Extractos

OBLITERACIONES Y ESTENOSIS DE LOS TRONCOS SUPRAAORTICOS OBSERVA-
DAS EN LA CLINICA QUIRURGICA A DE ESTRASBURGO (Les oblitérations et
sténoses des troncs supraaortiques observees a la Clinique Chirurgicale A
de Strasbourg). — René Fontaine y Jacques Pietri, «Cardiovascular Surgery»,
XVIl Congress of the European Society of Cardiovascular Surgery, London,
julio 1968.

Hasta enero de 1968 hemos observado 100 casos de obliteracion o estenosis
de los troncos supraaorticos, repartidos etiologicamente de la siguiente forma:
1 congenito, 7 traumaticos, 92 adquiridos no traumaticos.

A) Lesiones congénitas. Hemos dejado de lado las anomalias descubiertas
por azar o por angiografia, asintomaticas (17 casos). En cambio, etiquetamos de
sindrome de Martorell-Fabré el caso de un joven arabe con disfonia y dolores
toracicos en el que la angiografia demostro una carotida comun izquierda, algo
estenosada, cuyo origen era el tronco braquicefalico.

B) Lesiones traumaticas. Contamos con 7 observaciones, 5 por accidente
de circulacion y 2 por traumatismo minero. En cuatro se trataba de una ruptura
y en tres de un aneurisma o de un hematoma pulsatil. En todos ellos estaba inte-
resada la subclavia, derecha o izquierda, mas alla del nacimiento de la vertebral.
En dos se asociaba paralisis del plexo braquial. En cuatro determinaron trastornos
isquémicos cronicos y en tres subagudos.

Las cuatro rupturas fueron tratadas, dos por restablecimiento de la continui-
dad arterial mediante protesis alopléastica, con buen resultado a los cuatro anos,
y otro por injerto venoso fresco, permeable al cabo de un ano.

En dos casos antiguos, malos casos quirurgicos para la restauracion, nos
contentamos con una simpateclomia dorsal alta, con buen resultado a los cuatro
anos y una muerte precoz por bronconeumonia en un politraumatizado.

Entre los tres aneurismas traumaticos, dos fueron operados de reseccién del
aneurisma seguida de una protesis aloplastica, con buen resultado a los dos y
dos y medio anos. El tercer caso fue sometido a injerto venoso fresco autélogo,
con perfecto resultado a los ocho meses,

C) Lesiones adquiridas no traumaticas. Total 92 casos, distribuidos asi:

1. En 9 existian 11 aneurismas espontaneos (2 casos bilaterales), siendo
responsable la sifilis en un caso y la arteriosclerosis en los ocho restantes. Res-
pondian a la variedad polianeurismatica cuatro casos. De estos nueve casos, dos
no fueron operados; entre los siete restantes, en cuatro nos contentamos con un
envolvimiento por membrana aponeurotica, con buen resultado. En dos casos en
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que el aneurisma era bilateral, se reseco y se restablecio la continuidad arterial
mediante protesis de dacron, con buen resultado entre seis y un afo. El Gltimo
caso era una ruptura de un aneurisma espontaneo de la subclavia, donde el mal
estado general del enfermo nos obligo sd6lo a la ligadura de urgencia: fallecio a
los pocos dias de la intervencion.

2. Aparte de los casos anteriores, existen 83 con lesiones espontaneas:
1 por compresion tumoral mediastinica, 2 por embolia (reciente, una, antigua, la
otra), B8 por tromboangeitis, 72 por arteriosclerosis.

Las lesiones se localizaban asi: 8 a nivel del tronco braquiocefilico; 9 en la
subclavia derecha, 31 en la izquierda; 1 en carotida comun izquierda; 11 en la
vertebral; los 23 casos restantes los clasificamos entre los de «sindrome de suc-
cién subclavia» (subclavian steal syndrome).

En los casos de tromboangeitis y arteriosclerosis, las lesiones coexistian a
menudo con otras a distancia, sobre todo en los miembros inferiores. La oblite-
racion simultanea de la subclavia izquierda y de la bifurcacion carotidea del
mismo lado, también es frecuente. En caso de una segunda localizacion fuera de
los troncos supraadrticos, intervenimos en primer lugar aquélla que clinicamente
se muestra mas evidente.

