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PALABRAS CLAVE Resumen

Accidente Presentamos el caso de un varoén de 13 anos diagnosticado de displasia fibromuscular (DFM)
cerebrovascular por estudio angiografico, con imagen “arrosariada” de la carotida interna, tras presentar 2
isquémico; ictus isquémicos en 9 dias. Se decidid tratamiento conservador con acido acetilsalicilico en
Arteria arrosariada; dosis antiagregantes. Veinte meses después, la evolucion clinica es favorable, sin que haya
Arteriografia; presentado nuevos episodios.

Displasia La DFM es una causa muy poco frecuente de ictus en la infancia. Se conoce poco acerca de
fibromuscular; su etiologia. A pesar de tratarse de una entidad habitualmente asintomatica, debemos
Infancia pensar en su existencia ante ictus repetidos o no explicables por otra causa. Su pronostico

y tratamiento son controvertidos debido al escaso nimero de pacientes en edad pediatrica
con esta enfermedad.
© 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los
derechos reservados.

Pediatric cerebrovascular accident secondary to fibromuscular dysplasia
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disease, it must be considered in cases of repeated or inexplicable strokes. Its prognosis
and treatment is controversial, due to the limited number of pediatric patients with this

pathology.

© 2009 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights

reserved.

Introduccioén

La displasia fibromuscular (DFM) es una enfermedad arterial
no inflamatoria y no ateroesclerética, que afecta a arterias
de pequefio y mediano calibre'>. La etiologia es descono-
cida, aunque se han descrito factores hormonales,
mecanicos y familiares. Histologicamente se distinguen 3
tipos segin afecte predominantemente a la capa intima,
media o adventicia; se describe una correlacion entre la
afectacion de la capa media y la imagen de estenosis
multifocal arrosariada en la angiografia, sin poder encontrar
esta misma asociacion en el resto de las capas®.
Compromete habitualmente a las arterias renales, con
clinica de hipertension arterial vasculorrenal, y puede
ocasionar accidentes cerebrovasculares en caso de afectar
a las arterias carotidas. En los nifios, la afectacion de la DFM
cefalica es extremadamente rara vy, al contrario que en el
adulto, suele afectar a vasos intracraneales?. La angiografia
es la prueba diagnostica definitiva y muestra una imagen de
arteria “arrosariada” o “en pila de monedas”, producida
por estenosis y dilataciones a lo largo de la carétida’.

Caso clinico

Varon de 13 anos y 8 meses sin antecedentes familiares de
interés. Estudiado previamente en otro centro en la consulta
de neuropediatria y en psiquiatria por fracaso escolar,
trastorno por déficit de atencion e hiperactividad (TDAH)
y fobias simples. La pauta de tratamiento fue topiramato y
sertralina. Se realizaron estudios de TAC craneal, cariotipoy
despistaje de sindrome X-fragil, que resultaron normales.
Acudid a urgencias tras presentar cefalea brusca mientras
montaba en bicicleta, acompanada de mareo, hemiparesia
izquierda y desviacion de comisura bucal a la derecha, sin
pérdida de consciencia. Un mes antes habia tenido una caida
al esquiar con movimientos giratorios de la cabeza. Se
realizd una TAC craneal urgente, que fue normal. En la RM
realizada 2 dias tras el inicio de la clinica se observoé infarto
subagudo del talamo derecho. La angio-RM mostré ausencia
de senal en la carétida interna derecha, con relleno
retrégrado a la cerebral media y con vertebral derecha
dominante. Durante su evolucion, el paciente recuper6
progresivamente la fuerza en las extremidades izquierdas,
pero la desviacion de la comisura bucal persistia. Nueve dias
mas tarde tuvo un episodio de cefalea hemicraneal derecha
y vision borrosa. En el examen neuroldgico se aprecio
nuevamente disminucion de fuerza en las extremidades
izquierdas. La TAC craneal mostré un nuevo infarto en el
territorio de la arteria cerebral posterior derecha, asi como
hipodensidad triangular en el talamo derecho (fig. 1).
Las determinaciones analiticas (hemograma, coagula-
cion, bioguimica, gasometria, velocidad de sedimentacion

