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EI sindrome eareinoideo maligno está 

eonstituído por episodios vasomotores con 

rubieundez, palidez y eianosis de cara, 
troneo y brazos, espasmos bronquiales, hi- 

permotilidad intestinal con diarrea, tras- 

tomos emotivos y más tardíamente valvu- 
litis trieuspídea y pulmonar, procesos te. 

langíeetásieos.y angiomatosos eutáneos 1 

Es produeido por la hiperseereeión de se. 

rotonina (S hidroxitriptamina SliT) por 
tumores eareinoídes del intestino delgado 

con metástasis en el hígado. La hiperse- 

ereeión de serotonina puede ser fáeil y rá- 
pidamente eomprobada en la elíminaeión 
aumentada por la orina, del ácido Shidro- 

xindolaeétieo (SHIAA), su metabülito de 

exereeión 2. 5u eliminaeión en las perso- 
nas normales es entre 2 y 10 mg., mientras 
que en ]os paeientes con eareinoide malig- 
no es entre 50 y 600 mg. en 24 horas 3. 

Lamentablemente todavía no se conoee 
bien la fisiología de la serotonína (SliT). 
Como las otras aminas biológieas (tira- 
mina, dopamina, noradrenalina, histami- 
na) está profusamente distribuída en el or- 
ganismo, pero parece no desempeñar en 
todas las regiones una misma funcÍón. Se 

cree que controla el tonode 105 pequeños 

vasos a través de una interaceión negativa 
con las adrenalinas 4.5. 

Fig. 1. - "Puntos rubí" y "angiomas cereza" ,en un paciente con ",síndrome menor" 
de hipersecreción de serotonina. El angioma cereza es un punto rubí con años de 

desarrollo. El punto rubí recién nacido es del tamaño de un pinchazo dEj aguJa. 
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Nosotros, en los últimos años hemos si- 

do impresionados por la frecuencia con 

que muestran puntos rubí y angiomas de 

los denominados seniles los pacientes con 

aterosclerosiscoronaria evidenciada por 
angina de pecho e infarto de miocardio. 

Naturalmente, dada la edad de los enfer- 

mos podría tratarse de una simple coin- 
cidencia. Estamos estudiando en cientos 
de pacientes coronarios si efectivamente 
son más marcados y frecuentes esos tras- 

Fig. 2. - Corte histológico de un angioma 
cereza, mostrando dilatación y neoformación 

vascular. 

tOl'nos vasculares y el resultado de esas 
investigaciones será motivo de otra comu- 
nicacián. Aquí sóloqueremos referirnos 
a pacientes con manifestaciones corona- 
rias clínicas y una profusión llamativa de 

puntos rubí y angiomas cerezas, algunos 

mostrando también telangiectasias linea. 
res en la zona rosada de la cara y en la 

nariz. Otros, en menor número, presentan 

en forma notable, el eritema palmar de 
los hepáticos. Algunos de ellos manifies- 
tan espontáneamente una emotividad exa- 
gerada (por ej. llorar en el cine sin ma- 
yor motivo). Otr08 se quejan de que las 

emociones suelen provocarles molestias y 

borborigmos intestinales que terminan en 
urgente movimientodiarreico. Sólo dos 
de estos pacientes acusaron trastornos res- 
piratorios disneicos que con buena vol un- 
tad podrían interpretarse conio ligeros es- 

pasmos laringobranquiales. Otros dos de 

estos pacientes presentaron hematemesis y 

melena; uno fue operado y sólo se en- 

contró una mucosa sangrante. iEn veinte 
de estos enfermos el hepatograma con. 
vencional mostró buen funcionamiento he- 
pático. 

Los puntos rubí aparecen especialmen- 

te en el tórax, pared anterior y espalda 

y en la cara intern a de. los brazos. Cuan- 
do recién nacen son minúsculos, necesi- 
tándose para reconocerlos la ayuda de una 
lupa y una piel blanca. A veces desapare- 

cen en horas. Así los hemos envuelto con 

un anillo de tinta, por la mañana y ya por 
la tarde no se los pudo encontrar. Esto 

permite suponer que también su insta- 
lación puede ser muy rápida. En Ia cara 
aparecen como excepción y fuera de la 

zona rosada. Cuando se los observa por 
debajo de la cintura siempre existen en 

mayor número en el tronco y los brazos. 
Es interesante señalar que las zona de la 
piel donde aparecen los puntos rubí son 

las más propicias para la ocurrencia de 

dermografismo y que muchos de estos pa- 
cientes present an ese fenómeno vascular 
en forma intensa. Los puntos rubí crecen 
lentamente y con el correr de meses y 

