio 6ptico. sin edema papilar.

Desde 1944 hasta ahora se han publicado nuevos casos, ignorando mu-
chos autores los trabajos precedentes.

Empezaremos por hacer un breve relato histérico de este sindrome.

Hisroria
El sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos.

En 1943 tuvimos ocasion de observar con FABrE (1) un caso raro de
enfermedad, que en un principio quedd sin diagnéstico. Se trataba de una
enferma de treinta y seis afios que presentaba ataques sincopales y crisis
epileptiformes, y carecia de pulso y oscilaciones en las arterias de los bra-
zos y del cuello. En aquella fecha ignordbamos la existencia de este cuadro
de enfermedad. Procedimos a la revision de la literatura médica mundial
consiguiendo recopilar algunos casos que, aunque catalogados de muy di-
ferente manera, presentaban todos un cuadro clinico muy semejante.

* Ponencia al V Congreso Nacional de Cirugia. Valencia (Espafa), 1959.
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RAEDER (2), en 1927, con el nombre «Ein Fall von Symmetricher Ka-
rotisaffection mit preseniler Katarakt und Glaucom sowie Gesichtsatrophie»,
publica el caso de una enferma de treinta y siete afios cuya enfermedad
duré afio y medio y terminé por la muerte. Presentaba atrofia facial, pig-
mentacién de la cara, paresia de los brazos y de las piernas, ausencia de
pulso en las radiales y pequenas crisis epileptiformes. En un principio tuvo
crisis de amaurosis en el lado derecho y, finalmente, perdié la visién de
este lado. En la autopsia se hallé una obliteracién por trombosis circunscrita
de las carétidas y subclavias. Este caso fue estudiado desde el punto de
vista oftalmoldgico.

Més tarde, Marinesco (3), deseando dar mayor apoyo a sus teorfas
sobre la funcién del seno carotideo, publica en La Presse Médicale otro caso
con el titulo «Oblitération progresive et compléte des deux carotides primi-
tives. Acces épileptiques. Considérations sur le réle des sinus carotidiens
dans la pathogénie de l'accés épileptique». Una enferma de treinta y ocho
afios empieza a notar en 1927 dolor de cabeza, vértigo y obnubilaciones pa-
sajeras, con disminucién de la agudeza visual en el ojo izquierdo. En 1928
aparecen por primera vez accesos epileptiformes, siempre a continuaciéon de
un esfuerzo. En 1929 pierde la visién en el ojo izquierdo y sufre un ictus
con pérdida de conocimiento y hemiparesia izquierda. Los accesos epileptifor-
mes aparecen solamente en posicion vertical. La exploracion muestra una
intensa pigmentacién de la cara y de las mucosas, atrofia facial y atrofia
muscular en las dos manos. Ausencia de pulso y de oscilaciones en los miem-
bros superiores. Ausencia de pulso en las carétidas. Pulso presente en las
extremidades inferiores. Tensiones, Mx., 140; mn., 90. DANIELOPULO acon-
sejo una denervacion del seno carotideo. En la operacién, comprobada la
obliteracién de la bifurcacién carotidea, se practicé la arteriectomia de
este sector. La enferma murié a consecuencia de un estado caquéctico pro-
gresivo. En la autopsia se hallaron intensas lesiones ateromatosas, con obli-
teracién circunscrita de los tres orificios vasculares que arrancan del arco
adrtico (tronco braquiocefilico, carétida primitiva y subclavia),

En 1935, Kirkriv (4), de la Mayo Clinic, con el titulo «Obstruction of
the right innominate and left subclavian arteries with orthostatic syncope»,
comunica el caso de un enfermo de cincuenta anos que presenta crisis sin-
copales sélo en posicion vertical. En la exploracién se aprecia falta de lati-
dos y oscilaciones en el brazo derecho y en la cardtida del mismo lado.
En el brazo izquierdo se aprecia s6lo un latido débil cuando el enfermo esta
echado, latido que desaparece al ponerse en pie. En los miembros inferiores
y en posicién horizontal las tensiones son: Mx.. 160, y mn., 80. BARkEer,
discutiendo el caso, atribuye el cuadro a una obstruccién por ateroma.
Los sincopes desaparecieron con efedrina si bien el enfermo fue seguido
durante poco tiempo.

Ervior, Ussuer y Stone (5), en 1939, con el titulo «Bilateral carotid
sinus denervation in a patien having syncopal attacks and congenital vas-
cular anomaly. Report of an unusual case», publican el caso de un enfermo
con sincopes atribuidos a una hiperirritabilidad del seno carotideo junto
con una anomalia vascular congénita que alcanza la cabeza y los miembros
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superiores. El enfermo, visto en 1935, era un hombre de veintiséis anos
que se hallaba incapacitado por sus crisis sincopales y trastornos de la vision
desde hacia cinco meses, y presentaba ausencia de latido arterial en las dos
extremidades superiores. LLa presién sobre uno o los dos senos carotideos
daba lugar a movimientos convulsivos y sincopes. En la region carotidea
derecha existia una débil pulsacion acompanada de «thrill» y soplo de re-
fuerzo sistélico. En el lado izquierdo, ausencia de latido de la carétida y
de la subclavia. La oscilometria en los dos brazos mostraba minimos mo-
vimientos de la aguja. No podia tomarse la presién arterial en los brazos.
En los miembros inferiores, donde las arterias latian perfectamente, en po-
sicibn horizontal la Mx. era de 220 y la mn. de 120. Dichos autores su-
pusieron que la carétida y la subclavia izquierdas nacian de la aorta me-
diante un tronco Gnico cuyo orificio estaria estenosado. Se le practicd en
dos tiempos la denervacién bilateral del seno carotideo, mejorando tempo-
ralmente después de la segunda intervencién. A los ocho meses se desarro-
llaron con rapidez unas cataratas en los ojos, que le dejaron ciego por
completo.

Lewis y Stoxkes (6), en 1942, comunican «A curious syndrome with
signs suggesting cervical arteriovenous fistula, with pulse of neck and arm
lost». De su caso y de otros dos que analizan, suponen la existencia de una
entidad patolégica hasta entonces no descrita, si bien —dicen— debe espe-
rarse para que su esencia pueda ser comprendida a que en algunos de
ellos llegue a practicarse la autopsia. Los autores presentan un enfermo que
carecia de pulso en las carétidas y subclavias, tenia ataques sincopales,
atrofia optica unilateral y dolor en los brazos después de utilizarlos en las
labores corrientes. En la explorarién clinica se halla como Gnica anormalidad
un «thrill» y un soplo continuo con refuerzo sistélico en la region esterno-
clavicular derecha, aunque podia oirse también en las regiones esternal.
supraclavicular y supraescapular, e incluso en las paredes toracica y ab-
dominal. Este enfermo tenia treinta y tres afos, y carecia de pulso en las
cardtidas y subclavias desde los dieciséis anos. Los autores admiten como
diagndstico mas verosimil la existencia de una comunicacién arteriovenosa
en la base del cuello

Kakupro Takanasui, citado en la obra de Ecas Moniz (7), relata el
siguiente caso. Una muchacha de veintiocho afnios presentaba cefaleas y vér-
tigos, con desaparicién del pulso radial. Mas tarde, disminuciéon de visién en
el lado izquierdo, y, por tltimo, catarata del ojo de este lado. La arteriogra-
fia cerebral por puncién de la carétida fue imposible. Practicada la inyeccién
en la vertebral, no sélo se llenaron los vasos de la fosa posterior, sino también
los vasos derivados del grupo silviano.

Después de la revision de la literatura médica mundial, o sea, después
de la lectura de las observaciones que anteceden, llegamos a la conclusién
de que tanto los casos de arteritis como los de arteriosclerosis, aneurisma o
anomalia congénitas se manifestaron por un sindrome comin a todos ellos,
sindrome que ponia de manifiesto una isquemia de la cabeza y de los bra-
zos por oclusién circunscrita del tronco innominado y de la carétida primi-
tiva y de la subclavia izquierda, originada por diversas causas (fig. 1).
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En 1944 pub icamos en Medicina Clinica (1) una recopilacion de las obser-
vaciones anteriores y nuestro propio caso, describiendo por vez primera en
el mundo occidental el sindrome que denominamos sindrome de oblitera-
cion de los troncos supraacrticos.

LericHE (8), en su libro «Thromboses artérielles», publicado en 1946,
lo menciona: y Maruiev y colaboradores (9), en 1955, escriben que el nues-
tro fue el primer caso publicado en Europa.

Nuestro articulo, en espanol, fue
poco difundido y dicho sindrome casi
ignorado hasta que Frovic y Loken
(10) publicaron en inglés en Acta Psy-
chiatrica et Neurologica Scandinavica
un articulo titulado «The Syndrome of
obliteration of the arterial branches
of the aortic arch, due to arteritis».
Como dicen Da Costa y MENDES
Facunpes (11), la descripcion del sin-
drome expuesto por Frovic y Loken
es casi la misma que la de Marro-
RELL y FaBreE. Aunque Frovic y Lo-
KEN es casi la misma que la de Mar-
TORELL y FaBreE. Aunque Frovic y
Loxen se atribuyen erroneamente la
definicién del sindrome, manifestando
que hasta después de la guerra no tu-
vieron conocimiento de la literatura
mundial, es lo cierto que este articulo
suyo tuvo la ventaja de estar escrito
en inglés, con lo que adquiri6 mayor
difusion, y la de hacer un magnifico
estudio anatomopatolédgico.

Fig. 1. — Representacién esquemditica de
la oclusion scgmentaria del origen del
tronco innominado, de la cardtida izquier-
da y de la subclavia izquierda, que ori- La enfermedad de Takayasu.
gina el llamado sindrome de oclusién de

los troncos supraadrticos. Poco a poco empiezan a publicar-

se articulos sobre este raro sindrome,
si bien se siguen ignorando en Europa y América los trabajos de los ja-
poneses.

En 1952 un oftalmélogo americano, Caccamisk (12), y un internista,
WHITMAN, tuvieron ocasién de observar el caso de una enferma de dieci-
nueve anos que presentaba signos de oclusién de los troncos supraadrticos
con particulares lesiones de fondo de ojo. Un médico japonés, Okupa, co-
municé a Caccamise que tal enfermedad era conocida en el Japon desde
1908, en cuya fecha un oftalmélogo denominado Taxkavasu (fig. 2) habia
descrito un caso de «anastomosis extranas de los vasos centrales de la
retina», que a los veintiin anos perdi6 la vista por cataratas. Este caso fue
estudiado bajo el punto de vista oftalmolégico. Mas tarde en el Japon han
llegado a publicarse unos 25 casos, sobre todo por oftalmélogos. Otro japo-
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nés, Suimizu (13), hizo un estudio mas completo. En su clinica llamaban
a esta enfermedad «enfermedad sin pulso», donominacién que mas tarde
ha sido muy usada. Caccamise (12) creyéd describir el primer caso fuera del
Japén y denominé a esta enfermedad «enfermedad de Takayasus.

S <

Fig. 2. — El oftalmélogoo japonés Mikito TAKAYASU que, en
1908, describié un caso de arteritis braquiocefalica en una
enferma joven

El sindrome de Martorell-Fabré.,

En 1953, CeLestino pa Costa y Menpes FAGunpes (11) presentaron
al II Congreso Internacional de Angiologia, celebrado en Lisboa bajo la
presidencia de LericHE y HorLman, un excelente trabajo sobre formas in-
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completas de obliteraciéon de los troncos supraadrticos. Copiamos a conti-
nuaciéon la Introduccién a este trabajo:

«In 1944 MartoreLr and Fasré Terson described a new syndro-
me of «obliteration of supra-aortic branches». The syndrome represents
the clinical picture of chronic obliteration of the vessels branching from
the aortic arch. Since then, some authors called that syndrome »Martorell’s
Syndrome».

«MarTORELL and FaBrié TEersor, were in reality, the first authors to
describe, in a sole syndrome, clinical pictures previously separately des-
cribed: those of impairment of cerebral circulation and those related to the
circulation of the upper and lower limbs.»

«In 1946 ARNE FroviG published a case of «Bilateral obliteration of the
common carotid artery» associated with left subclavian artery obliteration.
In a very good review of the literature concerning the obliteration of the
common carotid arteries, FrRovic found some other cases of obliteration of
all the branches arising from the aortic arch (Harsirz and Raeper, 1926;
Marmvesco and Kreinprer, 1936; Oota, 1940; Tagawasai, 1940). The
work of MARTORELL was not know to him at this time and the other authors
didn’t describe the clinical picture.»

«Frovic redescribed the «syndrome arising from obliteration of the
vessels branching off the aortic arch». In a further paper (1951) Frovic and
Loken related the anatomo-pathological findings of the same case.»

De Takats (14), en su libro «Vascular Surgery», anade:

«When the branches of the arch become narrow or obliterated a pe-
culiar disease entity develops, called pulseless disease. Takayasu’s disease.
reverse coarctation of the aorta or Martorell’s syndrome. The nomencla-
ture of FroviG, aortic arch syndrome, seems most appropriate. However,
priority for recognizing and describing this syndrome should go to Mar-
TORELL and FABrE Tersor who described the obliteration of supra-aortic
branches in a Spanish communication unknown to Frovic.»

