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INTRODUCCION

Al asistir a los cursos clinicos impartidos en el Hospital de la Raza del Ins-
tituto Mexicano del Seguro Social, tuvimos oportunidad de conocer un intere
sante caso de Sindrome del Cayado de la Aorta, que me interesé especialmente,
tomando el propdsito de estudiar a fondo €l problema planteado por este cuadro
clinico. A medida que fui conociendo los variados aspectos del problema, me
fui interesando mds en su estudio, y determiné elaborar un Lr:]b:]j() sobre este
tema que sirviera de tesis para obtener el titulo de médico cirujano.

A pesar de ser un cuadro relativamente raro en nuestro medio, en los (lti-
mos anos han aparecido varias publicaciones al respecto, debido al progreso de
los métodos de exploracién y al conocimiento de la enfermedad, pues tnica-
mente un estudio cuidadoso y meticuloso llevarin al diagnostico del padecimien-
to, ya que su etiologia es muy variada, cuando no desconocida.

Siendo un padecimiento localizado, con manifestaciones anatémicas y clini-
cas miltiples, hacen de su estudio motivo de investigacion de aspectos clinicos
diversos, en los que concurren las especialidades de: Angiologia, Cardiologia,
Neurologia y Oftalmologia; lo que nos da la oportunidad de conocer varios
campos de espeaahd.ades médicas.

Por otra parte, la atencién adecuada de estos enfermos demuestra que la
medicina actual ha dejado de ser personal, para convertirse en institucional, y
nos ensefia como los conocimientos aislados de cada una de las ramas del ejercicio
profesional se ponen al servicio de un enfermo para llegar al diagnéstico de su
padecimiento ¢ instituirle un tratamiento correcto, lo que de otra manera seria
umposible.
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En el desarrollo de esta tesis, se persiguen las siguientes finalidades:

1. — Tratar de agrupar dentro de un cuadro clinico las diferentes variedadces
de este padecimiento, asi como ordenar la terminologia.

2.— Reunir lo mds completamente posible la casuistica nacional publicada,
y aquellos casos que aun no estindolo sean conocidos.

3. — Tratar de hacer una separacién entre las obstrucciones arteriales origi-
nadas ¢n el nacimiento de las ramas adrticas y que provocan el Sindrome, de
otros tipos de obstrucciones que dan como consecuencia una sintomatologia pa-
recida, pero que no correspondan al Sindrome del Cayado de la Aorta, estén o
no relacionados etiolégicamente.

4. — Demostrar que estos cuadros clinicos, aparentemente exdticos y raros,
no lo son tanto a medida que los estudios y las investigaciones se han hecho mds
completas, y que atin siendo de tratamiento y manejo especializado deben ser
conocidos por todos los médicos, tanto los que se dedican a la prictica general
como a las diversas especialidades, ya que tinicamente conociendo el padecimien-
to es posible diagnosticarlo.

Para la elaboracion de este trabajo conté con la direccion y consejo del
doctor Fernando Diaz Ballesteros, jefe del Servicio de Cirugia Vascular Periférico
del Hospital Colonia, cirujano vascular del Hospital de la Raza, y asisti al Ser-
vicio de Vascular Periférico de estos Hospitales en donde estuve en contacto con
el material clinico. Hice una revisién bibliogrifica lo mds completa posible, en
especial de la literatura nacional, y segui el tratamiento y evolucién de cuatro
casos estudiados en el periodo comprendido de agosto de 1g6o a enero de 1g6z2.
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GENERALIDADES

Derinicion: El Sindrome del Cayado de la Aorta ¢std caracterizado por is-
quemia de la cabeza y miembros superiores, debido a oclusion circunscrita del
tronco arterial braquiocefilico y/c de la arteria cardtida primitiva y subclavia
izquierdas, originada por diversas causas, siendo las mds comunes: arteritis es-
pecifica o inespecifica, ateroesclerosis, ancurismas. anomalias congénitas, tumores
extravasculares, etc. (1),

Los sintomas mas frecuentemente encontrados son: atroha facial, sincope
ortostitico, ataques epileptiformes, algias crineo-cervicales, trastornos de la vi-
sion, atrofia del nervio éptico sin edema papilar, debilidad y parestesias de los
miembros superiores y desaparicion o disminuciéon muy marcada del indice osci-
lométrico en los brazos.

Sivoxnia: Debido a la confusion en la terminologia empleada, se conoce al
Sindrome del Cayado de la Aorta con diversos nombres, correctos unos y mal
empleados otros, que tratan de generalizar el proceso de la obstruccion de las
ramas del cayado adrtico a su etiologia, a sus sintomas y en caso extremo que-
riendo originalizar su descripcion.

Debemos tener en cuenta que por tratarse de un sindrome son varias las
causas que lo provocan, desde entidades nosolédgicas bien establecidas hasta
procesos inespecificos o ideopiticos que dan lugar a la obstruccién de las ramas
del cayado de la aorta. Es importante mencionar que en gran parte de la litera-
tura no se reconoce la diferencia entre sindrome y enfermedad, lo que da por
resultado el uso de sinénimos para diferentes variedades de padecimientos que
provocan el Sindrome, de donde se derivan multiples denominaciones. Entre los
mas conocidos encontramos:

Enfermedad sin pulso (Pulseless Disease). RoBERT Apaus, 1827 (2).

Estenosis de los vasos nacidos en el cayado de la aorta. BRoapsenT, 1875 (3).

Enfermedad de Takayasu. Mikiro TAKAYASU, 1908 (4).

Arteritis de células gigantes. GiLymour, J. R, 1941 (5); Arteritis de las mu-
jeres jovenes. MARTORELL, F., 1944 (6); Panarteritis ideopdtica juvenil. Difaz
BAaLLEsiEROS, 1960 (7)

Sindrome de obliteraciéon de los troncos supraadrticos, Sindrome de Mar-
torell. MartoreLr, F. y FArrE, ], 1944 (1, 6, 8).

Sindrome del arco aértico. Ross y McKusick, 1953 (g). Frovic (10).

Enfermedad tromboobliterante segmentaria de las ramas del cayado adrtico.
De Bakey, 1958 (11).

También es conocido con otros nombres menos usados: Coartacidon inver-
tida de la aorta (12), Anisoshgmia, Pulsus incongruens, Pulsus diferensis, Sin-
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drome de obstruccién crénica subclaviocarotidea, Enfermedad de Myaku Nashi.
Arteritis Epiadrtica, Sindrome isquémico braquiocefalico (6).

En esta terminologia podrd notarse que existen varios sinénimos, cuya
diferente expresion deriva de la traduccion de otros tantos idiomas, otros tér-
minos se refieren a su etiologia y unos mas a la sintomatologia.

Tomaremos como base los trabajos originales de MARTORELL y FABRE, que
con €l nombre de «Sindrome de obliteracion de los troncos supraaorticosy fue
publicado en 1944 (6) y que fueron los primeros en describir con este término
los procesos obstructivos de las ramas del cayado de la aorta, cualquiera que
fuera su etiologia y que diera lugar por este mecanismo a trastornos en la irriga-
cion de la cabeza y/o de los miembros superiores,

El término de «Enfermedad sin pulsosn (Pulseless disease) fue usado por
RoserT Apams en 1827 (2), al describir un paciente en ¢l cual los pulsos radiales
no fueron palpados. Este término se ha venido usando como sinénimo de la
Enfermedad de Takayasu, que es una peculiar arteritis que se presenta en las
mujeres jovenes con lesiones retinianas caracteristicas. Los cambios oftalmolégi-
cos de esta enfermedad fueron descritos por TAKAYASU (4), y el padecimiento lleva
su nombre, aunque la ausencia del pulso radial fue mencionado solamente en
la discusion de su trabajo. El término de «Enfermedad sin pulson es incorrecto,
puesto que no siempre el pulso estd ausente, ademais, deberia anadirse «en los
miembros superiores», ya que en la mayoria de los enfermos las pulsaciones pue-
den palparse en otras regiones del cuerpo. Mds atin, no se trata de una enfer-
medad sino de un sindrome.

Cuando la etiologia de la oclusion es una arteritis inespecifica, el nombre
mas adecuado es el de Enfermedad de Takayasu, insistiendo que este padeci-
miento no es mds que una de las variedades del Sindrome del cayado de la
aorta, ya que cualquier enfermedad del cayado adrtico puede producir un cua-
dro similar con ausencia de pulsaciones en los brazos y en el cuello (13, 14).

Ross y McKusick (g) fueron los primeros en usar el término «Sindrome del
cayado adrticon al describir este padecimiento y sus efectos. MARTORELL (1) con-
sidera que el término es incorrecto, ya que el cayado adrtico puede sufrir mu-
chas alteraciones sin oclusion de sus ramas, por lo que propone el término de
«Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticosn. En conclusion, debe-
mos dar crédito a este autor de la originalidad de su trabajo, tanto es asi que
el padecimiento se ha mencionado como «Sindrome de Martorell», y pensamos
ademds que su terminologia es la mds correcta, ya que indica que se trata de
un conjunto de sintomas que ponen de manifiesto la oclusién de los troncos que
nacen en el cayado de la aorta sin precisar su naturaleza (15, 16, 17).

Raza, EpAD Y sEXO: La oclusion cronica de los troncos supraadrticos se pre-
senta en todas las razas.. Parece particularmente frecuente en la raza amarilla,
sobre todo en el Japdn, quiza porque en ese pais ha sido estudiada con ante-
rioridad. En la raza blanca son cada dia mds frecuentes los casos observados,
mencionando que de 1952 a la fecha se han publicado mis de la mitad de los
casos, y de ¢stos, las tres cuartas partes corresponden a la raza blanca. En la raza
negra, el Sindrome es relativamente frecuente, particularmente por arteritis
sifilitica, pero se han relatado casos tipicos de Enfermedad de Takayasu.
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Puede presentarse a cualquier edad, hecho fdcil de comprender si se tiene
en cuenta que unas veces corresponde a enfermedad congénita, y otras a una
localizacion de ateroesclerosis. Sin embargo, las arteritis inespecificas se presen-
tan en sujetos jovenes, y los casos correspondientes a la ateroesclerosis en edades
mis avanzadas.

El sexo es importante en el Sindrome que nos ocupa, de la misma manera
que la Enfermedad de Buerger (tromboangeitis obliterante) es casi exclusiva de
los hombres, la Enfermedad de Takayasu (arteritis idiopdtica juvenil supra-
aortica) es casi exclusiva de las mujeres jovenes. Las formas ateromatosas por el
contrario predominan en el sexo masculino.

HISTORTIA

Las obstrucciones de los grandes vasos que nacen en el cayado de la aorta
son conocidas desde hace mas de cincuenta afios, asi como las manifestaciones
clinicas de las lesiones oclusivas del sistema subclavio-carotideo.

La primera descripcion que se encuentra en la literatura fue hecha por
Davy (18) en 183¢ al describir un caso «en ¢l cual el tronco braquiocefilico ar-
terial y las arterias carotida y subclavia estaban ocluidas sin pérdida de la vidan.
SAVORY (19) e€n 1856, comunica un caso «de una joven en quien las arterias prin-
cipales de ambas extremidades superiores y la mitad izquierda del cuello estaban
completamente obliteradasy.

Los procesos ateroesclerosos de las ramas del cayado de la aorta fueron cla-
ramente descritos por BroApseNnT () en 1875, v la frecuencia de estas lesiones
en la arteria cardtida fue descrita por CHIARI (20) en 19oj, quien pensd que los
sintomas cerebrales asociados con estas lesiones eran debidos a fenémenos
embdlicos.

Las fases avanzadas de este padecimiento fueron por primera vez descritas
en el clasico trabajo de TAkAYASU (4) en 1908, dindole a su obra un enfoque
oftalmologico, pero sin dejar de analizar el cuadro clinico general. Mds tarde
SHiMiZU y SANo (15, 16) completaron este trabajo con estudios anatomopatolé-
gicos, dindole al padecimiento el nombre de Enfermedad de Takayasu, reco-
nociéndole asi a este autor su prioridad, comprobando que las lesiones se debian
a un tipo especial de arteritis al que denominaron «Arteritis inespecifica de las
mujeres jovenesn.

Desde 1914 HunT (21) reconocio que la obstruccion ateromatosa de las ca-
rotidas primitivas podian producir alteraciones cerebrales, principalmente cuan-
do se complica con la reduccién de flujo en el poligono arterial de Willis. Mds
tarde, en 1937, Moniz y colaboradores (22, 25) demostraron por primera vez por
medio de la arteriografia la oclusion de la cardtida primitiva en su origen.

La siguiente comunicacién fue hecha por MARTORELL y FABRE (6) en 1944
a proposito de varios casos personales de obstruccién de los troncos supraadti-
cos, y como ya desde entonces existian controversias y discusiones asi como gran
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confusiéon respecto a la nomenclatura del Sindrome, de ruevo en 1954 (8) hacen
una descripcion completa del cuadro clinico, etiologia y terapéutica que ha sido
calificada como la mejor (24). Desde entonces este padecimiento ha sido nom-
brado como «Sindrome de Martorelln. Desgraciadamente los trabajos de MarTo-
RELL y FaprE fueron poco difundidos, en primer lugar por haber sido escritos
en espafiol y en segundo, porque su primer trabajo fue publicado durante la
scgunda guerra mundial. No fue sino hasta la publicacion en inglés de los tra-
bajos de Frovic y Loken (10), en 1951, cuando se empezo a difundir el Sin-
drome del cayado de la aorta. A partir de esa fecha empezaron a aparecer nume-
rosas publicaciones referentes a este padecimiento, pero ignorando aun los
trabajos de los japoneses y del propio MarrorrrL. Todo lo anterior dio como
resultado la confusion de términos a que ya hemos hecho mencion.

Tratando de aclarar las cosas, MARTORELL publica en 1959 un articulo (1)
en el cval hace una recopilacion bastante completa de todos los casos del pade-
cimiento hasta ese entonces publicados, ya fuera ndescritos con uno o con otros
términos, y demuestra categdricamente su originalidad en la descripcion del
Sindrome.

Ademas de la literatura ya mencionada, MARTORELL cita otros articulos me-
nos conocidos, como los de READER (25), MaRINESCO (26) v KIRKLIN (27) publi-
cadas en 1927, 1928 y 1935, respectivamente, los de ErLior, USHER y SToNE (28)
en 1939, y LEwis y STOKEs (12) en 1942. En ninguna de las citas anteriores se
encuentra descrito €l Sindrome en su totalidad, la mayoria de los autores se con-
cretan a hacer un relato de la sintomatologia de sus enfermos y en pocos casos
se hace el diagndéstico del padecimiento.

Aun después de haberse publicado los trabajos de MARTORELL siguieron
apareciendo otros, que tratando de ser originales o pretextando desconocer los
trabajos de este autor describieron el padecimiento con otros nombres, la ma-
yoria incorrectos. Otros mds, confundian el Sindrome de obliteracion de los
troncos supraadrticos con la Enfermedad de Takayasu, no importindoles la
etiologia de la obstruccién. Sin embargo, ya en 1946 LErICHE, en su libro « Throm-
boses arteriéllesn (29), reconoce el mérito de prioridad a MARTORELL, y MATHIEU
(30), en 1955, hace la diferenciacion completa y clara del Sindrome con la En-
fermedad de Takayasu, dindole a esta tltima el lugar que se merece y colocan-
dola como una variedad etioldgica especial.

A pesar de todo, FROVIG (10), quien en un principio hizo pasar su trabajo
como original y tuvo gran difusién, reconocié mis tarde que su trabajo no era
original y se disculp6é publicamente, arguyendo que no habia tenido conoci-
miento de la literatura mundial sino hasta después de la guerra. Sin embargo,
su trabajo tiene la meritoria particularidad de contener una magnifica descrip-
cion de las lesiones anatomopatoldgicas.

Desgraciadamente, aiin existen muchas controversias y discusiones de todo
lo anterior, principalmente por parte de los autores norteamericanos (11, 31,
92, 33, 34. 35, 36), quienes no reconocen la originalidad a nadie y constantemen-
te publican trabajos con uno u otro nombre, o el mds frecuentemente usado
por ellos «Pulseless disease», que, como ya vimos, no quiere decir nada. Esto
trag¢ como consecuencia una confusién hasta cierto punto pcllﬂ“maa pues preco-
nizan métodos de tratamiento quirtrgicos usados por ellos en lesiones atero-
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escleroticas, que de ninguna manera dan resultado en procesos inflamatorios,
agudizdndose el problema por ser tan leida y difundida su literatura.

En México, el primer caso de que se tiene noticia, fue publicado por Santos
Borerro (g7) en 1956 en la ciudad de Monterrey. En 1957 Puic Soranes vy
Quiroz (38) publicaren dos casos mds, haciendo una descripcién excepcional
del cuadro ocular. En ese mismo afio, LscravissaT, GINEFRA y Espino VELA (59)
publicaron otros dos casos, e hicieron una excelente revision de la literatura
mundial, asi como un cuidadoso y meticuloso estudio de sus enfermos. En 1958
NoRIEGA RODRIGUEZ, BARRERA ARENAS, GONZALEZ CARMONA y SOBERON HERNAN-
pEz publicaron un caso mds de Sindrome del cayado de la Aorta (40). En agosto
de 1960, Diaz BALLESTEROS y FIGUERAS CARRERA presentaron en el V Congreso
Latinoamericano de Angiologia, celebrado en Rio de Janeiro (Brasil), dos casos
de Panarteritis ideopdtica juvenily (Enfermedad de Takayasu), siendo los pri-
meros en denominar asi a este padecimiento; este trabajo fue publicado en
marzo de 1961 (7). En noviembre de 1960, Livas (41), present6 ante la Academia
Nacional de Medicina dos casos, los primeros en México con obstruccion de
troncos inferiores, que se publicaron en junio de 1961.

Hasta la fecha se han publicado diez casos, todos referentes a Enfermedad
de Takayasu. En un capitulo aparte completaremos la casuistica nacional con
otros casos atin no publicados, y los consideraremos a cada uno en forma especial.

ANATOMIA

El cayado adrtico se encuentra situado en el compartimiento superior del
mediastino, en la cavidad tordcica. El nombre de cayado deriva del latin (caia-
biculo), bastén curvo en su parte superior.

Se origina en la base del vetriculo izquierdo, desde donde se dirige oblicua-
mente hacia arriba, adelante y a la izquierda. Después de un corto trayecto de
40 a 50 mm. se dobla hacia atrds y hacia la izquierda, para formar una curva
de concavidad inferior que abarca el pediculo pulmonar izquierdo, hasta alcan-
zar la cara lateral izquierda de la cuarta vértebra dorsal. Se halla situado en
conjunto en un plano vertical y oblicuo de delante atris y de derecha a izquierda.
Su forma es cilindrica, con un didmetro de 2 a § cm, pero presenta en su origen
tres ensanchamientos correspondientes a los senos de VALSALVA, y en el comienzo
de su tramo horizontal una segunda dilatacién llamada «gran seno de la aortar.
Se le distinguen una porcién ascendente y una horizontal.

a) Porcidon ascendente: Su longitud varia de 3 a 5 cm y su calibre de 25 a
28 mm. Parte de esta porciéon queda comprendida dentro del pericardio, en
tanto que su porcién mds superior sale de este saco. La parte intrapericirdica,
encerrada con la arteria pulmonar en una vaina serosa, forma junto con esta
tltima arteria ¢l pediculo arterial de la base del corazén. Ambas arterias se
hallan unidas por tejido fibrocelular que tiende hacia la esclerosis en el trans-
curso de la vida.

En esta parte intrapericirdica, la porciéon ascendente de la aorta estd en
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relacion por delante con la arteria pulmonar, envuelta en la misma vaina serosa,
y a traves de ella, con ¢l pericardio fibroso, con los sacos pleurales, el timo y la
pechera esternal, correspondiendo su proyeccion a la primera articulacion con-
droesternal izquierda, en donde se continta con la porcion horizontal, en tanto
que su origen corresponde a la extremidad del tercer cartilago costal.

Por detrds se relaciona con la cara anterior de la auricula derecha, con la
rama derecha de la arteria pulmonar y el seno transverso de Thiele. Lateral-
mente, se relaciona a la derecha con el apéndice auricular derecho y la vena cava
superior, y a la izquierda, inmediatamente por encima del seno transverso, se
relaciona con el tronco de la arteria pulmonar.

La parte extrapericardica tiene solo una pequena porcion libre, que se pone
en contacto intimo por su cara derecha con la vena cava superior, mientras que
por atrds se relaciona con la traquea y el bronquio derecho, asi como con los
ganglios peritraqueobronquiales. En todo el resto de esta parte, el pericardio
fibroso se une intimamente con la tinica adventicia arterial. _

b) Porcién horizontal: Se halla oblicuamente dirigida hacia atrds y a la
izquierda. Su cara superior estd en relacion con los segmentos de origen de los
gruesos vasos: tronco braquiocefdlico, cardtida primitiva izquierda y arteria
subclavia izquierda, de los cuales nos ocuparemos mds adelante.

Su cara inferior es concava hacia abajo y se encuentra abrazada por el ner-
vio recurrente izquierdo. Lstd relacionada con la arteria pulmonar derecha y
con el ligamento arterial (vestigio del conducto arterioso) que se fija hacia la
mitad de esta cara; en el espacio comprendido entre ambos, se encuentra el
plexo cardiaco y el ganglio de Wrisberg. Mis atrds estd en relacion con el bron-
quio izquierdo, existiendo entre este ultimo y la aorta un tejido celular flojo,
también se relaciona en este lugar con los vasos bronquiales que marchan por
encima y detras del bronquio.

La cara lateral derecha tiene relacion con los érganos del mediastino. En
primer lugar se halla en relacién con la vena cava superior, (lespués con la cara
1zquierda de la trdquea cuya impresion adértica es bien ostensible, a pesar de la
capa de tejido conjuntivo que existe entre ambos 6rganos. Mds atrds alcanza
el borde izquierdo del esofago, al que se adhiere frecuentemente por medio de
la formacién muscular arterioesofigica de Gillete. Entre la triquea y el eséfago
por un lado y la aorta por el otro, se encuentra el nervio recurrente izquierdo y
los nervios cardiacos profundos o posteriores. Todavia mas atras se halla en con-
tacto con el conducto tordcico, al que se une por tejido conjuntivo laxo, y en la
cara posterior del torax con la cara lateral izquierda de la tercera vértebra dorsal.

La cara lateral izquierda, estd en relacion con los nervios cardiacos anterio-
res y con el neumogdstrico izquierdo, que cruza a la aorta al nivel del lugar
donde se desprende la arteria subclavia izquierda. También se relaciona en esta
cara con la pleura y el pulmén izquierdos; en la primera produce la depresion
triangular llamada «fesa pleural adrtican. Entre la pleura y la cara lateral iz-
quierda de la aorta en su porcion mds inferior, desciende el nervio frénico i7-
quierdo, adherido y ain envuelto por la pleura.

Proyectada la porcién ascendente del cayado adrtico sobre la pared anterior
del torax, se observa que su extremidad inferior, o sea su origen, corresponde
al espacio comprendido entre la parte inferior de la tercera articulacién condro-
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esternal izquierda, la linea media y el borde superior del cuarto cartilago costal.
Su extremidad superior corresponde a la primera articulacion condroesternal
izquierda. El borde izquierdo se proyecta sobre el borde izquierdo del esternon,
mientras que el derecho se inicia en la linea media y el borde superior del cuarto
cartilago costal, se dirige luego hacia arriba formando un arco convexo a la
derecha y va a terminar a la primera articulaciéon condroesternal derecha.
Sobre la cara posterior del térax, la porcion horital del cayado adrtico ter-
mina a nivel de la articulacion de la tercera y cuarta vértebras dorsales, sobre
su cara lateral izquierda, donde se contimfia con la aorta toricica descendente.

Ramas del cayado de la aorta.

De la convexidad de la porcién horizontal del cayado adrtico se desprenden:
el tronco braquiocefdlico arterial, la arteria carétida primitiva izquierda y la
arteria subclavia izquierda. En la porcién ascendente se originan también las ar-
terias coronarias. De la concavidad del cayado nacen, aunque con muchas varia-
ciones las arterias bronquiales, las cuales tienen poca importancia fisiologica,
va que la irrigacion de los bronquios se realiza mds ampliamente por otras vias.

1.— Tronco arterial braquiocefdlico: También conocido como warteria in-
nominada«, en otros idiomas, tiene su origen en la convexidad del cayado, pre-
cisamente en la unién de la porciéon ascendente con la horizontal. Tiene una
longitud de 28 a g5 mm y un calibre de 12 a 15 mm. A p"uur de su nacimiento
toma una direccién oblicua hacia arriba vy afuel'l para terminar a nivel de la
articulacién esternoclavicular derecha, donde se bifurca, dando lugar a la card-
tida primitiva derecha y a la subclavia derecha.

Se relaciona por delante con el tronco venoso braquiocefilico izquierdo,
con €l timo o sus restos, con las inserciones del esternocleidomastoideo, con el
esternotiroideo y con el nervio cardiaco inferior derivado del neumogistrico
que se halla aplicado sobre el tronco arterial. Por detrds se relaciona con la tra-
quea y con los ramos del plexo cardiaco posterior. A la derecha con la pleura
y a la izquierda con la cardtida primitiva izquierda.

2. — Arterias carotidas primitivas: Como es sabido, irrigan gran parte de
la cabeza y del cuello. La carétida primitiva izquierda tiene su origen en el
cayado adrtico por detris del tronco braquicefilico, asciende hacia arriba y afue-
ra y termina a la altura del borde superior del cartilago tiroides, donde se bi-
furca, originando las arterias carotidas interna y externa.

La carétida primitiva derecha, que nace del tronco braquiocefilico a nivel
de la articulacién esternoclavicular derecha, es como la izquierda recta y ascen-
dente, y termina al mismo nivel, pero es mds corta que €sta, porque la i?qulerdd
tiene su porcion intratordcica mas larga.

La carétida primitiva izquierda en su origen estd situada por detrds del
tronco venoso braquiocefdlico izquierdo, del que se halla separado tan sélo por
los nervios cardiacos superiores del neumogastrico. Por dentro estd en relacion
con la triquea, quedando en un plano posterior el eséfago. Por fuera se rela-
ciona con la pleura y el pulmén izquierdos, y en esta porcién tiene por delante
el nervio frénico y por detrds el neumogdstrico.

La car6tida primitiva derecha se halla colocada por detras de la articulacion
esternoclavicular derecha y de las inserciones del musculo esternocleidomastoi-
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deo. Por dentro esti en contacto con la triquea, v por fuera estd en relacidon con
la subclavia derecha.

