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naemia. 'rhese signs were, however, associated 
with a gradual decrease in gamma globulins 
which became more marked after prolonged 
treatment with antimony compounds; these 
were not effective. Hypocholesterinaemia com­
pleted the :picture. Necroscopic examination 
revealed a complex lesion with manifest chan­
ges in every organ, including the adrenal 
glands, of marked collagenic nature. 

ZUSAM:MENF ASSUNC 

Man beschreibt die Ent ,vicklung der Dyspro­
teinaemie bei einer erwachsenen Patientin mit 
Kala-Azar. Bei ihr bestand einerseits eine Hy­
perproteinaemie mit Hyperglobulinaemie, aber 
mit fortschreitender Abnahme der Gamma­
Globuline, die noch zunahm, .venn die Antimon 
Behandlung .viederholt ;,vurde. Diese .var un­
wirksam, gleichzeitig bestand eine Hypocholes­
terinaemie. Die Sektion ergab eine .veitumfas­
sende Laesion aller Organe mit deutlichen Ve­
raenderungen auch der Nebennieren und mit 
deutlicher kollagener Tendenz. 

RltSUMÉ 

On communique l'évolution de la disprotéiné­
mie chez une malade adulte atteinte de kala­
azar, et chez laquelle il éxistait une hyperpro­
téinémie avec hyperglobulinémie, mais avec 
descente progressive des gamma globulines, 
qui s'accentue par la répétition du traitement, 
qui n'est pas efficace; le tout avec une hypo­
cholesterinémie. La nécropsie signale une lé­
sion complexe avec des altérations manifestes 
de tous les organes y inclus les surrénales de 
tendance collagénique marqu8e. 

LAS FACOMATOSIS Y SU INTERES NEU­
ROQUIRURGICO 

P. ALBERT LASIERRA y J. SÁNCHEZ ARROYO. 

Sevilla. 

En el añ.o 1921, VAN DER HOEVE reunió bajo 
el nombre de facomatosis a dos enfermedades: 
la esclerosis tuberosa y la neurofibromatosis, 
caracterizadas por la presencia de manchas en 
la piel y en las mucosas, de donde deriva su 
nombre (del griego "facas", mancha). Otro ca­
rácter que las une es la presencia en ambas de 
tumores bien localizados, por una parte, y por 
otra, de blastomas capaces de degenerar y con­
vertirse en verdaderos tumores malign.os. Fre-

｣ｾ･ｮｴ･ｭ･ｮｴ･Ｌ＠ ｾ＠ ｯ｢ｳ･ｲＧＺｾ＠ también la coexisten. 
c1a de anomahas congemtas. Posteriormente 1 mismo autor añadió, como componentes del ｾＭ･＠
mo ｧｲｵｰｾＬ＠ dos enfermedades más: la ｡ｮｧ ｩｯｾ ＺＺ＠
tosis rebnocerebelosa, o enfermedad de vo 
Hippel-Lindau, y la angiomatosis ･ｮ｣￩ｦ｡ｬｯｴｲｾ＠
geminal, o enfermedad de Sturge-Weber. Todas 
estas entidades pertenecen al grupo de las dis· 
plasias con tendencia blastomatosa, como las 
denominó ｾＬｉｅｌｓｃｈｏｗｓｋｙＬ＠ y ｣ｯｭｾ＠ la_s ha agru. 
pado tambwn VAN BOGAERT. Su Individualidad 
se manifiesta, más que en las formas típicas 
en las formas de tránsito, bastante ｦｲ･｣ｵ･ｮｴ ･ｾ＠
en todo este grupo. El estudio de muchos de es­
tos casos muestra que, para incluirlos dentl"(. 
de las facomatosis, no es necesario que presen­
ten la sintomatología clásica descrita para cada 
una de sus entidades, sino más bien que sigan 
la tendencia general de estas displasias, es de· 
cir, que además de presentar manchas cuti· 
neas, tiendan a la producción de tumores que 
muestran estructuras atípicas que los separan 
anatomopatológicamente de las nc·oformaciones 
corrientes. CORNIL, para resaltar la participa· 
ción más o menos extensa del mesodermo en 
todas estas enfermedades propuso la denom'ba· 
ción de neuro-ecto-mesodermosis. 

Desde el punto de vista neuroquirúrgico, me· 
rece destacar la importancia de las facomato· 
sis dentro de la clínica ncurológica general. 
puesto que pot su tendencia a la formación de 
tumores, que con mucha frecuenua asientan er. 
el neuroeje o en sus cubiertas, el tratamiento 
neuroquirúrgico es el de elección en muchos de 
estos casos. Todo neurocirujano experimentado 
ha aprendido a valorar con justeza las manchas 
cutáneas, porque la experiencia le ha enseñado 
que el no valorarlas o no descubrirlas en la 
exploración general le ha impedido en ocasio­
nes el establecer un diagnóstico etiológico de 
gran importancia práctica. 

Las manchas cutáneas banales es decir, los nacVl 
pigmentados, no tienen de por si significación patológica 
y se difer encian de las manchas café con leche tipiCa.l 
del Reckinghausen por asentar en regiones descubier· 
tas, al contrario de lo que sucede en las últimas: ade· 
más, su borde acostumbra a presentar cierto relieve 
en contraposición de las manchas de café con leche, que 
son de bordes lisos. Los naevi vasculares son siemr 
congénitos, cualquiera que sea su forma y locaiizaci;· 
y se consideran como la consecuencia de una ｡ｦ･｣ｴ｡｣ｾｾ＠
del plasma germinativo (VAN BOGAERT). Las relac!O de 
entre las manchas cutáneas banales, las ｭ｡ｮ･ｾ＠ arlo 
café con leche y las vasculares, no se ha determm 
exactamente todavla . 

Para el neurocirujano, este grupo de enfer: 
medades es quizá más extens.o de lo que ｮｾｾ＠
malmente se describe en los libros, dado ｾｵＺ＠
como decíamos con anterioridad, se ven nte 
chos enfermos que no se ajustan exactai!le ri· 
a ninguna de las entidades clínicas c?n ｱｵｾＡ｣ｯﾭ
mitivamente VAN DER HoEVE formo las pun· 
matosis, pero que, sin embargo-, d;sde ｾｮｳ･＠ olr 
to de vista ｣ ｬｾｮｩ｣ｯＬ＠ pertenecen a. el ; ｡ｾ｜･ｳ＠ que 
servan, por eJemplo, angiomatosls facia 
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veces sobrepasan el territorio sensitivo del 
ｾ＠ ·gémino y que no presentan las calcificacio­
rJ cerebrales típicas del Sturge-Weber, pero 

nes - d lf · t , e acampanan e ma ormacwnes o umores 
51 5

culares del hemisferio cerebral homolateral. 
vas . t' . t otras veces los ｡ｮｧＱＰＡｬｬｾｳ＠ _cu an_eos no as1en. ｾｮ＠

el territorio del tngemmo, smo en la regwn 
en boccipital, o bien son paravertebrales, y ca-
su " f . lf xisten tamb1en con neo ormacwnes o ma or-
ｾ｡｣ｩｯｮ･ｳ＠ vasculares situadas en el neuroeje y 
localizadas, en ocasiones, en la metámera ner­
viosa correspondiente al dermatoma. 

También está íntimamente· ligado todo este 
grupo de ･ｮｦ･ｲｭ･､｡ｾ･ｳ＠ ??n la siringomielia y 
se describe la combmac10n de enfermedad de 
Lindau con siringomielia verdadera; en otras 
ocasiones, en cambio, la siringomielia asocia­
da al Lindau se debe a hcmangioblastomas in­
tramedulares sin que sea posible la separación ' . clínica de ambas entidades. Igualmente puede 
verse, aunque no es muy frecuente, la asocia­
ción de la siringomielia con la neurofibromato­
sis de Recklinghausen, de la que es un ejem­
plo típico nuestro caso número III. Actualmen­
te hay tendencia a incluir también dentro de 

es!as displasias a . la angiomatosis medular, 
:nas o menos locahzada, que puede ser tanto 
mtra como extramedular y acompañarse de an­
giomas viscerales, tal como sucede en el Sturge­
Weter o en el Lindau, enfermedades en que la 
autopsia generalizada descubre Cl)n cierta fre­
cuencia tumores vasculares y quísticos en ri­
ñones, páncreas, etc. 

