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Resumo

A displasia fibromuscular (DFM) é uma doenga sistémica idiopdtica, ndo-inflamatdria, nido-aterosclerdtica caracterizada
por estenose, oclusio, aneurisma, dissecdo e tortuosidade arteriais. A hipertensio arterial (HTA) é a manifestacio mais
comum de DFM das artérias renais.

Neste artigo descreve-se um caso sugestivo de DFM como causa de HTA secunddria — uma mulher de 47 anos com HTA
de longa data e de dificil controlo, com atingimento de miiltiplos drgaos-alvo e historia de lesdo renal aguda associada a
introdugdo de Valsartan; analiticamente a doente apresentava razdo aldosterona/renina plasmdticas aumentada (32.5:1)
e imagiologicamente foi objetivada redugio do calibre das artérias renais e tronco celiaco, isquemia do rim esquerdo e
aneurismas das artérias pancredtico-duodenal inferior, lombares e da artéria cerebral média esquerda.

O diagndstico de DFM assenta nas avaliagoes clinica e imagiologica (a arteriografia renal ¢ o gold-standard, mas testes
ndo-invasivos sio considerados alternativas aceitdveis). O tratamento inclui terapéutica médica, e a revascularizagio
(angioplastia ou cirurgia) pode ser considerada se os beneficios superarem os riscos associados ao procedimento.

Abstract

Fibromuscular dysplasia (FMD) is an idiopathic, non-inflammatory, non-atherosclerotic systemic disease characterized by
stenosis, occlusion, aneurysm, dissection and tortuosity of arterial beds. Arterial hypertension (HTN) is the most common
manifestation of FMD of renal arteries.

This article describes a clinical case suggestive of FMD as cause of secondary hypertension — a 47-year-old woman with
long-term and difficult-to-control HTN, with multiple end-organ damage and history of acute kidney injury associated
with the introduction of Valsartan; analytically, the patient had increased plasma aldosterone/renin ratio (32.5:1) and
imagiologically reduction of the caliber of renal arteries and celiac trunk, ischemia of the left kidney and aneurysms of the
pancreatic-duodenal, lumbar and cerebral arteries was observed.

The diagnosis of FMD is based on clinical evaluation and imaging tests (venal arteriography is the gold-standard, but
non-invasive tests are considered reasonable alternatives). Treatment includes medical therapy, and revascularization

(angioplasty or surgery) may be considered if the benefits outweigh the risks of the procedure.

Introducio

A displasia fibromuscular (DFM) é uma doenga sistémica
idiopdtica, ndo-inflamatdria, ndo-aterosclerética em
que se observa proliferacdo celular anormal e distor¢io
da arquitetura da parede de artérias de médio calibre.
Predomina no sexo feminino (90%) e o diagndstico
¢ mais frequente entre a 5% e 62 décadas de vida . E
uma doen¢a que se caracteriza primariamente por

estenose, mas também por oclusio, aneurisma, dissecio e
tortuosidade arteriais. Estas altera¢des foram observadas
em praticamente todos os leitos arteriais, mas as artérias
mais frequentemente envolvidas sdo as artérias renais
(75-80%) e as artérias cerebrovasculares extracranianas
(ex. carétidas e vertebrais — 75%) 2. Aproximadamente
2/3 dos pacientes tém envolvimento simultineo de
multiplos leitos vasculares 2.
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A forma de apresentagio da doenga pode variar
substancialmente, dependendo do segmento arterial
envolvido e da sua severidade. A hipertensio arterial

(HTA) é a manifestagio mais comum de DFM das
artérias renais.

Caso Clinico

Mulher de 47 anos, cognitivamente integra. Antecedentes
pessoais de tabagismo (ex-fumadora hi 5 anos, 29
unidades-mago-ano), obesidade e de HTA. Medicada
em ambulatério com Amlodipina 20mg/dia, Atenolol
50mg/dia, Espironolactona 50mg/dia, Acido félico
5mg/dia, Acido acetilsalicilico 100mg/dia, Atorvastatina
40mg/dia e Nitroglicerina transdérmica 5mg/dia.

