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Agenesia de la arteria carétida interna: unilateral y bilateral.
A propésito de dos casos

Internal carotid artery agenesis: unilateral and bilateral.
Based on two cases
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Estimados editores:

La arteria carétida interna (ACI) se desarrolla del
tercer arco aodrtico (porcidn proximal) y de la aorta dor-
sal (porcion craneal). Las alteraciones en su desarrollo
entre la tercera y la quinta semanas de la vida intrau-
terina dan lugar a tres anomalias: la hipoplasia, la
aplasia y la agenesia'. La hipoplasia se define como la
presencia de una arteria de menor calibre en la vida
adulta resultado de un desarrollo incompleto. La apla-
sia se define como la ausencia de la arteria en la vida
adulta, habiendo existido su precursor embrionario,
evidenciado directamente mediante vasos remanentes
o indirectamente por la presencia del conducto caroti-
deo (CC) homolateral. La agenesia se define como la
ausencia completa de desarrollo de la arteria, sin
haber existido un precursor embrionario'. Esto supone
la falta de desarrollo del CC, el cual se desarrolla en
la base de craneo luego de la quinta o sexta semana.
Si el primordio de la ACI no se desarrolla, el CC tam-
poco lo hard. Esto explica por qué la verdadera age-
nesia de la ACI ocurre antes de los 24 dias de la
embriogénesis, y permite diferenciar la agenesia de la
hipoplasia carotidea?.

Actualmente, se estima que la agenesia carotidea
tiene una incidencia de menos del 0,01%, pudiendo ser
unilateral, de predominio izquierdo, o bilateral en una
relacion de 3:1'3.
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Su diagndstico se confirma mediante la demostracién
de su ausencia en un estudio vascular (ultrasonido
Doppler, angiografia por tomografia computada [angio-TC],
angiografia por resonancia magnética o arteriografia) y
concomitantemente ausencia del CC evidenciada
mediante TC*®. Este Ultimo punto sella el diagndstico de
agenesia y permite descartar diagndsticos diferenciales,
como la oclusion arterial total o la diseccion carotidea®.

Su etiologia permanece incierta. Si bien diversos
autores han propuesto diferentes teorias para justificar
la agenesia unilateral de ACI, fundamentalmente meca-
nicas y hemodindmicas, no existe aun una que expli-
que la agenesia bilateral®.

Cuando existe hipoplasia, aplasia o agenesia, el flujo
sanguineo del lado o los lados afectados es parcial o
totalmente compensado por otro sistema arterial, como es
el sistema vertebrobasilar o la ACI contralateral si existe'.

En 1968, Lie describid seis tipos de circulacién cola-
teral observados en las malformaciones de la ACI
(Fig. 1)". El desarrollo de circulacién colateral conduce
a que la mayoria de los pacientes se encuentren asin-
tomaticos, y el hallazgo es usualmente incidental
durante la realizacion de estudios de imagen?®. Sin
embargo, algunos presentan sintomas como cefalea,
vision borrosa, hipoacusia 0 hemiparesia con o sin
compromiso de pares craneanos, como en el caso 1
que presentamos, que puede deberse a hipoperfusion
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Figura 1. Clasificacion de los seis patrones de circulacion colateral observados en las malformaciones de la arteria
cardtida interna (ACI). Tipo A: ausencia de ACI unilateral. La arteria cerebral anterior (ACA) del lado afectado se nutre
a través de la arteria comunicante anterior (ACoA) y la arteria cerebral media (ACM) desde la arteria comunicante
posterior (ACoP). Tipo B: ausencia unilateral de la ACI con aporte sanguineo a la ACA y ACM desde la ACI
contralateral a través de la ACoA. Tipo C: ausencia bilateral de ACI. La circulacion anterior depende de las ACoP. Tipo
D: ausencia unilateral del segmento cervical de la ACI con comunicacion intracavernosa desde la ACI contralateral.
Tipo E: hipoplasia bilateral de ACI. La ACA tiene su origen en la ACI hipopléasica y la ACM es suplida por la ACoP. Tipo
F: ausencia unilateral o bilateral de la ACI con anastomosis transcraneales procedentes de la arteria carétida externa.
ACP: arteria comunicante posterior; PW: poligono de Willis. (Reproducida con autorizacion de los autores. Mallada,
et al. SERAM 2012 meeting, 2012, Granada/ES. Disponible en: https://dx.doi.org/10.1594/seram2012/S-0107)
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Figura 2. A y B: cortes axiales en ventana 6sea que muestran la ausencia del conducto carotideo izquierdo,
confirmando el diagnéstico de agenesia carotidea.
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Figura 3. Reconstrucciones MIP de angio-TC. A: corte axial que muestra relleno de la cardtida interna a nivel del
conducto carotideo y ausencia del conducto carotideo izquierdo. B: corte coronal en el que se observa bifurcacion
baja de la carétida primitiva derecha, préximo a su origen. C: corte sagital que muestra la continuidad de la carotida
primitiva izquierda con la carotida externa y ausencia de cardtida interna homolateral. También se evidencia una
gruesa comunicante posterior izquierda que suple parte de la circulacion anterior izquierda. D: reconstruccion MIP
en corte axial que muestra el relleno de la arteria silviana izquierda y las cerebrales anteriores a través del
desarrollo de un buen poligono de Willis. E: reconstruccion VR en la que se observan bifurcacion baja de la carétida
primitiva derecha y ausencia de relleno de la carotida interna izquierda.

