Extractos

COARTACION DE AORTA ABDOMINAL. — R. Rivera, J. L. Pobil y A. Rodriguez-
Sacristan. «Revista Espanola de Cardiologia», Vol. 22, n” 1, pag. 134; 1969.

La frecuencia de la coartacion de aorta abdominal es escasa segun la litera-
tura, pero tenemos el convencimiento de que lo es menos de lo supuesto. Las
especiales circunstancias que coincidieron en su diagnostico nos llevan a presen-
tar dos casos,

Caso I: Mujer de 32 anos de edad. Durante su primera gestacion hace cinco
anos, hipertension con una sistolica de 210 mm Hg. Mas tarde, cefaleas y «pesa-
dez en un ojo». Obesidad.

Soplo sistélico adértico y en vasos del cuello, irradiado a punta y aorta abdo-
minal. Pulsos normales. T. A. 215/115 mm Hg. Agrandamiento cardiaco a expensas
del ventriculo izquierdo y elongacion aortica. Laboratorio, pielografia y fondo de
ojo, normales.

Considerando una posible hipertension vasculorenal, se indico un estudio
angiografico. La progresion del catéter desde la femoral quedo interrumpida a
tres centimetros por encima de la bifurcacion adrtica, Las arteriografias seriadas
evidenciaron la existencia de una imagen de oclusion aortica situada a nivel del
borde inferior de la vértebra L4. Se llegd a la conclusién de que se trataba de una
oclusion aortica de origen arteriosclerotico, a pesar de la edad. La persistencia
de los pulsos se explicaba por una buena circulacion colateral y porque quiza la
oclusion no fuera completa.

Mas tarde, aortografia por puncion transcutanea de la axilar derecha, llevando
el catéter hasta el diafragma, observandose un marcado adelgazamiento de la
aorta inmediatamente distal al origen de la mesentérica superior y casi completa
oclusién por debajo de las renales. Estas aparecian rellenas pero con marcada
estenosis en el origen de la derecha. La aorta distal se rellena a traves de
amplia circulacion colateral y no esta totalmente interrumpida sino muy adel-
gazada entre L2 y L4, con imagen tipica de coartacion abdominal.

El problema terapéutico era la hipertensién. La enferma no acepto la inter-
vencion, manteniéndose las cifras tensionales con tratamiento médico. Sin em-
bargo, al descender la tension inicio una claudicacion intermitente de la pierna
derecha, donde desde la primera exploracion se evidencio una disminucion del
indice oscilométrico.

Caso Il: Mujer de 21 anos de edad. Sin antecedentes de interés. Inicia dis-
nea de esfuerzo, cefaleas frontales y edema maleolar. Vista en otro lugar, halla-
ron cifras tensionales elevadas y uremia. La pielografia endovenosa, segun dice,
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mostrdé un rindn pequeno en lado derecho. Le practicaron una nefrectomia, con
mejoria subjetiva y descenso de las cifras tensionales durante unos nueve meses.

Al reaparecer las molestias acudio a uno de nosotros. Enferma delgada, pa-
lida. Salto vascular en el cuello. Galope protodiastélico, con frecuencia de 120
latidos por minuto. Soplo sistélico entre xifoides y ombligo, irradiado al lado
derecho. T. A. 230/150 mm Hg. Pulsos presentes. A rayos X, aumento del ven-
triculo izquierdo y elongacion adrtica.

Aumento de la V. S. G. (67/102). Albuminuria de 13 g por litro. Pruebas fun-
cionales renales: cifra de aclaramiento de tiosulfato sédico de 54 c.c. por minuto;
por el contrario, el P. A. H. a pesar de mostrar cifras plasmaticas normales no
se logro detectar en orina incluso a diversas diluciones.

Urografia endovenosa: sélo discreta hipertrofia compensadora del rifnén iz-
quierdo. Vias de excrecién, normales.

Fondo de ojo: retinopatia hipertensiva maligna.

Renograma isotopico compatible con la existencia de una estenosis de la
arteria renal izquierda, por lo gue se indico estudio angiografico.

Angiografia renal por puncién de la femoral izquierda: arteria renal izquierda
que vasculariza la mitad inferior del rinén, presentando los vasos de segundo vy
tercer orden las alteraciones de calibre y curso habituales en la hipertension.
Por dificultad en la progresion del catéter, se practico aortografia abdominal que
demostro relleno de la aorta desde L5 a la bifurcacion, existencia de una imagen
irregular en la parte superior, imagen de oclusion aértica que permite, no obstante,
el relleno de unos pequenos vasos en tirabuzén que vierten en parte el contraste
en una segunda arteria renal situada a nivel de L2 y de la que depende la irriga-
cion de la mitad superior del rinon; abundante circulacion colateral retrograda.
Estos hallazgos nos invitaron a practicar una aortografia & partir de la axilar, en
la que vimos una aorta irregular que disminuia progresivamente de calibre hasta
L1. Entre L2 y L3, oclusién de forma irregular. El relleno distal se efectiia a través
de un posible orificio permeable y por circulacion colateral.

Las dificultades de un exiguo cabo distal de la arteria renal superior impi-
dieron todo intento de actuacién quirtrgica. Tratamiento médico.

Discusion. La mayor parte de los casos publicados se caracterizan por una
clinica similar a la de la coartacion de aorta clasica. El diagnéstico ha sido en
general preoperatorio, en el curso de estudios angiograficos.

En nuestros dos casos, la existencia de pulsos femorales de amplitud préac-
ticamente normal no nos hizo sospechar la coartacién sino una hipertension de
origen vasculorenal. La angiografia fue la que evidencio la constriccion adrtica.
Por lo expuesto y por la aparicion de estos dos casos entre 75 estudios angiogra-
ficos por hipertension entre 1961 y 1966, llegamos a la conclusiéon de que estos
sindromes son mucho maés frecuentes de lo que se cree, explicdndose la escasez
de diagndsticos por aparentar mas un cuadro de hipertension nefrégena que el
de una coartacion.

