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(Enfermedad de Gsell-Erdheim)

RAUL CONTRERAS,! 2 FERNANDO CISNEROS®
v THELMA CANTO DE CETINAZ?

Historia clinica

A. M. R. Registro 63275 IN.C., de
38 afios de edad, del sexo mascu-
lino.

Antecedentes personales: a) No pa-
tolégicos: alcoholismo - intenso; taba-
quismo moderado; b) Patoldgicos:
chancro sifilitico (reacciones serolégi-
cas positivas) a la edad de 19 afios,
tratado con penicilina (al parecer con
dosis insuficientes). ¢) Traumatismo
precordial a la edad de 11 afios.

Padecimiento actual: Aparentemen-
te en buen estado de salud hasta tres
meses antes de su. ingreso, en que
empezd a quejarse de disnea rdpida-
mente progresiva y que en el lapso
de dos meses lleg a ser de pequefios
esfuerzos con frecuentes paroxismos.
Se present$ a la Consulta Externa del
Instituto Nacional de Cardiologia en
insuficiencia cardiaca congestivo-veno-
sa, la cual respondi6 favorablemente
a la terapéutica de rutina; permanecid

1 Académico numerario.
2 Tnstituto Nacional de Casdiologia.

asintomatico seis meses, reapareciendo
entonces manifestaciones de insuficien-
cia cardiaca izquierda que progresaron
con inusitada rapidez (disnea de pe-
queiios esfuerzos y de dectibito tardia).

Exploracion fisica: Longilineo, sin
disnea ni cianosis en el reposo; buena
tolerancia al dectibito. Franco signo de
Musset. Latido carotideo ritmico con
frémito diastdlico. Sin ingurgitacion
yugular. Importante deformacion del
extremo anterior de los arcos costales.
Latido visible en el segundo y tercer
espacios intercostales derechos. En esa
misma regién y con extensa irradia-
cién al mango esternal y a la regién
carotidea, se palpaba un fendémeno
diastdlico semejante a un estremeci-
miento o tremor. Choque apexiano en
el cuarto espacio intercostal izquierdo
a 4 cm por fuera de la linea medio-
clavicular. Coincidiendo con la topo-
grafia del tremor, se escuchaba intenso
soplo diastélico trasmitido hacia arriba
y también hacia abajo (hasta el xifoi-
des y el dpex), al cual se suma un pe-
quefio soplo sistdlico en la regién de
la base. Hernia inguinal directa de-
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recha. No se encontré hepato ni esple-
nomegalia. Habfa pulso de Corrigan,
70 por minuto. Tensién arterial 185/
65 mm Hg.; sin edema.

Estudio radioldgico. Dr. Nano Dor-
becker: Térax éseo normal, borramien-
to del seno costodiafragmatico derecho.
Hilios acentuados II, de tipo arterial.
Trama acentuada I, del mismo tipo.
Parénquima normal; silucta cardiaca
en situacién oblicua, cardiomegalia IT
a expensas del ventriculo izquierdo
con latidos ritmicos, muy enérgicos.
Aorta de opacidad II, con franca
dilatacién de los senos de Valsalva
anteriores: pulsatilidad aumentada, en
bascula con el ventriculo izquierdo. ,
Pulmonar normal. El estudio sugiere ‘ .
insuficiencia aértica con ectasia de la FIGURA 2
porcién ascendente del vaso (Figs. 1, o . L.
2y 3). 1. Crecimiento aurlcula}r izquierdo:

P bifida en D2, VF y discretamente

Estudio electrocardiogrdfico. Doc- en V4. AP + 20°. P en D2 — 0.15”.
tor Demetrio Pallares: El trazo su-
giere:

LT

FIGUraA 1 v : FIGORA 3.
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2. Hipertrofia ventricular izquier-
da: AQRS-30°. Indice de Lewis muy
aumentado. Morfologia ventricular iz-
quierda de V4 a V6. Deflexién intrin-
secoide en V5 y V6-0.06”. Alteracio-
nes secundarias en la onda T en V1,
VL, V5 y V6. Pequeiia lesién sub-
epicardica apical: RS-T convexo hacia
arriba en V3 y V4. En V4 hay T ne-
gativa terminal.

F1c. 4. Radiografia portitil (a 90 cm de
distancia). Obsérvese el probable aumento
de la dilatacién de la aorta ascedente en re-
lacién al estudio previo (aun tomando en
cuenta las diferencias de técnicas).

3. Sospecha de crecimiento du-
ricular derecho agregado: P negativa
en V1 v V2 y las extrasistoles ven-
triculares, de V1 y V2 empiezan con
Q.