RECOPILACION DE CASOS.

Vamos a intentar una recopilacion —forzosamente incompleta— de los
casos publicados en el mundo. En esta relacién daremos el nombre del
autor o autores, el ano de publicacion, la revista o libro donde se publico.
la ec!ad y sexo del paciente, el tiempo de evolucién de la enfermedad v
su diagnoéstico cierto o probable.

La mayor parte de articulos han sido revisados por nosotros: sin em-
bargo gran parte de los trabajos japoneses se han copiado de los articulos
de Caccamise y Wartman (12) y Picknam (15). El Dr. Sunwnzu (16) nos
ha enviado un articulo muy valioso en inglés. Debemos a la cortesia del
Dr. Takeuchr el articulo original de Takavasu (17) en japonés.

En algtn caso, un mismo enfermo aparece publicado por autores di-
ferentes.

La relacién de casos por orden de publicacion es la siguiente:
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DAY (20) ... cvrinr 1839  Res. Phys. A. London.55 a. & — Aneurisma.
Savory (18) ...... 1856  Med. Chir. Tr. .........22 a. § 5a, Aneur. disecante.
SEURK. (56) 2t 1901  Wien. Klin. Wochs. ...44 a. & —  Arterios. Aneur.
Takavasu (17) 1908 Acta Soc. Opht. Jap.21 a. § ?m. Takayasu.
Konvo (67) ...... 1916 J. Army Med. Dpt. ... 18 a. § ?m. Takayasu.
CRAWEORD(21) ... 1921 J A .M. A. ....cocovvvinns 52a, ¢ 2a  Ancunsma.
Nakasumva (58) ... 1921  Aeta Soc. Opht. Jap. 19 a. § 1 a. Takayasu.

Media
SHIKHARE (30) 1921 Indian J. Med. ...... edad & — Aneurisma.
BENERE (59) ...... 1925  Virchows Arch. ......... 41 2. 2 5a. 7
RAEDER (2) ...... 1927 Klin. Mbl. Aungenih.37 a. @ 2a. Takayasur
Kampmerer  (22),

NEUMANN  ...... 1930  Adrch. Ini. Med. ...... 35a. &4 6a.  Aneurisma.
NAxaNo (60) ...... 1930 [. Jap. Ohpt. A. ......16a. 2 1 a.  Takayasu.
Ucamwo (61) ...... 1980 Acta Soc. Opht. Jap.15a. § 1a.  Takayasu.
Couen (23), Da-

VIE L o Pl 1988 Lancet ........cocnriinnna 80 2. &' 12 2. Arterios. Aneur.
FurukAwa (62) ... 1935 J. Jap. Opht. 4. ......19a. 2 1 Takayasu.
Kimgrin (4) ...... 1935 Proc. Mayo Clin. ......50 a. & — Arteriosclerosis.
YosHikawa (63) ... 1935  dcta Soc. Opht. Jap.19a 2 1a.  Takayasu.
MARINESCO (3).

KREINDLER ...... 1936  Presse Médicale ......... 38a. @ 9Da Arteriosclerosis.
Mingkosnr  (64),

UcHivama ..., 1937 . Jap. Opht. 4. ......12a. & | a. Takayasu.
MiNokosHr  (65),

UcHIvAMA ..... 1087  Acta Soc. Opht. Jap-19 a. @ 1a  Takayasu.
Nagasumma  (66),

Krramoro, Saro,

OKAMURA ......... 1987 Klin. Wochs., ......... 852 0 1. ?

Tomrra (67), Azu-

MA S T s 1987  Grenzgebiet ........... 1872, @ ?m, ?
Havasuar (68), Nis-

HIMARU  __.....,. 1988 Ji ESYCA: oorerrenarorsriidh 97 a.. 9 7 a. ' Takayasu.
Oxamura  (69) 1988 [, Jap. Opht. A. ......15a. Q@ 2a.  Takayasu.
Dopo (70) ......... 1939 I. I].ﬂ‘f}. O‘f}hl’. A ......02a, 9 1a "j"akayasu,
Ervior (53), Uss

HER, STONE ..,.., 1989 Amer. Hearl ]. ......... 26 a. ¢ 6m. Anomalia cong.
MAURER (24) ...... 1939 Amer. Heart J. ......... Ba g — Aneurisma.
SATPO (LY s oo 1989  Exp. Opht. ............ 20a., © 3 a. Takayasu.
Yasupa (72) ...... 1989 CL Opht. .aiosin 34a. 9 2a  Takayasu
Kouretas (73),

Djacos L1 1940 Am. d'Ocul. |........... 23a. @ ?

Satro (74), TARA-

GI, TANARA ...... 1940 Acta Soc. Oﬁfl!. Jap.20 a. © Takayasu.
Takact (75), Ta-

NARA o 1940 Acta Soc. Opht. Jap.28 a. Q | 4 Takayasu.

16a. @ 1a,  Takayasu.
Taranast (76) 1940 Arch. J. Psych. Neryp.28a. Q _ Takayasu.
Tanaga (77) ...... 1990 J. Jap. Opht. A. ..... 282: @ 1. Takayasu
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Ucnimura (78) 1940 ). Tokyo Univ. ...... 17a. @ 6a. Takayasu.
18a. § 1a. Takayasu.
3 N N
Yur (79), Ucsmiu- 21 a. & ?m. Takayasu.

A T lg‘in .‘lt'fﬂ Noe, ()P’lf. _’ﬂp- 18 a. 9 1 a. 'l‘ak“y;mu_
AcceELEr (27), Lu

cn, Taompson, 1941 Amer, Hearl |J. .........29a. 9 4 a. Trombofilia.
Gumour (80) ...... 1941 J. Path. ....oiiiinnnins 23a. § 6m. H
N (81) veeenenns 1941 Gen. OP-‘!L FEER A I [ 9 1ial 'I'aka)!asu.
Lewis (6), Stokes. 1942 Bnt. Heart J. ......... 33a. § 7a. Fistula arte-

riovenosa con-
génita.
Nmw (82) ....... . 1942 Gen. Opht. v 3la. @ 4a. ?
Kume (83) ........ o 1948  Gemi Ophl. ..ccoviveeee 33a. 9 5a. P
Ora (84), Yur ...... 1948 ], Jap. Path. Soc. ...... 25a. @ 1a Takayasu.
Marrorerr (1),

Fasrg ............ 1944 Med. Clintea ......... 36 a. 9 3 Arteriosclerosis.
Frovic (85) ......... 1946  A. Psych. Newr. Scand. 21 3. @ 12, Tromboangeitis.
SANcHEZ - Har-

GUINDEY (29) ... 1947 Medicina ...........co0ees 6da, & — Arteriosclerosis.
MasreTion  (81),

TaArias ...... wisees 1948 Sem. Hdp. Paris ...... 93 a2, 9 —1a. DPeriartritis nu-
Sumzu  (86), Sa- dosiy cronica.
NG  cissassava: LB GF SBTE sassicsesmasid 19a. 2 1a  Takayasu.

10a. @ 1a. Takayasu.
45a. ¢ 8a  Takayasu.
24 a. 8 1a  Takayasu.
13a. 2 1a. Takayasu.
) . 31a,  1a. Takayasu.
Kumasumva (87) ... 1949  CL Opht. ............... 30 2, ? 1a 3
Supbo (88) veree 1949 Diag. Treal. ............ 8.0 = 5
Yanacuma (89) ... 1950 CL Opht. ...._........ 2% i . Takayasu.
Ia @ — Takayasu.
2331 ¢ — Takayasu.
2a 9 - Takayasu.
2042 9 — Takayasu.
20a, § — Takayasu.
Dobo (90) ......... 1951 Acta Soc. Of)’lf. }ﬂ'p- 18 a 2 — '[‘nkayaau,
21 a. ¢ — Takayasu.
258,79 — Takayasu.
3Ba @ — Takayasu.
27a. @ - Takayasu.
20a, 2 -— Takayasu.
17a. ¢ — Takayasu.
252, @ — Takayasu.
20a. & — Takayasu.
17a. 2 — Takayasu.
2B, @ — Takayasu.
Kato (91) y colab. 1951  [. Jap. Me. Soc ...... 25a, @ 12a, Takayasu.
19a, @ 2a  Takayasu.
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KinosHITA (92) ... 1951 [, Jap. Med. Soc ......28 a. § 9 a. Takayasu.

26 a. ¢ 12 a. Takayasu.
Oxupa (93) ...... 1951  Gen. Med. ...............24 2. § 2a. Takayasu.
Sumizu (16), Savo. 1951 J. Newr. Clin. Newrol. 18 a. § 2 a, Takayasu.
Suzukr (M) ... 1951 CL Opht, ............... 19a. 9§ 1a. Takayasu.
Yamasurra (95) ... 1951 ] Jap. Med. Soc. ...... 24a. 9 221, Takayasu.
Caceamise (12,

WHrtMAN _....... 1952 Amer. Heart J. .........19a. § 3a. Takayasu.
Gaprat (96), Mo-

BEA  cocsasosies 1952 Arch. Mal. Coeur-Vaiss.53 a. d 2 a. Arteriosclerosis.
Imacur (97) ... 1952 Folia Opht. .,..........34a2. § 4a. Takayasu.
ITAHARA (98) ... 1952 Jap. Gl ..........c.ccn... 33a. § 1a. ?

222 9 1a. ?
Oisin {99) sty 1952 Cl Oph! ............... 39 a, o" 2 a, 'l'akayasu,
SkrerpER (49),

FLINT & T ssvs 1952  Brit. Med. J. ......... 42 2. & =1 ?

3a. § 5a ?
Suzuk1 (100) ...... 1952 ]- CL. OPkr- ............ 30 a. 9 4 a. 'r;-lkayasu'
TurcHerm (101),
STRANO ............ 1952  Aitti 53 Congr. Soc. It.
Med; SInk=inution. 305 9. & ?
ANTON  GARRI-
po (102), Rawmi-
REZ GUEDES 1953 Rev. Clin. Esp. ......... 524, 9 8a Takayasu.
DA Costa (11,
Menoes  Facun-
DED  osesinsoiiin . 1953 1T Congr. Soc, Int. An-
giologia Lisboa ......36 3. 9 3a F
31a. § —la Takayasu.
65a. d —la. Takayasu.
Ross (19), McKu- g :' 57« 11:' ;
B cosssansiiinis 1958  Arch. Int. Med. ...... 45aj d 1 1' Arteriosclerosis.
33a. § — 3
450 d — Sifilis.
41 a2, & — Sifilis.
63 @ — Sifilis.
27 a, § —  Sifilis.
25a. § 3a. Sifilis.
49a 9 —  Sifilis.
53 a. d 4a. Sifilis.
461 d 7a. Takayasu.
27a. § 2a  Takayasu.
41a 2 — Takayasu.
451, d 4m. Embolia.
56 a. d 10 a. Arteriosclerosis.
§2a, § — Arteriosclerosis.
46 a. o

Arteriosclerosis.
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67 a. & — Arteriosclerosis.
62a. & — Arteriosclerosis.
§9a. @ — Arteriosclerosis.
56 a. d — Arteriosclerosis.
4fa. & — Arteriosclerosis.
67 a. " 10 a ?

SHIHATA (103} S 1053 Folia Oph!. SRR 9 2 a Tak;lyasu_

Ase-Urmark  (38). 1954 Acta Med. Scand. ...44 a. 9 8 a. Arteriosclerosis.
58 a. @ 10 a. Arteriosclerosis.
34a. @ 14a. Takayasu.

BustAMANTE  (44),

Mivants, Casas,

De ra Torre ... 1954 “Adngiology .........cce. +52a. 1 a. Arteriosclerosis.
51 a. @ a. Arteriosclerosis.
39a. 2 6a. Takayasu.

) 45 a. 9 10 a. ?
jl"‘.R‘-"ELL (1{14) 1954 Amer. Hearl J. .....ciee 44 a Q 4 a Taka}f;[su_
ManNcoLD (39),

BT ivesvsanives 1954 Schw. Med. Wochs. .., 46 a. 9 15 a. Takayasu.
PinkHAM (15) ... 1954 dcta 17 Cone. Opht.32a. @ 1 a. Takayasu.
SEBE (105) ......... 1954 J: Cl. Oph!- ........... = i 9 —1a T;]_kayasu_
Barker (50), Eb-

WARDS  .uiiieaiees 195D . Civewtlation .;.simeasss 64a. 9 1a. ?

Berc (106) ...... 1955  Comunic. person. a

Ask-Upmark .........22a. @ 1m. Takayasu.
Borper (107) ...... 1955 Arch. Mal. Coeur.

i O i 64 a. @ ?a. Arteriosclerosis.
Friepe (108) ... 1955  Arch. Psych. Zeit. Neu.42 a. @ 1a. Takayasu.
Froment (28), Go- ;

NIN, GALLAVAR-

piN, CAHEN, PE-

RRIN, Havorre. 1955 “Les Thromboses ar-

térielles™ \oaimaaiin 20a. @ Ta Anomalia cong.
MEDEIRA (109) ,

Rocua pa  Sie-

vA, GUIMERAES

AMORA it 1955 Journal Medico .........46 a. @ 6 a. Takayasu.
Gwarnemey (110), 54a. & 13 a ?