Al salir del térax las relaciones de ambas cardtidas son idénticas. Por detras
estan en relacion con las apohisis transversas de las vértebras cervicales (la sexta
o tubérculo de Chassaignac, constituye el punto de referencia para abordar la
arteria), por intermedio de los musculos prevertebrales y de la aponeurosis pre-
vertebral, En su tercio inferior, se interpone entre la cardtida primitiva y los
musculos prevertcbrales la arteria tiroidea inferior, rama de la subclavia. Por
dentro estdn en relacién con la traquea y la laringe, con el eséfago, la faringe,
asi como con los nervios recurrentes y la cadena gdﬂ"lmn'lr linfitica que los
acompana. Por fuera se relaciona cada carétida con el musculo esternocleidomas-
toideo correspondiente, asi como con el omohioideo que cruza por su tercio
inferior. Por delante cada una estd en relacion con el cuerpo tiroides y las
venas tiroideas que la cruzan para ir a desembocar a la yugular interna, la cual
bordea la cara externa de la arteria, y forma con esta ultima el paquete vasculo-
nervioso del cuello, que lleva por detrds y entre los dos vasos el nervio neumo-
gastrico, quedando todos rodeados por tejido conjuntivo y numerosos ganglios
linfaticos que constituyen la cadena carotidea.

Las arterias carétidas primitivas no dan ramas colaterales, sin embargo, al-
gunas veces se¢ desprende de alguna de ellas la arteria tiroidea media de Neu-
bauer que puede nacer también del cayado adrtico entre el tronco braquioce-
falico y la cardtida primitiva izquierda, o de alguno de estos troncos. Es incons-
taute, y cuando existe, asciende por la cara anterior de la trdquea y va a
terminar al istmo de! cuerpo  tiroides.

5. — Arterias subclavias: La arteriz subclavia derscha tiene su origen en
el tronco braquiocefdlico, y la izquierda en el cayado de la aorta. Ambas se
dirigen oblicuamente hacia afuera y de atrds adelante, pasando por encima de
la primera costilla, entre el cscaleno anterior y el escaleno medio, hasta llegar
al borde inferior del musculo subclavio, donde se contintian con la arteria axilar.

La subclavia derecha forma una curva de concavidad inferior que abarca
lIa ctipula plural y la primera costilla, en tanto que la izquierda asciende pri-
mero por dentro de la pleura y del pulmén izquierdos para formar después el
mismo arco que la derecha.

Considerada desde el punto de vista quirtirgico, la arteria subclavia se divide
en tres pOf(,lOHCb.

a) Una porcién situada por dentro de los escalenos, porcién preescalénica
o intraescalénica, a nivel de la cual estd rodeada de venas voluminosas y de
nervios lleDl’lﬂnteﬁ-

b) Una porcién situada entre los escalenos, porcion interescalénica.

¢) Una porcion situada por fuera de los escalenos, porcién extraescalénica
o postescalénica.

Porcién interescalénica o preescalénica: Como ya se ha dicho, en este tramo
tienen relaciones distintas la subclavia derecha y la izquierda, ya que esta ultima
posee una porcion intratordcica de la cual carece la primera.

En su porcion ascendente la subclavia izquierda estd en relacion por de-
lante con la carétida primitiva y ¢l neumogastrico izquierdos, por detrds con los
cuerpos vertebrales de las dos primeras vértebras dorsales y con los musculos
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que los cubren, por dentro con la traquea, el eséfago y el nervio recurrente iz-
quierdo; por fuera con la cara interna del vértice del pulmdn y su pleura. Al
salir del torax se relaciona por delante con la confluencia de la yugular interna
y de la vena subclavia, que forman el dngulo venoso de Pirogoff; los nervios
neumogistrico y frénico se hallan sepala{los de ella por la interposicién del
cayado del conducto tordcico, el cual sobrepasa el plano arterial y va a desem-
bocar al dngulo venoso de Pirogoff.

En esta porcion, la subclavia derecha estd en relacién por delante con el
neumogastrico, el asa de Vieussens y el frénico, asi como con la confluencia
venosa de la yugular y la subclavia, y con ¢l origen del tronco venoso braquio-
cefdlico. Mids adelante se relaciona con los musculos infrahioideos y con la ar-
ticulacién esternoclavicular. Por detrds se relaciona con €l nervio recurrente y
con los ligamentos vértebropleural y vértebropleurocostal, asi como con el gan-
glio cervical inferior del simpatico. Por abajo descansa sobre la cupula pleural,
interponiéndose entre ambos el nervio recurrente y el asa de Vieussens.

Poridn interescalénica: En este tramo las subclavias descansan sobre la pri-
mera costilla correspondiente, inmediatamente por detrds del tubérculo de Lis-
franc, caminando por delante y abajo de los troncos del plexo braquial. Por
delante se relacionan con el escaleno anterior y el nervio frénico que sigue el
borde interno del musculo, por detras se encuentra el escaleno medio.

Porcién extraescalénica o postescalénica: En esta porcion las subclavias se
hallan en relacién por atrdas con las ramas del plexo braquial; por abajo con la
primera costilla, con el primer espacio intercostal y la primera digitacién del
serrato mayor, por arriba estin cubicrtas solo por la aponeurosis cervical media,
la superficial, el cutdneo y la piel. Por delante se relacionan con el musculo sub-
clavio, en cuyo borde inferior se contintian con la arteria axilar, se relacionan
también con la clavicula, Ia vena subclavia, la arteria escapular superior y la
porcion terminal de la yugular externa.

Las arterias subclavias emiten en su trayecto siete ramas colaterales divididas
en tres grupos:

Ascendentes: la arteria vertebral y la arteria tiroidea inferior.

Descendentes: la mamaria interna y la intercostal superior.

Externas: la escapular superior, la escapular posterior y la cervical profunda.

En la porcién intraescalénica se desprenden las siguientes ramas: la ver-
tebral, la tiroidea inferior, la mamaria interna, la intercostal superior y la
escapular superior.

En la porcién interescalénica no emiten ramas. /

En la porcién extraescalénica, se desprenden las arterias escapular poste-
rior y la cervical profunda (42, 43, 44).

Como se podrd apreciar, las ramas de la arteria subclavia completan la
irrigacion de la cabeza y del cuello, irrigan ademds la region escapular y el
hombro, asi como la parte superior del térax, y por intermedio de su continua-
ciéon con la axilar, que a su vez dard origen a la humeral, se hard la irrigacion
de los miembros superiores.
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Variedades anatémicas.

Las variaciones anatémicas del cayado de la aorta son muy numerosas,
aunque relativamente raras. La aorta puede nacer del ventriculo derecho (Du-
GES, TIEDMAN, FABRYE, BAILLIE), en este caso la arteria pulmonar nace del ven-
triculo izquierdo o del ventriculo derecho; hay ordinariamente persistencia del
agujern de Botal y del conducto arterioso. La aorta puede nacer a la vez de los
dos ventriculos, ya sea por dos troncos diferentes, o por uno sélo que se origina
simultineamente en los dos ventriculos por una perforacion del tabique inter-
ventricular. VRoLick, ALLEN y THomPsoN han encontrado un tabique parcial en
el tronco aortico, con o sin {hlpl]addd de las valvulas s1g1n01dms aorticas; se ha
encontrado también la aorta dividida poco después de su origen en dos ramas, las
cuales se reunian de nuevo en el lado izquierdo de la columna vertebral para cons-
tituir la aorta descendente. Estas dos ramas circunscribian un espacio eliptico
en forma de collar a través del cual pasaban la triquea y el esofago. Krinz des-
cribe un caso en que la aorta formaba a la salida del corazén dos troncos aisla-
dos, uno ascendente y otro descendente (43).

El cayado adrtico puede encorvarse hacia el lado derecho en lugar de
dirigirse hacia la izquierda. Tal disposicién coincide generalmente con una
transposicion de las visceras, pero puede ser también independiente y presen-
tarse en un individuo cuyas visceras estén situadas normalmente, en este caso,
alcanza el lado izquierdo de la columna vertebral pasando por detrds del eso-
fago, contorneando el bronquio derecho, o pasando entre la traquea y el eséfago.

Por lo que se refiere a su extension por ¢l lado del cuello, €l cayado adrtico
puede ascender hasta la altura de la horquilla esternal, o detenerse a la altura
de la quinta vértebra dorsal. Entre estos dos puntos extremos puede ocupar
todos los sitios intermedios.

En cuanto a los troncos del cayado de la aorta, su ntimero puede disminuir
0 aumentar, y atn, no siendo mis de tres, los troncos supraadrticos pueden
modificarse, ya en su situacién, ya en sus relaciones respectivas, distinguiéndose
en resumen los siguientes tipos (45): (Fig. 1).

Existe una sola arteria: Esta arteria, verdadera aorta ascendente, emite las
dos subclavias y las dos cardtidas primitivas.

Hay dos arterias: Esta disposicion comprende dos grupos de casos: en €l
primero existen dos troncos braquiccefilicos, suministrando cada uno la sub-
clavia y la cardtida primitiva correspondientes; en el segundo grupo el tronco
braquiocefdlico suministra a la vez las dos cardtidas y una de las subclavias,
siendo la otra independiente. El tronco braquiocefilico asi formado toma el
nombre de «tronco innominado» (nomenclatura del tronco braquiocefdlico en
lenguas sajonas), pudiéndose encontrar ¢n el lado derecho o en el izquierdo.

Hay tres arterias: Fsta variedad esti constituida por la existencia de un
tronco innominado, una subclavia y una vertebral. Puede estarlo también por
la existencia de un tronco braquiocefilico izquierdo, coincidiendo con la emer-
gencia aislada de las arterias subclavia y carétida del lado derecho. Una variedad
mds interesante en este grupo es la siguiente: las dos subclavias se despren-
den aisladamente del cayado, y las dos carétidas nacen del mismo cayado por
un tronco comun. En cuanto a la situacion de las subclavias en este caso, pueden
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nacer una a la derecha y otra a la izquierda del tronco carotideo, o bien nacer
ambas a la izquierda, en cuyo caso, la derecha se verd obligada a cruzar la traquea
para dirigirse a su campo de distribucién.

Hay cuatro arterias: Esta disposicion puede ser creada primeramente por
la aparicién en el cayado adrtico de una arteria que, en condiciones ordinarias

Fi6. 1. — Variedades de origen de los troncos supraadrticos en ¢l hombre (segin TIEDMANN)

1) Subclavia derecha, 2) Cardtida primitiva derecha, g) Cardtida primitiva izquierda, 4) Sub-

clavia izquierda, 5\ Aorta, 6) Tronco braquicefilico, 7) Tronco innominado, 8) Vertebral
derecha, g) Vertebral izquicrda.
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procede de otro origen, tales son: la vertebral, la tiroidea inferior, la tiroidea
media de Neubauer, la mamaria interna, una timica o la coronaria izquierda.
En otro grupo de casos, €l tipo de las cuatro arterias procede de que, no exis-
tiendo el tronco braquiocefilico, las dos subclavias y las dos cardtidas nacen
aisladamente del cayado. Estos cuatro vasos presentan ademds variaciones nu-
merosas en sus relaciones respectivas, siendo la mis interesante aquella en que
la arteria subclavia derecha nace en 1ltimo lugar, o sea, mds a la izquierda que
los demais troncos, por lo que para dirigirse al sitio ordinario se ve necesaria-
mente obligada a atravesar la linea media, dirigiéndose de izquierda a derecha,
pasando la gran mayoria de los casos por detrds del eséfago.

Hay cinco o seis arterias: Este grupo de anomalias es el mds raro de todos.
Lsta constituido por dos subclavias, dos carétidas, una vertebral y/o una
tiroidea (45).

La historia del desarrollo nos explica la mayor parte de las anomalias que
acabamos de describir. Es de notar también que gran numero de estas disposi-
ciones, anormales en el hombre, se encuentran normalmente en la serie zoold-
gica. Asi mismo, cada una de las ramas del cayado adrtico, tiene muchas varia-
ciones en cuanto a su trayecto, relaciones, dimensiones, ramas y bifurcaciones,
en general poco importantes (46).

De las variedades que acabamos de describir, tienen importancia unica-
mente aquellas que causan trastornos circulatorios, ya sea de tipo hemodindmico,
con la consiguiente disfuncion cardiaca, o de tipo isquémico, las cuales nos inte-
resan particularmente (46).

Anatomia microscépica de las ramas del cayado adrtico y su funcion en la
merdnica circulatoria.

Las ramas del cayado adrtico, asi como la aorta misma, forman un grupo
de arterias particulares en cuanto a su estructura, son de tipo eldstico. La fun-
cion del tejido eldstico en las arterias es importante, pues gracias a ¢l la velo-
cidad de circulacién de la sangre es uniforme, ya que hacen las veces de amor-
tiguador de la fuerza de cada sistole cardiaca y mantienen la presion en todo el
arbol circulatorio durante la didstole (47).

Las ramas que nacen de las arterias de tipo eldstico, tienen una funcién
hemodindmica distinta. En general regulan la cantidad de sangre que necesita
el tejido al cual van a irrigar; esto lo logran variando su calibre mediante la
accién de fibras musculares lisas circulares que constituyen sus paredes. Estas
fibras musculares son estructuras vivas, gobernadas por estimulos nerviosos, al
contrario de la elastina, materia inerte que sélo puede contraerse pasivamente.

En las paredes arteriales se distinguen tres capas, variando las particularida-
des de cada una de estas capas segtin se trate del tipo de arteria. La capa interna
recibe el nombre de intima; la capa central, el de media; y la externa, €l de
adventicia.

En las arterias de tipo elastico, la intima constituye aproximadamente la
sexta parte del espesor de la pared. Estd revestida de células endoteliales, cuyo
citoplasma no puede observarse en cortes, pero si se ven sus nucleos. El endo-
telio se apoya en la capa subendotelial de la intima, esti formado por fibras
clisticas finas dispuestas longitudinalmente y sumergidas junto con algunas fibras
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colagenas, en una substancia intercelular amorfa. En esta capa pueden obser-
varse débilmente tenidos nucleos de fibroblastos y de macréfagos. El resto de
la intima recibe el nombre de capa profunda, y estd constituida por fibras elds-
ticas algo mas gruesas, unidas con fibras coligenas en una substancia intercelu-
lar amorfa; contiene mas cé¢lulas que la capa subendotelial. En el sitio donde
se contintia con la tinica media, sus fibras eldsticas estin condensadas, forman-
do una capa gruesa y fenestrada de tejido eldstico, denominada ldmina eldstica
interna, similar a las laminas eldsticas de la capa media.

La capa media constituye la mayor parte de la pared y estda formada prin-
cipalmente por liminas fenestradas concéntricas de tejido eldstico. El nimero
de dichas ldminas varia segiin la edad, existiendo unas 4o en el recién nacido
y hasta 70 en el adulto, siendo mds gruesas en este ultimo que en el nifio.
Aunque no contienen mineral en la aorta joven, tienen tendencia a calcificarse
en algunos tipos de arterioesclerosis. Lios espacios que auedan entre las laminas
se rellenan de fibras coldgenas, fibras eldsticas finas y substancia intercelular
amorfa, probablemente del tipo de mucopolisaciridos sulfatados, junto con fibro-
blastos y fibras musculares lisas. Los fibroblastos que se encuentran en estos vasos
parece que producen mayor cantidad de substancia intercelular amorfa que los
del tejido conectivo ordinario, ya que presentan algunas de las propiedades de
los condrocitos. Esta hipotesis se afirma por el hecho de que en determina-
dos trasternos patolégicos pueden producir cartilago e incluso hueso en esa
localizacion.

La adventicia es la capa mas delgada en este tipo de arterias. Consiste en
tejido conectivo dispuesto irregularmente, que contiene tanto fibras eldsticas
como fibras coldgenas. Hay en ella pequefios vasos sanguineos; en cortes ade-
cuados se observa como penetran hasta las partes mds externas de la capa media,
y reciben el nombre de «vasa vasorumy (vasos de los vasos). Tienden a enfermar
en las ultimas etapas de la sifilis; por lo tanto, ¢n esta enfermedad algunas por-
ciones de la adventicia y de la media pueden quedar desprovistas de riego san
guineo y sufrir necrosis (47).

ETIOLOGIA

Como todo sindrome, son multiples las causas que pueden ocasionar obs-
trucciones de las ramas del cayado de la aorta, existiendo serio problema para
determinar el diagndstico etiologico.

De la recopilacién de 234 casos reunidos en la bibliografia consultada (cua-
dro numero 1), hemos clasificado las causas principales de la siguiente manera:

I. — Inflamatorias (arteritis):

Sifilis. — Aneurismas luéticos.

Arteritis inespecificas asociadas a: tuberculosis, fiebres reumati-
ca, pseudoxantoma trombofilia, periarteritis nodosa, tromboangeitis
obliterante.
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II. — Degenerativas: Ateroesclerosis. — Aneurismas ateroesclerosos.
III. — Anomalias congénitas.
IV. — Tumores extravasculares.

V. — Traumatismos.
VI. — Embolia.

[. — Arteritis

Este grupo comprende varios padecimientos que traen como consecuencia
la inflamacién de las paredes arteriales del cayado de la aorta y de sus ramas.
Siendo muy dificil su clasificacion, por ser desconocida en la mayoria de los
casos la patogenia, las hemos agrupado en especificas e inespecificas.

Especificas: a) Sifilitica.
b) Tuberculosa.
¢) Reumitica.

Inespecificas: Enfermedad de Takayasu.

a) Aortitis sifilitica y aneurisma sifilitico.

En 1628, HARVEY, en su «De Motu Cordisn, describié un caso de aneurisma
adrtico con pulso radial muy disminuido. HUNTER en 1757 senal6 otro con au-
sencia del pulso radial izquierdo. En 1839 Davy (18) publicé un caso con ausen-
cia completa de pulsaciones en cuello y brazos, encontrando en la autopsia un
aneurisma adrtico con obliteracién completa de los troncos de cayado. HARE
y Horper (48), en una revision de 955 casos de aortitis sifilitica, encontraron
anormalidades del pulso en g2. Ross y McKusick (9) comunican que las anor-
malidades del pulso investigadas en 100 enfermos del Hospital John Hopkins,
que presentaban aneurisma adrtico sifilitico, solo se encontré una vez, y que
habitualmente estos enfermos presentan una disminucion en la amplitud de las
pulsaciones y no la ausencia total de éstas. Sin embargo, existen algunas comu-
nicaciones de ausencia de las pulsaciones en brazos y cuello acompanando a la
aortitis sifilitica (3g).

La endarteritis sifilitica proliferante explica por si sola la obstruccién parcial
o total de los orificios de nacimiento de las ramas del cayado adrtico. CRAWFORD
(49), CampMEIER Y NEWMAN (50), COHEN y DAVIE (51), asi como MAUER (52) pu-
blican casos de aneurismas sifiliticos comprobados, que ocasionaban obstruccion
de los troncos del cayado de la aorta.

Dr Tarats (53) sefiala, que de 547 enfermos atacados con sifilis cardiovas-
cular, go0q tuvieron insuficiencia aortica, 145 aortitis sifilitica, g5 aneurisma adr-
tico y 2 estenosis coronaria. En general, considera que los aneurismas luéticos
del cayado de la aorta, corresponden a un estadio mas avanzado de la aortitis,
ya que €l 15 9, de sus enfermos desarrollaron insuficiencia adrtica o aneurisma
después de tres y medio afios.

La oclusion de una o varias ramas del cayado adrtico en presencia de aneu-
risma luético, puede deberse a estenosis u obliteracion de su origen, como
resultado de un proceso inflamatorio seguido de trombosis.

Debemos tener en cuenta que, antiguamente, gran parte de la patologia era
atribuida a la sifilis, siendo ficil explicar las obstrucciones arteriales como de-
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o e SEXO
“a T N o Tda
CaUSA casos £ prom Mase. Fem.
Ne | A No Ya
[
Arteritis inespecifica . | 121 51.7 ] 28.5 1nm 9 110 91

Ateroesclerosis., . . 46 196 | 52.5 29 63 17 | 37

Aneurisma . . ., | 8 3.4 | 39.7 7 | 87.5 1 12.5
Anomalias congénitas 8 3.4 | 287 3 375 5 62.5
Sifilis. . . . . . 8 3.4 | 44 ‘ 3 | 376 5 | 62.5

Tumores extravascu-

Iares @ = & 5 ; 3 1.2 | 29,5 2 66.0 1 33.3
Periarteritis nodosa 2 1085 | 25 — - 2 | 100
Trombofilia. 2 1085 | 29 = — 2 | 10C
Pseudoxantoma . . 1 | 0.42 | 31 — = 1
Tromboangeitis . . 1 | 042 (a1 — = 1
Embolia. . . . . 1 | 042 | 45 1 fi —
No diagnosticados .| 33 | 14.1 | 40.8 8 | 24.2 25| 75.7

Torar. . .| 234 100 | 34.5 64 278 170 | 72.6

Cuapro N.° 1. — Recopilacion de casos en la bibliografia consultada.
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terminadas por este padecimiento. Mds ain, en nuestra época, varios autores
(13, 14, 54), reconocen que en varios de sus casos su primer diagnoéstico etiolo-
gico fue el de sifilis, el cual rectificaron posteriormente. En la casuistica recopi-
lada por otros autores (6, 8, g, 10, 14, 17, 31, 53), encuentran que la sifilis tiene
poca importancia como causa de obstruccion de las ramas del cayado adrtico, y
piensan que cuando se presenta, generalmente hay otra lesion agregada o con-
comitante.

b) Arteritis tuberculosa.

No ha sido demostrado que la tuberculosis por si misma sea capaz de pro-
ducir el Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos, y solo se ha
encontrado asociada a arteritis inespectifica, incluso en el caso numero g de
nuestra serie. Por lo tanto, iinicamente se puede asegurar la frecuente asociacion
de esta enfermedad en casos de arteritis,

¢) Arteritis reumatica,

STOYANOFF (55) comunica un caso tipico de Sindrome del cayado de la aorta
causadn por fiebre reumdtica en una mujer de 29 afos; sin embargo, no se hizo
estudio anatomopatoldgico de las lesiones. E1 mismo autor hace mencién a otro
caso similar publicado en Rusia (56) en ¢l que tampoco se describen los estu-
dios anatomopatoldgicos.

Es importante sefialar, que en un gran porcentaje de casos de arteritis ines-
pecificas se han encontrado antecedentes reumaiticos, ¢ incluso fiebre reumitica
activa; sin embargo, los estudios anatemopatoldgicos no revelan lesiones tipicas
de arteritis reumatica.

d) Arteritis inespecificas.

En un 85 9, de los casos descritos como debidos a arteritis inespecihica se
han encontrado procesos infecciosos agudos o crénicos, ignorando si son deter-
minantes o asociados a las lesiones inflamatorias de las paredes arteriales del
cayado aortico o de sus ramas. GUNNAR (57) en un anilisis de 10 casos de Enfer-
medad de Takayasu, encontré asociados a esta enfermedad procesos como tu-
berculosis, fiebre reumaitica, periarteritis nodosa y pseudoxantoma eldstico.

En 22 casos de autopsia de enfermos que padecian Enfermedad de Takayasu
publicados hasta la actualidad, no ha sido posible demostrar que las lesiones
inflamatorias encontradas en el cayado adrtico y sus ramas, sean especificas de
algiin padecimiento, atin encontrindose alguno de estos presente. En Japon se
ha observado un alto porcentaje de reacciones tuberculinicas positivas en casos
de Enfermedad de Takayasu; éste dato es dificil de valorar en vista de la alta
incidencia de tuberculosis en ese pais.

NvGaarp y Brown (58) describieron en 1937 una enfermedad con tenden-
cia trombosante que afectaba a las arterias y a las venas, a la que denominaron
«Trombofilia esencialn. Uno de sus casos carecia de pulso en un brazo por
trombosis de la arteria subclavia, AcGELER, Lucia y THOMPSON (50) presentaron
en 1941, el caso de una enferma espanola de 29 afos, que tenia todos los signos
de un Sindrome de oclusién de los troncos supraadrticos, y que fue catalogada
por esos autores como debida a trombosis por trombofilia.

No encontrando mis casos que los mencionados arriba, y no haciendo los
autores senalados mencién a la etiologia de la trombosis, creemos que pueden
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corresponden a una trombosis secundaria a arteritis del tipo descrito por
Takayasu.

Respecto a la periarteritis nodosa, a la arteritis alveolar gigante y a la arte-
ritis granulomatosa cronica, se las han encontrado asociadas a la Enfermedad de
Takayasu, pero localizadas en otros sitios diferentes al cayado adrtico y sus ra-
mas, observiandose en estas arterias lesiones inflamatorias de tipo inespecifico.

En resumen, podemos decir que la Enfermedad de Takayasu comprende un
tipo particular de arteritis cuya etiologia, hasta el momento, es desconocida, y
en la que intervienen factores raciales, alérgicos, hereditarios, de edad y sexo, a
los cuales nos referiremos mas adelante. Se han encontrado muchos padecimien-
tos asociados a esta enfermedad, pero no se ha podido comprobar que sean los
determinantes de ella, y por la particularidad de sus lesiones constituye una
entidad especial de panarteritis idiopdtica, la cnal presenta una sintomatologia
propia y ctra derivada de la obstruccion arterial, comun al Sindrome del Caya-
do de la Aorta.

I1. — Ateroesclerosis y aneurisma ateroescleroso.

La ateroesclerosis constituye una de las causas mas importantes. A pesar de
las comunicaciones de Ross y McKusick (g) que la sefalan como rara, la ma-
yoria de los autores (1, 24, 31, 46, 53, 60) la han encontrado muy frecuentemente,
y generalmente se asocia a lesiones arteriales en otras regiones del organismo.

Para asegurar que la ateromatosis es la causa determinante del Sindrome
del cayadc de la aorta es necesario excluir otras causas, principalmente la arte-
ritis, y reconocer las lesiones anatémicas como de este origen.

La oclusion ateroesclerdtica ocurre predominantemente en los origenes de
las ramas del cayado aortico, en la bifurcacién del tronco braquiocefilico y en la
bifurcacion de las cardtidas. En la mayoria de los casos, la porcién de la arteria
distal al segmento ocluido se encuentra normal, y sin ninguna evidencia de
evolucion ateromatosa.

