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Fibromuscular dysplasia: an uncommon cause of arterial hypertension
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Nina de 13 anos que consultd por astenia, hiporexia, sensa-
cion de mareo y dolor abdominal de dos meses de evolucion.
A la exploracion destacaba hipertension arterial (HTA) de
200/135 mmHg. La ecografia-Doppler mostro rinén derecho
atrofico, con aneurisma de arteria renal derecha, confir-
mado con angio-TC (fig. 1) y arteriografia. Presenté como
lesiones de organos diana: dano renal agudo (creatinina
maxima 1,45 mg/dL), retinopatia, miocardiopatia y microin-
fartos en sustancia blanca. Se descartaron aneurismas en
otras localizaciones mediante angiorresonancia de cuerpo
completo.

La paciente no cumplia criterios diagnosticos de sindrome
de Marfan, Ehlers-Danlos, Grange, poliarteritis nodosa,
esclerosis tuberosa o neurofibromatosis. No habia otros sig-
nos sugerentes de arteriosclerosis.

Se decidié tratar inicialmente mediante angioplastia
y colocacion de stent, no siendo posible por emboliza-
cion espontanea. Dada la persistencia de HTA y practica
anulacion funcional renal derecha, se decidié nefrecto-
mia derecha (fig. 2), con mejoria progresiva de tensiones
y funcion renal. Histopatologia compatible con displasia
fibromuscular (DFM). Tras dos afnos esta normotensa, sin tra-
tamiento y el filtrado glomerular estimado segln la formula
de Schwartz modificada es 66 mL/min/1,73 mZ.

* Presentaciones previas en congresos: XLIV Congreso Nacional de
Nefrologia Pediatrica. Badajoz, 15-18 mayo 2019.
* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: nuri_h_92@hotmail.com (N. Heredia-Torres).
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Figura1 Angio-TC de abdomen, donde se observan dos aneu-
rismas saculares en la arteria renal principal derecha con
calcificaciones groseras en su pared (flechas), asi como dismi-
nucion del tamano del rifdn ipsilateral (asterisco).

La DFM es una enfermedad rara en ninos, de causa y
prevalencia desconocidas, caracterizada por la presencia
de estenosis segmentarias no inflamatorias en arterias de
mediano-pequefo calibre, siendo la arteria renal la mas
frecuentemente afectada’?.

La ecografia-Doppler, pese a su baja sensibilidad, es util
en el abordaje diagnostico inicial de HTA renovascular. La
angio-TC y angio-RM ofrecen mayor sensibilidad. La arterio-
grafia renal constituye el gold standard'>. El tratamiento
engloba el control tensional y, en casos seleccionados y con
HTA refractaria, la angioplastia>.
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Figura 2 Pieza quirlrgica de nefrectomia derecha. 2a)
Rifdn derecho significativamente pequefo para la edad de la
paciente. 2b) Fragmento de arteria renal derecha, notense los
dos aneurismas saculares calcificados (asteriscos), el mayor de
ellos parcialmente roto (flecha).
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