PIERPONT ... 1958  diny: SIE o 48 a2, &4 —  Aneurisma.
HarpeErs (11),

WenpEROTH ... 1955 Disch. Arch. Klin, M. 61 a, o 10 a. Arteriosclerosis,
MatHieu (9), Ha-

DOT, Pernot,

MEFZ  saiiiis 1956 Arch. Mal. Coeur

WBISY: | renusdomisaniostids 29a, 9 5a Takayasu.
Mouguin (112), 27 2. @ —1la Takayasu.

DEsvicNEs, Ma-

CREzZ, HaTT, FaAN-

72 7B e R, 1955  Bull. Mém. Soc. Méd.

Hép. Paris ............ 31a. § ?a ?
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Pavrigue  (113),

Mogreat ... 1955  Bull. Mém. Soc, Frang.

Opht. ..... AR ATy e ?

Rascu (114) ...... 1955  Comunic. person. a
Ask-Upmark ......... 62a. 9 24 a. Takayasu.
Trias vE Bes (42),

SAncHEZ - Lu-

cas, BaLiesta ... 1955 Brit. Heart . ... 19a @ 1a. Takayasu.
ApaMson (115),

Lingren, Luwnp., 1956 Nord. Med. verenee- 34 2. 9 1a.  Takayasu
Ask-Upmark  (32),

EAyRRE o ors 1956  Acta Med. Scand. .. 40a, 9 20 a. ?

Azizt (25), RaFar. 1956  Acta Med. Ivanica .., 33 a. & 1a. Aneurisma,
Canpiant - (116),
Faupa, Nosepa,
BAGR v 1956  Cardiol. Pract. ......... 30 a. 9 desde Anomalia cong.
infan.
Davis (53), Gro-

VE, JULIAN 1956 Surgery ................ 581 2 & 5a. Arteriosclerosis.
Desvinges (117) ... 1956  Soc. Opht. Paris ......26a. § — Takayasu,
Gorrsecen  (38),

SzAM .., 1956 Zeits. Kreisl: ... c200a, 1 a. Takayasu.
JmiEnez Casapo

(118), Moncapa

Moneu  ......... 1956  Rev. Clin. Esp. ......... — — — ?
LANGERON  (119),

Bercer, Deswen-

10—, 1956 J. Ss. Med. Lille ......68a. 9 1a. Takayasu.
LEARMONTH (48)... 1956  Macewen Mem. Lect.

Unw. Glasgow ...... — — — Anomalia cong.

Lorato (34) ...... 1956~ Arq. Brasil Cards ......96a. @ 7a  Takayasu. .
Moia (120), Bar-
zA, Hopman .., 1956 Rev. Arg. Gard. ...... 41 a. d 2a. Arteriosclerosis.
02 & 3a. ?
MyErs (85), Mur-

DAUGH, Meclx-

TOSH, BLaisverr. 1956 Arch. Int. Med. ...... 39 . 6m. Arteriosclerosis.
PaLvarts (121) ... 1956  Arch. Soc. Oft. Hisp.

i L IR T 44 a. 9 4a Takayasu

SanTOos  BortE-

o (122) ... 1956 Rev. Hosp. Univ.

Monterrey ............ 48 a. ¢ — ?

Scuirosa (123) ... 1956  Gaz. Med. Sicil. ......49 1, &8 — Arteriosclerosis.
Stemne (124) .., 1956  drch. Mal. Coeur.

Vaiss. v 202, @ — Takayasu.
2a, ¢ — Takayasu.
18a, 8 — Takayasu.

Van Bucuem (47). 1956  Presse Médic. ........ 33a. § 3a. Takayasu,
Aprams (45), Gere. 1957 Areh. Int. Med. .....66 a. & 3a. Arteriosclerosis.
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Azevepo (36),
Rousacn, De
Carvarno, To-

LEDO, ZaNtoro. 1957  Brit. Heart ]. ......... 30 a. & —1a. Anomalia cong.
Brge (125), Ej-

RUP, OLHAGEN ... 1957 Amgiology ..............63a. § 4a Takayasu.
42a. @ 103  Takayasu
36a. 9 6a Takayasu,

28 2. 9 6 a Poliarteritis nud.

37a. § 6a  Takayasu

66 a. ¢ 17 a.  Arteriosclerosis.

63a. 2 4 a.  Arteriosclerosis.

35a. 2 17 a  Seudoxant. eldst

42 a. & 3 a. Anom. cong.
BursTzin (51), 2532, § 3a Anom. cong.

Lixpstrom, Wa-

SASTJERNA ... 1957 Aeta Med, Scand. ...56 a. 2 7 a. Arteriosclerosis.
34a, ¢ 9a Takayasu
30a. § 2a Takavasu.

52 a. o ¢ a. Arteriosclerosis.
Escravissar (126)., 56 a. ¢ 10 a. Arteriosclerosis.

Ginerra,  Espi-

No VeLa ... 1957  Arch. Inst. Card, Mé-

L . ) o o YT
FrRiesee (127), e Secdale ARy,

RoOTZLER ........ 1957  Zeils. Kreisl. ,..........30a. § 6a. Takayasu,
19a. £ 1a. Takayasu.
a2 & — Takayasu.

Gissons (128),

Kwe ............ 1957  Cireulation ........... 42 a2 9 5a. Takayasu.

Juuan (129), Dye. 1957  AMed. Clin. N. Amer — — — Arteriosclerosis.
II——— Arteriosclerosis.
=SONETE LR Arteriosclerosis.

Karmansonn (130),

Katmansonx ... 1957  Circulation  ,......... .41 a. ¥ 10a. Takayasu.
Kinney (131) ... 1957  Am. ], Med. ........... 921 ¢ — ?
Koszewskr  (132),

Hupearn ..., 1957  Circulation ... 13a § 1a  Takayasu
Morera (183),

ConcerctON .. 1957  Rev. Clin. Esp, ........26 2. § 8&a. Takayasu,
Pueste (87), Lio-

pis Rey, Pintos. 1957  Cir.,, Gin. y Urol. ...50a d -1a. ?

Puic SorLanes

(184), Quiroz, 1957 An. Soc. Mex. Oft. ...984a, § — ?
854, 8 — ?

Roca Roca (135). 1957 Cicdo Conf. Med, Be-
nef. Municip. Mila-
Bl ccccviiinnene 88 2. 8 2 a.  Arteriosclerosis.
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Sex Gurra (136),

GuosH  ....... 1957 'Brit. Med. | Jo cociiiie 51a. & — ?
SeittEL (32), Slr,-
EBRY asviadiansis 1957 Staff M. Mayo Clin.58 a, J —la Arteriosclerosis.

Warren (41),
TriEDMAN  ...... 1957 New Engl. |. Med. ...54a. @ 4a.
!

53 a. &
Capaca (137) ...... 1958  Minerva Cardicangio

logica ....ovivieeenneans 55a 9 7 a Arteriosclerosis.

\ Arteriosclerosis.
a. Arteniosclerosis,

Cavit SOKMEN
(138) ... veeres 1958 Amer. Heart J. ......... 30a. ¢ —1a  Takayasu.
De Bakey  (51),
Monrris, Jorpan,
COOLEY oo 1868 - o Al M d . 51 a. @ —1a. Arteriosclerosis.

47 2. 4 18m Arteriosclerosis.
D1 Berro (139),

Erorena, Robri-
GUEz Barrios ... 1958  A4dn. Fac. Med. Monte-

video ..... ooy «23a. 9 —la Takayasu,
Fay Secan  (40),

BEREZOWSKI  .....0ivuies Amer. Heart J. ....ccees 49a. ¢ 2a, Arteritis luética,
Lurer VuraL

(140), Racie

ARDILL v 1958  Pressc Méd. ...........46a Q@ 1a  Takayasu.
PrLurro (141),

MEzzano ......... 1958  Folia Cards ........... 51a 9 18a. ?
PuncerNav  (142). 1958 An. Med. Barcelona ...47 a. & 4 a. ?
WertHEIMER (16)

SautoT  ..... 1958  “Path. Vasc. Membres"55a. @ 1 a Arteriosclerosis.
Cate (55), Scor 1959 Surgery ....cocoeeonead9a. 0 1 a2 Arteriosclerosis.
Frores (143), GoO-

Mez-MArguez ... 1959 Angiologia ...............18 2. & 5 a. ?
MARTORELL  (43),

SANcHEZ - HAR-

GUINDEY,  MaRr-

TORELL .oeeo..... . 1959 dAngiologla ....... .57 a. o 1a. Arteriosclerosis,

67 . o 1a  Arteriosclerosis.
MARTORELL  ...... 1959  (No publicados) 56 a. @ 6m. Arteriosclerosis.
. @ 8&m  Arteriosclerosis.

(CASOS PERSONALES,

Después de la recopilacion que antecede, vamos a relatar las historias
clinicas de los casos personales que corresponden a formas clinicas distin-
tas: arteriosclerosis o arteritis, forma incompleta unilateral y forma de
oclusion supraadrtica e iliaca conjunta.

Observacién nim, 1. — Enferma de wreinta y seis afios. Sin antecedentes im-
portantes. Acude a la consulta el 9-VIII-43. Hace tres afios, sin causa aparente,
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Fig. 3. — Obsérvese la excavacion

de las fosas orbitarias y el relieve

de los huesos de la cara en un caso

personal de sindrome de obliteracion
de los troncos supraadrticos.

F.

MARTORELL SEP."OGT.
1959

presenta un cuadro de insuficiencia arterial en
¢l brazo derecho, caracterizado por [rialdad, pa-
restesias, impotencia funcional ligera y pérdida
de pulso en la radial. Al levantar el brazo, por
ejemplo, para peinarse, gran dolor en los de-
dos. Al ano y medio desaparecen estos sintomas,
pero el brazo queda sin pulso ni oscilaciones,

A los dos anos y medio se presenta un
cuadro semejante en el brazo del lado opuesto
(izquierdo) ; pero esta vez se acompana de crisis
de amaurosis bilateral, mas acusadas en ¢l lado
izquierdo, dolor retronasal, frontal e incluso en
la garganta, sobre todo al poco rato de la mas-
ticacion. En el brazo izquierdo desaparecen
también las oscilaciones y el latido arterial. Ri-
pidamente pérdida absoluta de la visién en el
ojo izquierdo, con atrofia del nervio Optico
Aparecen crisis de desvanecimiento seguidas de
convulsiones en ambos brazos, que se presentan
s6lo en posicion vertical, para desaparecer con
rapidez en pusicif'm horizontal, de tal forma,
que cada vez que la enferma cae al suelo re-
cupera en seguida el sensorio.

Los dolores a nivel de la cabeza y del cue-
llo aumentan de modo progresivo. La vision en
el ojo izquierdo va disminuyendo paulatina-
mente. La musculatura de la cara se atrofia.
Los ojos se excavan, marcandose cada vez mas

los relieves oseos (fig. 3). Ha perdido nueve kilogramos. Los sincopes se sucedn con
mayor frecuencia a medida que pasa el tiempo. Todos los trastornos se atentian en

posicion  horizontal.

Exploracion:  Ausencia
de latido arterial en las dos
extremidades superiores vy
en ¢l cuello.

Ausencia de trastornos
troficos en los dedos (figura
4).

Indice oscilométrico:
1/4 en brazos y antebrazos
en posicion horizontal.

Atrofia muscular de la
cara (hg. 3) y muy ligera
de los miembros superiores.

Pérdida total de la wvi-
siom en ¢l ojo izquierdo. Dis-
minucién de la agudeza vi-
sual en el derecho. Examen
oftalmoscipico: atrofia  del
nervio dptico izquierdo.

En las extremidades in-

feriores, presencia de lati- o yp

do y de oscilaciones; hiper-

Fig. 4. — Ausencia de trastornos tréficos en las manos

caso personal de obliteracion de los trontos
supraadriicos.
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tension. Mx. 220; indice os
cilométrico, :

La compresion de la
bifurcacion  carotidea  pro-
voca los ataques epileptifor-
mes cesando en pie o senta-
da. No los provoca en po-
siciom  horizontal.

La exploracién neuro-
logica (Dr. SALEs) pcrmitv
descartar la existencia de al
teraciones primarias en el
sistema nervioso central.

La radiografia del cue
llo muestra la ausencia de
anomalias Oseas a nivel de
la séptima cervical. La ra-
diografia del crianeo mues-
tra una silla turca normal
(hg. 5). La radiografia del
torax no muestra  erosiom
costal (hg. 6).