Dr BAKEY (31, g2) asegura, que aun encontrando reaccion inflamatoria en
procesos ateroesclerdticos, debe considerarse a esta ultima como factor etioldgico,
pensando que la reaccion inflamatoria puede ser una propiedad de la enferme-
dad ateroesclerdtica no determinada hasta la fecha. Es mds, Koszewski (36), en
una experiencia de 140 casos, dice que la ateroesclerosis es el comiin denomina-
dor etioldgico en la mayoria de los enfermos que presentan el Sindrome, rela-
ciondndolo con otros procesos oclusivos.

Nosotros pensamos a este respecto, que nos enfrentamos a un problema
en el orden de cronicidad de las lesiones, si se presenta primero la reaccién
inflamatoria o la lesién ateroesclerética. De cualquier modo, es importante ha-
cer la diferenciacién del tipo de lesion predominante, pues €n uno y otro caso
el tratamiento serd completamente distinto.

Siendo relativamente frecuentes los aneurismas de origen ateroesclerdtico
en el cayado de la aorta, es importante reconocerlos como causantes del Sindro-
me. En la literatura consultada se encontraron ocho casos en los cuales la obli-
teracion de los troncos supraadrticos fue ocasionada por un aneurisma, exclu-
yendo antecedentes sifiliticos. Sin embargo, SHENNAN, ¢n 287 casos de aneurisma
disecante del cayado de la aorta, observo desigualdad de pulsos radiales y caro-
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tideos en 36, pero por tratarse de un solo signo no podemos asegurar que se
trate del Sindrome completo. Los vasos pueden alterarse a una considerable
distancia de la lesién aneurismdtica, pudiéndose confundir estas alteraciones con
embolias, lo cual puede acontecer en el origen de las ramas. Los casos mds tipi-
cos debidos a esta causa fueron presentados por Baer y colaboradores (61) vy
Mote (62), en los cuales la sintomatologia era clara y la estaba ocasionando un
aneurisma del cayado adrtico.

IIlI. — Anomalias congénitas.

Como ya veiamos al tratar sobre las variaciones anatomicas del cayado adr-
tico, éstas son numerosas. Sin embargo, en la revision de Gross (46) se sefiala
que el nacimiento anormal de las arterias del cayado de la aorta no explica por
si sola la falta de pulso radial o carotideo, se¢ requiere que exista otra malfor-
macién agregada que dé como resultado la oclusion de alguna de estas ramas.
Varios autores (63, 64, 65, 66) han comunicado casos de coartacién adrtica con
disminuciéon o ausencia del pulso radial izquierdo. Escravissar (39) dice a este
respecto: «Estos hechos estarian en relacion con un posible nacimiento de la
arteria subclavia por debajo de la coartacién, o sea con una posible atresia del
segmento proximal de la subclavia, o con estenosis del ostium.»

Lewis (12) resume su criterio respecto a las anomalias congénitas como de-
terminantes del Sindrome, en los siguientes términos: «Ninguna anomalia es
conocida en la cual puedan faltar los vasos habituales; tronco braquiocefilico,
subclavia y carétida, o que puedan producir ausencia del pulso en la cabeza,
cuello o brazos. En las anomalias congénitas de estas arterias no se suprimen
los vasos, sino que solo se distribuyen anormalmente.

Es probable que un cayado adrtico pueda ser aplistico o no evidente, pero
esta condicién no es compatible con la vida. Sin embargo, es probable que el
nacimiente anormal de los vasos pueda hacerlos mis susceptibles a la oclusién (50).

Tomando en cuenta las comunicaciones anteriores, podemos plantearnos la
siguiente pregunta: De los casos publicados como debidos a arteritis, ateroescle-
rosis, etc., (cuantos de ellos tuvieron bases congénitas? Es dificil asentar un
criterio, ya que en sélo g8 casos de los 234 recopilados se hicieron autopsias, y
en ocho de éstos se describe alguna variacién en cuanto a la disposicion anato-
mica de las ramas del cayado adrtico.

IV. — Tumores extravasculares del mediastino.

Lo mais frecuente es que los tumores del mediastino causen trastornos en
la circulacién venosa y no en la arterial, dando lugar a obstrucciones de la
vena cava superior, de las arterias o venas pulmonares, ocasionando cianosis de
la cara y cuello, asi como edema en las extremidades superiores y congestién
cardiaca derecha (67).

Hemos encontrado tnicamente tres casos en los cuales el Sindrome del
cayado de la aorta estaba producido por tumor mediastinal. En el primero, la
obstruccién se debia a bocio intratordcico; en el segundo, a un linfoma medias-
tinal, y en el ultimo, se debia a ganglios linfiticos tuberculosos.

Sin embargo, Hinsuaw (68), piensa que en un momento dado son capaces
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de producir la oclusion de los troncos supraadrticos, las siguientes neofor
maciones:

Ganglios linfdticos patoldgicos: tuberculosos, metastdticos, linfomatosos,
granulomatosos.

Neurdgenos: neurofibromas.

Teratoides: dermoides.

Quistes: pericardicos, esofdgicos, broncégenos.
Bocio intratordcico.

Timicos.

V. — Traumatismos.

En la literatura revisada se encuentran dos casos de aneurisma traumitico
del cayado adrtico, como causa de obstruccién de sus ramas (g). Hay, sin em-
bargo, varios casos descritos de aneurisma traumdtico en alguna de las ramas
del cayado de la aorta, y en los cuales se presentd trombosis de la arteria. Entre
los mas tipicos se encuentran dos publicados por LEriCHE (29, 69): €l primero
se trataba de una enferma de 48 afos con pulso radial izquierdo ausente, debido
a un aneurisma de la subclavia que aparecié después de un accidente automo-
vilistico; ¢l segundo se referia a un hombre de 57 afios, €l cual presentd trom-
bosis de la cardtida primitiva después de permanecer largo tiempo con hiper-
extension del cuello en una silla de dentista.

Di Tagars (53) hace un andilisis de los traumatismos esternales y clavicu-
lares, y el mecanismo por el cual se provoca ya sea un aneurisma del cayado
aortico u oclusion de alguna de sus ramas. «El orificio de la subclavia izquierda
parece especialmente vulnerable, y es aqui donde la aorta presenta una debili-
dad que da lugar a aneurismas y desgarros. Exactamente igual como sucede en
las arterias periféricas, un traumatismo puede ocasionar una trombosis oblite-
rante aguda, ya sea en una arteria sana o en una previamente enferma. También
un ateroma puede desarrollarse en ¢l sitio del trauma vascular; sin embargo, la
relacion del traumatismo con este tipo de lesiones, es dificil de probar.»

VI. — Embolia.

Los émbolos desprendidos de la auricula o del ventriculo izquierdos, pue-
den ocluir alguno de los grandes vasos que nacen del cayado de la aorta. La
causa mas frecuente de estas embolias es la estenosis mitral. Gaprat (60) hizo
una revision de este tipo de lesiones, y concluye que son poco frecuentes por
la disposicion anatémica de las ramas del cayado de la aorta, pero si esto acon-
teciera, la oclusion subita de alguna de estas ramas serfa manifiesta, provocando
un cuadro de obstrucciéon aguda, que en la mayoria de los casos no daria tiempo
a la instalacion del sindrome.
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PATOGENIA

I. — Arteritis,

Hasta la actualidad, no ha sido posible explicar satisfactoriamente la pato-
genia de las lesiones inflamatorias arteriales. Se han propuesto, sin embargo,
varias teorias (%0):

1. Teoria infecciosa: fue propuesta por BUERGER, fundindose en ciertas

alteraciones histolégicas de las paredes arteriales, pero nunca se ha demostrado
la presencia de un germen patogeno en alguna de las capas arteriales,

2. Teorla simpdtica: estd basada en la existencia de espasmos en las arte-
rias inflamadas, determinados por la cadena simpatica periarterial, la cual se
encuentra alterada. Esta alteracién podria producir una accion permanente de
vasoconstriccion, pero esto no significa que la causa determinante de la enfer-
medad resida en las alteraciones simpdticas. Por otra parte, en los gruesos tron-
cos arteriales no existe accién vasoconstrictora simpdtica importante.

g. Teorla endocrina: esta teoria sostiecne que el desarrollo de las arteritis
se debe a una disfuncién hormonal.

a) La tiroxina serfa capaz de provocar alteraciones sobre los ganglios
simpaticos.

b) Las paratiroides tienen influencia vasomotora y actiian en ¢l desarrollo
de la trombosis. HEyMANN y BouckAERDT han demostrado la relacién precisa en-
tre la calcemia, la hipertonia vascular y la excitabilidad simpatica. PESCATORI y
BerNABES han producido trombosis vascular por medio de inyecciones repetidas
de paratchormona.

¢) La teoria suprarrenal es la mds antigua y la mds sélida, fue propuesta
por OPPEL €n 1921, y se basa en la hiperactividad hormonal de la medula supra-
rrenal. Se ha demostrado la aparicién de lesiones proliferativas en el endotelio
vascular, provocadas por la accién téxica de la adrenalina. SELYE (71, 72), piensa
que estas lesiones son de origen alérgico, provocadas por la existencia de pro-
teinas extrafias y no por la accién misma de la adrenalina. Sin embargo, varios
autores (70, 73, 74, '75) comunican haber obtenido resultados favorables en sus
enfermos después de suprarrenalectomias y los estudios anatomopatoldgicos de
estas glindulas han mostrado hiperplasia espongiocitaria de la medula.

La administracién experimental de acetato de desoxi-corticosterona, a dosis
clevada ha provocado lesiones en la intima arterial, hiperplasia de la media e
inflamacién de la adventicia, y en algunas ocasiones aparicion de células gigan-
tes. Estas lesiones han evolucionado hacia la cicatrizacién y por ultimo a la
trombosis. Lo mds probable, es que el acetato de desoxi<orticosterona modi-
fique el metabolismo de las células endoteliales, pero, por si misma no sea capaz
de provocar la arteritis; sin embargo, una dieta hipersalinica es suficiente para
ocasionarla (76).

d) Sobre estos hechos se basa la teoria inmuno-alérgica que se ha propuesto
para explicar las lesiones arteriales que se presentan en la Enfermedad de
Takayasu.

4. Teoria cortico-organica: fue enunciada por ErLaNsky y BEGELMAN, ba-



ANGIOLOGIA SINDROME DE OBLITERACION DE LOS TRONCOS SUI’HAM.‘)HTIGOS PAG,
VOL. XV 25

sandose ¢n los reflejos condicionados de Pavlov, dindole a las arteritis una expli-
cacion semejante a la de la tlcera péptica y a la del angor pectoris, en los que
intervienen excitaciones de naturaleza psiquica y fisica, representada esta 1iltima
por descargas adrenérgicas.

1I. — Ateroesclerosis,

Respecto a la ateroesclerosis, en la actualidad esta bien establecido que la
clase de la esencia del problema es la consecuencia de un error metabélico (77,
78), atin cuando es dificil localizar el lugar de vadicacion de este error (79). En
particular la alteracion del metabolismo colesterol-lipoproteinas pareceria tener
un papel decisivo, si bien no exclusivo, en la patogénesis de la ateroesclerosis. El
error metabdlico pareceria determinar, junto con un progresivo aumento de la
colesteremia, una mayor concentracion de lipoproteinas menos elaboradas, me-
nos dispersadas y menos metabolizables, y por tanto, més facilmente precipita-
bles sobre la pared arterial con la consiguiente acumulacion en los tejidos parie-
tales y formacion del ateroma (77). Los estudios lipoproteicos por medio de la
clectroforesis y la ultracentrifugacién, confirman en definitivo, que tiene mayor
importancia en la patogénesis de la ateroesclerosis la calidad de las moléculas
lipoidicas que su cantidad.

Desde luego, no tnicamente intervienen los factores metabdlicos, sino que
a éstos se agregan factores locales que influencian ¢l grado y la naturaleza de las
alteraciones arteriales. HUEPER piensa que la causa local estd representada por
una deficiente nutricion y un defecto en la oxigenacion de las paredes arteriales.
WILENS asegura que la concentracion de los lipidos se realiza en los puntos ar-
teriales mds estdticos. La mayoria de los autores estin de acuerdo en que las
lesiones ateromatosas se desarrollan principalmente en las paredes arteriales
sometidas a mayor esfuerzo. Da Costa considera a la pared arterial como una
unidad reaccionante (unité reactionnelle), constituida por tres tinicas distintas,
con funciones y reacciones propias. Las funciones principales serian: la nutri-
cion de la propia pared a través de los vasa vasorum, y una funcién anticoagu-
lante sobre la sangre. Las alteraciones de estas funciones serian las responsables
de la degeneracion ateromatosa y de la trombosis.

Es posible que exista una modificacion en la permeabilidad del endotelio
o una discontinuidad de éste, que permita la penetracion de elementos anorma-
les a la pared arterial, de lo cual resultaria: edema de la pared, en caso de
exceso en la absorcion de agua; hialinizacién de las tiinicas arteriales por exceso
de proteinas; ¢l exceso de lipidos y colesterol traeria como consecuencia la
ateromatosis y las sales minerales ocasionarian los depdsitos calcdreos. Estas al-
teraciones se presentan predominantemente en la capa arterial mds desarrollada
segtin el tipo de arteria, de esta manera, en los gruesos troncos arteriales la capa
mads afectada seria la intima, acompandndose de una actividad proliferativa exa-
gerada del endotelio, engrosando la pared y contribuyendo a la disminucion del
calibre arterial, y mas tarde a la formacién de callo.

Para explicar la trombosis, diversos mecanismos han sido invocados: el
tiempo de coagulacién de la sangre y la capacidad de atraccion de las plaquetas
estin en relacion con la hidrofilia del endotelio vascular; la transformacion hi-
drofila del endotelio, normalmente hidréfobo, no depende mds que de los facto-
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res metabolicos. WRITE opina que la trombosis puede ser consecuencia de ciertos
cambios en el potencial eléctrico que se establece entre la sangre circulante y la
pared arterial, variaciones que provocan la aglutinacién de las plaquetas y la

A
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~
D. E.
Fic 2. — Representacion esquemdtica de uno de los

mecanismos etiopatogénicos de la oclusién trombética
de los troncos supraadrticos en la ateromatosis. (Mar-
TOReLL, F. (Cir. Ginec. Uroln. 3, 8, 1950).

precipitacion de fibrina. Para
Da Cosra, las dos teorias ante-
riores estarian presentes, super-
poniéndose una a la otra, y las
ha lamado «alteraciones fisico-
quimicas de la pared arterialy
(70).

MarTorELL (1), explica el
mecanismo de obstruccidn  si-
multinea de los tres troncos su-
praadrticos de la siguiente ma-
nera: «En principio, las lesiones
ateromatosas de la porcién ho-
rizontal del cayado adrtico de-
bilitan la pared y ésta cede ante
la presion de la onda sistdlica;
a esta depresion adrtica con
lesiones de ateroma, se le so-
breafiade una trombosis parie-
tal; esta trombosis al ocupar el
origen de los tres troncos supra-
adrticos, puede cerrar simultd-
neamente los tres a la circula-
cion de la sangre. De esta mane-
ra se comprende la desaparicion
del pulso y oscilaciones en ca-
rotidas y subclavias (Fig. 2.)
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ANATOMIA PATOLOGICA

Desde el punte de vista anatomopatologico, MARTORELL (1) considera que
el Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos puede presentarse como
consecuencia de oclusion trombotica segmentaria de arterias ateromatosas, o
como consecuencia de lesiones inflamatorias acompanadas de trombosis. Es de-
cir, tnicamente considerados tipos de lesiones histoldgicas, la ateroesclerosis y
la arteritis, seguidas ambas de trombosis. Nosotros pensamos que es posible dife-
renciar en el grupo de las arteritis, lesiones especilicas e inespecihicas, por lo
que las describiremos en un grupo aparte.

En los capitulos anteriores revisamos las causas que provocan la obstruc-
cion de las ramas del cayado de la aorta, y nos enfrentamos al problema de
decidir si éstas son predisponentes o determinantes, De cualquier manera, las
lesiones principales de las arterias nacidas en el cayado de la aorta y en este
mismo, son:

I. — Arteritis inespecificas.
LI, — Arteritis especificas.
111I. — Ateroesclerosis.
IV. — Aneurismas.

Estas lesiones, o alguna de ellas, estdin presentes en el go 9, de los casos revi-
sados y no nos atrevemos a asegurar que en la totalidad, ya que en un 14 9
del total no fue diagnosticado etiologicamente.

No haremos mencion especial a las lesiones arteriales en las que se encuen-
tran anomalias congénitas ni a las provocadas por tumores extravasculares o
traumatismos, ya que éstos dan como resultado lesiones que se describen en
alguno de los grupos; ademas, como ya hemos visto es raro que por si solos sean
capaces de causar el Sindrome que estudiamos. En resumen, las alteraciones de
las paredes arteriales debidas a otras causas se reducen en ultimo término a
alguno de los tipos incluidos a continuacién.

I. — Avrteritis inespecificas.

Los estudios anatomopatoldgicos mds completos referentes a este tipo de
lesiones fueron realizados por Ask-UpMarkK (17, 81). Este autor ha tenido opor-
tunidad de efectuar estudios necropsicos completos, y bidpsias del cayado adrtico
y de sus ramas, asi como de arterias periféricas distales al sitio de las lesiones.

CorreA vy AraUjo (82), al publicar €l caso que estudiaron en Cali, Colom-
bia, incluyen un cuadro en el que mencionan los nombres de los investigadores
que han realizado estudios necrépsicos, desde Savory (1g) en 1856, hasta el que
ellos hicieron, pero omiten el de Ask-Upmark que es considerado como el mas
acucioso y completo.

Las autopsias realizadas por varios autores (5, 10, 12, 17, 25, 206, 83, 84, 85,
86, 87, 88) han comunicado los siguientes hechos: las lesiones anatomicas se
localizan de una manera predominante en €l cayado adrtico y en los vasos que
de ¢l emergen; la arteritis braquiocefdlica es la mds comin, le siguen la arteri-
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tis de las carétidas y por ltimo la de las subclavias. Es frecuente encontrar pla-
cas ateromatosas amarillentas en los ostium de los vasos del cayado adrtico,
incluyendo a veces los orificios coronarios.

En cuanto a la extension de las lesiones, éstas se propagan hasta 3 6 4 ¢m
del orificio de nacimiento de cada vaso. FrRoviG y LOKEN (10), comunican el
caso de una mujer en la cual las lesiones alcanzaban el seno carotideo. En va-
rios casos, las lesiones de las subclavias llegaban hasta el nacimiento de la arteria
vertebral. Por lo general los vasos se encuentran completamente obstruidos o
recanalizados. Se ha observado la formacion de trombos superpuestos a las le-
siones inflamatorias, que obliteran total o parcialmente la luz de las arterias, y
que al despegarlos dejan al descubierto ulceraciones de diversos tamanos, que
en ocasiones alcanzan la tinica media. MaspeTioL y Tapras (85) encontraron
que el cayado adrtico, a nivel del origen de sus ramas, se hallaba englobado
por una masa dura de aspecto tumoral que estrangulaba la luz de dichas
arterias.

En general, las alteraciones anatémicas mds constantes corresponden a un
proceso de panarteritis, con placas de ateroma en la intima, proliferaciéon con-
juntiva de la capa media y esclerosis de la adventicia, que evolucionan hacia
la obliteracién de los vasos.

Uno de los hechos mas notables es que las arterias cerebrales y en general
todo el drbol periférico no presenta alteraciones. Sin embargo, algunos autores
(87) describen trombosis recientes de las ramas de las arterias lesionadas y atero-
esclerosis de las arterias intracraneanas. Por lo que respecta a la porcion des-
cendente de la aorta, habitualmente no se encuentran lesiones mas alld de la
primera porcion de la aorta tordcica; sin embargo, ultimamente se han publi-
cado casos en los cuales habia lesiones obsctructivas en la arteria mesentérica
superior (10, 81), ¢l tronco celiaco y la mesentérica inferior (25), los troncos
ileofemorales o sus ramas (41, 89), y en algunos casos las arterias coronarias, que
dieron lugar a infarto del miocardio (87, go).

El corazén generalmente se encuentra hipertrofiado a expensas de sus cavi-
dades izquierdas, y su peso varia de 470 a 620 gr. Las alteraciones anatdmicas
en otros organos son muy variadas, y excepcion hecha de las lesiones oftalmo-
légicas, no se han hecho estudios especiales por considerar que no tienen rela-
cién con el padecimiento.

Microscopicamente, las lesiones mas frecuentemente encontradas en los va-
sos afectados son: engrosamiento de la intima, especialmente alrededor de los
orificios de origen de los grandes vasos del cayado aértico; en la adventicia se
encuentran zonas de inflamacion y cicatrizacion, masas focales de infiltracion
linfocitaria y células plasmaticas, principalmente en torno de los vasos vasorum.
En algunos casos se encuentra reaccion celular y tejido fibrosos ¢ hialino en la
adventicia (85, g1). La misma infiltracion linfocitaria y células plasmaticas, se
han encontrado en la capa media, asi como células gigantes. Las venas y nervios
cercanos a los trayectos de las arterias afectadas no sufren ninguna alteracién
(50). SHIMIZU y SANO (15, 16) en biopsias arteriales, han encontrado arteritis que
afectaba a la capa media y a la adventicia, debida a inflamacién granulomatosa.

Se han realizado estudios histologicos seriados en los cuales se demuestran
etapas evolutivas diferentes de los procesos de panarteritis. En una primera etapa
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se encuentra arteritis flemonosa segmentaria; en el segundo estadio, lesiones in-
flamatorias estenosantes y trombosis; en una tercera etapa, el trombo se en-
cuentra recanalizado previa organizacién y adherencia firme a la pared.

Puic SoLanes y Quiroz (38) en su comunicacion, describen las lesiones his-
tolégicas oculares, haciendo la aclaracion de que son pocos los estudios anato-
mopatoldgicos realizados en ojos, ademds de que el material ha sido poco
adecuado. En la retina se encuentran adherencias de la capa de conos y bastones,
disminucién del numero de células ganglionares, proliferacién glial y neofor-
macién vascular en la capa de fibras nerviosas; en el cristalino hay coagulacién
y necrosis de las proteinas de los prismas; en el nervio éptico desmielinizaciéon
de las fibras, desaparicion de los cilindroejes y proliferacion glial; en la arteria
central de la retina. se encuentra engrosamiento de la intima.

Las lesiones de panarteritis inespecificas de las ramas del cayado de la aorta,
se han comparado a las encontradas en la periarteritis nodosa, con la diferencia
de que en esta ultima, las lesiones se localizan en las pequeiias arterias, mientras
que en la Enfermedad de Takayasu los afectados son los gruesos troncos arte-
riales (1). La Enfermedad de Takayasu, segiin Ask-UPMARK, representa una ar-
teritis de origen reumdtico o reumatoide, relacionada histolégicamente con la
arteritis craneal de Horton, «se trataria de una reacciéon hiperérgica de las
arterias sometidas a un sobreesfuerza hemodinamico» (81).

Siguiendo la opinién de MARTORELL, es preferible considerar a esta enfer-
medad como una arteritis supraadrtica inespecifica, mds frecuente en las mujeres
jovenes (Panarteritis idiopdtica juvenil) y denominarla Enfermedad de Takaya-
su, de la misma manera que a una arteritis no especifica, que ataca a las arterias
de medianio calibre, mis frecuente en los hombres, la denominamos Enferme-
dad de Buerger.

Es importante hacer notar que la inflamacién vascular debe tener un caric-
ter completamente inespecifico, con edema, precipitacién de fibrinas e infiltra-
cioén linfocitaria en la pared arterial. El exudado inflamatorio hace del endotelio
arterial un sitio con predisposicion especial para la trombosis, y debilita a tal
grado la pared que la mds minima causa provoca su desgarro.

Desgraciadamente hasta la actualidad no ha sido posible determinar con
certeza la etiopatogenia de las arteritis inespecificas. RoBBINS (92) piensa que
puede ser producida cuando las arterias son afectadas por invasién bacteriana
directa, toxinas bacterianas, radiaciones, traumas, toxinas quimicas o cualquier
tipo de vasculotoxinas. Se ha encontrado en muchos casos asociada a infecciones
estreptocdccicas, y a otros tipos de bacteriemias. En resumen, la arteritis ines-
pecifica puede presentarse en cualquier tipo de enfermedad inflamatoria, loca-
lizada o sistemadtica.

IT. — Arteritis especificas.

En este grupo incluimos los tipos de arteritis que tienen caracteristicas
histolégicas especiales y que en un momento dado pueden localizarse en las
ramas del cayado de la aorta, ya que existen otros tipos de arteritis especificas
que se localizan predominantemente en arterias de mediano calibre, como son:
la periarteritis nodosa, la arteritis temporal, la arteritis alveolar gigante, la ar-
teritis granulomatosa crénica, etc. Sin embargo, pueden encontrarse presentes
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en forma asociada en cualquiera de las formas del Sindrome del cayado de la
aorta, pero sus lesiones no han sido encontradas en los estudios realizados.

a) Arteritis sifilitica.

La sifilis vascular es gencralmente una manifestacion de la sifilis terciaria,
y €l Treponema pallidum tiene especial predileccién por la aorta, ya que la
frecuencia de la afectacién adrtica se ha calculado entre el 75 v 95 9, en un
grupo grande de sifiliticos no tratados (gg).

Las primeras lesiones consisten en inflamacidon perivascular y endarteritis
de los vasa vasorum en la adventicia y en la media, fragmentacion del tejido
elastico y muscular, y cicatrizacion. La pérdida del tejido eldstico provoca una
dilatacion de la pared arterial, que va desde ser ligera y localizada, hasta amplia
y difusa, dando lugar a los aneurismas,

Las lesiones arteriales gomosas son raras y cuando existen, se desarrollan
en la porcién ascendente del cayado adrtico. Estas lesiones focales producen
ligeros re1lz1mientos, placas subendoteliales, 0 se encuentran tinicamente como
PqulCnd‘i areas de necrosis o como cngrmamlenms poco apuentes (92)

La inflamacion vascular da lugar a la formacion de un exceso de tejido
conectivo, que se extiende por toda la pared arterial y llega a obliterar su luz.
A este proceso se le ha llamado «endarteritis sifilitica proliferante», sobre la
cual se instalan trombos o bien placas ateromatosas,

La arteritis luética da lugar a la formacién de aneurismas, a padecimientos
cardiacos y a alteraciones del sistema nervioso central cuando son atacados los
vasos intracraneales. Es frecuente encontrar lesiones arteriales sifiliticas en di-
versas partes del organismo, asociadas a las existentes en la ramas del cayado
aortico.

