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REVISIONES DE CONJUNTO

EL “SINDROME DE AYERZA" EN SUS ASPEC-
TOS ETIOPATOGENETICOS, ANATOMO-CLINI-
COS Y NOSOGRAFICOS

C. K. Covrucct,

Hosplitales Reunldos de Napoles, Hospital “Incurables
Reparto Observacién, Director: Prof. R, Rorporr,

Ya hacia finales de 1500 y en los comienzos del
1600 AMBROGIO PARE ' y ANDREA CESALPINO ? habla-
ban sobre los aneurismas y sobre la esclerosis de
la arteria pulmonar, A continuacion CHOMEL ® de la
Escuela Médica de Paris, en el afio 1707 se interes6
por este problema. Luego vinieron las investigacio-
nes histolégicas del francés ANDRAL®, que en el
ano 1823 describié un caso de esclerosis de la rama
derecha de la arteria pulmonar, relativa a la hiper-
tension del circulo menor de la concomitante es-
tenosis adrtica. Pocos afios después BOUILLAUD %, en
su tratado sobre las enfermedades del corazdn, se
detuvo y traté, sobre todo, sobre la existencia y
coexistencia de hipertensién del pequeiio circulo con
esclerosis de la arteria pulmonar y de la esteno-
sis mitral con hipertrofia ventricular derecha. En
18,65 KLOB , quiza por primera vez, aseverd y afir-
mo que en la esclerosis pulmonar el aumento de la
resistencia en el circulo menor determinaba la
fuerte hipertrofia ventricular derecha, casi siempre
existente. Nacia asi el concepto de “corazén pulmo-
nar”. ROSAPELLY 7, en 1872, describi6 un caso de
defecto cardiaco combinado (estenosis adrtica y es-
tfénosis mitral) intensamente cianético: en la autop-
Sla result6 ser dilatacion con esclerosis de la arteria
Pulmonar, Hacia finales del afio 1800, SAUNE ® definid
tomo causas mecénicas de hipertensién del circulo
menor y, por consiguiente, de esclerosis de la ar-
teria pulmonar, algunag cardiopatias y las bron-
coneumonias crénicas. Como filtima etapa de la ca-
dena morbosa surgiria, pues, la hipertrofia ventri-
cular derecha. Venia asi perfilindose siempre méas
distintamente la patogénesis del “corazén pulmo-
nar”, En la misma época, PETER y Dionist *° insis-
tieron gobre la frecuente asociacitn de la arterio-

esclerosis pulmonar y de la hipertrofia ventricular
derecha con las enfermedades pulmonareg crénicas.
ROMBERG ', en 1891, discutié un caso de cardio-
patia congénita, con hipertrofia del ventriculo de-
recho, pleuritis adhesiva bilateral, disnea, intensa
cianosis y poliglobulia. Segiin el autor, gran parte
de la sintomatologia habia de referirse a la conco-
mitante esclerosis de la arteria pulmonar. EDGREN **
refiri6 un caso de penetrabilidad del conducto de
Botello y esclerosis de la arteria pulmonar, impu-
table a la hipertensién del cireculo menor, provo-
cada por la cardiopatia. Y he aqui que el 11 de
agosto de 1901, como detalladamente es referido por
ESCUDERO ** en su comunicacién al Congreso Médico
de Buenos Aires de 1925, el profesor ABEL AYERZA
ilustré a los estudiantes reunidos en el aula clinica
un caso de bronquitis crénica enfisematosa con in-
tensisima cianosis, poliglubulia, disnea y edemas
discretos, empleando en aquella ocasién el término
de “cardiacos negros”. Luego AYERzA ', interpre-
tando “a posteriori” el easo clinico, afirmé que la
esclerosis arterial era debida a la bronconeumopa-
tia crénica y que entrambas afecciones producian a
la larga el sufrimiento del ventriculo derecho. En
1905, EsCUDERO '* publicé un caso analogo con ha-
llazgo autdpsico de esclerosis de la arteria pulmo-
nar y obliteracion de las mas pequefias ramifica-
ciones, enfisema pulmonar e hipertrofia ventricular
derecha. MONCKEBERG ', en 1907, describié un
easo de cianosis acentuada que en la autopsia ma-
nifestaba: arterioesclerosis de la pulmonar hasta
en las ramificaciones méds pequefias, pleuritis adhe-
siva bilateral e hipertrofia ventricular derecha. En
1909, el francés TRIPIER ", en una interesante
monografia sobre el problema, insistia sobre la
necesidad de tener bien separadas las arteritis de
los casos de pura arterioesclerosis, El ademds, se
detuVO particularment-?, Si(‘mpre en el mismo tra-
bajo, sobre el cuadro anatémico clinico de los “car-
diacos negros” de Ayerza, distinguiendo una pri-
mera fase cardiopulmonar y una segunda fase pul-
monar, la primera con cianosis acentuada, poliglobu.
lia y esclerosis de la arteria pulmonar, en la aupto-
sia. Mientras tanto, por obra principalmente de estu-
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dios argentinos, “alumnos de Ayerza", lo separaron
como entidad nosolégica que respondia a nuevas con-
cepciones etiopatogenéticas. Y fué asi puesta en cam-
po la infeccién luética, La primera afirmacién en
este sentido fué expresada por ESCUDERO en 1911. Se
inicié de ese modo aquello que podria ser y podria
llamarse “el error de los alumnos de Ayerza”, aho-
ra va decididamente reconocido, error que ha dado
lugar a tantas discusiones y ha hecho correr tan-
ta tinta. En efecto, en 1920 ARRILLAGA, que al-
gunos afios antes, en 1912 '*, siguiendo a su maes-
tro AYERZA, habia negado importancia a la lues, a
propbsito de un cardiaco negro, luético, por él ob-
servado, atribuyé a la sifilis una verdadera funeidon
etiolégica. Esta manera suya de ver, condividida

por ELIZALDE ', la sostuvo en sucesivas publi-
caciones **, ' y 2* que culminaron en una ex-
tensa monografia sobre el problema, con la cual

