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naemia. These 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.

ZUSAMMENFASSUNG

Man beschreibt die Eutivicklung 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, wenn die Antimon
Behandlung wiederholt wurde. Diese war un-
wirksam, gleichzeitig bestand eine Hypocholes-
terinaemie. Die Sektion ergab eine weitumfas-
sende Laesion aller Organe mit deutlichen Ve-
raenderungen auch der Nebennieren und mit
deutlicher kollagener Tendenz,

RESUME

On communique '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 marquée.

LAS FACOMATOSIS Y SU INTERES NEU-
ROQUIRURGICO

P. ALBERT LASIERRA y J. SANCHEZ ARROYO.

Sevilla.

En el ano 1921, VAN DER HOEVE reunié bajo
¢l 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
nombkre (del griego “facos”, mancha). Otro ca-
racter 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 malignos. Fre-

3 ma 2o gy

cuentemente, se observan también la Coexista
cia de anomalias congénitas. Posteriormente .
mismo autor anadié, como componentes de H'l_ﬂ'l
mo grupo, dos enfermedades mas: la aﬂgiomls'
tosis retinocerebelosa, o enfermedad de v;"
I‘Ii}?}l_)(‘l‘f.-illd[lll., y la angiomatosis encéfalat_pi
geminal, o enfermedad de Sturge-Weber, T,
estas entidades pertenecen al grupo de lag g
plasias con tendencia blastomatosa, comg s
denominé BIELSCHOWSKY, y como las ha agy
pado también VAN BOGAERT. Su individualids
se manifiesta, mas que en las formas tipies
en las formas de transito, bastante frecuente
en todo este grupo. El estudio de muchos de es.
tos casos muestra que, para incluirlos denty
de las f_acnn'mtnsis, no es necesario que pregen.
ten la sintomatologia cldsica descrita para cads
una de sus entidades, sino mas bien que siga
la tendencia general de estas displasias, es de
cir, que ademéas de presentar manchas cuti.
neas, tiendan a la producciéon de tumores que
muestran estructuras atipicas que los separan
anatomopatologicamente de las ncoformaciones
corrientes. CORNIL, para resaltar la participa-
ci6bn mas o menos extensa del mesodermo, ey
todas estas enfermedades propuso la denomina.
¢i6n de neuro-ecto-mesodermosis.

Desde el punto de vista neuroquirurgico, me
rece destacar la importancia de las facomato-
sis dentro de la clinica neurolégica general
puesto que por su tendencia a la formacion de
tumores, que con mucha frecuencia asientan én
el neuroeje o en sus cubiertas, el tratamiento
neuroquirtrgico es el de eleccién en muchos de
estos casos. Todo neurocirujano experimentad
ha aprendido a valorar con justeza las manchas
cutaneas, porque la experiencia le ha ensenado
que el no valorarlas o no descubrirlas en la
exploracion general le ha impedido en 0easio-
nes el establecer un diagnéstico etiologico dé
gran importancia practica.

Las manchas cutdneas banales, es decir, los neev
pigmentados, no tienen de por si significacion pﬂo‘"’r‘e"'“‘
y se diferencian de las manchas café con leche tipicas
del Reckinghausen por asentar en regiones descubitr
tas, al contrario de lo que sucede en las Ultimas; ade
mas, su borde acostumbra a presentar cierto relieve
en contraposicion de las manchas de café con leche, I
son de bordes lisos. Los naevi vasculares son S_"em.P'rE
congénitos, cualquiera que sea su forma Yy local'ml.d.n'
y se consideran como la consecuencia de una a_fectz_iﬂﬂﬂ
del plasma germinativo (VAN BOGAERT). Las relacionés
entre las manchas cutdneas banales, las manchas &
café con leche y las vasculares, no se ha determinad
exactamente todavia,

Para el neurocirujano, este grupo de enfer
medades es quizi mas extenso de 1o que no"
malmente se describe en los libros, dado qué
como deciamos con anterioridad, se Ve m:e
chos enfermos que no se ajustan exactamer’”
a ninguna de las entidades clinicas col que !
mitivamente VAN per Horve formo las fa (
matosis, pero que, sin embargo, desde ul P‘;;
to de vista clinico, pertenecen a él; asl "
servan, por ejemplo, angiomatosis faciales
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g veces sobrepasan el territorio sensi@iﬂ\-u del estas displasias a la angiomatosis medular,
{rigémino ¥ que no presentan las calcltmact.f;- mas o menos localizada, que puede ser tanto
nes cercbrales tipicas del Stuljge-cher. pero intra como extramedular y acompafarse de an-
§f se acompanan dt_} ma}furmacaones o tumores giomas viscerales, tal como sucede en el Sturge-
easculares del hemtr;‘ﬁ‘rur ccrqbral homolgteral. W eber o en el Lindau, enfermedades en que la
Otras veces los angiomas cutaneos no aslentan  autopsia generalizada descubre con cierta fre-
en el territorio dpl trigémino, sino en la region cuencia tumores vasculares y quisticos en ri-
suboceipital, o bien son paravertebrales, y co- fones, pancreas, ete.
existen también con rtfr(:f{)r'ma01fllles 0 mal_[m-— A pesar de la comunidad embriogénica de to-
maciones vascu]:-lr'es_ situadas en el neuroeje y da‘s e?sftn:'-; neuro-ecto-mesodermosis, en la des-
localizadas, en ocaslones, en la metamera ner- cripcion resumida que vamos a hacer de nues-
viosa correspondiente al dermatoma. tros 10 casos, los agruparemos en dos aparta-
También estd intimamente ligado todo este dos: uno, en relaciéon con la neurofibromatosis,
grupo de enfermec'lat_h‘s con la siringomielia y y otro, que puede incluirse dentro de las angio-
ce describe la combinacion de enfermedad de matosis. Unicamente no hemos tenido ocasion
Lindau con siringomielia verdadera; en otras de observar ningin caso de esclerosis tuberosa.
ocasiones, en cambio, la siringomielia asocia-
da al Lindau se debe a hemangioblastomas in-
tramedulares, sin que sea posible la separacion GRUPO DE LAS NEUROFIBROMATOSIS.
clinica de ambas entidades. Igualmente puede
verse, aunque no es muy frecuente, la asocia- Comprende cinco de nuestros casos. En el
cion de la siringomielia con la neurofibromato- cuadro que insertamos a continuacion resumi-
sis de Recklinghausen, de la que es un ejem- mos las modificaciones cutineas y las lesiones
plo tipico nuestro caso numero III. Actualmen- nerviosas que presentaban, asi como las mal-
te hay tendencia a incluir también dentro de formaciones existentes en algunos de ellos:

CASOS Modificaciones cutineas | Lesién neuroeje Malformaciones
Caso niim. I (figs. 1 ¥ 2). | Mancha, café con leche, re- | Meningioma reg. precentral| Aplanamiento silla turca:
gion dorsal; naevi pig- hemisferio derecho. oligofrenia.,

mentado

Caso niim. IT (fig. 3) Neurofibromatosis cutdnea | Neurofibromas mult. intra-

generalizada. craneales,

Destruccién maxilar infe-

rior por osteitis litica.
Caso nim. ITT (figs. 4 y 5). | Gran mancha, café con le- (Enfermedad de Ruppe.)
cre, antebrazo izquierdo con |

hipertricosis y neurofibro-

mas cutdneos.

