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Grande parte da sintomatologia dos acidentes vasculares cerebrais no
paciente adulto se deve a patologia da carétida extracraniana?. Entre as
causas de reducao do fluxo sangiiineo cerebral, nessa localizacdo, estio a
arteriosclerose ¢, angulacio da carétida 2%, Ulcera ateromatosa na bifurcacio
da carétida comum 8, espasmo arterial 13, displasia fibro-muscular 13, 14, 23, 24,
Com relacdo a essa Ultima, pouco tem sido pesquisado, embora o processo
ja tenha sido descrito em 1938 por Leadbetter e Burkland 2° ao estudarem as
artérias renais. Em 1965, Connet e Lansche?® relataram o comprometimentc
da artéria carétida interna cervical. Pouco tempo apds, Wylie e col3® apre-
sentaram cinco casos com associacido de aneurisma intracraniano em quatro
deles, assim como Iosme e coll® na carétida intracraniana e porcdo proximal
da cerebral média.

A displasia fibro-muscular constitui patologia arterial sistémica 2 9, 2¢ de
predominio renall?, apresentando caracteristicas definidas?? e podendo mani-
festar-se como doenca hereditaria 17, O presente estudo consta de sete casos
de displasia fibro-muscular (DFM) da artéria cardtida interna e artéria ver-
tebral, documentados angiograficamente. Julgamos oportuno o presente relato,
nao s6 por preencher todas as caracteristicas da patologia em discussdo, como
pelo fato de que nenhum caso foi publicado na literatura médica brasileira.

OBSERVACOES

CAas0 1 — B.G., 47 anos de idade, sexo feminino, preta, internada em 11-06-71
(Reg. 3792). A paciente apresentou, dois dias antes da internacdo, formigamento
nos membros superior e inferior esquerdos, instalando-se hemiplegia pouco tempo
depois. Vomitou uma vez, perdendo a consciéncia. Antecedentes nosolégicos — Hiper-
tensdo arterial (190/120). Exame neurolégico — Paresia do 6.2 nervo craniano bila-
teralmente, hemiplegia esquerda com hiperreflexia profunda e reflexo cutaneo-plantar
em extensdo. Carétidas cervicais palpdveis. O liquido céfalorraqueano era limpido,
com pressdo e transito normais. Angiografia carotidea @& direita: sinais de arte-
riosclerose cerebral difusa do tipo hipoplastico e irregularidades na carétida interna
compativeis com DFM do tipo contas de rosario (Fig. 1).
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CAsO 2 — A.S.S., 44 anos de idade, sex0 masculino, branco, internado em 06-07-72
(Reg. 4101), com queixas de perda de forca nos membros superior e inferior esquerdos,
de instalacdo subita, que o impediram de deambular. Antecendentes nosolégicos —
Crise convulsiva generalizada ha 5 anos. Exame neuroldogico — Hemiparesia esquerda
com hiperreflexia profunda e reflexo cutineo-plantar em extensdo. O liquido céfalor-
raqueano foi limpido com raquemanometria e exames citoquimicos normais. Angiografia
carotidea a direita: ateroma de artéria carétida interna cervical, junto & bifurcacéao,
e alteracdes na carétida interna extra- e intracraniana compativeis com DFM do
tipo hiperplasia da média (Fig. 2). O paciente teve alta melhorado, apés tratamento
clinico-neurolégico com vasodilatadores cerebrais.

Fig. 1 — Caso 1. Angiografia carotidea direita evidenciando irreqularidades
na carctida interna com aspectos de conta de rosdrio, compativeis
com DFM.

