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RESUMO

E relatada uma forma atipica de displasia fibromuscular da artéria carétida interna cuja denominacgéo
é causa de grande confusdo na literatura devido a sua raridade. H4& menos de 20 casos descritos.
Sua aparéncia em forma de septo é bem singular.

A lesao foi causa de isquemia cerebral embdlica transitéria numa paciente de 49 anos de idade.
A paciente foi submetida a arteriotomia e a membrana rigida, que se originava na parede da artéria
carétida interna projetando-se para luz arterial, foi removida.

O aspecto histopatolégico é apresentado e as controvérsias na nomenclatura dessa leséo é discutida

PALAVRAS-CHAVE

Displasia fibromuscular. Septo arterial. Artéria carétida interna. Episddio isquémico transitorio.

ABSTRACT

Atypical fibromuscular dysplasia. Case report

A case of atypical fibromuscular dysplasia of the internal carotid artery showing septal appearance in
the angiography is reported. There are less than twenty similar cases reported in the literature. This
singular lesion was the etiology of transient isquemic athack in a 49 year-old female.

An arteriotomy was performed and the hard septum originated in the arterial wall was excised. The
histopathological aspects of the lesion are presented.
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Introducéo

Displasia fibromuscular € uma doenca arterial
segmentar, ndo-inflamatéria, ndo-ateromatosa de
etiologia desconhecida. Inicialmente, foi descrita nas
artérias renais por Leadbetter e Burkland'2, em 1938;
e, naartériacarétidainternapor Palubinskas e Ripley,
em 1964, Um ano depois, o primeiro caso dadoenca
na artéria carétida interna, e documentado histolo-
gicamente, foi descrito por Connet e Lansche®. Desde
entdo, inimeros rel atos tém sido publicados.

A prevalénciadedisplasiafibromuscular daartéria
carétida interna em pacientes submetidos a angio-
grafiadigital €de0,6% e, em sériesde necropsias, de
0,02%**8. O acometimento no sexo feminino é nove
vezes mais comum e, em 65% dos casos, ocorre

bilateralmente. E, fregientemente, um achado incidental
e, geralmente, considerada umalesdo benigna®,

O padréo angiogréfico mais comum da displasia
fibromuscular cefalocervical é o aspecto em rosario,
usual mente considerado patognom®dnico. A maior parte
dessas lesdes ocorre de forma adjacente aos seg-
mentos C1-C2, da artéria carétida interna. Caracte-
risticamente, as porcdes proximal e distal da artéria
carétida interna extracraniana séo poupadas’™.

Neste relato, € discutida umaformade displasia
fibromuscular que apresenta localizacdo e padrdo
angiogréafico distinto e, freqientemente, é sin-
tomética. Apresenta-se sob forma de um septo que
se originada parede e se insinua paraaluz arterial.
N&o ha uniformidade paraadenominacéo dessaleséo
naliteratura.

*Neurocirurgi&o.
**Residente de Neurocirurgia.



Relato do caso

Paciente de 49 anos de idade, sexo feminino,
apresentou quadro de hemiparesia esquerda transitéria
com recuperacdo completaem menos de 24 horas. Nao
havia antecedentes de hipertenso arterial. O exame
clinico ndo evidenciou alteracdes. Os exames labo-
ratoriais — hemograma, coagulograma, eletrélitos,
colesterol e urina— encontravam-se dentro dos limites
danormalidade. Provas reumatol 6gicasforam negativas.
Eletrocardiograma e ecocardiograma estavam normais.

Ressonancia magnética (RM) do encéfalo eviden-
ciou infarto isquémico recente no nicleo lenticular
direito e ramo posterior da capsula interna direita
(Figura 1). A angiografia por RM mostrou obstrucéo
defluxo sangtiineo ao nivel do segmento M1 daartéria
cerebral médiadireita (Figura 2).

Figura 1 - RM demonstrando hipersinal, em seqiiéncia T2, no
niicleo lenticular direito e por¢ao posterior da capsula interna.

Figura 2 — Angiografia por RM demonstrando auséncia de
fluxo na artéria cerebral média direita.
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Apbs 16 dias, foi realizada angiografia cerebral
digital que evidenciou falha de enchimento linear, em
formade septo, projetando-se da parede posterol ateral
parao limen, proximo ao bulbo daartériacardtidainterna
direita. A fase tardia demonstrou um turbilhonamento
do fluxo sangliineo e retencéo de contraste no local
dessalesdo (Figuras3 e4). A arté&riacerebrd médiadireita
ndo estava mais ocluida (Figura 5), sugerindo um
fendmeno embdlico.

