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La displasia fibromuscular es una enfermedad vascular
poco frecuente, de etiologia desconocida, que afecta a arte-
rias de pequeiio y mediano calibre. Frecuentemente afecta
a las arterias renales y cervicocraneales, en especial a la
arteria carotida interna. Consiste en cambios histologicos
heterogéneos en la pared vascular que originan un estrecha-
miento arterial. Las manifestaciones clinicas son variables
y dependen del vaso afectado, siendo las mas comunes la
hipertension arterial (si se afectan las arterias renales) y el
accidente cerebrovascular (arterias carotidas).

Presentamos el caso de una adolescente de 15 anos que
acudio a nuestra consulta por presentar cefalea, mareo e
inestabilidad como manifestacion inicial. Ante la persisten-
cia de la sintomatologia y la deteccion de una hemihipoeste-
sia izquierda en la exploracion neurologica, se le realiz6 una
angiorresonancia, diagnosticandose de displasia fibromuscu-
lar.
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Fibromuscular dysplasia is an uncommon vascular disea-
se of unknown etiology that affects the small and medium
sized arteries. It frequently affects the renal and cervicocra-
nial arteries, especially the internal carotid. It consists in
heterogeneous histological changes in the vascular wall that
cause arterial narrowing. Its clinical manifestations vary,
depending on the vessel involved. The most common ones
are high blood pressure (renal artery involvement) and
stroke (carotid artery involvement).

We present the case of a 15-year old woman who consul-
ted due to headache, dizziness and instability as initial ma-
nifestation. As the symptoms persisted and left hemihypoes-
thesia was detected in the neurological examination, an
angioresonance was performing and she was diagnosed with
dysplasia fibromuscular.

Key words: fibromuscular dysplasia, vascular disease, angiore-
sonance.

INTRODUCCION

La displasia fibromuscular (DF) es una enfermedad
vascular, de etiologia no inflamatoria ni ateroesclerdtica,
que afecta a arterias de pequerio y mediano calibre, con
mayor frecuencia a las arterias renales y cervicocraneales,
siendo la arteria carétida interna el vaso mas comunmen-
te afectado (95%), a menudo bilateralmente (60-85%),
pudiendo coexistir con la afectacion de las arterias verte-
brales, aunque también se ha descrito DF en otros lechos
vasculares de nuestro organismo (arterias lumbares, me-
sentéricas, celiacas, hepaticas, iliacas)!. Las causas de la
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DF son ain desconocidas, se habla de desordenes congé-
nitos o hereditarios, alteraciones inmunoldgicas, injurias
mecanicas o infecciones virales. Esta patologia es mas fre-
cuente en mujeres en una proporcion de 3 a 1 con respec-
to a los hombres, y la edad media de presentacion esta
alrededor de los 50 anos*.

Histologicamente la DF se ha clasificado en tres tipos
distintos: fibroplasia intima, fibroplasia media y la fibro-
plasia periadventicial; la mas comun es la fibroplasia
media, en la que se observa una proliferacion celular
irregular en la capa media de las arterias, que da lugar a
lesiones estenosantes en serie intercaladas con aneuris-
mas murales, que son areas de adelgazamiento de la pa-
red vascular, lo que produce una imagen caracteristica de
“collar de cuentas” o tipo arrosariada®>°.

Las manifestaciones clinicas son muy variables, inclu-
yen: cefalea, tinnitus, vértigo, sincopes y sindromes neuro-
logicos mas especificos como accidente isquémico transi-
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Figura 1. Angiorresonancia magnética: estenosis en arterias cerebrales
posteriores, de mayor importancia en el lado derecho, y aneurisma en
arteria vertebral derecha.

torio, amaurosis fugax, sindrome de Horner o paralisis del
nervio craneal. Sin embargo, la mayoria de los pacientes
permanecen asintomaticos, siendo la angiografia la prueba

diagnostica de eleccion!.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 15 afios con ante-
cedentes de cefaleas leves relacionadas con el estrés, que
acudio a nuestra consulta por referir cefalea en zonas pa-
rietales de dos dias de evolucion, acompanada de nauseas,
mareo e inestabilidad, que habfan mejorado sin llegar a
desaparecer. La mujer no era fumadora, no consumia nin-
gun tipo de famacos ni otras drogas, tampoco referia ante-
cedentes de traumatismos craneoencefalicos. Los antece-
dentes familiares no revelaron ningin dato de interés.