Fig. 2 — Caso 2. Angiografia carotidea direita. Alteracées na cardtida interna,
mais acentuadas na regidao do sifao, compativeis com DFM do tipo
hiperplasia da média.
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Caso 3 — P.S.A., 50 anos de idade, sexo masculino, internado em 27-03-1972
(Reg. 4148). O paciente se queixava de tonturas e esquecimento, tendo dificuldade
para o raciocinio e concentracdo. Ultimamente as tonturas intnsificaram-se, chegando
a desmaiar, com recuperac¢io imediata. H4 dois anos sentia dorméncias no lado
esquerdo da cabeca e no membro superior esquerdo. Antecendentes nosolégicos —
Catarata traumaAtica e traumatismo cranio-encefdlico h& 14 anos. Exame neurolégico
— Paresia do 3.° nervo craniano esquerdo, com auséncia de reflexo fotomotor e
anisocoria presente. Eletrencefalograma normal. A puncido lombar mostrou liquido
cefalorraqueano limpido e normotenso, com exame citoquimico normal. Angiografia
carotidea & direita: boa circulacdo encefélica, com multiplas irregularidades anulares
no contorno da artéria carotida interna. O paciente recebeu alta assintoméatico em
10-04-72.

Caso 4 — J.F.V., 46 anos de idade, sexo feminino, branca, internada em 03-05-72
(Reg. 4212), com queixas de cefaléia, vOomitos e sonoléncia, inicados ha 20 dias,
quando observou queda da palpebra direita. Exame neurolégico — Paresia do 3.0 e 6.9
nervos cranianos direitos, ptose palpebral direita, anisocoria e auséncia de reflexo
fotomotor & direita. A puncdo lombar mostrou liquido cefalorragqueano limpido e
normotenso. Angiografia carotidea & direita — Aneurisma da artéria comunicante
posterior e sinais de DFM tipo contas de rosirio ao nivel da carétida interna. Cinco
dias apés a baixa apresentou crise de cefaléia e vomitos. A puncdo lombar mostrou
liquido cefalorragqueano hemorragico e hipertenso (Pressdo inicial = 24 cm de agua).
Angiografia carotidea bilateral: confirmados os achados anteriores a direita e a
compressdo carotidea mostrou permeabilidade satisfatéria da comunicante anterior.
Uma semana ap6s a baixa, a paciente foi submetida & ligadura de carétida primitiva
direita, recebendo alta com oftalmoplegia em regressdo. Cinco meses ap6s apresen-

tava somente grau moderado de ptose palpebral.

CAas0 5 — J.M., 45 anos de idade, sexo feminino, branca, internada em 23-02-72
(Reg. 4274) por apresentar disartria. Quatro anos antes, a paciente apresentou dese-
quilibrio ao deambular. Meses apds notou dificuldade na linguagem, que se acentuou
h4 um més, instalando-se disfagia para alimentos s6lidos e liquidos. Exame neuro-
l6gico — Disartria, ataxia, forca muscular diminuida nos quatro membros, reflexos
cutaneo-abdominais diminuidos, reflexo cutaneo-plantar em extenséio bilateralmente,
sinal de Oppenheim bilateral, reflexo naso-palpebral aumentado, nistagmo horizontal
em ambos o0s olhos, paresia do 7.° nervo craniano a direita do tipo central, paresia
do 9.2, 10.¢ e 12, nervos cranianos & direita. O exame do liquido céfalorragqueano e a
raquemanometiria foram normais. Angiografia wvertebral: boa circulacdo vértebro-
bhasilar, observando-se pequenas irregularidades do tipo contas de rosario compativeis
com DFM na artéria vertebral esquerda e tronco basilar (Fig. 3). Pneumencefalo-
grafia: hidrocéfalo holoventricular.

CAs0 6 — A.B.S., 45 anos de idade, sexo masculino, branco, internado em 12-12-72
(Reg. 4658) com queixas de paresias no membro superior esquerdo. Exame neuro-
légico — Hemiparesia esquerda e disartria. O liquido céfalorraqueano mostrou-se
normal ao exame. Angiografia carotidea a esquerda: sinais de arteriosclerose difusa
e irregularidades multiplas do contorno da carétida interna cervical, de tipo anular,
correspondendo a DFM. Foi realizada endarterectomia em janeiro de 1973 para retirada
de placa de ateroma da carétida interna cervical direita. O paciente teve alta em
boas condicdes neuroldgicas, sem seqiielas,