A pesar de la comunidad embriogénica de to· 
das estas neuro-ecto-mesodermosis, en la des­
cripción resumida que vamos a hacer de nues­
tros 10 casos, los agruparemos en dos aparta­
dos: uno, en relación con la neurofibromatosis, 
y otro, que puede incluirse dentro de las angio­
matosis. Unicamente no hemos tenido ocasión 
de observar ningún caso de escl1•rosis tuberosa. 

GRUPO DE LAS NEUROFIBROMATOSIS. 

Comprende cinco de nuestros casos. En el 
cuadro que insertamos a continuación resumi­
mos la::; modificaciones cutáneas y las lesiones 
nerviosas que presentaban, así como las mal­
formaciones existentes en algunos de ellos: 

CA S O S --- ¡ _ Modificaciones cutáneas _ l _ Lesión neuroeje 

1 

Malfo¡·maciones 
- --------

1 

1 
Caso núm. 1 (figs. 1 y 2). Mancha, café con leche, re- Meningioma reg. precentral Aplanamiento silla turca: 

gión dorsal; naevi pig- hC'misferío derecho. oligofrenia. 
mentado. 

Caso núm. 11 (fig. 3) N eurofibromatosis 
generalizada. 

cutánea 1 Ncurofibromas mult. intra­
craneales. 

Caso núm. ID (figs. 4 y 5). Gran mancha, café con le­
ere, antebrazo izquierdo con 

hipertricosis y neurofibro-
mas cutáneos. 

Síringomielia. 

Destrucción maxilar in fe­
rior por osteitis htica. 
(Enfermedad de Ruppe.) 

--\---
Caso núm. IV 

1 -

Manchas, café con leche, en MC'ningioma 
abdomen; pigmentación 

mtradural D . 

puntiforme en la €Spalda. 

1 

Caso núm. v .... Angioma cutáneo en región 1 Meningioma 
suboccipital. Naevi y pa-
pilomas cutáneos en piel 

inlradural C,. 

del cuello. 

de ｾｯｭｯ＠ _puede observarse, las modificaciones cutáneas en los cuatro primeros casos son ti picas de la enfer:nedad 
un m ･｣ｾｬｭ｟ｧｨ｡ｵｳｾｮＬ＠ mientras que el V presentaba una mancha color rejo vinoso en el deri?atoma C, asoc1ada a 
sirv em.ngloma mtradural en la metámera nerviosa correspondiente; ha sido colocado en últuno lugar para que 

a de nexo de unión con el grupo siguiente de las an giomatosis. 

l'ó;: ｾ￺ｾＮ＠ L J. D. C. Historia clínica núm. 212. Va­
talaría ｾ･ｾｮＺ｡＠ Y ocho aiios, _v1sto en la consulta hos?i­
co 0 se· 1 X-54, por aqueJar cefaleas desde hace cm­
ｬｬＨＺｯｭｰｾ￡＠ meses, que fueron aumentando en intensidad 
Presenta ndooe. en ocasiones de vómitos. El enfermo 
debe una ｯｨｾｯｦｲ ･ ｮｩ｡＠ •bastante acentuada por lo que 

ser la fa ·1· ' mt ta la que nos cuenta su historia clinica. 

En el curso de su enfermedad, y comc1diendo con sus 
cefaleas, ha tenido varias crisis en las que, sin J>('rder 
el conocimiento, ha quedado envarado, con la cabeza 
en opistótonus desviación de los ojos hacia un lado no 
determinado y' sin poder hablar, pero sin presentar con­
vulsiones 

En la 'exploración general encontramoo una mancha 
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de café con leche bastar.te extensa en la parle inferior 
de la espalda y varios naevi pigmentados. 

En la exploración neurológica constatamos únicamen­
te un edema pap!lar ｢ｩｬ｡ｾ･ｲ｡ｬＬ＠ bastante marcado, con 
una <'xaltación de refl<'jos en el lado izquierdo sin nada 
más que nos indicase la lflcalizac1ón lesional. Dada su 
oligofrenia no podía concedérs<'le valor a la exploración 
de sensibilidades. El estud:o del campo visual. practi­
cado por el doctor A7S..I.REZ, demostró la normalidad del 
mismo, mostrando únicamH. te una ligera reducción con­
céntrica bilateral. En las <adiografías simples d<' crá­
neo se apreciaba la casi ir,·>xistencia de la silla turca 
como consecuencia de un aplanamiento muy ac<'ntuado 
que había conducido a la d2.saparicíón de las apófisis 
rlinoideii antPriores, rstando 1as post<'rior<'s muy adel-

Fig. l . 

gazadas. Las estructuras ÓSC;élS de la fosa anterior tam­
bién se encontraban muy ad' lgazadas y por encima de 
la misma se apreciaban pcqu ... ñas calcificaciones punti-
formes formando un grupo. 

Por la destrucción y ap]a.t,amiento de la silla turca 
y la existencia de calcificacirmes supraselares pensa­
mos que pudiera tratarse de un tumor de la región 
quiasmática-hipofisaria a pe::,ar de la normalidad de 
los campos visuales y de 'la existencia de un intenso 
edema papilar y no de una atrofia óptica primaria. Se 
le practicó tma cisternografía por v!a suboccipital, 
comprobando el aumento de la presión intracraneal, 
medido manométricamente; en las placas se apreciaba 
la l::uena replección de las cistetnas pontina y quiasmá· 
tica, pasando el aire perfectamente a la cara medial de 
los lóbulos frontales. F..sta imagen descartaba la exis­
tencia de una neoformación en !a región quiasmática y 
como dato curioso señalaba la inexistencia de la hipó­
fisis, puesto que el aire ocupaba el fondo de la pequeña 
fosa pituitaria. Pocas horas después <le practicada la 
cistemografía el enfermo presentó una crisis de ngidez 
generalizada similar a las que ya había tenido con an­
terioridad; sin embargo, en ella apreciamos una hemi­
paresia izquierda con Babinsl<i del mismo lado, lo que 
nos permitió sospechar la existencia de una lesión en 
el hemisferio derecho. Practicada una arteriografía per­
cutánea derecha, la placa lateral (fig. 1) mostró el des­
plazamiento deJa arteria cerebral anterior hacia arriba 
y adelante y de las arterias silvianas hacia abajo, cir­
cunscribiendo estos vasos claramente una tumoración 
redondeada. La placa anteropost crior (fig. 2) mostraba 
el desplazamiento de los vasos silvianos hacia la linea 
media, siendo algunos de estos vasos muy gruesos y for­
mando una concavidad externa que limitaba la tumora­
ción. No existía rechazamiento de la art€ria cerebral an­
terior. La arteriografía permitió el diagnóstico de locali. 

zación y también dr naturaleza del tumor, pues e 
fase venosa se logró una burna replección del m·n la 
y dada su ｰｯｳｩ｣ｩ￳ｾ＠ ｾｯｲｴｩ｣｡ｬ＠ podía asegurarse ｵｾＡｉＡＡＡｯ＠
trataba de un memng10ma de la convexidad situid S(> 

la parte inferior de la rt'gión precentral. El estudioo en 
cefalográfico, practicado por <'1 doctor MARl\tOL, locaJen. 
perfectamentr el procC\So por la prrsencia de ondas di 
ta irregulares localizadas t'U región frontal y temp e. 
｡ｮｴ･ｲｩｯｾ＠ del hemisferio derecho .. El enfermo fué Ｐ ｾｾ＠
do, exbrpándosr}(' una tumorac16n del tamaño d 
huevo de gallina, íntimamente adherida a la ､ｵｲ｡ｭＺ､ｾｮ＠
muy sangrante y extracerl'bral. IEl t'Studio anatom e, 
tológico, practicado por el profesor BULLON, ､･ｭｯｾｬ｡ￓ＠
que se trataba de un ml'ningioma pseuctoepitelial / 
zonas de d<'genl'ración. on 

Fig. 2. 