La etiologia de la constriccion se ha considerado congénita. Sin embargo, en
la actualidad no es admitida por todos, ya que las experiencias de diversos auto-
res hacen admitir que la coartacion tipica es una entidad distinta de las cons-
tricciones aorticas de otra localizacion, Por otro lado la observacion de casos de
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constriccion adrtica determinados por procesos inflamatorios o tumorales periadr-
ticos, por arteritis alérgica, etc., nos lleva a considerar que se trata de un
sindrome motivado por diversas causas.

Bajo el punto de vista terapéutico existen dos aspectos: la supresion de la
isquemlia, lo menos frecuente; y la hipertension, con frecuencia grave y que es
lo que lleva a la intervencion. La revascularizacion renal no siempre es posible;
los parches con ensanchamiento adrtico y extirpacién del material tisular no
siempre van seguidos de reduccion en las cifras tensionales. Ello fue lo que,
ademas de las dificultades quirirgicas de cada caso, nos hizo ser conservadores
en el tratamiento de nuestras dos enfermas.

(Nota. Posteriormente al envio de este trabajo, los autores han podido es-
tudiar dos casos méas de coartacion de aorta no congénita. En uno de ellos existia
una oclusién completa a nivel del origen de las renales, una de las cuales apa-
recia manifiestamente estenosada, en el otrc, la zona de estenosis era supra-
diafragmatica y se asociaba a un sindrome de Martorell).

SUCCION POR EL TRONCO INNOMINADO (The innominate steal).— Franco Pra-
tesi, Mario Capellini, Mauro Macchini, Alfredo Nuti, Carlo Deidda y Luciano
Caramelli. «Vascular Diseases», vol. 5, n." 4, pag. 214; diciembre 1968.

Desde hace tiempo ha llamado la atencién de uno de nosotros la importancia
en fisiopatologia angioldgica en general vy en la encefédlica en particular, de la
sustraccion de sangre de un territorio vascular por otro. El sindrome de succion
subclavia presenta uno de los ejemplos mas sugestivos. De él se han publicado
numerosos casos, a los que se han anadido otros en los cuales la oclusion o la es-
tenosis en vez de estar locaiizada en la subclavia lo estaba en el tronco innomi-
nado.

El estudio de estos ultimos casos en el Centro Angiolégico de la Universidad
de Florencia nos ha sugerido la separacion del sindrome de succion subclavia de
un nuevo sindrome; el sindrome de succion por el tronco innominado.

Observacion. A, C, varén de 48 ahos, conductor de autobls. Desde 1966 astenia
general y en especial de sus miembros inferiores, con frecuentes crisis de vértigos, lipo-
timias y mds o menos rapidas manifestaciones de amaurosis monocular derecha, con
hemiparestesias y hemiparesias del mismo lado. Los vértigos y lipotimias aparecian de
modo particular con los movimientos bruscos de la cabeza y del tronco o después de las
comidas; y las hemiparesias y hemiparestesias con los esfuerzos del miembro superior
derecho.

Meses méas tarde empeord. A la exploracion se observo positividad de los pulsos
radial y humeral derechos pero evidentemente mas débiles que en el lado izquierdo:
ausencia de pulsatilidad a la palpacion de ia cardtida comun derecha, T, A, humeral de-
recha 125/65, izquierda 185/90. Exploracién neurolégica, normal. Presién arterial diastélica
oftalmica: 35 en la derecha y 40 en la izquierda. Alteraciones en la onda esfigmica en el
lado derecho suficientes para sospechar una oclusion del tronco innominado, que se
confirmd por angiografia, capaz de ocasionar un sindrome de succion tal como demos
traban los angiogramas.

Efectuada reografia, demostré que el ejercicio con el brazo izquierdo no modificaba
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las ondas, en tanto que con el brazo derecho se producia una evidente reduccién de la
corriente en la cardtida derecha y un moderado aumento en la vertebral del mismo lado,

Comentario. Del estudio de este caso v de otros cinco de oclusion o este-
nosis del tronco innominado vistos antes, explorados bajo el punto de vista he-
modinamico, llegamos a la conclusion de que es posible separar el sindrome de
succion subclavia del sindrome de succidon por el tronco innominado,

El diagnostico diferencial es facil por exploraciones poligraficas de la onda
esfigmica en distintos territorios vasculares, lo cual puede ser comprobado de
manera definitiva por angiografia.

ENFERMEDAD DE TAKAYASU (Maladie de Takayasu).— M. Hodara. «Journees
Angéiologiques de Langue Frangaise», L'Expansion, éditeur. Paris. Pag. 133;
1968.

Dentro de la patologia de los troncos supraaorticos, la enfermedad de Takayasu
ocupa un lugar de eleccion, como lo demuestra la abundante literatura que sobre
ella ha aparecido en estos lltimos afos. Nuestro objetivo aqui es, aparte de ex-
poner otros aspectos, proponer una definicion de la enfermedad.

Historia

En 1856 W. S. Savory describe en detalle los signos clinicos y las comproba-
ciones anatomicas macroscopicas de un caso de obliteracién de las arterias de
los dos miembros superiores y de la cardtida comun izquierda en una joven
mujer.

En 1908, las Actas de Oftalmologia Japonesa publican la comunicacion de
M. Takayasu concerniente a un caso de maodificaciones muy particulares de los
vasos centrales de la retina. En i1a discusion Onishi, oftalmdélogo, describe un
caso semejante y anade que en su enferma era imposible palpar los pulsos ra-
diales y que las extremidades superiores estaban frias. Kagoshima dice haber
conocido una enferma sin pulso radial izquierdo y que habia perdido la visién,
con imposibilidad de examinar su fondo de ojo por catarata.