Las 8 lesiones de los troncos braquicefalicos comprendian cuatro estenosis
y cuatro obliteraciones. Su origen era embolico en un caso y arterioscleroso en
los siete restantes. Las cuatro estenosis, asi como una obliteracion, fueron trata-
das meédicamente. Los otros tres enfermos fueron operados: uno de embolec-
tomia, restableciéndose la circulacion periférica pero no la cerebral; los otros
dos por protesis aloplasticas, uno, y por desobliteracion con angioplastia, el se-
gundo, con buenos resultados.

Los 9 casos de obliteracion de la subclavia derecha, cinco estenosis y cuatro
obliteraciones, eran debidos uno por antigua embolia, otro por tromboangeitis y
siete por arteriosclerosis. En siete casos el tratamiento fue médico, en dos afec-
tados intensamente se practicd simpatectomia dorsal alta, con mejoria.

Los 31 casos de subclavia izquierda, catorce estenosis y diecisiete oblitera-
ciones, se debian uno a tumor mediastinico, cuatro a tromboangeitis y veintiséis a
arteriosclerosis. Del total, ocho no fueron operados, en tanto veinticuatro si: en
trece simpatectomia (8 buenos resultados, 5 mejorias); en diez cirugia restau-
radora asociada o no a simpatectomia dorsal alta, con buenos resultados.

En el caso aislado de estenosis de la cardtida comun izquierda la sintoma-
tologia era tan discreta que nos contentamos con tratamiento médico.

En los 11 casos de lesion de vertebrales, rara vez aisladas, en cinco nos li-
mitamos a tratamiento medico; en tres sélo intervenimos la lesion carotidea aso-
ciada, por desobstruccion y angioplastia, con un buen resultado, una muerte por
hemiplejia y un caso en que ignoramos su evolucién; en dos casos de enfermos
muy ancianos solo practicamos una estelectomia por via cervical, con buen resul-
tado en uno y el otro es demasiado reciente para juzgar. En enfermo restante
sufrio una intervencion de desobstruccion y angioplastia por sindrome de Wallen-
berg con obliteracion de la vertebral izquierda y estenosis de la derecha.

El sindrome de succion subclavia fue comprobado 23 veces. En veintiuno era
debido a arteriosclerosis y en dos a tromboangeitis; con cuatro estenosis y dieci-
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nueve obliteraciones. En dieciséis la lesion se hallaba en la subclavia izquierda,
en tres en la derecha y en cuatro en el tronco braquicefalico. Seis enfermos no
fueron operados. Los diecisiete restantes fueron sometidos a simpatectomia dor-
sal alta (2 casos) y a operaciones restauradoras (14 casos) la mitad con angio-
plastia venosa complementaria; quedando uno en quien se practicé una desobs-
truccion carotidea (ya habia sido intervenido de la subclavia). En estos catorce
ultimos casos obtuvimos diez buenos resultados, uno mediano y en tres la ope-
racion es demasiado reciente para juzgar su resultado.

CONCLUSIONES

1. Las obliteraciones y estenosis supra o yuxtaaorticas merecen ser revi-
sadas aparte. Dan lugar a un sindrome de etiologia diversa al que conviene aplicar
la denominacion «Sindrome de los troncos supraadrticoss, como propusieron Mar-
torell y Fabré. La de «Sindrome del arco adrtico» no es mas que un sinénimo que
no aporta nada.

2. Entre las variedades del sindrome, la enfermedad de Takayasu consti-
tuye una entidad clinica que merece un lugar aparte, aunque su causa exacta aln
se nos escapa. Esta afecccion parece rara. Personalmente no hemos visto un caso
auténtico, pero en una joven vimos una curiosa arteriopatia polifocal operada a
nivel de la iliaca y cuya imagen histoldgica se aproximaba.