Foi realizeda arteriotomia da artéria carétida interna;
encontrou-se uma membrana rigida, logo acima da
bifurcacdo carotides, proveniente daparede posterol ateral
daartériacardtidainterna, projetando-separaolUmen arterid
(Figura 6). A membrana foi extirpada e o exame histo-
patol égico demonstrou hiperplasia da intima associada a
miofibroblastos, degeneracdo mixdide e calcificagdo
digréfica(Figuras7 e8). A pacienterecebeu dtahospitdar,
assintomética, sete dias gpds o tratamento cirdrgico.

Figura 3 — Angiografia digital da artéria carotida direita
demonstrando falha de enchimento, em forma de septo,
na parede posterolateral, proximo do bulbo carotideo.

Figura 4 — Angiografia digital da artéria carotida direita
evidenciando fluxo turbulento e retencio
de contraste na fase tardia.
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Figura 5 - Angiografia digital da artéria carotida interna
direita nao evidenciando obstrucdo da artéria cerebral
média, demonstrado na angiografia por RM prévia.

Figura 6 — Fotografia intra-operatéria (-: artéria carotida
interna; =»: artéria carétida externa; *: membrana
projetando-se da parede posterolateral da artéria para
a luz da artéria carétida interna).

Figura 7 — Microscopia éptica (H&E, 100X).
Visao global da luz arterial com o septo
projetando-se para o seu interior.
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Figura 8 — Microscopia optica (H&E, 400X) da lesao
demonstrando hiperplasia da intima, presenca de
miofibroblastos, degeneracdo mixéide e
calcificacao distréfica.

Discussao

A displasiafibromuscular daartériacarétidainterna
€ consideradalesdo benigna, de achado incidental. Na
maioriadas vezes ndo causa sintomas'®. Corrin e cols.*
seguiram 79 pacientes por um periodo de cinco anos;
somente trés desses apresentaram epi sodios i squémicos
recorrentes. Eventos embolicos, distlrbios hemo-
dindmicos, dissec¢do arterial, formag&o de aneurismas
e de fistulas em consequiéncia da displasia fibro-
muscular sdo incomuns?202L.2,

A etiologiadadisplasiafibromuscular aindando est4
completamente esclarecida. Predisposicéo genética,
traumatismo crénico, estiramento do vaso envolvido,
fatoreshormonais e anormalidades do vasa-vasorum tém
sido sugeridos como agentes etiol 6gicos®*. A historia
natural dessa alteracdo também permanece pouco
elucidada. So e cols.??? descreveram um caso em que
um septo localizado naorigem daartériacarétidainterna
aumentou detamanho em periodo de um ano e um outro
em que houve progressao bilateral do padréo em rosetas.
Sdll ecols.® relataram alteragbes angiogréficas do padréo
em rosetas para o padréo de estenose tubular, sugerindo
um processo dindmico e evolutivo.

Histologicamente, é dividida em trés formas,
baseadas nas anormalidades da parede vascular®.
A formamaiscomum éadisplasiafibromuscular medial
(90% a95% dos casos) caracterizada pel o espessamento
dacamadamédiae dacamadamuscular, com destruicao
daléminaéelastica; nafibroplasiaintimal (5% dos casos)
h& o espessamento da intima e destruicdo da lamina
elasticainterna. A fibroplasia periadventicea (1% a 2%
dos casos) é extremamente rara e consiste exclu-
sivamente de fibrose da camada adventicia. Outras
classificagBes foram publicadas, contudo limitadas a
descricéo das alteragbes nas artériasrenaist.
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Quadro 1

Relatos publicados de displasia fibromuscular atipica da artéria carétida interna

Angiogr afiadigital
(artéria carotida interna)

Histopatol 6gico

Autor Sexo Idade
Ehrenfeld e cols. (1967) ® F 57
Rainer e cols. (1968)*" F 30
Houser e cols. (1971)* ? ?
Gee e cols. (1974)° M 38
So e cols. (1979)%2 F 47
Wirth e cols. 1981)%* M 57
Morgenlander e cols. (1991)* F 34
Gironell e cols. (1995)7 F 29
Kubis e cols. (1999)*

Paciente 1 F 37
Paciente 2 M 44
Paciente 3 M 38
Presente relato F 49

Septo na origem Displasia fibromuscular
Septo na origem Espessamento da intima e da média
Septo na origem ?
Defeito enchimento na origem Hipertrofia da intima
Septo na parede posterior do bulbo carotideo Fibrose da intima
Web-like na parede posterior do bulbo carotideo
Defeito de enchimento na parede posterior
Imagem pseudovalvar na parede posterior

Hiperplasia da intima
Fibrose da intima + destruicéo da elastica
Fibroblastos com degeneragdo mixdide

Megabulbo e presenca de septo web-like ?