ARRILLAGA tomd ulteriormente posicién. El, hablan-
lo indiferentemente de esclerosis arterial y de ar-
teritis, y usando los dos términos ligados a dos
procesos tan diferentes como sinénimos, afirmé que
la “enfermedad de Ayerza' era debida a una escle-
rosis de la arteria pulmonar primitiva de natura-
ieza luética, mientras tenian escasa o ninguna im-
portancia las lesiones broncopulmonares cronicas,
Seghin el autor argentino, la sifilis “es ella. sola
la que produce el proceso reaccional de la arteria”.
[In afio después ESCUDERO '* y **, siempre discipulo
de AYERZA, en una comunicaciéon sobre los “eardia-
cog negros”, leida en el Congreso de Medicina Inter-
na de Buenos Aires, donde atn sostenia, como ya ha.
bia afirmado varios afios antes, el papel etiolégico de
la sifilis, s¢ enfrentd contra su maestro y contra
ARRILLAGA, En efecto, ESCUDERO afirmé que el subs-
trato de la afeccion consistia en dos lesiones conco-
mitantes: 1) Bronconeumopatia de naturaleza luéti-
ca; y 2) Esclerosis estenosante y obliterante de la
arteria pulmonar secundaria. El, en sus escritos, dice
textualmente: “Lo Unico que interesa es el proceso
obliterante por endoarteritis de los muy peguefios
ramos de la A. P., de origen seguramente sifiliti-
¢0...”, ¥ hace escasa distincion entre los procesos
degenerativos escleréticos y aquellos inflamatorios
luéticos de las arterias. Pero ya en el mismo Con-
zreso el profesor LLAMBIAS y el doctor BRACHETTO
BRIAN 4, ponentes de la parte anatomopatolégica,
negaron la importancia de la lies, reafirmando la
de las modificaciones en la hidraulica del circulo
menor, ademas de las lesiones broncopulmonares.
El mismo BRACHETTO BRIAN afirmd sucesivamente
que se trataba no de sindrome, sino de una verda-
dera infeccién o enfermedad a causa del particular
tipo de corazén existente. LETULLE ** en 1924, es-
tudiando las afecciones luéticas pulmonares, con-
cluia que si era verdad el aforismo “La sifilis ama
las arterias”, en el aparato respiratorio la sifilis
preferia los bronquios y el pulmén a los vasos. In-
teresante la observaciéon hecha por MARTINI, que
individualiz6 como evolucién caracteristica de la
“enfermedad de Ayerza” el largo curso con lesion
cardiaca compensada durante mucho tiempo sin al-
guna sefial de insuficiencia miocardica. En 1926,
el proféesor BARLARO ?* justamente observé que el
cuadro de los “cardiacos negros” podria verificarse,
sea por causa de estenosis mitralica y de cardiopa-
tias congénitas, sea a causa de arterioesclerosis pul-
monar primitiva, o sea a causa de bronconeumo-
patias crénicas, y por lo tanto se trataba de un sin-
drome y no de una enfermedad. Sucesivamente,
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GONZALEZ ALAECI SPO ALVAREZ ** y Ajgp.
LLO ?° insistieron sobre ia naturaleza luética de lag
lesiones. WALDFORD ', en 1928, presenté un oua.
dro elinico caracteristico con cianosis acentuada,
poliglobulia, insuficiencia ventricular derecha, eteé.
tera, que se tuvo como heredoluético y bronquiticg
crénico, NATHAN '3, discutiendo el sindrome de Ayer,
za, aceptd de él la subdivision de ESCUDERO en un pe.
riodo bronquial y otro cardiaco. En la misma époeg,
BEDFORD #* negaba la importancia a la sifilis, afir.
mando la constante presencia de los proceses
respiratorios cronicos en la afeccion. STAFFIERp™
considerd a los “cardiacos negros” como cardiopyl-
monares sin edemas o fenOmenos de descompensa.
cion cardiaca aguda, pero con intensa cianosis y
lenta evolucion hacia el “exitus”, En 1829, Coxns.
TAM y TURNBULL *', antes, y HARE y R0Ss **, después,
demostraron histologicamente la naturaleza luétics
de la vasculopatia pulmonar. En 1932 SIGNORELL] ¥,
a propoésito de un caso de sindrome de Ayerza g
luético y bronquitico crénico enfisematoso, con in.
tensa cianosis, poliglobulia y esclerosis de las pe
quenas ramas de la pulmonar, sogtuvo la inexis
tencia de sensibles y claras diferencias entre [
osclerosis primitiva y la secundaria de la arteria
pulmonar, las dos debidas a la accion de factores
esclerdogenos que actuaban sobre una particular pre
disposicién organica de menor eficiencia de las pa
redes vasculares,

