Hi[t))ertensi(’)n arterial por displasia
fibromuscular en dos hermanas

J. R. Lépez Lanza, S. Sanz de Castro, C. Constantino Piiera, G. Fernandez Fresnedo,
M. Bustamante Sanchez*, A. Gonzalez Tutor* y M. Arias Rodriguez

Servicio de Nefrologia. Unidad de Hipertensién Arterial.
*Servicio de Radiologia. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander. Cantabria.

Presentamos a dos hermanas con hipertension arte-
rial descubierta cuando se encontraban embarazadas
y producida en ambos casos por displasia fibromus-
cular de las arterias renales.

Comentamos la infrecuente incidencia familiar de la
misma y sus posibles causas y revisamos los procedi-
mientos diagndsticos y terapéuticos utilizados.
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Hypertension for fibromuscular dysplasia
in two sisters

We show two sisters with hypertension found out
when they were pregnant and produced in both cases
by fibromuscular dysplasia of the renal arteries.

We comment the unusual familiar incidence of it and
its possible causes.

We also check the diagnosis and therapeutic proce-
dures used.

Key words: hypertension, renovascular hypertension,
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Introduccion

La displasia fibromuscular (DFM) es una enfer-
medad que afecta a las arterias de pequeno y
mediano calibre, consistente en la presencia de
anomalias en las fibras elasticas de las paredes
vasculares que provocan estenosis de la luz arte-
rial.

Puede localizarse a diferentes niveles, aunque
destaca por su mayor frecuencia la afectacion
de las arterias renales (80 %)".

Frecuentemente cursa de forma asintomatica,
pero a veces puede manifestarse por la presen-
cia de hipertension arterial (HTAE), suponiendo
la causa de aproximadamente el 1 % del total
de casos de HTA”.

La etiologia de la DFM es desconocida, pero
estd descrita la existencia de formas familiares
de la enfermedad™®.

Presentamos dos casos de estenosis de las arte-
rias renales debida a DFM en dos hermanas
afectas de HTA.
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Caso clinico 1

Mujer de 24 afos, sin antecedentes de interés,
salvo un embarazo anterior que requirié cesarea
por sufrimiento fetal, que es remitida a nuestra
consulta por HTA (240/120 mmHg) hallada en
una visita rutinaria a las 12 semanas de su se-
gundo embarazo, sin proteinuria ni edemas, y
con buen control posterior de su presion arte-
rial (PA) bajo tratamiento médico.

A las 28 semanas, y tras obtenerse madurez fe-
tal, se realiza cesarea con un feto de bajo peso
(500 gramos), que fallece 11 dias después.
Acude nuevamente a nuestra consulta por
HTA desarrollada tras la interrupcion del trata-
miento antihipertensivo, sin referir sintomas y
destacando la existencia de un soplo sistélico-
diastélico abdominal que irradiaba a ambos
flancos y una retinopatia hipertensiva grado II.
La analitica realizada tanto en sangre como en
orina fue normal, incluyendo anticuerpos anti-
cardiolipina que resultaron negativos. El elec-
trocardiograma (ECG) mostraba signos de hi-
pertrofia ventricular izquierda.

Ante estos hallazgos se realiz6 arteriografia renal
(fig. 1), observandose estenosis de la arteria re-
nal derecha, con reduccion del calibre del 75 %
r en la izquierda, reduccién progresiva del ca-
ikE)rle desde su origen, siendo éste siempre acep-
table.
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Fig. 1. Estenosis de la arteria renal derecha.

Se realiz6 angioplastia transluminal percutanea
(ATP) satisfactoria de la arteria renal derecha (fig. 2)
con normalizacién de la PA (130/80 mmHg).
Dos meses después se halla una PA de 140/
110 mmHg y en una nueva arteriografia se objetivo
reestenosis de la arteria renal derecha, realizandose
nueva ATP que normalizé nuevamente la PA.
Cuatro meses después, y ante una nueva eleva-
cion de la PA con evidencia de reestenosis, se
realiz6 by-pass aorto-renal derecho con safena,
con normalizacion estable de su PA.

Caso clinico 2

Mujer de 29 afos, hermana de la paciente an-
terior, remitida a nuestra consulta por HTA
(200/120 mmHg) hallada en el primer control
(6 semanas) de su primer embarazo.

Fig. 2. Arteria renal postangioplastia transluminal percutanea.

