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INTRODUCCION

La displasia fibromuscular es un trastorno no inflamatorio,
no ateroesclerético que lleva a estenosis arterial, ha sido
descrita en casi cualquier lecho arterial, pero las arterias mas
frecuentemente afectadas son la arteria renal y las arterias
carbtidas internas y con menor frecuencia se ha observado
afeccion de las vertebrales, iliacas, subclavias y viscerales.
Las manifestaciones clinicas de la enfermedad son muy
variadas, dependiendo del segmento arterial afectado asf
como la severidad de la enfermedad. Las manifestaciones
mas comunes son hipertension arterial y enfermedad cere-
bro vascular.

Presentamos el caso de un paciente con displasia fibro-
muscular de la arteria renal que mostr6 la presencia de
alteraciones en sus estudios radiolégicos muy sugestivos y
representativos de esta enfermedad.

RESUMEN CLINICO
Paciente masculino de 16 anos de edad con historial médi-
co irrelevante para su padecimiento con un cuadro clinico
de una semana de evolucién caracterizado por hiporexia,
nausea, vomito, con desarrollo de cefalea holocraneana
intensa, alteraciones del estado mental caracterizadas por
agitacion y somnolencia y crisis convulsivas tonico-clonicas
generalizadas. A su ingreso al servicio de urgencias se en-
contré con somnolencia e hipertensién severa, con cifras
tensionales de 220/121 mmHg, La exploracién fisica no
mostro hallazgos de importancia, no se encontré datos de
focalizacién neurolégica, soplos ni arritmias cardfacas, solo
se mostré aumento de la frecuencia cardiaca. Su electrocar-
diograma, radiograffa de térax y ecocardiograma resultaron

normales. Se realiz6 tomografia axial computada de craneo
la cual descarto hemorragia intracerebral, por lo que se
inici6 tratamiento con nitroglicerina intravenosa as{ como
beta bloqueador y calcio antagonista con pobre control an-
tihipertensivo.

El abordaje de paciente fue el de hipertension secunda-
ria. Se realizé angiotomografia renal, mostrando estenosis
en la arteria renal izquierda en la reconstruccion. (Figura 1)

Posterior a eso se decidié llevar a cabo la realizacion de
aortograma por cateterismo via femoral, ademas de angio-
grafia renal selectiva la cual revel6 una arteria renal derecha
normal y estenosis a nivel de la arteria renal izquierda con
un patrén clasico de collar de perlas con multiples zonas
de estenosis y dilatacion localizadas en la porcién media de
la arteria renal izquierda, con una reduccién intraluminal
mayor del 80% compatibles con displasia fibromuscular. Se
realiz6 angioresonancia de vasos intra y extra craneales des-
cartando angiodisplasia a este nivel. (Figura 2y 3)

Después de la realizacion de la angiograffa renal selectiva
con angioplastia, se logro el control de la cefalea, sin el desa-
rrollo subsecuente de eventos convulsivos durante su hospi-
talizacion, sus niveles de presion arterial se normalizaron en
pocas semanas logrando retirar los antihipertensivos.

DISCUSION
La displasia fibromuscular (DFM) es frecuentemente diag-
nosticada en las arterias renales, representando del 60 a 75%
de los casos.! Después de ahi, el compromiso de artetias
cerebro vasculares extracraneales representa del 20-25% de
los casos ? y aproximadamente el 25 % de los pacientes
cuenta con compromiso en multiples artetias.! En los adul-
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tos la displasia fibromuscular es mucho mas comun en el
sexo femenino, con una prevalencia de 2 a 10 veces mayor
comparada con los hombres. No existe una predisposicion
en el sexo femenino durante la infancia.’ La mayotia de los
casos de DFM se diagnostican en menores de 50 afios de
edad, con excepcion de los que suceden en la circulacién
cerebral. En los pacientes con hipertension reno vascular la
DFM representa del 35 al 50% de los casos en nifios y el 10
al 15% de los casos en adultos menotes de 50 afios.*

La DFM renal se presenta de manera bilateral en el
35-50 %, presentando compromiso extra renal hasta en la

mitad de estos casos."?