Siringomielia.

Caso ntm, TV ... . ... Manchas, café con leche en | Meningioma intradural D,

abdomen; pigmentacion
puntiforme en la espalda.

TR0, V... Angioma cutdneo en region | Meningioma intradural C..
suboccipital. Naevi y pa-
pilomas cutdneos en piel
del cuello,

e —

e g?:glﬁipu;dp (,}_Lqi.,-\,la,-,;(,_. las modificaciones cutdneas en los cuatro primeros casos son tipicas de la enfermedad

“ﬂmenmn'g dusen, mientras que el V presentaba una mancha ."”}”1 rejo vinoso en el dermatoma C, asociada a

g de gioma mr?f;]ur&] en la metidmera nerviosa co rry.s;)(rns11*.srlt.-: ha sido colocado en nultimo lugar para que
N€Xo de unién con el grupo siguiente de las an giomatosis.

w50 nth, T,
T de treintg ¥y
’ 8rig, o] 21-x.

J. D. C. Historia clinica nim, 212. Va-
ocho afios, visto en la consulta hospi-
0 0 Seis mege 54, por aquejar cefaleas desde hace cin-
Yompatiing S€S, que fueron aumentando en intensidad
pn 0S¢ en ocasiones de vémitos. El enfermo
debe g una oligofrenia bastante acentuada, por lo que

8 familia la que nos cuenta su historia clinica

En el curso de su enfermedad, y coincidiendo con sus
cefaleas, ha tenido warias crisis en las que, sin perder
el conocimiento,’ ha guedado envarado, con la cabeza
en opistétonus, desviacién de los ojos hacia un lado no
determinado ¥ sin poder hablar, pero sin presentar con-
vulsiones,

En la exploracién general encontramos una mancha

- -
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PR de café con leche bastante extensa en la parte inferior
$1apre de la espalda y varios naevi pigmentados.
basiit | b En ]a exploracién neuroloégica constatamos nnicamen-
by te un edema papilar bilateral, bastante marcado, con
4 A una exaltacién de reflejos en el lado izquierdo sin nada
. méis que nos indicase la \acalizacién lesional. Dada su
Ril " oligofrenia no podia concedérsele valor a la exploracion
AR de sensibilidades. Fl estudio del campo visual, practi-
& 108 7 :’ cal_do por el doctor ‘:‘-\Z‘.\'ARFZ. demostré la normalidad del
T T mismo, mostrando inicamente una ligera reducceion con-
e . céntrica bilateral. En las radiografias simples de cra-
1 : neo se apreciaba la casi inexistencia de la silla turca
y“ v como consecuencia de un aplanamiento muy acentuado
b p que habia conducido a la desaparicion de las apofisis
n clinoides anteriores, estando las posteriores muy adel-
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¥, Fig. 1
(Ansi Tl e
'} RN 8 gazadas. Las estructuras oseas de la fosa anterior tam-
TR R % bién se encontraban muy adelgazadas y por encima de
| g b » a misma se apreciaban pequcfias calcificaciones punti-
PO 4 4 formes formando un grupo,
it ; Por la destruceién y aplanamiento de la silla turca
“‘ V| ..', | y la existencia de calcificaciones supraselares pensa-
i vy mos que pudiera tratarse de un tumor de la region
i } quiasmética-hipofisaria a pesar de la normalidad de
wr . los campos visuales y de la existencia de un intenso
PARY (31 Ba s edema papilar y no de una atrofia 6ptica primaria. Se
;1‘ e | le practicé una cisternografia por via suboccipital,
15 | R comprobando el aumento de la presién intracraneal,
% \ 1 medido manométricamente; en las placas se apreciaba
s BIIE T la buena repleccién de las cisternas pontina ¥ quiasma-
g S tica, pasando el aire perfectamente a la cara medial de
S0 R T los 16bulos frontales. Esta imagen descartaba la exis-
1 ! tencia de una neoformacién en !a region quiasmatica y
' » 0 como dato curioso sefialaba la inexistencia de la hip6-
i Ui bl fisis, puesto que el aire ocupaba el fondo de la pequena
o 1R -'. fosa pituitaria. Pocas horas después de practicada la
;.-'i.' *. i B cisternografia el enfermo present6 una crisis de rigidez
T y generalizada similar a las que ya habia tenido con an-
MRS S terioridad; sin embargo, en ella apreciamos una hemi-
n: . paresia izquierda con Babinski del mismo lado, lo que
ik iR " e nos permiti6 sospechar la existencia de una lesién en
LUSRL = ¢l hemisferio derecho. Practicada una arteriografia per-
S o & cutdnea derecha, la placa lateral (fig. 1) mostr6 el des-
" I plazamiento de la arteria cerebral anterior hacia arriba

y adelante y de las arterias silvianas hacia abajo, cir-
cunscribiendo estos vasos claramente una tumoracion

redondeada. La placa anteroposterior (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-
¢i6n. No existia rechazamiento de la arteria cerebral an-
terior. La arteriografia permitié el diagnéstico de locali-
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zacion y también de naturaleza del tumor, pues gy

fase venosa Se logré una buena repleccién del mj -
y dada su posicién cortical podia asegurarse qu:mn
trataba de un meningioma de la convexidad situagq

la. parte inferior de la region precentral. El estudig .
cefalografico, practicado por el doctor MARMOL, 10%1@'
perfectamente el proceso por la presencia de ondag del
ta irregulares localizadas en region frontal y t‘-‘-'mllon;:l
anterior del hemisferio derecho, El enfermo fué opep
do, extirpandosele una tumoracion del tamafio da ;
huevo de gallina, intimamente adherida a la fillt‘amad:
muy sangrante ¥ extracerebral. [El estudio ﬂnatumop&‘
tolégico, practicado por el profesor BULLON, demo&tr{;
que se trataba de un meningioma pseudoepitelial oop
zonas de degeneracion. k

Fig. 2

La coexistencia de una tipica mancha de cafe
con leche y de un meningioma en el hemisfe-
rio cerebral derecho, juntamente con las anc
malias observadas en la radiografia simple de
craneo y la oligofrenia que presentaba el er
fermo, nos permite incluir este caso dentro del
grupo de las neurofibromatosis.

