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NOTA CLINICA

Accidente vascular cerebral isquémico
secundario a displasia fibromuscular:
a proposito de un caso

J. Ortiz-Fandifio, R. Terré-Boliart, F. Orient-Lépez,
D. Guevara-Espinosa, S. Ramén-Rona, M. Bernabeu-Guitart

ISCHEMIC STROKE, SECONDARY TO
FIBROMUSCULAR DYSPLASIA: A CASE REPORT

Summary. Introduction. Fibromuscular dysplasia is an infrequent angiopathy that occurs
more often in young women. It consists in a series of heterogeneous histological changes that
finally lead to the narrowing of arteries. Clinical manifestations depend on the vessel
involved, but high blood pressure (renal artery involvement) and stroke (carotid artery
involvement) are the most common. Little has been published about this process in recent
years. Case report. A 30-year-old female with extensive infarction of the right middle cerebral
artery caused by obstruction of the internal carotid artery. Arteriographical examination
revealed the dissection of the four supra-aortic trunks together with alterations to the renal
artery. The patient’s age and the involvement of the four cerebral arteries with irregular
stenoses led us to consider a fibromuscular dysplasia (FMD) as the first diagnostic option. A
conservative attitude was adopted towards the vascular lesions and therapy was carried out
with a view to rehabilitating the neurological deficits. Discussion. Brain FMD can be
asymptomatic and is often diagnosed by chance. The usual clinical presentation is a stenosis-
related ischemic stroke, arterial obstruction or arterio-arterial thromboembolism. Arterio-
graphy or magnetic resonance angiography are useful for diagnosis; the involvement of
different supra-aortic vessels is characteristic. Despite the good results shown by per-
cutaneous transluminal angioplasty, there is still a need for prospective studies that determine
the optimal treatment for this pathology. [ANGIOLOGIA 2004; 56: 505-11]

Key words. Arteriography. Carotid artery dissection. Cervical artery dissection. Fibromuscular
dysplasia. Multivascular involvement. Stroke.

Introduccion heterogéneos en la pared vascular, que,

finalmente, llevan a un estrechamiento

La displasia fibromuscular (DFM) es
una vasculopatia cuya etiologia no es
inflamatoria ni ateroesclerética, que
afecta a vasos de pequefio y mediano
calibre, de manera segmentaria y multi-
focal. Consiste en cambios histolégicos

arterial; su etiologia es desconocida. Las
manifestaciones clinicas dependen del
vaso afectado; entre ellas, la hiperten-
sidn (arterias renales) y el accidente vas-
culocerebral (arterias cardtidas) son las
mas comunes [1].
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La DFM de las arterias cefélicas es
un proceso poco comin que se presenta
predominantemente en mujeres adultas
jovenes (85% de los casos). La arteria
carétida interna (ACI) es el vaso que que-
da afectado con mayor frecuencia (95%),
a menudo bilateralmente (60-85%), y
puede coexistir con la afectacion de las
arterias vertebrales [1,2]. La angiografia
constituye la prueba diagndstica de
elecciéon [3]. Existe poca bibliografia
publicada en los tdltimos afios acerca de
este proceso.

Presentamos el caso de una paciente
adulta afectada de DFM cefilica y reali-
zamos una revision de esta patologia.

Caso clinico

Mujer de 30 afios de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de inte-
rés, en estado de lactancia tras un parto
eutécico dos meses atrds, que presentd
de forma brusca una disminucién de la
fuerza en el hemicuerpo izquierdo y
cefalea.

Diez dias antes del ingreso, la pa-
ciente refirié una cefalea progresiva en
la regiéon temporoccipital derecha, de
caracter pulsatil, junto a fotopsias, sono-
fobia y nduseas, y a las 72 horas apare-
cieron episodios autolimitados de sensa-
cién de pérdida de fuerza y parestesias
en la mano izquierda. El dia previo al
ingreso, esta sensacién se instaurd en
todo el hemicuerpo izquierdo. El exa-
men neurolégico mostré hemianopsia
homoénima izquierda por confrontacion,
pardlisis del VII par craneal supranucle-
ar izquierdo, hemiparesia braquiocrural

