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Resumen

Introduccion: Se presentan dos casos de pacientes con agenesia de arteria cardtida interna izquierda, el primer caso con sin-
tomas de glaucoma de angulo abierto y catarata ipsilateral y el segundo caso de una paciente con cefalea tensional, asi como una
revision de la literatura debido a la baja frecuencia de esta anomalia del desarrollo. Casos clinicos: Caso 1: Se trata de mujer de 66
aflos con trastornos visuales asociados a catarata y glaucoma en quien por sospecha de fistula carotidea cavernosa se documento
una agenesia de carotida interna izquierda, con colateralidad a través del sistema posterior; Caso 2: paciente de 58 afios de edad con
cefalea tensional la cual se realiz6 una IRM donde se documenta la agenesia de la arteria cardtida izquierda, segmentos del C3 al C7.
Conclusion: Las anormalidades en el desarrollo del sistema carotideo ocurren tempranamente en la embriogénesis. En relacion al mo-
mento en que ocurre la alteracion se han descrito diferentes patrones circulatorios. Es posible que la presencia de circulacion colateral
sea la razon de que la mayoria de los casos sean reportados asintomaticos desde el punto de vista neuroldgico vascular. A pesar de
ser una entidad rara, se debe conocer para poder diferenciarla de otras afecciones y vigilar la apariciéon de complicaciones asociadas.
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Abstract

Introduction: Two cases of patients with left internal carotid artery agenesis are presented, the first case with symptoms of open
angle glaucoma and ipsilateral cataract and the second case of a patient with tension headache, as well as a review of the literature
due to the Low frequency of this development anomaly. Clinical cases: case 1, A 66-year-old woman with visual disorders associated
with cataract and glaucoma in whom, due to suspicion of a carotid fistula, a left internal carotid agenesis was documented, with colla-
terality through the posterior system, case 2, patient A 58-year-old man with tension headache underwent an MRI where the agenesis
of the left carotid artery, segments from C3 to C7, was documented. Conclusion: Abnormalities in the development of the carotid
system occur early in embryogenesis. In relation to the moment in which the alteration occurs, different circulatory patterns have been
described. It is possible that the presence of collateral circulation is the reason that the majority of cases are reported asymptomatic
from the vascular neurological point of view. Despite being a rare entity, it must be known in order to differentiate it from other con-
ditions and monitor the appearance of associated complications.
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Caso clinico 1

Se trata de una mujer de 66 afios de edad con antece-
dente de hipertension arterial, vista inicialmente en consulta
de oftalmologia de otra institucion por sintomas de 8 meses

Introduccién

La disgenesia de la arteria cardtida interna (ACI) es
una anomalia rara del desarrollo vascular con una inci-
dencia menor a 0.01% en la poblacion general. Su pre-

sentacion mas comun es unilateral con un predominio 3
veces mayor por el lado izquierdo! Se presentan dos casos
de agenesia de arteria carétida izquierda en dos pacientes
con diferentes escenarios, una con sintomas de glaucoma
de angulo abierto y catarata ipsilateral y otra en la que el
sintoma neuroldgico fue cefalea tensional, asi como una
revision de la literatura sobre esta entidad.

de evolucion caracterizados por dolor en ojo izquierdo con
irradiacion a region occipital, de intensidad 9/10, el cual
llegaba a despertarla por las noches, diplopia, epifora y
sensacion de cuerpo extraio ipsilaterales. Es diagnosticada
con catarata y glaucoma de angulo abierto en ojo izquierdo.
Se sospecho de fistula carotideo-cavernosa por lo que es
referida a nuestro instituto para su abordaje.

Clinica de Enfermedad Vascular Cerebral. Departamento de Neurologia
y Psiquiatria, Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador
Zubirén, Ciudad de México, México.

Correspondencia:
Cérdova-Lopez Patricio

E-mail: patocor669@hotmail.com
5565607521

Vol. 28, No 1, 2019 / Revista Ecuatoriana de Neurologia 85



Figura 1a. Estudios de Neuroimagen. A) TAC de craneo ventana
dsea con ausencia de canal carotideo izquierdo (flecha), By E) IRM T2
axial y coronal muestra ausencia de sefal de la ACII (flechas), Cy D)
AngiolRM que muestra ausencia de la ACIl desde nivel cervical y F)
AngiolRM venosa sin alteraciones del drenaje.