Caso nim. 1T, A, P, 8. Historia clinica nim, 50: Ve
té6n de catorce afios de edad, que nos fué remitido por
el doctor CASTILLO DEL PINO, de Cdrdoba, ¥ visto en 1
consulta hospitalaria el 21-1-54, En la historia clinicé
resaltaba la presentacion, desde los tres afios de edéh
de pequefias tumoraciones cuténeas distribuidas por d‘f
versas partes del cuerpo, de crecimiento muy lento ¥
dolorosas a la palpacién. Desde hacia dos afios come
7o a notar inseguridad en la marcha e imposibilidaé
zn la rea'izacién de movimientos finos con 1a mano de:
recha, apareciendo, a la par, cefaleas frontales 8¢0™
pafiadas de vémitos, que no cedian a los' and 8T e
también presenté diplopia en ocasiones. Ultimamente =
habia acentuado la inestabilidad en la marcha, con P
dencia a desviarse a la derecha, asi como 12 alts
precision en los miembros derechos. o

En los antecedentes familiares existia el dato d;m.
hermano con cardiopatia congénita. En 105 antet
tes personales descubrimos que a los tres me??ﬁ
edad padecié un proceso que curst con tum "":;e;mc.
la region parotidea derecha que condujo a 1& angul
‘vibn de la rama vertical del maxilar inferior con
losis de la articulacion témporo-maxilar de ese =

En la exploracién general se apreciabal ﬁ‘ﬁw
tumoraciones subcuténeas, nodulares, de
so y dolorosas a la presion,
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racién neuroldgica encontramos un cua-
rebelo: muy marcado con nistagmus

aro C€ J,n la mirada hacia la derecha, obteniéndose a
]-otalﬂf;l‘n‘ri(‘n un nistagmus vertical. El fondo de ojo,
WFCS (112 lug campos, eran normales (profesor doctor
Q'SI,C‘JJ;:\IL\-[;I';-:}». Existia una anisocoria, siendo la pu-
g .vhu mayor gue la izquierda. Se extirpd para
sia uno (e los tumorcitos cutdneos y el profesor
111'?1’“1_1 nos confirmé que se trataba de un neurofibro-
B[L!‘L'a; l-éuliugrafi;:-ﬁ- simples de eraneo mr:.h‘.tr':lhlzm la
m?-:ler'vi de una calcificacion grosera del tamafio de
£ ,11:1.m.n,_11-;, situada a dos centimetros a la izquierda
:me‘]im.a media v ii];_-lr.r por deajo _\"‘](’ll'&lﬂ [I]!'] lugar
.Ijml[h‘ normalmente :‘.u1:| ,-;|E_|:.'_ni;-h la ;:‘J‘drlu.lulg ]'I’int'".a]. La
;-l..ntru."l.liugr':-lfi.'l !11:_}.‘~‘t:n una hzzh-m-:-f;ll_la_ :<1i_‘r}vtr'1(‘;| no
muy acentuada, viéndose como ].‘lHi.‘i'l]t'lfiL‘ﬂt.‘]On corres
pondia a una tumoracion del tamafio de una nuez loca-
H en el cuerno occipital izquierdo (fig. 3). En la

En 1a r_'!\'])!l'l

gso derecho

pila dere

lizada

Hig. 3.

placa lateral izquierda el tercer ventriculo presentaba
ina muesca bastante pronunciada donde normalmente
&4 el receso suprapineal y, en conjunto, el tercer ven-
iriculo se vefa rechazado hacia ade’ante. La tumora-
tifn intraventricular no nos explicaba ni la hidrocefalia
imétrica y bilateral ni la sintomatologia cerebelosa:
pero interpretando el agrandamiento del receso supra-
pineal ¥ el ligero desplazamiento del tercer ventriculo
facia adelante como causado por otra tumoracion loca-
lzada a nivel de los tubérculos cuadrigéminos en el
lado derecho, entonces si podriamos explicarnos la di-
lalacion ventricular simétrica como consecuencia de la
“ompresion del acueducto y la anisocoria y el nistag-
Ms rotatorio y vertical por afectacién de los tubéreu-
18 tuadrigéminos, La sintomatologia cerebelosa dere-
tha serfa consecuencia de la compresién del pedinculo
ferebeloso superior.
. Consideramog inextirpable la tumoracién mesencefi-
;]c;: I:;’; IU’ que no estimamos necesario extirpar el tu-
Javentricular. Como operacién paliativa se le
E‘M‘E[Lr';r']d apertura de la ldmina supradptica del ter-
e ictlo para resolver el problema de su hidro-

tefalig ohe : =: .
o & Obstructiva, El curso seguido por el enfermo ha
4o bueno,

maEtgsil;,esum:en' se trataba de una neurofibro-
¥ lechgutdngsa multiple sin manchas de café
tracr‘anealasoclada a una neurofibromatosis in-
caleifi con una loealizacién intraventricu-
tefaliog E:ftda visible y otra, al menos, mesen-
e | si'u-h de destacar que en este caso, como
itig d§1 m“t,‘?’ existia en la anamnesis una os-
ilg o Mmaxilar inferior que habia conducido
®Sla de una parte del mismo.

LAS FACOMATOSIS Y SU INTERES NEUROQUIRURGICO

Caso nim, III. R. B, C. Historia clinica ntim. 220.
Enferma de veinte afios de edad, que enviada por el
profesor DIAZ RUBIO vimos en la consulta hospitalaria
el dia 7-X.54. Consultaba porque hacia afio y medio no-
taba agarrotamiento de los dedos de ambas manos con
dificultad para extenderlos. Con ¢l frio se aumentaban
sus molestias y el cuadro ha progresado hasta la actua-
lidad, en que presenta las dos manos en forma tipica
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 exploraciéon general se apreciaba la destruccién
casi total de ambas ramas horizonta'es del maxilar in-

ferior (fig. 4). En el brazo izquierdo se apreciaba una

mancha color café con leche con lLipertricosis gue se
extendia desde la mufieca hasta por encima del pliegue
lel codo; segin la enferma, nacié con dicha mancha;
pero a los diez afios de edad noté gue le aumentaba el
tamafio de su antebrazo a expensas principalmente de
su borde cubital y, en efecto, existia una hipertrofia
discreta del antebrazo, cuya piel presentaba a la palpa-
cion una consistencia eldstica, aprecidndose varios né-
dulos movibles en el tejido subecutdneo (fig. 5).