Figura 1. RM cerebral: imagen de un infarto en el territorio de la ar-

teria cerebral media derecha.

izquierda, Babinsky izquierdo e hipoes-
tesia faciobraquiocrural izquierda.
Dentro de las exploraciones comple-
mentarias que se efectuaron, en la anali-
tica general no mostré alteraciones del
hemograma ni de la coagulacién, déficit
de o-1 antitripsina o enfermedades del
colageno; La VSG fue de 33 mm, y la
concentracion de proteina C reactiva,
14,6 mg/L. El estudio del liquido cefalo-
rraquideo (LCR), no revel¢ alteraciones.
La resonancia magnética (RM) craneal
(Fig. 1) mostr6 iméagenes compatibles
con un infarto del territorio de la arteria
cerebral media derecha. En la angiorre-
sonancia magnética se observé una dis-
minucién del calibre de las arterias card-
tidas internas izquierda y derecha, asi
como ausencia de visualizacion de sefial
de flujo en las ramas operculares y lenti-
coestriada de la arteria cerebral media
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Figura 2. Arteria vertebral derecha: zona de estenosis > 80%. Figura 3. Arteria vertebral izquierda: zona de estenosis.

Figura 4. Arteria carétida derecha: oclusién en el origen de la caro6-
tida interna derecha.

Figura 5. Arteria cardtida izquierda: irregularidad con estenosis su-
perior al 90%.

derecha. La arteriografia mostré una
oclusién en el origen de la arteria car6ti-
da interna derecha (Fig. 2), irregularidad
con estenosis superior al 90% en la arte-
ria cardtida interna cervical izquierda
(Fig. 3), que presentaba un bucle inme-
diatamente tras la estenosis, irregulari-
dad con estenosis superior al 80% en los
segmentos V5 y V, de la arteria verte-
bral derecha (Fig. 4) y en la izquierda
(Fig. 5); aproximadamente en la misma
localizacién y extensién muestra una
estenosis significativa. El estudio de la
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aorta descendente denotd pequeiias irre-
gularidades en las arterias renales. La
edad de la paciente y la afectacion de las
cuatro arterias cerebrales con estenosis
irregulares hicieron pensar como prime-
ra opcién diagndstica en una DFM; la
afectacidon concomitante de las arterias
renales hacia todavia més probable este
diagnéstico.

La actitud terapéutica respecto a las
lesiones vasculares fue conservadora,
mediante antiagregantes plaquetarios y
anticoagulantes. La paciente ingres6 en
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Tabla. Clasificaciéon de la displasia fiboromuscular, anatomia patologica y caracteristicas angiograficas.

Frecuencia Patologia

Aspecto angiografico

Displasia medial

Fibroplasia medial ~ 75-80%  Areas alternas de capa media adelgazada y gruesos  Imagen en ‘pila de monedas’,
haces fibromusculares que contienen colageno. donde el didmetro de la ‘'moneda’
La membrana eléstica interna puede desaparecer es mayor que el didametro de
en algunas zonas la arteria
Fibroplasia 10-15%  Depositos extensos de coldgeno en la mitad externa  La ‘moneda’ es mas pequena
perimedial que el didmetro de la arteria
Hiperplasia medial 1-2% Hiperplasia de células musculares lisas sin fibrosis Estenosis lisas concéntricas
Fibroplasia intima <10% Depdsitos de colageno circunferenciales en la intima.  Bandas focales concéntricas.
Sin componentes inflamatorios o lipidicos. Largos estrechamientos lisos
Lamina eldstica interna fragmentada o duplicada
Fibroplasia adventicia <1% Colageno denso reemplaza el tejido fibroso de la

(periarterial)

adventicia y puede extenderse a tejidos de alrededor

nuestro centro para un tratamiento neu-
rorrehabilitador, con el objetivo de con-
seguir la mdxima independencia funcio-
nal partiendo de sus déficit neuroldgicos.

La situacién actual es la siguiente:
hemiparesia braquiocrural izquierda,
con sinergia flexora en la ES y movili-
dad analitica en la cadera y la rodilla.
Nivel funcional: precisa ayuda media pa-
ra el calzado, y es independiente para el
resto de las actividades de la vida diaria.
Control voluntario de los esfinteres. Ca-
pacidad de marcha con férula antiequi-
no y bastén inglés. Su puntuacién en la
escala FIM [4] al ingreso en rehabilita-
cién era de 26, y al alta, de 59.

