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RESUMEN

La hipertension arterial (HTA) en la infancia es generalmente secundaria y la
enfermedad renal es la causa més frecuente. La etiologia vasculorrenal representa
entre el 15y el 20 % de las formas secundarias. .

A pesar del pequerio nimero de casos descritos, la neurofibromatosis (NFM)
representa una causa importante de HTA vasculorrenal incluso en nifios de edad
inferior al ano. El feocromocitoma debe de ser descartado, pero es excepcional en

esta edad asociado a NFM.

La arteriografia renal selectiva o la angiografia digital son procedimientos nece-
sarios para su estudio y, ademds, permiten distinguir los tipos de lesién vascular.

Presentamos dos casos de neurofibromatosis e hipertension arterial en la infan-
cia por estenosis de la arteria renal.
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NEUROFIBROMATOSIS AND RENOVASCULAR HYPERTENSION IN
CHILDHOOD

SUMMARY

Hypertension is being increasingly recognized in children. A secondary cause
may be found in 75-80 % of pediatric patients. Of these secondary causes renal
diseases is the most common, and between 15-20 % of this group will have
renovascular disease.

Neurofibromatosis is an important cause of renal artery stenosis in childhood.
Although infrequent, pheochromocytome must also always be considered.

Routine approach to the investigation for the cause is often unproductive, and
selective renal arteriography or digital subtraction angiography is a necessary
procedure. ’

We present two cases of neurofibromatosis with hypertension secondary to
renal artery stenosis in childhood.
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Introduccion

La incidencia de hiperténsion arterial (HTA) en la
infancia se estima entre el 1 y el 3 %. Aunque la
definicion de HTA es arbitraria, la mayoria de estos
nifos tienen HTA media-moderada, existiendo un
menor nimero de ninos con HTA severa, definida
como tensidn arterial repetidamente superior en mas
de 15 mm de Hg al percentil 95 para edad y talla o
cualquier elevacién de la tensién arterial con reper-
cusién orgénica . )

Aunque tanto la HTA esencial como secundaria
pueden ocurrir a esta edad, en el 75-80 % de los ca-
sos es posible encontrar una causa responsable y ia
etiologia renovascular representa el 15-20 % de las
hipertensiones secundarias .

Stanley en 19783 y Chevalier en 1987 * han publi-
cado series pediatricas amplias, recogiendo 31 y 37
casos de HTA vasculorrenal (HVR), respectivamente,
de las cuales la neurofibromatosis (NFM) es responsa-
ble de cinco y cuatro casos, respectivamente.

La NFM se asocia a HTA de varias maneras, si bien
en la infancia ésta es casi siempre vasculorrenal,
existiendo al menos dos tipos de lesion de la arteria
renal. La frecuencia con que las pruebas habituales
para el estudio de HVR son negativas hacen que la
arteriografia renal selectiva o la angiografia digital
sean procedimientos necesarios ain sin hallazgos
urograficos. Otras causas de HTA en la NFM, virtual-
mente desconocidas en la infancia, son el feocromo-
citoma, el neurofibroma productor de catecolaminas
y los tumores intracraneales>'°.

Presentamos dos casos de NFM e HTA secundaria
a estenosis de la arteria renal en la infancia.

Casos clinicos

Caso 1

). A. Q.—Varén de ocho anos y seis meses que
referia desde seis meses antes del ingreso disminu-
cién progiesiva de la agudeza visual y del rendimien-
to escolar;cefaleas frecuentes y marcha térpida junto
con-la-aparicion de miltiples manchas en el cuerpo.
Ingresé de urgencia en el hospital en febrero de 1982
por cefalea, estupor y vémitos tras un traumatismo. A
su llegada se observd un nifio obnubilado con edema
de papila bilateral, manchas café con leche en el
tronco en nimero mayor de seis y una TA de
190/130 mmHg; la auscultacion cardiopulmonar y la
exploracién abdominal eran normales. Las pruebas
analiticas, tanto en sangre como en orina, eran nor-
males y se realiz6 de urgencias un TAC craneal que
mostré una importante hidrocefalea triventricular con
estenosis del acueducto de Silvio, por lo que se pro-
cedié a realizar una derivacién ventriculoperitoneal.
Al permanecer hipertenso se realizaron: radiografias
de térax simple de abdomen que fueron normales y
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Fig. 1.—Caso l-arteriografia. Estenosis del 90 % en arteria renal
izquierda. :