globular (VSG), creatincinasa (CK), fosfatasa alcalina,
lactato, amonio, beta-hidroxibutirato, cobre, cerulo-
plasmina y acidos grasos de cadena larga), asi como el
estudio de hipercoagulabilidad y trombofilias familiares, el
estudio de autoinmunidad y el -cardiologico, fueron
normales. El estudio oftalmoldgico reveldé una hemianopsia
homoénima izquierda con papilas bien delimitadas. La
ecografia Doppler de carotidas y vasos cervicocraneales
mostré un patron de colapso diastolico preoclusivo desde el
inicio de la carétida interna derecha, con aceleracion de
flujo en la cerebral anterior izquierda en relacion con
hiperaflujo.

El estudio angiografico de troncos supraaérticos, caroti-
das en el cuello y cerebral realizado 19 dias tras el inicio de
la clinica mostr6 una obstruccion de la carétida interna
derecha con morfologia arrosariada, que terminaba afilada-
mente, y de la arteria cerebral posterior, completamente
cerrada, de inicio irregular y con relleno del hemisferio
derecho desde la carétida interna a través de la comuni-
cante anterior; también se observo irregularidad en el inicio
de la arteria cerebral media derecha con estenosis
importante (fig. 2). El estudio de las arterias renales fue
normal. Todo ello permiti6 el diagnostico de DFM.
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Figura 1 TAC craneal: infarto en el territorio de la arteria
cerebral posterior derecha y en el talamo derecho.
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Figura 2 Carotida interna derecha: morfologia arrosariada que
termina afiladamente.

Figura 3 Carétida interna derecha: mejoria con respecto a la
imagen inicial.

De acuerdo con el servicio de radiologia intervencionista,
debido a la friabilidad de la arteria y el consiguiente riesgo
del tratamiento endovascular, se decidid una actitud
terapéutica conservadora, con administracion de acido
acetilsalicilico a dosis antiagregante de manera crénica.
Veinte meses después del cuadro, el paciente evoluciono
favorablemente y se ha recuperado de su hemiparesia,
aunque persiste la hemianopsia. Se le realizan controles
clinicos, de RM, angio-RM y angiografia anuales. En la
angiografia y la angio-RM realizada 9 meses después se
apreci6 desaparicion de la imagen arrosariada de la carétida
y un pequeho aneurisma en el origen de la comunicante
posterior derecha (fig. 3). Los sucesivos controles clinicos y
de neuroimagen no han mostrado cambios significativos.

Discusion

En la infancia, el ictus isquémico es poco frecuente y
representa el 2% de todos los ictus®. Su incidencia
aproximada es de 2,6 por cada 100.000 nifios al afio®. A
diferencia del adulto, en que suele presentarse como
complicacion de la arteriosclerosis e hipertension arterial,

en el nifo la etiologia es multiple: cardiopatias congeénitas,
enfermedades hematoldgicas, infecciosas, vasculitis, disec-
ciones arteriales y trastornos metabolicos’.

La DFM es una enfermedad arterial no inflamatoria y no
ateroesclerotica, que afecta a arterias de pequeio y
mediano calibre, y produce estenosis en algunos segmentos
arteriales por degeneracion del tejido elastico y distribucion
irregular de tejido fibroso y musculo liso en las capas
arteriales®. Histologicamente pueden distinguirse 3 tipos,
segun comprometa la capa intima, media o adventicia, y se
clasifica en 3 subtipos: medial (el 85% de los casos) con
adelgazamiento de la media y deposito de tejido fibroso que
preserva la lamina elastica interna; perimedial (10%) con
depositos de mesénquima entre la media y la adventicia, e
intimal (5%) con pérdida de matriz subendotelial y
fragmentacion de la lamina elastica interna’.