Por lo tanto, segin el autor, las dos condicione
s¢ podrian clasificar como “sindrome de Averza"
De 1932 a 1938 se sucedieron las publicacionss
de PAINE y PLATT SOKOLOFF y STEWART *, Os B
ZACKI y SZCEKIK " y las numerosas aportaciones de ‘
CASTEX y STEWART ™ y OSZACKI 47, 1 17 U » 4 oue B8
todos afirmaron la importancia y la constaneia del ==
hallazgo de broncopleuroneumopatia crénica en ¢
cuadro de cardiacos negros., En una monografid
suya de 1941 sobre las enfermedades raras de los
vasos pulmonares, CAVALLERO ‘5 definié la ‘“enfer- =
medad de Ayerza' como arterioesclerosis pulmonar =8
secundaria a bronconeumopatias cronicas, caracté
rizada por acentuada cianosis, hiperglobulia intenr &
sa y endoarteritis hiperplastica obliterante en I8
autopsia. En el 1942, también CAMPANACCI ** estudid =5
un interesante caso de “sindrome de Ayerza" ase
ciado a hemocromatosis. SCHERF y Boyp 7, en su tré- =
tado sobre enfermedades del corazon y de los vasos H

han identificado €l cuadro de los “cardiacos negros
con la esclerosis primitiva de las pequefias ramss ==
de la pulmonar. Algunos autores argentinos (G0 =
VER *8, ACOSTA*", etc.), en 1946-47 sostuvieron SV E
caracter de entidad nosolégica provocada por la & =
clerosis de las finas ramas de la arteria pulmonat r‘
ISRAEL ™, y otros autores norteamericanos después 5y
han afirmado que el “sindrome de Ayerza” estd 1¢ =
presentado por insuficiencia del corazén derechd =5
con intensa cianosis y poliglobulia, en ausencia 8¢ =
lesiones broncopulmonares crénicas. En 1948 DI =
GUGLIELMO ** publicaba un interesante caso clini®
de “sindrome de Ayerza" en unién de broncopleur”
neumopatia crénica, SWEENEY ¢ clasifica como "
fermedades de Ayerza” los cuadros del corazon P
monar crénico con intensa cianosis y esclerosis obll
terante primitiva de las pequefias ramas de 1a &
teria pulmonar, Recientemente, ALMEIDA PRADO ™ &

ha referido a un caso de esquistosomiasis caré’
pulmonar con “sindrome de Ayerza", y !
sobre un caso de vasculopatia pulmonar reumétic*
siempre con “sindrome de Ayerza", En 1950 el
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ricano LEOPOLD * no desmiente toda la importancia
de la sifilis, especialmente como factor que predis-
pone a la afeceibn. K ) :

En el reciente Congreso de Cardiologia interna-
cienal de 1950, el problema ha sido todavia obje-
to de encendidas discusiones. En 1951 MARCOLON-
o *, en una publicacién de cardcter monografico,
y Puppu 7, en la comunicacion al XIII Congreso de
Cardiologia, tratando el problema del “corazén pul-
monar”, hacen meneién a la cuestion del “sindrome
de Ayerza", reafirmando el concepto de sindrome y
no de enfermedad, la ninguna importancia de la lues,
lag caracteristicas fundamentales y tnicas de la in-
tensa cianosis y sefialada poliglobulia, la ausencia
de lo tipico del hallazgo anatémico y la dificultad de
un apropiado encuadramiento nosologico.

De esta breve y necesariamente incompleta rese-
fa del problema por el cual nos interesamos, sal-
tan a la vista la disparidad de opiniones y los
contrastes de ideas existentes, frecuentemente cau-
sa de notable confusidon. Tales motivos nos animan
a intentar en el presente trabajo un encuadramien-
to del problema lo més ajustado posible a la realidad
de los hechos a base de un riguroso andlisis de la
literatura. Hay que decir también, sin embargo, gque
aun hoy, después de tantas discusiones, una even-
tual sistematizacién de la “enfermedad de Ayerza"
no estd del todo resuelta aun cuando algunos con-
ceptos han sido bastante aclarados. Caros de dicho
género suceden a menudo en Medicina, es decir, de
“sindromes’ ligados a uno o mas nombres, que vie-
nen arrastrados de publicacién en publicacién, en
todo caso falseados en su aspecto, a veces quizé
también faltos del derecho de existir. Perp en cierto
modo, llega un momento en que es necesario aclarar
estas situaciones, examinar su posibilidad y su utili-
dad o al menos hacer sobrevivir ciertos cuadros mor-
bosos, y una vez admitidos y aceptados, fijar sus i-
mites con los caracteres que méas se adaptan a las
siempre nuevas adquisiciones. Viceversa, cuando tal
utilidad no subsiste minimamente, es doloroso aban-
donar dicciones superfluas y desechar encuadra-
mientos nosograficos forzados y a menudo incon-
gruentes, fuente s6lo de confusion. Sin temor a exa-
gerar, en los tratados de Patologia médica se podria
afiadir un capitulo sobre los sindromes initiles.
Pero no es nuestra intencién hacer ninguna requisi-
teria particular y volvamos, pues, a AYERZA.