Corazon y aorta, nor-
males. Ausencia de foco séptico amigdalar. Piorrea. Antecedentes clinicos de lues,
negativos. Reacciones serologicas de la Iies en sangre y liquido celalorraquideo, ne-
gativas. Exdmenes complementarios en liquido cefalorraquideo, sangre y orina, nor-
males,

Fl 14-VIII-45, bajo anestesia local, se le practico la estelectomia del lado derecho.
La vena yugular era permeable, aunque muy reducida de calibre. La cardtida pri-
mitiva, reducida de calibre y engrosada de pared, presentaba un latido muy poco
perceptible, La tiroidea inferior, obliterada, se seccioné entre dos ligaduras. La arte-
ria vertebral parecia asimis-
mo obliterada, pero se res-
petd. La subclavia estaba
completamente obliterada

Durante los dias en que
la enferma permanecid en
cama, después de la inter-
vencion, se encontrd  per-
lectamente; PETO al reanu-
dar su vida habitual, va en
su domicilio, reaparecieron
los sincopes ortostiticos
las crisis epileptiformes. En
cambio, no han vuelto a
presentarse las ulgi;ls exis-
tentes a nivel de los maxi-
lares después de la mastica-
cion nj las crisis de amau-
rosis en el ojo derecho. La
Fig. 6. — Radiografia del térax en el mismo caso de enferma se vid obligada a

la fgura anterior. Ausencia de erosidon costal. permanecer  constantemente

Fig. 5. — Radiogralia del crineo en un caso personal
de obliteracién crénica de los troncos supraadérticos.

| S
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en posicion horizontal por perder el conocimiento al incorporarse. Perdia ¢l apetito,
encontrindose cada dia mds postrada (g, 7).

Tras permanecer varios anos en cama, mejorando con lentitud, en 1953 logra
ponerse en pie sin ataques sincopales,

Ahora tiene cincuentz y dos afios, puede permanecer
levantada muchas horas, conserva la vision en el ojo de-
recho v hasta ha recuperado parcialmente la fuerza en los
brazos.

Observicion nam. 2 (*). — Enlerma de cuarenta vy
un anos, casada, con cinco hijos. El 8-V-55 ingresa en nues
tra Clinica Vascular, A los diecisiete afios tuvo ataques
epileptiformes con pérdida de conocimiento, Desde hace
tres aiios decaimiento general y pérdida de fuerza en los
dos brazos, sincopes ostostiticos y pérdida de vision pri-
mero en el ojo derecho y después en el izquierdo. La fre-
cuencia de los sincopes ostostiticos la obligan a permanecer
cada ver mayor tiempo en cama. Tiene algias craneocer-
vicales y claudicacion intermitente de los maseterns a la
masticacion  prolongada. Presenta dolor en los brazos si
los levanta, por ejemplo, al peinarse, y crisis de amaurosis
transitoria. Lo compresion del seno caroideo provoca las
crisis sincopales.

Exploracién: Desaparicion del pulso y de las oscila-
ciones en los miembros superiores. Pulso palpable en ca-
rotidas y subclavias.

En los miembros inferiores la oscilometria y la pul-
satilidad es normal. advirtiéndese una ligera hipertensién,

Todas las pruebas de laboratorio, radiografias electro-
cardiogramas y electroencelalogramas son normales. Sélo
llama la atencién el hecho de que la velocidad de sedi-
Yot de 1o Riors %, qinien mentacion esté muy :|umcnfad.a: Primera hora, 102 mm..
sc vib obligada & perma- segunda hora, 125 mm.; veinticuatro horas, 140 mm.; in
necer constantemente en ice neto de Westergreen, 102; indice de Katz, 82,25,
cama por la aparicién de Se comprueba ia existencia de un foco septico amigdalar.
sincope al incorporarse. A continuacién copiamos del Dr. Pavvarés el examen

del fondo de ojo:

“Cifras bajisimas de tension de la arteria central de la retina (25/28 mg. Hg.) v
tensiones oculares bajas, a pesar de lo avanzado de la enfermedad (7 mm., ojo peor.
y 15 mm. Hg. ojo mejor). Midriasis y rigidez pupilar absoluta del ojo con mejor
visién (0,4) en contraste con reacciones pupilares conservadas en ¢l ojo peor (de
2 a 1 m.). Anastomosis de los grandes vasos retinales del sector nasal de la papila
del ojo peor (“Anastomosis arteriovenosas peripapilares”), formando como unos cinco
“penachos” 1ojo oscuro, que emergen radialmente de la papila, sobre una retina
turbia, grisicen y prominente. No es posible dilerenciar las arterias de las venas
ni en las asas anastomoéticas ni en los vasos temporales, los cuales muestran opacifi-
cada su pared al salir de la papila. Extenso lago hemorrigico prerretinal en periferia
inferior con irrupcién en vitreo. En el ojo mejor, gran dilatacion, en general uni-
forme, de las venas retinales, excepto en un trecho en que la dilatacion se hace

Fig. 7. — La misma en-

(*) Este caso ha sido publicado por ¢l Dr. Pariares, de Valencia. Me fué remitido
por ¢l Prof. Carmexa, también de Valencia, ya diagnosticado.
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fusiforme, y en otro en que adopta el aspecto de “pata de,cangrejo”, Finos tractos
anastomaoticos paralelos entre dos arcos vasculares secundarios de la region macular
(arteriovenous shunts). Red muy entrecruzada de finisimos  vasillos  visibles sobre
la papila. Multitud de pequenos puntos rojos oscuros, aislados o en pequefios gru-
pos, proximos a los vasos principales, idénticos a los microaneurismas de la retino-
patia diabética. Mediano foco hemorrigico retinal “en llama™ cerca de la papila.
Ulterior rapidisima aparicién de catarata de este ojo mejor (cuatro o cinco dias)
con Tyndall positivo, aplastamiento de la cimara anterior, pupila midriiatica, despla-
zada, mnmovil y con ectropion de la dvea; atrofia del epitelio pigmentario en una
zona y rubeosis del iris en otra; enormes dehiscencias de las suturas del cristalino ca-
taratoso; contrastando todas estas lesiones, que acompanan a la catarata de este ojo,
con un estado del ojo primitivamente peor, que no ofrece hasta la fecha del alumo
examen cambio importante”.

Después de un tratamiento con terramicina, aconsejamos la extirpacion de las
amigdalas. Mas tarde, tratamiento con prednisona y butazolidina.

Las altimas noticias que tuvimos de esta enferma permiten suponer que su en-
fermedad quedd estabilizada.

Observacion num. 3. — Enfermo de sesenta y seis anos. El 10-111-59 acude a
nuestra Clinica Vascular, porque desde hace dos afios presenta disnea de esfuerzo,
y desde hace seis meses observa fatiga [dcil del brazo derecho, sobre todo si lo man-
tiene elevado o ejecuta con €l algin prolongado ejercicio.

Exploracién: En el brazo derecho no puede medirse la tension arterial. En este
lado el pulso axilar y radial estd abolido. Pulso de la cardtida y de la subclavia
derechas, normal. En dicho lado el indice oscilométrico en el antebrazo es 0, alcan-
wmndo media division en el brazo.

En el brazo izquierdo pulsatilidad y oscilometria normales. La tensién arterial es
115/75. Es curioso que se observa en la fosa su-
praclavicular de este lado sano un “thrill” y un
soplo intermitente sistélico. Pulso de Ja cardtida
y de lan subclavia izquicrdas, normal,

La exploracion ciinica nos hace suponer que
existe una estenosis incompleta de la subclavia
izquierda y una obliteracion completa de la axi-
lar derecha (fig. 8). En cuanto a su etiologfa, cabe
catalogar este enfermo de arterioscleroso,

Se trata con heparina y Esplenhormén.

Observacion nim. 4. — Enferma de cincuen- {
ta y seis afios. francesa. El 90159 acude a la con-
sulta  porque sufre claudicacion intermitente en
las dos piernas desde los cuarenta y ocho anos.
Fue operada de simpatectomia lumbar derecha
por el doctor Fonraine, mejorando el estado cir-
culatorio de la pierna de este lado. Desde hace
seis meses tiene molestias en el brazo izquierdo,
cefaleas v disminucién de la agudeza visual.

Exploracion: Ausencia de pulsatilidad en femo-
rales, popliteas, tibiales posteriores y pedias. El in- e PR >

. i k ; SREle 3 pondiente a la ob-
Iados, En el lado simpatectomizado el ndige oscilo,  'CrVAcion ndm. 3. Obliteracién

8 : A completa d: la axilar derecha y

MEico s mas ill'l'lph() Yy mayor la temperatura local, estenosis de la subclavia izquierda.

Fig. 8. — Representacion esque-
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En las extremidades superiores existe hipertensiéon arterial sistélica en el brazo-
derecho, donde el pulso y las oscilaciones son normales. En el brazo izquierdo no
puede medirse la tensién arterial, habiendo desaparecido el pulso radial y cubital y
halldindose muy disminuido el indice oscilométrico.

Las carétidas, derecha e izquierda, pulsan normalmente. Pero mientras la sub-
clavia derecha tiene un pulso normal, la subclavia izquierda presenta una pulsacién
muy débil y a su nivel se ausculta un soplo intermitente sist6lico.

El fondo de ojo es normal. Y también lo son el electrocardiograma y el pielo-
grama intravenoso. Se observa ateroma en la aorta tordcica.

Con el diagnéstico de ateromatosis de las iliacas y de la subclavia izquierda, se
le aconseja siga en Francia una terapéutica anticoagulante prolongada.

Observacion num. 5. Hombre de cincuenta y un ainos. Visto por primera vez
en 1953, Desde hacia cuatro afios presentaba intensa claudicacién intermitente que
apenas le permitia andar. Tenia gran frialdad en los pies e intenso dolor nocturno
en el lado derecho, lo que le obliga a dormir con la pierna colgando.

Exploracién: Tipico caso de sindrome de Leriche, con desaparicion del pulso
y de las oscilaciones en las dos extremidades inferiores e impotencia sexual,

Tratado con tionato cilcico y Esplenhormdn, desaparecid pronto el dolor noc-
turno, pudo dormir en posicién horizontal, mejord su potencia sexual y pudo andar
una distancia mucho mayor.

Durante cinco afios se mantuvo bien, habiendo reanudado su vida habitual. En
1958 estd muy bien de las piernas, aunque no puede apreciarse pulso periférico ni
existen oscilaciones. En el brazo izquierdo ha desaparecido el pulso radial y cubital.
Las oscilaciones en este lado estin muy disminuidas. Existe un soplo sistélico inter-
miente en la regién supraclavicular izquierda. No se queja del brazo, sino de inten-
sa disnca de esfuerzo. Tiene enfisema, bronquitis y poliglobulia,

Etrorocia

Entre las causas que pueden originar un sindrome de obliteracion de
los troncos supraadrticos una de las primeras observaciones publicadas es
la de un aneurisma disecante de la aorta. Savory (18), en 1856, citado por
Ross y McKusick (19), publicé el caso de una enferma de veintidos anos
que fallecié en el Hospital de San Bartolomé, de Londres. En la autopsia
se hallaron lesiones de aneurisma disecante curado a nivel del arco adrtico
con oclusién de los tres troncos supraadrticos. En vida presenté un sindro-
me tipico. Quiza es éste el primer caso publicado en la literatura mundial
de sindrome de obliteraciéon de los troncos supraadrticos.

También se presenta el sindrome en casos de aneurisma sifiliticos. J.
Davy (20), citado por Ross y McKusick (19), conociéd en 1839 el caso de
un oficial herido en la batalla de Waterloo que carecia de pulso en el cue-
llo y en los brazos y que fallecié sbitamente. En la autopsia se hall6 un
aneurisma, posiblemente sifilitico, de la aorta con oclusién de los troncos
supraaorticos.

Otros casos han sido publicados por Crawrorp (21), KampMEIER y
NeuMANN (22), Conen y DAvVIE (23), MAURER (24). Azizi y RAFAT (25) pre-
sentan un caso en el Irdn.

La sifilis adrtica sin aneurisma se da también como causa de este sin-
drome. Ross y McKusick (19) publican siete casos, cuatro negros, y dicen
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haber visto un total de diez. Entre los casos citados por otros autores la
sifilis como causa de oclusion supraaértica se da en proporciéon mucho menor.

Por el contrario, la arteriosclerosis, que Ross y McKusick (19) senalan
como rara, se da como causa de este sindrome en 47 casos, con franco pre-
dominio masculino.

Nycaarp y Brown (26) describieron en 1937 una enfermedad con
tendencia trombosante que afectaba las arterias y las venas, a la que
llamaron trombofilia esencial. Uno de sus casos carecia de pulso en un bra-
zo. AcGeLer, Lucia y Tuompson (27) presentaron, en 1941, el caso de
una enferma espafnola de veintinueve anos con sindrome de oclusion de
los troncos supraadrticos y que fue catalogado por estos autores de trom-
bosis por trombofilia.

La arteritis aparece como causa mas frecuente del sindrome. Aunque
algunos casos han sido catalogados de tromboangeitis obliterante. otros de
periarteritis nudosa y otros de arteritis de células gigantes, es lo cierto
que la mayoria corresponde a lesiones de arteritis no especificas, llamada
arteritis de las mujeres jovenes o enfermedad de Takayasu.

Por tltimo, debemos mencionar la presentacion del sindrome en casos de
anomalias congénitas del arco aébrtico. Parece ser que estas anomalias son
muy frecuentes. En algin caso las dos cardtidas y las dos subclavias arran-
can de un tronco braquiocefalico comin. La oclusién de este solo tronco
explicaria la presencia de un sindrome bilateral. En el libro «Les Thrombo-
ses Artérielles», FRomMENT y colaboradores (28) citan el caso de una joven
de veinte anos con anomalias adrticas, y no sélo a nivel de los troncos su-
praadrticos, sino, ademas, de la aorta abdominal, determinando esta Gltima
una intensa claudicacién intermitente de las piernas con frialdad y cianosis.

