Presentacion de casos

FIBRODISPLASIA ARTERIAL

La fibrodisplasia arterial es causa poco conocida de
enfermedad vascular. Presentamos un paciente que
consulté por lesiones ulcero-necréticas en extremidades.
La arteriografia revelaba patron rosariforme en los
vasos, los examenes de laboratorio eran normales y la
biopsia evidencié hiperplasia medial que comprometia
vasos arteriales y venosos.

Es el primer informe en la literatura de hiperplasia
medial en arterias digitales y en vasos venosos. Resaltamos
la importancia de reconocer esta patologia por los
diagnésticos diferenciales que plantea, en especial las
vasculitis. Debemos pensar en fibrodisplasia en pacientes
que consultan por episodios vasculares oclusivos, sin
manifestaciones sistémicas, con examenes de laboratorio
normales y hallazgos radiolégicos sugestivos.

INTRODUCCION

La fibrodisplasia arterial es una arteriopatia de origen
desconocido, que se caracteriza por alteraciones histoldgicas a
nivel de la capa media y de la intima de grandes y medianas
arterias con proliferacion de tejido muscular liso y fibroso (1).

Su reconocimiento data de 1938 cuando Leadbetter y
Burkland, (2) describieron el caso de un nifio de raza negra
con hipertension arterial por compromiso unilateral de la
arteria renal. Desde ese momento y hasta 1964 se consideraba
que esta entidad era exclusiva de las arterias renales, (3, 4),
hasta que Palubinska y Ripley describieron los primeros
casos de compromiso de vasos extrarrenales por la
fibrodisplasia, (5), y posteriormente se informan otras
localizaciones (6-19).

Presentacién del caso

Hombre de 26 afios, agricultor, historia clinica 965018,
quien consulta por presentar sensacion de ardor y disestesias
en plantas y tercio inferior de sus piernas, de tres meses de
evolucion. Posteriormente refiere dolor progresivo e
incapacitante, asociado apresencia de lesiones violaceas en
dorso de ambos pies con progresién a ulcera y necrosis en
pulpejos de los dedos del pie izquierdo que requieren
amputacion.

No hay antecedentes familiares o personales de
importancia, no hay historia de tabaquismo. Al ingreso los
signos vitales fueron normales. Se observaron lesiones
violaceas en el tercio inferior de miembros inferiores con
compromiso ulcero-necrdtico en pulpejos del primero y
quinto dedos de ambos pies; los pulsos femorales y popliteos
++/++ bilaterales y +/++ los tibiales posteriores y pedios. Se
considerod el diagndstico de vasculitis de grandes vasos y se
solicitd interconsulta con cirugia vascular, donde prescriben
pentoxifilina 800 mg/dia, via oral y acido acetil salicilico
500 mg/dia, via oral y lo programan para amputacion, que el
paciente rechaza y solicita salida voluntaria. Seis meses
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después, reingresa por claudicacion intermitente y dolor
insoportable en miembros inferiores. Cirugia vascular le
practica amputacion infrarrotuliana bilateral.

Nuevamente consulta al servicio, siete meses después,
por presentar lesion violacea en pulpejo del tercer dedo de
lamano izquierday disestesia, al examen se evidencia lesion
vasculitica en el pulpejo de ese dedo. Los pulsos eran
normales. Se hospitaliza para estudio, con impresion
diagnoéstica de sindrome vasculitico.

Cuadro hematico con velocidad de sedimentacion
globular, glicemia, nitrogenados, parcial de orina, colesterol,
triglicéridos, TP, PTT y plaquetas normales, anticuerpos
antinucleares negativos, C3 y C4 normales, factor
reumatoideo negativo, HBsAg negativo. Proteina$S, proteina
C y antitrombina III, anticuerpos anticardiolipina, I1gG e
IgM normales. Radiografia de térax, electrocardiograma y
ecocardiograma normales. Arteriografia de miembro superior
(Figura 1): irregularidad en el trayecto del arco radiopalmar
derecho de aspecto rosariforme y oclusién abrupta de la
tercera, cuartay quinta colateral interna de arterias digitales.

Figura 1. Arteriografia de mano izquierda. Las flechas se-
fialan irregularidad en el trayecto del arco radiopalmar con
aspecto  rosariforme.

Oclusion abrupta de colaterales de

arterias  digitales.
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Figura 2. Histopatologia. Biopsia vascular. Hcl 988478, MM,
Bx. 1238-91 Hospital San Juan de Dios: A. Hematoxilina-
eosina Bx arterial 35X. Importante engrosamiento mural

uniforme por incremento de la capa muscular. Compromiso
limitado a la pared muscular. B. Elastica. Bx arterial 10X
Espesor de la pared muscular acentuado. Flechas sefialan
localizacion de la lamina eldstica externa e interna las cua-
les estan indemnes. C. Hematoxilina-eosina Bx vena 10X.
Engrosamiento uniforme de la capa medial por moderada

hipertrofia  muscular.
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En lailiaca externa una colateral presentaba trayecto irregular
tipo rosariforme.