La coexistencia de una típica mancha de café 
con leche y de un meningioma en el hemisfe· 
rio cerebral derecho, juntamente con las ano· 
malías .otscrvadas en la radiografía simple de 
cráneo y la oligofrenia que presentaba el en· 
fermo, nos permite incluir este caso dentro del 
grupo de las neurofibromatosis. 

Caso núm. II. A. P. S. Historia cllnica núm. 50. Va· 
rón de catorce años de edad, que nos fué remitido por 
el doctor CASTILI.O DEL PI:-.'0, de Córdoba, y visto ｾｮ＠ la 
consulta hospitalaria el 21-I-54. En la historia cllniC

8 

resaltaba la presentación, desde los trC'S años de ･､｡ｾＬ＠
de pequeñas tumoraciones cutáneas distribuidas por di· 
versas partes del cuerpo, de crecimiento muy lento l' 
dolorosas a la palpación. DPsde hacia dos afios ｾｾｾ･ｮｾ＠
zo a notar inseguridad en la marcha e imposJbJitda 
en la rea'ización de movimientos finos con la mano de· 
recha, apareciendo, a la par, cefaleas frontales ｡ｾｯＡＡｬＺ＠
pañadas de vómitos, que no cedían a los Ｎ｡ｮ｡ｬｧ￩ｳｾ｣ｾ＠
también presentó diplopía en ocasiones. Ulttmaroen ｾ･ｮﾷ＠
había acentuado la int>stabilidad en la marcha, ･ｾ＠ de 
dencia a desviarse a la derecha, así como la f a 
precisión en los mi<>mbros derechos. 

En los antecedentes familiares existía el dato ､ｾ･ｾ＠
hermano con cardiopatía congénita. En los antece de 
tes personalec; descubrimos que a los tres ｭ･ｳｾ＠ en 
edad padrció un proct>RO que cursó con tumefacc:Jruc· 
la región parotirlca der<'cha que condujo. a la d nqui­
ción de la rama vertical del maxilar inferJOr ｣ｯｾ＠ ｾｯＮ＠
losis de la articulación témporo-maxilar de ese a .,,5 . . b nurner.,.. 

En la exploración general se aprcc1a an añ diver· 
tumoraciones subcutáneas, nodulares, de tam 

0 

so y dolorosa¡; a la presión. 
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1 exploración neurológica encontramos un cua-
En ･ｾ｣｢･ｬｯｳｯ＠ derecho muy marcado con n_istagmus 

dro e . n la mirada hacia la derecha, obteméndose a 
ｲｯｴ｡ｴｯｾｷｭ･｢ｩ￩ｮ＠ un nistagmus vertical. El fondo de ojo, 
ｬＢ･ｾ･ｳ＠ a los campos, eran normales (profesor doctor 
!IS1 como . · · d 1 

Kl ｄｏｾｊｉＺ｜ｇｕｾ ＺＧＮｬＩＮ＠ F;xistla una amsocona, sten o a pu-
DI derecha mayor que la izquierda. Sp extirpó para 
P118 

• uno rl<' ｬｯＮｾ＠ tumorcitos cutáneos y Pl profesor 
｢ｴｾｰｳｾｾ＠ n.os confirmó que se trataba de un neurofibro­
B¡;LL ｌｾｳ＠ radiografías simples de cráneo mostrab_:¡.n la 
roa. t ncia de una calcificación grosera del tamano de 
exis :lmendra situada a dos centímetros a la izquierda 
ｵｮｾ＠ linea media y algo por decajo y detrás del lugar 
ｾ･＠ : normalmcntc ･Ｎｾｬ￡＠ situada la glándula pineal. La 
,
0
nt \ulografía mostl'ó una hidrocefalia simétrica no 

ven l l ó 1 al "f" "ó acentuada, viéndose e m o a e c1 tcacJ n corre;:;· 
ｭｵｾ￭｡＠ a una tumomción del tamafto de una nuez loca­
ｦﾡｾｾ､｡＠ en el cuerno occipital izquierdo (fig. 3). En la 

Fig. 3. 

placa lateral IZquierda el tercer ventrículo presentaba 
una muesca bastante pronunciada donde normalmente 
está el receso suprapineal y, en conjunto, el t ercer ven­
triculo se veia rechazado hacia ade'ante. La tumora­
ción intraventricular no nos explicaba ni la hidrocefalia 
simétrica y bilateral ni la sintomatología cerebelosa; 
pero interpretando el agrandamiento del receso supra­
Pineal y el ligero dcsp'azamiento del tercer ventrículo 
hacia adelante como causado por otra tumoración loca­
lizada a nivel de los tubérculos cuadrigéminos en el 
lado derecho, entonces s í podríamos explicarnos la di­
latación ventricular simétrica como consecuencia de Ja 
｣ｯｭｰｲｾｩ￳ｮ＠ del acueducto y la anisocoria y el nistag­
mus rotatorio y vertical por afectación de los tubércu­
los cuadrigéminos. La s intomatología cerebelosa dere­
cha seria consecuencia de la compresión del pedúnculo 
cerebeloso superior. 
li Consideramos inextirpable la tumoración mesencefá-
ca, Por lo que no estimamos necesario extirpar el tu­

mor mtraventricular. Como operación paliativa se le 
Practicó la apertura de la lámina supraóptica del ter­
cer ventriculo para rcsolvcr el problema de r:;u hidro-
Cefalia b t . . 
.d o s ructJva. El curso segUido por el enfermo ha 51 o bueno. 

En resumen, se trataba de una ncurofibro­
rnatosis cutánea múlt iple sin manchas de café 
ｾｯ ｮ＠ leche asociada a una neur.o.fibromatosis in­
ｾｾｾ ｣ ｾ｡ ｮ ｾ ｡Ｎｬ＠ con una localización intraventricu­
｣･ｦＧﾡｾ ｬ ｣ ﾡ ｦ ｴ ｣ ｡､ ｡＠ visible y otra, a l menos, mesen­
en ｾｾ ｾ ･ｾＮ＠ ｾｳ＠ de destacar que en est e caso, como 
teít· SigUiente, existía en la anamnesis una os­
a ﾡｾｳ＠ del ｾ ｡ｸ ｩｬ ｡ｲ＠ inferior que había conducido 

atresia de una parte del mismo. 

Caso núm. III. R. B. C. Historia c11n ica núm. 220. 
F.nferma de ｶ･ｩｮｴｾ＾＠ años de edad, que enviada por el 
profesor D!Az RtmJO vimos en la consulta hospitalaria 
el día 7-X-51. Consultaba porque hacia afio y medio no­
taba agarrotamiento de los dedos de ambas manos con 
dificultad para extenderlos. Con el frío se aumentaban 
sus molestias y el cuadro ha progresado hasta la actua­
lidad, en que presenta las dos manos en forma típica 
de garra. También desde hace un afio viene advirtiendo 
que se quema con frecuencia sin sentir dolor, principal­
mente en la mano izquierda. 

En la exploración general se apreciaba la destrucción 
casi total de ambas ramas horizonta'es del maxilar in­
ferior (fig. 4). En el brazo izquierdo se apreciaba una 

Fig. 4. 

mancha color café con leche con i...1pertricosis que se 
rxtendía desde la muñeca hasta por encima del pliegue 
del codo; según la enferma, nadó con dicha mancha; 
pero a los diez años de edad notó que ｾ･＠ aumentaba el 
tamaño de su antebrazo a expensas principalmente de 
su borde cubital y, en efecto, existía una hipertrofia 
discreta del antebrazo, cuya piel presentaba a la palpa­
ción una consistencia elástica, apreciándose varios nó­
dulos movibles en el tejido strbcutánro (fig. 5). 

