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Grande parte da sintomatologia dos acidentes vasculares cerebrais no 
paciente adulto se deve à patologia da carótida extracraniana 7 . Entre as 
causas de redução do fluxo sanguíneo cerebral, nessa localização, estão a 
arteriosclerose 6 , angulação da carótida 2 1 , úlcera ateromatosa na bifu reação 
da carótida c o m u m 6 , espasmo a r t e r i a l 1 5 , displasia f ibro-muscular 13> 14> 2 3> 2 4 . 
Com relação a essa última, pouco tem sido pesquisado, embora o processo 
já tenha sido descrito em 1938 por Leadbetter e B u r k l a n d 2 0 ao estudarem as 
artérias renais. E m 1965, Connet e L a n s c h e 5 relataram o comprometimento 
da artéria carótida interna cervical. Pouco tempo após, Wylie e co l . 3 0 apre
sentaram cinco casos com associação de aneurisma intracraniano em quatro 
deles, assim como Iosme e co l . 1 6 na carótida intracraniana e porção proximal 
da cerebral média. 

A displasia fibro-muscular constitui patologia arterial s i s t ê m i c a 2 . 9 - 2 4 de 
predomínio r e n a l 1 7 , apresentando características definidas 2 2 e podendo mani
festar-se como doença hered i tár ia 1 7 . O presente estudo consta de sete casos 
de displasia fibro-muscular (DFM) da artéria carótida interna e artéria ver
tebral, documentados angiograficamente. Julgamos oportuno o presente relato, 
não só por preencher todas as características da patologia em discussão, como 
pelo fato de que nenhum caso foi publicado na literatura médica brasileira. 

O B S E R V A Ç Õ E S 

CASO 1 — B . G . , 4 7 anos de idade, sexo feminino, preta, internada em 1 1 - 0 6 - 7 1 
(Reg. 3 7 9 2 ) . A paciente apresentou, dois dias antes da internação, formigamento 
nos membros superior e inferior esquerdos, instalando-se hemiplegia pouco tempo 
depois. Vomitou uma vez, perdendo a consciência. Antecedentes nosológicos — Hiper
t ensão arterial ( 1 9 0 / 1 2 0 ) . Exame neurológico — Pares ia do 6 . ° nervo craniano bila-
teralmente , hemipleg ia esquerda com hiperreflexia profunda e reflexo cutâneo-plantar 
e m extensão . Carótidas cervicais palpáveis . O líquido céfalorraqueano era límpido, 
com pressão e trânsito normais. Angiografia carotídea à direita: s inais de arte
riosclerose cerebral difusa do tipo hipoplástico e irregularidades na carótida interna 
compat íve is com DFM do tipo contas de rosário (Fig. l ) . 
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CASO 2 — A . S . S . , 44 anos de idade, sexo mascul ino, branco, internado em 06-07-72 
(Reg. 4101), com queixas de perda de forca nos membros superior e inferior esquerdos, 
de insta lação súbita, que o impediram de deambular. Antecendentes nosológicos — 
Crise convuls iva general izada há 5 anos. Exame neurológico — Hemiparesia esquerda 
com hiperreflexia profunda e ref lexo cutâneo-plantar em extensão . O líquido céfalor-
raqueano foi límpido com raquemanometr ia e exames citoquímicos normais. Angiografia 
carotídea à direita: a teroma de artéria carótida interna cervical , junto à bifurcação, 
e a l terações na carótida interna extra- e intracraniana compat íve is com DFM do 
t ipo hiperplasia da média (Fig. 2 ) . O paciente teve a l ta melhorado, após tratamento 
cl ínico-neurológico com vasodi latadores cerebrais. 



