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RESUMEN

La disgenesia de la arteria carétida interna (ACI) es una anomalia que suele deberse
a la falla de modificaciones por la presencia de varios factores moleculares durante la
embriogénesis. Que predispone a variaciones anatomicas de vasos sanguineos. Es una
entidad poco frecuente con una incidencia menor al 0,01% en la poblacion en general.
Puede presentarse de forma unilateral o bilateral, se ha descrito que menos del 10 % de los
casos son bilaterales. Sus variaciones son descritas como agenesia, aplasia e hipoplasia, las
cuales son definidas dependiendo de la presencia o no de la ACI y/o canal carotideo
(Flores, 2019). La mayoria de pacientes se presentan asintomaticos debido a la formacion
de vasos colaterales. El trabajo ilustra el caso de un paciente de 34 afios de edad que acude
al hospital por presentar un cuadro de cefalea acompafiada de sincope. Los estudios de
imagenes demostraron aplasia bilateral de arterias carotidas internas.

La importancia de este caso radica en la baja incidencia y peculiaridad a nivel
global. Por lo que las nuevas generaciones medicas se beneficiaran sobre la informacién
obtenida de esta patologia poco frecuente y dificil de identificar enriqueciendo su
conocimiento acerca de la sintomatologia, variaciones anatdmicas y métodos diagnosticos.

Palabras Claves: (Arteria Carétida Interna) ACI, Aplasia, Sincope, Cefalea, Sinusitis.



ABSTRACT

Internal carotid artery (ICA) dysgenesis is an anomaly that is usually due to the
failure of several molecular factors during embryogenesis. Which predisposes to
anatomical variations of blood vessels. It is a rare entity with an incidence less than 0,01%
of general population. It can occur unilaterally or bilaterally, it has been described that less
than 10% present bilaterally. Its variations are described as agenesis, aplasia and
hypoplasia. These are defined depending on its presentation, that are based on the presence
or nor of ICA and/or carotid canal (Flores, 2019). Most patients present asymptomatic due
to the formation of collateral vessels. This is a case report of a 34-year-old male patient
who attends to hospital with headaches and syncope. In his radiological evaluation he
presents bilateral aplasia of internal carotid arteries.

The importance of this work relies in the benefit that new generations of medical
community would obtain information of a case of low incidence and an uncommon
pathology that is difficult to identify, nurturing their knowledge about symptomatology,
anatomical variations and diagnostic methods.

Key Words: Internal Carotid Artery (ICA), Aplasia, syncope, Headache, Sinusitis.
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INTRODUCCION

Durante el proceso embriogénico la formacion y desarrollo del sistema vascular, en
especial el cervical y cerebral pasa por distintas etapas, modificables por la presencia de
varios factores moleculares. Fallas en esta via pueden ocasionar distintas variantes
anatomicas. Se advierten carios cambios en el embrion de 29 dias, como la obliteracion del
primer y segundo arco faringeo. El tercero, cuarto y sexto dan origen a distintas estructuras,
entre las cuales se destaca el sistema vascular cardiaco. El tercer arco faringeo forma la
arteria cardtida comdn y la porcion craneal da origen a la primera parte de las arterias
carétidas internas y su pocidn distal emerge entre el primer y tercer arco faringeo. La arteria
carétida externa brota de la arteria car6tida comadn. (Sadler, 185-186)

La disgenesia de la arteria carétida interna (ACI) es una anomalia poco frecuente con una
incidencia menor al 0,01% en la poblacion en general. Esta puede presentarse de distintas
maneras como agenesia, aplasia e hipoplasia. Agenesia es la ausencia de ACI y de canal
carotideo 6seo en la base del craneo, aplasia se describe como la ausencia de ACI con
presencia de canal 6seo e hipoplasia es el desarrollo incompleto de ACI. Lie y Hage fue el
primero describir el desarrollo incompleto de ACI donde detall6 seis patrones (Flores,
2019) (Anexo No.2). La anomalia puede ser unilateral o bilateral, se ha descrito que menos
del 10% presenta casos bilaterales. La mayoria de pacientes son sintomaticos debido a la
formacion de vasos colaterales. Sin embargo, pueden presentarse con cuadro de cefalea,
vision borrosa, Sindrome de Horner, pérdida de audicion, anomalias de eje hipotalamo-

hipofisario, ataque isquémico transitorios, infarto cerebral y hemorragia subaracnoidea
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aneurismética. El diagnostico suele ser de manera incidental posterior a una rotura de
aneurisma intracraneal, asociados a agenesia de ICA (Alexandre, 2016).