una urografia intravenosa normal, si bien carecia de
tiempos precoces; un ECG vy. un ecocardiograma
mostraron una hipertrofia de ventriculo izquierdo.
Una arteriografia renal demostré un rindn izquierdo
con dos arterias y una estenosis del 90 % en zona
proximal a aorta de la arteria superior, con dilatacién
posestendtica; el resto de la exploraciéon era normal
(fig. 1). El estudio de reninas separadas confirmé la
significacion funcional de la estenosis: VRD: 13,1
ng/ml h; VRI: 26,2 ng/ml h; Cl: 11,7 ng/ml h;
VRI/VRD: 2; VRI-VRD/CI: 1,23; VRD-VRI/CI: 0,09.
Controlada la tension inicialmente con antihiper-
tensivos parenterales, y después con medicacién
oral, una vez confirmado el diagnéstico de hiperten-
sién arterial vasculorrenal secundaria a estencsis de
la arteria renal superior izquierda fue intervenido el
24 de abril de 1982, realizdndose un by-pass aorto-
renal lateroterminal con safena derecha, sin resec-
cion del segmento estendtico. Durante la interven-
cion se detecté la presencia de una tumoracion retro-
peritoneal paravertebral izquierda de gran tamano
que englobaba arteria mesentérica inferior a arcada
de Riolano, no resecable. Una biopsia intraoperato-
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ria demostré que la tumoracién correspondia a un
neurofibroma plexiforme.

El posoperatorio transcurrié sin complicaciones,
siendo dado de alta con dieta libre, sin medicacién y
una tensién arterial de 120/70 mmHg!

Revisado periédicamente en nuestro Servicio, la
daltima vez en abril de 1988, mantiene una tensién
arterial de 120/80 mmHg, sin precisar medicacién
antihipertensiva, funcién renal normal (Cr de
0,9 mg/dl) y siluetas renales de tamaro normal; con-
troles periddicos del neurofibroma plexiforme confir-
man su estabilidad clinica y tamano.

Caso 2

A. B. B.—Nina de siete afos y cuatro meses diag-
nosticada de neurofibromatosis con macrocefalia, re-
traso estatural y escolar, remitida a nuestro Servicio
para estudio de hipertension arterial de tres meses de
evolucién, no controlada con propranolol 40 mg/dia,
hidroclorotiazida 15 mg/dia y suplementos de pota-
sio 1 g/dia. En abril de 1986 es vista por primera vez,
presentando a la exploracién como Gnicos datos des-
tacables: una tallade 111 cm (p < 3 SD + 1,73); un
peso de 17,7 kg (P: 25); macrocefalia; TA:
150/100 mmHg; manchas café con leche en tronco y
extremidades en nldmero superior a seis; no se aus-
cultaban soplos.abdominales. Analiticamente no se
detectaron anomalias, siendo asimismo normal la
cuantificacién de metanefrinas en orina.

El electrocardiograma, el electroencefalograma, la
radiografia de térax y la urografia intravenosa realiza-
das fueron normales. Una arteriografia renal puso de
manifiesto un rifién derecho con dos arterias, la su-

Fig

96

%

. 2.—Caso 2-arteriografia. Estenosis del 90 % en arteria renal derecha.

perior con una estenosis de 90 % en zona proximal a
la aorta y dilatacién posestenética (fig. 2); no se de-
tectd patologia vascular a otro nivel. Mediante eco-
grafia y TAC abdominal se descarté la existencia de
patologia suprarrenal. El estudio de reninas separadas
demostré una clara lateralizacién hacia el lado este-
nético: VRD, 52,2, ng/mlfh; VRI, 24 ng/ml/h; CI,
25,2 ng/ml/h; VRD/VRI, 2,08; VRD-VRL/Ci, 1,04;
VRI-VRD/RC}, 0,05.

Con el diagnéstico de hipertensién arterial vascu-
lorrenal por estenosis de la arteria renal superior de-
recha, el 20 de julio de 1986 se realizé un by-pass
aortorrenal derecho con un segmento de arteria hipo-
gastrica. En el posoperatorio la enferma siguié hiper-
tensa, demostrindose seis dias mas tarde mediante
angiografia digital trombosis de by-pass.

En el momento actual la enferma estd asintomati-
Ca y normotensa en tratamiento con captopril
75 mg/dia, hidroclorotiazida 75 mg/dia y suplemen-
tos de potasio 1 g/dia después de un periodo de se-
guimiento de treinta y tres meses.

Discusion

La neurofibromatosis (NFM) es una enfermedad au-
tosomica dominante, inexorablemente progresiva,
pero de expresividad variable; los hechos méas sobre-
salientes son la presencia de manchas café con leche
y los neurofibromas. Las manchas café con leche
aparecen en el 99 % de los casos, su distribucion es
homogénea y la presencia de seis 0 mas con un ta-
mano superior a 1,5 cm es considerado como crite-




rio para completar estudio de NFM; aunque frecuen-
temente estdn presentes al nacimiento, pueden apa-
recer en los primeros afios de la vida. Los neurofibro-
mas afectan generalmente a piel, pudiendo hacerlo
también a nervios, raices nerviosas y a vasos sangui-
neos inervados por el sistema nervioso auténomo;
aunque histolégicamente benignos, pueden compro-
meter funcionalmente el 6rgano afectado >’ .