Hay otra explicacién posible para
las ondas Q de V1 y V2, que seria
la existencia de un infarto septal del

.
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tercio medio y quizd bajo, ya que la
R en V3 es mas pequefla que en
V2, ademis de la lesibn que ya se
sefialé (Fig. 5).

FIGURA 5.

Estudio fonocardiogrdfico. Doctor
Bernardo Fishleder. Los trazos regis-
trados muestran algunas caracterfsticas
poco usuales que merecen un comen-
tario.

I. En el registro del foco adrtico
(Fig. 6) puede observarse:

a) Ausencia del primer ruido.

b) Soplo mesosistélico “en rom-
bo” (expulsivo).
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Fic. 6. Registro fonocardiogrifico en el foco aértico.
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Fi1c. 7. Registro fonocardiografico en el foco mitral.
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¢) Segundo ruido apagado (forma-
do de vibraciones de poca frecuencia).
d) Inmediatamente después del
segundo ruido sigue un fenémeno so-

plante de gran amplitud=y frécuencia -

- relativamente baja, creciente-decrecien-
te que dura unos 0.12”. Después si-
gue, durante todo el resto de la dids-
tole, un largo soplo creciente de alta
frecuencia y de menor amplitud, del
tipo habitual en la insuficiencia adr-
tica.

II. Foco mitral (Figs. 7 y 8): in-
tenso soplo creciente-decreciente, de
frecuencia mds baja y distinto al soplo
diast6lico adrtico. Se trata de un in-
tenso y largo “retumbo”. La ausencia
de primer ruido reforzado, de un chas-
quido de apertura mitral y de refor-
zamiento presist6lico, hace sugestiva
la posibilidad de que se trate de un
“retumbo funcional” en una severa
insuficiencia aértica, es decir, lo que
se conoce como “retumbo de Flint”.

III. El pulso carotideo (Fig. 8)
muestra un ascenso con velocidad de

ST

Registrb del pulso carotideo.

FiG. 8.
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ascenso de 0.05” (“t” de Duchosal,
normal de 0.02” a 0.06”), una ancha
meseta ligeramente ascendente, con li-
gera depresién central, una  incisura
bastante bien marcada, a la 'aue sigue
una onda dicrota, con vibraciones. La
anchura del pulso carotideo desde su
pie hasta el vértice de la incisura (pe-
riodo expulsivo del ventriculo izquier-
do estd aumentada, ya que para la
frecuencia de 53 por minuto, deberia
tener 0.32” y mide 0.355” (110%); lo
que es habitual en la insuficiencia adr-
tica.

IV. En la Fig. 9 se muestra regis-
tro de los ruidos sobre la arteria
femoral derecha, con el electrocardio-
grama y el pulso femoral del lado iz-
quierdo. Obsérvese el ruido amplio
(P) que coincide con una muesca en
la rama ascendente del pulso (“ruido
de disparo de pistola” o “pistol shot
sound” de los anglosajones) y los dos
cortos soplos: uno a mitad de la onda
del pulso y otro al final (S; y Sy)
(“Doble soplo crural de Duroziez”),
fenémenos también habituales en la re-
gurgitacién adrtica importante.

Evolucion: Ademdés del tratamiento
encaminado a corregir la insuficiencia
cardiaca, se establecié una intensa te-
rapéutica antisifilitica. Es de interés
transcribir la nota del Dr. Salvador
Aceves quien se avocd al estudio del
paciente: “El estudio radiografico del
enfermo suscita dudas y problemas.
Pareceria que la pulmonar estuviera
afectada en oposicién a los signos cli-
nicos. Estos sugieren indudablemente
el origen adrtico de los fendémenos,
tanto por el latido evidentemente pa-
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tolégico en el territorio de la aorta
ascendente, a la derecha del esternén,
como por el cardcter saltén del pulso
y la férmula tensional con minima de
cero. En vista de todos estos datos
mi opinién es que la hipbtesis pro-
puesta por ¢l Dr. Reinhold es fundada
0 sea que se trata probablemente de un

RAUL CONTRERAS ET AL.

Se practicé aortograffa por via ra-
dial. En el momento en que la sonda
alcanzé el cayado y pasé a la ascen-
dente, el enfermo se quej6é de intenso
dolor dorsal y precordial, cayendo en
colapso circulatorio con pérdida del
conocimiento. Se retiré inmediatamen-
te 1a sonda mientras se administraba
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Fic. 9. Registro de los ruidos sobre la arteria femoral derecha, con el electro-
cardiograma y el pulso femoral izquierdo.

aneurisma del seno de Valsalva. Como
este diagnéstico es siempre dificil o
incierto, est4 plenamente justificado,
sobre todo en presencia de datos ra-
diolégicos ambiguos, el hacer las ex-
ploraciones complementarias indispen-
sables o sea una aortografia selectiva
y aun un estudio hemodindmico que
permita desvanecer las dudas que deja
este caso dificil y poco comiin™.