Megabulbo e presenca de septo web-like ?

Megabulbo e presenca de septo web-like Hiperplasia da intima + trombos
Septo na origem Hiperplasia intimal

(M = masculino; F = feminino; ? = desconhecido)

Houser e cols.® introduziram o termo “displasia
fibromuscular atipica” em 1971, quando evidenciaram
um padrdo angiogréfico diferente de displasia
fibromuscular classicamente conhecida. No caso
discutido por eles, s6 uma parede do segmento
acometido era envolvida e relataram a lesdo como
sendo uma dobra em forma de bolsa lembrando um
diverticuloliso.

Ostermos diaphragma-like, e web-like, utilizados
algumas vezes, causa grande confusdo e deveriam ser
reservados para descrever uma obstrucéo fina
semelhante a um diafragma localizado no sistema
arterial humano e relacionado com aterosclerose®,

Em 1977, Osborn e Anderson®®, descreveram ostrés
espectros angiograficos dadisplasiafibromuscular: tipo
| - considerada patognoménica de displasia fibro-
muscular cefalocervical, apresentaaparénciaderosetas
e representa a maior parte dos casos; tipo Il -
caracteriza-se por estenose tubular unifocal ou
multifocal; tipo I 11 - 0 acometimento da artéria af etada
ocorre em setor limitado da parede do vaso. Essefoi o
tipo chamado por Houser'® de“ displasiafibromuscul ar
atipica’. A presenca de um septo naorigem da artéria
carétidainternafoi descrita como sendo de aparéncia
extremamente incomum e ndo foi classificada. Na
época de sua publicacdo s havia trés casos descritos.

Em 1999, Kubis e cols., revisando a literatura,
encontraram dez casos de displasia fibromuscular
documentados histologicamente com padré&o angio-
grafico septal peculiar. A aterac8o foi descrita como
um septo fibroso localizado na origem da artéria
carétida interna e foi considerada como sendo fonte
embdlica causadora de isquemias cerebrais. Esses
autores acrescentaram mai strés casos aos dez descritos.

Essa forma singular, descrita poucas vezes na
literatura (Quadro 1), apresentaa gumas caracteristicas
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diferentes daquelas mais freglientemente observadas
na displasia fibromuscular. Nenhum caso apresenta
alteracOes bilaterais. Um déficit neurol 6gico, mesmo
que transitério, geralmente precede o diagndstico,
contradizendo a caracteristicaincidental e benignada
displasiafibromuscular. Diferentemente do que ocorre
nasformasmais comuns, ondeaporcao proximal edistal
€ poupada, alesdo é Unica e acomete aartériacardtida
interna junto a sua origem.

Apesar das diferencas clinicas e radioldgicas, a
proliferacdo da intima do vaso visualizada histolo-
gicamente nesses casos € a mesma observada na
fibroplasiaintimal.

Acreditamos que esses casos representem um
subtipo diferente de displasiafibromuscular. Estaforma
septal € sintomética e pode ser identificada angio-
graficamente. Apesar de ndo existir um tratamento
especifico para esses casos e muitos autores preco-
nizarem o uso de antiagregantes plaquetari os!#21222425,
aendarterectomiacom remoc&o do septo pode ser eficaz
quando realizada com intuito de prevenir a repeticéo
de eventos embdlicos.

Referéncias

1. ALIMI Y, MERCIER C, PELLISSIER JF, PIQUET P,
TOURNIGAND P: Fibromuscular disease of the renal
artery: A new histopathologic classification. Ann Vasc
Surg 6:220-4, 1992.

2. CLOFT HJ, KALLMES DF, KALLMES MH, GOLDSTEIN
JH, JENSEN ME, DION JE: Prevalence of cerebral
aneurysms in patients with fibromuscular dysplasia: a
reassessment. J Neurosurg 88:436-40, 1998.

Bianco AM e cols.

56



Arq Bras Neurocir 23(1): 53-57, 2004

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Displasia fibromuscular atipica

CONNET MC, LANSCHE JM: Fibromuscular
hyperplasia of the internal carotid artery. Ann Surg
162:59-62, 1965.

CORRIN L, SANDOK MW: Cerebral ischaemic events
in patients with carotid artery fibromuscular dysplasia.
Arch Neurol 38:616-8, 1981.