La DFM renal puede encontrar-
se como un hallazgo incidental y en arteriogramas renales
hasta el 4% de los potenciales donadores muestran este
trastorno.’ La fibrodisplasia medial es la forma mas comun
de lesion displasica representando del 75 a 80% de los ca-
sos de DFM. ¢7

Angiograficamente las fibrodisplasia medial se caracte-
riza por el patrén clasico de collar de perlas. Esta apariencia
se debe a la alternancia de redes fibromusculares y dilata-
cion aneurismatica. En las areas de dilatacion aneurismati-
ca, la ldmina elastica interna esta ausente, la cual es proba-
blemente el defecto primario.

La oclusion total es poco comun.

La etiologfa de la DFM permanece desconocida, una
variedad de factores han sido implicados. (Cuadro 1)

Cuadro 1. Etiologia de la displasia
fiboromuscular (DFM).2

Predisposicion genética predominantemente
autosémica en algunas familias.

Influencia hormonal la cual ha sido constatada por
la mayor incidencia durante la edad reproductiva.

Factores mecanicos: trauma sobre la pared de los vasos.

Isquemia de la pared de los vasos debida a oclusion
fibrética de la vasa vasorum.

La hipertension es la manifestacion mas comun de la
DFM de arterias renales. El decremento en la perfusién
renal, activa el sistema renina- angiotensina, el cual ejerce
un efecto directo en la excreciéon de sodio, actividad del
sistema nervioso simpatico, concentracion de los niveles
de prostaglandinas a nivel renal y produccién de 6xido
nitrico. Siendo esta ultima la que lleva a la hipertension
reno vascular.

La progresion a enfermedad angiografica ocurre en un
nimero importante de pacientes (mas del 30% de los casos
en algunas series), pero a pesar de la progresion la funcién
renal rara vez se ve afectada.”'”

La DFM de arterias renales debe de ser sospechada so-
bretodo en pacientes del sexo femenino con edad menor a

Figura 1. Angiografia renal por reconstruccion
con Tomografia computada mostrando estenosis en
la arteria renal izquierda (flecha).

50 afios con hipertension refractaria, hipertension de inicio
antes de los 30 afios de edad, asi como en las presencia de
elevaciones subitas de las presioén arterial en hipertensos
con ciftas tensidnales basales estables.

La administraciéon de inhibidores de la enzima conver-
tidora de angitensina (IECA) y los bloqueadores de los re-
ceptores de angiotensina pueden generar un incremento en
los niveles séricos de creatinina (>0.5 a 1 mg dL) en ausen-
cia de una reduccién significativa de los niveles de tension
arterial, es un dato importante en esta patologia.'!

El tnico hallazgo a la exploracion fisica es la presencia
de un soplo sistélico-diastélico que puede encontrarse en
region epigastrica en la DFM de arterias renales.!!

El diagnéstico depende principalmente de técnicas de
imagen de las cuales la angiografia por substraccion digital
(DSA) es el estandar de oro al mejorar la visualizacién de
las arterias, al eliminar la presencia de tejidos blandos y hue-
so de laimagen.!" La apatiencia angiografica es dependiente
la lesién patolégica siendo la imagen en collar de perlas en
donde el diametro de las perlas o el nimero son mayores al
didmetro de las arterias, siendo un signo radiolégico carac-
terfstico de la fibrodisplasia de la media arterial.

Existen otras variantes angiograficas que correspon-
den a las variantes patolégicas como en la fibrodisplasia
perimedial que se destaca por la presencia de imagen co-
llar de perlas en donde estas dltimas cuentan con un me-
nor diametro y son menos numerosas que en la displasia
de la media. Otras variantes mucho menos frecuentes son
la estenosis concéntrica en hiperplasia de la media y fibro-
displasia de la intima y por ultimo la presencia de areas de
estenosis bien delimitadas en forma tubular en la fibrodis-
plasia peri arterial.
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Figura 2. Imagen por angiografia renal selectiva que muestra la
presencia de zona de estenosis mayor del 80% (Flecha).

Figura 3. Imagen por angiograffa renal selectiva que muestra
el clasico patrén en collar de perlas con presencia de zonas de
dilatacién aneurismética de mayor didmetro en comparacion
con la arteria, caracteristico de fibrodisplasia de la media.