Pasan unos veinte anos antes de que aparezcan los primeros estudios anato-
micos (Beneke, 1925; Harbitz, 1926; Marinesco y Kreindler, 1936; Oota, 1940).
Por ultimo, Sato (1938) explora el cuello de un enfermo y concluye que los
principales troncos supraadrticos son lugar de oclusién en su origen.

En Occidente se publican muchos menos casos. Kussmaul describe un caso
en 1872; Harbitz y Raeder, en 1926 y 1927; Martorell y Fabré, en 1944, otro con
ausencia de pulso en brazos y cuello. Tras esta comunicacion, el «=sindrome de
Martorell» designa los casos con obliteracion de los troncos supraa6rticos sin
prejuzgar su etiologia. De tal manera la enfermedad de Takayasu sélo seria una
forma del sindrome de Martorell. En 1946, Frovig, al presentar un caso, sugiere
la denominacion de «sindrome del arco aorticos. En 1952, Caccamise y Whitman
recogen 52 casos de la literatura de «enfermedad sin pulso», término propuesto
por Shimizu en 1948. En 1953, Ross y McKusick siguieron para la enfermedad de
Takayasu el nombre de «forma arteritica, en la mujer joven, del sindrome del arco
aorticon,
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Aunque Legroux publico en 1864 un caso de enfermedad de Takayasu, se
considera en Francia que el primer caso corresponde a Maspetiol y Taptas (1948).
Luego, Mouquin y colaboradores (1955) y P. Soulié y colaboradores (1956) apor-
tan mas casos. Y R. Froment y colaboradores muestran el caracter difuso de la
afeccion en 1955, pudiendo interesar las coronarias.

ESTUDIO CLINICO

Terreno:

a. Factor racial. Aunque inicialmente fue descrita en el Japon, afecta todas
las razas.

b. Sexo. Gran predominio en el femenino.

c. Edad. Lo més frecuente es que se inicie antes de los 30 anos de edad
y no es rara en la infancia.

Fases:

La enfermedad de Takayasu evoluciona en dos fases. Una preobliterante, que
es de importancia conocer por que durante ella una terapéutica antiinflamatoria
y anticoagulante puede evitar o dificultar su paso a la segunda fase o fase de
obliteracion.

1. Fase preobliterante. Ha llamado la atencion de Ask-Upmark y de Sandring
y Welin la frecuencia con que la enfermedad de Takayasu se anunciaba con un
cuadro de enfermedad infecciosa, semejante al reumatismo articular agudo, lupus
eritematoso, etc. Los caracteres clinicos de esta fase son los de una enfermedad
generalizada.

La fiebre es frecuente, con sudores nocturnos y asociada a menudo a astenia
notable.

Las artralgias poliarticulares son frecuentes. De igual modo lo son las ma-
nifestaciones cutaneas (rash escarlatiniforme, noédulos de tipo eritema nudoso,
ulceras), A veces fenomenos de Raynaud.

No son raras manifestaciones pleuropulmonares: tos, hemoptisis, derrames
pleurales; algunos casos de pericarditis o de insuficiencia aortica; incluso, algin
caso de esplenomegalia.

La velocidad de sedimentacion globular estd muy acelerada, lo cual es testi-
monio de modificaciones proteicas: hipoalbuminemia, aumento de las alfa-2 y
gamma-globulinas, discreta hiperfibrinemia. Existe una leve anemia normocroma
y una leucocitosis variable. Por contra, todas las investigaciones etiologicas son
negativas.

Es de gran importancia descubrir signos arteriales, como una carotida sen-
sible, diferencia de intensidad de pulsatilidad entre los miembros superiores,
soplos cervicales o abdominales. Tiene valor considerable la demostracion por
opacificacion de anomalias del arco adrtico o de sus ramas principales.

2. Fase obliterante. Suele ser en esta fase en que se establece el diagnos-
tico. La obliteraciéon de los troncos supraadrticos da sintomas funcionales y signos
objetivos de insuficiencia arterial en los territorios irrigados por estas arterias.
Ello se acompana de una alteracion del estado general de intensidad variable.

a. Sintomas funcionales: Equivalen a la claudicacion intermitente de los
miembros inferiores. Consisten en parestesis, fatigabilidad o calambres con mo-
tivo de ciertos movimientos de las extremidades superiores.
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Los sintomas oculares se instalan de modo progresivo: sensacion de deslum-
bramiento, amaurosis uni o bilateral, escotomas, al elevar la cabeza o con la ac-
tividad fisica.

Claudicacion de los maseteros. Trastornos tréficos 6seos alveolares (caida
de dientes), capilares (envejecimiento prematuro de la piel de la cara) y sobre
todo ulceraciones del tabique nasal.

Crisis epileptoides generalizadas, hemiplejia o trastornos psiquicos, por in-
suficiencia circulatoria encefalica. Si aparecen con un esfuerzo pueden tener
relacion con una succion subclavia.

b. Signos fisicos: El aspecto del paciente suele ser caracteristico. La cabeza
inclinada hacia adelante para mejorar su agudeza visual. Abolicion o intensa dis-
minucion de la pulsatilidad arterial en los miembros superiores, carotidas y tem-
porales. Toma de la tension arterial en brazos casi siempre imposible. Posible
auscultacion de soplos en el cuello.

Las extremidades superiores estan frias. Se investigarédn los posibles tras-
tornos tréficos de la cara.