años se convierten en manchas de milíme. 
tros y a veces constituyen angiomas de 

centímetros de volumen. Los puntos rubí 
son de una coloración más viva que el 

angioma cereza. En algunos de estos pa. 
cientes su número llega a varias centenas. 
No pueden confundirse con los "nevos 
aracnoideos" de la insuficiencia hepática 

y del embarazo porque nunca adquieren 

ese aspecto caracteristico de un cuerpo 

Fig. 3. - Corte histológico de una telangiecta- 
sia en una enfermedad de Rendu-Osler, mostran- 
do las mismas características del angioma cereza. 
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central y sus extremidades lineares. Bean 

es el autor que más años y entusiasmo ha 
dedicado a1 estudio de los procesos vas- 

culares de la piel ". Ha confeccionado unos 

esquemas con la distribución habitual de 

"puntos rubi" y "nevos aracnoideos", don- 
de puede observaEe que son casi super- 
ponibles, excepto en la cara. Sin duda, 

la explicación debe encontrarse en una dis- 

posición anatómica diferente en las ar- 
teriolas de la piel del tronco, verticales a 

la superflcie y en la cara, paralelas a 

la misma. (Telangiectasias lineares). 
Bean ha estudiado minuciosamente la 

cronologia de aparición de los puntos ru- 
bi y ha encontrado que pueden aparecer 

en pequeño número desde la segunda dé- 

cada de la vida. Pero 10 sugestivo es que 

los 50 años son más frecuentes en los 

hombres, mientras que en las décadas 

50-60 y 60-70 son más frecuentes en las 

mujeres, para igualarse en la 70-80 donde 

ambos sexos las present an en el 100 %. 
Este comportamiento de los puntos rubi 

con los sexos y las edades recuerda, sin 

duda, el de la aterosclerosis. Bean con- 

fiesa que en más 0 menos 1.000 casos de 

puntos rubi no ha encontrado relación 

causal can una enfermedad manifiesta u 

oculta y que dada la gran frecuencia no 
puede hablarse de una tendencia hcredi- 

Fig. 4. - Corte hi,tológico de un nevo aracnoideo 

en la piel de un cirrótico he'Pático. 

taria. En cambio,nosotros hemos com- 
probado esa tendencia cuando las personas 
los presentaban en gran número y volu- 

men. Asi hemos visto un paciente de 58 

años can profusión de puntos rubi y an- 
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giomas, cuya hija y la uieta también los 
presentaban en forma llamativa. Esto pue- 
de dar base a una especulación, ~ no se- 

rán estos casos de profusos puntos rubí, 
telangiectasias y angiomas, casos menores 
o frustros de la telangiectasia hemorrági- 
ca, hereditaria de Rendu-Osler? 

Fig. 5. - Corte histológico de un angioma de 
piel en un síndrome carcinoideo (Bean y Funk: 
Arch. Int. Med., 1959, 103, 189). Prácticamente 

'las mismas lesiones del angioma cereza. 

Hemos estudiado, ocn la ayuda que mu- 
cho agradecemos del Prof. E. Follmann, 
anátomopatólogo de la Cátedra de Der- 
matologia del Profesor Marcial Quiroga y 
del Dr. E. Machado, del lnstituto de Se- 

miologia, los aspectos histológicos de los 

puntos rubi y angiomas cerezas. E'n unos 
y otros las lesiones consisten en vasodi- 
latación y neoformación de arteriolas. Le- 
siones semejantes indistinguibles se encon- 

traron en las telagiectasias de un enfermo 
tipico de Rendu-Osler, en los nevos arac- 
noideos de un cirrót1co hepático y en las 

telangiectasias del sindrome carcinoideo 
según aparecen en los dos preparados 
histológicos publicados en la bibliograíia 
a nuestro alcance 1-,. Con esta similitud 

en la histopatología de los procesos vascu- 
lares del sindrome carcinoide y de los pun- 
tos rubi y, considerando que los síntomas 
clínicos de estos últimos reproducen en 

men or escala la sintomatologia del sindro- 
me carcinoide, emotividad, borbor1gmos 
instestinales y episodios diarreicos, era ló- 

gico suponer que ambos síndromes fueran 
debido a una misma causa. Era necesario 

comprobar que en los afectos con profu- 
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sión de puntos rubi y angiomas existe un 
aumento de secreción de la serotonina. 
Gracias a la inteligente y decidida cola- 
boración del Dr. Samuel Kaplan, en 12 