El primer punto es el siguiente: Puede decirse
que la mayoria de los autores estan de acuerdo so-
bre ’la inexistencia de una “enfermedad de Ayerza'.
O bien se puede decir que hemos llegado a la clarifi-
0 mas bien “el error de los alumnos de Ayerza"
0 mas b_ien “el error de los alumnos de Ayerza”, y
cuandp Intentaron crear una bien definida entidad
nosolégica que respondia a una particular etiologia.
Para aquellos que son todavia actualmente de pa-
Tecer contrario (ISRAEL *°, GOVER %, ACOSTA *°, etcé-
téra), bastard sélo considerar la ausencia absolu-
ta de una individualidad etiopatogenética para di-
sipar cualquier duda, aparte, se entiende, de todos
lnsf rehe}res de orden anatomo-clinicos, A ésto Se po-
dria objetar, ;pero la esclerosis de la arteria pul-
monar no es tal vez una enfermedad? Y la enfer-
medad de Ayerza, ;no es la esclerosis de la arteria
Pulmonar, visto que muchos autores usan indiferen-
te:ment,e las dos dicciones como sinénimas? Ahora
bien, ante todo, la esclerosis de la arteria pulmonar,
entendida en sentido amplio, puede ser congiderada
oMo una enfermedad, Ginicamente bajo e] perfil ana-

EL “SINDROME DE AYERZA"

133

témico, pero no por cierto bajo el etiopatogenético
ni tampoco el clinico. Por otra parte, se distinguen
varias formas de esclerosis de la arteria pulmo-
nar, segin se atienda a los factores etiolc’:glcos. y
también a las caracteristicas anatémicas: arterio-
esclerosis pulmonar secundaria a enfermedades car-
diovasculares (arterioesclerosis por hiperaflujo y por
alterado reflujo), segin CHIOVENDA ** y TOSETTI *;
a broncopleuroneumopatias crénicas (arterioesclero-
sis por alterado reflujo), segiin CHIOVENDA *°; & pro-
cesos flogisticos o a malformaciones vasculares, ar-
terioesclerosis primitiva (criptogenética), segun Ga-
RIN %°: arterioesclerosis senil, hipertensién pulmo-
nar esencial, ete.

Por lo tanto, la esclerosis de la arteria pulmonar
es una afectaciéon anatémica que puede revestir as-
pectos diversos y a los cuales se llega por causas
y mecanismos distintos. En segundo lugar, la “en-
fermedad de Averza" no puede identificarse “sie et
simpliciter” con la esclerosis de la arteria pulmonar,
sea porque hay una forma de esclerosis pulmonar
que no da nunca lugar al cuadro de los “‘ecardiacos
negros” (arterioesclerosis de las ramas gruesas, ar-
terioesclerosis senil, ete.), sea porque hay “cardiacos
negros” que no presentan arterioesclerosis pulmonar,
sino mas bien otras vasculopatias (obstruccién eré-
nica trombética o embélica de las arterias pulmona-
res, arteritis hiperplasticas obliterantes, ete.). Otro
tanto impropia nos parece la identificacion de la
“enfermedad de Ayerza" como endoarteritis hiper-
plastica obliterante, porque si esto es admisible en
algunas eventualidades, en la mayor parte de los
casos no existen para nada procesos inflamatorios
que al contrario son invocados constantemente cuan-
do se quiere hablar de endoarteritis sin diserimi-
nacion,

Acaso si se quisiera usar un término mas o me-
nos apropiado, siempre para definir exclusivamente
un aspecto anatémico y sin ninguna pretensién de en-
cuadramientos unitarios nosograficos, se podria ha-
blar de “hiperplastica obliterante” teniendo en cuen-
ta el tipo de lesion que mas ordinariamente se en-
cuentra en la mayor parte de los casos. Sobre este
concepto volveremos en las paginas siguientes. Por
lo tanto, caido de lleno el atributo de “enfermedad
de Ayerza, hay que ver si rige y si es 1util lo de
“sindrome"; diversamente deberiamos inecluir ol
“Ayerza" en el capitulo de los “sindromes itiles”,
es decir, de los “initiles”, y como tal no hablar de él
ulteriormente.

Si es verdad, como dicen ESCUDERO ¥, GOYENA 7! y
BIANCHI *%, que el clinico de Buenos Aires, en el afio
1901, deseribié un cuadro ya bien conocido creando
sblo la original denominacién de “cardiacos negros”,
se le debe, sin embargo, reconocer el mérito de ha-
ber llamado la atencién sobre un particular grupo
de sintomas mejor estudiados y analizados por auto-
res sucesivos, aun considerando tales sintomas mas
caracteristicos desde un punto de vista cuantitativo
que cualitativo. Quien ha visto un cardiaco negro,
dificilmente podré olvidar su méscara grotesca v su
aspecto pavoroso. La cianosis y la eritrosis, en es-
pecial en la cara y en las extremidades, son intensisi.
mas; la pie_l adquiere un colorido hez de vino con
n.natmes \:arlables. desde el rojo cereza (estadio ini-
e i ocsiacs catadlo més avanzado): los