EHRENFELD WK, STONEY RJ, WYLIE ES: Fibro-
muscular hyperplasia of the internal carotid artery. Arch
Surg 95:284-7, 1967.

GEE W, BURTON R, STONEY RJ: Atypical fiboromus-
cular hyperplasia involving the carotid artery. Ann Surg
180:136-8, 1974.

GIRONELLA, MARTI-FABREGAS J, JUAN-DELAGO M,
LLORET D, FERNADEZ-VILLA JM, MARTI-VILALTA JL:
Carotid pseudo-valvular fold: a probable cause of
ischaemic stroke. J Neurol 242:351-3, 1995.
HARRISON EG, MCCORMARK LJ: Pathologic classi-
fication of renal arterial disease in renovascular
hypertension. Mayo Clin Proc 46:161-7, 1971.
HASSLER O: Intra-arterial bridges in the larger cerebral
arteries. Acta Radiol Diag 3:305-9, 1965.

HOUSER OW, BAKER HL, SANDOK BA, HOLLEY KE:
Cephalic arterial fibromuscular dysplaia. Neuroradiology
101:605-11, 1971.

KUBIS N, VON LANGSDORFF D, PETITJEAN C,
BROULAND JP, GUICHARD JP, CHAPOT R, MIKOL J,
WOIMANT F: Thrombotic carotid megabulb: Fibro-
muscular dysplasia, septae, and ischemic stroke.
Neurology 52:883-6, 1999.

LEADBETTER W, BURKLAND C: Hypertension in
unilateral renal disease. J Urol 39:616-26,1938.
LIPCHIK EO, DEWEESE JA, SCHENK EA, LIM GHK:
Diaphragma-like obstructions of the human arterial tree.
Radiology 113:43-6, 1974.

MORGENLANDER JC, GOLDSTEIN LB: Recurrent
transient ischemic attacks and stroke in association with
an internl carotid artery web. Stroke 22:94-8, 1991.
OSBORN AG, ANDERSON RE: Angigraphic spectrum
of cervical and intracranial fibromuscular dysplasia.
Stroke 8:617-26, 1977.

PALUBINSKAS AJ, RIPLEY HR: Fibromuscular hyperplasia
in extrarenal arteries. Radiology 82:451-5, 1964.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

RAINER WG, CRAMER GG, NEWBY JP, CLRKE JP:
Fibromuscular hyperplasia of the carotid artery causing
positional cerebral ischemia. Ann Surg 167:444-6, 1968.
SCHIEVINK WI, BJORNSSON J: Fibromuscular
dysplasia of the carotid artery: A clinicopathological
study. Clin Neuropathol 15:2-6, 1996.

SELL JJ, SEIGEL RS, ORRISON WW, ROBERTS WS:
Angiographic pattern change in fibromuscular
dysplasia. Angiology 46:165-8, 1995.

WELS RP, SMITH RR: Fibromuscular dysplasia of the
internal carotid artery: a long term follow-up. Neuro-
surgery 10:39-43, 1982.

SO EL, TOOLE JF, DATAL P, MOODY DM: Cephalic
fiboromuscular dysplasia in 32 patients. Arch Neurol
38:619-22, 1981.

SO EL, TOOLE JF, MOODY DM, CHALLA VR: Cerebral
embolism from septal fibromuscular dysplasia of the
common carotid artery. Ann Neurol 6:75-8, 1979.
STANLEY JC, GEWERTZ BL, BOVE EL, SOTTIURAI
V, FRY WJ: Arterial fibrodysplasia. Arch Surg 110:561-
6, 1975.

STEWART M, MORITZ M, SMITH R, FURLENWNDER
T, PERDUE G: The natural history of carotid fibro-
muscular dysplasia. J Vasc Surg 3:305-10, 1986.
VAN DAMME H, SAKALIHASAN N, LIMET R:
Fibromuscular dysplasia os the internal carotid artery.
Personal experience with 13 cases and literature
review. Acta Chir Belg 99:163-68, 1999.

WIRTH FP, MILLER WA, RUSSEL AP: Atypical fibro-
muscular hyperplasia. J Neurosurg 54:685-9, 1981.

Original recebido em abril de 2003
Aceito para publicagdo em setembro de 2003

Endereco para correspondéncia:
André de Macedo Bianco

Hospital Nove de Julho — Neurocirurgia
Rua Peixoto Gomide, 613, 9° andar
CEP 01409-001 — S50 Paulo, SP

57

Bianco AM e cols.