A HTA da doente apresentava mais de 20 anos de
evolugio, estava descrita como sendo de dificil controlo
e ja tinha lesio de orgao-alvo — acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico em 2019 (sindrome lacunar
motor direito), com hemiparesia esquerda sequelar;
AVC hemorrigico em 2014 (hemorragia protuberancial
direita); hipertrofia ventricular esquerda moderada
e dilatacdo ligeira da auricula esquerda descritos em
ecocardiograma de 2019. Histéria de lesdo renal aguda
associada a introdugdo de Valsartan, com normalizagio
da fungio renal apés suspensio do firmaco.

A doente foi enviada para consulta hospitalar para estudo
de causas secunddrias de HTA.

Na primeira consulta a doente apresentava pressio
arterial de 160/80mmHg, sem outras alteracdes ao
exame fisico. Como a doente se encontrava atualmente
com controlo tensional adequado em ambulatério,
foi considerada presenca de “efeito de bata branca” na
avalia¢do em consultério.

Da investigagio realizada destaca-se:

- Fungio tiroideia, fun¢io renal, ionograma e perfil
lipidico sem alteragdes;

- Catecolaminas e metanefrinas em urina de 24 horas
sem alteragdes;

- Razdo aldosterona ativa/renina ativa plasmaticas em
jejum aumentada (32.5:1), sem firmacos supressores do
eixo;

- Ecografia renal com assimetria renal: rim esquerdo
com dimensdes reduzidas e diminui¢io acentuada da
espessura parenquimatosa nos 2/3 superiores, sugerindo
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sequelas nefriticas; rim direito sem alteragdes. O bidtipo
da doente nio permitiu estudo doppler conclusivo das
artérias renais.

Pela suspeita de etiologia renovascular e pelos dados
inconclusivos do doppler, a doente efetuou Tomografia
Computorizada (TC) abdominal e pélvica com
angiografia que mostrou:

- Auséncia de envolvimento aterosclerético calcificado
das artérias renais;

- Calibre e permeabilidade conservados do segmento
proximal da artéria renal esquerda com redugio abrupta
do calibre a 6mm da origem adrtica e opacificagio
filiforme do seu trajeto distal e ramos intra-renais

(Figura 1);

Figura 1 - Redugio
do calibre da artéria
renal esquerda (seta
vermelha), com
opacificagdo do trajeto

distal.

- Redugio das dimensoes e espessura dos 2/3 proximais
do rim esquerdo sem significativa captagio de contraste,
achados sugestivos de isquemia (Figura 2);

Figura 2 — Isquemia
dos 2/3 superiores do
rim esquerdo (circulo
vermelho).
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- Area de tortuosidade e reducio focal do calibre da
artéria renal direita a 9mm da origem adrtica (Figura 3);

Figura3-Redugio
do  calibre da
artéria renal direita
(seta vermelha).

- Redugio do calibre do 1/3 proximal do tronco celiaco;
- Aneurismas saculares das artérias pancreatico-duodenal
inferior (Figura 4) e lombares.

Figura 4 -
Aneurisma

da artéria
pancredtico-
duodenal inferior
(seta vermelha).

Em consulta de seguimento pela especialidade de
Neurologia realizou Ressonincia Magnética Nuclear
(RMN) crinio-encefilica com angiografia que revelou,
adicionalmente, dilatagio aneurismdtica na bifurcagio
da artéria cerebral média esquerda com cerca de 5mm de
didmetro maximo crinio-caudal.

Optou-se, para ji, por tratamento conservador da HTA
e seguimento em consulta externa. A doente aguarda
tratamento cirdrgico da dilata¢do aneurismatica cerebral
por Neurocirurgia.