El resultado de la exploracion cardiopulmonar y abdo-
minal fue normal, las extremidades inferiores no presenta-
ban edemas, los pulsos pedios estaban presentes y simétri-
cos y en la exploracion neuroldgica no se encontro rigidez
de nuca ni alteracion de pares craneales, no habia signos
de focalidad y la fuerza y sensibilidad eran normales. Se
evaluo la marcha, que también era normal, con Romberg
negativo. La tension arterial fue 110/70 mmHg, frecuencia
cardiaca de 75 pulsaciones por minuto y una temperatura
de 36,2 °C. Tras esta primera valoracion se derivo a la
paciente a su domicilio con un tratamiento analgésico. Al
cabo de 12 horas la paciente volvié por continuar con sus

molestias. En esta ocasion, en la exploracion neurolégica
se descubri¢ una hemihipoestesia izquierda, por lo que se
deriva al hospital, donde se le practica una analitica gene-
ral con resultados dentro de los parametros normales y un
estudio de resonancia magnética nuclear, en el que se
observaron multiples accidentes cerebrovasculares isqué-
micos (frontal izquierdo, talamico derecho, temporal
posterior, occipital izquierdo y en ambos hemisferios ce-
rebelosos). La angiografia y la angiorresonancia mostraron
estenosis en segmento P1 de arterias cerebrales posterio-
res, de mayor importancia en el lado derecho, y un aneu-
risma en segmento V2 distal y minima dilatacién de la
arteria vertebral en el segmento P2 contralateral, con muy
leves irregularidades parietales en segmento V2 distal
(figs. 1y 2). Arbol carotideo sin hallazgos. Es diagnostica-
da de DE

La paciente fue dada de alta con tratamiento médico
antiagregante, sin secuelas neurologicas. Al cabo de 11
meses volvio a padecer un nuevo episodio, esta vez con
pérdida de consciencia, mostrando nuevas zonas de infarto
cerebral y apreciandose en la nueva angiorresonancia una
estenosis en la carétida derecha interna. Como resultado de
este nuevo episodio la paciente padecié hemiparesia iz-
quierda y disartria, que precisaron tratamiento rehabilita-
dor; actualmente esta recuperada.

DISCUSION

La incidencia de la DF es de alrededor de un 1% en las
autopsias de rutina y de la DF cefalica entre 0,25 a 0,77%;
en las series angiograficas es también baja. En una revision
de 13.955 angiogramas cerebrales, la incidencia de DF fue
de un 0,6%, solo 82 casos, y el 14%, 13 casos de estos
pacientes, sufrio ataques de isquemia o apoplejia.

En la DF media, la arteria carétida interna esta afectada
en el 95% de los casos, siendo menos frecuente la afecta-
cién de las arterias vertebrales. En nuestro caso la region
afectada fueron las arterias cerebrales posteriores y verte-
bral, y no se detecto afectacion de la arteria carétida interna
en el primer episodio, aunque si en el nuevo estudio reali-
zado tras sufrir un segundo accidente cerebrovascular.

La DF cerebrovascular puede ser asintomatica y diag-
nosticarse de manera casual. Aunque no existen sintomas
especificos, la presentacion de inicio habitual es la de un
ictus isquémico relacionado con la estenosis u oclusion
arterial, tromboembolismos arteriales o la ruptura de al-
glin aneurisma intracraneal*>.

La DF debe diferenciarse de la arteriosclerosis, la arte-
ritis de Takayasu, la angeitis granulomatosa, la diseccion
arterial o la arteriopatia medial segmentaria>?.

Las imagenes angiograficas, y el estudio histologico en
su caso, determinan el diagnésticol%37.

La referida ausencia de sintomas y la necesidad de es-
tudios de imagen complejos y fuera del ambito de la
Atencion Primaria hacen dificil su abordaje en un primer
momento, aunque se debera sospechar ante la aparicion
de alteraciones neurologicas en pacientes jovenes con o
sin presencia de cefalea. Deberemos indagar sobre la po-
sible existencia de antecedentes familiares y buscar posi-
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Figura 2. Angiografia: estenosis de las arterias cerebrales posteriores.

bles episodios anteriores en la historia del paciente. En las
cefaleas siempre hay que realizar una buena anamnesis
que incluya antecedentes personales, familiares y una ex-
haustiva exploracion fisica, incluida la neurologica, estan-
do atentos a la evolucién de la sintomatologia. Una vez
diagnosticado, ante la inexistencia de medidas preventivas

especificas, nos centraremos en la prevencion de las com-
plicaciones cerebrales, evitando o controlando factores de
riesgo como la hipertension, la fibrilacion auricular, el ta-
baquismo o la anticoncepcion oral.

El tratamiento de esta patologia varia desde el tratamien-
to farmacologico con antiagregantes plaquetarios o anticoa-
gulantes en aquellos pacientes que, como en nuestro caso,
presentan déficits neurologicos atribuibles a la DF o aneu-
rismas sintomaticos o asintomaticos, hasta el tratamiento
quirtrgico como la endarterectomia, la angioplastia translu-
minal percutanea, o stent en casos seleccionados. Los trata-
mientos deben ser individualizados, teniendo en cuenta el
mecanismo etiopatogénico, el pronodstico natural y la locali-
zacion de la lesion!>78.
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