En la exploración neurológica existía en miembros 
superiores una doble g-arra en flexión , que afecta ba a 
todos los dedos, en los que se velan múltiples cicatrices 
de heridas y quemaduras, part icularmente en la. m ano 
Izquierda. Atrofia m arcada de la musculatura mtrm­
seca en ambas manos y pérdida de fuerza muy marca­
da en los miembros superiores. más acentuada en la 
mano derecha. Los reflejos tendinosos v ostcoperiósti­
cos abolidos en los miembros superiores, constatándose, 
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por el contrario, una exaltación de los r eflejos rotulia­
nos y aquíleos con <'lonus de rótula y pie, pero sin Ba­
binski. En la exploración de sensibilidades existia una 
clara disociación de tipo siringomiélico en el miembro 
supel'ior izquierdo y a nivel de Jos dermatomas D.-s­
izquierdos. En el brazo derecho, y en las mismas metá­
meras dorsales, no existía analgesia, pero sí una falta 
de discriminación para la temperatura. La sensibilidad 
táctil y profunda estaban conservadas. Las radiografías 
de la columna cérvico-dorsal mostraron ｾｭ￡ｧ｣ｮ･ｳ＠ nor­
males. La punción lumbar con manometría indicaba un 
bloqueo parcial, puesto que por presión de yugulares 
la presión inicial de 15 cm. de agua aumentaba muy 
lentamente descendiendo con igual dificultad . 

En esta enferma diagnosticamos una enfer­
medad de Recklinghausen asociada a una sirin­
gomielia del engrosamiento cérvico-dorsal. La 
exaltación de reflejos en los miembros inferio­
res, unida al bloqueo parcial comprobado en la 
manometría, hace suponer la existencia de for­
maciones quísticas centromedulares que com­
primen las vías piramidales. Se indicó trata­
miento radioterápico y control repetido de la 
enferma, pues por el momento no existe indi­
cación quirúrgica alguna. 

Este caso muestra de una manera palpable 
la relación estrecha que existe entre la enfer­
medad de Recklinghausen y algunos tipos de 
gliosis del neuroeje. De la misma manera que 
el caso número II, presentaba una destrucción 
del maxilar inferior como consecuencia de un 
proceso de osteítis. Dentro de las neurofibro­
matosis, esta localización ósea es lo bastante 
típica para que haya sido descrita aparte con 
el nombre de osteítis del maxilar de Ruppe, y 
que puede adoptar dos formas: una, la osteítis 
!itr.osa, que cursa con aumento de tamaño y 
determina un gigantiS11llo facial, y otra, la os­
teítis lítica, que es sin duda la que presentaban 
nuestros dos enfermos, y que conduce a la des­
trucción de todo o parte del maxilar inferior. 

Caso núm. IV. L. P. V. Historia clinica núm. 263. 
Enferma de cincuenta afias, que nos fué enviada por 
el profesor M. DtAZ RUBIO. En la anamnesis constaba 
que hacia siete meses comenzó a notar cansancio en 
a-mbas piernas con pérdida de fuerza, sobre todo en el 
pie derecho. El cuadro fué progresando de forma que 
cuando la exploramos el 7-XII-54 t enía globalmente pa­
ralizado el miembro inferior derecho, habiendo apareci­
do trastornos de esfínteres. 

F..n la exploración general se apreciaban dos manchas 
tipicas café con leche en la piel del abdomen, a nivel 
del dermatoma D •. En la espalda presentaba una pig­
mPntación puntiforme muy marcada. 

En la exploración neurológica se esbozaba un sindro­
me de Brown-Sequard que afectaba la motilidad de la 
pierna derecha globalmente, mientras que en el lado iz­
quierdo, a partir de la m etámera D,, existla una marca­
da termoanalgesia; asimisJl1o se constataba una ligera 
hipoestesia desde D, hacia ábajo, más marcada en el 
lado izquierdo que en el derecho. 

Las radiografías simples de la columna dorsal dieron 
imágenes normales. La mielografía mostró una deten­
ción total a nivel del cuerpo vertebral DG. 

Fué operada, extirpándosele una tumoración redon­
deada del tamafio de una nuez, intradural y extramedu­
lar, que asentaba en la duramadre del lado derecho del 
canal a nivel del arco vertebral de D, ; la médula se en­
contraba comprimida y rechazada hacia adelante y a la 
IZquierda. Por encima de la tumoración existla una 

aracnoiditis adhesiva, lo que explica la detenció d 
lipiodol dos vértebras más arriba, así como el ｮ ｩｶ･ｾ＠ el 
s.lcanzaban los trastornos sC'nsitivos. que 

El estudio anatomopatológico, practicado por el 
fesor BULLó", demostró que se trataba de un "mepro. 
gioma nodular psammomatoso". mn. 

El curso postopC'ratorio fué <.'xcelente. reCUJ)(>ránd 
totalmente en po<'os días. ose 

Las modificaciones cutáneas, juntamente con 
la existencia de ｵｾ＠ mcningi?ma intradural que 
asentaba en la m1sma metamera Dn, incluyen 
también este caso dentro de las neurofibroma­
tosis. 

Caso núm. V. D. V. R. Historia clinica núm. 23á. 
Enferma de sesenta afios de edad. Enviada a nuestra 
consulta hospitalaria por el doctor R. AGU!LAR, dondr 
fué vista <.'1 27-Xl-54. Desde haciJ. dos afíos aquejaba 
dolores en región cervical qu<.' se irradiaban a ambo:, 
braz85, con preferencia al derecho, y sm segUir un tra­
yecto radicular determinado. También advertía de v¡oz 
en cuando parestesias en la piNna derecha. Desde el 
comienzo de su cuadro clínico, pérdida progresiva ､ ｾ＠

fuerza, que afectando <.'n priml·r luga1 a la pierna y 
brazo derecho SP rxtrndió sucrsivamente al miembro 
inferior izquierdo y, por último, al brazo del mismo 
lado. En la actua!idad está abolido todo movimiento en 
ambos miembros inferiorrs así como rn el superior de· 
recho. También aqueja trastornos esfintrrianos. 

En la exploración g('neral apreciamos una mancha 
cutánea color rojo vinoso rn la región suboccipttal y 
cervical superior, obs<'rvándosc también un papiloma 
pediculado en el bordt• derrcho d<• la mancha. 

En la exploración m•urológica se apreciaba una pará· 
lisis completa del brazo der<>cho, t>n fl exión, con una pa· 
resia muy acentuada del izqui<>rdo. ('XL<;ticndo signos PI· 
ramidales en ambos mirmbros. En mi<'mbros Inferiores 
paraplejía espástica, obtPniéndo.<;L toda la sn·íl dt s:g· 
nos de afectación piramidal. La exploración de sensibi· 
lidades objetivaba un claro nivel de hipoestesia para 
toda clase de sensibi' idades a ¡partir de la metámera C,. 

Las radiografías simples de columna cervical nomos· 
traban anormalidad alguna. La mielografía descendente 
mostró una detención total de la sustancia de contraste 
a nivel de las vértebras C.-C,. 

En la intervención se extirpó un tumor intradural Y 
extramedular de forma ovoide de unos 4 cm. de longi· 
tud situado en el lado derecho de la médula, a la que 
r echazaba hacia adelante. Las ralees posteriores C,-C, 
lo atravesaban en su cara posterior. El estudio anato· 
mopatológico (profesor BULWN) confirmó la suposiCión 
clinica de que se t rataba de un meningioma psammo· 
matoso. E l período postoperatorio cursó sin incidentes Y 
cuando abandonó el Hospital había recuperado en gran 
parte la motilidad de los miembros afectados. 

En esta enferma coexistía un angioma ｣ｵｾ￡ﾭ
neo en el dermatoma e,¡ con un meningioma m· 
tradural situado en la misma metámera ner­
viosa. El caso nos muestra de una forma clara 
cómo pueden imbricarse alteraciones cutáneas 
de tipo angiomatoso con lesiones, como los rne­
ningiomas que se observan frecuentemente_ en 
las neurofibr()tirlatosis. Como dijimos al ｣ ｯｲｮ ｊ･ ｾｾ＠
zo, Lo hemos colocado en último lugar parda }as 
nos sirva de nexo de unión con el grupo e 
angiomatosis. odas 

Queremos agrupar bajo este nombre a t uro· 
las afecciones vasculares congénitas ､ｾｬ＠ nernal· 
eje, puesto que modernamente ｴ｡ｮｾｯ＠ a: a re· 
formaciones como los tumores se ｴｾ･ｮ､Ｌ＠ ndolaS 
unirlos en una sola entidad, consJderaneraies 
como enfermedades mesenquimatosas ge 
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del neuroeje desde. }a displasia fija, ｳｾｮ＠ tenden­
. a la prolifcracwn, hasta las afecciOnes vas­
ｾｾ｡ｲ･ｳＬ＠ que poseen potencialmente ｵｮｾ＠ tenden­
. blastomatosa elevada. Como dec1amos al c1a . 