Pulsatilidad vy oscilaciones normales o exageradas en miembros inferiores,
donde suele existir una hipertension arterial. Pero no hay que desdefar la po-
sibilidad de una obliteracion arterial concomitante en ellos.

c. Signos oculares: Se deben a la hipoxia que por consecuencia da lugar
a vasos de neoformacion con el aspecto caracteristico de anastomosis arteriove-
nosa en corona en el fondo de ojo. Las venas estan dilatadas y a menudo con
aspecto moniliforme., Cabe observar oclusiones tanto venosas como arteriales,
con hemorragias y exudados,

Esta insuficiencia de aporte sanguineo se objetiva con facilidad por simple
presion ocular y por oftalmodinamometria.

Mas tardiamente aparecen cataratas, cuya ablacion no mejora la vision pues-
to que la retina y el nervio aptico son afectados en fase precoz de la enfermedad.

Puede comprobarse ademas atrofia del iris, modificaciones de la cérnea (opa-
cificaciones, depésitos calcareos) o del vitreo (precipitaciones, hemorragias).

Laboratorio:

a. En relacion al caracter inflamatorio de la enfermedad, de modo principal
en la fase preobliterante y en los brotes, hallamos una aceleracion de la sedi-
mentacion globular, hiperfibrinemia variable, posible leucocitosis, aumento de las
alfa-2 y de las gamma-globulinas.

b. En relacién a su etiologia, la naturaleza de la enfermedad de Takayasu
es desconocida. Se ha incriminado sin poder afirmarlo la sifilis. La tasa de anties-
treptolisinas puede ser muy elevada o normal. En raros casos se han observado
células de Hargraves o su equivalente el fenomeno de Haserick. Los test suge-
ridores de un factor reumatoide son en general negativos. Ultimamente, la inves-
tigacion de anticuerpos ha dado los siguientes resultados: Test de Coombs, nega-
tivo; anticuerpos antitiroideos, negativo; anticuerpos antiarteria, inconstante; an-
ticuerpos anti DNA, negativo; la inmunoelectroforésis, aumento de las inmuno-
globulinas sin imagen particular en los casos con aumento de las gamma-globuli-
nas en la electroforésis standard. La dosificacion de hidroxiprolina en suero vy
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orina es con frecuencia normal. Parece existir un predominio en los enfermos
con grupo sanguineo A. En un tercio de los casos se observa una trombocitosis
superior a 350.000 por ml; la curva de hiperglucemia provocada ha sido positiva
en mas de la mitad de los casos (Paloheimo).

Angiografia: En la fase preobliterante la aortografia puede mostrar anomalias
de gran valor diagnostico. En la fase obliterante no sélo puede precisar el grado
de obliteracion de los troncos supraadrticos y el desarrollo de la circulacion co-
lateral sino también la extensién de las lesiones, la afectacion de |la aorta descen-
dente o de la abdominal y de sus ramas viscerales (en especial las renales), de
la bifurcacion adrtica, etc.

Formas clinicas:

1. Segun el terreno. a) Forma del nino. Se han publicado unas 20 observa-
ciones. b) Forma de la mujer gestante. Los sintomas de la afeccion se han exa-
gerado durante o inmediatamente después de la gestacion en 7 de 10 enfermas
controladas. Todos los recién nacidos fueron normales.

2. Segun su topografia. La afectacion aislada de los troncos supraadrticos
es rara, extendiéndose también a la aorta y sus ramas, incluso a las arterias pul-
monares. a) En la aorta ascendente pueden afectar las coronarias, dando lugar
a infarto de miocardio, o bien el propio aparato valvular adrtico, dando lugar a
una insuficiencia aortica. b) En la aorta descendente puede simular una coarta-
cién. ¢) En la aorta abdominal, puede afectar las ramas viscerales, de las cuales
la mas frecuente es la renal con la consiguiente hipertension en miembros infe-
riores; o la bifurcacion adrtica con la repercusion correspondiente sobre los
miembros inferiores. Todas estas localizaciones pueden existir sin afectar el ca-
yado aortico o los troncos supraaorticos. d) Frovig y Loken han observado anoma-
lias en la arteria pulmonar en el curso de una autopsia por enfermedad de Taka-
yasu. e) También se han senalado localizaciones venosas.

Evolucion:

La evolucion clinica no esta bien conocida. El inicio es a menudo dificil de
precisar; por otra parte las modificaciones de esta evolucion por los medica-
mentos antiinflamatorios y anticoagulantes explican su conocimiento impreciso.
No obstante, esta bien establecido que la enfermedad presenta brotes sucesivos,
lo cual hace cambiar los signos generales. Por otra parte, el desarrollo variable
de la circulacién colateral lleva consigo una insuficiencia arterial mayor o menor.

Nakao y colaboradores conceden importancia pronostica a la aceleracion de
la velocidad de sedimentacion y a la elevacion en la tasa de Proteina-C-reactiva.

En su evolucion hay que recordar la gravedad de la afectacion ocular que
puede llevar a la ceguera completa y la gravedad de la hipertension arterial con
su repercusion cardiaca, entre otras complicaciones.

La muerte se produce en épocas muy variables de su evolucion.

TRATAMIENTO

Es esencialmente médico. Se emplean corticoides y anticoagulantes. En cier-
tos casos graves de isquemia o en el sindrome de succion subclavia esta justifi-
cada la cirugia.

ANATOMIA PATOLOGICA

La enfermedad de Takayasu afecta exclusivamente las arterias elasticas de
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gran calibre como la aorta y la porcion proximal de las principales ramas colate-
rales, no solo del cayado adrtico sino de otras regiones de la aorta hasta su ter-
minacion. En todos los casos esta afectacion es segmentaria. Su comienzo es
adventicial, generalizindose de modo secundario hasta realizar una panarteritis.
La trombosis intravascular es secundaria a la lesion parietal. En casos de evolu-
cion prolongada puden producirse lesiones asociadas de aterosclerosis calcificada.

Macroscopicamente se observa una arteria engrosada, la reaccion adventicial
engloba el vaso en una ganga seudotumoral. El endotelio esta hinchado y es irre-
gular, a veces ulcerado, otras liso.