Fue valorada por cirugia vascular y neurologia, en el
examen fisico se encontr6: talla 1.45 m, peso 55 kg. AV:
OD: 20/40, OI: 20/200, CV: OD: 20/25, OI: 20/200, FO:
excavacion OD: 0.4 OI: 0.5, hiperemia conjuntival y epi-
fora izquierdas, diplopia horizontal a la mirada extrema
superior izquierda. No se encontrd afectacion de otros
nervios craneales ni de vias largas. No se auscultaron
soplos. Se solicitaron estudios de imagen cerebral por
la sospecha de fistula carotideo-cavernosa y por cefalea
asociada a sintomas neuroldgicos. No se encontraron
anormalidades en las pruebas de laboratorio generales.
La resonancia magnética (IRM) de oOrbitas se reporto sin
alteraciones, la IRM de craneo documento la ausencia
de sefal de carotida interna izquierda por lo cual se rea-
lizaron tomografia simple de craneo y evaluaciéon neuro-
sonolégica (Figura 1a).

En la evaluacion neurosonoloégica de vasos de
cuello se encontré disminucion del calibre de la arteria
cardtida comin izquierda (ACCI) en comparacion con
la derecha, con ausencia de cardtida interna izquierda
desde su origen. Es notable el incremento de pulsati-
lidad resultante en la ACCI. El flujo compensatorio es
a través del sistema posterior con arterias vertebrales
de gran tamafio. Ambas arterias oftalmicas tienen un
patron anterégrado y la vasorreactividad de ambas cere-
brales medias fue similar en ambos lados, aunque por
debajo de valores esperados (0.63 derecha vs 0.73%
izquierda) (Figura 1b).

Durante su evolucion ha recibido tratamiento a base
de AINES, inhibidor de la bomba de protones, IECA y
antiglaucomatosos, mantiene cefalea residual y diplopia
horizontal a la mirada extrema superior izquierda, asi
como disminucién de la agudeza visual.
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Figura 1b. Estudios neurosonolégicos. Ay B) Duplex carotideo corte
transversal con disminucién de las dimensiones de la ACCI, Cy D) Duplex
carotideo corte longitudinal con disminucion del diametro en la ACCI, E
y F) Duplex de arterias vertebrales corte longitudinal con didmetros simi-
lares pero ambas mayores que la ACCl como flujo compensador, Gy H)
Vasorreactividad cerebral por Doppler transcraneal en ACMD con prueba
de apnea e ly J) Vasorreactividad en ACMI pero ventana acustica dificil.

Caso clinico 2

Paciente de 58 anos de edad, con antecedente de taba-
quismo y sobrepeso referida a consulta por cuadro de tres
afios de evolucion de episodios esporadicos de cefalea
holocraneal, de intensidad leve, de tres horas de duracion,
sin sintomas acompafantes que cede con analgésicos, pero
que en los dos ultimos eventos presentd nausea y vomito,
motivos por el cual se realizé un estudio de imagen (IRM).

Figura 2. Estudios de Neuroimagen, imagen por resonancia magnética.
A) secuencia T2 donde se observa ausencia de la ACCl, B) 3DTOF donde
se observa que la ACMI se origina desde circulacion posterior. C) axial
de secuencia con gadolinio donde se observa ausencia de AClI (flechas),
D) AngiolRM que muestra ausencia de la ACll desde nivel cervical.



La valoracion por parte de Neurologia realizod el
examen fisico donde se encontré: talla 1.60 m, peso 53
kg. AV: OD: 20/20, OI: 20/30, CV: OD: 20/20, OI: 20/20,
FO: excavacion OD 0.5 OI 0.5. No se encontrd afectacion
de nervios craneales ni de vias largas. No se auscultaron
soplos. Se solicitaron estudios de imagen cerebral por la
adicion de nausea y vomito en los episodios de cefalea.
No se encontraron anormalidades en las pruebas de labo-
ratorio generales. La resonancia magnética (IRM) de
craneo document6 la ausencia de sefial de cardtida interna
izquierda e hipoplasia de la arteria carétida comun de ese
mismo lado (Figura 2).

Durante su evolucion ha recibido tratamiento a base
de AINES para la cefalea, se inici6 terapia psicologica para
eliminar el consumo de tabaco e interconsulta a Nutricion
para control de peso, mantiene cefalea residual episodica.

Discusion

La disgenesia de la arteria carétida interna incluye
la agenesia, aplasia e hipoplasia. La agenesia se refiere a
la ausencia tanto de la ACI como de su canal 6seo en la
base del craneo, la aplasia es la ausencia de la ACI con
presencia de canal 6seo y la hipoplasia es un desarrollo
incompleto de la arteria?