Raza edad y sexo.

La oclusion crénica de los troncos supraadrticos se presenta en todas las
razas. Parece particularmente frecuente en la raza amarilla, sobre todo en
el Japoén, quiza porque es alli donde ha sido estudiada con mayor anterio-
ridad. En la raza blanca son cada dia mas frecuentes los casos observados.
En la raza negra el sindrome es relativamente frecuente en casos de arte-
ritis sifilitica, pero también puede presentarse la tipica enfermedad de Ta-
kayasu. Yo mismo vi una enferma negra en el Brasil que me fue mostra-
da en un hospital y que todavia no ha sido publicada, y el oculista Pinkiam
relata un caso de arteritis no sifilitica en una negra de treinta y dos afos.
También se han publicado dos casos de raza arabe. uno en Egipto y otro
en el Iran. En Turquia se han publicado dos casos.

El sindrome puede presentarse en cualquier edad, hecho facil de com-
prender si se tiene en cuenta que a veces corresponde a una enfermedad
congénita y. a veces, es una localizacién de la ateromatosis. Puede decirse
que los casos de arteritis corresponden a personas jévenes. La mayor parte
de casos publicados en el Japdn tienen alrededor de los veinticinco anos.
Los casos correspondientes a la ateromatosis pueden ser de edad muy avan-
zada.
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El sexo tiene una importancia capital en el sindrome que nos ocupa.
De la misma manera que la tromboangeitis o enfermedad de Buerger es
casi exclusiva de los hombres, la arteritis no especifica supraadrtica o en-
fermedad de Takayasu es casi exclusiva de las mujeres, a tal extremo, que
se ha denominado variedad arteritica de las mujeres jovenes.

En las formas ateromatosas, por el contrario, predomina el sexo mas-
culino.

ANATOMIA PATOLOGICA.

Bajo el punto de vista anatomopatolégico el sindrome de obliteracion
de los troncos supraadrticos puede presentarse como consecuencia de la
oclusion trombética segmentaria de unos troncos supraaorticos ateromato-
sos o bien como consecuencia de lesiones arteriticas acompanadas de trom-
bosis.

Vamos a ocuparnos primeramente de la arteriosclerosis de los troncos
supraacrticos. Ya hemos senalado anteriormente que, contrariamente a la
forma arteritica mas frecuente en las mujeres jovenes, la arteriosclerosis
se presenta con mayor frecuencia en hombres que sobrepasan los cuarenta
anos. En algunos casos las lesiones ateromatosas estan circunscritas a los
troncos supraadrticos, pero con mucha mayor frecuencia se hallan lesiones
arterioesclerdticas en otras arterias del cuerpo. Se dan casos en los que
oclusiones tromboticas de la bifurcacion adrtica se acompanan, después,
de oclusion de uno o de los tres troncos supraadrticos. SANCHEZ HArRGUIN-
DEY (29), en 1947, publico un caso particularmente interesante de arterios-
clerosis de la aorta con oclusién trombética de su bifurcacién (sindrome de
Leriche) y trombosis parietal del arco aértico a nivel de la emergencia de
los tres troncos supraadrticos (figura 9). Este trombo, que llenaba una zona
deprimida del borde
convexo de la porcion
horizontal del cayado, se
hallaba tunelizado de
forma que la sangre po-
dia seguir circulando por
los tres troncos supra-
aorticos, los cuales se
hallaban mas bien dila-
tados y ateromatosos
después de extraer el
coagulo (fig. 10).

Estos hallazgos ne-
cropsicos  permiten  ex-
plicar el mecanismo por
el cual pueden ocluirse
simultineamente los tres

Fig. Qt. — Abi;rta !:(; at}lﬂm la mnvcxitdalcrl'bgclmiacji?zz‘llu troncos. En principio las

presenta una depresion llena por un tro a- p

do en tres puntos que corresponden al origen de los tres lesmnes_ ’ateron_xatusas de
troncos supraadrticos, la porcién horizontal de
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la aorta debilitan la pa-
red (figura 11-A) y ¢ésta
cede ante la presion de
la onda sistélica (figu-
ra 11-B). A esta depre-
sion aortica con lesiones
de ateroma se le so-
breanade una trombosis
parietal. Esta trombosis,
al ocupar el origen de
los tres troncos supra-
adrticos, puede cerrar
simultaneamente los tres
a la crculaciéon de la
sangre (fig. 11-C). De
esta manera se explica-
ria la desaparicion del
pulso y oscilaciones en
cardtidas vy subclavias.
Parece ser que, en 1921,
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Fig. 10. — La misma pieza de la figura 9 después de

extraer el trombo. El orificio adrtico de los tres tron-
cos presenta intensas lesiones ateromatosas. No existe es-
tenosis. Por el contrario, el tronco innominado, la ca-
rotida izquierda y la subclavia izquierda estin dilatados.

SHiKHARE (30) publicé un caso de oclusién de los troncos supraadrticos al

Fig. 11. — Representacién esquematica de

uno de los mecanismos etiopatogénicos de

la oclusién trombética de los troncos su-
praadrticos en la ateromatosis.

cual le fue hallado en la autopsia
un aneurisma de la aorta lleno de un
gran coagulo que enviaba propaga-
ciones digitiformes dentro de los gran-
des troncos del cayado adrtico cau-
sando su obstruccion.

En cuanto a las lesiones arteriti-
cas, algunos autores que han practi-
cado estudios necropsicos resaltan que
el arco aortico a nivel del origen de
los troncos supraadrticos se hallaba
englobado por una masa dura al tac-
to, a veces de aspecto tumoral (Mas-
PETIOL y TApPTAs 31), estrangulando
la luz de dichas grandes arterias.

A\ El examen histologico de los tron-
cos obliterados muestra lesiones de
panarteritis. La participacién de las

A RS tres tinicas arteriales en esta variedad

es caracteristica. Existiria una prime-
ra fase de arteritis flemonosa segmen-
taria, seguida de lesiones inflamatorias
estenosantes y, linalmente, de trom-
bosis. El trombo podria recanalizarse.

Se ha descrito el engrosamiento
de la endarteria con disociacion de la
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elastica e infiltracién celular, la presencia de células gigantes macrofagi-
cas en la media v el engrosamiento ¢ infiltracién granulo y linfocitaria de
la pariarteria. El trombo que oblitera la luz suele ser un trombo mas o
menos organizado y recanalizado, firmemente adherido a la pared.

Estas lesiones se han comparado a las halladas en la periarteritis nu-
dosa, con la diferencia de que mientras esta enfermedad ataca las peque-
fias arterias, en la enfermedad de Takayasu atacaria las grandes. También
se han descrito estas lesiones como tuberculosas, reumaticas, sifiliticas, hi-
perérgicas, como arteritis de cé¢lulas gigantes, arteritis granulomatosas, etc.

IL.a enfermedad de Takayasu, segliin Ask-Upmark (32), representa una
arteritis de origen reumatico o reumatoide histolégicamente relacionada
con la arteritis craneal de Horton. Se trataria de una reaccion hiperérgica
de las arterias sometidas a un sobreesfuerzo hidrodinamico.

En mi opinién es preferible considerar a esta enfermedad como una
arteritis supraadrtica no especifica, mas frecuente en las mujeres y denomi-
narla enfermedad de Takayasu, de la misma manera que a una arteritis
no especifica propia de los hombres jovenes la denominamos enfermedad
de Buerger.

SINTOMAS

Atrofia facial. — El primer signo que llama la atencién al presentarse
a la consulta estos enfermos es la atrofia facial. Su cara tiene una con-
figuracién caracteristica. Los enfermos aparentan mucha mas edad de la
que tienen. Resalta en primer lugar la excavacion de las cavidades orbi-
tarias y la atrofia de la musculatura facial, que exagera los relieves 6seos.
Los huesos de la cara, sobre todo en el periodo terminal, pueden estar des
calcificados y no es raro que exista una acentuada piorrea o bien las piezas
dentarias falten por completo.

Sincope ortostdatico y ataques epileptiformes. — Este signo es quizi
uno de los mas tipicos y caracteristicos. Los enfermos presentan ataques
epileptiformes caracterizados por pérdidas de conocimiento y crisis con-
vulsivas con recuperacién inmediata del sensorio después de caer y adqui-
rir la posicién horizontal, No se presentan nunca de noche ni se acompafian
de miccion involuntaria. El clinostatismo los evita, la posicién vertical y el
esfuerzo los provocan. En ocasiones el sincope no va seguido de convulsio-
nes. La posicion influye de tal manera en su produccién, que en el pe-
riodo terminal los enfermos pueden verse obligados a permanecer cons-
tantemente en posicion horizontal.

El sincope y las crisis epileptiformes se provocan por la compresiéon de
la bifurcacion carotidea. Cabria aceptar que esta compresién acentuaria
la isquemia cerebral y, por lo tanto, provocarfa aquellos sintomas, pero
suele aceptarse que existe una hipersensibilidad del seno carotideo posi-
blemente relacionada con el tejido cicatrizal que suele envolverle. Ask-Up-
MARK (33) considera extremadamente instructivo el caso de Koureras v
Djacos (73). En esta observacion la sensibilidad del seno carotideo varia-
ba con el ciclo menstrual, siendo més exagerado inmediatamente antes, du-
rante e inmediatamente después.
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Algias craneocervicales. — Los enfermos presentan algias diversas en

determinados sectores del cuero cabelludo o en el cuello y en los maxila-
res. Estas Gltimas se presentan después de la masticacion y semejan una
claudicacién intermitente de los musculos masticadores.

Necrosis. — A nivel de la cara pueden presentarse necrosis, tlceras y
otros trastornos consecutivos a la isquemia crénica facial. Se han comuni-
cado casos de necrosis de la punta de la nariz, de tlceras en la nariz o en
el paladar, de perforaciones del septo nasal y de necrosis isquémicas de
la piel del craneo. La piorrea alveolar es extremadamente frecuente.

Soplo y «thrill». — En los casos de obliteracion completa de los tron-
cos supraaérticos no se presenta soplo ni «thrill» por palpacién y ausculta-
ci6n a nivel de los vasos carotideos y subclavios. En los casos de estenosis,
o sea, de oclusién incompleta, puede presentarse soplo y «thrill» a nivel de
la regién carotidea o/y subclavia.

En publicaciones anteriores hemos senalado que el soplo se produce
cuando la corriente sanguinea franquea una estrechez brusca en su trayecto,
y el estremecimiento catario o «thrill» constituye una vibracion palpable
producida por el choque de dos corrientes sanguineas a presion muy dife-

rente.

En casi todos los casos de dilatacién arterial circunscrita (aneurisma)
o de colecciéon sanguinea comunicante con la luz de una arteria (hemato-
ma pulsatil) o de estenosis arterial, se produce un soplo intermitente iso-
crono con la sistole cardiaca. El orificio a través del cual pasa la sangre
y origina el soplo pone en comunicacién sangre arterial con sangre arterial.
Las comunicaciones interarteriales se caracterizan por un soplo intermitente
sistélico acompanado o no de estremecimiento catario o «thrill».

En casi todos los casos de comunicacién arteriovenosa el choque de la
corriente arterial con la corriente venosa, de presién mucho menor, origina
un estremecimiento catario o «thrill» asociado a un soplo continuo con
refuerzo sist6lico.

Finalmente, en los raros casos de comunicacién intervenosa con for-
macion de una gran dilatacién circunscrita, por ejemplo, en la enfermedad
de Cruveilhier-Baumgarten, se produce un soplo continuo sin refuerzo sis-
tolico, acompanado de estremecimiento catario o «thrill» manifiesto.

Resumiendo, el «thrills acompanado de soplo intermitente sistolico de-
muestra la presencia de una comunicacién interarterial; el «thrill» asociado
a soplo continuo con refuerzo sistélico revela la presencia de una comuni-
cacion arteriovenosa, y el «thrill» acompanado de soplo continuo sin re-
fuerzo sistélico demuestra presencia de una comunicacién venovenosa.

Sin embargo, tanto en el caso de Evvior, Ussuer y StonEe (5), como
en los casos de LEwss y Stockes (6), Da Costa y Mexpes Facunpes (11)
LoeaTo (34) y otros muchos, ya se senala la existencia de un soplo continuo
con refuerzo sistélico. Este soplo continuo de refuerzo sistélico acompanad:
de «thrill» es caracteristico de la comunicacién arteriovenosa. Pero ni en
el acto operatorio ni en la autopsia se ha comprobado esta comunicacién
arteriovenosa.
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Parece ser que este soplo continuo se origina en las arterias estenosa-
das cuando las arterias vecinas de circulacién colateral estin ocluidas y no
pueden llevar la sangre hacia el sector arterial distal a la estenosis, MYERs.
Murpaven, McInrosu y BraispeLr (35), a propésito de su caso con autop-
sia, han confirmado esta suposicion y han practicado estudios experimen-
tales produciendo un soplo continuo mediante oclusién arterial parcial
de la arteria en determinadas circunstancias, mediante las cuales se evita
que la circulacién colateral suministre una presiéon diast6lica satisfactoria
distal al lugar de la oclusién.