Caso 7 — M.L.V., 63 anos de idade, sexo feminino, preta, internada em 19-07-73
(Reg. 4929) por apresentar subitamente dificuldade para falar e perda de forca no
membro superior direito. Antecedentes nosolégicos — Hipertensdo arterial (220/90)
e infarto do miocirdo. Exame mneurolégico — Obnubilacfo, rigidez de nuca e sinais
de irritacdo meningo-radicular, hemiparesia direita de predominio braquio-facial.
O liquido céfalorraqueano era hipertenso e hemorragico. Angiografia carotidea &
esquerda: sinais de arteriosclerose cerebral difusa, aneurisma sacular da porcéao
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supraclinoidea da artéria carétida interna, ao nivel de emergéncia da artéria comu-
nicante posterior, placa de ateroma na carétida interna cervical com imagem suges-
tiva de nicho ulceroso, maultiplas irregularidades do cortorno das artérias caroétida
comum e interna cervical, de tipo anular, compativeis com DFM. A paciente recebeu
alta com hemiparesia direita.

Fig. 3 — Caso 5. Angiografia vertebral. Irregularidades do
tipo contas de rosdrio compativeis com DFM na
artéria vertebral esquerda e tronco basilar,
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COMENTARIOS

McCormack e Dustam 22 classificaram a DFM em quatro tipos: fibro-
plasia intimal, que se caracteriza por estenose simétrica com ou sem dilatacio
posestendtica; fibroplasia da média, no terco médio da artéria, que da o aspecto
de contas de rosario; fibroplasia sub-adventicial, com aspecto semelhante ao
anterior, porém com calibre normal entre os segmentos estenosados; hiper-
plasia fibro-muscular, que afeta o tecido muscular-conjuntivo da porcido pro-
ximal da artéria. Tais tipos podem ser detectados mediante angiografia caré-
tidea ou vertebral.

Geralmente a DFM ocorre em mulheres com mais de 50 anos de idade,
porém ja tem sido relatada em criancas?!, produzindo deficits motores e/ou
sensitivos, cefaléia, distarbios visuais e auditivos e até convulsdes 10, 14, 23, 27,
podendo manifestar-se intensamente como quadros de acidentes vascular
cerebral em paciente fazendo uso da anticoncepcionais 13,

Em algumas ocasides a DFM associa-se a outros quadros neurolégicos pri-
mariamente n&o-vasculares, tais como neoplasias 10 14, 27 doencas desmielini-
zantes 27, neuralgias 14; ja foram relatadas associacSes com aneurismas intra-
cranianos 3 14, 21, 24 malformacdes do poligono de Willis 2!, fistulas artério-
venosas 17, hematoma intra-cerebral 21, hematoma sub-dural 10, 14, hemicranias 14,
edema cerebral 4, sendo ainda citadas associacGes com patologias nao pro-
priamente neurologicas, como diabete melito 27, cardiopatias 27, sindrome de
Ehlers-Danlos 11, coarctacio da aorta3 11, e sindrome de Marfan 3, 11,

Os sinais clinicos dependem fundamentalmente do fato de ser um achade
ocasional, portanto silencioso, ou de ser patologia primaria, manifestando-se
como quadro de insuficiéncia vascular cerebral, muitas vezes dependendo dos
movimentos de rotacdo da cabeca 2. Devido a freqilente concomitancia com
0s aneurismas intracranianos, a hemorragia sub-aracnéide é freqilente nesses
pacientes 11, 21, 27, 30 gpinifo essa considerada discutivel por outros ¢, Muitos
autores relatam ainda a hipertensido arterial associada & DFM como a prova-
vel causa de formacao, dilatacées e rotura de aneurismas em idade mais

precoce que a usual 11,

O exame clinico das artérias car6tidas e vertebrais permitem a indicacio
da angiografia correspondente, tendo Perry ?* observado sopro carotideo em
trés dos quatro pacientes com diagnéstico de DFM. Wylie e col.3° aconselham
a angiografia carotidea nos casos de hipertensio arterial de origem reno-
vascular e que apresentem DFM nessas artérias. Alguns autores indicam a
biopsia de artéria temporal superficial como confirmacio diagnédstica 25.