La embriogénesis de la ACI comienza a los 24 dias
de vida intrauterina (estadio fetal de 3 mm) a partir del
tercer arco aortico y la aorta dorsal, que formaran la por-
cion proximal y los segmentos terminales respectivamente.
El desarrollo del canal carotideo 6seo inicia durante las
quinta semana y sexta semana junto con la formacién de
la base del craneo y depende de la presencia de la ACI en
formacion!? A los 40 dias de vida intrauterina la ACI esta
completamente formada. El momento en el que ocurra
el insulto, asi como el tipo de alteracion, determinara el
patréon de circulacion colateral que suplird la funcion de
la ACI ausente?

La agenesia de la ACI se diagnostica predominan-
temente en adultos siendo excepcional su reporte en la
edad pediatrica, por lo general cursa asintomatica gra-
cias al desarrollo de vasos colaterales, su diagnostico se
establece de manera incidental y se diagnostica debido
a sospecha de insuficiencia cerebrovascular, compresion
por vasos colaterales, aneurismas cerebrales asociados?>¢
Los reportes de casos han descrito el contexto clinico
con la presencia de cefalea, vision borrosa, sindrome de
Horner, pérdida de audicion, agenesia del cuerpo calloso,
coartacion de aorta, anomalias del eje hipotalamo-hipo-
fisario, ataque isquémico transitorio, infarto cerebral y
hemorragia subaracnoidea aneurismatica’'* En el caso de
nuestra paciente se consider6 asintomatica con respecto a
la agenesia y que los sintomas visuales pueden ser expli-
cados por la catarata y glaucoma que padece.

El diagndstico se realiza con estudios angiogra-
ficos (angiolRM, angioTAC y angiografia convencional)

donde se demuestra la ausencia de la ACI. Para diferen-
ciar aplasia de agenesia se necesita una tomografia de
cranco de alta resolucion que demuestre la presencia o
ausencia del canal 6seo carotideo. Aunque poco utili-
zado se puede realizar doppler de carétidas como estudio
inicial para descartar oclusion arterial!#!> Lie describio
6 patrones de circulacion colateral asociadas a la disge-
nesia de ACI (Figura 3)!¢ El presente caso corresponde al
patrén tipo A o fetal de Lie.

ACCD

ACoP

Poligono normal

Patrdn C

Patrén D Patrén E Patrdn F

Figura 3. Clasificacion de los patrones de disgenesia carotidea
(adaptado de Lie).

ACAD: arteria cerebral anterior derecha, ACAI: arteria cerebral an-
terior izquierda, ACoA: arteria comunicante anterior, ACMD: arteria
cerebral media derecha, ACMI: arteria cerebral media izquierda,
ACED: arteria carétida externa derecha, ACELl: arteria carétida
externa izquierda, ACII: arteria carétida interna derecha, ACII: arteria
carotida interna izquierda, ACCD: arteria carétida ACAD: arteria
cerebral anterior derecha, ACAI: arteria cerebral anterior izquierda,
ACoA: arteria comunicante anterior, ACMD: arteria cerebral media
derecha, ACMI: arteria cerebral media izquierda, ACED: arteria
carotida externa derecha, ACEL: arteria carétida externa izquierda,
ACII: arteria caroétida interna derecha, ACII: arteria carétida interna
izquierda, ACCD: arteria carétida

Patrén A: ausencia unilateral de la ACl esta asociado con la circu-
lacién de la ACA ipsilateral a través de la ACoA y la ACM ipsilateral
sale desde la circulacién posterior a través de un ACP comunicante.
Patron B: Flujo colateral, la ACA y ACM se suministran a través de la
ACoA. Patron C: agenesia bilateral de la ACI con suministro a la cir-
culacién anterior via carotidea vertebrobasilar a través de posterior
comunicante. Patrén D: agenesia unilateral de las porciones cervi-
cales de la ACl con una comunicacién intercavernosa a la carétida
ipsilateral de la ACl cavernosa contralateral. Tipo E: proporciona flujo
colateral a través de anastomosis transcraneales desde el interior ra-
mas maxilares del sistema ACE (llamado rete mirabile). Patrén E: ACA
diminutos y son suministrados por las ACl hipoplasicas bilaterales y
las ACM son suministrados por comunicante posterior.
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Conclusion

El reconocimiento de esta anomalia es importante
debido a que estos pacientes tienen mas riesgo de hemo-
rragia subaracnoidea por la mayor presencia de aneu-
rismas respecto a la poblacion general (24-34 vs 2-4%),”
asi mismo, en algunos casos ambos hemisferios cere-
brales pudieran depender de una sola arteria carétida ate-
romatosa donde la realizacion de endarterectomia caro-
tidea temprana pudiera prevenir complicaciones.
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