Fig. B.

En la exploracién neurolégica existia en miembros
superiores una doble garra en flexioén, que afectaba a
todos los dedos, en los que se veian multiples cicatrices
de heridas y quemaduras, particularmente en la mano
izquierda. Atrofia marcada de la musculatura intrin-
geca en ambas manos y pérdida de fuerza muy marca-
da en logs miembros superiores, mas acentuada en la
mano derecha, Los reflejos tendinosos y osteoperidsti-
cos aholidos en los miembros supériores, constatdndose,
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por el contrario, una exaltacion de los reflejos rotulia-
nos vy aquileos con clonus de rétula y pie, pero sin Ba-
binski. En la exploracién de sensibilidades existia una
clara disociacién de tipo siringomiélico en ¢] miembro
superior izquierdo y a nivel de los dermatomas D.--,
izquierdos, En ¢l brazo derecho, y en las mismas meta-
meras dorsales, no existia analgesia, pero si una falta
de diseriminacién para la temperatura. La sensibilidad
téctil y profunda estaban conservadas. Las radiografias
de la columna cérvico-dorsal mostraron imagenes nor-
males. La puncién lumbar con manometria indicaba un
blogueo parcial, puesto que por presién de yugulares
la presién 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
exaltacion de reflejos en los miembros inferio-
res, unida al blogueo parcial comprobado en la
manometria, hace suponer la existencia de for-
maciones quisticas centromedulares que com-
orimen las vias piramidales. Se indico trata-
miento radioterapico y control repetido de la
enferma, pues por el momento no existe indi-
cacién quirargica alguna.

Este caso muestra de una manera palpable
la relacién estrecha que existe entre la enfer-
medad de Recklinghausen y algunos tipos de
gliosis del neuroeje. De la misma manera que
el caso numero II, presentaba una destruccion
del maxilar inferior como consecuencia de un
proceso de osteitis. Dentro de las neurofibro-
matosis, esta localizacién 6sea es lo bastante
tipica para que haya sido descrita aparte con
ol nombre de osteitis del maxilar de Ruppe, ¥
que puede adoptar dos formas: una, la osteitis
fibrosa, que cursa con aumento de tamano y
determina un gigantismo facial, y otra, la os-
teitis litica, que es sin duda la que presentaban
nuestros dos enfermos, y que conduce a la des-
truccién de todo o parte del maxilar inferior.

Caso ntm. IV. L. P. V. Historia clinica nam, 263.
Enferma de cincuenta afics, que nos fué enviada por
el profesor M. DIAZ RUBIO. En la anamnesis constaba
que hacia siete meses comenzé a notar cansancio en
ambas 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 tenia globalmente pa-
ralizado el miembro inferior derecho, habiendo apareci-
do trastornos de esfinteres.

En la exploracién 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-
mentacién puntiforme muy marcada.

£n la exploracion neurolégica se esbozaba un sindro-
me de Brown-Sequard que afectaba la motilidad de la
pierna derecha globalmente, mientras que en el lado iz-
guierdo, a partir de la metamera D, existia una marca-
da termoanalgesia; asimismo se constataba una ligera
hipoestesia desde D, hacia abajo, més marcada en el
lado izquierdo que en el derecho.

Las radiografias simples de la columna dorsal dieron
imagenes normales. La mielografia mostré una deten-
ci6n total a nivel del cuerpo vertebral Dy,

Fué operada, extirpindosele una tumoracién 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 Di; la médula se en-
contraba comprimida ¥ rechazada hacia adelante y a la
jzquierda. Por encima de la tumoracién existia una
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aracnoiditis adhesiva, 1o que explica la detencigy
lipiodol dos vértebras més arriba, asi como el niyel del
alecanzaban los trastornos sensitivos, Que
El estudio anatomopatolégico, practicado por g
fesor BULLON, demostro que se trataba de un umepm'
oioma nodular psammomatoso”, oy
El curso postoperatorio fué excelente, recuperinios
totalmente en pocos dias Y

Las modificaciones cutaneas, juntamente ey
la existencia de un meningioma intradural (que
asentaba en la misma metamera D, incluyey
también este caso dentro de las neurofibromg.
tosis.

Caso nam, V. D, V. R, Historia clinica nam, 23;
Enferma de s.{-s«'-nln afios de edad, Enviada a nuestr
consulta hiﬁ])!l;lli}l'i;l por el doctor R, AGUILAR, dongs
fué vista el 2'.“.:\:_”‘“ Desde h{lt'l.i.i]n_n: afios aquejaba
dolores en regién cervical que se irradiaban a amhos
brazes, con preferencia al derecho, v sin seguir un tra-
yecto radicular determinado. También advertia de ve
en cuando parestesias en la pierna derecha. Desde ¢
comienzo de su cuadro clinico, pérdida progresiva .j‘
fuerza, que afectando en primer lugar a la pierna y
brazo derecho se extendié sucesivamente al miembro
inferior izquierdo y, por ultimo, al brazo del mism
lado. En la actualidad esta abolido todo movimiento en
ambos miembros inferiores asi como en ¢l superior de
recho. También aqueja trastornos esfinterianos.

En la exploracién general apreciamos una manchs
cutdnea color rojo vinoso en la region suboccipital y
cervical superior, observandose también un papiloma
pediculado en el borde derecho de la mancha.

En la exploracién neurologica se apreciaba una pard-
lisis completa del brazo derecho, en flexion, con una ps-
resia muy acentuada del izquierdo, existiendo signos pi
ramidales en ambos miembros. En miembros inferiores
paraplejia espastica, obteniéndose toda la serie de sig:
nos de afectacién piramidal. La exploracién de sensibi-
lidades objetivaba un claro nivel de hipoestesia para
toda clase de sensibilidades a partir de la metdmera C.

Las radiografias simples de columna cervical no mos
traban anormalidad alguna, La mielografia descendente
mostré una detencién total de la sustancia de contraste
a nivel de las vértebras Cs-C..

En la intervencion se extirpé un tumor intradural ¥
extramedular de forma ovoide de unos 4 cm. de long
tud, situado en el lado derecho de 1a médula, a la que
rechazaba hacia adelante. Las raices posteriores Cels
Jo atravesaban en su cara posterior. El estudio anato-
mopatolégico (profesor BULLON) confirmé Ia suposicion
clinica de gque se trataba de un meningioma psammo:
matoso. El periodo postoperatorio cursé sin incidentes ¥
cuando abandon6 el Hospital habia recuperado en grat
parte la motilidad de los miembros afectados.