El diagnostico suele realizarse a través de estudios de imagen donde se incluye
angioresonancia, angiotomografia, ecografia doppler carotideo e intracraneal, ademés de
tomografia de base de craneo. Se han descrito multiples signos radiologicos que ayudan a

identificar y diferenciar otros desordenes y variantes anatomicas.

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino de 34 afios de edad, se presentd a consulta de neurologia por
sincope con duraciéon de 5 minutos tras esfuerzo laboral que se acompafié con cefalea
holocraneal de predominio frontal con episodio previo de aparicion de escotomas por 5
minutos. Una vez que desperto, el paciente no recordd los eventos suscitados una hora
posterior al episodio. Familiar refiere que paciente no reconocia a su madre ni hermana
(sufrié de posopagnosia). A la hora del evento refiere cefalea constante, sin otro sintoma
acompariante (fatiga, disnea, ortopnea o palpitaciones).

Paciente con antecedentes de diagnéstico de migrafia por 2 afios (tratado con
Antiinflamatorio no esteroideos - AINES), algunas acompafiadas de aura (escotomas).
Desconoce alergias, sin habitos toxicos (alcohol, tabaco o drogas ilicitas) o antecedentes
familiares de interés. Tipo de sangre ORH (+). Nacido y residente en Quito-Ecuador,
estado civil soltero, ocupacion de maestro en colocacion de cortinas.

En exploracion fisica presenta signos vitales dentro de lo normal 124/82 mmHg,
frecuencia cardiaca de 78 Ipm, frecuencia respiratoria de 18 rpm, temperatura oral de
36.6°C y saturacion de oxigeno en aire ambiente de 94%. Manifiesta aspecto delgado, con

mucosas hidratadas, arterias carotidas con latido ritmicos, sin ingurgitacion yugular. No se
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presenta adenopatias ni bocio. En auscultacion cardiaco se aprecia ruidos cardiacos
ritmicos, sin soplos, pulmones limpios con murmullo vesicular presente sin ruidos
sobreafiadidos. Abdomen con ruidos hidroaéreos presentes, suave, depresible, no doloroso,
sin presencia de organomegalia. Miembros inferiores sin edema y pulsos bilaterales
presentes. Exploracion neuroldgica es normal.

En consulta se solicitaron exdmenes de laboratorio donde no presentan anomalia, los
valores se encuentra dentro de los rangos referenciales.

Tabla No.1: Resultados de biometria hemética

Valor paciente Valor referencial (Laboratorio HEE)
Leucocitos 6,58 4,29- 9,87 x 10% /uL
Neutréfilos 5,53 3,5-7,0 x 10° /uL
Linfocitos 3,34 1,0-4,0 x 10° /uL
Hemoglobina 15,2 14,9-18,3 g/dL
Hematocrito 44,6 43,3-52,8 %
Plaguetas 195 177 - 350 x 10° /L