En la revision de THURLBECK (1), sobre 10 casos de Sindrome del cayado
de la aorta, se encuentran dos casos con reacciones seroluéticas positivas, los
cuales no fueron autopsiados, y atin cuando el autor los diagnostico como debi-
dos a sifilis vascular, no descarta la posibilidad de que existan en ellos lesiones
ateromatosas; ademds, en uno de los casos, se encontrd mixedema.

En general, se encuentra una cifra de 3,4 9, de casos de Sindrome del caya-
do de la aorta atribuidos a sifilis cardiovascular, no pudiendo encontrar datos
precisos acerca de si éstos fueron debidos a un aneurisma luético o simplemente
a arteritis sifilitica.

b) Arteritis reumatica.

En la fiebre reumitica aguda, las arterias son en algunos casos, sitios de
instalacion de reacciones inflamatorias morfolégicamente distintas a otras formas
de arteritis. Las caracteristicas histclogicas de estas lesiones son: necrosis fibri-
noide aguda de las paredes arteriales, exudado fibrinoide e infiltracion leuco-
citaria aguda. Este tipo de lesiones se parecen a las de la periarteritis nodosa,
con la diferencia de que en esta tltima las lesiones abarcan todas las capas
arteriales, mientras que en la arteritis reumatica las lesiones se localizan en la
intima y rara vez se extienden a la media y a la adventicia. Generalmente las
lesiones evolucionan hacia la trombosis con eventual recanalizacion,

La frecuencia con que se presenta en el cayado adrtico este tipo de arteritis
tiene una relacién semejante con la sifilis. Las lesiones encontradas en ¢l cayado
aortico se limitan a la capa media y estin caracterizadas por fuerte reaccién
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granulomatosa focal, parecida a los nédulos reumatoides que se localizan en la
piel y en las articulaciones. En resumen, estos focos inflamatorios aparecen como
necrosis fibrinoide, rodeada de una palizada de fibroblastos mezclados con linfo-
citos, células plasmdticas y macrofagos, ademds de extrafios cuerpos tipo Lang-
hans o células gigantes localizadas en la periferia de estas dreas. La mesoaortitis
debilita la pared arterial, haciéndola susceptible a desgarros y formacion de
aneurismas.

No hemos encontrado en la bibliografia revisada, ningin caso de arteritis
reumdtica como causa de obstruccion de las ramas del cayado de la aorta; cree
mos, sin embargo, que cualquiera de los casos no diagnosticados, o bien muchos
de los diagnosticados como Enfermedad de Takayasu y no autopsiados, podrian
corresponden a este tipo de arteritis, pues clinicamente se puede confundir con
arteritis inespecificas. Ademas, hay varios casos publicados en los cuales los en-
fermos se encontraban con fiebre reumdtica activa (55), o con antecedentes reu-
miticos con una antigiedad que variaba de dos a diez afios antes de que se
iniciara la sintomatologia obstructiva. Mds atn, en dos de los casos que pre
sentaremos aqui, y en dos mds no publicados atin que fueron estudiados en el
Instituto Nacional de Cardiologia, en uno de los casos de Livas (41), y en otros
descritos en la comunicacion de Escravissar y. colaboradores (3¢), se encontraba
presente el estreptococo hemolitico.

III. — Ateroesclerosis.

La ateroesclerosis ocupa el segundo lugar entre las causas que producen
el Sindrome de obliteracién de los troncos supraadrticos, con una cifra de 19.6 9,

Contrariamente a la variedad inflamatoria, mis frecuente en las mujeres
jovenes (ver cuadro numero 1) la ateroesclerosis se presenta en hombres que
sobrepasan los 4o afos. En algunos casos las lesiones estin circunscritas a los
troncos supraaorticos, pero con mucha mayor frecuencia se hallan lesiones atero-
esclerdticas en otras arterias del organismo. Se dan casos en los que, oclusiones
trombaticas de la bifurcacion adrtica, se acompafian mads tarde de la oclusion
de una de las tres ramas del cayado adrtico. SANCHEZ HARGUINDEY (g4) publico
un caso particularmente interesante de arterioesclerosis de la aorta con oclusion
trombética de su bifurcacion (Sindrome de Leriche) y trombosis parietal del
cayado aortico a nivel de la emergencia de los tres troncos supraadrticos debida
a ateroesclerosis.

Es necesario hacer una distincion precisa entre aquellas lesiones debidas a
la edad, y las debidas a la enfermedad ateroesclerética propiamente dicha. Los
cambios arteriales debidos a involucién y envejecimiento, no ocluyen la luz y
generalmente tampoco ocasionan dilatacién arterial de importancia. Ademis de
estas diferencias, debe distinguirse entre las lesiones degenerativas o ateroescle-
rosas, encontradas cominmente en las grandes arterias, y las lesiones localizadas
en las arterias de mediano calibre (g3).

La ateroesclerosis es la afeccion mis comun de la aorta. Los factores que
contribuyen a su presentacion son: el aumento de la tension intravascular, el
aumento de los lipidos circulantes, las alteraciones de sus vasos nutricionales y
los mal delinidos cambios asociados a la edad. No se trata de una lesién tinica,
sino de diversos mecanismos proliferantes y degenerativos. De la pérdida de las
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fibras elasticas y el reemplazo de la capa muscular por tejido coldgeno, sobre-
viene la dilatacion, el alargamiento y la tortuosidad de la arteria. Los cambios
en la intima, van desde el depdsito microscépico de material lipoide, hasta el
engrosamiento acentuado y la formacion de grandes nédulos o placas de atero-
ma. Se pueden desarrollar alteraciones secundarias en forma de necrosis, peque-
nos hematomas, calcificacion y ulceracion. Es frecuente, ademds, que en el
cayado aditico y en la bifurcacién aorto-iliaca se desarrollen trombosis secunda-
rias a las lesiones ateromatosas.

Las comunicaciones de autores norteamericanos, consideran a la ateroescle-
rosis como la mids importante causa productora del Sindrome del cayado de la
aorta, debido a la mayor frecuencia de estas lesiones en la poblacién norte-
americana. Como demostracion tenemos los trabajos de THURLBECK (13), Hus-
HANG (24), Y DE BAKEY (31), los cuales dan a esta causa un 8o 9, de incidencia.
El autor citado en primer término, describe en su trabajo los hallazgos ne-
créopsicos de tres de sus casos, uno de los cuales nos parece especialmente
demostrativo, pues en ¢l se encuentran todos los tipos de lesiones que se pueden
presentar en las diferentes etapas de la ateroesclerosis. Se trataba de un hombre
de 54 afios que murié en el transcurso del postoperatorio inmediato; en la
autopsia se encontr6 que la aorta ascendente y el cayado presentaban placas de
ateroma que ocupaban el po0 9, de la superficie de estas regiones, la intima estaba
ulcerada bajo una placa, esta ulcera tenia un didmetro de 1.5 cm y estaba si-
tuada en las margenes del orificio de nacimiento del tronco braquiocefilico;
la aorta abdominal presentaba importante ateroesclerosis, con grandes placas
ulceradas cubiertas por trombos rojos. con numerosas estrias lipoideas ligera-
mente realzadas; el tronco braquicefdlico estaba ocluido en su totalidad por un
trombo granuloso, rojo, rugoso y ligeramente adherido; sus paredes estaban
calcificadas en segmentos y entre estas calcificaciones habia material grasoso;
la cardtida primitiva derecha tenia una sola estria lipoidea; la cardtida interna
derecha presentaba cierta calcificacién y una placa ateromatosa que estrechaba
su luz en un 20 9,; en la arteria carétida primitiva izquierda se palpaban endu-
recimientos segmentarios y en su bifurcacion habia una obstruccién que llegaba
hasta 2 cm por arriba de cada una de sus ramas, la cual estaba producida por
un trombo fibroso en cuyo centro existia una luz de 1 mm de didmetro; en esta
region la pared del vaso sufria calcificacion focal; la arteria subclavia izquierda
estaba también obstruida en sus 3 cm proximales, encontrandose su pared cal-
cificada y ateroesclerosa; las arterias vertebrales estaban gruesas, reblandecidas
y su calibre estaba aumentado al doble del normal; la aorta abdominal estaba
dilatada y sus ramas viscerales tenfan placas de ateroma sin obstruccién im-
portante.

El examen microscopico de las mulplices secciones hechas entre la aorta vy
sus ramas, mostrd ateroesclerosis severa y no se encontraron indicios de sifilis u
otro tipo de arteritis. Las oclusiones de las arterias cardtidas y de la subclavia
izquierda, estaban organizadas con el trombo recanalizado y habfa gran cantidad
de macrofagos. La obstruccion del tronco braquicefilico se debia a un trombo
reciente, que se formé momentos antes de la muerte. Existia una esclerosis di-
fusa severa de las arterias coronarias, con una oclusién antigua, casi completa
de la rama ascendente anterior de la coronaria izquierda; la luz arterial de



ANGIOLOGIA SINDROME DE OBLITERACION DE LOS TRONCOS SUPRAAORTICOS PAG.
VOL. XV 33

muchas otras porciones de las arterias coronarias, estaba reducida a la mitad.
El corazén mostré fibrosis focal intersticial y perivascular. Los vasos intracra-
neales estaban libres de ateroesclerosis, y los exdmenes macro y microscopicos
del cerebro revelaron dreas multiples y pequerias de infarto, mds abundantes
en ¢l lado derecho que en el izquierdo. Lios vasos de la retina mostraban innu-
merables microaneurismas, asi como vasos fusiformes y dilatados.

IV. — Aneurismas.

Esie grupo comprende todas las variedades de aneurismas que se presentan
en el cayado de la aorta y sus ramas, sin tomar en cuenta su etiologia, pues las
lesiones descritas anteriormente pueden dar lugar a ellos en estadios avanzados.
Los consideramos en un grupo aparte, porque pensamos que dan lugar a cuadros
anatomoclinicos caracteristicos.

Los aneurismas se han encontrado en un §.4 9, de los casos publicados hasta
la fecha como Sindrome del cayado de la aorta. En esta cifra se incluyen aneu-
rismas disecantes, luéticos y ctros producidos por lesiones inflamatorias, ademas
de las anomalias congénitas, v. gr., la coartacion adrtica que da lugar a la for-
macion de aneurismas postestenoticos.

En la mayoria de los casos, la lesion aneurismaitica se asocia con alteraciones
de la tinica media que fueron descritas por ERDHEIM como «necrosis quistica de
la median. Este defecto de la tinica media, que es la principal estructura de
sostén en la pared de la aorta, constituye un punto que se debilita cuando hay
aumentos en la presién intravascular. La intima, menos eldstica, es generalmente
incluida en esta debilitacién. Estas alteraciones ocurren generalmente en la por-
cion ascendente del cayado y se extienden hacia el centro de los senos de Val-
salva, hacia la periférica o hacia todo el cayado adrtico. Puede estar incluida
toda la circunferencia de la arteria, o s6lo segmentos de ella; algunas ramas
supraaorticas se salvan, y otras que se originan mais lejos en el sentido de la
circulacion, quedan englobadas también (93).

Existen pruebas de que en algunas ocasiones, el trastorno primario que da
lugar a los aneurismas, es un padecimiento oclusivo o inflamatorio de los vasa
vasorum. Esto se ha demostrado al producir experimentalmente lesiones des-
tructivas de los segmentos de la adventia ricos en vasos nutricionales.

Uno de los tipos mas frecuentes de aneurismas, el disecante, se presenta so-
bre todo en personas de edad media y avanzada, y afecta mas a los hombres que
a las mujeres.

La circulacién generalmente esta impedida o disminuida en una o en todas
las ramas del cayado de la aorta y puede haber lesiones obstructivas en las ramas
viscerales, y atin hasta en la bifurcacién aortica. En otros casos, en que la dila
tacion aneurismatica engloba el nacimiento de las arterias coronarias, se pre-
sentan lesiones miocdrdicas de infarto. Es frecuente encontrar distorsion de las
valvulas adrticas, que dan lugar a insuficiencia aodrtica. En algunas ocasiones se
presentan hemorragias intraarteriales, que ocasionan la formacion de trombos,
los cuales ocluyen total o parcialmente la luz arterial.

Los aneurismas pueden presentarse también en cualquiera de las ramas del
cayado de la aorta, habiendo sido descritos casos de aneurismas traumdticos
directos (9. 69). Cosma y MARUYAMA (14), comunican un caso estudiado en Japon

3
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de una joven de 19 afios, en la cual se presenté una arteritis inespecifica con
obstruccién de las tres ramas del cayado adrtico y que fue diagnosticada como
Enfermedad de Takayasu. Al ser intervenida quirdrgicamente, se encontré un
aneurisma en la arteria cardtida primitiva izquierda, la cual estaba correosa,
endurecida y engrosada. El aneurisma estaba situado en el nacimiento de la
arteria, y por encima de éste se encontraba una estenosis parcial debida a la for-
macién de un trombo. Los autores con buen criterio, no practicaron biopsia ar-
terial debido a la intensa lesién inflamatoria. Un estudio angiocardiogrifico
postoperatorio reveld que la irrigacion de la cabeza se efectuaba por intermedio
de las arterias vertebrzles, las cuales se encontraban dilatadas. Este es el tinico
caso de la literatura en el cual se menciona un aneurisma de origen inflamatorio
inespecifico, que se encontraba localizado en una rama del cayado adrtico, pues
los otros, se deben claramente a traumatismos, sifilis y ateroesclerosis. Entre estos
ultimos, se encuentra un caso especialmente demostrativo, estudiado por SHIKARE
(95), en el que se encontré un aneurisma del cayado adrtico lleno de un trombo
que ocluia sus tres ramas; los estudios microscépicos 1evelaron que dicho aneu-
risima se debia a ateroesclerosis, En cuanto a los aneurismas sifiliticos, se encuen-
tran varias publicaciones (18, 49, 50, 51, 52).

Entre los tipos morfolégicos de aneurismas, han sido descritos los saccifor-
mes en la aorta ascendente, fusiformes en la aorta ascendente, en el cayado y
en el tronco braquicefdlico; y los cilindroides en ¢l cayado aodrtico y sus tres
ramas (9z).

FORMAS ANATOMO-CLINICAS

1.— Oclusion simultanea de los troncos supraadrticos y de la bifurcacion
aortica.

La arterioesclerosis de la aorta puede original la oclusién simultinea de los
troncos supraadrticos y de las dos iliacas, ocasionando asi una verdadera «en-
fermedad sin pulsosn. En 1959, MARTORELL (96) hizo una publicacion de siete
casos en los cuales se presentaba obstruccion completa de las ramas del cayado
aortico y de la bifurcacion aorto-liaca; estos casos fueron debidos a ateroes-
clerosis. Ask-Upmark (81) publicéd un caso de Enfermedad de Takayasu en una
mujer de 58 afios, con antecedentes de claudicacion intermitente en ambos
miembros inferiores desde cinco afios atrds v que presentaba el Sindrome del
cavado de la aorta; MartoRELL, al hacer la critica de este trabajo, concluye que
mads bien se trataba de un caso de arterioesclerosis y no de una Enfermedad de
Takayasu. En junio de 1961, Livas (41) publicé dos casos de «Sindrome de
Takayasu» como los primeros presentados en México con obstruccion de tron-
cos inferiores; en el capitulo correspondiente haremos la descripcion de estos
casos, pero creemos conveniente adelantar que en ellos no fue comprobada la
arteritis inespecifica. En el caso nimero g, de los presentados aqui, existe sinto-
matologia obstructiva en el miembro inferior derecho, comprobdndose histold-
gicamente las lesiones inflamatorias arteriales inespecificas.

Existe un solo caso publicado de obstruccion simultinea de los troncos
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supraaorticos y de la aorta abdominal debida a distrofia congenita; este caso
fue estudiado por FrROMENT (97).

2. — Formas completas.

Como su nombre indica, esta forma se presenta cuando los tres troncos
supraadrticos estin obstruidos v generalmente representa un estadio mas avan-
zado de las formas incompletas. (Fig. 3).

N

A |
B.

Fic. 3. — Representacion esque- FiG. 4. — Representacion esquemitica de las formas in-
mitica de la forma completa de completas de obliteracion de los troncos supraaorticos:
obstruccion de los tres troncos A) Obstruccion bilateral de las subclavias, B) Obstruccion
supraadrticos (esquemas tomados bilateral de las cardtidas, C) Obstruccion del tronco bra-
de Martorrerr, «Cir. Ginec, Uroly, quicefilico y/o cardtida y subclavia derechas, constitu-

3, 3, 1950). yvendo el Sindrome Unilateral, D) Obstruccion de la card-

tida y subclavia izquierdas, constituyendo el Sindrome
Unilateral, E) Obstruccién de la carétida derecha y sub-
clavia izquierda, como ejemplo de otra de las posibilidades.

8. — Formas incompletas.

Corresponde a Da Costa y MiNDEZ Facunpes (98) el mérito de haber des-
crito las llamadas formas parciales o incompletas del Sindrome de obliteracién
de los troncos supraadrticos. Estas formas pueden ser por estenosis, o bien por
obstruccién total. Por otra parte, las lesiones puodeu localizarse en las dos sub-
clavias sin oclusién carotidza o viceversa, pero siempre respetando alguna de
las ramas. (Figs. 4 A y B))

Al lado de las formas mencionadas, debemos sefialar los casos de obstruc-
cion del tronco braquiocefilico sin obstruccion de la cardtida ni de la subclavia
izquierdas o viceversa. El Sindrome se presenta entonces de un solo lado, y ha



PAG. M. PARAMO DIAZ Y F., DiAZ BALLESTEROS SUPLEMENTO 1
36 1963

sido denominado por LEARMONTH (9g) como «Hemi-Martorell’s Syndrome» y por
PuenTE y colaboradores (100) «Sindrome unilateral de Martorelln. (Figs. 4 C y D.)

Con frecuencia, estas formas incompletas representan formas incipientes,
convirtiéndose con ¢l tiempo en formas completas; sin embargo, no hay que
olvidar que frecuentemente la oclusiéon de los tres troncos es simultdnea.

En resumen, se pueden presentar todas las variedades posibles de obstruc-
cion de las ramas del cayado de la aorta Existe la duda de si se debe considerar
la obstruccién de una sola rama como Sindrome del cayado de la aorta. Nosotros
pensamos, que en ¢l caso de obstruccion de una sola 1ama, mas especialmente
la carérida y subclavia izquierdas, debe considerarse como constitutiva del Sin-
drome, con la condicién de que la lesion esté localizada en el nacimiento de
la arteria o en su cercania, ya que en puntos més distantes pueden existir otras
causas de obstruccién arterial que no corresponden a la patologia del cayado
de la aorta.

FISTOPATOLOGIA

La produccién de los sintomas y signos que se presentan en el Sindrome del
cayado de la aorta pueden dividirse en dos grupos: los originados por la obs-
truccion misma y los originados por las alteraciones que sufre la circulacién en
la porcion superior del térax, cuello y miembros superiores, al tratar de com-
pensarse el déficit circulatorio.

Para compensar el insuficiente riego sanguineo se desarrolla circulacion
colatera! y vicariante, que permite que la sangre de la worta descendente se
derive al sistema de la arteria subclavia, por intermedio de las arterias inter-
costales, diafragmaticas y mamarias internas, asi como todas sus ramas colatera-
les, alimentando a ese nivel la arteria subclavia, las vertebrales y axilares. Como
podrd notarse, es semejante a la circulacién vicariante que se presenta en la
coartacién de la aorta, sélo que en ésta la presién mayor se encuentra en el
cayado y la menor en la aorta descendente, en tanto que en el Sindrome que
estudiamos ocurre lo contrario, es decir, la mayor se presenta en la aorta des-
cendente y la menor a nivel de las ramas supraworticas por arriba de la obs-
truccién. Por esta razon, el sentido del flujo a través de las vias colaterales estd
invertido. De ahi, que GRIFFIN y Dry (101), LEwis y Stokes (12), y Frovic
(10), lo han llamado «Coartacion invertida de la aortan« Asi se explica también
que en algunos casos puedan encontrarse erosiones costales, por dilatacién de
las arterias intercostales, constituyendo el signo de Roesler.

Existe otro mecanismo que permite el restablecimiento de la circulacién en
las arteerias ocluidas, consistente en la tenulizacién y recanalizacién de los trom-
bos, como en el caso demostrativo de SANcHEZ HARGUINDEY (g4), en el que se en-
contraba un trombo ocupando el nacimiento de las tres ramas supraadrticas,
tunelizado de tal forma que la sangre podia seguir circulando a través de los
Vasos.

Por tratarse en general de un proceso de larga duracién y progresion lenta,
se suceden una serie de cambios arteriales como son: lw dilatacidn de las arte-
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rias que hacen una funcién vicariante o substitutiva, la neoformacién vascular
colateral y la formacion de circulacién a través de la capa media y adventicia de
las arterias afectadas. La sintomatologia es evidente que se debe a la deficiencia
de la irrigacion arterial, ya que todos los trastornos estin localizados a zonas
tributarias de aquellos vasos comprometidos patolégicamente, es decir, por este
mecanismo nos explicamos los sintomas neuroldgicos, oftalmologicos y de isque-
mia en los miembros superiores, de los cuales nos ocuparemos en el capitulo
siguiente. Quedarian, sin embargo, por explicar muchas otras alteraciones que
se encuentran ya sea de una manera constante o inconstante en estos enfermos.

Respecto a la hipertrofia cardiaca, Livas (41) piensa que, mds que relacio-
nadz estrictamente con ¢l Sindrome, debe considerarse como consecutiva a alte-
raciones coronarias; en cambio, las anomalias tisulares encefdlicas si pueden
atribuirse al proceso oclusivo, toda vez que éste, por su localizacién predomi-
nante, altera la circulacion cerebral. Las lesiones cardiacas encontradas en los
estudios postmortem han sido debidas a infartos por ateroesclerosis coronaria,
y en otros casos a insuficiencia adrtica, ya que muchas veces se encuentran alte-
rados los orificios coronarios y las inserciones de las vdlvulas adrtidas. Estas
lesiones dan por resultado dolores precordiales anginosos.

En lo que a estructuras oculares se refiere, la disminucion del riego arterial
encefdlico origina una deficiencia en el aporte de la arteria central de la retina,
que a su vez produce una inversion del sentido de la corriente sanguinea, pues la
tensién venosa permanece normal. Se presentan también aneurismas arteriove-
nosos y procesos degenerativos en ¢l cristalino; ademds, el estado nutricional
precario de todos los tejidos del globo ocular los coloca en situacion propicia
para que se desarrolle facilmente cualquier proceso infeccioso. El examen micros-
copico de la circulacion en el limbo esclero-corneal permite ver dilataciones
aneurismaticas y lentitud exagerada de la circulacién, con interrupciones pasa-
jeras de ¢ésta (38).

Es caracteristica fisiopatolégica esencial del cuadro el hecho de que, aun-
que ¢l pulso no sea palpable en los vasos afectados, la sangre no deja de circular
en cierto grado (cuando menos al principio), lo que se demuestra porque suelen
conservarse algunos sonidos de la escala fonoscopica arterial y porque en la
manometria arterial directa, si bien se encuentra muy baja la presién diferen-
cial, la presion media es muchas veces casi normal. Esto explica que las mani-
festaciones de la enfermedad no sean de isquemia en todos los territorios irriga-
dos por los vasos del arco adrtico. De estos territorios, los 1inicos que muestran
manifestaciones constantes y acentuadas de déficit circulatorio son el cerebral y
en mayor grado todavia el ocular.

No es de dudarse que las lesiones del cayado adrtico y de sus ramas traigan
como consecuencia alteraciones hemodindmicas considerables. Es evidente que
¢l flujo turbulento a través de las arterias estenosadas ocasiona dilataciones en
las paredes arteriales que pueden llegar a formar verdaderos aneurismas.

Se ha tratado de explicar como pueden vivir estos enfermos teniendo obs-
truidas las arterias que irrigan la cabeza. Estas explicaciones se pueden resumir
en la siguiente forma: circulacién vicariante por la cerebral posterior, en casos
de obstruccion parcial de las carétidas, o por intermedio de las vertebrales en
casos de obstruccién total; adaptabilidad de la substancia nerviosa a un déficit
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circulatorio establecido paulatinamente, por obstrucion del sistema carotideo-
vertebral; variabilidad de accidentes encefilicos, y la posibilidad de que éstos
no se deban estrictamente a la disminucion del flujo sanguineo de causa anaté-
mica, sino que en su patologia intervendria, y asi se ha demostrado, la hiper-
sensibilidad refleja del seno carotideo (102, 103). (Fig. 5.)

La oclusion de los vasos del cuello ocasiona trastornos neuroldgicos, ocula-
res y troficos caracteristicos, debidos a la insuficiente irrigacion de estas regiones.
Sabido es que un tejido es mis sensible a la isquemia, cuanto mds especializado
es en su funcion; de ahi que los sintimos mds precoces sean los neurolégicos y
los oculares, siendo importante senalar su evolucion transitorio. El no encontrar

ninguna anormalidad neurolo-

X gica entre los accesos, ha hecho

N suponer que se trate de una falla

temporal del mecanismo com-

pensador, asociada a espasmo

vascular, cambios en la concen-

tracion local de CO, o a altera-

ciones de la presion sanguinea,

asi como la hipersensibilidad

del seno carotideo ya mencio-
nada (103).

Varios autores, entre ellos
CACCAMISE (104) v JERVEL (105),
han invocado a la hipersensibi-
lidad del seno carotideo, que
frecuentemente presentan los
enfermos portadores del Sindro-
me, como un factor importante
en la génesis de los sintomas
encefilicos  (vértigo, sincope,
convulsiones, etc.), sin rechazar
o subestimar la posibilidad de
que la disminucion del flujo ar-
terial encefilico ocasione por si
misma los trastornos menciona-
dos, sin necesidad de atribuirlos
a mecanismos reflejos (la hipo-
tensién y bradicardia que resul-

F1G. 5. — Localizacién de las lesiones
en el cayado adrtico y sus ramas, con
trombosis de la cardtida primitiva y
subclavia izquierdas. Notese como se

hace la circulacién colateral a expen-

sas de las arterias vertebrales (tomado

de MyERs y colaboradores, «Arch. Int.
Med.»n, g7. 726, 1956).

tan de comprimir ¢l seno caroti-
deo, la accién vagal y la relacion
directa del seno con los centros
cerebrales), tal como ocurre en
la esfera visual, en la que el in-

suficiente aporte de elementos vitales a las estructuras oculares determina perfo-
dos de ceguera. Por lo tanto, es la pobreza circulatoria causa suficiente para
producir la sintomatologia neuroldgica.