1
, . d . . , 

incipio en la antigua y e asiCa escr1pciOn 
ｾｾｖａｎ＠ ;F.R HOEVE únicamente se incluían den­
t 0 de las facomatosis dos enfermedades vas­
ｾｉ｡ｲ･ｳＺ＠ la angi.omatosis retinocerebelosa, o en-
ｾ･ｲｭ･､｡､＠ de ｶｯｾ＠ ｈｩｾｰ･ｬＭｌｩｮ､｡ｵＬ＠ y la angioma­
tosis encéfalo-tngemmal, o enfermedad de Stur­
ge-Weber; sin embargo, en la clínica se ven con 

cierta frecuencia angiomatosis cutáneo-encefá­
licas que no asientan en las zonas clásicas refe­
ridas por estos autores, pero que sin duda al­
guna deben incluirse en este grupo. Igualmente 
se admite que pertenecen al mismo las angio­
matosis vertebrales. 

En el siguiente cuadro resumimos, como he­
mos hecho en el grupo anterior, las lesiones cu­
táneas y nerviosas encontradas en los cinco en­
fermos que incluimos dentro del grupo de las 
angiomatosis: 

GRUPO DE LAS ANGTOMATOSIS 

1 
CASOS 

ＭｾＱ＠
Modificaciones cutáneas Lesión neuroeje 

--1 Malformaciones 

Caso núm. VI (figuras 6, 
¡ y 8) .... .. ...... .. . . . . . . Angioma trigeminal. I ra- Angioma y calcificaciones 

ma izquierda. lóbulo occipital izquierdo. 

Caso núm. VII (figuras 9 
y 10) .... Angioma trigemmal der. , Aneurisma arteriovenoso Probable lesión congénita 

hemisferio derecho. cardiaca. 

Caso núm. VIII . .. .. .... .. . .. Mancha ｾｾｵｴ￡ｮ･｡Ｌ＠ color rojo 
vinoso, r eg. suboccipital. 

Angwma de los hemisferios 
cetebelosos. 

Caso núm. IX Mancha cutanea, color rojo 1 Angioblastoma v:rmis ce: 
vinoso, reg. suboccipital. belo. 

Caso núm. X (figura 11). Mancha cutánea, color rojo 1 Angiomatosis medular ge-
vinoso, reg. suboccipital. n<'talizada. 

Caso núm. VI. M. T. C. Historia clínica núm. 95. 
Enferma de dieciocho aftos de edad, que nos fué envia­
da por el doctot SAN!IIARTIN en el mes de marzo de 1954. 
La .nifia nació con una mancha de color rojo vinoso lo­
cahzada en región frontal izquierda. Al parecer se des­
arrolló bien hasta la edad de once años, en que comen­
Zó con cefaleas acompaftadas de vómitos y a veces de 
ftebre; a la par aparecieron crisis convulsivas muy fre­
cuente3 que comenzaban con desviación conjugada de 
ｾ｡｢･ｾ｡＠ Y ojos hacia la derecha y convulsiones clónicas 
ocahza.ctas en brazo derecho. Estas crisis focales al 
ｾ｡｢ｯ＠ del. ｴｩ･ｾｰｯ＠ se generalizaron cursando con pérdida 
e conctencta y presentando también fr<'cuentement<' 't: componente psicomotor. Ultimamente sus crisis, muy 
ecuentes, comienzan siempre por ser adversivas de-

ｲｾ｡ｳＬ＠ pero ｧ＼Ｇｮｾｲ｡ｬｩｺ￡ｮ､ｯｳ･＠ a continuación. . 
. la ｾｸｰｬｯｲ｡｣ｴ￳ｮ＠ general se apreciaba un tiptco an­

gioma tngeminal localizado en el territorio de la pri­
!era rama. En la exploración neurológica encontramos 
ta:a ･ｮｦ･ｲｭｾ＠ profundamente demenciada que no Ｌｰｲ･ｳ･ｾﾭ
zad alteraciOnes gl'oseras en la exploración sistemati­
crá a. Se le practicó un estudio radiográfico simple de 
les ｮｾ＿＠ que mostró las clásicas calcificaciones occipita­
｣ｩｲｾｵ＠ mas, ｾ･＠ doble contorno, que parecen moldear las 
tipo toluct.oncs, dada su forma sinuosa (fig. 6). Este 
res e calctftcaciones es el descrito por todos los auto­
iunt:mo tlpico de la enfermedad de Sturge-Wcbcr, Y 
deter· ente con el angioma trigeminal, la epilepsia y el 
dicboto¡.o ｭ･ｮｴｾｬ＠ nos hicieron sentar con toda s<.'guridad 
taba ｾｾｧｮ￳ｳｴｩ｣ｯＮ＠ Para completar el cuadro cllnico fal-

lcamente el glaucoma ocular, que sin embargo 

1 

se considera como poco frecuente cuando se revisan los 
casos publicados de esta enfermedad. Tiene interés re­
saltar el estudio electroencefalográfico, practicado por 

Fig. 6. 

el doctor .?.URMOL, ya que son muy pocos los casos pu­
blicados que hayan sido estudiados desde este punto de 
vista. En resumen, podemos decir que presentaba un , 
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registro profundamente anormal con una actividad base 
formada por un ritmo theta, regular y poco persistente, 
interrumpido muy frecuentemente por descargas sín­
cronas y bilaterales de espinas; igualmente se observa­
ban ondas muy lentas de gran voltaje bien visibles, so­
bre todo en la mitad anterior del hemisferio izquierdo, 
mientras ,que en la mitad posterior se observa, por el 
contrario, un registro extremadamente aplanado. La in­
terpretación del EEG muestra que, en contra de lo qu<' 
cabía esperarse, en la región donde asientan las calcifi­
caciones corticales existe un verdadero silencio eléctri­
co que a1gunos autores han denominado "agujero eléc­
trico" y que limita perfectamente la extensión del an­
gioma cerebral (fig. 7). Este aplanamiento del trazado 

epilepsia grave que sufren estos enfermos no 
considerarnos indicado el tratamiento ｱｵｩｾＮ＠

1 • 1 • ,f., 1 ｾＮＮＮＮ＠ 1151& 

｜ＮｬｦＮｦｶｊｖｾＩｩｓｬｶｾｴｾＢ｜ｦＧｊﾷｶｾＧｬＯﾷｶｶ＠
...... , 

ＧＭＮＮＮ￭ＢｾＯｖｖＧＧＧｦＧＭｊﾷＮＯＧＭｾｾ＠

ＧｖｆｾＧ｜＠ J'-,J'.-JV'-J\'I'-vt'F'·vl''f''..-.·; í'l,lf\.JY\ 
••. , ｾｾ＠ y .......... ' - '-L 

ＭＭＭＭｾＭＭｾｾＭＭＭＭＭＭＭＭｾＭＭｾＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭ

,, ... 
ｾｲｶＭﾷＮｦＧｊｊＢＭＮＯＧｾ＠ ＡＧｦｾＬｾｾｲＮＮｲＮｊｖｖＧ＠

Ｍｶｲｦ＿ＢＭｾ＠ f\ ¡J·,_/'i ｊｾｦＧＮＧﾡＭｲｶｖＢＧ＠ ¡-"'-./'\ ｲＭＴＧｾ＠

ｾﾷｾｶＭＭｾｾ｟ＮＮＮ｟｟ＮＮｾ＠

Fíg. i. 

a nivel de la lesión se cree causado por la interposición 
entre los electrodos v la corteza cerebral de un verda­
dero almohadillado 'vascular angiomatoso. No parece 
hablar en favor de esta interpretación la imagen arte­
riográfica de nuestro caso (fig. 8), dond<' ｶ･ｭｯｾ＾＠ cómo 

Fíg. 8. 

las calcificaciones occipitales muestran la misma for­
ma y nitidez que en la radiografía simple, es decir, que 
no guardan relación alguna con el sistema arterial. 

gico . 