Tabla No. 2: Resultados de Quimica Sanguinea

Valor paciente Valor referencial (Laboratorio HEE)
Glucosa 92 70- 100 mg/dL
Urea 30,25 16,6- 48,5 mg/dL
Creatinina 0,9 0,7- 1,2 mg/dL
Colesterol 70 0 — 200 mg/dL
LDL 48,8 50-130 mg/dL
HDL 37,2 35-55 mg/dL
Triglicéridos 124 Menor a 150 mg/dL
Proteinas totales 6,7 6,6 - 8,7 g/dL
Globulinas 2,28 2,1-3,0g/dL
Albumina 4,2 3,5-5,2¢g/dL
Fosforo 3,87 2,5-4,5 mg/dL
Calcio 8,91 8,6 — 10 mg/dL
Na* 138 135-145 mEq/L
K* 3,7 3,5-5,1 mEq/L
CI 102 95-107 mEqg/L
Mg** 2,51 1,6 — 2,6 mg/dL
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Posterior a exploracion clinica se solicito angioresonancia de cabeza y cuello simple
(Figura No.1) para evaluacion de etiologia de cefalea. En el reporte del estudio describe, el
origen de arterias cardtidas comunes, derecha brota de tronco braquiocefalico e izquierda
surge de arco adrtico. Sin embargo ninguna de estas presenta bifurcacién, donde solo se
aprecia arteria carotida externa y sus ramas, pero carecen de arteria carétida interna en
ambos lados. Las arterias vertebrales nacen de los troncos braquiocefélicos son prominentes
pero presentan adecuado flujo sin signos de estenosis en sus segmentos. Ademas se observa

engrosamiento de mucosa de los antros maxilares en relacion al proceso sinusal.
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Figura No. 1: Angio-Resonancia Magnética de cabeza y cuello simple

A. Angioresonancia de los vasos del cuellos. Arterias Car6tidas comunes, solo con
continuacion de arterias carétidas externas. Vertebrales prominentes.

B. Angio-resonancia se aprecia Poligono de Willis, con ausencia de arterias carétidas
internas C. Secuencia de susceptibilidad corte transverso- poligono de Willis con ausencia
de arteria cardtidas internas

D. Corte 3D T1 se demuestra arteria basilar aumento de tamafio

E. Secuencia T2 corte coronal- engrosamiento mucoso en seno maxilares
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El paciente de 34 afios de edad presenta dos grandes problemas que pueden ser parte del

diagnostico diferencial: 1) cefalea, 2) sincope, 3) sinusitis, 4) prosopagnosia

Cefalea

La cefalea es la molestia médica mas comun. Por lo que, se presenta con mas frecuencia en
las consulta ya sea de neurologia o atencion primaria. Se la define como sensacion
dolorosa localizada en béveda craneal que puede estar localizada desde la region frontal a
la occipital. Esta entidad puede presentarse por distintas etiologias, para facilitar su
diagndstico se clasifica en cefaleas primarias y secundarias. Las primarias se refiere que la
causa de dolor se debe a trastornos intrinsecos no asociados a alguna patologia, son
frecuentes, recidivantes y de curso benigno. Las secundarias, se conoce como dolor de
cabeza asociado a una enfermedad preexistente, es mas peligrosa. Se considera una cefalea
que se presentan con mayor frecuencia son las primarias como migrafia, cefalea tensional o
tipo cluster, en la tabla No.2 muestra las caracteristicas de cada una, en la siguiente tabla se
presentan los criterios diagndsticos de las cefaleas mencionadas (Longo, Fauci, Kasper,
Hauser, Jameson, & Loscalzo, 2012). Nuestro reporte de caso, el paciente acude con
cefalea holocraneana de predominio frontal con aura, ademas se asocia con pérdida de
consciencia transcendente. Los hallazgos descritos orientan mas al diagndstico de cefalea
primaria; es una cefalea persistente en un paciente adulto joven masculino que presenta

molestias durante esfuerzo fisico laboral.



Tabla No.3: Criterios diagnosticos
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Migrafia con aura

Cefalea tensional crénica

Cluster

Criterios
diagnosticos

A. Al menos 2 crisis que
cumples criterios By C

A. Cefalea que se
presenta de >15 dias al
mes durante mas de 3
meses y cumplen criterios
B-D

A. al menos 5 ataques que
cumplen criterios B-D

B. 1 0 mas de los sintomas
de aura siguiente
totalmente reversibles:
Visuales, Sensitivos, De
habla o lenguaje, Motores,
Tronco encefalico,

B. Duracion de minutos a
dias o sin remision

B. Dolor unilateral con
intensidad de severa o muy
severa en region orbitaria,
supraorbitaria o temporal con
duracion de 15-180 minutos
sin tratamiento

Retinianos
C. Al menos 2 de las C. Al menos 2 de las C. Cualquiera de los 2:
siguientes: siguientes: - Al menos 1 de los siguientes