3 uestran congestionados v
dilatados. A veces, la cara de estos pacientes se cu-
bre sin més ni més de una méscara o velo negro,
Las mucosas aparecen congestionadas, eguiméticas,
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azuladas con varicosidades superficiales y peque-
nas hemorragias, Las hemorragias son pequenas.
Las extremidades estan frias, padecen torpor, Exis-
te somnolencia, acentuada cefalea y apatia. El exa-
men hematolégico pone en evidencia senialada hi-
perglobulina (7-9,000.000 de G. R, y a veces mas),
La velocidad de eritrosedimentacion es casi siempre
baja, es decir, estd disminuida; la viscosidad de
la sangre y la masa circulante aumentan. Constante
es la sobrecarga del ventriculo derecho, que por lo
regular aparece hipertrofico, pero no dilatado. Tie-
nen escasa importancia para la determinacion del
cuadro morboso los signos clinicos radiologicos y
electrocardiograficos de sobrecarga ventricular de-
recha. Algunos autores (STAFFIERI*, ete.), justa-
mente se han detenido sobre la evolucién, par-
ticularmente lenta, aunque inexorable, del cuadro
morboso, sin edemas y sin signos de estasis cir-
culatorio grave, ni de déficit miocardico, menos
en el periodo terminal, Desde el punto de vista
anatéomico, el hallazgo, infinitamente mas frecuen-
te, concomitante a la susodicha sintomatologia, es
una vasculopatia crénica hiperpldstica obliterante
oclusiva de los ramos medios, y en particular de los
ramos pequenos de la arteria pulmonar, bastante
extendida y causa de grave obstaculo a la normal
hematosis. Sobre esta base se puede reconocer la
existencia de un “sindrome de Ayerza", precisando
pronto que es una cosa secundaria y a cuyos sinto-
mas Se sobrépone un determinado periodo impri-
miendo a la afeccion su caracter con mayor o me-
nor evidencia. Por lo tanto, nosotros diremos, por
ejemplo, arterioesclerosis pulmonar secundaria...
con sindrome de Ayerza, ete. Naturalmente, si no
existen todos los signos clinicos por completo, con
todas las caracteristicas mas arriba escritas, a las
que corresponden casi siempre las alteraciones de
tipo hiperplastico obliterante de las pequefias ar-
terias pulmonares, no se debera nunca hablar de
“gindrome de Ayerza” y sera conveniente esta-
blecer que el “sindrome de Ayerza” no puede
prescindir de la existencia de las lesiones vascu-
lares pulmonares casi concomitantes a hiperten-
gién del circulo menor, aun admitiendo que éstas
no son a veces del tipo particular poco antes ci-
tado y nada tienen de caracteristico. Ahora, bajo el
perfil diagnostico, tales lesiones pueden ser indivi-
dualizadas en vida, basidndose en la presencia de
afecciones capaces de determinarlas en linea se-
cundaria por un aumento marcado de la presién
venosa, bien por el aumento del tiempo de circula-
cibn, en particular en la fraceién ‘“corazén pulmo-
nar izquierdo-periferia” (Decholin); o bien por el
particular aspecto del arco medio a la investigacién
telerradiografica, y sobre todo cuando es posible ob-
cervarlas con la cardioangiografia (GARIN %) por
lag alteraciones morfolégicas de la arteria pulmo-
nar y de sus ramas. Por lo tanto, para concluir, si en
un sujeto que sufre o no afecciones generadoras de
les-iones de la arteria pulmonar se individualiza la
existencia de tales lesiones con los medios arriba
mencionados, se hablard de arterioesclerosis pulmo-
nar secundaria o primitiva, arteritis pulmonar, oclu-
sion tromboembélica de la arteria pulmonar, etc., se-
gun los casos, Si luego, en un momento dado, apare-
cieran claramente, sobreponiéndose con frecuencia a
una sintomatologia afin, preexistente, signos clini-
cos como la cianosis, 1a acentuada hiperglobulia, et-
cétera, se podria hablar de “sindrome de Ayerza'
presagiando la entidad y el particular aspecto ad-
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quirido por la ar
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rulmonar (lesiones hipg,
plasticas obliteranivs calendidas a las méag peque.
nas ramas), aspecto documentable sélo con el ey,
men histopatologico. Admitido asi el derecho g j, |
vida para el “‘sindrome de Ayerza", procuremos Pre-
cisar su mayor o menor utilidad, Esta detorminacmﬂ [
deriva en parte directamente de cuanto se ha dichg
més arriba, teniendo presente que los mismos pro. |
positos que nos han inducido a admitir el “sindrom
de Ayerza" nos obligan a asignarle una utilidaq Jj. |
mitada, Si luego consideramos més de cerca algy. |
nos efectos del problema, tal utilidad podra parege L
indudablemente mayor, aunque no excesiva, Ep o &
vasto capitulo que comprende la arterioesclerogi
pulmonar primitiva y secundaria, la hipertensig
pulmonar esencial, las arteritis pulmonares, mi
oclusiones tromboembélicas crénicas de la pulmg
nar, etc., las concepciones etiopatogenéticas, anatg.
mo-clinicas y nosogrificas son, en efecto, today
bastante confusas y contradictorias, Con frecuencis
se habla indiferentemente de esclerosis y de arter
tis, como hemos visto. Algliin autor no observa su
tancialmente diferencias entre la esclerosis pulme
nar primitiva y la secundaria (SIGNORELLI™) ¢
niega la existencia de una verdadera esclerosis pri §

mitiva (GARIN %°); otros, al contrario, exigen um
neta subdivisibn (POSSET ", 0SZACKY y colabe
radores ", CHIOVENDA **, TOSETTI Pupbu *7, o