Circulacion colateral. — El sindrome de obliteracion de los troncos
supraadrticos se ha denominado también «coartacién adrtica invertida».
Aunque este nombre es impropio, tanto en la coartacion adrtica verdadera
como en la llamada invertida se desarrolla una circulacién colateral que
tiende, en el primer caso, a sortear el obstaculo creado a la circulacidn
arterial para la mitad inferior del cuerpo y, en el segundo, para la mitad
superior del cuerpo. Estas vias supletorias pueden alcanzar un calibre
importante haciéndose bien perceptibles en algunas arterias del cuello y del
hombro y, sobre todo, en las arterias intercostales. En el caso de Losarto (34)
se percibian latidos arteriales en la region supraespinosa izquierda y en
los ultimos espacios intercostales. Con mucha menos frecuencia que en la
coartacién aértica verdadera, la oclusién de los troncos supraadrticos pue-
de dar lugar a una dilatacion de las arterias intercostales que llegue a
desgastar el borde inferior de las costillas, las cuales adquieren radiolégi-
camente un aspecto dentellado (signo de Raosler). Azevepo y colaboradores
(36) senalan en un caso el gran incremento de la circulaciéon intercostal.

Hipertension arterial. — Por regla general, la presion arterial de estos
enfermos no puede medirse a nivel de los brazos como conscuencia de la
oclusién en el origen de las subclavias. Sin embargo, algunos de estos en-
fermos pueden ser hipertensos y hasta presentar un grave cuadro de hiper-
tension diastélica.

Desde 1944 senalamos (1) la existencia de una ligera hipertension en
los miembros inferiores. Este hecho, confirmado por otros autores, es fre-
cuente pero no constante. Una hipertension ligeramente elevada puede
representar un mecanismo compensador. Si se presenta una distélica muy
elevada es muy posible que exista alguna lesién en una o en las dos ar-
terias renales. En uno de los casos de Ask-Upmark (32) el rindn era peque-
no y no eliminaba en el pielograma. Cuando una arteria renal estd trom-
bosada, o sin estarlo esta ocluido por un trombo su orificio aértico, se ori-
gina una hipertensién arterial nefrégena, Si las dos arterias renales estan
trombosadas no se origina hipertension y el enfermo muere de anuria como
en el caso de SAncHEz Harcuinpey (29). También puede morir de uremia
si no estando trombosadas las arterias renales su orificio adrtico estd oclui-
do en los dos lados, como es el caso de Ask-Urmark (32).

Isquemia de los miembros superiores, — La oclusion de las arterias
subclavias origina un sindrome isquémico crénico a nivel de los miem-
bros superiores. Lenta o bruscamente aparecen parestesias e hipoestesias en
los dedos de las manos, que se exageran al colocarlos en alto, por ejem-
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plo, en el acto de peinarse. La fuerza muscular en los brazos estd disminui-
da y su musculatura ligeramente atréfica. La exploracién permite obtener
los siguientes signos: Desaparicion del pulso carotideo en los dos lados.
Desaparicion del pulso en la subclavia, humeral, radial y cubital de los
dos lados. Desaparicion o disminucion muy marcada del indice oscilomé-
trico en los dos miembros superiores. Ausencia de trastornos troficos en las
manos,

La ausencia de trastornos troficos a nivel de las manos fue senalada
por nosotros como un signo caracteristico del sindrome que nos ocupa. Sue-
le existir una atrofia de la musculatura de la mano, de igual forma como
existe una atrofia de la musculatura facial. Sin embargo, en algin caso se
han presentado trastornos necréticos, como por ejemplo en el de PuenTe.
Lroris y Pintos (37), trastornos necréticos que alcanzaron tal intensidad, que
obligaron a la amputacién del brazo. Otro caso de gangrena ha sido pu-
blicado por Da Costa y Menxpes Facuwnpes (11). El enfermo ingresé en
grave estado, fue amputado y fallecié a los tres dias. Estos son los dos
unicos casos de gangrena de la mano que hemos hallado en la literatura.
Es conveniente senalar que en los dos casos se trataba de formas incom-
pletas del sindrome.

Hemiplejia y afasia. — Los trastornos isquémicos cerebrales son muy
acusados en este sindrome. Transitorios y provocados por la posicién verti-
cal, al principio, esta isquemia conduce, mas tarde, a un deterioro mental
progresivo. En algunos casos puede presentarse un episodio cerebral con
hemiplejia o hemiplejia y afasia, como en los casos de GOTTSEGEN y SzAMm (38),
MancoLp y Roth (39), SEGAL y BErREZowski (40), WARREN y TriEDMAN (41),
Frovic (10), Azevepo, Rousacu, Carvarno, ToLepo y ZanioLo (36). En
algn caso puede presentarse alguna hemiparesia transitoria con disartria,
de media hora a una hora de duracién, repetida, como en el caso de
Trias pE Bes, SAncuEZ-Lucas y Barpresta Barcowns (42).

Trastornos oculares. — Las manifestaciones oculares de este sindrome
son resultantes de la subnutricién cronica de los ojos. consecuente a la
isquemia de la cabeza por la oclusion gradual de las cardtidas. Segin
R. PinkHam (15), la amaurosis transitoria se presenta en un 70 por 100
de los casos. La formacion de catararatas ocurre en un 45 por 100 de los
casos e impide el examen del fondo de ojo. La atrofia del iris, la formacion
de anastomosis arteriovenosas peripapilares v las hemorragias retinianas
son frecuentes en este sindrome, particularmente en la variedad arteritica
de las mujees jovenes. La atrofia del nervio 6ptico sin edema papilar ya
fue senalada por nosotros en 1944 (1), La presion de la arteria de la re-
tina estd considerablemente disminuida.

Esta oftalmoangiopatia hipotensiva (SHimizu, SAano 16) es caracteris-
tica de la enfermedad de Takayasu. Quiero resaltar un hecho importante
en lo que a trastornos oculares se refiere, segin se trate de arteriosclerosis
o de arteritis. En los casos de arteriosclerosis se presentan trastornos ocula-
res solo cuando las cardtidas estan ocluidas. En los casos de arteritis pueden
presentarse graves trastornos oculares con cardtida permeables. Cabe su-
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poner que en la enfermedad de
Takayasu existen arteritis mas
distales que originan las lesio-
nes oculares.

El Dr. Vita-Coro nos ha
facilitado la descripcion si-
guiente de los trastornos ocu-
lares:

«LLos sintomas oculares de
la enfermedad de Takayasu son
caracteristicos, engendrando un
cuadro clinico cuya evolucion
es inconfundible.

«Lo primero que llama la
atencion es la falta de pulsa-
cion arterial retiniana cuando se
comprime el globo del ojo. Ello
es debido a la falta de presion
sanguinea en los vasos de la re-
tina.

«En los comienzos de la
enfermedad vemos aparecer pe-
quefios focos hemorragicos en forma de llamas de vela, situados en los va-
sos de mediano calibre. En ciertas ocasiones estas hemorragias afectan
disposicién en rosetas.

«Andando el tiempo estas
hemorragias aumentan de ta-
mano, siendo verdaderos char-
cos de sangre que ocupan de
preferencia las regiones cerca-
nas al disco dptico. Las venas
son mas gruesas de lo normal,
ingurgitadas, dando la sensa-
cion de gruesas sanguijuelas.

«Posteriormente vemos
presentarse trastornos vascula-
res menos aparatosos, pero mas
importantes en otras regiones
del interior del ojo. En los al-
rededores del ecuador retinia-
no se OhECI'VEln C[ﬂl'ﬂmclltc
anastomosis arteriovenosas, for-
mando arcos caracteristicos con
numerosas y pequenas ramas
que se desprenden de las porcio-
nes medias (fig. 12).

Fig. 12. — Retinografia en un caso de enferme-
dad de Takayasu. Obsérvense las tipicas anas-
tomosis arteriovenosas.

Fig. 13. — Retinografia en un caso de enferme-
. dad de Takayasu. Ingurgitacién venosa y exuda-
«Como consecuencia de estos dos algodonosos.
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trastornos vasculares, aumenta la presion intraocular, presentindose un
glaucoma simple. El nervio éptico es asiento de un proceso atréfico lento,
excavandose gradualmente. En la retina vemos aparecer manchas blancas
y exudados algodonosos resultado del proceso hemorragico (fig. 13).

“El iris también sufre las consecuencias de este proceso vascular. Exis-
ten zonas atroficas pigmentarias dejando al descubierto gran cantidad de
arterias y venas, constituyendo una verdadera rubeosis. Como consecuen-
cia de la presion intraocular el iris se desplaza hacia adelante, ocasionan-
do una soldadura del éngulo camerular. La pupila se dilata y permanece
inmovil.

“El cristalino, al igual que los otros elementos anatomicos del ojo,
también experimenta alteraciones patolégicas. presentindose una catarata
que, comenzando por las partes periféricas, acaba invadiendo todo su espe-
sor.»

SINTOMAS TRANSITORIOS Y SINTOMAS PERMANENTES

Los sintomas y signos de la oclusién de los troncos supraadérticos pue-
den dividirse, también, en transitorios y permanentes.

Entre los sintomas transitorios musculares pueden citarse la claudi-
cacion intermitente de los maseteros y la fatiga de los brazos. Entre los
cerebrales, ¢l sincope, las crisis epileptiformes, la afasia, la hemiparesia y
la hemianopsia homénima. Entre los oculares, la amaurosis y la diplopia.
Y entre los cardiacos, las crisis de dolor precordial.

Entre los sintomas y signos permanentes se presentan entre los cere-
brales, la hemiplejia, la afasia, la hemianopsia homénima, los trastornos
de la memoria, el torpor y hasta un estado comatoso final. Entre los tras-
tornos oculares, la anisocoria, la catarata, la atrofia del nervio dptico, la
iritis, la retinopatia v el glaucoma. Entre los trastornos faciales, la atro-
fia de las partes blandas, dlceras necréticas y la piorrea. Entre los cardiacos,
infarto de miocardio. Entre los vasculares, desapariciéon del pulso y de
las oscilaciones en los brazos, desaparicién del pulso en las carétidas, soplo
y «thrill» a nivel de las mismas, imposibilidad de medir la presion arterial
en los brazos, ligera hipertensién arterial en las piernas y desarrollo de
circulacion arterial colateral palpable a nivel del hombro o visible por
radiografia por desgaste de las costillas.

Formas cLiNicas
Oclusién simultdnea de los troncos supraadrticos y de la bifurcacion adrtica.

La arteriosclerosis de la aorta puede originar la oclusion simultinea
de los troncos supraadrticos y de las dos iliacas, ocasionando asi una verda-
dera enfermedad sin pulso. A principios de este afio (43) hicimos una re-
copilaciéon de los casos publicados y que resumimos a continuacion.

Observacién nim. 6. (Asrams, W. B., y Gere, J. B. 45). — Hombre de sesenta
y seis afos. Ingresé en el hospital por disnea de esfuerzo e hinchazén de las piernas
desde hacia un afio. El interrogatorio se hacia dificil por el estado mental del pa-
«ciente. Parece ser que en otro hospital fue diagnosticado de nombosis coronaria.
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Exploracion: Imposible medir la tension arterial en los brazos ni en las piernas.
Pulso ausente en todas las arterias de los miembros a excepcién de la radial dere-
cha y de las dos femorales. Trastornos cerebrales graves con episodios nocturnos de
agitacion. Tenia, ademds, incontinencia fecal y wurinaria. Fallecio al poco tiempo
de su ingreso por una complicaciéon respiratoria,

La autopsia demostréd acentuadas lesiones de ateromatosis adrtica con ulceras vy
calcificacién. Los tres troncos supraadrticos y las dos arterias iliacas comunes se ha-
llaban ocluidas por un proceso arteriosclerdtico con trombosis sobreanadida.

Observacién num. 7. (Ross, R. 8., y McKusicg, V. A. 19). — Mujer de cincuenta
y dos afios. Presentaba sindrome de Leriche. La presién arterial en el brazo derecho
es 170/80 y en el izquierdo 110/80, con pulso radial muy débil. Mis tarde presentd
aneurisma arteriosclerético adrtico abdominal,

Observacién nim. 8. (Ross, R. S., y McKusicg, V. A. 19). — Hombre, nacido en
1905. Presentaba tipico sindrome de Leriche desde los treinta y dos afios. En 1951
la presién arterial en el brazo derecho era 160/110, El pulso radial izquierdo se pal-
paba muy débil. En la fosa supraclavicular izquierda se auscultaba un soplo sis-
télico rudo.

Observacién num. 9. (Ross, R. S, y McKusick, V. A. 19). — Hombre de cua-
renta y siete afos. Presentaba claudicacién intermitente desde los cuarenta afios.
Fumaba un paquete de cigarrillos al dia. Al ingresar en el hospital no tenfa pulso
en las piernas ni en el brazo derecho. En el brazo izquierdo la presién arterial era
de 130/90. El pulso carotideo era dificil de palpar. Fallecié en el hospital después
de presentar convulsiones y pardlisis. En la autopsia se hallé oclusién trombdética de
la aorta desde el tronco celiaco hasta la bifurcacién e iliacas. La subclavia y card-
tidas en el lado derecho estaban ocluidas por trombos. Los estudios microscopicos
demostraron lesiones que podian etiquetarse de ateromatosis.