Los hallazgos histologicos se correlacionan con su imagen
angiografica, y se describe una asociacion entre la
afectacion anatomopatologica de la capa media y la imagen
de estenosis multifocal arrosariada en la angiografia, sin
poderse relacionar claramente una imagen tipica en caso de
afectar a las otras capas'>.

En su etiologia se ha indicado la implicacion de factores
mecanicos y hormonales, y puede ser familiar hasta en el
10% de los casos®, posiblemente por transmision autosémica
dominante®. Se ha intentado demostrar la asociacién entre
el déficit de alfa 1-antitripsina y la DFM. Sin embargo,
parece tratarse de una asociaciéon casual, dada la elevada
prevalencia del déficit de alfa 1-antitripsina en la poblacion
general’. Aunque se han publicado casos de DFM en
pacientes afectados de lupus eritematoso sistémico', el
papel de la autoinmunidad esta aun por determinarse y no
ha podido confirmarse la asociacion con el antigeno de
histocompatibilidad (HLA) Drwé, dada la limitacion de los
estudios realizados®>. No obstante, no existen estudios
concluyentes al respecto y la etiologia de esta enfermedad
contintia siendo desconocida.

La DFM afecta con mayor frecuencia a las arterias renales y
produce clinica de HTA vasculorrenal. El territorio cervico-
cefalico estd comprometido en el 25-30% de los casos,
principalmente la arteria carétida interna extracraneal®. En
los ninos, la afectacion de la DFM cefalica es extremada-
mente rara y, al contrario que en el adulto, suele afectar a
vasos intracraneales. El diagnostico suele ser casual ya que la
mayoria de las veces es asintomatica, pero la presentacion
clinica habitual es la de un ictus isquémico’2. Aunque se
trata de una enfermedad infrecuente, debe pensarse en ella
ante infartos repetidos no explicables por otra causa’.

En el diagnostico de la DFM son de utilidad las pruebas de
imagen no invasivas, como la ecografia Doppler de troncos
supraaorticos y transcraneal, la RM y la angio-RM, asi como
la angio-TAC. El diagnédstico definitivo se obtiene por
angiografia, en la que la carétida interna muestra un
aspecto “arrosariado” o “en pila de monedas” producido
por la alternancia de estenosis y dilataciones de ésta’%1""'2,
En el curso evolutivo de esta enfermedad no es infrecuente
la aparicién de aneurismas saculares intracraneales’ 3. El
ultimo control angiografico de nuestro paciente muestra un
pequeino aneurisma en el origen de la arteria comunicante
posterior derecha.

El fendmeno de moya-moya se ha relacionado con la DFM:
se trata de un signo angiografico producido por la oclusion
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progresiva de la carétida y el posterior desarrollo de una red
vascular con “aspecto de humo” (moya-moya significa
niebla en japonés)*'*. En nuestro caso, por el momento
no hemos encontrado imagenes que indiquen este fenoéme-
no.

Si el prondstico y el tratamiento de la DFM es un tema
controvertido, lo es aun mas en la edad pediatrica. En los
pacientes sintomaticos, algunos autores recomiendan la
realizacion de angioplastia percutanea junto con tratamien-
to antiagregante; en los pacientes asintomaticos,
Unicamente antiagregantes. Si la angioplastia no da resul-
tado, puede ser necesaria la colocacion de un stent. Los
aneurismas se tratan igual que en pacientes no afectados de
DFM'™. En nuestro caso, tras valorarse el riesgo por
tortuosidad y friabilidad de la arteria al paso del stent, se
decidi6 una actitud terapéutica conservadora. En la actua-
lidad, con acido acetilsalicilico, evoluciona favorablemente
y no ha presentado nuevas complicaciones neuroldgicas.

El escaso nUmero de pacientes recogidos en la bibliografia
no permite sacar conclusiones acerca de cual es el
tratamiento mas adecuado de la DFM. Por tanto, creemos
que la actitud que tomar debe ser multidisciplinaria y
consensuada entre todos los especialistas implicados,
valorando el riesgo beneficio e individualizando cada caso.
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