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RESUMEN
La frecuencia estimada de la hipertensión arterial en pa-
cientes con neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es de aproxima-
damente un 1%, habitualmente secundaria a feocromoci-
tomas y estenosis de las arterias renales. La coartación de
aorta asociada en estos pacientes es una causa infrecuente
de hipertensión. Presentamos el caso de una paciente con
NF1 que padece hipertensión desde los 3 años de vida, mal
controlada con tratamiento farmacológico. Antecedentes
familiares de NF1 (madre). A la exploración física presenta-
ba múltiples manchas café con leche, efélides axilares y
presión arterial por encima de percentil 95 para edad y al-
tura. Las pruebas de laboratorio (creatinina sérica, electro-
litos, catecolaminas urinarias y aclaramiento de creatinina)
fueron normales. La monitorización ambulatoria de pre-
sión arterial reveló hipertensión diurna con valores noc-
turnos normales. La ecografía Doppler renal mostró un pa-
trón anormal de flujo en arteria renal derecha compatible
con estenosis y la angiorresonancia magnética: coartación
severa de aorta abdominal, con oclusión funcional de arte-
ria mesentérica superior y estenosis moderada de arteria
renal derecha con dilatación postestenótica. Ante estos
hallazgos, la paciente fue intervenida quirúrgicamente,
con realización de by-pass aorto-aórtico y reimplantación
de arteria renal derecha. Durante los cuatro meses siguien-
tes a la intervención recibió tratamiento hipotensor con
nifedipino oral que se suspendió ante la buena evolución
clínica. Los controles periódicos en la consulta durante los
cuatro años siguientes a la cirugía fueron satisfactorios,
con presión arterial normal y función renal conservada.
Comentarios: El control de la presión arterial en pacientes
con NF1 es aconsejable para detectar casos de hiperten-
sión arterial que, en muchas ocasiones, va a requerir trata-
miento quirúrgico. 
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SUMMARY
Hypertension affect about 1% of patients with neurofibromato-
sis type 1 (NF1). Major causes are concomitant pheocromocyto-
ma in adults and renovascular hypertension in children. In most
cases, NF1 is associated with renal artery stenosis, smooth cell
proliferation and advential fibrosis. We describe a 16 year old
girl with hypertension complicating NF1 secondary to severe co-
arctation of abdominal aorta and tight stenosis of right renal ar-
tery, a very uncommon case. She was first diagnosed when she
was 3-years-old and managed with antihypertensive drugs (ate-
nolol, hidralazine and nifedipine); she expirienced progressive
uncontrollable hypertension but no symptoms, thus she was ad-
mitted to repeat studies. Laboratory evaluation (including creati-
nine, serum electrolites, urinalysis, urine catecholamines and
creatinine clearance) was normal Percutanaous transfemoral
magnetic resonance angiography disclosed severe coarctation of
abdomina aorta, functional oclussion of superior mesenteric ar-
tery and tight stenosis of right renal artery with postestenotic di-
latation. Patient underwent surgery with aorto-aortic by-pass
and right kidney artery reimplantation. Periodical controls confir-
med no hypertension, even four years after surgery and normal
flow patterns in Doppler ultrasonography. Patients with NF1
must be screened for pheochromoctyoma and renovascular hy-
pertension. If hypertension appears, careful management is
mandatory, as periodical follow-up even after surgey, since the
long-term recurrence rate of renovascular lessions is not well es-
tablished.
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INTRODUCCIÓN
La incidencia de HTA en pacientes con NF1 es de aproxima-

damente 1%1, principalmente asociada a la presencia de feo-

cromocitomas en adultos. La mayoría de casos de presenta-

ción en la edad pediátrica son secundarios a estenosis de la

arteria renal y, excepcionalmente debida a una coartación de

la aorta abdominal2.

Presentamos el caso de una adolescente de 16 años con

NF1 controlada desde los tres años de edad por HTA secunda-

ria a coartación abdominal confirmada mediante angiografía.

Clínicamente permanece asintomática, pero con HTA no con-

trolada con tratamiento farmacológico (atenolol, hidralazina,

nifedipino).
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A la exploración física, la paciente presentaba múltiples

manchas café con leche y pecas axilares, sin apreciarse neuro-

fibromas cutáneos. Se auscultó soplo en cuadrante superior

derecho abdominal, con pulsos periféricos palpables y simé-

tricos. Exploración neurológica normal. Las determinaciones

de presión arterial durante su seguimiento oscilaron entre

150/110 y 140/100 mmHg, valores siempre por encima del

percentil 95 para sexo, edad y talla.

Pruebas complementarias: función renal y catecolaminas

urinarias normales. Fondo de ojo: retinopatía hipertensiva

grado I. Ecocardiografía: hipertrofia leve de ventrículo iz-

quierdo. RNM craneal: glioma con afectación de quiasma y

nervio óptico. Monitorización ambulatoria de presión arterial

(MAPA): HTA diurna con presencia de dip nocturno. Ecogra-

fía-Doppler renal: flujo descendido en riñón derecho sugesti-

vo de estenosis de arteria renal. Angio-resonancia abdominal:

coartación severa de aorta abdominal con disminución de ca-

libre del 85% y estenosis de arteria renal derecha, hallazgos

que se corresponden con los obtenidos en la angiografía fe-

moral percutánea (fig. 1).

Ante los hallazgos obtenidos, se decide la intervención qui-

rúrgica de la paciente con realización de by-pass aorto-aórtico

y reimplantación de la arteria renal derecha. La angiografía

posterior demostró un patrón circulatorio restablecido (fig. 2).

Precisó tratamiento farmacológico asociado con nifedipino

oral durante cuatro meses. La función renal, cuatro años des-

pués de la intervención, está conservada y los flujos conserva-

dos en las ecografías doppler realizadas durante el seguimien-

to, con presión arterial normal.

La frecuencia de HTA en pacientes con NF1 es aproxima-

damente del 1% y puede ser debida a estenosis de arteria

renal, feocromocitomas, coartación de aorta abdominal o tu-

mores cerebrales1. La causa más frecuente en la edad pediátri-

ca es la estenosis de arteria renal, mientras que en los adultos

es el feocromocitoma3. La asociación de estenosis de arteria

renal y coartación aórtica en la neurofibromatosis es excep-

cional4, de forma que apenas hay una decena de casos recogi-

dos en la literatura médica5-7.

A pesar de los avances de los medios diagnósticos (MAPA,

Eco-doppler renal, angioRNM) la angiografía convencional

sigue siendo la prueba diagnóstica fundamental, sobre todo en

los casos que van a requerir tratamiento quirúrgico. El manejo

de estos pacientes ha de ser individualizado, en función de la

localización de la anomalía subyacente y su edad. El trata-

miento quirúrgico tiene una tasa de éxitos cercana al 80%, por

lo que es la opción preferida actualmente, teniendo en cuenta

también que los resultados de la angioplastia en niños no son

actualmente muy satisfactorios8. De todas formas, el segui-

miento de estos pacientes a medio y largo plazo es muy im-

portante, dado que no conocemos la tasa de recurrencia de

estas lesiones.
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Figura 1. Arteriografía que muestra coartación severa de aorta abdomi-
nal, oclusión funcional de arteria mesentérica superior y estenosis severa
de arteria renal derecha con dilatación postestenótica.