En esta enferma coexistia un angioma cuta-
neo en el dermatoma C; con un meningioma 1"
tradural situado en la misma metéamera ner
viosa. Fl caso nos muestra de una forma da%
cémo pueden imbricarse alteraciones cutaneas
de tipo angiomatoso con lesiones, como los Me
ningiomas que se observan frecuentemente €
las neurofibromatosis. Como dijimos al comiel
zo, lo hemos colocado en altimo lugar paré q]l;:
nos sirva de nexo de uni6n con el grup i
angiomatosis.

Queremos agrupar bajo este n 16
las afecciones vasculares congeénitas del nemal-
eje, puesto que modernamente tant_o
formaciones como los tumores S€ t’;ende dolas
unirlos en una sola entidad, conmderén s
como enfermedades mesenquimatosas

ombre & tods*
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del neuroeje desde la displasia fija, sin tenden-
cia a la proliferacion, hasta las afecciones vas-
culares, que poseen potencialmente una tenden-

cierta frecuencia angiomatosis cutineo-encefa-
licas que no asientan en las zonas clasicas refe-
ridas por estos autores, pero que sin duda al-

cia blastomatosa elevada. Como deciamos al guna deben incluirse en este grupo. Igualmente Sl s
rincipio, en la antigua y clasica descripcion se admite que pertenecen al mismo las angio- : i
de VAN DER HoEVE unicamente se incluian den- matosis vertebrales. booo 0
tro de las facomatosis dos enfermedades vas- En el siguiente cuadro resumimos, como he- ird o
culares: la angiomatosis retinocerebelosa, o en- mos hecho en el grupo anterior, las lesiones cu- i,
fermedad de von Hl[_}pel-Lu‘:da.u, y la angioma- téneas y nerviosas encontradas en los cinco en- B
tosis encéfalo-trigeminal, o enfermedad de Stur- fermos que incluimos dentro del grupo de las ¢ MW E Lt
ge-Weber; sin embargo, en la clinica se ven con angiomatosis: ! -
b\
§ i
GRUPO DE LAS ANGIOMATOSIS e LR
e
— al
CAS0B8 Modificaciones cutidneas Lesién neuroeje Malformaciones 1
= et — - ——t ST R e ' w .
Caso num. VI (figuras 6, o s
TYB) cieiercammasnins Angioma trigeminal, I ra- | Angioma y calcificaciones : i
ma izquierda. I6bule occipital izquierdo. v
Caso nim_ VII (figuras 9
y 10) . . |Angioma ftrigeminal der. | Aneurisma arteriovenoso| Probable lesién congénita
hemisferio derecho. cardiaca. d
| T e AT N
Qago nlre, VIIL .. iesemvevess | Mancha cutéanea, color rojo | Angioma de los hemisferios eV :
vinoso, reg. suboccipital. cerebelosos.
‘ ’ -
Chso npim. IX ....covivniiniiss | Mancha cutanea, color rojo | Angioblastoma vermis cere- 1 ‘, ’
vinoso, reg. suboccipital. belo . e,
L
= e AeREE i
- & ! L
Caso nim, X (figura 11). [ Mancha cutanea, color rojo | Angiomatosis medular ge- E
vinoso, reg. suboccipital. neralizada. 34545
)
4 I -4 3
Caso nim. VI, M. T. C. Historia clinica ntm, 95, se considera como poco frecuente cuando se revisan los o e
_Eﬂfeﬂna de dieciocho afios de edad, que nos fué envia- casos publicados de esta enfermedad. Tiene interés re- Kl
da por ¢l doctor SANMARTIN en el mes de marzo de 1954.  saltar el estudio electroencefalografico, practicado por e
L&Imﬁa. nacié con una mancha de color rojo vinoso lo- | 3 iy
calizada en region frontal izquierda. Al parecer se des- ——— et '
:'lrrollé bien hasta la edad de once afios, en que comen- ' : W,
gScnn cefaleas acompafiadas de vémitos v a veces de i
iebre; a la par aparecieron crisis convulsivas muy fre- )
LUEntoa que comenzaban con desviacién conjugada de i
lca.ezla ¥ ojos hacia la derecha y convulsiones clénicas . ;
;mjl\zmia{i en brazo derecho. Estas crisis focales al g 4
P del tiempo se generalizaron cursando con pérdida e j
u; tonciencia y presentando también frecuentemente :
frpcnmp“nfv‘nto psicomotor, Ultimamente sus crisis, muy
r&;‘:ﬂtl‘s. comienzan siempre por ser adversivas de- ’
: n? Pero generalizindose a continuacion. 3
gio;n & exploracion general se apreciaba un tipico an- '
mema trigeminal localizado en el territorio de la pri- :
g m:fama. En la exploracién neurolégica encontramos
taba &l‘e"ma‘ profundamente demenciada que no presen- '
Bae. S.eramom‘s Broseras en la exploracion sistemati- : :
Créneo e le practicé un estudio radiogréfico simple de A L
leg, fingup mostré las clasicas calcificaciones occipita- ; q y
eircuny ?' de doble contorno, que parecen moldear las 1
tipo d{,n“"‘_c'f‘*'s- dada su forma sinuosa (fig. 6). Este | W
teg Caleificaciones es el descrito por todos los auto- -
i ;-9 Como tipico de 1 ‘ . s-Weber, v Fig. 6. |
juntamens e la ‘enfcrmmlad de Sturge \.’\«_ er, Y
deterigrg :; con el angioma trigeminal, la epilepsia y el in

IChg diagnem,al nos hicieron sentar con toda seguridad
taba (inje Ostico, Para completar el cuadro clinico fal-
dmente el glaucoma ocular, que sin embargo

el doctor MARMOL, 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 sin-
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-
terpretacién del EEG muestra que, en contra de lo que
cabia esperarse, en la regi6n donde asientan las calcifi-
caciones corticales existe un verdadero silencio eléctri-
co que algunos autores han denominado “agujero eléc-
trico” y que limita perfectamente la extensién del an-
gioma cerebral (fig. 7). Este aplanamiento del trazado
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Fig. 7

a nivel de la lesion se cree causado por la interposiciéon
entre los electrodos y la corteza cerebral de un verda-
dero almohadillado vascular angiomatoso. No parece
hablar en favor de esta interpretacion la imagen arte-
riografica de nuestro caso (fig. 8), donde vemos cHmMo

Fig. 8.

las calcificaciones accipitales muestran la misma for-
ma y nitidez que en 1a radiografia simple, es decir, que
no guardan relacién alguna con el sistema arterial.

