
UN CASO DE SÍNDROME DE MARTORELL-FABRI? * 

Depminmento de An~ioIogía del lnnitlrto Policlínico de i3arceLma, Sersicio de Neurología del 
Hospital rit S. Pablo 3. Stn. Tecla de Trmagma, S m ~ i c i o  de Neurockugía del Hospital rle la 

Crírz Raja de Bmcelma ( E ~ a a )  

En 1941, F. Mkn-ron~~t  y J. F n s d  publican el primcr caso de obIiteración 
de los troncos siipraa6rticos y describen de modo maqistral los síntomas v signos 
que caracterizan cstc nucvo síndrome. Desde entonrcs Iian aparecido numerosas 
Pu hlicacioncs en la literatura rnedica mundial. 

Presentamos un nucvo caso, ron estudio angiogrihco y algunas particnlari- 
dadcs ciinicas. 

Enferma de 42 años de edad, casada. Como antecedentes patol6gicos refiere 
dolores articulares, especialmente en rodilla izquierda, que continúan cn la actua- 
lidarl. Padre v madre hipertensos, fallecidos de ictus apoplCtico. 

I-lace catorce afios, durante su primcr embarazo llamó la atenci6n de sus fani- 
liares la progresiva deformación de la nariz, que fue achatindose de rndo par- 
ticular en su raíz. 

Hace nucve anos, durante el scgundo embarazo, presentó intensa polidipsia 
y poliuria, catalogada de diabetes hiporisaria. LA gestaciiin no llegó a tt.rmino. 

Hace cinco años, sufrió ictus apoplCtico con pérdida de conocimiento, dimr- 
tria ?* hsrniparesia izquierda, precedido dc intensa cefalea. La pérdida de conoci- 
miento se rrcuperíi en pocos minutos; la Jisartria duró quince días; la bemiparcsia 
Eue de rccupcración más lenta. 

En los últimos tres años ha sufrido ligeras crisis con parcia1 de la 
visión r retorno a la normalidad. TambiCn ha tenido sensaciones vertiginosas en 
los cambios b n i ~ o s  de posiciiin desde !a horizontal al ortostatisrno. 

I1'xploran'ólt: Atrofia facial, con fosas orbitarias excavadas y nariz achatada 
cn sa raiz {fig. 1). 

Aparato circulatorio: En extremidades superinrcs se observa una  marcada dis- 
minución del indicc oscilomCtrico en antebrazo y brazo derechos. Xegatividad del 
pulso arterial en cartitida, subclavja, axilar, humeral, radial y cwbital derechas. Ten- 
sión arterial no determinable en brazo derecho; 120J80 mm Hg en el izquierdo. 
rlusencia de trastornos trht'icos en manos (6g. 2). 

Soplo intermitente sistiilico en carótida izquierda. 
Pulsatilidad arterial y oscilometria normales en extremidades inferiores. 

* Comunicación presentada en las IX Jornadas Angiológicas Españolas, PFaya de Aro 
!963. 
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Cnrairin (Dr. R. C A S A ~ E ~ ) :  Primrr tonu apaSaclo cii pt~rita y en los rrqtaiitcc 
focos tlc nriscultación. Seqi i~~t ln  tnnri sccntuado cti fnco nibrticc) y en Iiunia. 1.11 la 
rndioqropin dc tiirax la siliict:~ cnrcliaca cs de iarnniir i y forma normales, 

Artcriogrnlin carntidcii (liq. 3 ) :  J-Tacc ttcs nñril w iiiitcntil practicarle tinn nrtc- 

riogrnría por punci'in prrciit.írica de la carritida rlrrcclia, sin que fuern Iiosiblc 13 

pli~~ciíin. 1% In  mismn w<irin q r  Ic practich :ii tr.iiri~r;iCia por piiiiciiiii I i ~ 'Tc ' t i  t.inea 

j I, Soplo 

F ~ G .  l .  - C)Ii<c.r\ c\r la awnfia facial, con la\  Fic,. 2. - Fichn t l t  la eiplnracicin astcrial pc- 
Fosas orliitnri;i\ excavadas r rl aclintaniientri riferico. cnn tcnvon arteria], r>cciliinictria y 

de la nari?. pulsatilidad. 

dc la cnrtitida izquicrtla, ohiriiiCi~dose una ima~c i i  ;irtcriográfica de rcplccitjn hila- 
tcral completa. 

Arteriografia dc Ins t roncus supraatirtico~ : :\ .;u ingrcso en el Dcliartamcn tri 

dc AngioPogia rlcl Institiito Policlínico SP priictica artcriografia de trniicos supm- 
niírtfcos por catctcrifmti de la femoral dcrvclin a ciclo abierto. En la prfmcra pla- 
ca (fin. 4) crin inycccfíin de Urografin 76 % sc visualiza t.! trnncci Iiraquincef;ilico 
dcrcclio interrumpirlri a unos dos centirnrtros rlc su nrigcn r la c~irritídii izquierda 
normal. En In scKiindn placa (kg. 5 ) ,  rct ir~du tinas ccntimctiriq CI catéter, se visua- 
liza la suhcl:ivia 1;lqiiicrda y la artcria vcrtchrai del mismo ];ido. 