Observacion num. 10. (SAncHez-Harcuinpey, L. 20). — Hombre de sesenta y
cuatro afnos. Gran [fatiga al andar desde hace algunos anos. Ultimamente guarda
cama: no puede andar sin tenerse en pie. Frialdad en piernas y pies.

Exploracién: Atrofia extremidades inferiores. Ausencia de pulso y de oscila-
ciones en las piernas. Aparecen placas de gangrena en tobillos, rodillas y region
sacra. Fallece de anuria.

En la autopsia se hallan intensas lesiones ateromatosas en toda la aorta. La
bifurcacién estd ocluida por un trombo antiguo hasta las renales. Las dos renales
estin obstruidas por trombos mis recientes,

A nivel del arco adrtico existen también intensas lesiones ateromatosas. Su parte
convexa, donde emergen los troncos supraadrticos, estd dilatada como si se iniciara
un aneurisma sacular. Abierta la aorta y examinada por dentro, la porcién convexa
muestra un fondo de saco lleno por un trombo con tres orificios (fig. 9). Al arrancar
el trombo, aparecen los orificios adrticos de los tres troncos mids bien dilatados con
placas y tlceras ateromatosas (fig. 10).

Observacién num. 11. (Martorerr, F. 43). — Véase la observaciéon nim. 5 de
“casos personales”.

Observacién nim. 12. (Martorerr, A. 43). — Hombre de sesenta y un aios,
diabético. Visto por primera vez en mayo de 1953, Después de tres afios pade-
ciendo claudicacién intermitente, aparece necrosis del pie derecho y dolor nocturno.
En ambas extremidades inferiores no existe pulso ni oscilaciones. Se practica simpa-
tectomia lumbar y amputaciéon de los dedos necrosados. Alta de la clinica a las
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dos semanas. En 1954 se desarrolla una gangrena del pie, siendo preciso amputar a
nivel de muslo. En 1958 se encuentra bien, siendo negativos los pulsos no sélo de
las femorales, sino también de la extremidad superior izquierda. Pulsos carotideos
presentes. Se ausculta un soplo sistélico en ambos lados por encima del esternén.
Su tnica molestia se limita a un sindrome de Raynaud en la mano derecha. El
paciente se halla todavia en observacién,

Otro caso de Ask-Upmark (33), que cataloga de enfermedad de Ta-
kayasu, inicié el cuadro con claudicacion intermitente a la edad de cuaren-
ta y ocho anos. Se trataba de una enferma que acudié a visitarse a la edad
de cincuenta y ocho anos y presentaba un sindrome de obliteracion de los
troncos supraadrticos. Quiza se trataria de un caso de arteriosclerosis.

Que nosotros tengamos conocimiento existe un solo caso de oclusién
simultanea de los troncos supraadrticos y de la aorta abdominal debida a
una distrofia congénita. Copiamos a continuacién la historia resumida.

Observacion nam. 13. (Froment, R. y colaboradores 28). — A los trece afos
de edad, coincidiendo con la aparicion de la menstruacion, se instaura con cierta
rapidez claudicacién intermitente de ambos miembros inferiores, con [rialdad y ede-
ma cianotico maleolar. Abolicion del pulsu [emoral derecho; débil en el otro lado.
Indice oscilométrico bajo rodillas, 1 derecho, 2 izquierdo. Soplo femoral e iliaco iz
quierdo. La aortogralia y la arteriografia retrégrada demuestran una pared arterial
engrosada evidentemente y alterada, con calibre vascular irregular en todo el drbol
arterial —incluida aorta— vy, sobre todo, una obliteracion de la iliaca externa de-
recha, siendo permeable la izquierda, aunque observindose una obliteracion alta
de la femoral comin de este lado. Rica red anastomética pélvica, iliaca y lumbar
que permite la replecién de las femorales por via retrograda.

A partir de los trece aios, anormal fatigabilidad de los brazos. A los dieciséis
anos, sindrome doloroso bilateral y simétrico de ambos miembros superiores: ca-
lambres, torpeza al escribir y a los trabajos manuales; ausencia completa del pulso en
las dos extremidades superiores, indice oscilométrico en el brazo izquierdo, 1,5, y en
el derecho, 0,5. Soplo carotideo bilateral y esternal alto. Aortograffa carotidea: ca-
rétidas aparentemente normales, pero naciendo, segin parece, de un tronco comun,
Ausencia de imagen de la subclavia derecha; vaso de un centimetro a la izquierda
de la aorta, sospecha de una subclavia izquierda.

A los veinte afios, dolores toricicos, de preferencia ante el calor, esfuerzo, emo-
ciones, que no semejan un dolor anginoso franco en el interrogatorio. ECG: necrosis
¢ isquemia posterior, onda T negativa ¢n precordiales izquierdas en la prueba del
esfuerzo.

Biopsia arterial femoral derecha: Lesiones antiguas, obliteracién casi completa
por un trombo antiguo, fibrosis de todas las tiinicas, aunque reconocibles, adventicia
muy esclerosada si bien no inflamatoria.

Formas incomplelas.

Corresponde a Da Costa y Menpes Facunpes (11) €l mérito de haber
descrito, en 1953, las llamadas formas parciales o incompletas del sindrome
de obliteracién de los troncos supraadrticos. Estas formas pueden consistir
en estenosis no totalmente oclusivas o bien en oclusiéon total de las dos
subclavias sin oclusion carotidea (figura 14 B) o en oclusién carotidea sin
oclusién de la subclavia (fig. 15 A). Con frecuencia estas formas incomple-
tas representan formas de comienzo, convirtiéndose con el tiempo en for-
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mas completas. Sin embargo, no hay que olvidar que frecuentemente la oclu-
sion de los tres troncos es simultinea (fig. 14 A.).

WertHEIMER y SAuToT (46), en su libro «Pathologie Vasculaire des

Membres», al ocuparse del

A B sindrome de obliteracion de

los troncos supraadrticos, re-

latan el caso de una enfer-

ma de cincuenta y cinco

anos que presentaba oblite-

racion total de las dos sub-

clavias, ausencia de trastor-

nos cerebrales y crisis de

angor. Le fue practicada

una seccibn de los plexos

\ | preadrticos, durante la cual

se observd una rigidez adr-

. ; I tica acentuada, hallandose
B Apleta e o Ao e 2uor  envuelta esta arteria por un
aérticos, B) Forma incompleta de obliteracion de los tejido celular denso dificil
troncos supraadrticos: obliteracion bilateral de la sub-  de resecar,

clavia. Van Buchem (47) re-
lata un caso semejante.

Al lado de estas formas de oclusién de las dos subclavias sin oclusion
carotidea debemos senalar los casos de oclusion Gnica del tronco inno-
minado sin oclusién de la cardtida y subclavia del lado izquierdo, o los
casos de oclusién de la ca-

rotida y subclavia del lado
izquierdo sin oclusion del A d B
tronco innominado. El sin-
drome se presenta entonces !
en un solo lado, y ha sido
denominado por Sir
James  Learmontn  (48)
«Hemi-Martorell's  Syndro-
me» y por PUENTE y colabo-
radores (37) «Sindrome uni-
lateral de Martorell» (figu- /
|

ra 15 B).

Evorucion Fig. 15. — A) Forma incompleta de obliteracién de

g los troncos supraadrticos: obliteracién bilateral de la

El primer hecho que  i4iida. B) Obliteracién unilateral de la carétida y
llama la atencion en el cur- de la subclavia en el lado derecho.

so de esta enfermedad es que

mientras unos enfermos ocluyen sucesivamente las arterias correspondientes a
los troncos supraadrticos, otros lo hacen simultineamente en todos ellos.
La oclusién sucesiva parece ser mas frecuente; la oclusién simultinea
es facil de explicar en raros casos de «troncos braquiocefalicos comunis».
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anomalia congénita en la cual las dos carotidas y las dos subclavias
nacen de un tronco comidn. En una publicacién anterior, basada en
datos necropsicos, hemos resaltado otro mecanismo por el cual podria ocu-
rrir la oclusién de los tres troncos simultianeamente. En casos de lesiones de-
generativas de la convexidad del arco adrtico. la tinica elastica podria
perder su resistencia y ceder ante el choque de la onda sistélica, constitu-
yéndose una pequena dilatacion sacular precisamente a nivel del origen
de los tres troncos supraadrticos. Esta dilataciéon con lesiones ateromatosas
podria ser asiento de una trombosis sobreanadida, la cual, recubriendo este
sector arterial, cerraria los orificios adrticos del tronco innominado, la ca-
rotida primitiva izquierda y la subclavia izquierda. De esta manera se ex-
plicaria el cierre simultineo de los tres troncos, determinando la isquemia
de la cabeza y de las extremidades superiores.

En algunos casos la isquemia de la cabeza y de los brazos sucede a la
isquemia a nivel de las piernas. En otros (caso de Skipper y Frint (49),
por ejemplo) la isquemia en las piernas no se presenta hasta mas tarde. Esto
demuestra que tanto en los casos de arteritis como en los casos de ateroma-
tosis la enfermedad puede convertirse en poliarteritis, y aparecer lesiones
en territorios arteriales diversos y distantes.

Por regla general, estos enfermos viven varios anos a pesar de la
importancia de las arterias ocluidas, presentindose rarisima vez gangrena
de la mano (2 casos) o necrosis parcelaria de algln territorio facial, espe-
cialmente de la nariz (5 casos).

La hemiplejia se ha presentado en 9 casos, y la hemiplejia con afasia.
en 8.

Habitualmente la enfermedad evoluciona con lentitud hacia una ca-
quexia progresiva; la postracién, pérdida de peso e imposibilidad de man-
tenerse en pie, puede obligarles a permanecer constantemente en cama.
Uno de nuestros casos permanecié durante nueve afos sin poder levantarse.
Poco a poco, el desarrollo de una circulacion colateral espontanea le per-
miti6 mantenerse en pie; vive todavia y es capaz de aguantar a su nieto
en brazos.

En las formas juveniles de las mujeres, las lesiones oculares suelen ser
las mas importantes, perdiendo por completo la visibn en un ojo y con
frecuencia en los dos.

En otros casos, la aparicion de trombosis arteriales en otros lugares
(coronarias, renales, cerebrales, etc.) modifica el curso de la enfermedad.

Veamos a continuacion las causas de muerte.

CAUSA DE MUERTE

Muchos de estos enfermos mueren como consecuencia de un estado
caquéctico progresivo, en opinién de algunos semejante a la caquexia de
Simmonds y como resultado de la isquemia de la propia hipéfisis.

De las necropsias relatadas parece desprenderse que los casos de muer-
te obedecen a trombosis de otras arterias, de preferencia las cerebrales,
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renales y coronarias. En el primer caso el enfermo con hemiplejia o sin
ella entra en fase de torpor y después coma.

En los casos de trombosis renal el enfermo fallece de anuria y ure-
mia. como en los casos de Ask-Urmark (32) y SAncHEzZ HARGUINDEY (29).
La trombosis coronaria origina una muerte sibita. Esta fué la causa de
muerte de algunos de los enfermos de arteritis sifilitica de Ross y Mc
Kusick (19) y en el de Barker y Epwarps (50).

Debe senalarse que las renales o las coronarias pueden no estar trom-
bosadas, sino s6lo ocluido su orificio adrtico.

TERAPEUTICA.

El tratamiento del sindrome de obliteracion de los troncos supraaorti-
cos puede ser médico o quirtrgico. En cualquier caso depende esencialmen-
te de la etiologia del proceso.

En los casos de ateromatosis hemos empleado un tratamiento pro-
longado a base de una medicacion antiateromatosa con extractos esplénicos
decolesterinizantes y heparina a pequenas dosis como modificador lipo-
proteico. Es posible que esta medicacion haya evitado la conversion de este-
nosis arteriales en oclusiones totales o bien la transformacion de formas in-
completas del sindrome en formas completas,

En cuanto a la variedad arteritica de las mujeres jovenes o enferme-
dad de Takayasu hemos utilizado en un solo caso una medicacién base de
prednisona y butazolidina. Parece ser que esta asociacion medicamentosa
es por el momento la mas aceptada entre los autores que poseen alguna
experiencia sobre esta enfermedad.

Terapéutica anticoagulante.

Es evidente que una lesion en la cual la trombosis juega importante
papel, tanto si se trata de arteritis como de arteriosclerosis, podra benefi-
ciarse de una terapéutica anticoagulante. Esta terapéutica anticoagulante
podra usarse bien con caricter profilactico, antes de que la oclusién sea
completa, bien en el periodo de oclusion completa, para evitar la exten-
sion de la trombosis.

En 1953, Da Costa y Menpes Facunpes (11), en el articulo «Oblite-
ration of supraaortic braches and Martorell's Syndromes, resaltan la im-
portancia de la terapéutica anticoagulante, sobre todo en las fases iniciales,
v comunican un caso que mejoré mucho con Tromexan.