e insuficiencia del sistema colateral. También puede
haber hemorragia intracraneana por rotura de un
aneurisma®. Esto Ultimo reviste especial interés, ya
que la agenesia de ACI esta asociada con otras ano-
malias vasculares, en especial con la presencia de
aneurismas intracraneales®®. Segun distintas series,

la incidencia de aneurismas intracreaneales en aso-
ciacién con agenesia o aplasia de la ACI es de un
24-43%, mucho mayor que la encontrada en la pobla-
cion general, que se estima en un 2-4%. En algunas
series, esta incidencia se eleva a un 67%?°. Esta fuerte
asociacion puede ser explicada mediante dos teorias:
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Figura 4. A: cortes axiales en ventana 6sea que muestran la ausencia del conducto carotideo bilateral, confirmando
el diagnostico de agenesia carotidea hilateral. B: arteriografia con inyeccion de carétida primitiva derecha en
enfoque de frente que muestra que esta arteria se continlia con la carétida externa sin observar la carotida interna.
C: con inyeccion de carotida primitiva izquierda en enfoque de perfil se observa también la ausencia de cardtida
interna izquierda. D: inyeccion por arteria vertebral derecha, enfoque de frente. E: inyeccion vertebral derecha,
enfoque de perfil. F: con inyeccidn por arteria vertebral izquierda, enfoque de frente, se observa irrigacion de todo el
sector anterior a través de gruesas arterias comunicantes posteriores.

la primera es que ambas condiciones ocurran de
forma independiente durante el desarrollo embriona-
rio; la segunda, por el aumento del flujo sanguineo del
lado sano y los cambios hemodindmicos que eso
supone®.

Asimismo, es importante destacar que, en la agenesia
carotidea bilateral, la circulacion encefélica depende
exclusivamente del sistema vertebrobasilar, siendo esto
determinante ante situaciones de injuria encefdlica
aguda.

Su importancia radica en que pueden asociar aneu-
rismas y malformaciones vasculares, asi como que
también tienen mayor riesgo de accidentes vasculares
isquémicos.

Se presentan a continuacion dos casos de agenesia
de la arteria cardtida interna: uno unilateral, en una
muijer de 50 afios, y otro bilateral, en un nifio de 8 afos.
Se discuten los hallazgos imagenoldgicos y sus impli-
cancias anatomoclinicas.

Caso 1

Paciente de 50 afos, con hipertension arterial contro-
lada. Consulta por amaurosis fugaz del ojo izquierdo de
4 horas de evolucion. La TC de créneo sin contraste no
muestra &reas de isquemia aguda, areas de hemorragia
ni otras alteraciones parenquimatosas. El estudio de la
base del craneo demostré la ausencia de agujero caro-
tideo izquierdo, lo que resultd de suma importancia para
realizar el diagnostico de agenesia carotidea y diferen-
ciarlo, por ejemplo, de una diseccién (Fig. 2).

La angio-TC muestra ausencia de la ACI izquierda
desde su origen. La cardtida primitiva izquierda se con-
tinda con la carétida externa. Del lado derecho se
observa bifurcacion carotidea baja. Las arterias cere-
brales media y anterior del lado izquierdo se rellenan a
través del desarrollo de un buen poligono de Willis, con
una arteria comunicante anterior y una arteria comuni-
cante posterior izquierda gruesa y permeable (Fig. 3).
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Caso 2

Paciente de 8 afios que consulta por trastorno en la
marcha. Se realiza TC de craneo sin contraste que
muestra ausencia del CC bilateral (Fig. 4A). No se vie-
ron alteraciones en el parénquima cerebral.

Se realiza luego arteriografia (Fig. 4B a 4F), que mues-
tra agenesia de la ACI bilateral. Todo el sector anterior
se rellena desde el sector posterior a través del desarro-
llo de dos gruesas arterias comunicantes posteriores.
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