_<;?aso nú.m. ｜ｾＱＮ＠ J. N. lo'. Historia clínica núm. 219 
ｾｭｯ＠ de dtez anos de edad, que fué estudiado el 16·XI· 
54 en el Servicio de Patología General del profesor CR · 
ａｴｬｾ￳ｸＮ＠ s.egún .cuentan los padres, al nacer ya le no::. 
ron la ext.stencta dr una mancha, de tinte algo más OS· 

curo que la tez, y qu<' ocupaba lodo rl lado derecho d 
la cara, .donde sr aprrciaban también algunas ｧｲｵ･ｳｾ＠
venas; sm rmbargo, hasta hace dos años dicha mancha 
no les había preocupado, put•sto que el nü1o se desarro­
llaba dr una n:anrra tota·mrnte normal. Por esas fe . 
ch.as, y por pnmrra vr.z, comrnzó a notar adormecí· 
mtento de la m1tad ｴｺｱｴｾｴｲｲ＼Ｎｬｯ＠ del currpo, que empezaba 
por la mano, Sl' rxtendta al brazo, posteriormente a la 
cara y finalm<'ntr al mirmbro inferior. Estas crisis sen . 
sitivas se han vrnido repitirndo hasta la actualidad 
apareciendo lentamrnt<• una evidt•ñte pérdida de ｦｵ･ｾ＠
en los miembros izquierdos. yendo acompañadas últi· 
mamentr de crfalea..'l . 

Fig. 9. 

En la exploración general se aprec1aba en la auscul· 
tación cardíaca un soplo muy rudo a nivel del cuarto 
espacio intercostal, propagado a punta con un refuerzo 
del segundo tono pulmonar. En la radiografía de tórax 
se apreciaba una hipertrofia del ventrículo izquierdo 
con ensanchamiento del pedículo vascular. Por palpa· 
ción de ambas carótidas en el cuello constatamos un 
aumento muy marcado del latido arterial, sobre todo en 
el lado derecho. La auscuJtación, tanto del cuello ｣ｯｲｯｾ＠
del cráneo, denunciaba un soplo continuo, intenso, m 1 
acentuado en la rrgión fronto-temporal derecha Y ･ｮｾＮ＠
cuello del mismo lado. La pa'pación del cráneo deno 1 
ba la existencia de profundas huellas vasculares en e 
hueso frontal, sobre todo cerca de la línea media. . 

Dado el deterioro mental que presentaba la 
enferma, y el que por otra parte no parece exis­
tir acuerdo sobre la utilidad de la extirpación 
del córtex calcificado corno tratamiento de la 

En la exploración neurológica apreciamos un ｡ｮｧﾡＮｾ＠
ma trigeminal que se extendía a las tres rama.s, Ｉｯ｣ｾｾ＠
zado en la hemicara derecha, aunque en a•gunos ｐｾ＠ vi· 
rebasaba la línea media; su coloración no era ｾｯﾡｯｭ｡ﾷ＠
nosa, como es la costumbre, sino más bien de. co ｾｾ｣ｵｮﾷ＠
rrón oscuro, lo que le hacia destacar de la P

1
el 1 ve· 

dante de una manera discreta. Por presión s?bre ｲｾ｡｢｡＠
nas yugulares en e! cuello, el angioma se mgu ｡ｾｩ｣ｯｳｩﾷ＠
aumentando de tamaño y mostrando gruesas v 0 En 
dades venosas tanto en la cara como en ･ｾ＠ ｣ｲ￡ｮｾ｡Ｚｳ｣ｵﾷ＠
fondo de ojo existía una marcada diferencJa de e11ado 
larización entre ambas retinas, observá.n?ose ･ｾｮ＠ árbOl 
di!recho, es decir, el homolatcral al ang!Oma, en el iJ· 
vascular mucho más sinuoso y frondoso que 
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. ro sin que pudiéramos hablar de un verda-
quJerdo, ｾ＠ ma de retina (doctor Az;.;AREZ). En el resto 
dero ｡ｮｧﾡｾ＠ ración neurológica sólo encontramos una lí­
dc la exp ｾ＠ de los miembros izquierdos, más acentua.­
ｾ｣ｲ｡＠ ｰ｡ｲ･ｳＮ

Ｑ
ｾ Ｑ ﾷｮ｡＠ esbozándosc un Babinski. En las radia-

d en la Pk • · a . ·mples de cráneo se aprec1aban numerosos y 
grafJaS Ｕ ｾＭｵｲ｣ｾｳ＠ ＬＮ Ｓ ｾ｣ｵｬ｡ｲ･ｳ＠ en el lado derecho (fig. 9). 
rxtrnsos > determinar en la arteriografía la aportación 
Intenta:nóots'da intPrna y externa del lado derecho en la 
de Ja car 1 . ;6.

1 
del angioma. Sm embargo, y como ocurre 

replccc.t ·mente en estas malformaciones arteriovenosas 
Crecucn e no ｾ･＠ logró una imagen neta del angioma, tan-
extensas, " · d d · extensión como por la enorme rap1 ez e Clr-
to ,porósuc]nntro del mismo. En la figura 10 puede verse 
Cll UCl 11 ' 

Fig. 10 

'a carótida mterna bien repleccionada hasta el sifón, y 
a partir del mismo no se observa estructura arterial 
:llguna y únicamente se aprecia una mancha difusa de 
sustancia de contraste que ocupa toda la región paricto­
temporal y de la cual salen algunas gruesas venas que 
ae dirigen al .seno longitudinal superior. 

La extensión y localización de la malformación arte­
riovenosa excluía todo intento quirúrgico de exéresis ra­
dical e igualmente consideramos no indicadas las liga­
duras arteriales en el cuello, puesto que el angioma 
estaba amp'iamente comunicado con el sistema de las 
carótidas interna v externa de ambos lados. Como úni­
co tratamiento el 'enfermo ha sido sometido a radiote­
rapia profunda a dosis antitumorale; , (doctor L. SAL· 
\'ADOR). 

Así como en estos dos últimos casos hemos 
descrito angiomas encéfal.o-trigeminales típicos 
en los que la malformación vascular cerebral 
asentata homolateralmente al angioma cutá­
n_eo, ｬｾｾ＠ dos casos que vamos a resumir a con­
hnuaclOn son ejemplo claro de tumores vascu­
lares de la línea media y de la fosa posterior 
que se acompañaban de angiomas cutáneos 
asentados en reO'ión suboccipital e igualmente 
mediales. 0 

ｅｾｾｯ＠ núm. VIII. V. C. D. Historia clínica núm. 101. 
PO ma de quince aflos de edad, que nos fué enviada 
n. r el profesor K GtllJ A MORALES En la historia cli-
Jca desta b . · cefale ca ｾ＠ la cxtstencia ·desde hacia dos años de 

tin as poco mtensas, que se habían agudizado repen­
de ｾｾ･ｾｴ｣＠ c.n los últimos quince días, acompañándosC' 
En 1 ID!tos mtcmoo;; y pérdida de visión en ambos ojc.>. 
de u a ･ｸｰｬｾｲ｡｣ｩ￳ｮ＠ neuro'ógica destacaba la existencia 
cionen estasJs pap1Iar bilateral muy intenso sin altera-