de estos pacientes se pudo investigar la 

eliminación del 5HIAA con la técnica de 
Sjoerdsma, Weissach y Udenfriend 2, Be 
acepta que la eliminación de este meta- 
bolito de excreción de la serotonina es en- 

tre 2 y 10 mg en 24 horas en los normales 

y en pacientes con much as otras enferme- 
dades 8 

mientras que en el síndrome car- 
cinoideo alcanza a cifras entre 50 y 60 

mg. Como no se disponia de los elemen- 
tos para una determinación cuantitativa, 
se procedió are a 1 i z aT la investiga- 
ción cualitativa comparando la elimina- 
ción del 5HIAA en normales y en afecta- 
dos con el sindrome rubi, antes y después 

de una buena dosis de bananas. En los seis 

controles la prueba fue débilmente posi- 

tiva después de la ingestión de bananas, 
mientras que en los 12 pacientes con pun- 
tos rubí la prueba fue francamente positi- 

va. Con ayuda del fotocolorimetro, el Dr. 
Kaplan puedo hacer una apreciación cuan- 
titativa aproximada. Resulta evidente, co- 

mo puede observarse en las fotografias de 

los tubos de ensayo donde se realizaron 
las pruebas, como la concentración del 

5HIAA aumenta mucho en los pacientes 
con puntos rubí. Es de señalar que en uno 
de los pacientes dio un resultirdo paId- 
dojal, apareciendo una reacción más in- 
tensa en la orin a anterior a la ingestión 

de bananas que en la orina después de in- 
gestión de est a fuente de triptofan, el an- 
tecesor de la serotonina. De acuerdo a 10 

aconsejado por Sjoerdsma, cuando se tra- 
ta de investigar el sindrome carcinoideo 
maligno, no conviene hacer ingerir bana- 

nas, porque la eliminación .del 5HIAA está 

en esos casos muy aumentada y la reac- 
ción da una coloración púrpura muy in- 
tensa, inconfundible. En cambio, en los 

casos donde se busca comprobar una eli- 
minación sólo relativamente aumentada re- 
sulta útil. 

Se sabe" que cuando existe una gran 
actividad de las células argentófilas de 

Kults.chitzky como en el sindrome carci- 

noideo maligno, el aprovechamiento del 

triptofan es hasta del 60 % mientras que 

en las personas normales sólo es del 1 %, 
de donde la diferente producción de 5hi- 

droxytriptamina (serotonina), Es lógico 

aceptar que entre uno y otro extremo de- 

ben existir condiciones intermedias. 

Como el número de enfermos con pun- 
tos rubi en que se ha investigado la cli- 
minación del 5HIAA es reducido, este in- 
forme tiene el carácter de una comunica- 
ción previa. No obstante, consideramos 

que existen hechos clinicos, bioquimicos 

y anatómicos como para atribuir la for- 
mación de puntos rubi a una hipersecre- 
ción crónica 0 intermitente de serotonina 
y que puede existir un sindrome menor 
de hipersecreción de esta amina. Parece, 
pero no se puede afirmar, que la hiper- 
secreciónde serotonina crónica 0 inter- 
mitente juega un papel en el desarrollo 
de la aterosclerosis coronaria. Esta impre- 
sión se robustece cuando se encuentran pa- 
cientes jóvenes l1enos de puntos rubi y 

con manifestaciones avanzadas de ateros- 
clerosis coronaria. En cambio, esa im- 
presión se debilita cuando se obEerva que 
en sindrome carcinoideo maligno de larga 
duración con lesiones endocárdicas mani- 
fiestas no se hayan encontrado 0 no se 
hayan descripto lesiones aterosclerosas co- 
:",:marias. Pero también escierto que los 

conocÌmielltos de la fisiologia y fisiopa- 
tologia de esta amina orgánica se encuen- 
tra en sus principios, habiéndose comuni- 
cado pOl' investigadores autorizados en la 

materia, resultados aparentemente contra- 
dictorios. 

SUMARIO 

En pacielltes con aterosclerosis corona- 
ria, algunos bien jóvenes, se ha encontra- 
do una profusión de puntos rubi y angio- 
mas cerezas como para suponer una re- 
lación entre ambos procesos. Algunos de 

esos pacientes presentan, también, una 
emotividad exagerada, dermografismo in- 
tenso, cóHcos intestinales y diarrea pOl' Ja 

emoción. La comprobación en 12 pacien- 
tes con puntos rubi en profusión, de una 
eHminación aumentada del 5HIAA pOT la 
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orina, permite pensar en la existencia de 

un síndrome menor de hipersecreción cró- 

nica 0 intermitente de la serotonina. 
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