Dentre os processos patolégicos arteriais da cardtida extra-craniana, deve
ser feito o diagnéstico diferencial com as seguintes patologias: arteriosclerose 8,
que é mais freqliente em homens de faixa etaria mais avancada, ocorrendo
geralmente nos 2 cm iniciais da artéria, bilateralmente porém assimétrica;
espasmos arteriais 14, 18, que sempre envolvem a porcdo média da artéria e
muitas vezes a sua origem, mas nunca a porcido do vaso confinada & base do
cranio, sendo devidos & instrumentacdo e ocorrendo no local da puncdo com
agulha, na ponta do cateter e na regiio da injecdo peri-vascular ou sub-
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intimal, sendo tais alteracbes transitérias e modificaveis pelo uso de drogas
vasoativas; aderéncias na adventicia 4, que podem constituir achado trans-
operatdrio, podendo a correcdo cirlirgica ser feita sem arteriotomia; ondas
arteriais estaciondrias 1% 2%, que afetam a porcdo média da artéria, consti-
tuindo estreitamentos regulares corrugados superficialmente e de aparecimento
transitorio; aneurismas e fistulas artério-venosas 4 27 cujos aspectos angio-
graficos sao tipicos e definidos. O aspecto de contas de rosario no vaso com-
prometido pode também surgir na doenca de Takayasu 23 28 e na arterite
esclerosante 25, porém o envolvimento predominante se did na aorta e vasos
proximais. Por outro lado, a demonstracdo de colaterais desenvolvidas, em
funcdo do fluxo carotideo diminuido na fibroplasia intimal, pode ser confun-
dida com tumores vascularizados 28,

Alguns autores 5 19, 23, 24, 26 preconizam o tratamento cirargico. Morris e
col2® e Perry ?* realizaram dilatacio de cardtida em seus pacientes, com
desaparecimento do sopro carotideo em 80% dos casos e sem recorréncia de
sintomas neurolégicos. Pollock e Jackson 2’ recomendam a endarterectomia
na fibroplasia da média, tendo sido obtidos bons resultados com utilizacdo de
ponte de safena 12 e com anastomose término-terminal precedida de resseccdo
do segmento afetado 24,

Deveremos, portanto, pensar em displasia fibro-muscular em todos os
casos de acidente vascular cerebral em que a etiologia ndo é definida, seja
pela precocidade do aparecimento do quadro, seja pela associacdo com hiper-
tensao arterial. Sendo assim, e em funcdo do fato de ser patologia de carater
sistémico, deveremos realizar angiografias carotideas e/ou vertebrais sempre
que encontramos DFM em outro territério arterial.

RESUMO

Os autores apresentam sete casos de displasia fibro-muscular (DFM),
sendo seis deles na artéria carétida e um na artéria vertebral, estudados pelas
correspondentes angiografias. Sdo relatadas as histérias clinicas que, em cinco
pacientes, sdo de acidente vascular cerebral isquémico e, em dois, de hemor-
ragia sub-aracnéide por rotura de aneurisma. Dois pacientes foram & cirurgia:
um deles sofreu ligadura de carétida primitiva e outro sofreu endarterectomia
para retirada de placa de ateroma da artéria cardtida contralateral a aquela
com DFM. Finalmente é feita breve discussdo sobre a referida patologia,
quadro clinico, dignéstico e tratamento, sendo ressaltada a importancia do
estudo angiografico carotideo e vertebral quando encontrada DFM em outro
territorio vascular.

SUMMARY

Fibromuscular dysplasia of cerebral vessels:
report of seven cases.

Seven cases of fibromuscular dysplasia, six of them of the carotid artery
and one of the vertebral artery studied by angiography are reported. The
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clinical histories have been of ischemic cerebro-vascular accident in five
patients and of subarachnoidal hemorrhage dependent on ruptured aneurism
in the others. Two patients underwent surgery: a primitive carotid ligation
in one and, in the other, an endarterectomy for ressection of an atheroma
plaque of the contralateral carotid artery. The symptomatology, diagnosis and
treatment are discussed, emphasizing the importance of the vertebral and
carotid angiographic study in the cases in which there is a diagnosis of
fibromuscular dysplasia in any other vascular territory.
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