Histologicamente se observa la coexistencia de lesiones de época distinta
en un mismo trayecto. El granuloma inflamatorio esta constituido por células mo-
nonucleares: linfocitos, histiciocitos, plasmocitos y células epitelioides rodeadas
de una zona de reaccion conjuntiva. Rara vez se aprecian polinucleares. Las maxi-
mas lesiones se hallan en torno a los vasa vasorum de la adventicia. En la media
se observa fragmentacion de las fibras elasticas y presencia de células gigantes.
La necrosis fibrinoide es rara. El endotelio es lugar de infiltracion fibroblastica.
En algunos casos existe trombosis intraarterial, mas o menos repermeabilizada.
Con el tiempo el sector arterial sufre una esclerosis conjuntiva cicatrizal.

El examen radiologico muestra en varios casos opacificidades densas (calca-
reas?) en ciertos sectores de la aorta, quiza por ateroma sobreanadido.

ETIOLOGIA

Es desconocida. Se comprende asi el interés de las observaciones asociadas
a otra afeccion.

La sifilis apenas entra en consideracion. A pesar de serologias positivas, el
test de Nelson siempre ha sido negativo,

El origen disgenético ha sido discutido, en especial por Froment, basandose
en la frecuencia de otras anomalias congénitas.

Es mas verosimil la etiologia alérgica o inmunoldgica.

También ha sido discutido el papel de la hiperergia tuberculinica.

Ha llamado asimismo la atencion la alergia estreptocdcica, ya que las mani-
festaciones articulares son frecuentes. No obstante, esta alergia estreptocdcica
es diferente a la responsable del reumatismo articular agudo, pues jamas se han
descrito lesiones mitrales en las autopsias de enfermedad de Takayasu,

La intrincacion a una colagenosis o a ciertas afecciones reumatoldgicas seria
un argumento en favor de la naturaleza autoinmunoldgica de la enfermedad,

La enfermedad de Takayasu tiene numerosos puntos en comin con el lupus
eritematoso, pero la observacion de células L. E. es rara en el Takayasu.

La asociacion a una enfermedad de Horton o a una polimiositis es interesan-
te, pues todas presentan la existencia de células gigantes en la pared arterial.

El antigeno de esta enfermedad autoinmune podria ser la propia pared arte-
rial. Se estan realizando estudios investigando anticuerpos antiarteria por inmuno-
fluorescencia. Quiza, si no la propia pared arterial, el antigeno pueda ser una
parte de ella, por ejemplo la fibra elastica o los productos de degradacion de ella.

Recientemente se han revisado dos factores etioldgicos: menos la hiperten-
sion arterial, consecuencia posible de la afectacion de las renales por el proceso
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inflamatorio. que la existencia de una tendencia trombosante mas marcada o de
un estado prediabético. En efecto, Paloheimo quedd sorprendido por la tromboci-
tosis en un tercio de sus casos, por la hiperfibrinemia y por la frecuencia de una
curva anormal de hiperglucemia provocada en la mitad de sus enfermos (insufi-
ciencia del pancreas).

En conclusion, la etiologia de la enfermedad de Takayasu es desconocida,
quedando como la mas verosimil la teoria inmunoldgica.

NUEVO METODO DIAGNOSTICO DEL URETER RETROCAVA: LA FLEBOGRAFIA ES-
PERMATICA. — Pedro G. Paramo, A. de la Pena, O. Leiva v L. Nacarino. «Ar-
chivos de la Facultad de Medicina de Madrid», vol. 15, n." 4, pag. 365; abril
1969.

El uréter retrocava constituye una anomalia anatomotopografica por embrio-
génesis defectuosa de la cava inferior. Se trata de una anomalia relativamente
rara, descrita por vez primera por Hochstetter en 1893. El 25 % de los casos no
tienen repercusion clinica. El diagnostico es unica y exclusivamente radiolégico.

Los urogramas endovenosos suelen evocar con gran verosimilitud la malfor-
macion. Si embargo, la imagen que nos proporcionan no puede considerarse como
patognomanica, puesto que puede ser mimetizada por otros procesos, como ftu-
mores y esclerosis plastica retroperitoneal.

La ureteropielografia ratifica el caracter prevertebral del uréter lumbar. No
obstante, es el pielograma en proyeccion lateral, al mostrar un uréter exagerada-
mente anterior el que confirma la sospecha al provocar el signo de Randall y
Campbell. La ausencia de tal signo (vena cava inferior doble) y la existencia de
casos en los cuales el trayecto y las relaciones uretero-cava son atipicas hacen
esencial la cavografia para un diagnastico irrefutable preoperatorio.

En nuestra opinidn, el abocamiento en la vena renal ipsolateral de la esper-
matica derecha se hace poco verosimil ante la anomalia embrioldgica (persisten-
cia de la vena cardinal posterior) que provoca esta malposicion. Entonces, la fle-
bografia espermatica derecha, técnica simple, sin riesgos y que puede realizarse
ambulatoriamente, suministrara una imagen suficiente para soslayar las dudas en
relacion con la situacién anatomica: el uréter yace detras de la cava. Asi:

1. La vena espermatica en proyeccion anteroposterior sefala el sector re-
trocavo del uréter. La opacificacion demuestra las relaciones raquis-cava, el dia-
metro del tronco venoso y sus relaciones con la curvatura ureteral.

2, Los flebogramas en 3/4 dibujan el perfil venoso senalando con exactitud
el sector abrazado por el uréter.