3. El sindrome de succion subclavia forma parte del de Martorell-Fabré,
constituyendo una forma semiolégica particular.

4. La arteriosclerosis sigue siendo la causa méas comun de las lesiones su-
praadrticas.

5. El tratamiento puede ser médico si los sintomas son discretos. Si son
méas acusados necesitan de la cirugia. Cuando la cirugia restauradora esta contra-
indicada o es imposible, cabe recurrir a la simpatectomia dorsal alta por via axilar
trastoracica.

6. Las intervenciones reconstructivas por «by-pass» o desobstruccién con
o sin angioplastia parecen los métodos de eleccion.

7. La esternotomia media, ya total, ya parcial, y en este altimo caso exten-
dida transversal hacia el tercer espacio intercostal, segin los casos, hacia la
derecha o hacia la izquierda, da un excelente acceso a los vasos de |la base del
cuello. Prolongada hacia el cuello a lo largo de los muisculos esternocleidomas-
toideos permite abordar en la misma sesion la bifurcacion carotidea.

OBSERVACION DE DOS CASOS DE TROMBOFLEBITIS DE LOS MIEMBROS IN-
FERIORES EN SUJETOS CON HERNIA DEL «HIATUS» DIAFRAGMATICO
(SINDROME DE LIAN-SIGUIER y WELTI) (Osservazione di due casi di trom-
boflebite degli arti inferiori in soggetti con ernia dello «hiatus» diaframmatico
(sindrome di Lian-Siguier e Welti). — M. SGARBI, F. GIRIVETTO y A. MO-
RATO. «Minerva Cardioangiologica», vol. 17, n” 6, pag. 425; junio 1969.

La hernia del hiato esofagico es mas frecuente de lo que se supone. Aparte
de su sintomatologia digestiva y toracica, puede sufrir complicaciones de tipo
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hemorragico, anemia y trombosis venosa en distintos territorios.

En 1953, Lian, Siguier y Welti describieron por vez primera un sindrome carac-
terizado por hernia diafragmatica, anemia hipocrémica y trombosis venosa de los
miembros inferiores, avanzando una interpretacion etiopatogénica del cuadro.
Sucesivamente, Martorell se ocupoé del sindrome exponiendo su parecer sobre el
mecanismo causal de la trombosis. También otros autores emitieron su opinion,
coincidiendo todos en la facilidad de recidiva de estas trombosis y la dificultad
de su terapéutica.

Se presentan dos casos del sindrome, de los cuales es interesante comentar
lo siguiente:

Ambos eran del sexo femenino, aungue no podemos asegurar que este dato
sea significativo. La sintomatologia subjetiva era de dolor en los miembros in-
feriores, con astenia en el primero y gastralgias con vomito en el segundo. Esto
demuestra que aun en ausencia de trastornos gastricos es Gtil en los casos
de tromboflebitis de no claro origen investigar eventuales alteraciones géastricas
o esofagicas. En el primer caso existian los tres signos tipicos; en el segundo
faltaba la anemia. Aunque otros autores han hallado en falta la anemia, es preci-
samente sobre este dato donde han surgido las discusiones sobre la etiopatogenia
de los fenomenos tromboflebiticos en la hernia hiatal. En los dos pacientes estaba
elevada la velocidad de sedimentacién globular, probablemente en relacion con el
proceso inflamatorio flebitico. Senalemos que los dos pertenecian al mismo grupo
sanguineo (B - Rh positivo). En la terapéutica precoz, antes de conocer la hernia
diafragmatica, hemos utilizado antibioticos y anticoagulantes, mas transfusion en
el primer caso. El resultado favorable nos ha hecho proseguir la terapéutica hasta
la remision de la enfermedad. Seguidos en su domicilio por uno de nosotros, no
han sufrido recidivas tromboflebiticas a pesar de no haber sido sometidos a tera-
péutica quirdrgica.

El problema central estriba en ligar los sintomas caracteristicos del cuadro
(trombosis venosa, anemia hipocrémica y hernia hiatal) y saber como actuan cada
uno de ellos en el determinismo de los fenémenos.

Los autores que mas han trabajado sobre ello son Lian, Siguier y Welti, que
describieron el cuadro, y Martorell. Los primeros sostienen que la causa de la
tromboflebitis es la anemia hipocroma producida por pequenas hemorragias a nivel
del cuello herniario por fenémenos mecanicos. En apoyo de su teoria aducen el
éxito del tratamiento antianémico en la resolucion de la tromboflebitis.