Biopsias de piel y misculo normales. B iopsia de miembros
amputados pared vascular: engrosamiento de la pared de
vasos arteriales y venosos con proliferacién de la capa
media, dada por hiperplasia severa de miocitos con respecto
de la intima (Figura 2A-B), Igual compromiso se aprecia en
vasos venosos (Figura 2C). Se establece el diagndstico de
fibrodisplasia arterial, que compromete arterias digitales de
las manos e iliaca externa, con compromiso asociado en
Vasos Venosos.

Como tratamiento se ordena acido acetilsalicilico 100
mg/dia via oral y prazocin 0.5 mg/dia via oral. El paciente
evoluciona satisfactoriafrtente, asistiendo a sus controles,
encontrandose asintomdtico en términos generales y sin
compromiso Vascular.

DISCUSION

La fibrodisplasia airterial se ha descrito clasicamente
afectando las arterias renales, predominantemente en mujeres
y ocasionando hipertension arterial de origen renovascular
(20, 21). Su causa es desconocida, postulandose factores
desencadenantes como: influencias hormonales, anatomicas
y mecéanicas sobre lapared arterial. Se considera que existen
alteraciones mecanicas al flujo sanguineo en los vasos y
colaterales a la aorta, especificamente en las arterias renales,
cervicales altas y esplacnicas (22); también se piensa que la
enfermedad es mas frecuente en arterias elasticas con mayor
contenido de tejido conectivo y en aquellas con disposicion
pobre de colaterales y con vasa vasorum mas delgadas (22).

Otros piensan que existen alteraciones congénitas en la
formacion y desarrollo de los vasos, con deficiencia de la
elastica en la capa media y alteraciones mesenquimales
embrionarias en el desarrollo del tejido conectivo, modulado
por estrés sobre los vasos y proliferacion de fibroblastos
(22). Las infecciones virales como larubéola, el hiperestro-
genismo y factores inmunoldgicos (20, 23, 24), han sido
implicados en su etiopatogenia.

Nuestro paciente es de sexo masculino, lo cual es inusual
para esta enfermedad. La histopatologia es bien conocida,
describiéndose cuatro subtipos (15, 21) (Figura 3), la
fibroplasia intimal, la hiperplasia de la media, la fibroplasia
medial y la displasia perimisial (Figura 3). El caso que
informamos presentaba hiperplasia de la media, variante
poco comun de la enfermedad que representa solamente 1%
de los casos descritos.

Las manifestaciones clinicas de la fibrodisplasia son
muy variadas y dependen de los vasos comprometidos
(Tabla 1). Se caracteriza insuficiencia vascular regional. Se
ha informado compromiso de arterias renales (1,4), carotida
interna (10, 11), arterias vertebrales (9), celiacas (6, 7),
mesénterica superior (5, 6), hepatica (5), axilar (8), aorta
(22) e iliaca extema (12, 15-22); sitios menos comunes
incluyen las femorales, popliteas, occipitales, branquial y
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DISPLASIAS ARTERIALES
Clasificacion histopatoldgica:

le Fibroplasia interna.
(fragmentagion ldmina eldstica
interna 5% ).
2eFibroplasia muscular.
(hiperpiasia medial -1% ).
3aFibroplasia medial
{la mds comin, forma periférica .
. Incremento tejido fibroso capa
externg 85 %).

4.Displasic perimedial.
{enfre la media y la adventicial0%)

Figura 3. Fibrodisplasia arterial. Clasificacion histopa-

tologica.

coronarias (16-18). Nuestro paciente presentaba compromiso
deuna rama colateral de la iliaca externadel arco radiopalmar
y de arterias digitales de las manos. El compromiso vascular
multiple, como en este caso, ya ha sido informado
anteriormente (19), hallandose mas frecuentemente la
asociacion con la arteria renal.

Se han descrito complicaciones inherentes a la displasia
como son: la formacidén de trombos y microémbolos, que
pueden ocasionar isquemia regional, con curso progresivo y
necesidad de amputacion de las extremidades (14, 20); las
dilataciones aneurismaticas de los vasos (14), como los
intracerebrales con riesgo de rupturas (21). El curso en este
paciente fuerapidamente progresivo requiriendo amputacion
infracondilea de sus extremidades inferiores y posteriormente
se evidencid compromiso de pequeiias arterias de las manos.