Discusion

Pese a que el primer caso de diseccién
de la ACI descrito en la literatura data
de 1954, el desarrollo de las técnicas de

imagen conlleva que en las dos ultimas
décadas se hayan publicado con relati-
va frecuencia nuevos casos y series [5].
La disecciéon de este vaso representa
una de las mayores causas de accidente
vascular isquémico en pacientes adul-
tos jovenes, y se estima la incidencia
anual de disecciones sintomadticas de la
ACI en 2,6-2,9 casos por cada 100.000
habitantes [6,7].

Una de las causas de diseccion de la
ACI en adultos jovenes es la DFM, que
Lead-Better y Buckland describieron ini-
cialmente en las arterias renales. La pre-
sencia de ésta en las arterias cefélicas la
documentaron por primera vez Palubins-
kas y Ripley en 1964, y la confirmaron
histol6gicamente Connet y Lausche en el
afio 1965 [6]. Harrinson y McCormark,
en 1971, establecieron una clasificacion
uniforme de los posibles cambios histo-
l16gicos que se habian observado en esta
enfermedad, basdndose en la capa de la
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pared arterial afectada: intima, media o
adventicia. A su vez, los hallazgos histo-
l6gicos se correlacionan con imdgenes
angiogréficas determinadas (Tabla), por
lo que esta técnica es la prueba diagndsti-
ca de mayor validez. Es importante sefia-
lar que las disecciones, que inicialmente
se habian descrito como un subgrupo de
la afectacion de la capa media, hoy en dia
se reconocen como una complicacién de
esta enfermedad [1-3].

La DFM cefélica puede ser asinto-
mdtica, y diagnosticarse de manera ca-
sual. La presentacién clinica habitual es
la de un ictus isquémico en relacién con
estenosis u obstruccidén arterial o trom-
boembolismo arterioarterial. En nuestro
caso, la region afectada es la de la arteria
cerebral media derecha, como conse-
cuencia de una oclusién en la ACI dere-
cha. La angiografia muestra la diseccion
de los cuatro troncos supraadrticos, con
una oclusién completa de la ACI derecha
y estenosis irregulares en el resto de los
vasos afectados. En la DFM, la ACI esta
afectada en el 95% de los casos. Menos
frecuente es la afectacion de las arterias
vertebrales, la cual suele coexistir con la
carotidea. Aunque el patrén angiografico
caracteristico es el de ‘pila de monedas’
(Tabla), la angiografia también puede
mostrar estenosis u obstrucciones de los
diversos vasos extra e intracraneales y
anastomosis vasculares, como ocurre en
nuestro caso [1-3]. Se considera frecuen-
te la presencia de aneurismas saculares
intracraneales asociados en estos pacien-
tes [8,9]; sin embargo, un reciente me-
taanalisis cifra esta relacion en un 7% de
los casos [10].

El diagndstico angiografico de la
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DFM debe diferenciarse de las vascu-
litis, especialmente de la arteritis de Ta-
kayasu. La DFM no suele afectar a los
vasos intracraneales (excepto en las for-
mas infantiles) [2,5]. La ausencia de
alteraciones inflamatorias en exdmenes
analiticos (anemia, trombocitopenia)
puede orientar el diagndstico, pese a que
en la fase aguda del ictus pueden apare-
cer marcadores de fase inflamatoria
aguda [1].

El tratamiento de esta patologia estd
sujeto a discusion, atendiendo a la sinto-
matologia y a la localizacién de la le-
sidn, asi como a la experiencia en su tra-
tamiento. Se estd de acuerdo en tratar de
manera conservadora los casos de DFM
asintomatica, puesto que no se conoce
con exactitud la evolucién natural de
este proceso. En pacientes sintomdticos
se han aplicado variedad de tratamientos
quirdrgicos como conservadores, y fal-
tan estudios que comparen los diversos
métodos terapéuticos [1,2,11].