levarterenol (“Levofed(®)”). El colap-
so y la inconciencia duraron aproxi-
madamente 15 minutos. El electrocar-
diograma mostré taquicardia (150 por
minuto) y signos de isquemia y lesion
subepicdrdica anterior. En una hora
aproximadamente la tensién arterial
subié a 130/40 mm Hg. y los signos
de insuficiencia coronaria empezaron
a decrecer. Fue enviado al Piso con-
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ciente, aunque con desviacién de los
rasgos faciales hacia la izquierda y
hemiplejia del mismo lado. Aparecie-
ron vomitos frecuentes, incontinencia
urinaria, ascenso térmico y marcadas
oscilaciones de tensi6n arterial. Al dia
siguiente habia intensa cefalea fronto-
occipital, desviacién de la cabeza y
de la mirada hacia la derecha con
rigidez de la nuca. Este cuadro fue
catalogado como secundario a oclusién
de la arteria silviana derecha. Se prac-
ticé bloqueo estelar bilateral y se ad-
ministraron anticoagulantes. La etapa
final, de la evolucién fue caracterizada
por un- estado de obnubilacién pro-
gresiva hasta el estado de coma. La
tensién arterial empezé a ascender has-
ta registrarse cifras de 270/70 mm
Hg. v pocas horas mas tarde el enfer-
mo failecid.

Exdmenes de laboratorio: Serolo-
gia positiva. Liquido cefalorraquideo:
Wasserman, positivo.

Los datos concernientes a otros es-
tudios de laboratorio no han sido
incluidos por considerarse supérfluos.
Diagnéstico clinico

Dr. Cisneros: El pensamiento cli-
nico enfocado en forma simplista, no
puede menos que inclinarse, a la luz
de la abundancia y especificidad de los
diversos signos: clinicos, de laborato-
rio y de gabinete, en favor de un pa-
decimiento del segmento ascendente de

la aorta, esto es, de una aortitis sifi-
litica triplemente complicada:

1. Con aneurisma;
2. Con insuficiencia del piso sig-
moideo;

VOLUMEN 101, N°® 2
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3. Con déficit de riego coronario.

La apamnesis patolégica acusa un
antecedente sifilitico inobjetable y no
s6lo esto, sino que el régimen tera-
péutico establecido, en aquel entonces,
no fue el ideal; todavia mas, el lapso
transcurrido entre la primo-infeccién y
el establecimiento del proceso actual
fue lo suficientemente largo como para
darle vinculo.

Es indudable que los fenémenos
precordiales nos permiten aseverar la
insuficiencia adrtica y demandan aten-
cién en el sentido de hurgar si la na-
turaleza del proceso, antes indicado
debe o no satisfacer nuestro criterio.
Si nos detenemos a pensar sobre la
forma de evolucién del cuadro, esto
es, de reaccionar la quiebra miocér-
dica, es de reconsiderarse que mno es
la usual en los padecimientos sifiliticos
de este tipo y si ahora deseamos darle
valor semiolégico a algunos de los
hallazgos de exploracidn, no tenemos
menos que recordar una interesante
observacién de McKusick a propésito
de la asociacién de alteraciones esque-
léticas de la pared anterior del térax
y de signos de regurgitacion adrtica.
Esta asociacién debe inducir a inves-
tigar la existencia de un sindrome de
Marfan.

El caso que ahora estudiamos pre-
senta ciertas malformaciones en los
extremos anterjores de las -costillas que
bien podrian haber correspondido a
formas frustradas o incompletas de
pectus carinatum; por otra parte, el
sujeto presentaba una hernia inguinal
derecha. Asi que, sumando hallazgos,
signos cardiovasculares, signos esque-
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Iéticos, otras manifestaciones del me-
sénquima (hernia), podemos concluir
que no obstante la carencia de otros
elementos de juicio, tales como la iri-
dodonesis y la elongacién de las ex-
tremidades, si creemos que debe plan-
tearse la posibilidad, como diagndstico
diferencial, de un sindrome de Mar-
fan. Ahora bien, pensar en ésto nos
obliga autométicamente a traer al
campo de la discusion la entidad des-
crita por Gsell y Erdheim, esto es, la
medionecrosis quistica idiopatica de
la aorta. Y viene con cierta fuerza
a la mente esta tltima posibilidad, ya
que €l radiélogo nos ha hecho notar
que en un corto lapso de dos semanas,
la sombra de la porcién ascendente
de la aorta parece haber sufrido un
ensanchamiento (Fig. 10); de modo
que si tenemos en cuenta este hallaz-
20, la hipétesis mas viable para inter-
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pretar este tipo de cambios en la si-
lueta del pediculo vascular, seria la
de un aneurisma disecante. Pensar en
esta entidad es admitir la posibilidad
de medionecrosis adrtica, ya que de
acuerdo con el consenso actual, el
aneurisma disecante, o para mejor de-
cir, el “hematoma disecante” de la
aorta ascendente, es por regla debido
a la medionecrosis. Por tanto, si se-
guimos el criterio de Burchell segin
el cual “no debe considerarse relacién
etiolégica entre sifilis y el hematoma
disecante de la aorta”, en el presente
caso la naturaleza sifilitica del proceso
quedaria descartada.

