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FIBRODISPLASIA ARTERIAL 

La fibrodisplasia arterial es causa poco conocida de 
enfermedad vascular. Presentamos un paciente que 
consultó por lesiones úlcero-necróticas en extremidades. 
La arteriografía revelaba patrón rosariforme en los 
vasos, los exámenes de laboratorio eran normales y la 
biopsia evidenció hiperplasia medial que comprometía 
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 patología por los 
diagnósticos diferenciales que plantea, en especial las 
vasculitis. Debemos pensar en fibrodisplasia en pacientes 
que consultan por episodios vasculares oclusivos, sin 
manifestaciones sistémicas, con exámenes de laboratorio 
normales y hallazgos radiológicos sugestivos. 

INTRODUCCION 
La fibrodisplasia arterial es una arteriopatía de origen 

desconocido, que se caracteriza por alteraciones histológicas a 
nivel de la capa media y de la íntima de grandes y medianas 
arterias con proliferación de tejido muscular liso y fibroso (1). 

Su reconocimiento data de 1938 cuando Leadbetter y 
Burkland, (2) describieron el caso de un niño de raza negra 
con hipertensión 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). 

Presentación del caso 
Hombre de 26 años, agricultor, historia clínica 965018, 

quien consulta por presentar sensación de ardor y disestesias 
en plantas y tercio inferior de sus piernas, de tres meses de 
evolución. Poster iormente ref iere dolor progresivo e 
incapacitante, asociado a presencia de lesiones violáceas en 
dorso de ambos pies con progresión a úlcera y necrosis en 
pulpejos de los dedos del pie izquierdo que requieren 
amputación. 

No hay antecedentes famil iares o personales de 
importancia, no hay historia de tabaquismo. Al ingreso los 
signos vitales fueron normales. Se observaron lesiones 
violáceas en el tercio inferior de miembros inferiores con 
compromiso úlcero-necrótico en pulpejos del primero y 
quinto dedos de ambos pies; los pulsos femorales y poplíteos 
++/++ bilaterales y +/++ los tibiales posteriores y pedios. Se 
consideró el diagnóstico de vasculitis de grandes vasos y se 
solicitó interconsulta con cirugía vascular, donde prescriben 
pentoxifilina 800 mg/día, vía oral y ácido acetil salicílico 
500 mg/día, vía oral y lo programan para amputación, que el 
paciente rechaza y solicita salida voluntaria. Seis meses 

después, reingresa por claudicación intermitente y dolor 
insoportable en miembros inferiores. Cirugía vascular le 
practica amputación infrarrotuliana bilateral. 

Nuevamente consulta al servicio, siete meses después, 
por presentar lesión violácea en pulpejo del tercer dedo de 
lamano izquierday disestesia, al examen se evidencia lesión 
vasculítica en el pulpejo de ese dedo. Los pulsos eran 
normales. Se hospitaliza para estudio, con impresión 
diagnóstica de síndrome vasculítico. 

Cuadro hemático con velocidad de sedimentación 
globular, glicemia, nitrogenados, parcial de orina, colesterol, 
triglicéridos, TP, PTT y plaquetas normales, anticuerpos 
ant inucleares negat ivos , C3 y C4 normales , factor 
reumatoideo negativo, HBsAg negativo. ProteínaS, proteína 
C y antitrombina III, anticuerpos anticardiolipina, IgG e 
IgM normales. Radiografía de tórax, electrocardiograma y 
ecocardiograma normales. Arteriografía de miembro superior 
(Figura 1): irregularidad en el trayecto del arco radiopalmar 
derecho de aspecto rosariforme y oclusión abrupta de la 
tercera, cuarta y quinta colateral interna de arterias digitales. 

Figura 1. Arteriografía de mano izquierda. Las flechas se-
ñalan irregularidad en el trayecto del arco radiopalmar con 
aspecto rosariforme. Oclusión abrupta de colaterales de 
arterias digitales. 

Acta Med Colomb Vol. 18 N° 1 ~ 1993 



76 Presentación de casos 

En la ilíaca externa una colateral presentaba trayecto irregular 
tipo rosariforme. 

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

Como tratamiento se ordena ácido acetilsalicílico 100 
mg/día vía oral y prazocin 0.5 mg/día vía oral. El paciente 
evoluciona satisfactoriafrtente, asistiendo a sus controles, 
encontrándose asintomático en términos generales y sin 
compromiso Vascular. 

DISCUSION 
La fibrodisplasia aírterial se ha descrito clásicamente 

afectando las arterias renales, predominantemente en mujeres 
y ocasionando hipertensión arterial de origen renovascular 
(20, 21). Su causa es desconocida, postulándose factores 
desencadenantes como: influencias hormonales, anatómicas 
y mecánicas sobre la pared arterial. Se considera que existen 
alteraciones mecánicas al flujo sanguíneo en los vasos y 
colaterales a la aorta, específicamente en las arterias renales, 
cervicales altas y esplácnicas (22); también se piensa que la 
enfermedad es más frecuente en arterias elásticas con mayor 
contenido de tejido conectivo y en aquellas con disposición 
pobre de colaterales y con vasa vasorum más delgadas (22). 

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

Nuestro paciente es de sexo masculino, lo cual es inusual 
para esta enfermedad. La histopatología 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 común de la enfermedad que representa solamente 1% 
de los casos descritos. 