ANGIOLOGIA SINDROME DE OBLITERACION DE LOS TRONCOS SUPRAAORTICOS PAG.
VOL. XV 39

Una de las maniftestaciones mas frecuentes es la hipertension arterial, sobre
la cual se han propuesto varias explicaciones: disminucién de la elasticidad del
sistema arterial, accién de los nervios vasomotores reguladores, disminucion del
flujo sanguineo hacia el diencéfalo y participacién renal.

El primer factor parece tener un papel indudable en la patogenia de la
hipertension; los otros factores tienen una influencia discutible segiin la mayoria
de los autores. Es dificil valorar la importancia que tiene el seno carotideo como
mecanismo baroceptor; la observacion de Ervior, en la cual se extirpd este 6r-
gano quirirgicamente sin que hubiera modificaciones de la presién sanguinea,
asi como la de GOTTENSEN (106), sugieren que el seno carotideo no tiene un
papel tan importante como se habia pensado en la patogenia de la hipertensién
arterial. Hace mds de 50 anos, CusHING demostrd la importancia de la isquemia
cerebral en la patogenia de algunas hipertensiones arteriales; es posible, pero
no esti demostrado, que en ¢! Sindrome del cayado adrtico la isquemia dien-
cefalica pueda producir vasoconstriccion general. Por tltimo, en algunos casos
es indudable que el factor renal tiene importancia, como en ¢l caso de Joos (84)
y en el de Ask-UpmaRk (81), en los cuales se encontré hipoplasia renal unilate-
ral. Si se presenta una diastélica muy elevada, es posible que exista alguna le-
sion en una o en las dos arterias renales, si las dos estuvieran ocluidas, no se
presenta hipertension, sino que ¢l enfermo muere de uremia como en el caso
de SAncnez HARGUINDEY (94). Ademis, una hipertension ligera podria representar
un mecanismo compensador, o podria tratarse de una hipertension de tipo
esencial.

Otro de los hechos que aiin no se ha explicado satisfactoriamente es ¢l sinco-
pe ortostatico, que se presenta frecuentemente. Se cree que es ocasionado por
la ausencia total de riego sanguineo en las dreas cerebrales que se produce en
determinado momento por los cambios hemodindmicos que se suceden debidos
a las variaciones sibitas de la presion en las arterias que irrigan la cabeza al
pasar al enfermo de la posicion de dectibito a la posicion erecta.

En resumen, son varios los hechos que permanecen todavia obscuros en
cuanto a la fisiopatologia del Sindrome del cayado de la aorta, debido a que en
muchos casos es imposible efectuar estudios de investigacion, ya que, por lo
general, estos enfermos se encuentran en mal estado o en fases avanzadas.



I3

PAG. M. PARAMO DfAZ Y F. DIAZ BALLESTEROS SUPLEMENTO 1

40 1963

CUADRO CLINICO

El Cuadro Clinico depende, en general, de la disminucion del aporte san-
guineo en los territorios irrigados por las ramas del cayado de la aorta. Las
manifestaciones clinicas son variables y dependen de la localizacién y extension
de las lesiones (ver formas anatomo-clinicas), clasificindola en oclusiones del
sistema carotideo-vertebral y en oclusiones del sistema subclavio (24).

En general, el principio es insidioso y la evolucién de los sintomas es lenta.
Ademads, la sintomatologia varia segiin se trate de procesos inflamatorios o de
arterioesclerosis.

Siendo los tejidos mds sensibles a la isquemia cuanto mds diferenciados
son, es légico que la sintomatologia ocular y nerviosa predomine, sobresalga y
tenga expresiones clinicas mds tempranas. Siendo la sintomatologia consecuencia
funcional debida a la irrigacion deficiente, es facil comprender que evolucione
y progrese en un lapso mais o menos largo, como resultado de procesos degenera-
tivos; por lo tanto, existen dos grupos de trastornos: los debidos a lesiones
anatémicas, que son permanentes y progresivos; y los relacionados con las exa-
cerbaciones de la isquemia, que son transitorios.

Trastornos oculares.

Debido a lo precoz y caracteristico de las lesiones oculares, es frecuente que
sea el cftalmdélogo el primero en orientar el diagndstico de la enfermedad y de-
terminar el sitio y magnitud de la obstruccion arterial.

Los enfermos presentan periodos de ceguera pasajera (amaurosis fugaz) en
un 70 9%, de los casos, asi como disminucién de la agudeza visual asociada con
el ejercicio (claudicacién visual de Frovig). Estos sintomas son provocados
frecuentemente por la posicién erecta o la marcha, suelen irse haciendo mas
frecuentes y se acompanan a veces de fotopsias. En un 10 9, de los casos se ha
presentado ceguera total. Otros sintomas menos frecuentes son: fotofobia, am-
blopia y dolor ocular (107).

La oclusion de la arteria carétida interna, ya sea parcial o total, trae como
consecuencia un déficit de circulacion en la arteria central de la retina. El cuadro
es precedido de alteraciones en los vasos retinianos, los cuales presentan un
aspecto arrosariado, dilataciones aneurismiticas en las venas y anastomosis arte-
rio venosas peripapilares (38). Se presentan espasmos en las arteriolas retinianas,
que se cree son debidos a la hiperexcitabilidad del seno carotideo, atin cuando
Ask-UrMARK (81) hace notar que debe tratarse mds bien de un colapso arte-
riolar al bajar bruscamente la presién arterial general. Se presenta en ocasiones,
atrofia difusa del iris ¢ hipertonia ocular, que llega a menudo a la «ptisis bulbin.
A todo este cuadro se le ha llamado «Oftalmia hipotonican (38). La formacién
de catarata se presenta en un 45 9, de los casos, siendo de tipo nuclear o com-
plicado. Existen hemorragias retinianas con bastante frecuencia, particularmen-
te en Ja Enfermedad de Takayasu, La atrofia del nervio optico sin edema papi-
lar ha sido sefialada como un signo caracteristico. Es raro encontrar hemianép-
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sias o defectos de campo, y cuando existen son del tipo homdnimo. Son raros
también los escotomas, los glaucomas y la queratitis superficial.

El estudio oftalmodinamomeétrico, revela descenso en la tensién de la arte-
ria central de la retina, retraso acentuado de la velocidad circulatoria y dismi-
nucion de la tension ocular, completando €l cuadro de oftalmia hipoténica.
Estas alteraciones no son necesariamente simétricas y KoUuRETAS (108), sefala
que son mds notables en la posicion sentada o de pie, que en deciibito o en
posicion de Trendelenburg.

Trastornos ?3eumfégicos.

Los trastornos consecutivos a la disminucion del flujo arterial encefdlico
son de apariciéon mds o menos temprana y varian desde la simple cefalea hasta
estados sincopales, trastornos motores y alteraciones psiquicas severas. Lia apa-
ricion y evolucién de estos sintomas estd en relacion con la progresién de los
procesos obstructivos y con la magnitud de la red colateral que se establece. En
el caso de que la obstruccion carotidea sea de instalacion rdpida, la circulacién
colateral no tendrd tiempo suficiente para desarrollarse, y la sintomatologia sera
mds temprana y generalmente mds grave, pues las experiencias de los autores
norteamericanos han comprobado que se requieren por lo menos tres afios para
que el cerebro se adapte al nuevo régimen hemodindmico.

Husnane (24), clasifica a los enfermos por la gravedad de sus sintomas neu-
rologicos, en tres categorias:

1. Mareos, vértigos, episodios de afasia, debilidad muscular y disartria
pasajera.

2. Ataques convulsivos, deterioro mental, ansiedad, disminucion de la me-
moria e incoordinacion.

3. Hemiplejias, afasia permanente, hemianopsias y trastornos oculares se-
rios. (Cuadro semejante al de tumores intracraneanos o encefalitis).

En general, la evolucion de los sintomas neurolégicos es como sigue: cefa-
leas que se presentan en sectores determinados o generalizadas; disminucién de
al memoria, lipotimias y vértigos que son leves en ¢l periodo inicial y después
llegan al! sincope; estados convulsivos discretos, que se hacen posteriormente
graves y van seguidos de sindrome post-critico, la disartria, el tinitus y la sordera
son frecuentes cuando se encuentra comprometida la circulacion de la arteria
basilar. Frecuentemente, como sucede en los trastornos oculares, es un esfuerzo
el factor desencadenante de los sintomas mencionados; un brusco cambio de po-
sicion de la cabeza puede producir estados vertiginosos, lipotimias o sincope; un
esfuerzo intenso puede dar origen a un estado convulsivo o a un trastorno mo-
tor. También pueden existir trastornos de la esfera psiquica, tales como: fatiga
mental, estados de indiferencia, hipomnesia, etc.

Algunos autores discuten la posibilidad de que la disminucion de la agu-
deza visual esté en relacion, cuando menos en parte, con la atrofia de la corteza
cerebral

Pueden existir alucinaciones visuales, hemiparesia o hemiplejia en los esta
dos avanzados. El sincope ortostdtico y los ataques epileptiformes son sintomas
caracteristicos del sindrome; los enfermos presentan estos ataques con pérdida
de conocimiento y crisis convulsivas con recuperacion inmediata sensorial des-
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pucs de caer y ;ulquil'i; la posicion horizontal ; nunca se presentan de noche ni
se acompanan de relajacion de esfinteres; el reposo evita estas manifestaciones,
la posicion de pie y €l esfuerzo los provocan. En ocasiones, el sincope no va se-
guido de convulsiones; la posicit’m influye de tal manera en su produccidn que
en el periodo terminal los enfermos pueden verse obligados a permanecer cons-
tantemente en cama.

El sincope vy las crisis {,pllcpuformes se provocan en la mayoria de los casos
por la compresion de las carétidas, pudiendo pensar que esta compresion acen-
tuaria la isquemia cerebral (103), pero se acepta que existe una hipersensibilidad
del seno carotideo, posiblemente relacionada con el tejido cicatrizal que suele
envolverle. Asg-UprMark (81), comunica un caso extremadamente instructivo
en esta observacion, la hipersensibilidad del seno carotideo variaba con el ciclo
menstrual, siendo mds exagerada antes, durante e inmediatamente después de
la regla.

Es importante hacer notar que la sintomatologia nerviosa puede confundir-
se con lesiones intrinsecas encefalicas, asi como también con accidentes vascula-
res cercbrales. Una observacion interesante es que, si estos enfermos son explo-
rados entre los ataques, casi nunca se les encuentra ninguna anormalidad de
indole nerviosa.

Trastornos trdficos de la cabeza.

El primer hecho que llama la atencion en estos enfermos es la atrofia facial.
Su cara tiene una configuracién caracteristica, aparentan mucha mayor edad de
la que tienen, las excavaciones de las cavidades orbitarias se hacen mds pronun-
ciadas y la atrofia de la musculatura facial exagera los relieves 6seos. Los huesos
de la cara, sobre todo en estadios avanzados, pueden estar descalcificados y no
es raro que exista una acentuada piorrea, o bien que las piezas dentarias falten
por completo. Estas lesiones pueden presentarse ocasionalmente de un solo lado,
produciendo una hemiatrofia de la cara. Es frecuente que se presenten ulceras,
necrosis Yy otros trastornos consecutivos a la lbqu{:mm cromica de los tej[dOS fa-
ciales. Se han comunicado casos de necrosis y tilceras en la nariz o en el paladar
y atn en el cuero cabelludo, de perforacion del tabique nasal, de atrofia de la
mucosa nasal, bucal y faringea. El pelo se vuelve quebradizo y opaco, y frecuen-
temente se presenta alopecia. No es raro encontrar pigmentacion de la piel del
cuello y de la cara.

Otro de los sintomas caracteristicos es la impotencia funcional intermiten-
te para la masticacion, la cual tiene que ser interrumpida por sensacién de ca-
lambres dolorosos en los musculos maseteros y pterigoideos, dando lugar a un
verdadero fenémeno de claudicacién intermitente de los musculos masticadores.
Este fenomeno va acompanado frecuentemente por adormecimiento de la lengua.

En la exploracion de la cabeza y del cuello se demuestra la ausencia de
pulsaciones arteriales.

Trastornos en las extremidades.

Frecuentemente, ¢l cuadro clinico puede iniciar su apariciéon con alteracio-
nes derivadas de la pobreza de irrigacion en los miembros superiores. Los enfer-
mos se quejan de facil fatiga, mds notable cuando los elevan (especialmente al
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peinarse); en ocasiones, aun sin esfuerzo alguno, esta posicion por si sola es
capaz de provocar dolor y sensacion de adormecimiento, que los obligan a colo-
car los miembros en declive. Se quejan de parestesias, debilidad y torpeza para
las laborees manuales. En ocasiones, esta sintomatologia se acompana de dolores
musculares intensos, exacerbados con movimientos minimos, asi como con la
exposicidu al frio. Es raro encontrar cambios en la temperatura de las manos,
3.5]. Como talnpOCO Pulld{.t‘. b casi nunca se observan fendmenos [I(){lCUS, aun
cuando se han comunicado tlceras en la pie de los hombres y Enfermedad de
Raynaud. Tampoco suelen existir trastornos de la sensibilidad, ni superficial ni
profunda. La fuerza muscular de los brazos esta disminuida y la musculatura
ligeramente atrofica,

La exploracion permite obtener los siguientes signos: tempranamente se
observa asimetria del pulso radial, o imposibilidad para registrar la tension arte-
rial en alguno de los brazos, descubrimiento a veces accidental en el examen
clinico general. Mds tarde, hay desaparicién de las pulsaciones en las arterias
radial, cubital, humeral y axilar, uni o bilateral; ausencia o disminucién muy
marcada del indice oscilométrico en los dos miembros o sélo en uno de ellos.

La ausencia de fendmenos troficos en los miembros superiores, ha sido se-
nalada como un signo caracteristico del Sindrome del cayado de la aorta; sin
embargn, se han presentado trastornos necréticos, como en el caso de Puente
(100), €n €l cual necrosis alcanzé tal intensidad que fue necesaria la amputacién
de una mano. En el caso publicado por Da Costa (g8), el enfermo ingresé en
grave estado, le fue amputado un antebrazo y fallecié a los tres dias.. Estos son los
tinicos casos que hemos encontrado en la literatura, en los cuales se presentd
gangrena en los miembros superiores. Es importante sefialar que, en ambos ca-
sos, se trataba de formas incompletas del Sindrome, y es posible que en ellos se
encontraran lesiones arteriolares concomitantes o trastornos vasculares neurdge-
nos, tipo la Enfermedad de Raynaud o la eritromelalgia.

Los trastornos en los miembros inferiores son raros y se presentan cuando
hay lesiones de la bifurcacion aorto-iliaca o de los troncos arteriales mds infe-
riores. Como ya veiamos, este tipo de trastornos pueden deberse a lesiones trom-
boembdiicas agregadas que ocluyen estas arterias, interfiriendo la circulacién en
los miembros inferiores. Estas lesiones dan lugar a claudicacién intermitente
o simple disminucién de la capacidad para la marcha, ausencia de pulsaciones
en las arterias, pedia, tibial posterior, poplitea y femoral, uni o bilateral; se
aprecia también ausencia o disminucién del indice oscilométrico, con caracteres
que son indicio franco de la pobreza de circulacion en estas dreas.

En el trabajo de Toumis Aronso (8¢g), se describen lesiones cutdneas hiper-
tensivas e isquémicas en las piernas. Livas (41), al publicar su trabajo de «Sin-
drome de Takayasun, hace una revision mundial de los casos publicados en los
cuales se presentaba obstruccién de troncos inferiores, encontrando seis hasta
junio de 1961, lo cual representa un 4.34 %, entre los 234 revisados.

Uno de los signos mis frecuentemente encontrados es la hipertension arte-
rial en los miembros inferiores, que en ocasiones es generalizada a todo el cuer-
po, excepcién hecha de los territorios irrigados por las arterias ocluidas. Aunque
la tension arterial no sea perceptible por métodos auscultatorios, se han hecho
registros intraarteriales, que muestran en los miembros superiores la presiéon me-
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dia casi normal y la diferencial bastante reducida, lo cual explicaria la ausencia
de fendémenos troficos en las extremidades superiores; en cambio, los registros
intraarteriales tomados en las arterias femorales muestran habitualmente hiper-
tension, De los 18 casos que estudié Ask/Upmark (81), 12 tenfan hipertension
en los miembros inferiores; en la revision de Ross y McKusick (g), 15 enfermos
entre 24 estudiados, presentaban la presion sistlica por arriba de 160 mm de Hg.

Otros lrastornos cardiovasculares.

Las alteraciones cardiovasculares frecuentemente son producidas por cardio-
patias coincidentes, que dan lugar a disnea, angor y cardiomegalia, relacionada
esta ultima con la hipertensién o con el dafio coronario. Habitualmente, sin
embargo, el corazon queda indemne y el E.C.G. no muestra alteraciones a pesar
de la hipertension arterial. En uno de los casos de ESCLAVISSAT (3¢) exXistia insu-
ficiencia adrtica, y en el otro, insuficiencia cardiaca global, pericarditis y cardio-
megalia; en los casos de JERVELL (105) y de Joor (84) los enfermos presentaban
lesion mitral e insuficiencia adrtica respectivamente.

Se ha senalado con mucha frecuencia (87, 81, g, 1) la presencia de soplos
sistolicos en el foco adrtico y en las arterias cardtidas. Estos soplos se originan
en los vasos antes de completarse la obstruccion y constituyen, por lo general, un
signo precoz. Otras veces, se escucha un soplo continuo en el cuello o cerca de
la articulacion esternoclavicular, que puede confundirse con el producido por la
persistencia del conducto arterioso. El soplo que en ocasiones se escucha en la
fosa supraclavicular o sobre la arteria cardtida, no tiene relacion con las lesiones
cardiacas, sino que es debido a estenosis carotidea, tan es asi, que MyERs y cola-
boradores (87) estudiando en perros el mecanismo de estos fenémenos, concluyen
que son debidos al paso de sangre por una arteria parcialmente ocluida y carente
de circulacion colateral adecuada para mantener una presion diastolica suficien-
te en el segmento distal ocluido. Estos autores han producido soplos similares
en perros, por oclusion arterial parcial y exclusion de la circulacion colateral.
Ask-Upmark lo interpreta como debido al paso de sangre en las arterias colate-
rales dilatadas y tortuosas. En los casos de obstruccion completa de los troncos
supraaorticos no se presenta ni soplo ni thiill a nivel de los vasos carotideos.

La taquicardia es frecuente (25, 26, 12, 81, 104, 105, 103), desconociéndose
su causa, pero al parecer estd asociada al proceso inflamatorio.

Un hecho importante en la exploracién tordcica es la palpacion de latidos
intensos en las arterias intercostales, que demuestra la circulacién colateral que
se hace a expensas de estas arterias, asi como la presencia de circulacién super-
ficial arterial en el cuello y en la parte superior del térax.

La hipersensibilidad del seno carctideo puede originar, al palpar y com-
primir las arterias cardtidas, caida brusca de la tension arterial, bradicardia y
en ocasiones pérdida de la conciencia y sincope que pueden llevar al enfermo
a la muerte. Por lo tanto, esta exploracmn deberd hacerse las menos veces posi-
bles y teniendo siempre en cuenta la posibilidad de este accidente.

Sintomas generales.
g

La fiebre ha sido sefialada por varios autores (17, 39, 85, 7, 103) como un
hecho frecuente en los procesos inflamatorios, especialmente en la Enfermedad
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de Takayasu. Esta ficbre generalmente es moderada, constante y s6lo en casos
de exacerbacion del cuadro aparece fiebre en agujas.

Otros sintomas que se hallan presentes son: astenia, anorexia, pérdida de
peso, insomnio, malestar general y episodios depresivos, quizd en relaciéon con
las alteraciones encefalicas. Estos sintomas, aunque variables en su expresion
clinica, son pricticamente constantes.

Evolucion.

El primer hecho que llama la atencion en el curso de este Sindrome es que,
mientras unos enfermos ocluyen sucesivamente las ramas del cayado de la aorta,
otros lo hacen simultineamente en todas ellas. La oclusiéon sucesiva parece ser
la mis frecuente; la oclusién simultdnea fue explicada en el capitulo de fisio-
patologia, en el cual se describe el proceso de implantacion de un trombo en
la convexidad del cayado, que obstruye las tres ramas que de éste emergen; otro
mecanismo serfa el raro caso de «troncus braquiocefalicus comunis», anomalia
congénita en la cual las dos cardtidas y las dos subclavias nacen de un tronco
comuin.

En algunos casos, la isquemia de la cabeza y de los brazos se acompana de
isquemia a nivel de las piernas; pero en otros, la isquemia de las piernas no
se presenta sino muy tardiamente, demostrando que, tanto en los procesos infla-
matorios como en los casos de ateromatosis, la enfermedad puede generalizarse
apareciendo lesiones en territorios arteriales diversos y distantes.

Por regla general, estos enfermos viven varios afios a pesar de la importan-
cia de las arterias ocluidas, presentandose necrosis de alguna region facial, espe-
cialmente la nariz, y raras veces gangrena de la mano. La hemiplejia se ha
presentado en 19 casos y hemiplejia con afasia en 11, entre los 284 revisados.

Habitualmente la enfermedad evoluciona con lentitud hacia una caquexia
progresiva; la postracién, la pérdida de peso y la imposibilidad para mantenerse
de pie, puede obligarles a permanecer constantemente en cama, como en €l caso
de MarTORELL (8) en que el enfermo permanecié durante nueve afios en cama
sin poder levantarse.

En las formas juveniles, las lesiones oculares pueden ser las mds importan-
tes, con pérdida completa de la vision en un ojo y con alguna frecuencia en
los dos. En otros casos, la aparicion de trombosis arteriales en otros lugares (co-
ronarias, renales, cerebrales, etc.), modifica el curso de la enfermedad.

Los casos publicados de mayor duraciéon son: el de JERVELL (105), que ob-
servé a un enfermo durante 14 anos, y el de Asx-UprMarx (81), que signid la
evolucion de un enfermo durante 16 anos. El caso de GILMOUR (5), parece ser
el de mads rapida evolucion, pues la muerte se produjo seis meses después del
principio de los sintomas. Todos estos casos se referian a Entermedad de Taka-
yasu; en cuanto a la evolucion de los casos producidos por ateroesclerosis y
aneurismas, en general evolucionan entre dos y cinco arios.

La muerte sobreviene como consecuencia del estado caquéctico progresivo,
que en opinién de algunos autores es semejante a la caquexia de Simmonds como
resultado de la isquemia de la hipofisis. De las necropsias relatadas, parece des-
prenderse que la muerte ha sido causada por trombosis de otras arterias, de
preferencia las cerebrales, las renales y las coronarias; en el primer caso, con
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hemiplejia, estupor y coma; en el segundo, aparece insuficiencia renal aguda; y
en el tercero, se presenta muerte sibita por infarto del miocardio. Debe sefia-
larse que las arterias renales o las coronarias pueden no estar trombosadas, sino
solamente ocluido su orificio adrtico.

Otras causas de muerte son: edema agudo pulmonar (81), bronconeumont:
(95), rotura de aneurismas (35), son muy numerosos los casos de muerte por ac-
cidentes quirtrgicos o por maniobras exploratorias. Son frecuentes las cardiopa-
tias con descompensacién y las infecciones intercurrentes condicionadas o favo-
recidas por el mal estado general, que acaban con la vida del enfermo.

METODOS DE EXPLORACION

La exploracion clinica completa es capaz por si sola de hacer sospechar
y aun de afirmar la presencia del padecimiento; sin embargo, siendo esto casi
siempre relativamente ficil, es dificil lograr determinar la etiologia, cuantificar,
valorar y localizar el defecto circulatorio, sin completar el estudio clinico gene-
ral con métodos de exploracion especiales. Por esta razén, consideramos conve-
niente analizar los hechos mds importantes en lo relativo a la exploracion.

1.— Palpacion de pulsos arteriales.

Es obvio que este método clinico debe realizarse de una manera sistematica,
en toda persona que concurre a consulta, Desgraciadamente, por ser un estudio
tan sencillo y elemental, muchas veces se omite o unicamente se realiza en una
sola arteria, generalmente la radial. El no encontrar pulsaciones en alguna arte-
ria periférica nos pone sobre la pista de una posible obstruccién y nos obliga
a realizar estudios mis completos del drbol circulatorio. Ademds, los estudios
subsecucntes unicamente nos sirven para confirmar el hecho, localizar y valorar
el grado, asi como la causa de dicha obstruccién, pero de ninguna manera subs-
tituyen a la palpacion arterial, ya que ésta proporciona ademis datos referentes
al estado de las paredes arteriales y la presencia de fendmenos agregados.

Aun en el caso de no encontrar alteraciones en las pulsaciones arteriales,
ni en la consistencia de sus paredes, estos son datos de gran utilidad para des-
cartar padecimientos de indole obstructiva y no exponer al enfermo a métodos
de exploracién cruentos que tienen riesgo importante.

La exploracién manual de las arterias debe ser hecha, no solamente en las
ramas terminales (radial, cubital, pedia y tibial posterior), pues éstas se podrian
encontrar permeables por recanalizacién, ademas de que en algunas ocasiones
es dificil localizarlas por anomalias de posicidn, sino en todo su trayecto abor-
dable desde la aorta. De una manera rutinaria se deben palpar las arterias caré-
tidas primitivas, desde la base del cuello hasta su bifurcacion; las cardtidas
internas a través de la fosa tonsilar; las subclavias, axilares, humerales, cubitales,
radiales, la aorta abdominal, las iliacas, femorales, popliteas, pedias y tibiales
posteriores. Es indispensable darse cuenta de las cualidades de sus pulsaciones:
frecuencia, ritmo, amplitud, celeridad, igualdad o anisosfigmia, homocrotismo o
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heterocrotismo; consistencia de sus paredes: engrosamiento, endurecimiento y
trayecto, asi como la presencia o ausencia de fendémenos agregados (thrill).

La palpacién arterial debe ser acompanada por pruebas complementarias
en diferentes posiciones del cuerpo en general, asi como de la cabeza y de los
miembros, y de maniobras especiales con el objeto de descartar trastornos circu-
latorios debidos a alteraciones extravasculares. Entre las maniobras mds impor-
tantes tenemos: elevacién de los miembros, hiperabduccién de los mismos, ro-
tacion de la cabeza hacia uno y otro lado, e hiperextension de ésta, inspiracion
forzada (maniobra de Allen), dectibito supino, posicién sentada y de pie, ob-
servando los cambios que se presentan en los pulsos arteriales en las diferentes
posiciones, asi como los cambios en cuanto a la coloracion de la piel, aparicion,
disminucién o exacerbacion de dolor y sintomas neurolégicos o sistematicos.