s en el campo visual (doctor AZ:'\ÁREZ). N o existia 

signo focal alguno que nos permitiese sospechar el 
asiento de la lesión. Las radiografías simples de cráneo 
Pran normal<>s y la ventriculografía demostró que exis­
tía una hidrocefalia de grado medio con un rechaza­
miento de la parte posterior del tercer ventrículo, del 
acueducto y del cuarto ventriculo hacia arriba y ade­
lante, indicándonos la existencia de una lesión expansi­
va en la fosa posterior. Sobre la mesa de operaciones, 
y una vez afeitada la enferma, apreciamos una mancha 
cutánea de color rojo vinoso que ocupaba casi toda la 
región suboccipital y que no habíamos observado por 
estar cubierta por la cabellera. En la operación (10-IV-
54) encontramos una verdadera malformación arteria­
venosa que se extendía desde la misma piel hasta el 
cerebrlo, pasando por el hueso occipital y la durama­
dre; estaba formada por una red de grue.3os vasos que 
sangraban extraordinariamente y que comunicaban am­
pliamente con el seno transverso en ambos lados y con 
·a prensa de Herófilo. La apertura de la duramadre fué 
muy dificultosa, pues existía entre ambas hojas de la 
misma una verdadrra corriente arterial. Una vez abier­
ta protuyeron inmediatamente ambos hemisferios cere­
telosos, en cuya superficie se apreciaban gruesos ra;ni­
lletes de vasos que se rompían espontáneamente lo que 
nos obligó a la resección rápida y en masa de la parte 
.mpcrior de ambos hemisferios como única manera de 
dominar la hemorragia, sobre todo teniendo en cuenta 
qup la hipotensión controlada no logró bajar la presión 
sistólica por debajo de 90 mm., a pesar de la myección 
de 250 mg. de Pe"ldiomid (doctor BURGOS). El curso 
po.stoperatorio fué bueno, siendo irradiada como com­
plemento del tratamiento .quirúrgico. A los dos meses 
d<> la intervención había desapare<:ido totalmente el rs­
tasis papilar sin que se apreciase ningún síntoma de 
déficit ccrebeloso. 

Caso núm. IX. I . F. P. Historia c'ínica núm. 274. 
:-J'iña de ocho años. que nos fué enviada el 11-I-55 por 
el profesor doctor J. GD!'."ZALF..Z-M.EXESES. En la historia 
clínica destacaba desde hacía tres meses la existencia 
de cefaleas acompañadas de vómitos; últimamente, pér­
dida de visión y dificultad en la marcha con tendencia 
a desviarse y caer a la derecha. En la exploración neu­
rológica se apreciaba por percusión del cráneo un típi­
co ruido de olla cascada que, juntamente con un estasis 
papilar bi'ateral muy intenso y un síndrome cerebeloso 
derecho, indicaban la existencia de un proceso expan­
sivo en la fooa posterior comprimiendo tronco cerebral, 
puesto que existía un signo de Babinski doble. Igual­
mente que en el caso anterior, una vez afeitada la en­
ferma para practicarle la ventriculografía, apreciamos 
la presencia de una mancha color rojo vinoso que ocu­
paba casi toda la región suboccipita1. La ventriculogra­
fía practicada con pequeña cantidad de aire, demostró 
la 'existencia de una gran hidrocefalia simétrica ｣ｯｾ＠
respecto a la línea media, viéndooe el tercer ventrículo 
muy rechazado hacia adelante y arriba y ｶｩｳｵ｡ｬｩｺ￡ｮｾｯﾭ
se el comienzo del acueducto, pero sin lograr replecc!O­
nar el cuarto ventrícu'o. En la investigación, las partes 
blandas sangraron abundantemente por existir gruesas 
comunicantes venosas que a través del díploe comuni­
caban con los senos de la duramadre. Abierta ésta se 
incindió el vermis, que hacia protusión, encontrando 
una tumoración infiltrante que penetraba profundamen­
te hacia la región mesencefálica. El estudio ｡ｮ｡ｴｯｭｾﾭ
pato'ógico de la misma, practicado por_ el profe.sor Bu­
LLO:\, mostró que se trataba de un ang10blastoma cere­
beloso. Actualmente la enferma se ｣ｮ｣ｵ･ｮｾｲ｡＠ en buen 
estado y sometida a tratamiento radioteráp1co. 

Por último, vamos a describir el único caso 
de ano-iomatosis vertebral observado por ｮｾｳﾭ
otros ｾ＠ que según el cri_terio actual debe inclmr­
sc entre las facomatos1s. 

Caso núm. X. J. C. S. Historia clínica núm. 169. 
Enfermo de veintisiete años de edad, que nos fué en­
viado por el doctor r,. AZAGRA el 27-VII-54. En la anam-
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nesi.! relataba que desde hacia ocho aftos venia sintien­
do dolores difusos en ambas piernas que, naciendo en 
la región lumbar, Be extendían .hacia abajo sin seguir 
un territorio radicular determinado. El aumento de m­
tensidad de sus algias obligó al enfermo al uso constan­
te, y últimamente abusivo, de analgésicos. Dificultad 
en la micción y estreftimiento, que se han presentado 
en los últimos meses. En la exploración neuro'ógica en­
contramos una anisocoria discreta con reflejos muy vi­
vos en los miembros superiores, donde existían bilateral­
mente signos de afectación piramidal. En los miembros 
inferiores se encontraban abolidos los reflejos patelar 
y aquileo del lado dLrecho. En la exploración de sensi­
bilidades apreciamos una anestesia en calzón de mon­
tar, que se extendía al dermatoma S, en ambos lados, 
y que afectaba a todas las sensibilidades. Se le practicó 
una mielografía descendente comprobándose la deten­
ción de la sustancia de contraste a nivel del cuerpo ver-

Fig. 11. 

tebral D". Aunque la detención a este nivel era neta, 
por mieloscopia observamos que el descenso a todo lo 
largo de la columna cérvico-dorsal se realizaba de una 
manera muy lenta e irregular. La forma en que se de­
tenía el lipiodol a nivel del cono medular era también 
muy irregular, formando muescas y entrantes que sólo 
"a posteriori" interpretamos como causados por gran­
des y flexuosos vasos (fig. 11). En la intervención le 
practicamos una laminectomia de los arcos 0 12-L,-,, san­
grando mucho tanto las partes blandas como el tie'llpo 
óseo. Abierta la duramadre, a nivel del cono medular 
y entre las raíces de la cola de cal:lallo, observamos la 
existencia de enormes ｶ｡ ｾ ＼ｯ［［＠ tortuosos, tanto arteriales 
como venosos, y que formaban en la cara anterior del 
canal un verdadero angioma racemoso. La malforma­
ción vascular se extendía ¡gua! en sentido proximal 
como distal y consideramos inútil intentar cualquier 
tratamiento radical de la misma. En la ｭｩｳｾ＠ sesión 
operatoria decidimos practicarle una cordotomia antero­
lateral como tratamiento sintomático de sus algias. En 
la. la.minectom5a, realizada a nivel de la sexta vértebra 
dorsal, constatamos que también a edb nivel ｣ｸｾＮＭ［ｴ￭｡ｮ＠
numerosos vasos anormales, tanto en ;a médula como 
perlmedulares, aunque de ｭｾｮｯｲ＠ calibre que los C;xisten­
tes en la cola de caballo. A pesar de que la vasculari-

ｾ｣ｩ￳ｮ＠ anormal de Ja médula imp ·día localizar exa t 
mente las estructuras, logramt·.s seccionar ｢ｩｬ｡ｴ･ｲ｡ｬｾ＠ a. 
te el haz espino-talámico, cons;guicndo una. analg ｾｮﾭ
desde L, hacia abajo. Post<'riormente ha sido ｳｯｭ･ｾｾ｡＠
a radiotC'rapia (doctor A. RODR!GUBZ u¡,; QUESADA, 

1
d0 

forma que con el tratamiento combinado se ha ¡0 :;ac e 
la casi total desaparición de sus dolon•s. Dcbcn,0". h 0 

, a-
ccr resaltar que <'n C'ste enfermo debe existir una an. 
giomatosis viscer3:1 generalizada, puesto qu(' al intubar. 
lo para la anest<'Sia (doctor BURGOS) sangró abundante. 
mente por ambas fosas nasales, Y en el ｰｯｳｴｯｰｾｲ｡ｴｯｲｩ＠
después de la inyección de una ampolla dl' Doryl con °j 
fin d<' vencer su retención urinaria, sufrió una hrm:. 
turia muy intensa que duró veinticuatro hora3 y que 
obligó a la transfusión de 600 c. e. de sangrr. Final­
mente. queremos resaltar que como en los dos casos 
anterior<'s <'Ste enfermo también presC'ntaba una man­
cha cutánea color rojo ...-inoso C'n la región suboccipitaJ 
que no descubrimos en la C'Xploración general por ｨ｡ｾ＠
liarse cubierta por el pelo, pero que al ｰｲ･ﾡ［｣ｮｴ｡ｲｬｾ＠ al 
raciente .sobre la existC'ncia de man r:ha.s <'n él 0 tll1 su 
fami 1in nos la dC'scubrió 

Queremos acabar nuestro trabajo hablando 
del carácter familiar y hereditario que se viene 
adscribiendo a todo este grupo de enfermeda· 
des. En todos nuestros casos hemos intentado 
¡:oner!.o de relieve, pero sin poder llegar a con· 
clusiones definitivas; en primer lugar, cas1 

siempre nos ha sido imposible determinar con 
exactitud la causa de la muerte de los familia­
res próximos a nu<'stros enfermos, debido sobre 
todo al bajo nivel cultural de la inmensa mayo­
ría de ellos. En segundo lugar, solamente he­
mos conseguido explorar pcrsonalmcnte a muy 
pocos ;niembros de las familias historiadas. En 
el caso VII, una hermana oligofrénica del en· 
fermo presentaba un angioma cutáneo en la 
región suboccipital. 