cétera). Algunos autores distinguen, en fin, diver
sas formas primitivas de las gruesas ramas py
monares (MUNZER ") o bien arteriopatia idiopé
tica, tromboarteritis pulmonar, arteriolitis pulme
nar (ver en Puppu %) ; hay guien admite la hipe
tensién pulmonar primitiva (ScHI1Ass1®, DE Naw
v cols. "%, LIAN %", HOWARTH *, etc,) y quien la nié
ga (LAUBRY "%, ete.) y asi sucesivamente. Ahora bien,
todas las afecciones ahora mencionadas, como ser
precisado mas adelante, pueden dar lugar al “sit
drome de Ayerza” en un determinado momento d
evolucion si alcanzan un estadio anatomo-clinico, qu
puede ser tomado como comin denominador, y nos
puede informar sobre la entidad y el tipo de lesi¢
nes existentes, prescindiendo de las determinacio:
nes etiopatogenéticas y de las otras posibilidade
diagnésticas, Por lo tanto, cuando se ha creado ¢
particular cuadro morboso, resulta 1til poderle d&
finir con una denominacién que venga a indiw
una particular etapa alcanzada por el proceso Vi |
cular de varia naturaleza con todos sus reflejos &
el campo diagnéstico y pronéstico. En efecto, ade
mas de remachar la existencia de la arteriopatié
pulmonar, la aparicién secundaria del “sindrome &
Ayerza” casi siempre precisa su entidad, los cara®
teres y la difusion, prescindiendo de la enferme
primaria, y con frecuencia decide inexorablement
su prognosis, desgraciadamente infausta en més?
menos breve plazo. Para los autores que subdivide®
la evolucién de la esclerosis pulmonar en tres est®
dios (GARIN %), el “sindrome de Ayerza” deberd
corresponder al final del segundo estadio. "
Admitida asi también la utilidad de la existent®
de un “sindrome de Ayerza” como lo hemos defit" &
do clinicamente, marchando un poco hacia 8™
hacer este anilisis quicre decir definir los Jmi%*|
del sindrome, limites que, como se trasluce por lod |
cho anteriormente, seglin nuestro modo de ver, i =
de considerarse segiin orientaciones muy diferes™®
de las seguidas por los numerosos autores qué*
han interesado por el problema, '
Rigurosamente, si quisiéramos atenernos right*
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mente a la deseripeién del clinico argentino, se de-
peria hablar de “sindrome de AY(?I‘ZR” cuando éste
aparece en la hipertension del circulo menor con
arterioesclerosis pulmonar secundaria a bronconeu-
mopatias eronicas, Y verdaderamente, aparte la su-
sodicha consideracién, muchos autores sostienen tal
tesis estimando indispensable la presencia de las le-
siones erénicas broncopulmonares para definir el
aindrome (LLAMBIAS y BRACHETTO BRIAN *%, BED-
FORD 3%, ACHARD 7, PAINE y PLATT ?', SOKOLOFF y
STEWART %5, ete.). BRACHETTO BRIAN afirmaba tex-
tualmente: “On ne peut étre porteur du syndrome
du cardiaque noir de Ayerza si l'on n'est pas un
broncopulmonaire chronique.” Sobre tal punto han
insistido particularmente en sus numerosos traba-
jos CASTEX y CAPDEHOURAT ** y *!, que han negado,
al contrario, toda importancia a las lesiones de la
arteria pulmonar, las cuales constituirian sélo un
epifenémeno secundario a las lesiones pulmonares y
tendrian influencia tnicamente en agravar la so-
brecarga del ventriculo derecho. Seglin el modo de
ver, los autores ** refieren algln caso episédico de
la literatura acerca de la presencia del “sindrome
de Ayerza” sin lesiones de la arteria pulmonar
(BULLRICH y RROWN) o de las acentuadas lesiones
de los varios ramos de la pulmonar sin “sindrome
de Ayerza" (LATIENDA). La mayoria de los auto-
res, sin embargo, y la casi totalidad de las observa-
ciones con control autépsico, reafirman exactamen-
te lo contrario. Volviendo a la cuestion de log limi-
tes del “sindrome”, nosotros creemos que éstos no
pueden ser reducidos, como quisieran los autores
poco antes mencionados, a los casos de bronconeu-
mopatias cronicas, sino que han de ser ampliados.
Por otro lado, el hecho de que el primer caso pre-
sentado por el clinico argentino hubiese sido un
bronquitico erénico, no excluia que el sindrome se
pudiera producir en otra situacion, y por lo tanto,
proponiendo una ampliacién, no pensamos siquiera
alterar o falsear la original concepcién de AYERZA.
Y esto es necesario tanto mis cuanto hemos admi-
tido una cierta utilidad de mantener en vida el sin-
drome, y ahora no sabriamos concebir sino como
arbitraria su confirmacién sélo en los casos de lesio-
nes pulmonares crénicas, cuando esta claro que pue-
de presentarse en numerosas otras condiciones ap-
tas para su comprensién, y en particular la integri-
dad anatémica y funcional del circulo menor. Por
las mismas razones no estamos de acuerdo con
aquellos autores (TAQUINI y cols.’, SWEENEY 2,
MARCOLONGO %, ete.) que relegan “el sindrome de
Ayerza” al capitulo del “corazén pulmonar créni-
€0, sea porque la verdadera esencia de la afeccién
no se puede reducir a la sobrecarga del ventriculo
derecho, secundaria y comiin a otras enfermeda-
des (por lo tanto, la antigua diccién de “cardiacos
negros” de Ayerza nos parece absolutamente impro-
Plaul.-sea porque, como indicaremos dentro de poco,
¢l “sindrome de Ayerza" puede presentarse después
de algﬂunas cardiopatias, cuya presencia excluye “a
st e o o o cduleo
e > 8¢ na de desechar, pues la con-

o i AT DL oo 5
globulia sin lesiones aulmr o atots pgoh
Tal orientacién es pc?r Qtrinare? R o S
hipttests, v aceL’)tada rpftl!‘ e, concordante con la
de enferr;‘ledadm sino dpo qdos, N0 trata
varios pro.cesoéh ‘ etio te o zlfldrome .
for d ¥ patogeneéticos. Estos, a nues-
modo de ver, deben ser hallados en todas las