3. La referencia del uréter, con catéter opaco, en O.Al., asociada a la fle-
bografia espermatica y cava es testigo fidedigno de lo antedicho: la proyeccion
del producto opaco inyectado en la vena espermatica derecha dibuja con el ca-
racter ureteral una suerte de X surcada por el cavograma.
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Estas comprobaciones nos permiten considerar la flebografia espermatica
como un precioso recurso diagnoéstico que permitiria afirmar o negar la anomalia
en aquellos casos en los cuales el cateterismo ureteral representa un riesgo
(rinon dnico, hidronefrosis infectada, etc.), incluso ante la negatividad por dupli-
cidad de la cava inferior del signo de Randall y Campbell, puesto que la esperma-
tografia evocaria formalmente que el uréter se encuentra retrocava, dado que
todos los procesos retroperitoneales que plantea el diagnastico diferencial deben
modificar el trayecto normal u obturar las venas gonadales.

TRATAMIENTO DE LAS FISTULAS ARTERIOVENOSAS CONGENITAS DIFUSAS DE
LA PIERNA (The treatment of diffuse congenital arteriovenous fistulae of the
leg).— L. T. Cotton y B. J. Sykes. «Proc, Roy. Soc. Med.», vol. 62, pag. 245;
marzo 1969.

Las manifestaciones clinicas de las fistulas arteriovenosas congénitas difusas
de los miembros son hipertrofia de la extremidad y presencia de nevus cutaneo.
Pueden observarse ademas flebectasias superficiales. No todos los pacientes con
estos signos presentan, sin embargo, fistulas. En los ultimos veinte anos hemos
visto en el King's College Hospital de Londres 21 casos de anomalias vasculares
congénitas difusas de los miembros. Son mas frecuentes en los miembros inferio-
res y en el sexo femenino. La mayor parte de nuestros pacientes eran menores de
los 20 afos de edad.

La presencia del nevus es la manifestacion mas frecuente y sugiere la posi-
bilidad de una anomalia vascular, Todos nuestros pacientes lo presentaban, ex-
cepto dos. Suele ser de tipo capilar, pudiendo extenderse a toda la extremidad
sin sobrepasar en general la linea media. También hemos hallado angiomas ca-
VEernosos.

La hipertrofia afecta los huesos y los tejidos blandos.

Las varices suelen aparecer a temprana edad, pero pueden no hacerlo hasta
mas tarde. La temperatura del miembro afectado cabe que esté aumentada, igual
que la sudoracion. Sobre la fistula es posible auscultar un soplo continuo o sobre
los vasos principales un soplo pansistdlico. Siete pacientes presentaban Ulcera
rebelde en la pierna.

Estos pacientes pueden ser divididos, segun nuestra experiencia, en dos gru-
pos. Uno, sin evidencia de fistula, en los que la triada nevus, hipertrofia y varices
es referida a menudo a un sindrome de Kiippel-Trenaunay. Otro, donde existe evi-
dencia de fistula arteriovenosa, situada a cualquier nivel del miembro y en cual-
quier tejido. En la mayoria de nuestros casos se hallaba por debajo de la rodilla.
Parecen existir dos tipos de fistula: comunicacion directa entre arterias y venas
y lesiones mas periféricas, posiblemente a nivel de las arteriolas. Bajo el punto
de vista funcional, las comunicaciones pueden ser activas o no.

La arteriografia es la investigacion mas importante. La fistula es de dificil
demostracion; la evidencia de su presencia suele ser indirecta. La arteria aferente
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esta dilatada. El flujo esta aumentado y el relleno venoso es precoz, En el lugar
de la fistula aparece como un estancamiento del medio de contraste. En tres de
nuestros casos se hallaba en el talon o en la suela plantar.

La saturacion de oxigeno venoso es otra investigacion para su diagnostico,
estando elevada en el miembro afecto. La temperatura cutdnea también lo esta,
variando segun la localizacion de la fistula en actividad. Cabe investigar ademas
el estado cardiaco, el volumen sanguineo, etc. Sélo en un caso hallamos positivo
el signo de Branham.

El caudal a través de la fistula viene limitado por el calibre de la comuni-
cacion y la distensibilidad del vaso alimentador. El caudal aumenta con lentitud;
y en las comunicaciones amplias todos los componentes de la circulacion se dila-
tan, incluyendo la via colateral y el corazon. Cabe que se produzca una insuficien-
cia cardiaca, aunque no lo hemos visto en nuestros casos. El aumento del flujo
lleva a un mayor crecimiento del miembro. El aumento de la presion venosa aso-
clado a la disminucion del caudal distal a la comunicacion es origen de ulceracio-
nes y gangrena. Desde las ulceras es posible que se produzcan hemorragias. Por
todas estas razones puede hacersce necesaria la amputacion del miembro.

Para igualar la longitud de los miembros la mejor operacion es la epifisio-
desis, siendo aconsejable, salvo contraindicacion, realizarla a los 11 anos de edad.

Hay que decidir si la fistula es activa o no. Si no lo es, no da sintomas y no
requiere tratamiento. El dolor en relacién al ortostatismo puede aliviarse con un
vendaje elastico, aunque hay que tener precaucion en no apretarlo demasiado para
evitar necrosis cutaneas.

El tratamiento ideal en los casos de fistula activa es su supresion. La dificul-
tad esta en localizarlas; su naturaleza difusa lo hace imposible. La reseccion del
tejido vascular anoémalo puede aliviar momentaneamente al enfermo, pero con
el tiempo se abren nuevas fistulas, Consideramos que en pacientes con ulceras
intratables, isquemia periférica o signos de sobresfuerzo cardiaco debemos inten-
tar reducir el flujo sanguineo a través de la fistula. La ligadura del vaso principal
agrava la isquemia y lleva a la gangrena.