En una importante publicacion en 1962, Martorell ha efectuado una revision
critica sobre tal argumento, observando algunos factores de gran interés. Dice
que, dado que existen casos de hernia con anemia y trombosis, hernia con anemia
sin trombosis y hernia sin anemia pero con trombosis periférica, esto supone
que no siempre la anemia es la responsable de los fenomenos trombéticos. Aporta
ademas los resultados obtenidos con la simple frenicectomia, que si no cura la
hernia, hace regresar los fenémenos trombdéticos y, si existen, los hemorragicos
y anémicos. De ello deduce que méas que la anemia es la gastroesofagitis de los
portadores de hernia diafragmatica la responsable. La frenicectomia al relajar el
diafragma resolveria el proceso inflamatorio gastroesofagico y por consiguiente
las manifestaciones tromboflebiticas periféricas. El sector gastroesofagico infla-
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mado produciria determinadas sustancias, tal la tromboplastina o factores de hi-
percoagulabilidad, que originarian la trombosis; o bien que actuando de foco infec-
cioso a distancia, latente, actuaria como los focos tonsilares en la tromboflebitis
migratoria. En ambos casos se trataria de fenéomenos hiperérgicos de la pared
venosa.

En lo que estos autores estdn de acuerdo es en desaconsejar la terapéutica
anticoagulante y considerar casi indtiles los antibidticos, en tanto que insisten
en una terapéutica activa contra la anemia con antianémicos o transfusiones de
sangre, aparte de recurrir a la terapéutica quirargica.

La teoria de Martorell parece la mas sugestiva. En uno de nuestros casos no
existia anemia. Ademas hemos tratado a los dos enfermos con la terapéutica
clasica: antibidticos y anticoagulantes, obteniendo una rapida remisién del cuadro,
a pesar de lo que los autores anteriores dicen respecto a dicha terapéutica. Esto
apoyaria la teoria de que sea la gastroesofagitis la responsable, o al menos lo mas
importante, de las manifestaciones trombofiebiticas,

En conclusion, podemos afirmar que: a) aunque raras, existen complicaciones
tromboflebiticas recidivantes en los miembros inferiores en portadores de hernia
diafragmatica, asociada o no a un estado anémico, por lo cual resulta siempre
util investigar sistematicamente la presencia de todos los sintomas del cuadro;
b) el proceso gastroesofagitico, casi siempre presente en el cuello herniario,
puede ser el principal responsable de las manifestaciones tromboflebiticas, aun-
que no esté claro el mecanismo de accion; ¢) la terapéutica médica habitual de
las tromboflebitis (antibi6ticos y anticoagulantes) no siempre es aconsejable o
ineficaz, debiendo usarla con particular prudencia en cuanto a los anticoagulantes
en los pacientes con estado anémico, asociando en estos casos una terapéutica
transfusional y marcial; d) la terapéutica quirargica (frenicectomia u otra mas
radical) lleva a resultados favorabilisimos.

ENFERMEDAD CEREBROVASCULAR «MOYAMOYA» (Cerebrovascular « Moyamoya»
Disease). — JIRO SUZUKI y AKIRA TAKAKU. «Archives of Neurology», vol 20,
n.” 3, pag. 288; marzo 1969.

Se trata de una enfermedad en la que se observa como una red anormal de
vasos sanguineos en la base del cerebro, red a la que se ha denominado «moya-
moya», expresion japonesa que viene a significar la bocanada nebulosa de humo
que se expele al fumar un cigarrillo. Estaria motivada por una estenosis u oclusion
del sector terminal de la cardtida interna. Esta red, a semejanza de una nube de
raices fibrosas, se visualiza por encima de la estenosis o de la oclusion.

En ciertos casos cabe observar como un defecto o anormalidad de la arteria
cerebral anterior o de la media. En algunas circunstancias dejan de rellenarse en
el angiograma la totalidad de las principales arterias del cerebro.