De suerte que creo hemos llegado
a un punto crucial del pensamiento
diagnéstico. Si a primera vista el cua-
dro parecia encajar adecuadamente en
el de una sifilis cardiovascular, debe-
mos revalorar dicho cuadro en direc-

F1c. 10. Sigmoideas adrticas que muestran el borde engrosado y enrro-

llado, lo que unido a la dilatacién del anillo valvular determiné insuficien-
cia del piso sigmoideo calificada de grado II. )
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cién diagndstica de la medionecrosis
quistica idiopatica de Gsell-Erdheim.
Finalmente, no se puede dejar de pen-
sar en la posibilidad diagnéstica ex-
presada por los médicos que estudia-
ron el caso en vida: el aneurisma del
seno de Valsalva. De tratarse de esta
entidad tendriamos que reconsiderar
la participacién de la sifilis en el cua-

cayado adrtico e insuficiencia del piso
sigmoideo calificada de + -+ y debida
por una parte a dilatacion del anillo
adrtico y por otra a enrollamiento del
borde libre de las sigmoideas. Micros-
cOpicamente se observaba en la capa
media de la aorta los tipicos ciimulos
de mucoproteinas considerados anti-
guamente como quistes secundarios a

Fic. 11. Corte longitudinal de la pared adrtica. En la capa media exis-
ten depdsitos irregulares de mucoproteina, considerados antiguamente como
quistes caracteristicos de la medionecrosis qulstlca idiopética de la aorta.
Método de hematoxilina y eosina.

dro integral, o acaso una endocarditis
bacteriana subaguda atipica como las
que ahora vemos en la clinica.

Hallazgos de autopsia

Dr. Radl Contreras: La autopsia
A 2237 INC es un caso de la llamada
medionecrosis quistica idiopética de la
aorta o enfermedad de Erdheim. Ma-
croscopicamente existia ectasia del

VOLUMEN 101, N? 2

necrosis de la capa media arterial.
Estas mucoproteinas a veces se pre-
cipitan mostrando aspecto reticulado
y se encuentran en relacién con fibras
elasticas de las que se consideran deri-
vadas, segin algunos autores. Fl rifién
izquierdo pesaba 80 g o sea la mitad
del peso del derecho (160 g), lo cual
se debia por una parte a hidronefrosis
por obstruccién del ureter izquierdo
por una masa fibrosa y por otra parte
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Fig. 12. Detalle de la figura anterior. Los elementos de la pared vascu-
lar estdn separados por los cimulos de mucoproteinas. Método de hema-
toxilina y eosina.

s

Fic. 13. Capa media dz la aorta. Las fibras elasticas se encuentran sepa-
radas y alteradas por el proceso. Método de Weigert.
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a una pielonefritis tuberculosa. En los
ganglios del hilio pulmonar se observé
una linfadenitis tuberculosa que en
unos sitios estaba calcificada pero en
otras era caseosa y mostraba tipicas
células de Langhans que tenia la par-
ticularidad de contener corpusculos
asteroides semejante a los del sarcoide
de Boeck. Existia un reblandecimiento
cerebral en el territorio de la silviana
.derecha. En el 16bulo pulmonar infe-
rior derecho, se encontré un infarto
hemorragico secundario a trombosis de
ana arteria de mediano calibre. El ven-
triculo izquierdo mostraba hipertrofia,
ya que el espesor medio de su pared
era de 16 mm. Existfa ateroma adr-

tico. Consideramos que la causa in-

mediata de la muerte fue anemia aguda
por hemotdrax izquierdo (1,500 cc) y
sufusiones hemorrigicas cervical, me-
diastinal y subpleural (Fig. 11, 12 y
13).

Discusion

Dr. Cisneros: En relaciéon a la na-
turaleza del proceso adrtico es de pen-
sarse que las diapositivas son lo su-
ficientemente ilustrativas; pero, ;no se
le encontrdé ningn indicio de aortitis
sifilitica?

Dr. Contreras: No, ni asomo de aor-
titis sifilitica.