Existen otras modalidades de imagen no invasivas que
pueden ser utilizadas para evaluar la DFM renal, como lo
son el ultrasonido doopler, la angiotomografia computada
(CTA), y la angiografia por resonancia magnética (MRA)
llegando a ser tan especificas como el 96 al 99% en algu-
nas series pero con sensibilidades mucho mas bajas que
la DSA. 116

El ultrasonido doppler de arterias renales puede detec-
tar aumento en la velocidad de los flujos sanguineos en la
porcién media y distal que es la localizaciéon mds comun de
la DFM.'*!® La certeza del doppler renal puede set aumen-

tada al examinar con mayor detenimiento las areas segmen-
tarias a fin de identificar anormalidades en los parametros
intrarenales.!” La angiotomografia computada (CTA) tie-
ne una sensibilidad variable para la DFM (siendo tan baja
como el 28%)," pudiendo ser mejorada con la generacién
de imdgenes multi planares con reconstrucciones con pro-
yecciones de mdxima intensidad. En un estudio la CTA
detecté DFM en el 100% de Las arterias estudiadas en 37
arterias estudiadas.'® Los scanner de tomografia computada
multiforme logran una adquision de imagenes mucho mas
rapido en planos tridimensionales con una disminucién del
artefacto helicoidal y la capacidad de seleccion del grosor
de la imagen y con un menor requiriendo de contraste, to-
mando un rol importante en el diagndstico y seguimiento
de la DFM Renal ">

La Angiograffa por resonancia magnética ofrece re-
sultados inconsistentes en la detecciéon de DFM con una
sensibilidad muy pobre solo del 22% por lo cual no tiene
utilidad en esta patologia.”

La angioplastia transluminal percutanea (PTA) ha su-
plantado por completo a la cirugfa en el manejo de de la
DFM renal ya que cuenta con una tasa de éxito similar con
menos riesgos relacionados al procedimiento. La tasa de
éxito de la PTA (definida en algunos estudios de manera vi-
sual por la presencia de estenosis residual angiografica) es
menor al 50% y va del 83 hasta el 100% ,* la hipertension
se resuelve usualmente en 22 a 59% de los caso y mejora en
un 22 a 74 % de los casos. »

Los pacientes que no son candidatos a técnicas de re-
perfusion y son tratados médicamente, deben de ser evalua-
dos a fin de determinar la respuesta de las cifras tensiénales
a la terapia antihipertesiva as{ como los niveles de creatinina
cada 3 meses, asi como también deben ser evaluados con
técnicas de imagen no invasiva como el doppler renal o la
angiotomografia cada 6 a 12 meses.

La progresion de la enfermedad es definida por la pre-
sencia de una nueva lesién focal, el empeoramiento de la
estenosis o aumento del aneurisma mural, lo cual puede
ocuttir en més del 37% de los pacientes. '

Para los pacientes llevados a terapia endovascular se
recomienda seguimiento con realizacioén de ultrasonogra-
ma cada seis meses el primer afio y después de manera
anual, o en caso de desarrollo de descontrol hipertensivo
o elevacién de azoados sin otra explicacién. Algunos es-
tudios sugieren la evaluacion del parénquima renal como
marcador de progresiéon especialmente en presencia de
DFM medial. Estudios han mostrado que los pacientes
con DFM muestran una reduccion del parénquima renal
sobre todo en el grosor de la corteza mucho mayor que
los pacientes con hipertension esencial determinado me-
diante tomografia computada, siendo estos cambios atr6-
ficos atribuidos a isquemia crénica no reversibles con la

revascularizaciéon.??
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CONCLUSIONES tornandose dependiente de la presencia de una sala de

La displasia fibromuscular renal es una enfermedad que  hemodinamia en el centro de atencién ya que son las

debe sospecharse en cualquier paciente joven con desa-  técnicas endovasculares las de eleccién en su tratamien-

rrollo de crisis hipertensiva. Es un diagnoéstico dificil  to, mostrando un pronéstico favorable tanto para la fun-
debido a que requiere estudios de imagen avanzados, cién como para la vida.
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