La a¡:arente falta del carácter familiar y he· 
reditario de nuestros casos no excluye por tan· 
to que una investigación más cuidadosa no pu· 
diese poner de manifiesto displasias similares 
entre los miembros fallecidos o vivientes de las 
familias de nuestros enfermos ('"') . 

RESUM.EN. 

Se describen y comentan 10 casos ｰ･ｲｳｯｮ｡ｬｾｳ＠
que incluimos en el grupo de las ｦ｡｣ｯｭ｡ｴｯｳｾｳ＠
por presentar todos ellos manchas cutáneas evJ· 
dentes asociadas a tumores o malformaciones 
del neuroeje; cinco de ellos pertenecían, por _sus 
características, a la neurofibromaiosis, •n'Uen· 
tras que los otros cinco los agrupamos dentro 
de las angiomatosis. 

Hacemos resaltar la importancia que ｰｵｾ＿･＠
tener en el diagnóstico etiológico la ･ｸｰｬｯｲ｡｣ｊｴｾｮ＠
y valoración cuidadosa de las manrhas cu a· 
neas. 
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cer\'eau. 

SUMMARY 

Ten personal cases are described and com­
mented upon. They are included in the group 
of phacomatoses owing to the fact that ｴｨｾｹ＠
all exhibited manifest macules on ｴｾ･＠ skm 

ociated with tumours or malformatwns of 
ｾｾＡ＠ neuraxis. Five cases ･ｸｨｾ｢ｩｴ･､＠ the ｦ･｡ｴＮｵｾ･ｳ＠
of fibromatosis. The other flve were classifled 
as angiomatoses.. . 

Emphasis is laid on the Impo_rtance that the 
examination and carefu_l ｡ｰｰｾ｡ｩｳ｡ｬ｟＠ of . macul?s 
on the skin may have m aetiologiC diagnosis. 

Zl ｔｓａｾＬＱｍｅｎｾＧａｓｓｕｎｇ＠

Beschrieben werden zehn selbst beobachtete 
Faelle, die wir in die Gruppe der Phakomatosen 

ACCION DE LA ACT H EN EL CARCINOMA 
INOPERABLE DEL ESOFAGO 

M. MATOS. 

Asistente <1<'1 Servicio tic Patologia Quit·úrgica de la Facul­
tad de :11e<.licina de Oporto. 

J. DE SALCEDO. 

Asiste.nte riel Servido ele Enclocrinologia de la Facultad t.lc 
ｾＡ･､ｴ｣ｭ｡＠ 11<' Oporto. D('(·ario del Instituto de Alta Cultura. 

Trabajo del Servicio de Patología 
Quirúrgica y del Servicio de tEndo­
··rinologla (Facultad de Medicina dP 
Oporto). 

La verificación experimental y clínica de que 
la hormona adrenocorticotrófica (ACTH) y la 
cortisona son capaces de altera:· los procesos 
ｾ･＠ ｾｲ･｣ｩｯｮＺｩ･ｮｴｯ＠ y la proliferación celulares, nos 
a Ｑ ｾ､ｵ｣Ｑ､ｯ＠ al ensayo terapéutico en las for­

mas moperables del carcinoma esofágico. 
f N.o hemos pretendido modificar la evolución 
Inal ｾ･ｬ＠ carcinoma, pero sí la respuesta del 

organismo, minorándola en lo posible de for­
ｾ｡＠ a obtener un grado de tolerancia compati-

e con un fin menos trágico y brutal. 
ｦｯｾＺ ｵｾｱＮｵ･＠ el carcinoma del esófago, en su 
del ti ｢ｰｩｾ｡＠ Y en. la mayoría de los casos, ｾ･｡＠
to Po epiderm01de poco diferenciado, lo cier­
ｲｮ･ｾＺ＠ ｱｵｾＬ＠ ｾ､･ｭ￡ｳ＠ ?el crecimiento exclusiva­
sivo e epitelial, fung1forme y rápidamente oclu-

' se puede observar una participación no-

einschliessen, da bei allen deutliche Hautflocke 
zusammcn mit Tumoren oder Entwicklungs­
stoerungen der Neuroachse bestanden. Fuenf 
davon gehoerten ihrer Symptome .vegen zu den 
Neurofibromatosen, .vaehrend die anderen fuenf 
von uns in die Gruppe der Angiomatosen ein­
gerciht wurden. 

Wir machen darauf aufmerksam, wie wichtig 
fuer die aethiologische Diagnose die sorgfael­
tigc Untersuchung und Aus·,•:ertung der Haut­
flecke sein kann. 

RESUME: 

Description et commentaire de 10 cas per­
sonnels que nous incluons dans le groupe des 
¡,hacomatoses, puisque tous présentaient des 
taches cutanées évidentes, associées a des tu­
meurs ou malformations du névroaxe; par leurs 
caractéristiques 5 appartenaient aux neurofi­
bromatoses, tandis que les autres 5 apparte­
naient aux angiomatoses. Nous soulignons l'im­
¡;ortance que peut av.oir pour le diagnostic étio­
logique, l'exploration et éttide soignée des ta­
ches cutanées. 

tatle del tejido conjuntivo con las caracterís­
ticas del adenocarcinoma escirroso. 

Es precisamente sobre esta participación con­
juntiva, primordialmente estenosante, que pa­
rece actuar el ACTH o las hormonas suprarre­
nales del tipo cortisónico, cuya elaboración y 
descarga promueve. 

No cabe en esta nota la discusión de los po­
sities modos de interferencia hormonal en las 
reacciones hiperplásticas conjuntivas. Es muy 
p·otable que operen múltiples mecanismos, des­
de la inhibición de la prolin-oxidasa, hasta la 
acción anti-hiaiuronidasa o anti-sulfidrílica, to­
das ellas constituyendo importantes eslabones 
del proceso normal de la neoformación conjun­
tiva. 

Hemos empleado en cinco casos la perfusión 
endovenosa de 10 mg. de ACTH (Cibacthen) di­
sueltos en 250 c. c. de suero glucosado isotónico 
y a una velocidad media de XXX gotas por mi­
nuto. 

Obsrrvactón I. F. Q. S., hombrr de sesenta Y un 
años (Patología Quirúrgica, Facultad de Me-dicina dr 
Oporto). 

Hace unos dos meses que sirnte regurgitaciones que 
le impiden alimentarse rápidamente. Ha adelgazado 
desde entonces. 

Apetito, conservado. Color de la piel, amarillo-paja; 
mucosas, pálidas. Astenia. Apirexia. . . . 

Aparatos circulatorio, rPspi ratorio y gémto-urmano, 
normales. 

Sistema nervioso, normal. 
Glositis. Regurgitaciones y algunos vómit?s ｰｾ･｣ｾﾭ

ccs · ausencia de constricción retroestcrnal; d1sfag¡.a h­
ｧ＼Ｇｲｾ［＠ sin tos con las comidas; sin ､ｾｬｯｲ･ｾＮ＠ Dificultad 
de ingerir alimentos sólidos. Hernta mgumal derecha 

recidivada. 
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