CASO 3 — P . S . A . , 50 anos de idade, sexo masculino, internado e m 27-03-1972 
(Reg. 4148). O paciente se que ixava de tonturas e esquecimento, tendo dif iculdade 
para o raciocínio e concentração. Ul t imamente as tonturas intnsif icaram-se, chegando 
a desmaiar, com recuperação imediata. H á dois anos sent ia dormências no lado 
esquerdo da cabeça e no membro superior esquerdo. Antecenãentes nosológicos — 
Catarata t raumát ica e traumat ismo cranlo-encefál ico h á 14 anos. Exame neurológico 
— Paresia do 3.° nervo craniano esquerdo, com ausência de ref lexo fotomotor e 
anisocoria presente. Eletrencefalograma normal. A punção lombar mostrou líquido 
cefalorraqueano l ímpido e normotenso, com e x a m e citoquímico normal. Angiografia 
carotíãea à direita: boa circulação encefál ica, com múlt iplas irregularidades anulares 
no contorno da artéria carótida interna. O paciente recebeu a l ta ass intomático 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, vômitos e soñolencia, inicados há 20 dias, 
quando observou queda da pálpebra direita. Exame neurológico — Paresia do 3.° e 6.° 
nervos cranianos direitos, ptose palpebral direita, anisocoria e ausência de ref lexo 
fotomotor à direita. A punção lombar mostrou líquido cefalorraqueano límpido e 
normotenso. Angiografia carotíãea à direita — Aneurisma da artéria comunicante 
posterior e s inais de DFM tipo contas de rosário ao nível da carótida interna. Cinco 
dias após a baixa apresentou crise de cefalé ia e vômitos. A punção lombar mostrou 
líquido cefalorraqueano hemorrágico e hipertenso (Pressão inicial = 24 cm de á g u a ) . 
Angiografia carotíãea bilateral: confirmados os achados anteriores à direita e a 
compressão carotídea mostrou permeabil idade satisfatória da comunicante anterior. 
U m a semana após a baixa, a paciente foi submetida à l igadura de carótida primit iva 
direita, recebendo a l ta com ofta lmoplegia em regressão. Cinco meses após apresen
tava somente grau moderado de ptose palpebral. 

CASO 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
quilíbrio ao deambular. Meses após notou dificuldade na l inguagem, que se acentuou 
há u m mês, instalando-se disfagia para a l imentos sólidos e líquidos. Exame neuro
lógico — Disartria, a taxia , força muscular diminuída nos quatro membros, ref lexos 
cutâneo-abdominais diminuídos, ref lexo cutâneo-plantar em extensão bi lateralmente , 
s inal de Oppenheim bilateral , ref lexo naso-palpebral aumentado, n i s tagmo horizontal 
em ambos os olhos, paresia do 7.° nervo craniano à direita do tipo central, paresia 
do 9.Q, 10.9 e 1 2 . P nervos cranianos à direita. O e x a m e do líquido cefalorraqueano e a 
raquemanometria foram normais. Angiografia vertebral: boa c irculação vertebro
basilar, observando-se pequenas irregularidades do tipo contas de rosário compat íve is 
com DFM na artéria vertebral esquerda e tronco basilar (Fig. 3 ) . Pneumencefalo-
grafia: hidrocéfalo holoventricular. 

CASO 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
lógico — Hemiparesia esquerda e disartria. O líquido cefalorraqueano mostrou-se 
normal ao exame. Angiografia carotídea à esquerda: s inais de arteriosclerose difusa 
e irregularidades múlt ip las do contorno da carótida interna cervical, de tipo anular, 
correspondendo a DFM. Foi real izada endarterectomia em janeiro de 1973 para retirada 
de placa de ateroma da carótida interna cervical direita. O paciente teve a l ta e m 
boas condições neurológicas, sem seqüelas . 

CASO 7 — M . L . V . , 63 anos de idade, sexo feminino, preta, internada em 19-07-73 
(Reg. 4929) por apresentar subi tamente dificuldade para falar e perda de força no 
membro superior direito. Antecedentes nosológicos — Hipertensão arterial (220/90) 
e infarto do miocárdo. Exame neurológico — Obnubilação, rigidez de nuca e s inais 
de irritação meningo-radicular, hemipares ia direita de predomínio bráquio-facial . 
O liquido cefalorraqueano era hipertenso e hemorrágico. Angiografia carotídea à 
esquerda: s inais de arteriosclerose cerebral difusa, aneurisma sacular da porção 



supracl inoidea da artéria carótida interna, ao nível de emergência da artéria comu
nicante posterior, placa de ateroma na carótida interna cervical com i m a g e m suges
t i v a de nicho ulceroso, múlt ip las irregularidades do cortorno das artérias carótida 
c o m u m e interna cervical, de tipo anular, compat íve is com DFM. A paciente recebeu 
a l t a com hemiparesia direita. 