La exploracion fisica y la analitica realizada,
que inclufa anticuerpos anticardiolipina, fueron
normales. EI ECG mostraba signos de hipertro-
fia ventricular izquierda y un estudio eco-Dop-
pler renal fue informado como normal.

La PA se control6 de forma satisfactoria durante
todo el embarazo y el parto fue vaginal con fe-
to vivo y sano.

En el puerperio se puso de manifiesto la exis-
tencia de un soplo abdominal que se irradiaba
hacia el lado derecho y una nueva eco-Dop-
pler renal mostraba signos sugestivos de este-
nosis en la arteria renal derecha, por lo que se
realiz6 una arteriografia renal que confirmé la
existencia de una estenosis de la arteria renal
derecha del 50 % y de otra en la izquierda del
70% (fig. 3).

Se realiz6 ATP de ambas arterias, con buen re-
sultado y normalizacién de la PA, que se man-
tiene 5 anos después, sin tratamiento.

Discusion

La DFM de las arterias renales es una entidad
poco frecuente, cuya prevalencia es inferior al
0,5% vy es la causa de la HTA en aproximada-
mente el 1% del total de hipertensos, siendo la
segunda causa (25 %-33 %) de la HTA de ori-
gen renovascular.

Frecuentemente cursa sin sintomas’ y suele
afectar a mujeres entre la segunda y cuarta dé-
cada de la vida (80 % de los casos), siendo su
manifestacion clinica mas frecuente la HTA. En
una serie de 104 pacientes se observo afecta-

Fig. 3. Estenosis de la arteria renal izquierda.
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cion de ambas arterias renales en el 54 %, y
cuando era unilateral se asentaba fundamental-
mente en el lado derecho (97 %), siendo muy
rara la afectacion del ostium (1,6 %)°.

Las estenosis pueden ser unifocales o multifo-
cales; las bilaterales son mucho mas frecuentes
en las mujeres. En los varones las lesiones sue-
len ser unilaterales, unifocales y mas importan-
tes””.

La DFM no suele comprometer la funcién renal
y es progresiva en menos de un tercio de los
casos'.

La etiologia de la DFM permanece desconoci-
da, especulandose con la participacion hormo-
nal (estrégenos), teorfa que se apoya en una
mayor prevalencia femenina de la enfermedad
y que se manifiesta clinicamente en muchas
ocasiones durante un embarazo como sucedié
en nuestros casos.

Se invocan también factores mecanicos que se
sustentan por una mayor afectacion de la arte-
ria renal derecha y factores genéticos a deter-
minar, que se basan en la existencia de casos
familiares como los descritos en hermanos ge-
melos®, o la afectacién de mas de un miembro
familiar en el 11 % de una serie que estudio
104 familias de individuos afectos, sugiriéndo-
se una transmision autosémica dominante de
penetrancia variable con predominio
femenino®”.

La participacion genética podria implicar a los
genes encargados de codificar la proteina elas-
tina’ y algunos han demostrado una relacion
entre Ya enfermedad y el antigeno de histocom-
patibilidad HLA-Drw6°. En este mismo sentido
cabe destacar la asociacion de la DFM a sin-
dromes de presentacion familiar como el de
Williams o el “sindrome familiar de oclusién
arterial progresiva con DFM, HTA, defectos cardia-
cos congénitos, fragilidad 6sea y braquidactilia”.
El diagnéstico de la enfermedad se puede
aventurar mediante ecografia-Doppler renal,
cuya principal limitacién es que su fiabilidad
depende de la experiencia del explorador',
asi, su sensibilidad (63 %-100 %) y especifici-
dad (73 %-96 %) presentan gran variabilidad.

El diagndstico morfolégico definitivo se obtiene
mediante la arteriografia renal.

Para realizar un correcto diagnéstico de DFM
“idiopatica” se deben descartar otros procesos
como aterosclerosis, vasculitis y el sindrome
antifosfolipido, asi como sindromes en los cua-

les la DFM no es un hallazgo aislado: neurofi-
bromatosis, sindrome de Edhel-Darlos y sindro-
me de Williams.

El tratamiento pasa por la solucion definitiva
del problema vascular, siendo inicialmente la
técnica de eleccion la ATP, realizada en nues-
tros 2 casos con resultados diferentes. Las cifras
admitidas de curacién-mejoria son superiores
al 85 % vy las reestenosis proximas al 10% a los
5 anos' 2.

Si la ATP no es resolutiva se debe considerar la
realizacion de by-pass en la arteria renal afecta,
como sucedié en uno de nuestros casos.
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