condiciones capaces de determinar una vascu-
lopatia pulmonar, caracterizada, por lo regular, du-
rante su evolucién por la presencia de lesiones hi-
perplasticas obliterantes, oclusivas de las pequenas
ramas de la arteria pulmonar, con hipertension del
circulo menor, primaria o secundaria a las lesio-
nes de los vasos. Por lo tanto, esta vasculopatia po-
dra estar representada por la arterioesclerosis pul-
monar secundaria a broncopleuroneumopatias croni-
cas (bronquitis crénicas, pleuritis adhesivas bilate-
rales, bronquiectasias, fibrosis pulmonar, ets), a car-
diopatias (estenosis mitral, estenosis aértica, conduc-
to arterioso persistente, comunicaciéon interatrial,
sindrome de Eisenmenger y pericarditis crénica ad-
hesiva) ; por la arterioesclerosis pulmonar primitiva;
por las arteritis pulmonares de etiologia conocida
(también luéticas) o desconocidas; por las lesiones
sistematicas que aleanzan también los vasos pulmo-
nares (morbo de Leo Biirger, periarteritis nodosa,
ctcétera), por las alteraciones disontogenéticas de
lo arteria pulmonar (dilataciéon congénita, ete.), por
la obstrucecién crémica trombdtica o embdlica de la
arteria pulmonar (esquistosomiasis eardiopulmonar,
obstruccién por émbolos neoplasicos, obstrucecién
por trombosis o embolia erénica de origen venoso,
etcétera) y por la hipertensién pulmonar esencial.
De este modo se tienen en cuenta todas las posibles
condiciones generadoras del sindrome, las cuales,
sin embargo, y sobre todo insistimos por amor a la
objetividad y a la claridad, entran en juego con fre-
cuencia netamente variable, y afadimos que el
proceso mas frecuente en realidad es la arte-
rioesclerosis pulmonar secundaria a broncopleuro-
neumopatias crénicas, lesién que constituia también
el substrato de dos casos observados por nosotros
en el hospital. Esto es debido a tres 6rdenes de fac-
tores: 1. La elevada frecuencia de las bronconeu-
mopatias crénicas respecto a los otros procesos
considerados, 2.° la relativamerte elevada frecuencia
de la hipertension del circulo menor y de la arterio-
esclerosis pulmonar secundaria a bronconeumopa-
tias crénicas; y 3. El papel desempefiado por las
lesiones bronguiales y pulmonares que por si mismas
crean la particular sintomatologia de los “cardia-
cos negros” (cianosis acentuada, hiperglobulia, eteé-
tera). He aqui como sin dificultad nos explicamos,
verbigracia, la escasez de los “sindromes de Ayer-
za” por arteritis luética, por arteritis pulmonar
reumatica (dos, Ricci®*), por esquistosomiasis pul-
monar (ALMEIDA PRADO *3, ete.), y, sin embargo, son
éstas descritas, como hemos dicho en las paginas
precedentes, con cuidadosos controles autdpsicos y
deben ser tomadas en consideraciéon como el mas
valioso sostén de nuestro modo de ver. Esta concep-
ci6bn nos permite precisamente no rechazar la po-
sible etiologia luética, tan debatida, del “sindrome
de Ayerza”, sostenida autorizadamente por aquellos
investigadores a cuya observacién se han presen-
tado precisamente casos de endoarteritis pulmo-
nar hiperpléstica obliterante sifilitica, quedando
gsiempre firme el concepto de que la lues no re-
viste ninguna importancia particular en la deter-
minacién de la afeccién. Con respecto a los meca-
nismos etiopatogenéticos, hay que precisar todavia
que para que el “sindrome de Ayerza" se realice
ei su verdadera esencia, y distinguirlo de otras sin-
tomatologias afines inherentes a la enfermedad pri-
mitiva, deben intervenir algunas condiciones deter-
minadas. En primer lugar, en los casos més tipicos
se debe notar el largo y lento curso de las lesio-
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nes sin signos de insuficiencia cardiaca durante mu-
cho tiempo, con tolerancia de la hipoxemia. Todo
esto es debido probablemente a determinados fené-
menos de adaptacién (TAQUINI y cols. 7' y **). Indis-
pensable es después la existencia de una marcada
alteraciéon de la hematosis en la que encuentran su
génesis las caracteristicas, preminentes manifesta-
ciones bio-fisico-quimicas de los cardiacos negros:
la hipoxemia y la hipercapnia.