Dado el deterioro mental que presentaba la
enferma, y el que por otra parte no parece exis-
tir acuerdo sobre la utilidad de la extirpacion
del cortex calcificado como tratamiento de la
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epilepsia grave que sufren estos enfermos,
consideramos indicado el tratamiento qui‘rﬁro
gico.

Caso nam. VIL J. N, F. Historia clinica nm, 219
Nifio de diez afos de edad, que fué estudiado el 16—"}(1.
54 en el Servicio de Patologia General del profesor CRU;;
AURNON. Segfin cuentan los padres, al nacer ya le nota.
ron la existencia de una mancha, de tinte algo més o
curo que la tez, y que ocupaba todo el lado derecho de
la cara, donde se apreciaban también algunas gruesas
venas: sin embargo, hasta hace dos afios dicha manchg
no les habia preocupado, puesto que el nifo se desarp.
llaba de una manera tota'mente normal. Por esas fe
chas, v por primera Vez, comenzo a notar adormeci-
miento de la mitad 1‘;q1_mvr||n del cuerpo, que empezaba
por la mano, se extendia al brazo, posteriormente a la
cara y finalmente al miembro inferior. Estas crisis sen-
sitivas se han venido repitiendo hasta la actualidad
apareciendo lentamente una evidente pérdida de fut’.‘rzal
en los miembros jzquierdos, yendo acompanadas 1lti-
mamente de cefaleas

Fig. 9.
En la exploracién general se apreciaba en 1a auscul
tacion cardiaca un soplo muy rudo a nivel del cuarto
espacio intercostal, propagado a punta con un refuerd)
del segundo tono pulmonar. En ja radiografia de toras
se apreciaba una hipertrofia del ventriculo izquierd®
con ensanchamiento del pediculo vascular. Por palpa:
ci6n de ambas carftidas en el cuello constatamos us
aumento muy marcado del latido arterial, sobre todo €
¢l lado derecho. La auscultacion, tanto del cuello como
del créneo, denunciaba un soplo continuo, intenso,
acentuado en la region fronto-temporal derecha ¥ enté.
cuello del mismo lado, La pa'pacion del cranes e
ba la existencia de profundas huellas vasculares en &
hueso frontal, sobre todo cerca de 1a linea media.

En la exploraciéon neurologica apreciamos un
ma trigeminal que se extendia a las tres ramas
zado en la hemicara derecha, aungue en algunos PUT
rebasaba la linea media; su coloracién no era r°]°m_
nosa, como es la costumbre, sino méas bien de_cololr i
rrén oscuro, lo que le hacia destacar de la piel €
dante de una manera discreta, Por presién s{)b?e
nas yugulares en ¢! cuello, el angioma se 1 Eilcw'
aumentando de tamafio y mostrando gruesas V&
dades venosas tanto en la cara como €n el CTa% s
fondo de ojo existia una marcada diferencid Ecl 18d0
larizaci6n entre ambas retinas, observandose wun grol
derecho, es decir, el homolateral al angioma on @ i
vascular mucho més sinuoso ¥ frondoso qué

angivr
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: ro sin que pudiéramos hablar de un verda-
qulerdo»q%ema de retina (doctor AZNAREZ). En el resto
L ana)]nr'wil}n neuroldgica sé6lo encontramos una li-
de Ja Ex[\qm‘ de los miembros izquierdos, més acentua-
gy hioma eshozdndose un Babinski, En las radio-
L g ]a«:'pm :1qu de crdneo se apreciaban numerosos y
grﬂfla-i: hj.,U}-{-;_..;_ vasculares en el lado derecho (fig, 9),
,,_s;u-nau;l:q determinar en la arteriografia la aportacién
mtmti;rﬁ'tidﬁ interna v externa del lado derecho en la
i la}ﬂ"'l del angioma. Sin embargoe, y como ocurre
I-Ppm:.tr-.nn-ntr- t:i estas malformaciones arteriovenosas
Irl,mlt‘lq“ no se logrd una imagen neta del angioma, tan-
px[ensﬂ;ﬁ extensién como por la enornie rapidez de cir-
E{:Hp'?{un dentro del mismo. En la figura 10 puede verse

Fig. 10

la carétida interna bien repleccionada hasta el sifdn, y
a partir del mismo no se observa estructura arterial
alguna y linicamente se aprecia una mancha difusa de
sustancia de contraste que ocupa toda la regién parieto-
temporal y de la cual salen algunas gruesas venas que
se dirigen al seno longitudinal superior.

La extensién y localizacién de la malformacién arte-
riovenosa excluia todo intento quirtirgico 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
carétidas interha v externa de ambos lados. Como Tini-
to tratamiento el enfermo ha sido sometido a radiote-

rapia profunda a dosis antitumorale: (doctor L. SAL-
VADOR),

ASi_ como en estos dos ultimos casos hemos
descrito angiomas encéfalo-trigeminales tipicos
en los que la malformacion vascular cerebral
asentaba homolateralmente al angioma cuté-
neo, IQ§ dos casos que vamos a resumir a con-
}lnuaclon son f—‘.]'(-mplo_ claro de tumores vascu-
ares de la linea media y de la fosa posterior
Que se acompaiaban de angiomas cutineos

asentados en region s g :
! subocecipital e igualmente
mediales, = P g

C:f;;udm_ VIII. V. C, D, Historia clinica nim, 101
Bor e pp fe quince afios de edad, que nos fué enviada
nica degt: esor K. GUIJA MORALES, En la historia cli-
tefalpgg C?b? la existencia ‘desde hacia dos afios de
liﬂ'flnnentgm\o ntensas, que se habian agudizado repen-
de\fémitost'n los tltimos quince dias, acompafidndose