C O M E N T Á R I O S 

McCormack e D u s t a m 2 2 classificaram a D F M em quatro t ipos: fibro
plasia intimai, que se caracteriza por estenose simétrica com ou sem dilatação 
pósestenótica; fibroplasia da média, no terço médio da artéria, que dá o aspecto 
de contas de rosário; 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 porção pro
ximal da artéria. Tais tipos podem ser detectados mediante angiografia caró-
tídea ou vertebral. 

Geralmente a DFM ocorre em mulheres com mais de 50 anos de idade, 
porém já t em sido relatada em cr ianças 1 , produzindo deficits motores e /ou 
sensitivos, cefaléia, distúrbios visuais e auditivos e até convulsões 10> 14> 2 3 . 2 7 , 
podendo manifestar-se intensamente como quadros de acidentes vascular 
cerebral em paciente fazendo uso da anticoncepcionais 1 3 . 

E m algumas ocasiões a DFM associa-se a outros quadros neurológicos pri
mariamente não-vasculares, tais como neoplasias 1 0> 14> 2 7 , doenças desmielini-
z a n t e s 2 7 , n e u r a l g i a s 1 4 ; já foram relatadas associações com aneurismas intra
cranianos 3 . 1 4 > 2 1 , 2 4 , malformações do polígono de W i l l i s 2 1 , f ístulas artério-
venosas 1 7 , hematoma intra-cerebral 2 1 , hematoma sub-dural 1 0 > 1 4 , h e m i c r a n i a s 1 4 , 
edema c e r e b r a l 1 4 , sendo ainda citadas associações com patologias não pro
priamente neurológicas, como diabete m e l i t o 2 7 , cardiopat ias 2 7 , síndrome de 
Ehlers-Danlos 1 1 , coarctação da aorta 3 > 1 1 , e síndrome de Marfan 3 . 1 1 . 

Os sinais clínicos dependem fundamentalmente do fato de ser um achado 
ocasional, portanto silencioso, ou de ser patologia primária, manifestando-se 
como quadro de insuficiência vascular cerebral, muitas vezes dependendo dos 
movimentos de rotação da c a b e ç a 2 4 . Devido à freqüente concomitância com 
os aneurismas intracranianos, a hemorragia sub-aracnóide é freqüente nesses 
pacientes x l> 21> 27> 3 0 , opinião essa considerada discutível por o u t r o s 1 4 . Muitos 
autores relatam ainda a hipertensão arterial associada à D F M como a prová
vel causa de formação, dilatações e rotura de aneurismas em idade mais 
precoce que a u s u a l 1 1 . 

O exame clínico das artérias carótidas e vertebrais permitem a indicação 
da angiografia correspondente, tendo P e r r y 2 4 observado sopro carotídeo e m 
três dos quatro pacientes com diagnóstico de DFM. Wylie e c o l . 3 0 aconselham 
a angiografia carotídea nos casos de hipertensão arterial de origem reno
vascular e que apresentem D F M nessas artérias. Alguns autores indicam a 
biópsia de artéria temporal superficial como confirmação d iagnos t i ca 2 5 . 

Dentre os processos patológicos arteriais da carótida extra-craniana, deve 
ser feito o diagnóstico diferencial com as seguintes patologias: arteriosclerose 8, 
que é mais freqüente e m homens de faixa etária mais avançada, ocorrendo 
geralmente nos 2 cm iniciais da artéria, bilateralmente porém assimétrica; 
espasmos arteriais 1 4 > 1 8 , que sempre envolvem a porção média da artéria e 
muitas vezes a sua origem, mas nunca a porção do vaso confinada à base do 
crânio, sendo devidos à instrumentação e ocorrendo no local da punção com 
agulha, na ponta do catéter e na região da injeção peri-vascular ou sub-



intimai, sendo tais alterações transitórias e modificáveis pelo uso de drogas 
vasoativas; aderências na adventicia*, que podem constituir achado trans-
operatório, podendo a correção cirúrgica ser feita s em arteriotomia; ondas 
arteriais estacionarias 1 4 > 2 9 , que afetam a porção média da artéria, consti
tuindo estreitamentos regulares corrugados superficialmente e de aparecimento 
transitório; aneurismas e fístulas artério-venosas 1 4 > 2 7 cujos aspectos angio-
gráficos são típicos e definidos. O aspecto de contas de rosário no vaso com
prometido pode também surgir na doença de Takayasu 2 5 > 2 8 e na arterite 
e sc l erosante 2 5 , porém o envolvimento predominante se dá na aorta e vasos 
proximais. Por outro lado, a demonstração de colaterais desenvolvidas, e m 
função do fluxo carotídeo diminuído na fibroplasia intimai, pode ser confun
dida com tumores vascu lar izados 2 8 . 