Sistema ncrl~iosci: Hemiparcsin i7quicrda. Ligcra Iiiycrrc'Rcxia tendinnsñ ir- 

quierdn. Liqcrn c-listonia. 
PtesiGri cirtcrial retiniana : clrrcclia 60 20, bqni  icrd;i 90/30. 



Sc trata, pucs, dc LIII L-JSO C ~ C  rililiterncitin I~~crirn iIrt:i de 10s troncns stipraabrti- 
cns crin nclusión clel tronco iiinriniinado Y pcrmcnhi 1 1d;id dc la cartitida. <iilicl;ir-¡a 

zcrtchral i~quierdas.  I:~tc sínrlrnme incompicto lia sido dcnominacPo "l-lrmi- 
Rinrtorcll's Synclrome" por 1. Le,tnarnma y "Sindroinr Llnilntcral dc Aliartr~rrll", 
1x1 l ' t i ~ . ~ ~ ~ - l l o \ ~  ~ X C X I F Z  Y crilnlirrrarlorlis. 

FIG. 7.  - A r t e r ~ o ~ t a f ~ ~ ~  e i r a ~ ~ i c l r : i  pur pun- 
ciim cn rl lado i7quierdo. I r n a ~ c n  tle reple- 

cirin bilateral. 

~ < I I  cuanto a la sfntnmntrilo~ín de tiucstro ciivi, sc ajusta en parte a In tfrqcrili- 
ci6n n r i ~ i n a l  de T i 1 ~ ~ ~ o n ~ r . r . .  

1,s iitrnfia Facial es caractcri.;ticn, crin aplastamicntci de la hase de la  n a r i ~ .  
1,1 sincnpc rirtostitico siilri sc prrwiiiii en algunas ocnsinnes. 
'1-arn1iii.n Iln prrscntado crisi!. (Ir ;irnaurosis transitoriii y tlisminución dc 1,i prc- 

siiin artcríal wtiniana, ~s~ccialrnciizc t n  rl lado afccto. 
La cxploracitin :irtcrial periFi.rica cc la típica dcl sindrcimr cn la ~xtrcmid.id 

superior dereclia, dcndci n n m a l  en la i7q~i icrda. 
La angiogr:ifla confirma, c n  niicqtrci caso, la qintomatologia y txylriracibn cli- 

nica. A pesar dc 1;) rihlitcracivn dc In cnriiiidn dcrccha, la circul.icirin arteria1 sc com- 
pensa gracias a las ana5tnmcisis rIcl Iiol igonri rlc Il'i l l is. ohtcniCntloic i t  ria rcplccibn 
hilatcral completa. 
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1J;ice anos, la cnfcrma sufrid un episodio de isquemia cerebral que dio lugar 
a la herniparcsia izcluicrda, ando dcspubs con una insuficiencia arteria1 cerebral 
global dc discreta sintornatX$q. 

En la actualidasl la cnrerrna no acusq rnolcstia alguna de origen circulatorio 
cerebral. Onicamentc Ic molesta la nrtrosis rlc la rodilla. Por cstc nintivo, a su in- 

Frr,. 4. - Arterio~aFia de los troncos supra- Fic. 5. - Arteriografia de 1 c i ~  trnncns mpra- 
airrtictis. Oclutión a do< centímetros de su aiirticm. Visuali7aciiin de la w k l a u i a  y ver- 

origen del tronco innominado. tehral r7.quierdas. 

grem en cl Departamento de Angiologia se instaura un tratamiento mCdico dc su 
artrosis. 

Iln cstc caso creemos factible un injerto arterial sin p n d e s  dificultades tEc- 
nicai, puestc~ que podría colocarse un "clamp" de hernostasia en la porcicin del 
tronco innominado que queda pemeabIe, sin necesidad de aplicarlo en el  propio 
cayadn ahrtico, lo q u e  entrañaria mayor gravedad. 

Ko nlistan~e, en este momento no Io juzgamos indicado, ya que el organismo 
h3 compen~ddo perfectamente la oclusibn de la cariitida derecha y la sintamatologia 
cercbral que presenta no justifica el riesgo dc tal intervención. 

Sc presenta un caso de Sindrome de hlartorell-Fabré. A pear dc la oclusiiin 
curnplcta dcl tronco innominado na existe sintomatologia arteria1 cerebral. La ini- 
gnciun COITC a cargo de la carótida y vertebral del lado opuesto. Dado el bucn 
i.itiido dc la cnfcma no se ha intentado la inten~encih quirúrgica. 

d caw of hlattorcl1-Fahré's Syndrorne is presented. There n-as a complete oc- 

cltrqicin rif thc right cnrotid and aihclavian arteries. FIowevcr, thcrc rvcre no ccrc- 
h r c ~ r a ~ r i l a r  n mptorns. I'he irrigation  ras supplicd by the carotid and vertebral 
artcrics oF tlic ripposite side. Siirgical procedi~res were not ernployed, considering 
thc grind qtatc I I ~  thc piaticnt. 