2. — Termometria culdnea.

Como es sabido, la temperatura cutinea depende de la cantidad de sangre
que pasa a través de las arteriolas en la unidad de tiempo. Este estudio tiene
poca aplicacion en el Sindrome del cayado de la aorta, ya que por lo general
no exisien alteraciones térmicas en la piel de los enfermos. En caso de existir,
se presentan en los dedos de las manos y el registro periddico de la temperatura
por los métodos de contacto termoeléctrico o magnetomecinico, nos pueden dar
datos referentes a la progresion isquémica o a la efectividad de los métodos tera-
péuticos. Sirve también como dato diagnostico en caso de alteraciones vasculares
neurdgenas, agregadas o concomitantes

8. — Oscilomelria, oscilografia y pletismografia.

Los dos primeros, son métodos exploratorios sencillos que tienen por objeto
medir la amplitud de las pulsaciones arteriales en los miembros por medio de
diferentes presiones de un brazalete. Son de gran utilidad, pues indican el grado
de obstruccién arterial y su localizacién regional mds o menos exacta, princi-
palmente en casos de duda para palpar las arterias periféricas, pero da escasas
indicaciones sobre la existencia de circulacion colateral. La oscilometria permite
hacer, ademads, una cierta distincion entre las alteraciones parietales esclerdticas
y los procesos del endotelio arterial, segiin el indice oscilométrico resulte des-
plazado hacia la derecha o hacia la izquierda con respecto a la presion sistdlica
(75)- La oscilografia tiene la ventaja de registrar en papel la amplitud de las
oscilaciones, lo que permite hacer comparaciones métricas de registros tomados
en diferentes épocas. La interpretaciéon de estos estudios es poco concreta, debe
realizarse siempre en forma simétrica y comparativa, pues un dato aislado no
tiene ningan valor.

La medicién de las variaciones de volumen de los miembros por método
pletismogrifico, es un procedimiento antiguo, que, sin embargo, ha vuelto a
ponerse de moda en estos tltimos afios debido a la introduccién de la fotople-
tismografia. En general, es un estudio especializado, complicado y costoso, que
permite diagnosticar alteraciones circulatorias que no modifican los valores osci-
lométricos, por estar condicionados a las variaciones de calibre de las arteriolas,
Dicho método sirve principalmente para el diagnéstico diferencial entre formas
funcionales y orgdnicas, asi como para una apreciacion objetiva de la terapéu-
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tica. Tiene la ventaja de poder hacer registros en diferentes condiciones ambien-
tales, sometiendo al enfermo a diferentes temperaturas, a diferentes niveles do
altura y exponiéndolo a diferentes estimulos. Tiene poca utilidad clinica en pa
decimientos obstructivos de gruesos troncos arteriales y su aplicacion se reserva
para casos de duda diagndstica y prondstica, asi como para la investigacion.

Junto a estos métodos de apreciacion cualitativa, existen otros procedimien-
tos de investigacion y diagndstico, como son: la determinacion de la velocidad
de la onda esfigmica, el andlisis de la curva del pulso, la petequiomiometria, la
medicion continua de la presion capilar, la medicion de la corriente por medio
elechomagnético y los métodos de depuracion (clearance), por medio de isétopos
radioactivos, asi como los métodos para determinar la velocidad de circulacion,
la microscopia capilar y los métodos reogrificos (75).

4. — Cateterismo cardiaco vy manometria intravascular.

Estos estudios han sido realizados por varios autores (39) en enfermos que
presentan el Sindrome del cayado de la aorta. En general no revelan datos im-
portantes que no puedan ser obtenidos por otros medios menos cruentos y
costosos. Por estos procedimientos se han registrado las presiones arteriales men-
cionadas en el cuadro clinico; la presién venosa, asi como la velocidad de circu-
lacién se han encontrado normales. Creemos que sélo deben realizarse desde el
punto de vista de investigacion y cuando las condiciones del enfermo los permitan.

5. — Estudio oftalmoldgico y oftalmodinamométrico.

Como ya hemos visto, es imprescindible realizar estudios oftalmoldgicos,
completos y repetidos en estos enfermos, dado lo caracteristico de las alteraciones
oculares. En la revisién de PINkHAM (107) se encontré: catarata en el 45 %, de
los casos, anastomosis arteriovenosas en el 89 %, atrofia del iris en el 38 9,
hemorragias retinianas en el 38 97, pequenos aneurismas en el g4 9, midriasis
en el g2 9, hiperemia de la conjuntiva y de la esclerdtica en el 26 9, despren-
dimiento de la retina en el 20 9. enoftalmos en el 18 9, y alteraciones en la
tension arterial de la retina en el 56 9.

Por medio de la dinamometria ocular se puede medir la presién de la
arteria oftdlmica, que es la primera rama de la arteria cardtida interna. Gene-
ralmente se presenta descenso en la presion diastélica, lo cual indica oclusion
de la arteria carétida y déhicit circulatorio ocular (108). Sin embargo, esta prueba
no es infalible, en varios enfermos con sintomas de isquemia cerebral por obs-
truccion de las ramas del cayado adrtico se han encontrado presiones normales
(24); esto es debido a una suficiente circulacion colateral a través del poligono
de Willis. En muchos casos se encuentran diferencias marcadas entre las pre-
siones de las arterias centrales retinianas en los dos ojos, que son consideradas
por Husnane como un dato precoz del proceso oclusivo carotideo.

6. — Angiocardiografia.

De todos los métodos de exploracion mencionados, son los estudios radio-
logicos en los que se emplea substancia radioopaca inyectada en el drbol circu-
latorio los que mayor cantidad de datos proporcionan. Su empleo es indispen-
sable para un correcto diagnéstico de las lesiones vasculares. Asi mismo, pro-
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porcionan datos concretos del sitio de oclusion, de la magnitud de ésta y marcan
la pauta a seguir en la terapéutica. No se concibe en la actualidad un estudio
clinico completo de un enfermo con trastornos vasculares de cualquier indole,
en ¢l que no se realicen estos estudios, excepto que exista una contraindicacién
importante para el empleo de estos métodos. Son varias las técnicas que se usan
para realizar estos estudios; entre las mds importantes tenemos:

a) Aortografia toracica. — Esta técnica ha sido la mas usada como método
de exploracion del cayado adrtico y de sus ramas. En general, consiste en in-
yectar substancia radioopaca de contraste en la porcion ascendente de la aorta,
tomando placas radiograficas seriadas en el momento de llenado de los vasos
y en el momento de vaciamiento del medio de contraste. Su riesgo es grande, ya
que habitualmente se efectiia bajo anestesia general y la puncién de la aorta
es percutdnea, existiendo la posibilidad de dafiar elementos anatémicos cercanos
o de derramar la substancia de contraste fuera de la aorta. Tiene la ventaja de
que no requiere material especial ni costoso y, cuando se realiza bajo las normas
que su técnica exige. se consigue la finalidad que se persigue, es decir, visualizar
el cayado de la aorta y sus ramas para localizar sus posibles anormalidades y
lesiones. Requiere, sin embargo, personal experimentado y diestro en la puncion
percutdnea del cayado de la aorta y material adecuado, asi como elementos para
prevenir o remediar cualquier accidente.

b) Aortografia retrograda. — Is otro de los métodos para visualizar el ar-
bol arterial, introduciendo medios de contraste en localizacion seleccionada. Las
técnicas utilizadas varian en sus detalles, pero el concepto basico de todas ellas
es el mismo y estd ampliamente aceptado. Especialmente para visualizar las ra-
mas del cayado adrtico, en muchas circunstancias, ningtin otro método brinda
la informacién necesaria para establecer un buen diagndstico.

En general, la técrica consiste en introducir una sonda en una arteria peri-
férica, de preferencia la femeral, por exposicion quirtirgica y arteriotomia, o
bien utilizando ¢l método percutdneo de Seldinger. Una vez introducida la
sonda, se manipula su punta hasta la localizacién deseada, en nuestro caso, hasta
la porcién ascendente de la aorta y se inyecta a presion el medio de contraste,
tomdndose placas radiograficas simples o seriadas, segin interese visualizar la
dindmica circulatoria.

Las sondas que mas se han usado son las de Odman-Seldinger (109) que son
opacas a los rayos X. El medio de contraste mds empleado ha sido el Hypaque
y el Cardiografin al go 9, aplicando una dosis de 1 cc. por Kg de peso y 50 c.c.
como maximo. En ocasiones es necesario utilizar inyectores automaiticos debido
a la gran viscosidad del material de contraste y lo estrecho de las sondas. Puede
ser necesario también retrasar el ritmo cardiaco para obtener un mayor nimero
de exposiciones mientras el medio de contraste se halla en la localizacién desea-
da, para esto se ha usado Tensilon (cloruro de g-hidroxifenil-dimetil-etil-amo-
nio) en dosis de 1 mg por Kg de peso, inmediatamente antes de tomar las pla-
cas; este fdrmaco produce una reduccion de la frecuencia cardiaca del 25 9, lo
cual puede significar ¢l éxito del estudio.

Las comunicaciones de Crawrorp (110), indican que el estudio es préctica-
mente inocuo si se realiza con una técnica adecuada. Por este método se obtienen
también encefalografias y arteriografias de cualquier regién, y permite tomar

4
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presiones intraarteriales e intracardiacas simultineamente. Su inconveniente es
el costo del estudio, puesto que las sondas uinicamente pueden ser utilizadas una
sola vez, por no poder esterilizarse; sin embargo, este inconveniente se ha solu-
cionado usando catéteres de polivinilo llenos de substancia radioopaca.

¢) Angiocardiografia intravenosa.— Ei meétodo de Robb-Steinberg (111,
112) para visualizar el sistema cardiovascular, por medio de una inyeccidn intra-
venosa de concentraciones organicas de yodo, se ha venido haciendo desde 1958.
Recientemente se han hecho modificaciones al método y se han logrado, toman-
do en cuenta €l tiempo de circulacién, aortografias abdominales, aortografias
toracicas, arteriografias periféricas y angiografias cercbrales, asi como cardiogra-
fias selectivas.

Para lograr la angiocardiografia intravenosa se requiere una técnica precisa
y una atencion cuidadosa de los detalles. EI método consiste en tomar el tiempo
de circulacion brazo-lengua, inyectando en una vena del pliegue del codo 1 6 2 c.c.
de Decholin (dehidrocolato de sodio) o de Vitamina Bi; a continuacion se hace
una venoseccion de una vena de ambos brazos y se cateterizan con un tubo de
polietileno, en los cuales se inyectan a presion simultinea en ambos lados 50 c.c.
de substancia de contraste, tomdndose exposiciones de 1 a 3 segundos mis del
tiempo de circulacion prcvmmenl.c obtenido, indicando al enfermo que en el
momento de la inyeccion efectiie la maniobra de Valsalva. El tiempo en que
deben de dispararse los rayos varia segin la regiéon por explorar, siendo para
el cayado adrtico y sus ramas, dos segundos mis del tiempo de circulacion.

Por este método se puede visualizar todo ¢l drbol circulatorio, siguiendo
el bolo de la substancia de contraste por medio del tiempo de circulacion. El
problema esencial es inyectar los 50 c.c. en cada brazo en un tiempo que no
exceda de 5 segundos. Excepto por las jeringas y agujas especiales (de Robb-
Steinberg), no se necesita equipo especial.

Las comunicaciones de Fixsy (113) sefialan que no se han presentado com-
phcacxones importantes en una experiencia de 00 casos y la unica contraindica-
cién seria la intolerancia a los medios de contraste.

Por los buenos resultados obtenidos en el empleo del método, su bajo costo
y lo poco cruento de su técnica, este estudio tiende a desplazar a otros métodos
angiograficos.

7. — Estudios complementarios.

a) Laboratorio. — Los hallazgos de laboratorio mas importantes en los en-
fermos que presentan el Sindrome del cayado de la aorta son los siguientes: la
sedimentacion globular frecuentemente esta elevada, encontrandose hasta 134 mm
a los 6o minutos, siendo la cifra promedio entre 30 y 6o mm; estos datos son
pricticamente constantes en casos de arteritis. Por lo general, la férmula roja es
normal: sin embargo, en ocasiones se encuentra anemia hipocrémica, y en la
férmula blanca, leucocitosis moderada en los procesos inflamatorios. El examen
quimico de la sangre puede revelar, segiin los casos, hipercolesterolemia, au-
mento de la glucosa, de la creatinina o disminucion de las proteinas, encontrin-
dose la relacion A /G normal. La electroforesis del plasma ha sido realizada por
varios autores (59, 59, 81, 114) y ha mostrado una curva proteica normal en casos
de arteritis; sin embargo, Koszewskr (36) ha encontrado aumento de las lipo-
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proteinas, en particular de las gamma y alfa globulinas, en casos de atero-
esclerosis.

El examen general de orina muestra, ¢n algunos casos, albuminuria, gluco-
suria y presencia de elementos anormales. Las pruebas de funcionamiento renal
se encuentran normales, excepto cuando se hallan comprometidas las arterias
renales.

En los procesos inflamatorios es frecuente encontrar antiestreptolisinas ele-
vadas y proteina C reactiva positiva, con presencia de estreptococo hemolitico
en cultivos faringeos.

Otros exdmenes, como las reacciones tuberculinicas, las reacciones serolégi-
cas y las reacciones febriles s¢ han encontrado positivas en algunos casos, sin
determinar su valor diagnostico. La investigacion de células L. E. se ha encon-
trado negativa siempre que se ha realizado. Las pruebas de funcién suprarrenal
y tiroidea generalmente son normales; sin embargo, se describen datos que indi-
can discreto hipertiroidismo.

La biopsia de los grandes troncos arteriales ha sido realizada en pocas oca-
siones, y las lesiones fueron descritas en el capitulo de Anatomia Patoldgica.
Varios autores (15, 309, 41, 86, 105, 115) han hecho biopsias en arterias tempo-
rales, radiales, pedias y musculares, encontrando lesiones variables, lesiones in-
flamatorias, células gigantes y trombosis; a menudo no se encuentran lesiones
histolgicas. Las biopsias cutineas generalmente no revelan anormalidades (30,
81); sin embargo, se han encontrado lesiones que hacen pensar en periarteritis
nodosa. En general, los estudios microscopicos de los tejidos tienen poco valor
diagndstico, pues se encuentran datos muy variables y en ocasiones paraddjicos.

b) Estudios radiolégicos. — La placa simple de térax revela cardiomegalia,
botén adrtico prominente y opaco. En ocasiones, un solo dato es suficiente para
asegurar compromiso circulatorio adrtico; éste es, la erosion del borde inferior
de las costillas con aspecto dentellado (signo de Roesler). Este estudio da
importante informacion referente a la existencia de tumores intratoricicos y
aneurisimas.

La radiografia de cabeza muestra frecuentemente alteraciones troficas, como
descalcificacion de los huesos de la cara, principalmente del maxilar inferior, y
zonas de rarvefaccién Osea diseminadas irregularmente en la béveda craneana.
La neumoencefalografia (10, 81, 85, 68) ha mostrado atroha cortical uni o bila-
teral, con dilatacién de los ventriculos laterales, datos frecuentes en estadios
avanzados del padecimiento.

Las radiografias de los miembros y del abdomen son ftiles con el objeto
de localizar esclerosis y calcificacion arterial.

¢) Otros estudios. — En las primeras etapas de la enfermedad, el electro-
cardilograma ¢s normal. Mds tarde, este estudio revela zonas de infarto, cardio-
megalia, principalmente a expensas de cavidades izquierdas, asi como bloqueos
de rama.

El fonocardiograma confirma los datos de soplo y thrill arteriales, asi como
disminucion de las pulsaciones en los miembros superiores y la existencia de
lesiones cardiacas valvulares.

El electroencefalograma se ha realizado con mucha frecuencia e indica su-
frimiento cerebral, debido a la irrigacion insuficiente. Presenta generalmente
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trazos de bajo voltaje, con numerosas espigas y ondas delta con predominio en
las derivaciones parieto-temperal y occipital. Frecuentemente, cuando se toma
el trazo en estadios tempranos, éste es normal.

DIAGNOSTICO

Con el Sindrome del cayado de la aorta sucede una situacion semejante a
la que se presenta en la hipertensién arterial: siendo un sindrome, es preciso,
en primer lugar describir los datos que orientan hacia su diagnéstico, y en
segundo lugar hacer una separacién de estos datos para diferenciar cada una
de las enfermedades que pueden dar lugar al sindrome.

Los datos que nos sirven para hacer el diagnéstico de Obliteracién de los
troncos supraadrticos son:, ausencia de pulsaciones en miembros superiores y
cuello, disminucién o ausencia de oscilaciones en estos territorios, atrofia facial,
sincope ortostdtico, trastornos en la vision, ataques epileptiformes, cefaleas, exa-
cerbacién de la sintomatologia con el ejercicio y la posicién de pie, y disminu-
cién de ésta con el reposo; la hipersensibilidad del seno carotideo es caracteris-
tica constante; el no encontrar anormalidades neuroldgicas entre las crisis es
un dato importante para la exclusién de otros padecimientos intracraneanos. La
presencia de fendmenos tréficos en la cabeza, como son: las tlceras de la nariz,
la perforacién del tabique nasal, alopecia y pigmentacién de la piel y la ausen-
cia de estos fenémenos tréficos en los miembros superiores, son datos de gran
valor diagndstico. La hipertension arterial es un signo frecuente, asi como la
palpacién de latidos en los espacios intercostales. La evolucién de la sintoma-
tologia en un tiempo relativamente largo y la progresion de ésta son caracteris-
ticas de la enfermedad.

Cuando estos signos estdn presentes, los estudios complementarios y los m¢-
todos de exploracién aseguran el diagndstico y orientan hacia su causa.

El Sindrome del cayado de la aorta se podria confundir, en determinado
momento, con otros padecimientos, pues existen muchas causas de pérdida o
disminucién de las pulsaciones en el cuello y en las extremidades superiores.
Unicamente en los casos en los cuales la obstruccion arterial se encuentra cer-
cana al origen de las ramas del cayado adrtico, o en éste mismo, deben ser consi-
derados como pertenecientes al Sindrome. Las secuelas de traumatismos en los
vasos del cuello o de la axila, la tromboangeitis obliterante y la oclusién embdlica
distal de la cardtida o de la subclavia, asi como las obstrucciones de causa extra-
vascular como son los sindromes: del escaleno anterior, de costilla cervical, de
hiperabduccién del brazo, del pectoral menor y el de emergencia tordcica, no
corresponden al Sindrome del cayado de la aorta, pues atin cuando la sintoma-
tologia en algunos casos sea parecida, la fisiopatologia y las alteraciones anato-
mopatoldgicas son diferentes.

Los accidentes vasculares cerebrales podrian confundirse en algin caso con
el Sindrome, pero en éstos es excepcional la falta de pulsaciones en los miem-
bros superiores. Asi mismo, se podria confundir, por lo similar de la sintomato-
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logia neuroldgica, con procesos intracraneanos como tumores y encefalitis; pero
una vez mis la ausencia de pulsaciones en cuello y brazos, asi como la ausencia
de alteraciones nerviosas fuera de los periodos criticos, nos hacen descartar estos
padecimientos.

La Enfermedad de Buerger se ha tratado de relacionar con el Sindrome del
cayado de la aorta, pero, como ya hemos visto, las lesiones en esta enfermedad
predominan en las arterias de mediano y pequefio calibre y es frecuente encon-
trar participacion venosa y linfdtica.

Como asentamos al tratar sobre las formas anatomoclinicas, para que una
obstruccién de las ramas del cayado de la aorta sea considerada como pertene-
ciente al Sindrome es necesario que dicha obstruccién se encuentre localizada
en el nacimiento de las carotidas primitivas, y por lo que respecta a las subcla-
vias antes de su porcién interescalénica.

La primera precaucion que deberd tener el clinico al enfrentarse a un Sin-
drome de obliteracion de los troncos supraadrticos serd la de buscar su causa;
haciendo serologia, buscando ectasia adrtica, anomalias congénitas, etc. Una
adecuada historia clinica puede revelar un traumatismo en ¢l pecho o en la base
del cuello, antecedentes reumdticos, sifiliticos o tuberculosos. Es indispensable
hacer una exploracion exaustiva de todos los aparatos v sistemas; tomar la ten-
sion arterial en los cuatro miembros; explorar todas las arterias abordables
tratando de encontrar alteraciones en sus pulsaciones y en la constitucion de sus
paredes; investigar alteraciones oculares y trdlicas en la cara. Las radiografias
simples de toérax y crdaneo son indispensables para localizar rarefacciones dseas,
tumores mediastinales y erosiones costales, y no dejar escapar, v. gr., una costilla
cervical. De la misma manera, los exdmenes de laboratorio rutinarios deben
efectuarse repetidamente.

Cuando se encuentran alteraciones importantes o en casos de duda, es jus-
tificado e indispensable el empleo de métodos de exploracion especializados,
como son la angiocardiografia y estudio oftalmoldgico con dinamometria intra-
ocular, los cuales dardn concretamente la situacién y magnitud de las lesiones.

Cuando se ha hecho el diagnostico de Sindrome del cayado de la aorta, se
presentz el problema de encontrar la causa que lo estd provocando. Sabemos que
las dos causas mis frecuentes productoras del Sindrome son la arteritis y la atero-
esclerosis; por lo tanto, debemos encaminar nuestras ideas hacia la diferencia-
cién de estos padecimientos, ya que los otros procesos que ocasionan la oblite-
racion de los troncos supraaorticos, como son: las anomalias congénitas, los
tumores extravasculares y los aneurismas, tienen relativamente poca dificultad
diagnostica.

Los datos mds importantes para hacer ¢l diagnoéstico diferencial entre la
arteritis inespecifica (Enfermedad de Takayasu) y la ateroesclerosis se podrian
reducir a tener en cuenta la edad y el sexo del paciente.

La Enfermedad de Takayasu es la causa mas comiin del Sindrome (51.7 9).
En ésta no existen antecedentes hereditarios de importancia. El sexo femenino
predomina en un g1 9, sobre el masculino. Por lo general, se presenta en perso-
nas jovenes, entre 15 y 45 anos (el de menor edad ha sido de 5 afios y el de
mayor de 64). No emste predomlmo racial, a pesar de que hasta 1952 se creia
que predominaba en las razas asidticas, pero desde esta fecha hasta la actualidad
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se han publicado 74 casos fuera de esos paises y solo 4 en Japon. El cuadro cli-
nico es particular por lo que se refiere a las lesiones oculares, Para SHIMIZU y
SANO (15, 16), las alteraciones oculares de valor diagndstico en esta enfermedad
son las siguientes: la oftalmoangiopatia hlpot{:mna ¢s caracteristica, pudiendo
presentarse graves trastornos oculares aun con las carotidas permeables, pudien-
do suponer que en la Enfermedad de Takayasu existen arteritis distales que
originen estas lesiones, engendrando un cuadro clinico cuya ¢volucion es incon.
fundible. Lo primero que llama la atencion es la falta de pulsacion retiniana
cuando se comprime el globo del ojo. En los comienzos de la enfermedad, apa-
recen pequenos focos hemorrdgicos en formas de llamas de vela, situados en los
vasos de mediano calibre; al cabo de un tiempo estas hemorragias aumentan de
tamano. formando verdaderos lagos de sangre que ocupan de preferencia las
regiones cercanas al disco dptico; las venas se hacen mis gruesas de lo normal,
ingurgitadas, dando la impresion de gruesas sanguijuelas, Posteriormente se pre-
sentan en los alrededores del ecuador retiniano anastomosis arteriovenosas, for-
mando arcos caracteristicos, con numerosas y pequenas ramas que se desprenden
de las porciones medianas. Como consecuencia de estos trastornos vasculares,
aumenta la presién intraocular, presentindose glaucoma simple. El nervio dptico
es asiento de un proceso atréfico lento, excavindose gradualmente. En la retina
aparecen manchas blancas y exudados algodonosos, como resultado del proceso
hemorrdgico. El iris también sufre las consecuencias de este proceso vascular,
presentando zonas atroficas pigmentadas y dejando al descubierto gran cantidad
de vasos, constituyendo una verdadera rubeosis. Como consecuencia de la pre-
sion intraocular, el iris se desplaza hacia adelante, ocasionando una soldadura
del dngulo camerular. En ocasiones, la pupila se dilata y permanece inmovil
dando lugar a anisocoria (1)

Por otra parte, €l proceso inflamatorio por lo regular ocasiona fiebre, casi
siempre constante y permanente, ¢n ocasiones unicamente se manifiesta por una
febricula discreta. En los exdmenes de laboratorio se encuentra: sedimentacion
globular elevada y acelerada, leucocitosis, antiestreptolisinas altas y proteina C
reactiva positiva, y es frecuente que los estudios electroforéticos del plasma no
muestren ninguna alteracién.

Por lo que se refiere a la ateroesclerosis, es la segunda causa productora del
Sindrome (19.6 9%,). El sexo masculino tiene una predominancia del 639, sobre
el femenino. Generalmente se presenta en personas de edad avanzada (52.5 afnos
promedio). Parece predominar en la raza blanca, principalmente en individuos
de origen sajon. Sus lesiones son caracteristicas en cuanto a su extension y fre-
cuentemente se presentan obstrucciones arteriales en otras partes del organismo.
A la palpacién las arterias periféricas se encuentran endurecidas y los estudios
radiologicos las revelan tortuosas y calcificadas. Se cree que en su etiopatogenia
intervienen factores hereditarios. Las alteraciones oculares y nerviosas sélo estin
presentes cuando hay déficit circulatorio cefdlico. La hipertension arterial gene-
ralmente se encuentra mas acentuada que en la Enfermedad de Takayasu, por
asociarse con lesiones de las arterias renales. Por lo general, no existe fiebre.

El examen quimico de la sangre puede revelar hipercolesterolemia, aumen-
to de los ésteres de colesterol y de la creatinina. En la electroforesis del plasma se
encuentra aumento de las lipoproteinas, en particular de las gamma vy alfa. Las
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complicaciones renales. cardiacas y cerebrales son muy frecuentes, lo cual con-
trasta con su frecuencia en la Enfermedad de Takayasu.