Discussao

O presente caso clinico é sugestivo de DFM como
causa de HTA secundaria. Observam-se vérios achados
que, no seu conjunto, conferem elevada probabilidade
diagnéstica: HTA resistente; apresentagio em idade
jovem e no sexo feminino; antecedentes de AVC em
idade <60 anos; deterioracio aguda e inexplicdvel da
fungdo renal apés introdugdo de firmaco inibidor do
sistema  renina-angiotensina-aldosterona  (ISRAA);
evidéncia imagiolégica de enfarte renal e de estenose,
aneurisma e tortuosidade em vdrios territdrios arteriais,
incluindo o renal, na auséncia de doenga aterosclerética;
caréncia de achados sugestivos de etiologia alternativa
de HTA secundiria (ex. doenga renal primdria,
hiperaldosteronismo primdrio, feocromocitoma).

A avaliagdo imagioldgica para confirmar a presenca de
estenose da artéria renal s6 estd indicada em pacientes que
apresentem histéria clinica e/ou achados ao exame fisico
sugestivos e, simultaneamente, elevada probabilidade de
beneficiar de tratamento corretivo se doenga renovascular
for detetada ou progredir 3. A arteriografia renal é o
método gold-standard de diagnéstico *. No entanto, testes
nio-invasivos como a ecografia com doppler, TC com
angiografia ou RMN com angiografia sio considerados
alternativas aceitdveis no diagndstico e monitorizagio
%5, No presente caso, a TC ¢ RMN com angiografia
evidenciaram estenose, aneurisma e tortuosidade em
varios territérios arteriais (incluindo o renal), na auséncia
de doenca aterosclerética.

Na presenca de HTA secunddria, a estratégia de
tratamento mais efetiva é habitualmente a dirigida ao
mecanismo especifico subjacente 8 HTA. A terapéutica
médica é frequentemente eficaz e inclui firmacos anti-
hipertensores (preferencialmente ISRAA), controlo de
outros fatores de risco vasculares, e antiagregagio (ex.
75-100mg/dia dcido acetilsalicilico). As duas opgdes para
revascularizagdo incluem a angioplastia transluminal
percutinea (ATP, habitualmente sem colocagio de
stent) ou cirurgia. Estudos observacionais demonstraram
taxas de sucesso técnicas semelhantes, com menor
morbilidade com a ATP ¢. Nio existem ensaios clinicos
randomizados que comparem terapéutica médica isolada
com revasculariza¢do em pacientes com DFM da artéria
renal % o que se sabe é que pacientes adultos com o perfil
tensional relativamente bem controlado com terapéutica
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anti-hipertensora podem apresentar maior risco que
beneficio em revascularizar. A doente apresenta HTA
com elevada probabilidade de etiologia renovascular
e intolerdncia a terapéutica médica étima; além disso,
sendo jovem, pretende-se evitar terapéutica com anti-
hipertensores /ife-long. Neste caso, a revascularizagio
pode ser benéfica — o caso serd discutido com Radiologia
de Intervencdo e Cirurgia Vascular. Enquanto a doente
se mantiver com terapéutica médica exclusiva deve ser
dada particular aten¢do a monitorizagdo da pressio
arterial e a vigilancia da creatinina sérica — ainda que a
perda progressiva da fungio renal seja pouco comum em
pacientes adultos !, 0s ISRAA estdo associados a declinio
da taxa de filtragio glomerular hemodinamicamente
mediado, principalmente se as lesoes estendticas forem
severas e bilaterais ou ocorrerem em rim unico. Estd
também recomendada a realizagio anual de ecografia
com doppler.

Uma vez que os pacientes com DFM apresentam
propensdo para atingimento de multiplos territérios
vasculares e existe elevada prevaléncia de dissecgoes e
aneurismas arteriais, é recomendado que todo o paciente
com diagnéstico de DFM realize, pelo menos uma vez,

um TC ou RMN com angiografia do cérebro a pelve 2.
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