Lo que nosotros hacemos fue descrito por Malan & Puglionisi en 1965. Todas
las ramas de las arterias principales del sector de extremidad afectada se sec-
cionan entre ligaduras. Ello reduce el flujo a través de la fistula sin reducir el
flujo en el vaso principal. La irrigacion de los musculos tiene lugar por via colate-
ral. La decision sobre la arteria a explorar primero viene dada por los signos
fisicos, la angicgrafia y la temperatura cutanea. El vaso explorado es expuesto
en toda su longitud, suprimiendo todas sus ramas. Hemos efectuado esta opera-
cion en 5 pacientes (9 operaciones), en 4 de los cuales la fistula se hallaba por
debajo de la rodilla. En un caso hallamos comunicacion directa entre las arterias
tibial anterior y posterior y sus venas satélites. Cada operacion dura unas cuatro
a cinco horas. Se expone la arteria femecral comun por si es preciso su control: el
uso del torniquete no es recomendable.

El estado de los cinco pacientes ha mejorado. En 2 la dlcera rebelde curo tras
Injerto cutéaneo; en las otras, disminuyo su tamano y la pierna se hizo mas confor-
table. Solo en un paciente hubo recurrencia de la comunicacion, el mas activo
caso, y en él la fistula era probablemente intraosea.
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Consideramos que en estos casos la cirugia es necesaria, ya que la unica
alternativa en los casos activos es la amputacion.

TROMBOS!S PRIMITIVA DE LA VENA CAVA INFERIOR (La trombosi primitiva della
vena cava inferiore). — C. Mairano, S. Troncone y F. Sacchetto. «Minerva
Cardioangiologica», vol. 16, pag. 681; 1968.

El interés por esta rara enfermedad nace con las modernas adquisiciones
sobre la tromboflebitis en general y del sistema profundo de los miembros infe-
riores en particular. La vena cava inferior no parece ser un terreno favorable para
la trombosis, quizé por su diametro, por la velocidad de la corriente sanguinea o
quiza por fenomenos de autodefensa de este sector. Muchos autores italianos y
extranjeros se han ocupado del tema.

El aumento de las observaciones ha llevado a clasificaciones y subdivisiones
basadas en la topografia y etiopatogenia. Martorell, bajo la experiencia de un
gran numero de casos, efectia la subdivision siguiente: Trombosis primitivas
33 %, trombosis secundarias 53 %o (puerperales 28 %, eberthianas 10 %, postope-
ratorias 10 %, postraumaticas 5 %), trombosis por caquexia 14 %0 (cardiacas, neo-
plasicas, etc.). Y bajo otro aspecto las cataloga asi: trombosis autdctonas (pri-
marias 19 %, puerperales 12 %) y trombosis propagandas (primarias 14 ", puer-
perales 16 %, eberthianas 10 %0, postoperatorias 10 %, postraumaticas 5", por
caquexia 14 %).

A nuestro juicio tiene gran interés la distincion entre trombosis propagadas
y autoctonas. Asi, las propagadas, con mucho las mas frecuentes, serian trombo-
sis nacidas a distancia y extendidas luego a la cava, es decir secundarias. De
este modo las condiciones favorecedoras de la enfermedad habria que buscarlas
exclusivamente en las venas de las piernas y no en la propia cava.

En consecuencia, la trombosis aislada y primitiva de la cava inferior deberia
considerarse bajo un aspecto propio, per se, sin nada de comun con las formas
propagadas y debiendo buscar la causa de la enfermedad en la propia cava y no
en otra parte. Tiene a su vez importancia distinguir entre trombosis cava primi-
tiva criptogenética y trombosis cava privimitiva desencadenada y favorecida por
lesiones de otra naturaleza o circunstancias patoldgicas.

Por todo lo anterior habria que convenir que la trombosis aislada de la cava
inferior es en realidad de observacion clinica rara y de dificil explicacion etiopa-
togénica. Esto justifica la presentacion de tres casos personales.

Anatomia patologica: La obliteracion cava crea siempre una circulacion cola:
teral, distinta segun la extension del proceso v sobre todo dependiente de la
permeabilidad de las iliacas. La circulacion colateral sigue diversas vias venosas,
entre las cuales las mas importantes son la epigastrica superficial, la circunfleja
iliaca superficial, epigastrica media, mamaria interna, intercostales, cutaneolumba-
res, plexo vertebral externo. Esquematicamente, la via anastomética comunica en-
ire si el sistema vena femoral-iliaca-cava inferior con: la propia vena cava infe-
rior mas alla de la oclusion, la cava superior y la circulacion portal.
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Sintomatologia: La enfermedad debuta con una sintomatologia sin caracteris-
ticas especificas, variable con la extension de la lesion y la rapidez de instaura-
cion. El cuadro es agudo, con fiebre, leucocitosis, aumento de la V.S.G., dolor,
estado toxico, cuando corresponde a una eniermedad infecciosa o existe una
intensa participacion pariental del vaso o de los tejidos perivenosos. Por el con-
trario el inicio es silencioso en las formas autoctonas y de escasa participacion
parietal vascular.

El edema de los miembros inferiores puede hallarse presente cuando estan
interesadas las venas iliacas, en las formas propagadas (edema persistente) o en
los casos de aparicion muy rapida (edema fugar y transitorio).

La obliteracion rapida y completa de las dos renales suele ser incompatible
con la vida por insuficiencia renal. La supervivencia es posible si el estableci-
miento de la trombosis ha sido lenta.

La obliteracién aguda y completa de la desembocadura de las suprahepaticas
da un cuadro grave, con dolor abdominal intenso, hepato sin espienomegalia, me-
teorismo, insuficiencia hepatca y coma; la ascitis cabe que aparezca en fases
avanzadas, La muerte suele producirse antes del desarrollo de la circulacion cola-
teral e incluso antes de la aparicion de ascitis, por lo que el diagnéstico no es
facil.

En el periodo de estado la sintomatologia es, por el contrario, constante en
sus variadas manifestaciones, habiendo individualizado tres cuadros en correspon-
dencia con el interesamiento de los tres confluentes principales: venas iliacas,
venas renales y venas suprahepaticas.