Respecto al resto de los padecimientos que son capaces de provocar el Sin-
drome del cayado de la aorta, generalmente se llega a su diagnoéstico en €l curso
de un buen estudio clinico. En enfermos con antecedentes traumditicos o sifili-
ticos, se buscard la existencia de un aneurisma; si el paciente es un nino, se
tendrdn presentes las anomalias congénitas, la radiografia del térax nos mostrard
la presencia de un tumor extravascular. Otros padecimientos como la periarteri-
tis nodosa, el pseudoxantoma eldstico y la tromboangeitis, aunque han sido diag-
nosticadas como causantes del Sindrome, pensamos que mds bien han sido
enfermedades asociadas y no determinantes de las lesiones oclusivas de las ramas
del cayado adrtico. Sin embargo, su diagndstico es muy importante, ya que su
presencia cambiard el prondstico y variarda los métodos terapéuticos a seguir.

PRONOSTICO

En general, el prondstico es severo, dependiendo su gravedad de la natura-
leza del proceso, asi como de la magnitud y localizacién de las lesiones.

La ateroesclerosis, que suele presentarse en personas de edad avanzada, evo-
luciona hacia los trastornos neurologicos severos entre dos y cinco afios; sin
embargo, se pueden obtener resultados satisfactorios con cirugia directa sobre
procesos localizados.

En cuanto a oclusiones debidas a lesiones inflamatorias, el prondstico es mds
severo, debido a que no existe en la actualidad un tratamiento especifico. Si se
logra controlar el preceso inflamatorio, la cirugia vascular puede mejorar el
pronostico, siempre y cuando sea factible restablecer la corriente sanguinea. La
mayoria de los pacientes mueren antes de los 4o anos, v la evoluciéon varia entre
uno y veinte afnos.

Por regla general, los enfermos que padecen el Sindrome del cayado adrtico
viven varios anos, pero con grandes incapacidades. Muchos de ¢llos se ven obli-
gados a permanecer en cama la mayor parte del tiempo, los trastornos neurolo-
gicos y oculares los incapacitan para cualquier actividad y la aparicién de las
lesiones en otras arterias (coronarias, renales, cerebrales) complican el cuadro vy
agravan el prondstico.

El diagnostico precoz mejora considerablemente el prondstico, ya que la
iniciacion temprana del tratamiento previene la oclusion completa y detiene
en gran parte el proceso obstructivo.

Las complicaciones son favorecidas por la caquexia progresiva, siendo las
mas frecuentes: infecciones intercurrentes, insuficiencia cardiaca, accidentes vascu-
lares cerebrales y complicaciones renales.
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TRATAMIENTO

El tratamiento del Sindrome del cayado de la aorta puede ser médico o qui-
rurgico, dependiendo de la etiologia del proceso y de la etapa de evolucion del
mismo. Como todo tratamiento, debe ir dirigido en primer lugar hacia la elimi-
nacion de las causas que han provocado las lesiones siendo obvio que en pre-
sencia de procesos inflamatorios especificos deban eliminarse ¢éstos de acuerdo
con su especificidad. En segundo lugar, €l tratamiento debe ir encaminado hacia
la eliminacién o modificacién de las alteraciones que las lesiones han ocasionado.

1. — Tratamiento médico.

a) Medicacién anticoagulante: Es evidente que una lesion en la cual la
trombosis juega un papel importante, tanto si se trata de arteritis o de atero-
esclerosis, podrd beneficiarse de una terapéutica anticoagulante. Esta terapéutica
podrd usarse como medida profilictica antes que la oclusion sea completa, o
bien en el periodo de oclusién completa para evitar la extension de la trombo-
sis. DA CosTA y MiNDEZ FAGUNDES (g8) resaltan la importancia de la terapéutica
anticoagulante sobre todo en fases iniciales, y comunican un caso en el cual ob-
tuvieron gran mejorfa usando cumarinicos. Los mismos resultados alentadores
consiguieron Ask-UpMARK (81) y SPITTEL (116).

b) Vasodilatadores: Estos medicamentos han sido usados frecuentemente,
no consiguiendo en general buenos resultados. Sin embargo, se ha logrado un
aumento en la circulacién colateral y una disminucién moderada de los sinto-
mas. En algunos casos se han contraindicado por las caidas tensionales que
comprometen mas la pobre irrigacién cerebral.

c) Corticoesteroides: Desde 1952, la mayor parte de los autores han usado
corticoesteroides y ACTH en casos de arteritis, consiguiendo en general mejoria
importante en la sintomatologia, pero la mayoria sefialan que al suspender el
tratamiento se agravan de nuevo los sintomas. MARTORELL (1) los ha usado com-
binados con fenilbutazona y parece ser que esta asociacién medicamentosa es la
mds indicada en la Enfermedad de Takayasu. Esta misma asociacion fue emplea-
da en los casos 1 y 2 de nuestra serie, obteniéndose buenos resultados.

Los medicamentos hasta aqui mencionados, usados en combinacién y por
tiempo prolongado, producen una accién potencializada, pero las comunicacio-
nes de los diversos autores difieren en cuanto a los resultados obtenidos, lo cual
se presta a confusién.

d) Drogas hipocolesterinizantes: Por lo que se refiere a la ateroesclerosis,
se estd de acuerdo en recomentar medidas higi¢nico-dietéticas aunadas al trata-
miento médico, ya que esta enfermedad no tiene un factor patogénico tnico,
sino es resultante de un complejo juego de numerosos factores. Se aconseja una
dieta hipolipidica, sobre todo pobre en grasas de origen animal; reduccién de
peso, cuando existe obesidad y evitar el uso del tabaco.

Es ntil el empleo de drogas hipocolesterinizantes como el dcido nicotinico vy
el dcido piridil-acético en casos de ateroesclerosis (117). MArRTORELL ha empleado
en estos casos una terapéutica prolongada a base de extractos esplénicos decoles:
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terinizantes, combinada con heparina a pequenas dosis como modificador lipo-
proteico. En sus resultados, sefiala que es posible que esta medicacion haya evi-
tado la conversion de estenosis arteriales parciales en oclusiones totales, o bien,
la transformacion de formas iucomp}ctus del Sindrome en formas completas.

2. — Tratamiento quirirgico.

Varios intentos se han hecho desde el punto de vista quirargico, teniendo
todos como objetivo el restablecimiento del flujo sanguineo o el aumento de la
circulacién colateral.

a) Operaciones sobre el simpdtico: Entre las operaciones de denervacion,
merece la pena citar que ya en 1939 ELrior y colaboradores (28) practicaron la
denervacion bilateral del seno carotideo, no consiguiendo modificar la evolucién
de la enfermedad, asi como tampeco lograron los resultados esperados sobre la
presiéon sanguinea. MARINESco (26) publicd otro caso de denervacién unilateral
del seno carotideo con arteriectomia de la bifurcacion carotidea obliterada, fa-
lleciendo la enferma poco tiempo despueés.

MAaRrTORELL (6) ha practicado estelectomias combinadas con tratamiento mé-
dico y MancoLb-Rotu (118) han realizado estelectomia bilateral con arteriecto-
mia de la cardtida primitiva izquierda obliterada, asi como simpatectomia peri-
arterial. En sus conclusiones afirman que no creen que estas operaciones mejoren
el estado circulatorio de los enfermos.

b) Operaciones reconstructivas: No hay que olvidar que en la Enferme-
dad de Takayasu no sélo estin presentes las lesiones obstructivas de las arterias,
sino también lesiones inflamatorias evolutivas, lo cual limita bastante el trata-
miento quirdrgico. Por no haber tenido en cuenta este hecho, se han presentado
fracasos repetidos y accidentes transoperatorios frecuentes. Por regla general, el
tratamiento quirtrgico reconstructivo no da buenos resultados en los procesos
arteriales inflamatorios; sin embargo, si estos procesos logran controlarse y dete-
nerse, se podran intentar estas operaciones. Los «excelentesy resultados obteni-
dos por los autores norteamericanos con el empleo de estas técnicas, en un gran
numero de enfermos que padc{:ian lesiones obstructivas de tipo ateromatoso,
han hecho difundir los procedimientos de ataque directo a las lesiones. Sin
embargo, se ha podido demostrar que la omision del diagndstico etiolégico ha
hecho fracasar la cirugia, ya que en los procesos inflamatorios hay imposibilidad
para realizar disecciones arteriales, asi como la presencia de trombosis extensas.

Ross y McKusick (g) citan la observacion de MURRAY en un enfermo con
aortitis sifilitica, que presentaba obliteracién de los tres troncos supraadrticos y
en el cual se practicé tromboendarterectomia con buenos resultados. El mismo
autor cita otro caso operado por BAHNSON, €n el cual se injertéd una aorta de
nifio entre la cardtida y el cayado adrtico, los resultados fueron buenos, pero al
cabo de un ano se trombosé €l injerto. También se ha hecho resecciéon de la
carétida trombosada y anastomosis término-terminal de esta arteria con la tiroi-
dea superior (11g) con buenos resultados.

Davis (120) comunica un caso de oclusién tromboética del tronco braquio-
cefilico en un enfermo artericescleroso de 51 anos, en el cual se practicé trombo-
endarterectomia, consiguiendo restablecer la corriente sanguinea. Los mismos
buenos resultados obtuvieron WARREN y TRIEDMAN (121), asi como CATE y ScoTT
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(122) utilizando la tromboendarterectomia en enfermos arterioesclerosos que pre-
sentaban obstrucciones del tronco braquiocefilico, de la arteria subclavia y de
la arteria vertebral, respectivamente.

SumMizu y SANo (15, 16) comunican el tratamiento operatorio de dos de sus
casos:, en €l primero, prucl;icarml trombectomia de la cardtida primitiva e in-
terna, a través de la externa, la cual se sacrificé; en el segundo, con oclusion
carotidea v subclavia del lado derecho, se resecé el sector obliterado de la cardti-
da y se substituyd por un injerto de safena interna. En los dos casos se obtuvo
ligera mejoria.

Fic. 7 FiG. 8

FiG. 7. — Tipos de arteriotomia usados en el trata-
miento de las obstrucciones de la carotida y arteria

subclavia, con o sin aplicacion de parche de mate-
rial plastico (DE BAkEY y colaboradores).

FiG. 8. — Esquema demostrativo del método de uby-
Fic. 6. — Algunas téenicas quirargicas pass» en el tratamiento de multiples lesiones oclusi-
aplicadas en las obstrucciones de las arte- vas de las ramas del cayado adrtico, y sitios donde
rias carotidas (De BAKEY y colaboradores). se realizan las incisiones (DE Bakey y colaboradores).

Dr Bakey y sus colaboradores han publicado numerosos casos de obstruc-
cion de las ramas del cayado adrtico tratados quirtirgicamente, en los que han
logrado grandes éxitos (11, 31, 32, 33, 94). En general, los métodos usados por
estos autores consisten en tromboendarterectomia combinada con injertos en
paso lateral (By-pass), con anastomosis término-términal o latero-lateral. Cuando
emplean la tromboendarterectomia sola, hacen reseccién de la pared arterial vy
la sustituyen con parche de material pldstico. También usan frecuentemente in-
jertos homologos o plisticos para reemplazar a la arteria afectada. La trombo-
endarterectomia la usan en lesiones bien localizadas y la combinan frecuente-
mente con desviaciones contralaterales de la corriente sanguinea, tomando la
sangre de una arteria permeable del lado contrario. Los injertos dobles en
«Y» los utilizan principalmente en oclusiones de ambas carétidas primitivas.
(Figs. 6, 7 vy 8.)

La experiencia de DE BAKEY y su grupo se remonta a mds de 300 casos. En

el 72 97 han conseguido el restablecimiento pulsitil de la circulacién, y en el
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07 9%, han mejorado la circulacion cerebral. Tanto es asi que De Bakey al co
mentar un articulo extractado en el «Year Book of General Surgeryn, serie 1959
1960, pagina 275, dice: «Contrariamente al autor que asiente que las medidas
quirtirgicas como trombotectomia, denervacion simpaitica e injerto arterial, no
han tenido ¢éxito, nuestros resultados con tratamientos quirargicos consistentes
en tromboendarterectomia e injertos en by-pass han tenido un gran éxito, con
restauracion de la circulacion normal en todos los casos.»

El tratamiento de las oclusiones de las ramas del cayado de la aorta por
ancurismas debe ser intentado siempre que sea posible por métodos quirtrgi-
cos. Teniendo en cuenta que la irrigacion cerebral no puede ser interrumpida
mds alli de unos cuantos minutos, deben seguirse procedimientos que tienen

FiG. 10. — M¢todo para el tratamiento quirtr-
gico de un aneurisma fusiforme del cayado de
la aorta. El esquema muestra los diferentes

FiG. 5. — Esquema que muestra ¢l restablecimiento tiempos quirtargicos usando «hy-pass» temporal

de la continuidad vascular mediante protesis de con injerto de Dacron para mantener la circu

Dacron en un aneurisma del cayado adrtico asociado lacion en las cardtidas y aorta descendente (De
con coartacion (DE Bakey y colaboradores). BAKEY y colaboradores).

por objeto mantener provisionalmente esta irrigacién, mientras se realiza el res-
tablecimiento definitivo de la corriente sanguinea (circulacién extracorporea o
pasos laterales provisionales), o bien disminuir los requerimientos metabélicos
cerebrales (hipotermia). El restablecimiento de la circulacion puede realizarse
basicamente por dos procedimientos: substitucién de la lesién con injerto arte-
rial y anastomosis término-terminal, o por paso lateral con anastomosis latero
terminal. (Figs. g y 10.)
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SUPLEMENTO 1

1963
N.a Afio Autor Diagndstico Edad Sexo | Ewolucién P'ad. Asoc.
1 | 1956 | Santos Botello ? 40 I ? -
2 | 1946 | Puig Solanes ? 28 I 8 meses -
3 | 1957 | Puig Solanes ? 55 M 3 meses -
4 | 1957 | Esclavissat M. Takayasu, 17 I 5 meses -
5 | 1957 | Esclavissat M, Tukayasu. 21 ¥ 5 anos Fiebre renmadtica
6 | 1958 | Noriega Rodriguez | Takayasu, 48 I 5 anos
y colaboradores -
7 | 1956 | Livas E, C. Tukayasu, 38 F 3 anos Alveolitis
8 1 1959 | Livas E. C, Takayasu, 19 M 2 meses | Linfosarcoma lin-
focitico en cuello
9 | 1960 | Diaz Ballesteros Takayasu, 25 F 2 anos Amigdalitis,
Entreptococo
hemolitico,

10 | 1960 | Diaz Ballesteros Talkayasu, 21 F 8§ anos Faringitis,
Estreptococo
hemolitico

11 | 1961 | Diaz Ballesteros Takayasu. 21 F 10 anos | Tuberculosis

(no publicado) ganglionar
12 | 1961 | Diaz Ba]llt;ls_tcr:lis ? 38 F 3 meses | TB ganglionar
(no publicado) infart, miocard.
13 | 1960 | Cardenas Loaeza Takayasu. 13 F 5 meses
(no publicado) -
14 - No publicado Takayasu, DESCONOCIDO
15 - No publicado Takayasu, DESCONOCIDO
| |
16 - No publicado Takayasu, DESCONOCIDO
| |
17 - No publicado Takayasu, DESCONOCIDO
| |
18 - No publicado Takayasa, DESCONOCIDO
| |
19 - No puoblicado Takayasu. DESCONOCIDO




ANGIOLOGIA

SINDROME DE OBLITERACION DE LOS TRONCOS SUPRAAORTICOS

VOL. XV
.
Terapéutica Complicaciones Resultados Lugar
K - 4 Hosp. Umv, Monterrey
? - ? Hogp. General Méxieo
? - ? Inst. Nal. Cardiuh}gia
Corticoides — Pobres Inst. Nal. Cardiologia
Vasodilatadores
Antibidticos Insuficiencia cardiaca Buenos Inst. Nal, Cardiologia
Corticoides
Estelectomia Gangrena digital Buenos Hosp, Central S C. O, P,
Tromhoendarterec-
tomia, Corticoides
Corticoides Ceguera total Pobires Hosp. Univ, Monterrey
Antihidticos Glomerulonefritis, ? Hosp. I. M, 5.5 Monterrey
Corticoides Insuficiencia cardiaca .
. - Buenos Hosp. de la Raza Mex.
Corticoides A I ”
Vasodilatadores
Femlbutazona - Buenos Hosp. de la Raza Mex.
~Corticoides
Vasodilatadores
Se intentd cirugia
directa. - ¢ Hosp. de la Raza Mex,
Vasodilatadores
Quimioterapicos
En estudio Insuficiencia cardiaca - Hosp. de la Raza Mex,
Corticoides, Hemorragia intensa Nulos Inst. Nal. Cardiologia
Arteriotomia paro cardiaco
e injerto arterial Muerte en el post-
plastico, operatorio inmediato

Inst. Nal. Cardiologia

Inst Nal. Cnrdiulugia

. Nal, Cardiologia
. Nal, Cardiologia

. Nal, Cardiologia

Nal. Cardiologia

PAC.
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CASUISTICA MEXICANA

El primer caso de que se tiene noticia en México fue estudiado en la ciudad
de Monterrey por el doctor Santos BorerLo en el ano 1956 y fue publicado en
ese mismo ano en la revista del Hospital Universitario de esa ciudad (37) con
el titulo de «Enfermedad sin pulso o Sindrome de obstruccion de los troncos
arteriales que nacen en el cayado adrticon. Se trataba de una enferma de 46 anos,
en la cual no se llego al diagnostico etioldgico del Sindrome; sin embargo, los
diversos autores que mencionan esta cita, lo relieren como Enfermedad de
Takayasu.

A principios de 1957, los doctores Puic Soranes y . A. Quiroz publicaron
dos casos de Sindrome del cayado adrtico (38) referentes a dos enfermos estu-
diados, el primero en 1946 y el segundo en 1957. Su trabajo se reliere especial-
mente a las manifestaciones oculares de sus enfermos, y atin cuando no hacen
mencion al diagnostico etioldgico del Sindrome se deduce que ¢l primero pro-
bablemente se traté de una Enfermedad de Takayasu en una mujer de 28 anos
con cuadro febril, y el segundo de una ateroesclerosis €n un hombre de 55 afios.

Los siguientes casos, en orden cronoldgico, fueron estudiados por los docto-
res MicHAEL ESCLAVISSAT, PAuLo GINEFRA y JORGE EsriNo VELA (39), en 1957, en
el Instituto Nacional de Cardiologia, y publicaron en los Archivos del mismo
Instituto con el titulo de «Enfermedad sin pulso. A propésito de dos casos en
mujeres jovenesy. El primero se trataba de una mujer de 17 anos y el segundo
de una enferma de 21 anos, Los dos fueron diagnosticados como Enfermedad de
Takayasu.

Ln 1957, los doctores NORIEGA RODRIGUEZ, BARRERT ARENAS, GONZALEZ
CARMONA v SOBERON HERNANDEZ estudiaron en el Hospital Central de la S.C.O.P.,
un caso de Enfermedad de Fakayasu que fue publicado al afio siguiente (40).
Se trataba de una enferma de 48 afos que presentod gangrena dlgltal

El doctor Livas presento en 196o ante la Academia Nacional de Medicina
un trabajo titulado «Sindrome de Takayasu. Presentacion de los dos primeros
casos en México con obstruccion de troncos inferiores», el cual fue publicado
al ano siguiente (41). El primero de sus casos se referia a una mujer de 19 afos.
Ambos fueron estudiados en la ciudad de Monterrey y tienen la particularidad
de que en los dos existian obstrucciones importantes en la bifurcacion aorto-
iliaca.

En agosto de 1960, los doctores Diaz BALLESTEROS ¥ FIGUERAS CARRERA pre-
sentaron en el V Congreso Latino Americano de Allglologm, celebrado en Rio
de Janewro (Brasil), un trabajo que llevé por titulo «Panarteritis ideopitica
juvenil. Enfermedad de Takayasun, y el cual fue publicado en 1961 en la revista
«Angiologian (7). En este trabajo se presentan dos casos de Enfermedad de
Takayasu estudiados en €l Hospital de la Raza del I.M.S.S., con los cuales estuve
en contacto y segui su evolucién, y corresponden a los casos 1 y 2 que serdn
presentados en ¢l siguiente capitulo. As{ mismo, los casos g y 4 fueron estudiados
por el doctor Diaz BarLesteros en el Hospital de la Raza en 1961 y en lo que
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va del presente ano, y aun no han sido publicados. De la misma manera que los
dos anteriores, asisti a su estudio y evolucion.

Al asistir a una sesion clinica del Instituto Nacional de Cardiologia, los
doctores M1CHAEL EscravissaT y CARDENAS Loarza me informaron de la existen-
cia de siete casos que han sido estudiados en ese Instituto, atn no publicados,
referentes todos ellos a Enfermedad de Takayasu. Uno de esos casos fue presen-
tado en sesion clinica por el doctor CArpeNAs Loarza y corresponde al nime-
ro 13 de la tabla adjunta (123).

CASOS CLINICOS

Durante la elaboracion de esta tesis tuvimos oportunidad de estudiar cuatro
casos de Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos en el Servicio de
Vascular Periférico del Hospital de la Raza; los dos primeros en agosto de 1960
y los dos tltimos en diciembre de 1961 y en enero del presente ano, respec-
tivamente.

Caso 1. — Enferma de 25 anos de edad, con antecedentes de amigdalitis
aguda frecuente y proceso inflamatorio doloroso con nddulos palpables en am-
bas piernas desde los 20 anos. A los 23 afios de edad, dolor en la espalda y
hombros, intenso y constante. Cefalea esporidica, vértigos y fosfenos ocasionales.
Adelgazamiento de miembros superiores con adormecimiento, hormigueo y en-
friamiento de manos y dedos. En miembros inferiores claudicacién intermitente
después de caminar 2zoo metros. Astenia, pérdida de peso y fiebre irregular.

Exploracién fisica: amigdalas hipertréficas y congestionadas. Latido caroti-
deo palpable con thrill intenso bilateral. En regién precordial, taquicardia de
120, soplo sistolico grado I en focos adrtico y accesorio adrtico. Abdomen:
pulsaciones negativas en arterias iliacas externas. Extremidades superiores: adel-
gazadas, con pulsaciones periféricas negativas, si acaso se palpan con mucha
dificultad en arterias humeral y radial izquierdas; las oscilaciones son apenas
perceptibles en los brazos y negativas en antebrazos; no se registra tension ar-
terial. En las extremidades inferiores no se palpan pulsaciones en femorales,
popliteas, tibiales posteriores y pedias; las oscilaciones son de poca amplitud en
los muslos, particularmente en el derecho y son negativas en ambas piernas.
Estudio oftalmolégico: fondo de ojo normal, apreciandose mayor contraste en-
tre arterias y venas de lo que es habitual; indices de calibre vascular retiniano
de Onfray en cifras superiores dentro de lo normal. Tensién ocular y tensién
de la arteria central de la retina normales.

Exdmenes de laboratorio: biometria hemidtica normal; antiestreptolisinas,
6oo unidades; proteina C reactiva positiva XXXX; sedimentacion globular a los
g0 minutos 46, a los 6o minutos 8o, a los go minutos 104, a los 120 minutos 115,
Serologia negativa. Quimica sanguinea: urea, 15.1; creatinina, 2.75; glucosa,
85; colesterol total, 16g; proteinas totales, 6.4; albuminas, 3.67; globulinas,
2.7%; relacion A/G 1.3. Iodo proteico, 6 gr 9; captacion de Iodo, 131, a las
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4 horas, 4.6; a las 24 horas, 115,3. Investigacién de células L.E., negativa. Cultivo
de exudado faringeo, estreptococo hemolitico.

Electrocardiograma y telerradiografia de térax normales. Habiendo fraca-
sado la aortografia directa por puncién del cayado de la aorta, se realizd cate-
terismo retrégrado por la arteria humeral izquierda; bajo control floruoscopico
en innumerables ocasiones se intenté pasar el catéter a la aorta sin lograrlo,
por obstruccion de la arteria subclavia izquierda en su porcion inicial (hig. 11).
En la aortografia translumbar se observan las arterias adelgazadas, particular-
mente a nivel de las iliacas externas, no visualizindose las arterias femorales
comunes ni tampoco la arteria iliaca interna derecha; en los muslos se pone en
evidencia la escasa circulacién colateral, siendo muy notable a nivel de Ias
rodillas donde no se observan las imdgenes de la arteria poplitea ni sus ramas
terminales

El estudio anatomopatoldgico de una porcion de arteria humeral izquierda
mostré macroscopicamente, adherencias a los tejidos vecinos con paredes arte-
riales engrosadas y calibre estrecho; microscdpicamente, degeneracion hialina,
con moderada proliferacién de la intima y reaccién fibrobldstica en la media;
en algunas zonas infiltracion de predominio linfocitario con presencia de poli-
morfonucleares.

El tratamiento consistio en la eliminacion del foco séptico (amigdalecto-
mia), antibidticos (oxitetracilina), cortocoesteroides y fenilbutazona. En la ac
tualidad se ha logrado controlar ¢l proceso evolutivo, encontrindose las lesiones
sin actividad y en fase estacionaria.

Comentario: la interpretacion de estos hechos nos orientan al cuadro cli-
nico de insuficiente flujo sanguineo a los miembros superiores e inferiores. En
los superiores, manifestado por adelgazamiento progresivo de los brazos y ante-
brazos, con hormigueo, adormecimiento y enfriamiento de manos y dedos, parti-
cularmente durante los esfuerzos musculares. La ausencia de pulsaciones en las
arterias axilares, humerales, cubitales y radiales, con indice oscilométrico muy
bajo e imposibilidad para registrar la tencion arterial, demuestran la obstruc-
cion arterial que radiolégicamente solo pudo ser comprobada en la porcién
intratordcica de la subclavia izquierda. En los miembros inferiores, la claudica-
cion intermitente con los fenémenos parestésicos agregados, la ausencia de pul-
saciones en arterias ilfacas externas, femorales, popliteas, tibiales posteriores y
pedias, con indice oscilométrico bajo y las imdgenes radioldgicas caracteristicas
explican ¢l cuadro de insuficiencia circulatoria arterial y comprueban las obstruc-
ciones de las mismas.

La presencia de cefalea esporidica, vértigos y fosfenos ocasionales, asi como
el soplo sistélico intenso y thrill en ambas regiones carotideas, hacen sospechar
que las arterias carétidas presenten lesiones importantes que no han llegado a
la etapa de obstruccién completa, por lo cual sélo existe moderada insuficiencia
de irrigacion cerebral con datos normales en el estudio oftalmodinamométrico.