Alguns autores 5> 19> 2 3> 24> 2 6 preconizam o tratamento cirúrgico. Morris e 
c o l . 2 3 e P e r r y 2 4 realizaram dilatação de carótida e m seus pacientes, com 
desaparecimento do sopro carotídeo e m 80% dos casos e sem recorrência de 
sintomas neurológicos. Pollock e J a c k s o n 2 5 recomendam a endarterectomia 
na fibroplasia da média, tendo sido obtidos bons resultados com utilização de 
ponte de s a f e n a 1 2 e com anastomose término-terminal precedida de ressecção 
do segmento afetado 2 4 

Deveremos, portanto, pensar em displasia fibro-muscular e m todos os 
casos de acidente vascular cerebral e m que a etiología não é definida, seja 
pela precocidade do aparecimento do quadro, seja pela associação com hiper
tensão arterial. Sendo assim, e e m função do fato de ser patologia de caráter 
sistêmico, deveremos realizar angiografias carotídeas e /ou vertebrais sempre 
que encontramos DFM em outro território arterial. 

R E S U M O 

Os a u t o r e s a p r e s e n t a m se te casos de displasia f ibro-muscular ( D F M ) , 
sendo seis deles n a a r t é r i a ca ró t ida e u m n a a r t é r i a ve r t eb ra l , e s tudados pelas 
cor respondentes angiograf ias . São r e l a t a d a s as h i s tó r ias cl ínicas que, e m cinco 
pacientes , são de ac idente vascu la r ce reb ra l i squêmico e, e m dois, de h e m o r 
r ag i a sub-aracnóide por r o t u r a de aneu r i sma . Dois pac ien tes f o r a m à c i r u r g i a : 
u m deles sofreu l igadura de ca ró t ida p r imi t iva e ou t ro sofreu e n d a r t e r e c t o m i a 
p a r a r e t i r a d a de p laca de a t e r o m a d a a r t é r i a ca ró t ida c o n t r a l a t e r a l a aque la 
com D F M . F i n a l m e n t e é fe i ta b reve discussão sobre a re fer ida patologia , 
quad ro clínico, dignóstico e t r a t a m e n t o , sendo r e s sa l t ada a i m p o r t â n c i a do 
es tudo angiográf ico caro t ídeo e v e r t e b r a l quando e n c o n t r a d a D F M e m o u t r o 
t e r r i t ó r io vascu la r . 

S U M M A R Y 

Fibromuscular dysplasia of cerebral vesse ls : 
report of seven cases 

Seven cases of f ib romuscu la r dysplasia, six of t h e m of t h e caro t id a r t e r y 
a n d one of t h e v e r t e b r a l a r t e r y s tud ied by ang iography a r e repor ted . T h e 



clinical h is tor ies h a v e been of ischemic ce rebro-vascu la r acc ident in five 

pa t i en t s and of subarachno ida l h e m o r r h a g e dependent on r u p t u r e d a n e u r i s m 

in t h e o the r s . T w o pa t i en t s u n d e r w e n t s u r g e r y : a p r imi t ive caro t id l igation 

in one and, in t h e o ther , an e n d a r t e r e c t o m y for ressect ion of a n a t h e r o m a 

p laque of t h e c o n t r a l a t e r a l caro t id a r t e r y . T h e symptomato logy , diagnosis and 

t r e a t m e n t a r e discussed, emphas iz ing t h e impor t ance of t h e v e r t e b r a l and 

ca ro t id angiographic s t u d y in t h e cases in which t h e r e is a diagnosis of 

f ib romuscu la r dysplas ia in a n y o t h e r va scu l a r t e r r i t o ry . 
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