Las manifestaciones clínicas 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), carótida 
interna (10, 11), arterias vertebrales (9), celiacas (6, 7), 
mesénterica superior (5, 6), hepática (5), axilar (8), aorta 
(22) e ilíaca extema (12, 15-22); sitios menos comunes 
incluyen las femorales, poplíteas, occipitales, branquial y 

Figura 2. Histopatología. 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. Elástica. Bx arterial 10X. 
Espesor de la pared muscular acentuado. Flechas señalan 
localización de la lámina elástica externa e interna las cua-
les están indemnes. C. Hematoxilina-eosina Bx vena 10X. 
Engrosamiento uniforme de la capa medial por moderada 
hipertrofia muscular. 
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Figura 3. Fibrodisplasia arterial. Clasificación histopa-
tológica. 

coronarias (16-18). Nuestro paciente presentaba compromiso 
de una  rama colateral de la ilíaca externa  del arco radiopalmar 
y de arterias digitales de las manos. El compromiso vascular 
múltiple, como en este caso, ya ha sido informado 
anteriormente (19), hallándose más frecuentemente la 
asociación con la arteria renal. 

Se han descrito complicaciones inherentes a la displasia 
como son: la formación de trombos y microémbolos, que 
pueden ocasionar isquemia regional, con curso progresivo y 
necesidad de amputación de las extremidades (14, 20); las 
dilataciones aneurismáticas de los vasos (14), como los 
intracerebrales con riesgo de rupturas (21). El curso en este 
paciente fue rápidamente progresivo requiriendo amputación 
infracondílea de sus extremidades inferiores y posteriormente 
se evidenció compromiso de pequeñas arterias de las manos. 

En Irán la fibrodisplasia arterial es la primera causa de 
enfermedad vascular oclusiva en jóvenes (16). El pilar diag-
nóstico reside en la sospecha clínica en aquellos pacientes 
jóvenes, quienes consultan  por cuadro que simula una vasculitis, 
sin síntomas constitucionales, exámenes de laboratorio 
normales e irregularidades de los vasos en las arteriógrafías. 
Entre los medios diagnósticos útiles para su detección se 
encuentran la arteriografía y la biopsia, Se han descrito patrones 
arteriográficos muy constantes, como la  apariencia rosariforme 
de los vasos sin presencia de colaterales (21,25); aneurismas, 
oclusión abrupta de la luz arterial (5), formas en tirabuzón 
(19), estenosis multifocales, irregularidades y estrechez 
progresiva de los vasos (14, 26). La arteriografía mostraba 
irregularidades en el trayecto de los vasos colaterales de la 
ilíaca e x t e r n a del miembro inferior izquierdo y patrón 
arrosariado sin colaterales en el arco radiopalmar, más oclusión 
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 diagnóstico definitivo. 

Se sospecharon varias entidades por las manifestaciones 
clínicas que presentaba. Los síndromes vasculíticos son bien 
conocidos como causantes de enfermedad vascular oclusiva 
(27). El compromiso era muy localizado y no presentaba 

Tabla 1. Síndromes clínicos. 

Vaso Expresión clínica 

Coronario Angor pectoris-infarto 
agudo del miocardio 

• Viscerales: 
Celiaco, 
mesentéricas, 
esplénicas 

Angina abdominal, 
cólico 
mala absorción. 

Carótida interna, 
vertebrales-
occipi tales 

Isquemia 
cerebral 
transitoria. 
Cefalea-vértigo, 
amaurosis-fugaz. 
Accidente cerebrovascular, 
hemorragia subaracnoidea. 

• Renales Hipertensión arterial 

• Periféricas: Síndromes oclusivos 
periféricos. 

Ilíacas, poplíteas, 
femoral axilar, 
braquial, digitales 

Claudicación intermitente 
Isquemia, ulceración, 
necrosis. 

manifestaciones sistémicas que sugirieran enfermedades como 
el Buerger , panarter i t is nodosa , Takayasu , etc. Las 
manifestaciones clínicas, arteriográficas e histopatológicas 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 existían 
manifestaciones de estas entidades y el compromiso vascular 
por ellas es distinto (28, 29). Se pueden tener en cuenta otros 
diagnósticos diferenciales como las embolias (30, 31). Los 
síndromes pseudovasculíticos (32), las embolias múltiples por 
cristales de colesterol (33-34), tumores (35,36), estados hiper-
coagulables (37-42) y el síndrome antifosfolípido (43, 44). 
Otras entidades que merecen mención son las genéticas que 
ocasionan defectos en proteínas estructurales como el 
pseudoxantoma elástico, la homocistinuria y el síndrome de 
Enhler Danlos tipo IV. El paciente no presentaba ningún rasgo 
fenotípico que sugiriera estas enfermedades ni existían 
antecedentes familiares que indicaran algún patrón de herencia 
definida. Resaltamos  que en la homocistinuria hay  una tendencia 
importante a la trombosis y que histopatológicamente los vasos 
muestran engrosamiento de la íntima con fibrosis y daño 
endotelial (37, 38). 

En cuanto al pronóstico y manejo, se considera que las 
cirugías de reconstrucción 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 más cirugía y programas de ejercicios (46), 
terapia médica con antiagregantes plaquetarios y anticoagulantes 
(47). 

Recientemente se hace énfasis en la importancia de los 
hallazgos histopatológicos, pues se considera que cuando existe 
predominio de la fibrosis intimal, como se describe en vasos 
pulmonares comprometidos por artritis reumatoidea juvenil, 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 recuperación 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 podrían corresponder a una nueva entidad o quizás a una 
variante de la f ibrodisplasia 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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