Dr. Fishleder: El caso era dificil;
sin embargo, creo que el enfoque diag-
néstico tal y como lo ha hecho el Dr.
Cisneros es el mas acertado. Era di-
ficil, sobre todo debido a que presen-
taba antecedentes y serologia positiva
a la sifilis. Esto es un factor que no
se podia dejar de tomar en cuenta y
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el Dr. Cisneros se inclin naturalmen-
te por el origen sifilitico. Sin em-
bargo, plante6 las distintas posibili-
dades que ante ciertos datos anémalos
del caso, debian sefialarse y entre ellas
precisamente la que correspondié al
diagnéstico, es decir, la medionecrosis
quistica, tal y como se ha llamado
corrientemente en la literatura desde
los trabajos de Gsell y Erdheim.

Yo creo que a medida que va dis-
minuyendo la frecuencia de la sifilis
en la poblacién en general y en la
practica diaria, el hallazgo de dilata-
cién de la aorta, mas adn si se acom-
pafia de fenémenos de insuficiencia
valvular, debe hacernos pensar cada
vez més en diagndsticos que hasta hace
poco eran extraordinariamente raros o
se pensaba poco en ellos.

En 1958 Hirst publicé una estadis-
tica de mas de 500 casos de aneuris-

“ma disecante de la- aorta, entre los

cuales el 63% presentaba lesiones
histolégicas del vaso similares a las
del caso que estamos discutiendo, del
tipo llamado medionecrosis quistica
idiopatica de la aorta. Esto demuestra
que no es una afeccién tan excepcional
ni tan rara como se podia pensar. Mas
ain, en 1951 el maestro Ignacio Ché-
vez, en una conferencia pronunciada
en el Colegio Nacional sobre el aneu-
risma disecante de la aorta, sefialé que
probablemente esta lesién es mucho
més frecuente de lo que pensamos,
debido a que pocos son los casos que
vienen al hospital o que les da tiempo
para ser diagnosticados correctamente
con verificaciéon necrépsica. Muchos
de estos casos, por su ‘terminaciéti
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brusca, pasan habitualmente como in-
fartos agudos del miocardio. Hace un
par de afios el Dr. Espino Vela pu-
blicé en los archivos del Instituto
Instituto Nacional de Cardiologia el
estudio de dos pacientes (sin compro-
bacién post-mortem) en los cuales se
hizo el diagnéstico de dilatacién idio-
pitica de la aorta y discute en ese
trabajo el problema de las lesiones
anatémicas que podrian producirlo;
en primer lugar las lesiones del tipo
Erdheim como el caso actual, y se-
fiala, con justa razén, después de
revisar la literatura médica sobre este
tema, que este tipo de lesiones, a
menudo ligadas al sindrome de Mar-
fan, tienen tres etapas de evolucion:
la primera que podria llamarse asinto-
matica, consistente en la simple dila-
tacién de la aorta ascendente; la se-
gunda, cuando la dilatacién se vuelve
tan importante que llega a producir

insuficiengia.-del. piso. sigmoideo. por

dilatacién-del anillo valvular, y la ter-
cera etapa, “la dramdtica”, cuando se
rompe la intima de la arteria y se
produce (como también en este caso
pensd, me parece que cCOn agudo cri-
terio, el Dr. Cisneros) un hematoma
o aneurisma disecante de la aorta, que
lleva al paciente répidamente hasta

un fin fatal. La mayor parte de los

casos se diagnosticaron porque mu-
rieron de aneurisma disecante de la
aorta; los casos diagnosticados en vida,
antes de la produccion del aneurisma
disecante, lo fueron por estar en la
segunda etapa, como en este caso de
insuficiencia adrtica, en un individuo
joven con estigmas de sindrome de

RAUL CONTRERAS ET AL.

Marfan; el sujeto, segiin describe la
historia clinica, era longilineo, con
deformaciones tordcicas del tipo que
se ve en el térax en “quilla”; con
hernia inguinal y varios elementos que
pueden estar en relacién con el sin-
drome de Marfan. Aun en ausencia
de alteraciones esqueléticas, del crista-
lino (recordar la iridodonesis como
signo valioso), etc., es muy ftil pen-
sar en la medionecrosis quistica de la
aorta: en general creo que debemos
tener in mente con més frecuencia el
que la aorta puede enfermarse y dar
signos de lesién valvular por condicio-
nes que no son obligadamente la reu-
mitica y la sifilitica. Particularmente,
la lesién sifilitica va retrocediendo
més y mas con el tiempo. Debemos
sefialar que la endocarditis bacteriana

superpuesta a una lesién congénita del

tipo de la aorta bivalva, también es
de diagnéstico dificil si no se piensa
en €L

En resumen, fenemos=que pensar
mds ahora en las cosas que antigua-
mente eran raras, pero debido a la
disminucién de las causas mas comu-
nes vamos a tener la posibilidad dz
observar con mds frecuencia.

