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SINDROME DE TAKAYASU' CON PARTICULARES ASPECTOS EN UN N11ü0 DE 6 

MESES [Síndrome de Takayashu, con aspectos particulares, numa crianqa de 
6 meses) .  - Trincio, R. A. E.; Martins, M. l. B.; De Almeida, L. M.; Rebelo, 
d. L. M. f. aArquivos de Patologlia Geral e Anatomia Patalogica da Universi- 
dade da Coimbran, vol. 7 (nueva serie], pág. 165: 7965/1966. 

Observación: Se trata de un niño de 6 meses. Ingresé el  71-XI-65 con rnotl- 
vo de presentar unas poliadenopdtías. Nacido en estado de muerte aparente, fue 
reanimado en coi~diciones muy precarias en su doniici l io. Antecedentes fami llares 
y personales sin interés. Peso al nacer 3 kg. 

Hace dos meses exantema febri l  y catarro bronquial. Visto por un médico 
aprecia tumefacción ganglionar en axilas c ingles y sospechando una leucosis 
aguda fue remitido al Hospital Universitario de Coirnbra. 

Al examen, apaite de las adenapatías, se aprecia cierto grado de distrotia. 
Peso, 6.300 gramos. Pulso radial y femoral presentes, a 110 por minuto. Hematías 
3.490.000 hemoglobina 44.4 O,&. Leucocites 17.060; 62 segmentados, 2 bastones, 
31 linfocitos y 5 monocitos. El cuadro empeora. Mantoux negativo al 1 por mi l  y 
ar 1 por cien, con el l. K. de 60.25. ECG, prácticamente normal. Radiografia de 
torax: discreta prominencia del contorno izquierdo de la sombra cardíaca. 

Fallece a los diecinueve dias, después de agravarse de modo progresivo, 
con acentuado graao de distrofia y deshidratación aguda. 

Efectuada la necropsia muy cuidadosa y detalladamente, se l leg6 a6 siguien- 
te diagnbstico anatomoplatológito macrasc6pico: Procesos aneurism&ticos ar- 
teriales multiples, trombosados, con engrosamiento de sus paredes, afectando 
en especial la aorta abdominal y sus ramas de división, las femorales, hurne- 
rales y coronarias. Acentuada cardiomegalia. Focos rniocárdicos. Dilatación sac- 
ciforme de la aorta ascendente con cierta coartación entre el  cayado y la aorta 
descendente y por encima de las sigrnoides. Dilaascion aneurismática de la  ar- 
teria tiroidea inferior izquierda. 

La biopsia de un supuesto ganglio axilar no demostró estructura ganglio- 
nar y s i  la de un vaso aneurismático trombosado con profundas alteraciones 
parietales: notable engrosamiento fíbroso de la adventiciá, con vasa-vasorum 
estáticos; profundas a!teraciones de la media. con sustitución fibrosa de casi 
todas las tcnicas musculares y tejido granulomatoso inflamatorio: intima con 
depósitos de pigmento hemátlco, importante tibrosls y tejido granulomatoso in- 

flamatorio en contacto con extensas trombosis no reperrneabilizadas. 
Se presenta un dstalladísimo estudio histolágico de las diferentes partes 

del cuerpo. 
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En resumen, se trzta de una afección con característicss especiales aunque 
con los signos propios de la enfermedad de 'Takayasu. De particular tenemos: 
Niño de 6 meses de edad, varbn, con lesiones aneurisrnáticas trombasadas y 
de localización rara vaz descrita en la enfermedad de Takayasu. Lesiones venosas. 
Extraordinaria hiperplasia e hipertrofia troncular nerviosa. sobre todo perivascu- 
lar, peribronquial y dérmica. Extraord~naria p~linesia y rnacronesia pancreáticas. 
con depOsites lipidicos importantes en los vasos afectados. Intensas alteraciones 
en las capas elásticas internas. No depósitos de calcio. 

Graves lesiones coronarias, trornbesarites. sin infartos miocárdicos recien- 
tes, pero con múltiples cicatrices; extraordinaria riqueza de circulación colateral 
y de vasa-vasorum (a veces con iniportentes lesiones). expicando la ausencia de 
lesiones tróficas graves (necrosis o infartos] y la persistencia de los pulsos en 
Ios miembros superiores, a pesar de las graves trombosis axilares y humeralec 
en las zonas aneurismáticas. 

Son adem6s dignos de menci~n: lesiones de la arteria pulmonar, hiperplasias 
de los plexos de Auerbach gastrointestinalec. lesiones relativamente discretas 
de los vasos viscerales [excepto los pulmonaresl. lesiones tróficas musculares 
esquel&ticas, esclerosis medular suprarrenal. lesiones renales [sobre todo glo- 
merulares), extraordinarias hiperplasias elásticas del dermis y el notable refuer- - 
zo de las elásticas de los vasos cutineos. 