Aunque es enfermedad bilateral en la mayoria de las veces, pueden existir
diferencias entre uno y otro lado, tanto en cuanto al tiempo de aparicién, como en
su intensidad.
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HISTORIA. La primera descripcién corresponde a Takeuchi, quien, en 1961,
presenté dos casos y sefalo la estenosis carotidea concomitante.

Los autores presentaron a la XXIl Reunion de la Sociedad Japonesa de Neuro-
cirugia de 1963 seis casos, considerando que fue la primera vez en que se dio
unidad a esta enfermedad.

En 1966, Kudo recogio 146 casos de distintas partes del Japon.

Fuera del Japon se cita el libro de texto de Krayenbiihl (1965), donde se pu-
blica un caso similar, considerandolo muy raro. Gerlach, en 1967, describe otro
caso.

En 1965, Weidner y colaboradores describen un caso de una mujer americana
de ascendencia japonesa. Leeds y colaboradores relatan dos casos en nifos con
parentesco japonés. H. H. Merritt comunica, en 1968, un caso en un adulto blanco
americano.

En la actualidad los autores tienen una experiencia de 20 casos, uno de ellos
con estudio necrépsico.

Hasta hoy, se observa un gran predominio por la raza nipona.

EDAD, SEXO e HISTORIA FAMILIAR. Afecta de preferencia a jovenes del
sexo femenino, aunque también se dan casos en personas adultas y en hombres.

A pesar de ciertos antecedentes patologicos familiares (ictus vasculares ce-
rebrales, hipertension, etc.) y de haberse dado entre hermanos en un par de casos,
es dificil por el momento aceptar un factor hereditario.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS. Con frecuencia obsérvase amigdalitis. En
un caso, forinculo en la cabeza de un ano de duracién. Otro sufria meningitis tu-
berculosa. Entre los 20 casos estudiados, 10 presentaban procesos inflamatorios
en la cabeza o en el cuello.

En tres casos se citan traumatismos craneales. En otro se encontrd una hiper-
tension renal unilateral (hiperplasia fibromuscular); y en otro, nefritis crénica.
Solo en dos casos no existian antecedentes patoldgicos.

SINTOMAS. La sintomatologia predominante debe distinguirse en los jovenes
y en los adultos.

En los jovenes se observa con frecuencia repetidos episodios de isquemia
cerebral y episodios de hemiparesia, acompanados en algunos casos de movi-
mientos involuntarios, terminando a menudo en una hemiplejia.

En seis casos se observd retraso mental progresivo.

En seis casos existia afasia, mientras en otros sodlo disartria. Se encontraron
pérdidas de consciencia importantes solo en los pacientes jovenes que sufrieron
un episodio de hemorragia subaracnoidea.

Pocos casos presentaron convulsiones, siendo diferentes entre uno y otro
lado en la mayoria de ellos.

Asimismo se observaron parestesias y paralisis faciales en el lado opuesto
a donde el trastorno vascular predominaba. Muchos casos sufrian cefelalgias de
variable intensidad, a veces paroxisticas.

En los adultos la enfermedad se presenta como un subito ataque, con pérdida
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de consciencia en la mayoria. De modo significativo, el primer sintoma fue, en 6
de B casos, una hemorragia meningea,

Bajo el punto de vista oftalmoldgico, la mayoria era normal. Cuando existié
hemorragia subaracnoidea pudo observarse edema papilar. En un caso existia
campo visual anormal por trastorno circulatorio en la regién témporo-occipital. En
otros tres se comprob6 disminucion del campo visual.

En general podemos decir que esta enfermedad aparece con sintomatologia
de isquemia cerebral en los jovenes, en tanto que en los adultos lo hace con sin-
tomatologia de hemorragia subaracnoidea. No obstante, se resalta por los autores
que vieron una hemorragia subaracnoidea en una nina de 9 anos de edad y una
isquemia en un adulto.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS. El laboratorio no proporcioné grandes en-
senanzas. En dos casos se hallé una leucocitosis de 10.000; en otro, una colestero-
lemia de 250 mg; y en otro, una reaccion de Wassermann positiva.