En el trabajo de Ask-UpMmark (32) se comenta la terapéutica anticoa-
gulante, BurstEIN, LinpstRoM y WasastjernA (51), mediante ¢l uso de
anticoagulantes (marcoumar) consiguen una espectacular mejoria en una
enferma que presentaba una extensa ulceracién nasal que qued6 totalmente
epitelizada. El mismo entusiasmo muestran con la terapéutica anticoagu-
lante prolongada Serrrer y Siekerr (52), de la Clinica Mayo.

Operaciones simpaticas.

Entre las operaciones de denervacién merece la pena citar que ya en
1930 Evuior y colaboradores (5) practicaron la denervaciéon bilateral del
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seno carotideo en un caso que s6lo mejord temporalmente. MariNEscO (2),
en 1936, publicd otro caso de denervacion unilateral del seno carotideo
con arteriectomia de la bifurcacién carotidea obliterada; la enferma fa-
lecié poco tiempo después.

En 1943 parece ser que practiqué yo mismo en un caso la primera
estelectomia (1). Aunque la enferma mejoré muy lentamente, vive todavia y
lleva una vida casi normal, no creo que esta operacion mejorara su estado
circulatorio. MancoLp y Rotu (39), diez afios después, practicaron la es-
telectomia bilateral con arteriectomia de la carétida comln izquierda obli-
terada.

En conjunto, no parece que estas operaciones sean beneficiosas.

Operaciones reconstructivas.

En 1950, GorpoNn Murray. de Toronto, practicé la primera desobs-
truccion arterial de la carétida comin izquierda en un caso de oclusién
de los cuatro troncos, de la serie de Ross y McKusick, catalogado por
éstos de arteritis sifilitica.

En otro caso, Hexry T. BAunsoNn injerté una aorta de nifio entre la
car6tida y el arco aértico. Estos dos casos no han sido publicados. Se citan
en la revision de Ross y McKusick (19).

En 1951, Suimizu y Sano (16) publican el tratamiento operatorio de
dos casos. En uno, practicaron trombectomia de la carotida comin e in-
terna a través de la externa, que se sacrifico, denervacion del seno caroti-
deo y extirpacion del cuerpo carotideo. En otro caso con oclusién carotidea
y subclavia del lado derecho se reseco el sector obliterado de la cardtida
y se sustituyd por un injerto de safena interna. En los dos casos se obtuvo
una ligera mejoria.

El primer caso publicado de tromboendarteriectomia del tronco bra-
quiocefalico corresponde a Davis, Grove y Jurian (53), de Chicago. En
un articulo publicado en 1956, titulado «Thrombic Occlusion of the Bran-
ches of the Aortic Arch, Martorell’s Syndrome: Report of a case treated
Surgically», comunican el caso de un arterioscleroso de cincuenta y un
anos al que practicaron la tromboendarteriectomia del tronco innominado,
con buen resultado.

En 1957, Warren y Triepman (41) anaden dos nuevos casos a la
literatura mundial. En dos casos de arteriosclerosis, practicaron tromboen-
darteriectomia del tronco innominado en un caso y de la carétida izquierda
en el otro.

De Bakey, Morris, Jorpan y Coorey (54) publican, en 1958, dos ca-
sos: uno de tromboendarteriectomia de la subclavia izquierda y otro de
«bypass» con protesis de «nylon» en Y entre la aorta, la subclavia y la
carétida en un caso de oclusién del tronco innominado.

En 1959, Cate y Scorr (55) publican un caso de arteriosclerosis, en
un hombre blanco de mediana edad, con oclusion de la vertebral y de la
subclavia izquierdas, tratado con éxito mediante tromboendarteriectomia de
estas dos arterias.
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COMENTARIO

Del analisis de todo lo antedicho se dosprende que, dejando aparte los
pocos casos de arteritis sifilitica, ancurismas, aneurisma disecante o ano-
malias congénitas, la mayor parte de enfermos que padecen un sindrome
de obliteracion de los troncos supraadrticos pueden dividirse en dos gran-
des grupos: los de etiologia ateromatosa y los de etiologia arteritica.

Entre los de etiologia ateromatosa hemos recopilado 47 casos. Entre
estos casos, la edad promedio al presentarse a la consulta era de 52,5 anos.
Repartidos por sexo, corresponden un 65 por 100 al sexo masculino y un
35 por 100 al sexo femenino.

Revisando los casos de arteritis, se observa que la edad promedio al
presentarse a la consulta era de 28,5 anos, correspondiendo un 96.42 por
100 al sexo femenino, y un 3,57 por 100 al sexo masculino.

Cabe deducir como consecuencia que la arteritis —verdadera enferme-
dad de Takayasu, como se ha llamado— es una arteritis de las mujeres
joévenes, mientras que la ateromatosis se presenta con mayor frecuencia en
los varones y a la edad en que los trastornos degenerativos de esta afec-
ciébn se manifiesta en cualquier territorio arterial.

Cabe aceptar, como conclusion, que de igual manera que ¢l sindrome
de Leriche puede ser originado por tromboangeitis o por arteriosclerosis,
el sindrome de oclusion de los troncos supraadrticos puede ser originado
por lesiones arteriticas o por lesiones ateromatosas. A la variedad arte-
ritica, llamada arteritis de las mujeres jovenes, se le puede denominar
también enfermedad de Takayasu. Se caracteriza por presentarse, sobre
todo, en mujeres en plena juventud con tipicas lesiones del fondo del ojo,
curso a veces subfebril, velocidad de sedimentacion aumentada. Bajo el
punto de vista anatomopatolégico, se hallan en las arterias enfermas le-
siones inflamatorias que comprenden las tres tdnicas arteriales (panarteri-
tis) con trombosis de su cavidad.

La ateromatosis con oclusién trombdética de los troncos supraadrticos
se presenta de preferencia en varones por encima de los cuarenta y cinco
anos, en enfermos con otras manifestaciones ateromatosas, con velocidad
de sedimentacién normal y con lesiones oculares menos intensas.

Si, en un principio, las formas arteriticas eran francamente predomi-
nantes, con el aumento creciente de la arteriosclerosis esta segunda varie-
dad aumenta de dia en dia.

La distincion entre una y otra variedad tiene también una impor-
tancia terapéutica, ya que en la variedad arteritica la endarteriectomia no
puede practicarse, y, si se practica, la reoclusién es casi segura, mientras
que en la arteriosclerosis la endarteriectomia es factible como en cualquier
otra oclusion segmentaria de naturaleza arteriosclerética, y el riesgo de re-
oclusion mucho menor.

SivoNIMiA

Existen multiples denominaciones del sindrome de obliteracion de los
troncos supraa6rticos, en parte debidos a que algunos autores no distin-
guen la diferencia entre sindrome y enfermedad. Los casos publicados se
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describen con los siguientes titulos: enfermedad de Takayasu, enferme-
dad sin pulso, sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos, sin-
drome de Martorell, enfermedad de Myaku Nashi, arteritis de las muje-
res jovenes, arteritis epiadrtica, coartacion invertida, sindrome del arco
aortico, sindrome de obliteracion carétidosubclavia y sindrome isquémico
braquicefalico.

Uno de los mas utilizados es el de «sindrome del arco adértico», pero
el arco aértico puede sufrir muchas alteraciones sin oclusién de los troncos
supraad6rticos, por cuyo motivo creemos no es adecuado. «Enfermedad sin
pulso» tampoco es propio, ya que se trata de un sindrome y, ademas, de-
beria anadirse «en los brazos». En mi opinién el término «sindrome de obli-
teracién de los troncos supraadrticos» es el mas adecuado, ya que indica
que se trata de un conjunto de sintomas que ponen de manifiesto la oclu-
sibn de los tres troncos que nacen del cayado aodrtico, sin precisar su na-
turaleza. Cuando la etiologia de la oclusién es una arteritis no especifica
de las mujeres jovenes el nombre mas adecuado es el de enfermedad de
Takayasu. De esta manera usamos una terminologia parecida a la del sin-
drome de Leriche, que puede ser originado por una arteritis, la enfer-
medad de Buerger, o por ateromatosis.

RESUMEN,

Con el nombre de «sindrome de obliteracién de los troncos supraadr-
ticos» designamos en 1944 al conjunto de sintomas por los cuales se ma-
nifiesta la oclusién de los tres troncos que nacen del cayado aértico: tronco
braquiocefilico, carétida izquierda y subclavia izquierda.

Este sindrome puede presentarse en oclusiones de diferente etiolo-
gia, entre las que destacan la ateromatosis, més frecuente en ¢l hombre, v
la arteritis, mas frecuente en la mujer. La arteritis de las mujeres jévenes
se ha denominado enfermedad de Takayasu.

Este sindrome puede presentarse completo, esto es, con oclusion de
los tres troncos, o incompleto, esto es, comprendiendo un solo lado o bien
solo la subclavia o la carétida en los dos lados. También puede presentarse
asociado a oclusién de las dos iliacas o de la propia bifurcacién adrtica, en
cuyo caso se tiene una verdadera enfermedad sin pulso.

Desde el punto de vista terapéutico, en los casos de ateromatosis sucle
tratarse de una oclusién segmentaria. Por esta razén pueden ser tratados
operatoriamente por tromboendarteriectomia o injerto. En los casos de
arteritis las lesiones son menos circunscritas y las alteraciones de la pared
arterial no son apropiadas para una tromboendarteriectomia. La predniso-
na y la fenilbutazona pueden dar buenos resultados,

SUMMARY

In 1944 with Fabré we described a new syndrome which we called
Syndrome of Obliteration of the supraaortic branches. This Syndrome
has frequently been referred to since as the «Martorell Syndrome». The
slow obliteration of these trunks produces a chronic ischemia of the head
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and of upper extremities. This obliteration manifests itself clinically by
the following symptoms and signs which were then described.

1. Facial atrophy. The first sign which one notices in these patients
is facial atrophy. This takes on a characteristic configuration. The pa-
tient looks much older than his age. This is due mostly to a deepening of
the orbital cavities and atrophy of the facial muscles which exaggerates
the bony relief. The bones of the face, especially in the terminal stages,
may become decalcified and in rare cases there is severe pyorrhea or in
some instances the teeth may fall out completely.

2. Orthostatic syncope and epileptiform attacks. These are the most
typical and characteristic signs. The patient may have epileptiform attacks
characterized by lose of consciousness and convulsive crises, with imme-
diate recovery of the sensorium after the attack on assuming the horizontal
position. There is no involuntary micturition. In some cases syncope is
not followed by convulsions.

3. Cranio-cervical pain. The patient complains of pain in different
parts of the scalp or in the neck or in the maxillary region. The latter
may appear after chewing, resembling a form of intermittent claudication
of the masticating muscles.

4. Disturbance of vision. There may be temporary loss of vision
with periods of transitory amaurosis which disappear in the horizontal
position. Occasionally vision may be lost completely in one or both eyes.
This lose of vision is frequently associated with the development of ca-
taracts.

5. Weakness and paresthesia of the upper extremities. Paresthesia
and hyposthesia of the fingers may appear gradually or suddenly. These
are exaggerated by the raising of the hands as, for example, combing the
hair. The muscular power of the arms is diminished and the musculature
may become slightly atrophic. There are never any disturbing trophic chan-
ges in the hands.

6. Progressive loss of weight. These patients become emaciated and
in the terminal stages assume a cachectic appearance.

Examination reveals the following signs:

1. Disappearance of the carotid pulse on both sides.

2. Disappearance of the subclavian radial, ulnar and axillary pulses
on both sides.

3. Disappearance or marked diminution of the oscilometric index in
the two upper extremities.

4, Absence of trophic disturbance in the hands.

5. Moderate hypertension of the lower extremities.

6. Atrophy of the optic nerve without papillary edema.

7. Compression of the carotid bifurcation can provoke epileptiform
crises or syncope.

In the early stages the symptoms may be purely cranial or brachial
either on the one side or on both sides simultaneously. In some cases uni-
lateral subclavian obliteration is the first sign, more frequently the subcla-
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vian obliteration is bilateral. In the terminal stages loss of vision and
progressive cachexia are the most important signs.

Obliteration of the supra-aortic trunks is usually found in young peo-
ple and may be present unnoticed for quite some time. The condition may
progress very slowly, during which time a good collateral circulation is
established which explains the absence of trophic disturbance in the hands.
The compensatory hypertension which exists in these cases allows better
distal circulation. This syndrome, therefore, resembles that of coarctation
of the aorta in reverse,

Aortic atheromatosis is not uncommon as a primary cause of Leriche’s
or Martorell’s syndrome. Sometimes there is such severity that the arteries
of all four extremities and the head are completely occluded, at or near
their origin. Twelve cases of this syndrome are reviewed with comments
on the mechanisms of the obstruction.

This syndrome may be due to different ethiological factors. The most
frequent is the young female arteritis (Takayasu’s disease). In man it is
frequently induced by atherosclerotic lesions and therefore in old age.

From the therapeutical point of view the atheromatous cases, being
segmental occlusions can be treated by thromboendarterectomy or by graft.
In young female arteritis, prednisona and fenilbutazona is advised.

This review is based on an analysis of 225 cases of this syndrome; 2 of
these cases have not been previously reported.
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