la ex 1121&-1‘1";“’g ¥ pérdida de visién en ambos ojos

de up eﬁtﬂ?am(jll. neuro'6gica destacaba la existencia
Ci‘mes en 113 papilar bilateral muy intenso sin altera-
¢ campo visual (doctor AzZNAREZ). No cxistia
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signo focal alguno que nos permitiese sospechar el
asiento de la lesion. Las radiografias simples de craneo
eran normales y la ventriculografia demostré que exis-
tia una hidrocefalia de grado medio con un rechaza-
miento de la parte posterior del tercer ventriculo, del
acueducto y del cuarto ventriculo hacia arriba y ade-
lante, indicdndonos la existencia de una lesién expansi-
va en la fosa posterior. Sobre la mesa de operaciones,
y una vez afeitada la enferma, apreciamos una mancha
cutdnea de color rojo vinoso que ocupaba casi toda la
regién suboccipital ¥ que no habiamos observado por
estar cubierta por la cabellera. En la operaci6n (10-IV-
94) encontramos una verdadera malformacién arterio-
venosa que se extendia desde la misma piel hasta el
cerebelo, pasando por el hueso occipital y la durama-
dre; estaba formada por una red de gruesos vasos gue
sangraban extraordinariamente y que comunicaban am-
pliamente con el seno transverse en ambos lados y con
a prensa de Herdfilo. La apertura de la duramadre fué
muy dificultosa, pues existia entre ambas hojas de la
misma una verdadera corriente arterial. Una vez abier-
ta protuyeron inmediatamente ambos hemisferios cere-
belosos, en cuya superficie se apreciaban gruesos rami-
lletes de vasos que se rompian espontineamente, lo que
nos obligd a la reseccién rdpida y en masa de la parte
wuperior de ambos hemisferios como tnica manera de
dominar la hemorragia, sobre todo teniendo en cuenta
que la hipotensién controlada no logré bajar la presién
sistolica por debajo de 90 mm., a pesar de la inyeccion
de 250 mg, de Pendiomid (doctor BURGOS). El curso
postoperatorio fué bueno, siendo irradiada como com-
plemento del tratamiento quirirgico., A los dos meses
de la intervencion habla desaparecido totalmente el es-
tasis papilar sin que se apreciase ningln sintoma de
déficit cerebeloso.

Caso nim. IX. I F. P, Historia c'inica nim. 274.
Nifia de ocho afios, que nos fué enviada el 11-1-55 por
¢l profesor doctor J. GONZALEZ-MENESES, En la historia
clinica destacaba desde hacia tres meses la existencia
de cefaleas acompafiadas de vomitos; Ultimamente, pér-
dida de visién y dificultad en la marcha con tendencia
a desviarse y caer a la derecha. En la exploracién neu-
rolégica se apreciaba por percusién del crdneo un tipi-
co ruido de olla cascada que, juntamente con un estasis
papilar bi‘ateral muy intenso y un sindrome cerebeloso
derecho, indicaban la existencia de un proceso expan-
sivo en la fosa posterior comprimiendo tronco cerebral,
puesto que existia un signo de Babinski doble. Igual-
mente que en el caso anterior, una vez afeitada la en-
ferma para practicarle la ventriculografia, apreciamos
la presencia de una mancha color rojo vinoso que ocu-
paba casi toda la regién suboccipital. La ventriculogra-
fia practicada con pequefia cantidad de aire, demostré
la existencia de una gran hidrocefalia simétrica con
respecto a la linea media, viéndose el tercer ventricujo
muy rechazado hacia adelante y arriba y visualizando-
se el comienzo del acueducto, pero sin lograr repleccio-
nar el cuarto ventricu'o. En la investigacion, las partes
blandas sangraron abundantemente por existir gruesas
comunicantes venosas que a través del diploe comuni-
caban con los senos de la duramadre. Abierta ésta se
incindié el vermis, que hacia protusién, encontrando
una tumoracién infiltrante que penetraba profundamen-
te hacia la regién mesencefilica. El estudio anatomo-
pato'égico de la misma, practicado por el profesor BuU-
LLON, mostré que se trataba de un angioblastoma cere-
beloso, Actualmente la enferma se encuentra en buen
estado v sometida a tratamiento radioterdpico,

Por ultimo, vamos & describir el unico caso
de angiomatosis vertebral observado por nos-
otros y que segin el criterio actual debe incluir-
se entre las facomatosis.

Caso num. X. J. C. S. Historia clinica nam, 169.

Enfermo de veintisiete afios de edad, que nos fué en-
viado por el doctor L. AZAGRA ¢l 27-VII-H4. En la anam-
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nesis relataba que desde hacia ocho afios venia sintien-
do dolores difusos en ambas piernas que, naciendo en
la region lumbar, se extendian hacia abajo sin seguir
un territorio radicular determinado. El aumento de in-
tensidad de sus algias obligé al enfermo al uso constan-
te, y ultimamente abusivo, de analgésicos. Dificuliad
en la miccion y estrefiimiento, que se han presentado
en los nltimos meses. En la exploracién neurologica en-
contramos una anisocoria discreta con reflejos muy vi-
vos en los miembros superiores, donde existian bilateral-
mente signos de afectacién piramidal, En los miembros
inferiores se encontraban abolidos los reflejos patelar
y aquileo de! lado derecho. En la exploracion de sensi-
bilidades apreciamos una anestesia en calzdén de mon-
tar, que se extendia al dermatoma S, en ambos lados,
¥ que afectaba a todas las sensibilidades. Se le practicd
una mielografia descendente comprobdndose la deten-
cién de la sustancia de contraste a nivel del cuerpo ver-

Fig. 11.

tebral D, Aunque la detencién 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-
tenia el lipiodol a nive! del cono medular era también
muy irregular, formando muescas y entrantes que sé6lo
“a posteriori” interpretamos como causados por gran-
des y flexuosos vasos (fig. 11). En la intervencién le
practicamos una laminectomia de los arcos D;.-Ls-., san-
grando mucho tanto las partes blandas como el tiempo
6seo. Abierta la duramadre, a nivel del cono medular
y entre las raices de la cola de cahallo, observamos la
existencia de enormes vacsos tortuosoes, tanto arteriales
como venosoS, ¥ que formaban en la cara anterior del
canal un verdadero angioma racemoso, La malforma-
cién vascular se extendia igual en sentido proximal
como distal y consideramos inutil intentar cualquier
tratamiento radical de la misma. En la misma sesién
operatoria decidimos practicarle una cordotomia antero-
lateral como tratamiento sintomadtico de sus algias. En
la laminectomia, realizada a nivel de la sexta vértebra
dorsal, constatamos que también a estz nivel existian
numerosos vasos anormales, tanto en la médula como
perimedulares, aunque de menar calibre que los existen-
tes en la cola de caballo. A pesar de que la vasculari-
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zacion anormal de la médula impodia localizay eXag
mente las estructuras, logramoes seccionar I)i}atvralmp ;
te el haz espino-talamico, consiguiendo una analgﬁsr,"
desde L, hacia abajo, Posteriormente ha sido ﬁomcfi{;a
a radioterapia (doctor A. RODRIGUEZ DE QUESApa) dﬁ
forma que con ¢l tratamiento combinado se ha loa;mf
la casi total desapariciéon de sus dolores. I)l‘h(‘nl[:; haj
cer resaltar que en este enfermo debe existir una ap.
giomatosis visceral generalizada, puesto que al intubar.
lo para la anestesia (doctor BURGOS) sangre ab!mdan[ej
mente por ambas fosas nasales, y en el postoperatariq
después de la inyeccién de una ampolla de Doryl cop e'.
fin de vencer su retencién urinaria, sufrid ung hf.ma':
turia muy intensa que durd veinticuatro horas Y ue
obligé a la transfusion de 600 c. c. de sangre, Fipl.
mente queremos resaltar que como en los dog cagng
anteriores este enfermo también presentaba una mgy.
cha cutdnea color rojo vinoso en la regién suboccipital
que no descubrimos en la exploracion general por ha.:
llarse cubierta por el pelo, pero que al preguntarle a
paciente sobre la existencia de manchas en él o gn g
familin nos la descubrié.