Respecto a los datos clinicos, llama
la atencién que tanto los médicos del
Servicio, como el Dr. Cisneros, no se
hayan sentido satisfechos con el diag-
néstico sencillo de aortitis luética e
incluso aquellos pidieron aortografia
para determinar lo que le pasaba a esa
aorta. Y es que lo que destacaba en
este caso eran precisamente los feno-
menos estetoacisticos inusitados para
¢l tipo comiéin de insuficiencia adrtica:
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¢l soplo diastdlico, particularmente en
la primera porcién de la didstole era
de un tipo “raro” y es lo menos que
podemos decir de él; tampoco es del
tipo que se observa en la eversién o
perforacién de una de las valvas sig-
moideas, cosa no excepcional en las
aortitis luéticas; porque la eversion o
perforacién de las sigmoideas produce
un soplo de tipo musical, a veces muy
intenso, pero con caracteristicas de to-
nalidad musical y al fonocardiograma
con oscilaciones tipicamente regulares,
que no son las del caso. En cuanto
a la posible utilidad de la regla de
Baltasar-Foster, es decir acerca de la
irradiacién del fenémeno diastdlico de
la insuficiencia adrtica, cabe comentar
que el hetho de encontrar una irradia-
¢ion hacia la derecha, debe hacer pen-
sar en una serie de probabilidades
distintas a la insuficiencia adrtica reu-
matica. Pero mas alld no se puede
llegar, a juicio de la experiencia de
-autores tan destacados como Levine y
‘Harvey.

Dr. Carral: Yo quisiera que el Dr.
‘Chavez Rivera, que ha estudiado con
particular interés el tema de la medio-
necrosis quistica de la aorta, nos acla-
rara algunos conceptos bdsicos en re-
Jacién a tan especial entidad.

Dr. Chavez Rivera: Revisando las
2,500 primeras autopsias, solo encon-
tramos cuatro casos de aneurisma di-
secante de la aorta que tuvieran como
‘base histoldgica la medionecrosis quis-
‘tica de Erdheim. Desde el punto de
vista histologico, el diagndstico -es in-
.discutible en los cuatro. Ahora bien,
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existen algunas variantes de grado y
quiza debido a eso, hay distintas
expresiones sintomatoldgicas en estos
cuatro casos. No voy a hablar de todo
ello porque serfa alargar demasiado
la sesién. Simplemente diré que el pre-
sente caso corresponderia al que se
acompafia de dilatacidn, pero sin aneu-
risma disecante, pues siempre hay que
considerar que en ellos existen dos
factores: la dilatacién y la tunelizacién,
los cuales no corren obligadamente
paralelos. Si en el caso que ahora
comentamos era dificil llegar al diag-
nostico, la explicacién quizés reside en
que se encontraba en una etapa inicial
ain sin tunelizacién, es decir, habia
solo dilatacién de la aorta ascendente
y, por lo tanto, su expresién fue en
la medida en que dilat6 el anillo, en la
medida en que con ello dio lugar
a insuficiencia adrtica y en la medida
en que dio insuficiencia cardiaca, o sea
que clinicamente no dié el cuadro que
consideramos caracteristico de la me-
dionecrosis quistica: el de la disecci6n.
De nuestros cuatro casos, solo uno fue
diagnosticado en vida; precisamente
gracias a que tenfa cuadro de disec-
cién. Yo agregaria esto: el aneurisma
de la aorta puede ser diagnosticable se-
gun su estadio anatémico y va a serlo
en la medida en que: 10.) determine di-
seccion (el analisis semioldgico del sin-
drome dolor seria el pivote); 20.) en
la medida en que dé compresion; 30.)
en la medida en que produzca dila-
taci6én del anillo aértico y por lo tanto
insuficiencia adrtica; 40.) en la medida
en que dé lugar a sobrecarga cardiaca
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izquierda; 50.) en la medida en que
se rompa sibitamente; 60.) ante cua-
lesquiera de estas eventualidades pue-
de pensarse o plantearse dicha posibi-
lidad. Repito, que puede haber casos
no diagnosticables y que sean hallazgo
casual por ejemplo: una sombra en
rayos X, una masa palpable en abdo-
men, o sintomas de cOMpPromiso vascu-
lar regional.