La velocidad de sedimentacion globular se hallaba algo elevada (mas de 15 mm
en la 1. hora) en tres casos; moderadamente elevada (unos 50 mm. en la 1. hora)
en un caso; y notablemente eievada (mas de 50 mm. en la 1.* hora) en otro.

La tension arterial se hallaba por encima de 190 mm Hg en solamente tres
casos.

Es interesante destacar que en dos casos el titulo de antiestreptolisinas se
encontrd elevado; y en todos los casos, menos dos, el «test» a la tuberculina fue
positivo.

Excepto en los casos con hemorraglia, € andlisis de! liquido cefalorraquideo
fue normal. La electroencetalografia demostraba una tendencia al registro de ondas
lentas, especialmente en donde el «Moyamoya» angiografico era mas manifiesto.

ANGIOGRAFIA CEREBRAL. La angiografia muestra una oclusién o estenosis
en la bifurcacién carotidea terminal (C, A; M, de Fischer) en la base del cerebro,
con un cuadro especifico de una red arracimada de vasos sobre la oclusion o es-
tenosis. De los 20 casos, 16 fueron examinados por angiografia bilateral. El «Moya-
moya» vascular fue demostrado bilateral en 13 casos, habiéndose excluido tres
casos adultos.

Este «Moyamoya» vascular varia de aspecto segun los casos: Desde un tipico
asEecto nebuloso a un cuadro de oclusién de la car6tida interna y una suave red
anormal de vasos. Y dentro del mismo caso, en sucesivas angiografias se obser-
van distintas variaciones de intensidad. Esto parece indicar que no se trataria de
una afeccién congénita sino adquirida.

Se supone, por el estudio de sucesivas angiografias, que el «Moyamoya»
puede ser debido a cambios oclusivos en la bifurcacién carotidea con estrecha-
miento o interrupcién de la circulacion carotidea.

Ademas, una de las caracteristicas de esta enfermedad es que los cambios
aparecen bilateralmente en la angiografia, aun cuando no ocurren paralelamente
en su inicio y desarrollo.

Parece razonable que el «Moyamoya» esta constituido por colaterales, resul-
tado de la estenosis u oclusion carotidea. Pero, esta anormal «rete vasculorums
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ide qué vasos sanguineos puede estar formada? Segun algunos, pocos son los
casos descritos de tal circulacion colateral, considerandola como un nuevo tipo
de ella. Cabria aceptar esta enfermedad como una circulacion colateral acompa-
nando los cambios progresivos en la estenosis de la bifurcacion carotidea, de
modo que los «Moyamoya» evolucionarian con el grado de estenosis.

De los sucesivos estudios angiograficos, se han clasificado los siguientes
estadios: 1° Estrechamiento de la bifurcacion carotidea en la base del craneo,
29 |niciacién del «Moyamoya», 3° Intensificacion del «Moyamoyan», 4° Minimizacion
del « Moyamoya», 5° Reduccion del «Moyamoyas» y 6° Desaparicion del «Moyamoyas.
Los dltimos estadios se darian a medida que se intensificara la oclusion y las
posibilidades de circulacion colateral fueran mas precarias.

Poco a poco, el «Moyamoya» va tornandose maés fino y formando una red mas
pobre. Més adelante, las principales ramas de la cardtida interna pueden desapa-
recer a la angiografia: el «Moyamoya» queda reducido y limitado al sifén carotideo.
Entre tanto, la circulacion colateral a través de la carétida externa va en aumento.
En los ultimos estadios parece como si la circulacion colateral de la carotida in-
terna hubiera desaparecido por completo y que la circulacién cerebral sea man-
tenida sélo a través de la carétida externa o del sistema vértebro-basilar, desde la
arteria cerebral posterior a la periferia de la oclusion de la arteria cerebral media
o anterior, a través de los «<rami splenii», de la arteria coroidea posterior, etc.

Mientras estos cambios han sido descritos y estudiados en pacientes jovenes,
es curioso observar que apenas existen o no existen en los adultos. Esto suge-
riria un curso diferente en estas dos épocas de la vida, como si los «Moyamoya»
carecieran de fuerza o quedara parada su evolucion a mitad del camino. No obs-
tante, todavia existen muchas dudas acerca de este problema.

Ricardo Puncernau