El dolor constante en la espalda y en los hombros, aunque de dificil expli-
cacion, puede atribuirse a las lesiones intratordcicas de las ramas supraadrticas e
incluso de la aorta misma, que agregadas a los soplos sistélicos en los focos
adrticos y accesorio aortico nos hacen suponer alteraciones en la hemodinamia
del cayado de la aorta.
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La integracion del cuadro de arteritis inespecifica juvenil se puede afirmar
por: mujer joven, con antecedentes de cinco anos atrds de proceso inflamatorio
nodular en miembros inferiores (diagnosticado como eritema nodoso); astenia,
pérdida de peso y fiebre irregular; antiestreptolisinas elevadas y proteina C
reactiva positiva, sedimentacion globular acelerada y presencia de estreptocococo
homolitico en ¢l exudado faringeo, vy la comprobacion histopatologica de lesio-
nes arteriales de tipo inflamatorio.

De este comentario podemos concluir que se trata de un Sindrome de obli-
teracion de los troncos supraadrticos por panarteritis inespecifica juvenil, con
forma anatomoclinica incompleta con obstruccién de troncos inferiores, en el
cual se sospecha, como probable causa etioldgica, la presencia del estreptococo
hemolitico, cayendo dentro de los casos en los cuales se ha interpretado como
una forma reumadtica con participacion de la colagena.

Caso 1. — Enferma de 21 anos que desde los 13 presenta cefalea intensa
de localizacién fronto-occipital, progresiva ¢n cuanto a frecuencia, duracion e
intensidad hasta hacerse constante; se acompana de mareos, fotopsias, fotofobia
y vomitos. Pérdida de la memoria, somnolencia y vision borrosa ocasional; ador-
mecimiento de la boca y de la lengua. Dolor.en hombros y manos a poco de
iniciado el ¢jercicio muscular, con sensacién de cansancio generalizado y ador-
mecimiento de los dedos. Al nacer su primer hijo, en julio de 1960, presentod
convulsiones con pérdida del conocimiento por varias horas. Astenia, adinamia
y hebre.

Exploracion fisica: dolor a la palpacién de los globos oculares; caries den-
tarias y amigdalas cripticas. En el cuello no se palpan pulsaciones en la arteria
carétida izquierda; en la derecha, thrill sistélico grado IV supraclavicular. En
la region precordial, L;l(lultdl’dl:l de 120 por minuto, soplo sistdlico grado I en
focos adrtico y accesorio adrtico. En abdomen se palpan los latidos de la aorta
y de las iliacas externas. En extremidades superiores las pulsaciones periféricas
son negativas ¢n ambos lados, no obteni¢ndose ni oscilaciones ni presiéon arte-
rial; temperatura cutinea disminuida en las manos. Extremidades inferiores
normales, indice oscilométrico normal, tensidon arterial en muslos 180-120. Exa-
men oftaimologico: globo ocular blando al taco, el fondo de ojo aparece palido,
con ligera tortuosidad de algunos vasos, y mayor contraste entre arterias y venas;
campo visual normal; tensién ocular OD 10 mm, OI 12 mm, tensién de la
arteria central de la retina: OD 2218 mm, OI 22-20 mm; indice del calibre
vascular retiniano de Onfray; tanto el arterial como €l venoso son ligeramente
superiores al maximo normal. Electroencefalograma: se modifica defectuosamen-
te a la apertura de los ojos y a la actividad intelectual; a la compresién de la
arteria carotida izquierda, actividad lenta y de mayor voltaje en forma generali-
zada; a la compresion de la arteria carétida derecha y en el cambio de posicion
no se aprecié nada notable, aunque si hubo trastornos subjetivos.

Exdamenes de laboratorio: biometria hemdtica a su ingreso, hemoglobina,
9.15 gr; hematocrito, g2; férmula leucocitaria normal; posteriormente, hemo-
globina, 11.9 gr; hematocrito, 42; sedimentacion globular a los 6o min., 54.
Serologia negativa. Quimica sanguinea: urea, 16.6; creatinina, o.95; glucosa,
95; colesterol total, gog; ésteres de colesterol, 158; proteinas totales, 6; albi-

]
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mina, §5.87; globulinas, 2.15; relacion A/A 1.8. Proteina C reactiva positiva XX.
,‘\llll{.StI{.pLO]ISIl]"lb, 839 u. ( ultivo de exudado faringeo, estreptococo-hemolitico.
Prueba de la sulfofenolftaleina a los 15 minutos, 12 9, a los g0 minutos, 2
a 6o minutos, 10 9.

]Zlectmcaldloglama y telerradiografia de torax nor 1T1'11€S La aortografia por
puncion percutinea del cayado de Ta aorta demostré: 1. Obstruccion parcial
con imagen irregular de la porcién final del tronco braquiocef;ilico arterial.
— 2. Permeabilidad de la arteria carétida primitiva derecha. — g. Obstruccién
total de la arteria subclavia derecha. — 4. Obstruccién total con imagen fili-
forme de la arteria carétida primitiva izquierda. — 5. Obstruccion total de la
arteria subclavia izquierda. — 6. Circulacién colateral en cuello con recanali-
zacion de la arteria vertebral izquierda. (Fig. 12.)

El tratamiento consistié en: fenilbutazona, corticoesteroides, antibioticos vy
vasodilatadores, logrando controlar y detener el proceso, al grado que la enferma
ha tenido un nuevo embarazo con parto normal.

Comentario: Indudablemente que a las manifestaciones de insuficiente flu-
jo sanguineo en los miembros superiores, se han agregado sintomas y signos de
isquemia cerebral, representados por cefaleas, vértigos, fotopsias, fotofobia y
vomitos, convulsiones y pérdida de conocimiento durante el trabajo de parto,
asi como franca hipotonia ocular con hipertensién de la arteria central de la
retina.

La hipertension arterial registrado en los miembros inferiores y la aparicion
de ondas lentas durante la compresién del seno carotideo izquierdo no hacen
sino completar algunas descripciones que de este cuadro se han hecho, encon-
trando para afirmar su etiologia inflamatoria la presencia, nuevamente, del es-
treptococo hemolitico en cultivos de exudado faringeo, ademds de la taquicardia,
la fiebre, la sedimentacién globular acelerada, la proteina C reactiva positiva y
las antiestreptolisinas elevadas.

Asi, pues, estamos ¢n presencia de un Sindrome de obliteracion de los tron-
cos supraadrticos por panarteritis inespecifica juvenil, con forma anatomoclinica
incompleta, puesto que deja parcialmente permeable la arteria carétida derecha;
en el cual se sospecha como causa etioldgica el estreptococo hemolitico, al igual
que en el caso anterior. En este caso es importante seguir la evolucién de las
manifestaciones clinicas cerebrales, ya que de continuar éstas la enferma llegari
a las etapas terminales descritas en el cuadro clinico.

-f
1,5 95,

Caso 1. — Mujer de 21 anos de edad, con antecedentes de adenitis cervi-
cal f,upurada y fistulizada desde la primera infancia; a los 12 afios presentd dolor
en la pierna izquierda, con disminucién de la temperatura cutinea y edema
hasta la rodilla; al poco tiempo aparecié claudicacion intermitente al caminar
g cuadras, sintoma que ha desaparecido en la actualidad. Desde la misma edad
presenta dolor en el hombro y miembro superior izquierdos, que se extiende al
cuello y a la regién escapular del mismo lado, constante, que aumenta con la
clevacién del miembro, con el frio y con la actividad muscular; se acompafia
de palidez de la mano, ligera cianosis ungueal y falta de fuerza muscular, al
grado de no poder sostener objetos de relativo poco peso; el dolor disminuye
cuando mantiene la mano en declive. En esta misma época aparecen nédulos
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axilares que fueron extirpados en dos ocasiones y cuyo estudio histopatolégico
reveld lesiones tuberculosas en multiples ganglios linfiticos. Desde hace tres afios
ha estado en tratamiento antifimico, no volviendo a presentar los nédulos, dis
minuyendo la intensidad del dolor, desapareciendo la palidez de la mano y la
fuerza muscular ha aumentado.

Exploracion fisica: peso, 49 kg; estatura, 1.60 m; palida. Faringe normal
(amigdalectomizada), cicatrices antiguas en region lateral izquierda de cuello,
pulsos carotideos palpables, iguales y ritmicos. Torax, aparato respiratorio y
regién precordial normales. Abdomen normal. Miembros superiores adelgaza-
dos, particularmente el izquierdo, en el cual no se palpan pulsaciones en las
arterias axilar, humeral, radial y cubital; no se registra tension arterial, en el
lado derecho, pulso radial a frecuencia de 8o por minuto de caracteres norma-
les, tension arterial 130-60. Oscilometria: brazo derecho, 2.5; brazo izquierdo, 1;
antebrazo derecho, 1; antebrazo izquierdo, o,5. Miembros inferiores, dilatacio-
nes venosas grado I en cara interna de pierna izquierda, siendo negativa la
palpacion de pulsaciones en arterias pedia y tibial posterior. En el derecho,
pulsos periféricos normales; oscilometria: muslo, 1/g superior; derecho, 3;
izquierdo, §; 1/3 inferior; derecho, §; izquierdo, g; pierna, 1/g superior; de-
recha, 2.5; izquierda, o.5; 1/3 inferior; derecha, 1.5; izquierda, o; pies: de-
recho, a.5; izquierdo, o. Tensién arterial ambos muslos, 150-80. Estudio oftal-
molégico: venas en Ol ligeramente mas aumentadas de volumen que en OD,
tensién de la arteria central de la retina: OD 45 mm, OI 95 mm.

Electrocardiograma vy telerradiografia de térax normales. Quimica sangui-
nea: urea, 34.9; creatinina, 1.20; glucosa, 96; proteinas totales, 6; albiiminas,
4.86; globulinas, 1.64; relacion A/G 2.6. Biometria hemitica: hemoglobina,
16.6; hematocrito, 41; leucocitos, 6 .400; linfocitos, g1; monocitos, 4; neutro-
ﬁlos, 59; eosindfilos, 6; basolilos, o; eritrosedimentacién, 24 mm a los 60 minutos.
Reacciones luéticas negativas. Pruebas funcionales hepdticas normales. Proteina
C reactiva negativa, Antl(.strcptohsm'ls 62 u. Mantoux positivo al 1 x 10,000.

Aorrografla por puncion directa del cayado de la aorta, realizada un afo
antes, mostr6 imagen del cayado y sus principales ramas con pobre visualizacion
del tronco braquiocefilico y de la arteria subclavia izquierda en su nacimiento,
sospechando que hay irregularidades en el cayado como consecuencia de com-
presion extrinseca, ain cuando no hay una masa densa que pueda identificarse
en ese territorio, en cambio se identifica una masa mediastinal alta cargada ha-
cia el lado derecho, en apariencia posterior que no logra desplazar la trdquea y
que estd considerablemente vascularizada, dando la impresion de un angioma
o de un aneurisma cirsoideo. No teniendo a mano estas radiografias se intentd
aortografia intravenosa siguiendo el método de Steinberg, no logriandose una
imagen radiolégica util para el diagndstico. (Fig. 13.)

Terapéutica:, previo tratamiento antifimico de un ano de duracién (INH-
INH) y vasodilatadores, se practicé toracotomia anteroposterior izquierda el dia
2 de marzo de 1962; no se encontré ninguna masa tumoral mediastinica; sin
embargo, el vértice del pulmén izquierdo se encontraba adherido a la pleura
parietal que cubria la arteria subclavia. Esta arteria se hallaba adelgazada, con
su pared dura y gruesa, dificil de separar de los tejidos vecinos y sin pulsaciones
palpables a todo lo largo de su porcidn intratoracica y parte de su porcién intra-
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escalénica. Este aspecto se extendia hacia el cayado de la aorta en la embocadura
de dicha arteria, donde estaba totalmente ocluida. No teniendo elemento distal
util y con permeabilidad aceptable, se decidié no intentar la revascularizacion
por protesis arterial, suturando la implantacion de la subclavia en la aorta con
surjete doble de seda v resecando una porcién de arteria para su estudio anato-
mopatolégico, el cual demostré una luz muy estrecha con buen sangrado retrd-
grado. Los resultados postoperatorios inmediatos han sido satisfactorios.

Naatn:d

Fig. 11 Caso 1. Fig. 12 Caso 2

Roalfcd

Fig. 13 Caso 3, Fig. 14 Caso 4.

FiG. 11. — Representacion esquemitica del Caso I después de la exploracion clinica, radioldgica
y quirtrgica.

Fic. 1z. — Representacion esquematica del Caso IT después de la exploracion clinica, radiologica
y quirirgica.

TiG. 15. — Representacion esquemitica del Caso T1T después de la exploracion clinica, radiologica
y quirtrgica.

FIG. 14. — Representacién esquemitica del Caso IV después de la exploracién clinica, radiologica

y quirtirgica.

El estudio anatomopatologico de la arteria subclavia revelé: paredes arte-
riales con luz irregularmente disminuida por engrosamiento de la intima y de
la media, con discreta fibrosis y dilatacién de la vasa vasorum, con escasos linfo
citos y plasmocitos. Lesiones compatibles con arteritis inespecifica obliterante.

Comentario: esta enferma presenta signos de insuficiencia circulatoria arte-
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rial de miembros superior e inferior izquierdos, con evidencia clinica y anato-
mopatoldgica de haber padecido tuberculosis ganglionar, hecho ya referido en
la parte doctrinaria y que suele acompaiiar a las manifestaciones de arteritis. La
descripciéon de una aortografia toricica anterior hizo sospechar como probable
etiologia de la obstrucciéon de la arteria subclavia una masa tumoral mediasti-
nal; incluso se penso que se debia a secuela del proceso de adenitis tuberculosa.
La exploraciéon quirtrgica elimind esta sospecha y comprobé el proceso de
arteritis localizada en arteria subclavia 1zquierda y en el cayado de la aorta en
la implantacion de ésta, imposibilitando la revascularizacion al no encontrar
un cabo distal apropiado para anastomosis, asi como la sospecha de lesiones ex-
tensas en el cayado de la aorta que pudieran comprometer la vida de la enferma
durante el mismo acto quirtrgico.

El estudio anatomopatolégico comprueba la naturaleza inflamatoria de la
lesion. Por lo que se refiere al miembro inferior izquierdo, completa el cuadro
una obstruccién por debajo de la arteria poplitea izquierda.

Diagnéstico: Sindrome de obliteracion de los troncos supraadrticos por
panarteritis juvenil inespecifica, con forma anatomoclinica incompleta, exclusiva
de la subclavia izquierda, la cual va acompaiiada de obstruccién de arteria po-
plitea izquierda o de sus ramas terminales. No-teniendo una etiologia definida,
es importante sefialar su coexistencia con tuberculosis ganglionar.

Caso 1v.— Enferma de 38 anos de edad, con hipertension arterial desde
cinco anos atrds, con antecedentes de neumonia hace siete meses, tabaquismo
positivo XXX. El dia 13 de noviembre de 1961, sin causa aparente, presenta
sensacion de opresion en la cara anterior del cuello que le provoca disnea; in-
mediatamente después algia precordial opresiva, de mayor intensidad retroes-
ternal, que se irradia a la cara lateral izquierda del cuello y al miembro superior
izquierdo, as{ como a la cara posterior del hemitérax izquierdo durando apro-
ximadamente cinco minutos, después de los cuales se hizo de menor intensidad.
Acompanando a este cuadro presentd diaforesis profusa y «frian, vomito en tres
o cuatro ocasiones de alimento recién ingerido, tos intermitente con expectora-
cién blanquecina, taquicardia.

Exploracion fisica: mujer encamada, disneica, excitada. T. A. 130-100. T6-
rax, estertores subcrepitantes en ambas bases pulmonares; regién precordial, ta-
quicardia de 112 por minuto, ritmicas, reforzamiento del segundo ruido en foco
pulmonar. Abdomen; se palpa €l higado a 4 ¢cm por debajo del borde costal.
Electrocardiograma: infarto del miocardio que abarca los 2/3 inferiores del
tabique con invasién de la pared libre del ventriculo izquierdo. Radiografia
de térax: cardiomegalia global grado I, opacidad a nivel del fondo de saco
costodiafragmatico derecho.

El dia 13 de diciembre la enferma volvié a presentar un cuadro semejante
al de su ingreso, con disnea, dolor precordial intenso irradiado a cuello y miem-
bro superior izquierdo, angustioso, acompanado de vomitos y diaforesis intensa.
Presentd, ademads, dolor localizado en la regién anterolateral izquierda del cue-
llo, particularmente en la region supraclavicular, irradiado al hombro y al
miembro superior izquierdos; se acompana de hormigueo y adormecimiento
del brazo, antebrazo y mano, y es claramente diferente al presentado durante
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la etapa del infarto del miocardio. El dia 16 del mismo mes, por primera vez,
no se registré tensién arterial en el miembro superior izquierdo.

Al ser explorada en el Servicio de Vascular Periférico se encontré: aumen-
to de volumen de la region supraclavicular izquierda; dolor a la palpacién por
dentro y por fuera del esternocleidomastoideo del mismo lado, en la zona que
corresponde profundamente a los escalenos, los movimientos de rotacién de la
cabeza también son dolorosos. En cuello se palpa una tumoracién en fosa supra-
clavicular izquierda, deslizable, dolorosa, la cual se extirpé para estudio anato-
mopatoldgico; las pulsaciones carotideas son palpables con caracteristicas nor-
males. Miembros superiores: disminucién muy marcada del pulso radial iz-
quierdo, el cual desaparece con la simple rotacién de la cabeza en cualquier
sentido o con la abducciéon moderada del brazo; estos movimientos provocan
dolor en el hombro izquierdo y cuello, asi como disnea; miembro superior de-
recho, normal; indice oscilométrico: brazo derecho, 1.5; brazo izquierdo, o;
antebrazo derecho, 1; antebrazo izquierdo, o. Miembros inferiores: se palpan
nédulos en ambas regiones inguinales, duros y dolorosos; pulsos periféricos pal-
pables de caracteres normales; varices en ambas piernas; edema grado II hasta
el 1/g inferior de ambas piernas.

Examen oftalmolégico normal.

Exdmenes de laboratorio: citologia hemdtica: hemoglobina, 12.60 gr; he-
matocrito, 44; leucocitos, g,100; linfocitos, 12; monocitos, 4; neutrofilos, 8o;
eosindfilos, o; mielocitos, o; metamielocitos, o; en cayado, 4; segmentados, 76;
eritrosedimentacion, 14; neutréfilos con granulaciones toxicas. Tiempo de pro-
trombina, 14 seg. 70 9,. Quimica sanguinea: urea, 40.2; creatinina, 2; transa-
minasa oxalacética, 62; transaminasa piruvica, o; glucosa, g1.5. Examen de
orina: albuimina, XXX; hemoglobina, XX; leucocitos, eritrocitos y cilindros
granulosos. Reacciones seroluéticas negativas. Baciloscopia en esputo, negativa.
Estudio anatomopatolégico de ganglo linfitico supraclavicular izquierdo: lin-
fadenitis crénica granulomatosa compatible con proceso tuberculoso.

Radiografia de columna cervical: apofisis transversa de séptima cervical
anormalmente grande con prolongacion ¢n forma de gancho hacia abajo y
afuera.

El tratamiento del infarto del miocardio y de la insuficiencia cardiaca se
efectud siguiendo el lineamiento clisico a base de: reposo, vasodilatadores co-
ronarios, anticoagulantes, digitdlicos, cloruro de potasio y solucién polarizante.

Habiendo continuado la sintomatologia de hombro y de miembro superior
izquierdo, y haciéndose mds aparente al desaparecer los sintomas y signos atri-
buidos al infarto del miocardio, se prepuso el tratamiento quirtargico de la obs-
truccion arterial de la subclavia izquierda, a la que se diagnosticé como Sindro-
me de compresion neuro vascular de hombro y cuello, con caracteristicas parti-
culares que pueden resumirse en la siguiente forma:

1. Relacién en la iniciacion de los sintimos con el infarto del miocardic.
— 2. Oclusién parcial del flujo sanguineo a través de la subclavia izquierda, cuya
etiologia es dificil de decidir, pues se aparta de los cuadros cldsicos del escaleno
anterior dada su situacién permanente. — 3. La oclusion total y transitoria del
flujo sanguineo con los movimientos de rotacién de la cabeza (a izquierda y
derecha), no siendo necesarias las maniobras que ponen en tensiéon los musculos
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inspiradores para hacer desaparecer los pulsos. — 4. Existiendo como dato segu-
ro la anormalidad de la apofisis transversa de la séptima cervical, el diagnostico
preoperatorio fue de Sindrome de compresion neurovascular de hombro y cuello
por probable compresion a nivel del escaleno anterior.

La exploracion quirtirgica, asi como la arteriografia transoperatoria de-
mostraron que la arteria subclavia estaba obstruida desde su origen en el cayado
aortico hasta el borde externo del escaleno anterior, con trombosis al parecer
antigua y circulacién colateral suficiente que permitia el llenado de la axilar
con latidos francamente palpables. (Fig. 14.) La exploracién de la regién supra-
clavicular no demostré que hubiera compresion de la apéfisis transversa de la
séptima cervical anormal, o costilla cervical; por lo que se refiere al escaleno
anterior, se puede suponer que pudo existir compresion de ese origen pudiendo
ser también la causa e la trombosis secundaria, pero dificiliente explicaria la
trombosis de la arteria subclavia desde su nacimiento, Por esta razén, cabe
pensar, como otra causa de obstruccién de la subclavia, la embolia secundaria
al infarte del miocardio. Por 1iltimo, siendo la causa mds frecuente del infarto
la ateroesclerosis, y teniendo en cuenta que se trataba de una enferma hiperten-
sa, se puede suponer también que la ateroesclerosis sea motivo eficiente para
producir el cuadro clinico de obstrucciéon de la arteria subclavia.

De cualquier manera, este IV caso es un magnifico ejemplo para mostrar
las dificultades que se presentan para establecer el diagnoéstico diferencial y etio-
logico, tanto del Sindrome de obliteracién de los troncos supraadrticos como de
los Sindromes de compresion neurovascular de hombro y cuello, que esencial
mente diferentes pueden en un momento dado mostrar la misma sintomatologia.
Tan es asi, que este caso no es erréneo considerarlo como un Sindrome de obli-
teracion de los troncos supraaorticos de forma anatomoclinica incompleta, por
obstruccion de la subclavia izquierda que evoluciona en una enferma de g8 anos
de edad con antecedentes de hipertension arterial, infarto del miocardio e insu-
ficiencia cardiaca recientes y tuberculosis ganglionar activa, con etiologia dificil
de determinar.

CONCLUSIGCGNES

Después de hacer una recopilacion bibliogrifica de 234 casos de enfermos
que presentaban obstrucciones arteriales de las ramas del cayado de la aorta, de
leer las consideraciones de sus autores y de estudiar cuatro casos clinicos, llega-
mos a las siguientes conclusiones:

1.— La obstruccion de las arterias que nacen en €l cayado de la aorta pro-
duce un cuadro clinico caracteristico que integra un sindrome. El término mis
apropiado para denominar a este Sindrome, es el de «Obliteracién de los troncos
supraadrticosn, propuesto por MARTORELL, ya que indica que se trata de un
conjunto de signos y sintomas que ponen de manifiesto la obstruccion de los
grandes troncos que nacen del cayado adrtico sin precisar su naturaleza. Podra
usarse también el término de «Sindrome del cayado de la aortan, que, aunque
incorrecto, es el mis conocido en lenguas sajonas. Cuando la etiologia de la obs-
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rruccion es una arteritis inespecifica, en mujeres jovenes, puede llamirsele «En-
fermedad de Takayasun.

2. — A pesar de ser un padecimiento conocido desde hace mds de po aifios,
en los ultimos 10 anos se han publicado mis de las dos terceras partes de los
casos. En México, el primer caso aparecié €n 1956, y desde esa fecha hasta la
actualidad logramos recopilar 19 casos, apareciendo la mitad de éstos en los
dos dltimos anos. Estos datos demuestran que la difusion del conocimiento de
la enfermedad y el adelanto en las técnicas de exploracion han hecho descubrir
NuEvVos €asos, pues no creemos que sea un padecimiento «nuevon en nuestro me-
dio, o que su frecuencia haya ammentando, sino que se desconocian sus mani-
festaciones y por ende no se lograba hacer el diagndstico correctamente.

3.— Las causas que provocar: la obliteracion de los troncos supraadrticos
son muy variadas, siendo las dos principales, la arteritis inespecifica y la atero-
esclerosis; otras causas menos frecuentes son: sifilis, anomalia congénitas, aneu-
rismas, tumores extravasculares y embolia.

La etiopatogenia de las lesiones inflamatorias arteriales, que en México han
sido las mas frecuentes. hasta la fecha es desconocida; estd en estudio su seme-
janza con la fiebre reumdtica y con owras enfermedades de la coldgena, su rela-
cion con las alteraciones de las globulinas y con infecciones especificas como la
tuberculosis y sobre todo con factores alérgicos e inmunolégios.

4.— El cuadro clinico de la Obliteracion de los troncos supraadrticos es
perfectamente definido y caracteristico. De acuerdo con la localizacion de las
Iesiones y con el tiempo de evolucidn de éstas se pueden reconocer dos formas
bdsicas: el de la oclusion del sistema carotideo-vertebral y el de la oclusion del
sistema de las subclavias. El Sindrome puede presentarse completo, esto es, con
oclusion de los tres troncos, o bien incompleto, o sea, comprendiendo un sélo
lado o tinicamente un tronco; también puede presentarse asociado a la oclusién
de las dos iliacas o de la propia bifurcacion adrtica, en cuyo caso se tiene una
verdadera enfermedad sin pulsos.

. — El diagndstico del Sindrome de Obliteracion de los troncos supraadr-
ticos es ficil, no asi el diagndstico etiolégico de las lesiones que requiere una
semiologia minuciosa para diferenciar las lesiones inflamatorias de las atero-
esclerosas. La exploracion correcta de los enfermos permite a todo médico hacer
el diagnéstico del padecimiento, dejando al especialista ¢l estudio detallado y
el tratamiento adecuado.

6. — El problema mds importante reside en el tratamiento, pues en los
resultados de los casos conocidos sélo se puede asegurar relativo éxito en la
ateroesclerosis, pero son casi inabordables quirtirgicamente en los inflamatorios.
En cases de arteritis lo mas indicado parece ser el tratamiento médico a base de:
corticoides, fenilbutazona, anticoagulantes y vasodilatadores; si se consigue de
tener el proceso inflamatorio se podra intentar el tratamiento quirurgico; en
casos de ateroesclerosis, cuando se trate de una oclusion segmentaria, estd indi-
cada la cirugia vascular, siendo las técnicas mds usadas la tromboendarterectomia
y el paso lateral (By pass) con prétesis arterial.
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