Se hace una extensa y cuidadosa revision histórica de la literatura y de la 
nomenclatura de la enfermedad y de la aportacibii portuguesa: un estudio de 
la enfermedad; el diagnostico diferencial. 

Como conciusión los autoras creen que el caso presentada puede tratarse 
de una forma particular de enfermedad de Takayasu, si bien apunta datos que 
no permiten excluirlo de una posible hornocistinuria congenita. 

OBSTRUCCION DE LOS TRONCOS SUPRAAORTICOS: SINDROME DE MARTORELL 
DEL ARCO AORTICO (Ostrzizione dei rronchi sopraortici: sindrome di Mar- 
torell dell'arco aortice1.- Del Fante, M. F.; Grande, A.; Catania, G.; Moric- 
ca, F. mMinerva Cardioangiologicaaa, vol. 14, pág. 538: $966. 

El sindrome del arco aórtica viene condicionado por la oclusión parcial o 
total del sector inicral de alguno o de todos los troncos arteriales que se originan 
en el arco abrtico. El cuadro clíníca se caracteriza por la isquemia del territorio 
braquiocefálico y varía segi'in la intensidad y lugar de la oclusión. La primera 
noticia en la literatura corresponde a Adams [1827]. Takayasrr (1908) lo describi0 
baja el punto de vfsta oftalmológico. Mattorell y Fabré (1944) tienen el mérito de 
la descripción del cuadro clinico y de haber considerado la enfermedad de Taka- 
yasu como una variedad etioldgica del sindrome. En la actualidad se han descri- 
to más de 200 casos. Rivera (7963) señala un nuevo aspecto del sindrome. in- 
ciuyendo en 81 el Síndrome de succibn subclavia, 

Presentamos tres casos de oclusión Entríseca ctdnica de las ramas del arco 
aórtico, excluyendo los casos de anomalias congenitas. aneurismas. ernbolias. et- 
cétera, que segun nuestro criterio no deben figurar en el sindrome. 
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Observaci6n 1: Varón de 49 anos. Desde hacía dos años sufría astenia, pér- 
dida de peso, vértígo, crisis lipotirnicas. No existía pulso en la radial y carótida 
izquierdas; hiposfigmia radial y carotídea derecha. A rayos X se comprueba este- 
nosis del tronco innominada en su origen: ausencia de replec~ón de la carotida 
y subclavia izquierda. Se aconseja interveiición, que rechaza. 

Obsewaciórt 11: VarOn de 58 aiios. Desde hacia ocho años sufria crlsis 
lipotirnicas; luego disminución de la fuerza muscular en el brazo derecho, con 
torpeza a los movimientos habituales. No existía pulso braquial ni carotídeo de- 
rechos. A rayos X se comprueba obstrucción total del tronco innominado y de 
los origenes de la carótida común y subclavia durechas; defecto de opaciflcación 
en subclavia izquierda. Trornboendarteríectomia. Pared arteria! calcificada y con 
placas de ateroma. Aslntomatico a los diez meses de la operacidn. 

Observaci6n III: Mujet de 29 años. Desde hacia clnco anos parestesias y dis- 
minucian de a fuerza muscular en brazo dsrecho; luego de1 izquierdo, Cefaleas, 
vertigas, fenómenos slncopales; disminución de la visidn, en especial del lado 
derecho. Ausencia de pulso en brazo y carótida derechos. V. S. G., norma!. A ra- 
yos X se comprueba oclusibn completa de la carbtida común derecha y de la cub- 
clavia hornolareral inmediatamente después del orígen de la vertebral y de la 
rnamaria interna; oclusión completa de la subclavia izquierda entre el origen de 
la vertebral y de la rnarnaria interna; reducción de calibre de la carbtida izquierda 
y estasia de las vertebrales; opacificación del sector mAs dista1 de la carotida 
comzjn derecha. Tromboendarteriectomía del tronco innominado. A los dos meses 
se hallaba libre de molestias, aunque se observO una disminución del pubso caroti- 
deo y radial derechos. La paciente rechazO una segunda intervención. 

Ya hemos apuntado que reducimos la génesis del Síndrome a dos causas 
principales: añteritis específicas o inespecíficas [Casos I y l l l ]  y lesiones dege- 
nerativas vasculares [Caso 113.  