En efecto, el resultado de esta alterada composi-
cién de la sangre es la cianosis intensa de estos
pacientes por anoxia anoxica, hasta producir por lo
menos una insaturacion de O; del 15 por 100 (cuan-
do en los capilares hay una cantidad de Hb insatu-
rada de cerca de 5 gr. por 100, nos encontramos ¢n
el umbral de la cianosis), insaturacién que a menudo
es mucho més elevada, Pero cuando en el estadio
terminal se presenta también la insuficiencia car-
diaca, y por lo tanto la falta de compensacion de
tipo derecho, se llega a un empeoramiento ulterior
de la cianosis con el mecanismo de la anoxia por
alteracién del circulo. ;Cémo se llega a la anoxia
andxica en el sindrome de Ayerza" ? Esencialmente a
través de la alteracion de las funciones hematoalveo-
lares, sea por la intensidad del obstaculo circulato-
rio pulmonar a causa de la obliteracion de numero-
sos ramos arteriales (CABALLERO *°, FRIEDBERG 7, et-
cétera), sea por la hipoventilacion alveolar con
caida de la tensién alveolar de O, y aumento de la
tension alveolar de CO, (AYERZA y cols. ™, TAQuI-
NI y cols. *, ARRILLAGA y cols, ", CAPDEHOURAT %,
etcétera) a causa de las a menudo frecuentes lesio-
nes broncopulmonares, sea por defecto de difusion
alveolocapilar a causa de las alteraciones parietales
del alvéolo (pneumonosis, segiin BRAUER '* y KN1p-
KING "®), Después la hipercapnia notable, provocan-
do una vasoparélisis de los capilares, que aparecen
dilatados en la capiloroscopia (BIANCHI 2), con una
disminucién de la circulacion periférica y un mayor
consumo de oxigeno, contribuye también a aumen-
tar la intensa cianosis. En el determinismo de la
cianosis tienen importancia también la amplia-
cién de la red vascular periférica por el aumento
de la masa circulante, ademas de la misma hiper-
globulia acentuada, a la que nos referimos breve-
mente (CASTELFRANCO y MANCHETTI ™), Mientras
tanto, a la anoxia suceden algunos mecanismos par-
cialmente compensadores como la hiperglobulia y
la disnea. Con la hiperglobulia aumentando la Hb,
aumenta también el volumen por ciento de O, en la
sangre arterial, En efecto, TAQUINT y cols, " han
podido establecer que casi siempre el contenido ab-
soluto de O, en los sujetos altamente ciandticos es
casi igual al de los sujetos normales, de donde la
tolerancia a la hipoxemia por parte de los pacien-
tes tiene que ser buena. La hiperglobulia se pro-
duce por contraccion de los depésitos (bazo) y por
estimulo y reviviscencia de la médula, que presenta
una hiperplasia. Pero para que esto ocurra es nece-
sario que la médula esté funcionando bien y pueda
responder al estimulo intensamente (CASTEX y CAP-
DEHOURAT **), En efecto, la hiperglobulia no es siem-
pre directamente proporcional a la intensidad de la
anoxia (TaQuINt y cols. ™). Esta, por ejemplo, es
méis acentuada en los sujetos jévenes y adultos y
mucho menos en los ancianos (0szAck1 y cols. *"),
en los cuales, por el contrario, también la notable
poliglobulia preexistente tenderia con frecuencia a
disminuir. Por eso, otra condicién esencial es la
edad, y por lo tanto ¢l “sindrome de Ayerza' no se
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presenta nunca en los

viejos y muy raramente gy
los individuos

nes. La hiperglobulia a gy
VezZ provoc: imento del hematocrito, de
la viscosidad de la sangre y la disminucion de Jg
velocidad de eritrosedimentaeion, Naturalmente, |
anoxia, la hiperglobulia y la aumentada viscosidad
hemética, con mecanismos diferentes, producen hj.
pertension del circulo menor todavia mayor, que
a su vez empeora la vasculopatia pulmonar. Se creg
de este modo uno de los habituales circulos viciosos,
tan frecuentes en patologia. De lo que mas arriba
hemos dicho, se entrevé también la importancia tan
grande de los factores individuales y de las corres.
pondientes respuestas para la realizacién del “sin.
drome de Ayerza'", que a menudo aparece en toda
su plenitud sélo en el caso de que existan factores
constitucionales o predisposiciones organicas de me.
nor eficiencia vascular (SIGNERELLI %, CASTEX y
CAPDEHOURAT ** v 4, BIANCHI |, ete.). Por lo tanto,
s0lo el conjunto de todas estas condiciones pueds
dar lugar al desarrollo secundario del “sindrome de
Ayerza', el cual, por eso, aparece bastante rara
mente no obstante la relativa frecuencia de alguns
de las enfermedades que pueden determinarlo.

CONCLUSION,

De nuestra resena parece evidente que puede ser
admitida la existencia de un “sindrome de Ayerza
aunque no de una “enfermedad”, concepto absoluta
mente insostenible. Por otra parte, créeemos que fnk
camente, bajo el perfil y en lgs términos por nos
otros expuestos, se pueda defender la utilidad de
mantener en vida el “sindrome”, encuadrado dentrn }
de una concepeién muy unida a la realidad de los
hechos.

Tal concepcién puede resumirse en los siguientes
puntos fundamentales:

1. No se trata de una enfermedad, sino sélo de
un sindrome secundario.

2. Es un sindrome secundario siempre a otras

b

L,

enfermedades que lo determinan, en cuya evolucitn &

representa un estadio revelado por determinados as

pectos anatomoclinicos y con notable significadd
diagnoéstico y pronéstico.

3. Las enfermedades determinantes pueden Sef
multiples: arterioesclerosis pulmonar secundaria #
bronconeumopatias crénicas (mucho mas frecuentes)
o0 a cardiopatias, arterioesclerosis pulmonar primit: |
va, arteritis pulmonares de etiologia conocida (tam
bién luéticas) o desconocida, obstruccién tromboties
o embélica erénica de la arteria pulmonar, mala coi*
fcrmacién congénita de la arteria pulmonar, ete. |

4. La lesién anatomopatolégica mas represent®
tiva es una arteriolopatia pulmonar hiperplastics
obliterante, generada por las afecciones susodichsé

5. Para la realizacién del “sindrom~ de Ayer#® l;
es indispensable ¢l conjunto de algunas condicionés
acentuada anoxia andxica, buena funcion meﬁi‘{l‘,”r
con consiguiente intensa poliglobulia, predisposici®"
orgéanica de menor eficiencia vascular, particular i
rreno constitucional, lenta adaptacion a los desed™ &
librios hemodindmicos del circulo menor y & ** &
alteraciones bio-fisico-quimicas, ete. Esto explica ‘
relativa escasez del cuadro de los “cardiacos ™

%
&
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