Dr. Carral: Considero que el diag-
néstico también puede plantearse cuan-
do el soplo diastdlico de la aorta se
asocia a un sindrome de Marfan. En
tal caso puede diagnosticarse antes de
que la medionecrosis dé compresion,
antes de que diseque, antes de que
comprometa Organos vecinos, alguna
vez bastard con la sola comprobacion
de una dilatacién idiopatica. Esta, que
habitualmente radica en la aorta, pue-
de encontrarse simultaneamente, como
lo observamos en un caso, en la ar-
teria pulmonar, de modo que se asocia
la dilatacién idiopatica de la aorta con
la de la pulmonar. Claro que esos da-
tos, en presencia de un sindrome de
Marfan (que aqui si se sospech6)
cobran un positivo valor diagndstico.

En 1928, Gsell! denominé “medio-
necrosis quistica” a una lesién que
observé por primera vez en la capa
media de porciones de aorta aparen-
temente indemnes, en 8 casos de aneu-
risma disecante. Consideré que la
lesién inicial consistia en necrosis de
areas focales de células musculares,
seguida por degeneracion de fibras
elasticas y coldgenas, todo lo cual
producia hendeduras, ocasionalmente
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ocupadas por substancia fundamental
mucoide.

Un afio después, Erdheim? describi6
detalladamente las lesiones quisticas y
mucoides sefialadas por Gsell y les dio
el nombre de “Medionecrosis aortae
idiopathica”. En 1930, Erdheim® afa-
di6 el calificativo “Cystica” y subrayd
1a importancia de las lesiones mucoides
de la capa media, en la produccién de
la ruptura de la aorta. Segiin Erdheim,
¢l material mucoide formaba pequefios
cimulos entre las liminas eldsticas,
pero, al aumentar el depésito, destruia
tanto las células musculares como las
fibras eldsticas. A medida que se ex-
tendfa la lesién, las laminas eldsticas
desaparecian y los pequefios depdsitos,
al confluir, formaban quistes. El ma-
terial mucoide se depositaba general-
mente en forma paralela a las estruc-
turas de la capa media pero a veces
1o hacia en sentido transversal y
cortaba dichas estructuras. Las lesio-
nes afectaban predominantemente los
tercios medio y externo de la capa
media y estaban limitadas a la porcidén
ascendente y al arco de la aorta.
Solamente en el primero de sus casos,
Erdheim observd cicatrizacién avascu-
lar de las lesiones y en el segundo
caso regeneracién de fibras eldsticas y
células musculares. Moritz* confirmé
las ideas de Erdheim considerando
que las lesiones de las fibras elasticas.
son secundarias a la acumulacién de
material mucoideo. Gore® concluye
que la acumulacién de substancia mu-~
coide coincide mas frecuentemente con
lesiones de fibras eldsticas que no con
las de células musculares, basado en
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un estudio de 85 casos de aneurisma
disecante y Taylor,® al estudiar 88
aortas libres de aterosclerosis, observd
también que el depésitos de material
mucoide se encontraba en areas de
fragmentacién de fibras elasticas.

Sin embargo, algunos autores dis-
crepan de las opiniones de Gsell y
Erdheim, especialmente sobre la es-
tructura histolégica afectada inicial-
mente. Cellina’ sugiere que la lesién
inicial afecta a las fibras elésticas y
que el acimulo de la substancia mu-
coidea es un producto de la desdife-
renciacién del material elastico y es
independiente de las alteraciones mus-
culares. Los estudios histoquimicos de
Guerrero, Monroy y Bravo® han apo-
yado la opinién de Cellina, al demos-
trar que este material se tifie con rojo
Congo, al igual que las fibras elésti-
cas, y al considerar que el material
mucoideo estaria formado por elasto-
mucina de Hall, desprendida de las
fibras eldsticas. por un efecto de tipo
elastasa. Rottino® observé que la le-
sién inicial, en doce casos de anecuris-
ma disecante, consistia en la desapa-
ricién focal de fibras musculares. Las
lesiones mds avanzadas, encontradas
en ocho casos, incluian degeneracién
de fibras elasticas y coldgenas asi co-
mo de células musculares, las cuales
conducian a la formacién de quistes
mucoides. Pero, la mayoria de los au-
tores estdn de acuerdo en que la na-
turaleza de la lesién no es necrética
ni quistica, sino que consiste en un
acimulo anormalmente exagerado de
mucopolisacaridos, desprovisto de pa-
red quistica y que destruye o reem-
plaza las fibras eldsticas y coldgenas
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y las fibras musculares de las paredes
arteriales, especialmente en los vasos
de gran calibre.