E6 Caso I ccrrespende a una forma incompleta del Síndrome de Martorell, 
asociada a un Síndrome de succi6n subclavia izquierdo. EP caso II es otra forma 
incompleta, asociada a un Síndrome de succión subclavia derecho. El caso 111 es 
otra forma incompleta, con vertebrales permeables compensadores de la falta 
de irrigacibn a traves de las carotidas. 

Para ef diagnóstico de la extensión y topografia del sindrome nos basamos 
esencialmente en la angiografia. De todas las técnicas la que nos parece tiene 
menas lnconvenienres y proporciona una mejor opacificación es la ventrículc- 
aortograf ¡a. 

El tratamiento médico se ha mostrado úti l  $610 en las formas arteríticas y en 
fase muy inicial [antibióticos de amplio espectro. esteroidos, anticoagulantes]. 
En cuanto al tratamiento quirúrgico, se han propuesto varias Intervenciones: re- 
sección del tronco obliterado, iromboendarteriectomia, *by-pass., incluso la sus- 
titucion del arco aórtico. 

En los Casos II y 111 practicamos tromboendarteriectomia. 
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SINDROME DE OBLITERACION COMPLETA DE LOS TRONCOS ARTERIALEC SUPRA- 
AORTICOS POR ARTERIOSCLEROSIC [SINDROME DE MARTORELL-FARRE). 
Puente Velcso, S.; Hergueta, G.; Valero, A.; Domínguez, J. ~Hospr ta l  Gene- 
ral., Madrid, vol. 7, nurn. 2, phg. Y31; marzo-abril, 1967. 

La etiología de2 Síndrome de obliteracibn de los troncos supraaorticos es hoy 
día aún discutida. Como causas fundamentales se aducen procesos de naturale- 
za inflamatoria, infecciosa, ateromatosa, tromboembolias, aneurismac aórticos, 
agentes traurnáticos, arteritis inespecificac, arteriosclerosis. No obstante las dos 
etiologias mas frecuentes son !a variedad arterítica y la arterioesclerosa. 

En la variedad arieritice predomina el sexo fernenim, mientras en la arte- 
riocclerosa lo hace el  sexo masculino. Cada uno de estos procesos presenta un 
determinado cuadro clínico. Asi vernos que la Enfermedad de Takayasu es más 

rica en manifestaciones oculares, siendo las vascularec de gran predominio in- 

flamatorio en las tres túnicas srteriales, en tanto que en la variedad arteriosclero- 
sa las manifestaciones oculares son menores con predominio de lesiones at-leri- 
osclerosas generalizadas, s i  bien más evidentes en los troncos branquiocefalicos, 
subclavia, aorta caudal, renales. coronarias y encefálicas. 

Casa Clínico: Varón de 35 años de edad. lngresb el 24-IV-65. Sin anteceden- 
tes de interes. Desde hace un año se repite11 accesos disnéicos, con amaurosis 
transitorias. en especial al esfuerzo, incluso débil. Zumbidos de oído, pérdida de 
conocimiento de breves segundos. Adormecimiento de la lengua, disminucibn 
de la fuerza, Cefaleas. vértigos. Frialdad y adormecimiento de los dedos de las 
manos. Precoz caida del cabello. disbasiz masticatoria. El menor trabajo con las 
manos en alto desencadena debifidad, parestesias y sensación de frío en las 
extremidades superiores. 

A la exploración se observa un hdbito ast6nico. No hay pulso en las ternpora- 
les. Atrofia de los músculos de la cara. Dentadura eil buen estado. Frémito en ca- 
r ~ t i d a  comun derecha: pulso en carótida izquierda débil. Ausencia de pulsatilidad 
en miembros superiores: pulsatilidad normal en los inferiores. Tensión arteria1 
no mensurable en rnieinbros superiores. 

Coraz0n: punta desplazada por fuera de la linea marnilar. Aumento del area 
de percusión relativa a la izquierda. Soplo sistolico, intensa en foco rnitral, pro- 
pagado s axila. Refuerzo del segundo tono pulmonar. 

Ausencia bilateral de pulsos subclavios. 

Sistema nerviosa central, normal. 

Fondo de ojo: retinopatia hipertensiva con marcada arteriosclerosis. Signos 
de Gunn. Hemorragias múltiples y pequeRas localizadas en las proximidades de 
los vasos. Agudeza visual: claudicatio interrnittens oculi de Frovig. 

Electroencefalograma: actividad bioelectrica carebral de bajo voltaje que no 
permite reconocer signos patolágicos. 

Orina: indicios de albúmina. Sedimento con algún leucocito aislado, escasos 

hematíes. 

Hemograma, Y. S. G.. glucosa y urea en sangre, normares. Wasermann y Mein- 
nicke, negativos. Coagulaci6n y sangría, normales. Tiempo de pt-otrombina, 22"; 