Qucremos acabar nuestro trabajo hablando
del caracter familiar y hereditario que se viene
adseribiendo a todo este grupo de enfermeda.
des. En todos nuestros casos hemos intentads
ponerlo de relieve, pero sin poder llegar a con-
clusiones definitivas; en primer lugar, casi
siempre nos ha sido imposible determinar con
exactitud la causa de la muerte de los familia-
res proximos a nuestros enfermos_ debido sobre
todo al bajo nivel cultural de la inmensa mayo-
ria de ellos. En segundo lugar, solamente he
mos conseguido explorar personalmente a muy
pocos ‘miembros de las familias historiadas. En
el caso VII, una hermana oligofrénica del en-
fermo presentaba un angioma cuténeo en la
regién suboccipital.

La aparente falta del caracter familiar y he-
reditario de nuestros casos no excluye por tan-
to que una investigacién mas cuidadosa no pu-
diese poner de manifiesto displasias similares
entre los miembros fallecidos o vivientes de las
familias de nuestros enfermos (*).

RESUMEN.

Se describen y comentan 10 casos personales
que incluimos en el grupo de las facomatosis
por presentar todos ellos manchas cutineas v
dentes asociadas a tumores o malformaciones
del neuroeje; cinco de ellos pertenecian, por SUs
caracteristicas, a la neurofibromatosis, mien
tras que los otros einco los agrupamos dentro
de las angiomatosis,

Hacemos resaltar la importancia que PU?EIP
tener en el diagnéstico etiolégico la exploraciof
y valoracién cuidadosa de las manchas ci%
neas.
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(quien expresamos por su ayuda nuestro més pr

conocimiento,
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SUMMARY

Ten personal cases are c_icsct’ihfed and com-
mented upon. They are included in the group
of phacomatoses owing to the fact that they
oll exhibited manifest macules on th‘u Hkm_
associated with tumours m'_m;-tlfm'mat_ums of
the neuraxis. Five cases exhibited the features
of fibromatosis. The other five were classified
a8 angiomatoses. _

Emphasis is laid on the importance that L‘hu_-
examination and careful appraisal ul"_ma(_-mf,h-
on the skin may have in aetiologic diagnosis.

ZUSAMMENFASSUNG

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

ACCION DE LA ACTH EN EL CARCINOMA
INOPERABLE DEL ESOFAGO

M, MaTos.

Asistenite del Bervicio de Patologia Quir i
tad de Medicina de Oporto

I. DE SALCEDO.

stente del Servivio de Endocrinologia de la Faculte
Medicina de Oporto. Becario del Instituto de Alta Cultura

Trabajo del Servicio de Patologia
Quirtirgica y del Servicio de Endo-
erinologia (Facultad de Medicina de
Oporto).

La verificacion experimental y clinica de que
la hormona, adrenocorticotréfica (ACTH) y la
;ortlsm}a Son capaces de altera~ los procesos
¢ trecimiento y la proliferacién celulares, nos
nfa:ndumdo al ensayo terapéutico en las for-

S Ioperables del carcinoma esofagico.
fina? cllflmns Pretendido modificar la evolucién
Organism calc.mon:;a! pero si la l‘o‘spuesta del
ma g obtg. minorandola en lo 1.)051p10 de fm:-
€ co N€r un grado de tolerancia compatl-

1 un fin menos tragico y brutal.

[Uﬂn:]i?qiu € el carcinoma del esofago, en su
€l tipo Eclg gen la mayoria de lgs casos, sea
to eg qm}) e&”moEde poco diferenciado, lo cler-
Mente Epit‘el?'l Iemas del crecimiento exclusiva-
8ivo, go 1al, fungiforme y rapidamente oclu-

' °¢ Puede observar una participacion no-
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einschliessen, da bei allen deutliche Hautflocke
zusammen mit Tumoren oder Entwicklungs-
stoerungen der Neuroachse bhestanden. Fuenf
davon gehoerten ihrer Symptome wegen zu den
Neurofibromatosen, waehrend die anderen fuenf
von uns in die Gruppe der Angiomatosen ein-
gereiht wurden.

Wir machen darauf aufmerksam, wie wichtig
fuer die aethiologische Diagnose die sorgfael-
tige Untersuchung und Auswertung der Haut-
flecke sein kann.

RESUME

Description et commentaire de 10 cas per-
sonnels que nous incluons dans le groupe des
phacomatoses, 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 1'im-
portance que peut avoir pour le diagnostic étio-
logique, 'exploration et étude soignée des ta-
ches cutaneées.

table del tejido conjuntivo con las caracteris-
ticas del adenocarcinoma escirroso.

Es precisamente sobre esta participacion con-
juntiva, primordialmente estenosante, que pa-
rece actuar el ACTH o las hormonas suprarre-
nales del tipo cortisénico, cuya elaboracion y
descarga promueve.

No cabe en esta nota la discusion de los po-
sitles modos de interferencia hormonal en las
reacciones hiperplasticas conjuntivas. Es muy
prokable que operen miultiples mecanismos, des-
de la inhibicién de la prolin-oxidasa, hasta la
accion anti-hialuronidasa o anti-sulfidrilica, to-
das ellas constituyendo importantes eslabones
del proceso normal de la neoformacién conjun-
tiva.

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

Observacion 1. F. Q. S., hombre de sesenta y un
afios (Patologia Quirtirgica, Facultad de Medicina de
Oporto).

Hace unos dos meses que siente regurgitaciones que
le impiden alimentarse rapidamente. Ha adelgazado
desde entonces.

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

Aparatos circulatorio, respiratorio ¥ génito-urinario,
normales.

Sistema nervioso, normal. _

Glositis. Regurgitaciones y algunos vomilos preco-
ces: ausencia de constriceion retroesternal; disfagia li-
gera; sin tos con las comidas; sin dolores. Dificultad
de ingerir alimentos sélidos. Hernia inguinal derecha
recidivada.