Existen numerosos estudios histo-
quimicos de la medionecrosis quistica.
Segin Raekallio™® los depdsitos mucoi-
deos estarfan constituidos por un mu-
copolisacdrido 4cido, probablemente
mezcla de 4cidos hialurénico y con-
droitin sulfirico. Baradnay'! 12 ha de-
mostrado que se trata de mucopolisa-
caridos acidos diferentes de la muco-
proteina del mixedema. Manley y
Kent'? han estudiado la metacromasia
de las lesiones al azur A en compa-
racién con aortas normales de perso-
nas del mismo sexo y de igual edad
y han encontrado que el aumento de
esa metacromasia no guarda relacién
con las cantidades de hexosamina y
de sulfato 4cido hidrolisable pero que
su aumento va acompaiiado de incre-
mento de la galactosamina, que refleja
un aumento de condroitin sulfato C,
seglin demuestran la electroforesis y
la digestién con hialuronidasa testicu-
lar de los mucopolisacaridos Aacidos
aislados de las lesiones. Por estudios
histoquimicos, con control bioquimico
de extractos de aorta, Sander* ha
demostrado que las lesiones contienen
mayor cantidad de condroitin sulfatos
B y C que la aorta normal.

La relacién causal entre las altera-
ciones de los vasa vasorum y las le-
siones de la medionecrosis quistica no
estdn claramente establecidas. Tyson?
observé que las lesiones de los vasa
vasorum de la porcién ascendente de
la aorta eran las lesiones mdas intensas
y constantes en 5 casos de aneurisma
disecante por degeneracién mucinosa.
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Kellog y Head'¢. también considera-
ron que la esclerosis de los vasa va-
sorum causaron una severa degenera-
ciéon de la capa media en el caso
informado por ellos. En una serie de
14 casos de aneurisma disecante,
Schlicter y colaboradores!” encontraron
medionecrosis en 12 y en 9 de estos
altimos existia estenosis de los vasa
vasorum por aterosclerosis, por lo que
concluyeron que las lesiones adrticas
eran debidas a anoxia o isquemia. Por
otra parte, Klotz y Simpsonl$ solamen-
te en 5 de sus casos pudieron establecer
que las alteraciones degenerativas eran
secundarias a lesiones de los vasos nu-
tricios de la arteria. En la serie de
72 casos de aneurisma disecante co-
municados por Gore® las lesiones de
los vasa vasorum son exiguas y raras
por lo que no pueden considerarse
como la causa de alteraciones nutri-
tivas, y es dificil aceptar la conclusion
del autor que considera que la he-
morragia primaria era debida a la rup-
tura de delgados y friables vasa va-
sorum. En 12 casos de aneurisma
disecante, Rottino? solamente encuen-
tra algunas lesiones de los vasos pa-
rietales arteriales por lo que postula
que la lesion adrtica es debida a ago-
tamiento de las fibras musculares en
un esfuerzo por evitar la sobredisten-
sién.

La medionecrosis quistica es la le-
si6én causal de casi todos los aneu-
rismas disecantes, segiin se deduce de
las numerosas revisiones exahustivas,
desde la monografia clasica de She-
nan'® que en 1934 reunié 300 casos
de aneurisma disecante publicados en
la literatura a los que afiadié 17 ob-
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servaciones personales, hasta los re-
cientes trabajos de Hirst y colabora-
dores?0 y Erb y Tullis®® que sefiala la
existencia de 1416 casos de aneurisma
disecante publicados hasta 1960.

La medionecrosis quistica y su con-
secuencia habitual, el aneurisma dise-
cante, no asienta exclusivamente en la
aorta sino gue se observan también en
otras arterias.2? Esas lesiones han sido
observadas en las coronarias,® @ 2% en
la car6tida,26 en las cerebrales,® =8
en las renales?” * 3! en las hepaticas,®
mesentérica,?® iliaca,3¢ femoral,®® po-
plitea®6 238 y en las arterias pulmo-
nares.3® 40

El aneurisma disecante no es la con-
secuencia obligada de la medionecro-
sis sino que, a veces, solamente se
observa. dilatacién o ectasia del vaso
por debilitamiento de la pared* como
ocurrié en nuestra caso.

La degeneracién mucoidea arterial
aislada o complicada por aneurisma
disecante, frecuentemente acompafia
al sindrome de Marfan o aracnodacti-
lia.%2 » 46 McKusik*> ha descrito lesio-
nes causantes de insuficiencia adrtica
como elementos integrantes del sin-
drome de Marfan y en nuestro caso
se observ) arrollamiento de las sigmoi-
deas adrticas que determinaron evi-
dente insuficiencia del piso sigmoideo.

Experimentalmente se han produ-
cido lesiones semejantes a las de la
medionecrosis quistica, en animales
alimentados con altramuz (Lathyrus
odoratus) cuyo principio activo téxico
es el beta-amino-propionitrilo.*” *5 Es-
tas lesiones experimentales han sido
estudiadas con el microscopio de po-
larizacién por Neumark y Farkas®® y
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mediante el microscopio electronico
por Keech.?
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