En Iran la fibrodisplasia arterial es la primera causa de
enfermedad vascular oclusiva en jovenes (16). El pilar diag-
nostico reside en la sospecha clinica en aquellos pacientes
jovenes, quienes consultan por cuadro que simula una vasculitis,
sin sintomas constitucionales, examenes de laboratorio
normales e irregularidades de los vasos en las arteridgrafias.
Entre los medios diagnésticos utiles para su deteccion se
encuentran la arteriografiay la biopsia, Se han descrito patrones
arteriograficos muy constantes, como la apariencia rosariforme
de los vasos sin presencia de colaterales (21,25); aneurismas,
oclusion abrupta de la luz arterial (5), formas en tirabuzon
(19), estenosis multifocales, irregularidades y estrechez
progresiva de los vasos (14, 26). La arteriografia mostraba
irregularidades en el trayecto de los vasos colaterales de la
iliaca externa del miembro inferior izquierdo y patron
arrosariado sin colaterales en el arco radiopalmar, mas oclusion
abrupta de la colateral interna de la arteria digital del cuarto
dedo. Estos hallazgos son altamente sugestivos de la entidad.
La biopsia arterial ofrece el diagnostico definitivo.

Se sospecharon varias entidades por las manifestaciones
clinicas que presentaba. Los sindromes vasculiticos son bien
conocidos como causantes de enfermedad vascular oclusiva
(27). El compromiso era muy localizado y no presentaba
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Tabla 1. Sindromes clinicos.

Vaso Expresién clinica
Coronario Angor pectoris-infarto
agudo del miocardio
. Viscerales:
Celiaco, Angina abdominal,
mesentéricas, colico
esplénicas mala absorcion.

Carotida interna, Isquemia
vertebrales- cerebral
occipitales transitoria.
Cefalea-vértigo,
amaurosis-fugaz.
Accidente cerebrovascular,
hemorragia subaracnoidea.
. Renales Hipertension arterial
. Periféricas: Sindromes oclusivos

periféricos.

Iliacas, popliteas, Claudicacion intermitente

femoral axilar, Isquemia, ulceracion,

braquial, digitales necrosis.

manifestaciones sistémicas que sugirieran enfermedades como
el Buerger, panarteritis nodosa, Takayasu, etc. Las
manifestaciones clinicas, arteriograficas e histopatologicas en
dichas enfermedades son diferentes (24,25) y no corresponden
al caso. Otras enfermedades que se consideraron fueron lupus
eritematoso sistémico y esclerodermia; pero no existian
manifestaciones de estas entidades y el compromiso vascular
por ellas es distinto (28, 29). Se pueden tener en cuenta otros
diagnosticos diferenciales como las embolias (30, 31). Los
sindromes pseudovasculiticos (32), las embolias multiples por
cristales de colesterol (33-34), tumores (35,36), estados hiper-
coagulables (37-42) y el sindrome antifosfolipido (43, 44).
Otras entidades que merecen mencion son las genéticas que
ocasionan defectos en proteinas estructurales como el
pseudoxantoma elastico, la homocistinuria y el sindrome de
Enhler Danlos tipo IV. El paciente no presentaba ninglin rasgo
fenotipico que sugiriera estas enfermedades ni existian
antecedentes familiares que indicaran algin patron de herencia
definida. Resaltamos que en lahomocistinuriahay unatendencia
importante a la trombosis y que histopatologicamente los vasos
muestran engrosamiento de la intima con fibrosis y dafio
endotelial (37, 38).

En cuanto al prondstico y manejo, se considera que las
cirugias de reconstruccion vascular con injertos son altamente
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efectivas, con tasas muy bajas de recurrencia (15). Otros
recomiendan angioplastia (45), combinaciones de tratamientos
como angioplastia mas cirugia y programas de ejercicios (46),
terapia médica con antiagregantes plaquetarios y anticoagulantes
(47).

Recientemente se hace énfasis en la importancia de los
hallazgos histopatoldogicos, pues se considera que cuando existe
predominio de la fibrosis intimal, como se describe en vasos
pulmonares comprometidos por artritis reumatoideajuvenil, el
tratamiento médico con vasodilatadores da pobres resultados
(47), a diferencia de la buena respuesta con la terapia cuando
existe una hiperplasia de la media como en este paciente.

A largo plazo la recuperacion es buena, pero también es
conocido que los pacientes con enfermedad vascular oclusiva
en general tienen una mortalidad aumentada por mayor riesgo
de enfermedad cardiovascular asociada (48), por lo tanto estos
pacientes se deben observar frecuentemente.

El presente caso es el primero informado de fibrodisplasia
arterial con compromiso in situ de vasos arteriales digitales y de
lesiones similares en vasos venosos. Resaltamos estos hechos
porque podrian corresponder aunanueva entidad o quizas a una
variante de la fibrodisplasia arterial con hiperplasia
predominantemente de la media no conocida.

SUMMARY
Arterial fibrodysplasia is not a well known cause of vascular
disease. The case of a patient was seen because of necrotic
ulcers in upper and lower extremities is reported. Biopsy of the
lesions revealed medial hyperplasia involving arterial and
venous vessels. This is the first report in the literature of
medial hyperplasia in digital arteries and in venous vessels.
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