La hipertensién arterial en un paciente con NFM
puede ser coincidente, pero por su frecuencia deben
ser excluidas entidades asociadas. El feocromocitoma
y el neurofibroma productor de catecolaminas son
muy poco frecuentes en nifios ® 2. Los tumores intra-

"craneales que se asocian con esta entidad, sobre to-
do aquellos situados en la fosa posterior, pueden pro-
ducir HTA severa, ocasionalmente de tipo paroxisti-
co, simulando un feocromocitoma; la HTA en estos
casos resulta de la compresién y consiguiente estimu-
lacién de centros vasomotores localizados en el hi-
potdlamo posterior y en regiones préximas al IV ven-
triculo; la sintomatologia propia de la zona del im-
plante del tumor suele presidir el cuadro®. '

En la infancia la causa més frecuente de HTA en
NFM es la patologia de la arteria renal, ya sea por
proliferacion-de células de Schwann en la propia ar-
teria 'o(Por compresion extrinseca por un neurofibro-
ma® '° En todo caso la naturaleza de la patologia
vascular no estd clara''""”,

Reubi'" afirma que la patologia vascular es siem-
pre parte de la NFM, proponiendo, con otros auto-
res, que la patogenia de todos los tipos de lesion ar-
terial es la misma: la proliferacién de células de
Schwann con cambios degenerativos secundarios
que conducen a lesiones de diferente apariencia. La
localizacion predominante a nivel de la arteria renal
tal vez esté en relacién con la mayor concentracién
de determinaciones nerviosas a su nivel '2,

Para Greenne '3 existen al menos dos tipos de le-
siones: la primera afectaria a grandes vasos (aorta,
cardétidas, arteria renal proximal) rodeados por tejido
neurofibromatoso o ganglioneuromatoso; su origen
estaria en consonancia con las lesiones descritas por
Reubi para vasos de pequefo tamano; como entidad
diferenciada, pero en la misma linea patogénica, se
situaria el neurofibroma adventicial, condicionando
una estenosis de la arteria renal por efecto compren-
sivo extravasclar. La segunda lesién no esta en rela-
cién con una malformacién neural, sino que proba-
blemente reflejaria una displasia de vasos de menor
calibre (arteria renal en su segmento distal y ramas
intrarrenales) con cambios disruptivos e hiperpléasicos
que afectan a las capas elasticas, muscular y elemen-
tos fibrosos de la media; la fibrosis perimural pro-
duce estenosis con/sin dilataciones aneurismati-
cas '> 13, Las diferencias entre ambos tipos radica-
rian en el diferente tamano del vaso afectado y en la
presencia de agregados nodulares de fibra muscular
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lisa caracteristicos de la displasia asociada a NFM.

La arteriografia per se es util para distinguir estos
dos procesos; en el primer caso es de localizacién
proximal, una estenosis larga de bordes lisos con au-
mento gradual de tamano en forma de embudo; la

. localizacion de la segunda lesién es més distal, su

aspecto es arrosariado e indistinguible de la displasia
fibromuscular 1417 18,

Los casos aqui presentes podrian corresponder a
una afectacién neurofibromatosa de la arteria renal,
tanto por su localizacién como por sus caracteristicas
arteriograficas; desgraciadamente no lo podemos
asegurar porque al realizarse ambas anastomosis a
segmentos distales sin reseccién del segmento este-
nosado no disponemos de estudio anatomopatoldgi-
co. En el primer caso, a pesar de la presentacién de
la HTA junto con una hidrocefalia sintomatica impor-
tante, la persistencia de la HTA posderivacién ventri-
culo-peritoneal y el TAC permiten descartar el posi-
ble origen tumoral intracraneal de la misma. El neu-
rofibroma plexiforme sélo podria condicionar la HTA
vasculorrenal si englobase la arteria renal.

En la literatura revisada hemos encontrado otros 34
casos de NFM e HTA secundaria a patologia de la
arteria renal en pacientes de edad inferior a catorce
anos. Ante la sospecha clinica, sélo la arteriografia
renal selectiva o el screening con angiografia digital
pueden considerarse elementos diagndsticos definiti-
vos & 1°_El enfoque terapéutico de estas lesiones de-
be individualizarse en funcién de su localizacién y
severidad; la disponibilidad actual de betabloquean-
tes e inhibidores del enzima de conversién permite el
control adecuado de la HTA; la experiencia pediatri-
ca en el uso de angioplastia transluminal percutanea
es atn muy limitada, y los malos resultados descritos
en cuatro casos de NFM con estenosis de arteria re-
nal '>2' no creemos deben limitar su intento en el
caso individual, todo ello en dependencia de la peri-
cia y experiencia del angiografista; la alternativa del
tratamiento quirGrgico ofrece resultados similares a
los obtenidos con la displasia fibromuscular. Aunque
poco frecuentes en la edad pediatrica, tanto el feo-
cromocitoma como el neurofibroma productor de ca-
tecolaminas deben descartarse dada su conocida aso-
ciacién con la neurofibromatosis.
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