En nuestro caso, se trata de una
mujer de 30 afios de edad que presenta
un infarto de la arteria cerebral media
derecha secundario a una oclusién de la
ACI derecha. Los estudios que se reali-
zaron durante su ingreso evidencian la
presencia de diseccién de los cuatro
troncos supraadrticos, junto con altera-
ciones en la pared de las arterias renales.
Se opta por un tratamiento conservador
de las lesiones vasculares, mediante un
tratamiento anticoagulante y antiagre-
gante plaquetario, y se observa una
mejoria del déficit neurolégico.

Ante un cuadro de AVC en una
mujer joven, con imagenes de afecta-
cién de diversos vasos supraadrticos, se
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debe sospechar de la presencia de DFM
como causa del proceso. Los cambios
caracteristicos en la angiografia o an-
giorresonancia magnética se han mos-
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Muger de 30 aiios, con un infarto extenso de la
arteria cerebral media derecha por oclusion
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ACIDENTE VASCULAR CEREBRAL
ISQUEMICO, SECUNDARIO A
DISPLASIA FIBROMUSCULAR:

A PROPOSITO DE UM CASO

Resumo. Introducdo. A displasia fibromus-
cular é uma angiopatia pouco comum que
ocorre com maior frequéncia em mulheres
Jjovens de meia-idade. Consiste em alterago-
es histologicas heterogéneas que conduzem
finalmente a um estreitamento arterial. As
manifestagcoes clinicas atendem ao vaso
envolvido; a hipertensdo (envolvimento das
artérias renais) e o acidente vascular cere-
bral(envolvimento das cardtidas) sdo as
mais comuns. Tem-se publicado pouco nos
iltimos anos acerca deste processo. Caso
clinico. Mulher de 30 anos, com enfarte ex-
tenso da artéria cerebral média direita por
oclusdo da cardtida interna. A arteriografia
evidenciou a presenca de dissec¢do dos qua-
tro troncos supra-adrticos acompanhada de
alteragoes da artéria renal. A idade da doen-
te e 0 envolvimento das quatro artérias cere-
brais com estenoses irregulares fizeram pen-
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primera opcion diagndstica, en una displasia
fibromuscular (DFM). Se adopté una actitud
conservadora ante las lesiones vasculares y
se realizo un tratamiento rehabilitador de los
déficit neurologicos. Discusion. La DFM ce-
fdlica puede ser asintomdtica, y se diagnosti-
ca de manera casual. La presentacion clinica
habitual es la de un ictus isquémico en rela-
cion con la estenosis u obstruccion arterial o
un tromboembolismo arterioarterial. La ar-
teriografia o la angiorresonancia magnética
son titiles para el diagnostico; es caracteristi-
ca la afectacion de diversos vasos supraaorti-
cos. Pese a los buenos resultados que muestra
la angioplastia transluminal percutdnea, se
requieren estudios prospectivos que determi-
nen el tratamiento optimo de esta patologia.
[ANGIOLOGIA 2004; 56: 505-11]

Palabras clave. Accidente vascular cerebral.
Afectacion multivascular. Arteriografia. Dis-
plasia fibromuscular. Diseccion de la arteria
carotida. Diseccion de la arteria cervical.
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sar como primeira hipotese diagndstica a
displasia fibromuscular (DFM). Adoptou-se
uma atitude conservadora das lesoes vascu-
lares e realizou-se um tratamento de reabili-
tagdo dos défices neuroldgicos. Discussao. A
DFM cefdlica pode ser assintomdtica, e
diagnostica-se por acaso. A apresentagdo
clinica habitual é a de um AVC isquémico em
relagdo a estenose ou obstrugdo arterial ou
um tromboembolismo artério-arterial. A ar-
teriografia ou angio-RM sdo iiteis para o
diagndstico: é caracteristico o envolvimento
de diversos vasos supra-adrticos. Apesar dos
bons resultados que mostra a angioplastia
transluminal percutdnea, requerem-se estu-
do prospectivos que determinem o tratamen-
to dptimo desta patologia. [ANGIOLOGIA
2004, 56: 505-11]

Palavras chave. Acidente vascular cerebral.
Arteriografia. Displasia fibromuscular. Dis-
secc¢do da artéria carotida. Dissec¢do da ar-
téria cervical. Envolvimento multivascular.