Trombosis del confluente inferior: La sintomatologia en escasa si la trombosis
interesa las iliacas comunes y la porcion distal de la cava, ya que las posibilidades
de circulacion colateral son casi completas Si la trombosis se extiende distal-
mente, el edema de los miembros, de los genitales y de la pared abdominal hace
su aparicion por dificultades en la via colateral.

Trombosis del confluente medio: Ya hemos hablado de la obliteracion de las
renales en su forma rapida y lenta. A veces existen trombosis de las venas re-
nales propagadas a la cava inferior. Alguna vez por la rapidez del proceso se
produce un infarto rojo con edema intenso vy lesiones parenquimatosas irreversi-
bles, dando una sintomatologia clinica asociada a fiebre, dolor lumbar y hematuria.

Trombosis del confluente superior: Practicamente crea las condiciones para
que se instaure un cuadro de Sindrome de Budd-Chiari. La oclusion rapida del flu-
jo hepatico tiene una sintomatologia grave, violenta, con dolor hipocondriaco, dor-
sal, fiebre, vomito, meteorismo, hepatomegalia, estado toxico y por ultimo coma
hepatico y muerte. La interrupcion lenta puede a veces compensarse con el tiem-
po por via porto-sistémica y los sintomas mas caracteristicos e importantes son
la hepatoesplenomegalia, ascitis, insuficiencia hepatica con anorexia, subictericia
y circulacion colateral superficial.

Diagnostico: Con fines terapéuticos el diagnostico tiene especial interés en
su fase de aparicién o fase aguda para poder aplicar un tratamiento anticoagulante
y trombolitico. No obstante, si aquél es facil en la fase crénica es, en cambio,
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dificil en su fase de inicio, El diagndstico puede intuirse en las formas propagadas
0 secundarias a una primitiva localizacion en los miembros inferiores. Siempre
que exista duda habra que recurrir a la fleboarafia y a los «tests» hematoquimicos
reveladores de un estado de diatesis trombogena, particularmente en el sector
afectado.

Curso v terapéutica: La gama de cuadros con que la trombosis cava se pre-
senta hace dificil encuadrar con claridad el problema terapéutico. Sobre todo hay
que procurar que nuestra intervencion no acarree dafos posteriores o complica-
ciones,

Durante la primera fase de la enfermedad son temibles las complicaciones,
entre las que debemos resaltar la embolia pulmonar, la trombosis de las renales
y la trombosis del sistema porta.

En cuanto a la terapéutica viene condicionada segun se encuentre en fase
evolutiva o fase crdnica, como también por la extension del proceso trombotico.

En la fase aguda hay que pensar siempre en la posibilidad de actuar quirtr-
gicamente por trombeclomia, vigilando no provocar una embolia pulmonar. La
trombectomia es menos dificultosa en las flebotrombosis que en las trombofle-
bitis. Un punto que segin nuestro criterio merece atencién en el aspecto quirdr-
gico es el aito tanto por ciento de recidivas, ya sea por persistir las condiciones
etiolégicas, ya por existir lesiones parietales establecidas. Por todo ello conside-
ramos que la indicacion de trombectomia debe valorarse con sumo cuidado y
circunspeccion. Aparte de la cirugia debemos pensar en el tratamiento médico,
sobre todo con anticoagulantes y del tipo de la heparina (300 a 500 mg por dia,
fraccionados en tres o cuatro veces, disminuyendo la dosis a medida que pasa
el tiempo). Junto a los anticoagulantes cabe administrar antiflogisticos (fenilbuta-
zonas), fibrinoliticos, antiespasmodicos y antibidoticos (en caso de infeccion).

En la fase crénica pocas posibilidades terapéuticas existen. En esta fase hay
que rechazar todo intento de desobliteracion. Tampoco caben tentativas de injerto
0 «by-pass» por las razones de todos conocidas. Las caracteristicas hemodinami-
cas de la cava inferior con su lenta circulacion y baja presion los hacen desacon-
sejables. La terapéutica médica tiene también pocas posibilidades y siempre es
de orden paliativo: diuréticos contra el edema, vendaje elastico, normas particu-
lares de vida y trabajo que eviten la estancia prolongada en pie.

Se describen tres casos de trombosis de la vena cava inferior de tipo primi-
tivo y autdctono. No existio dolor, evolucionando silenciosamente, por lo que no
fueron hospitalizados. El nivel superior de la lesion se hallaba probablemente por
debajo de las renales, por lo que no afecté la funcion renal. La falta de edema
en los miembros inferiores, genitales y abdomen, la ausencia de trastornos trofi-
cos y de pesadez, etc. parece indicar que existia una buena circulacion colateral

Conclusiones: Del estudio de estos tres casos podemos deducir las conclu-
siones siguientes: a) el interés de estos casos reside en su caracter primitivo y
autoctonos, ya que no dependen de lesiones contiguas de cardcter compresivo o
de tromboflebitis de los miembros inferiores extendida a la cava; b) la extension
de la trombosis por encima de la desembocadura de las renales no suele ser
frecuente, por las condiciones hemodinamicas que en este lugar se producen;
c) la ausencia de sintomas importantes hace pensar en el establecimiento de
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una buena circulacion colateral, de acuerdo con otros autores: la obliteracion del
tercio inferior de la cava asociaca incluso a la de las iliacas comunes puede ser
suficientemente compensada por numerosas colaterales y por ello hasta cierto
punto bien tolerada; d) las posibilidades de terapéutica causal en tales casos son
escasas, ya que los intentos de protesis o autotrasplantes no han sido satisfac-
torios; solo cabe tratamiento sintomatico. Otro es el caso de las trombosis agu-
das, donde se tiende cada vez mas a la trombectomia, si bien todavia con un
alto tanto por ciento de recidivas,