- Progresion de al menos 1
de los sintomas de aura
durante >5 min y/o 2 o
mas sintomas
consecutivos

- Cada sintoma de aura
tiene duracion de 5-60
min

- Al menos 1 de los
sintomas de aura es
unilateral

- El aura se acomparia de
cefalea o antes de 60 min

- Localizacién bilateral
- Calidad opresiva o
tensiva (no pulsatil)

- De intensidad leve o
moderada

- No empeora con la
actividad fisica habitual,
como andar o subir
escaleras

sintomas o signos
homolaterales a la cefalea:
inyeccion conjuntival y/o
lagrimeo, congestion nasal y/o
rinorrea, edema palpebral,
sudoracion frontal y facial,
rubefaccion frontal y facial,
sensacion de taponamiento en
los oidos, miosis y/o ptosis

- Inquietud o agitacion

D. Sin mejor explicacion
por otro diagndstico de
ICHD-I1Il y se ha
descartado un accidente
isquémico transitorio

D. Ambas: Solamente una
de fotofobia, fonofobia o
nauseas leves. Ni nauseas
moderadas o intensas ni
vomitos

D. La frecuencia de ataques
varia entre una vez cada 2-8
dias durante mas de la mitad
del tiempo que el trastorno
activo

E. Sin mejor explicacion
por otro diagndstico de
ICHD-I11I

E. Sin mejor explicacion por
otro diagnostico de ICHD-III

Fuente: (IHS, 2018)

Ademas de las cefaleas mencionadas, dentro de las primarias se encuentra la cefalea por

esfuerzo fisico o benigna de esfuerzo. Las actividades que aumentan las presion

intratoracica como la tos, flexionar tronco, contener la respiracion o maniobra de Valsalva,
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conllevan al aumento de presion en senos venosos intracraneales aumentando la presion
intracraneal disminuyendo el flujo sanguineo cerebral que produce cefalea. Se presenta con
mayor frecuencia en hombres, que inicia sibitamente con un pico precoz con molestias que
pueden mantenerse horas después de haber finalizado la actividad. Se ha descrito como un
dolor intenso, pulséatil, que puede variar en cuanto a su localizacion pero debe ser constante
intensificAndose al realizar esfuerzo o movimientos de cuello. En examen fisico lo
pacientes no presentan patologia aparente, sin embargo se debe realizar tomografia
computarizada o resonancia magnética para descartar patologia intracraneal. Es importante
pensar en trastornos vasculares por lo que se debe indagar sobre antecedentes patoldgicos y
medicacion. Otra cefalea relacionada con el esfuerzo es la migrafia aguda de esfuerzo. Esta
se ve asociada con deportistas que realizan esfuerzos cortos e intensos. No se conoce el
mecanismo exacto pero se cree que se debe a hiperventilacion que disminuye el PCO,
cerebral, que induce a vasoconstriccion y el aura de migrafia, posteriormente se continua
con vasodilatacion y cefalea. Se caracterizan por ser breves, dolorosas y asociadas a
actividad fisica intensa. Se dice que puede ser desencadenada por el consumo de cafeina,
alcohol, calor, deshidratacion e hipoglicemia (Nieto, 2012). El paciente se orienta mas a la
migrafia con aura ya que ha presentado mas de una crisis con aura totalmente reversible
correspondiente a escotomas con duracion mas de 5 minutos y esta se acompafié de cefalea.
La pérdida de flujo se debe al esfuerzo pero no es la Unica causa, posteriormente se
confirma que la disminucion de flujo se ve correlacionada con un trastorno preexistente que
es la ausencia de arterias carotidas internas de ambos lados, una de las principales arterias

que conforman el poligono de Willis del sistema vascular cerebral.
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Sincope

El sincope es un sindrome clinico que se caracteriza de pérdida transcendente de
consciencia con ausencia de tono postural seguido con recuperacion espontanea. Puede
acompariarse con movimientos musculares involuntarios semejantes a una convulsion. En
la literatura se describe que se debe a flujo sanguineo cerebral insuficiente que suele durar
de 8-10 segundos. También se han descrito casos que presentan flujo sanguineo adecuado
pero la pérdida de conciencia de debe a la deficiencia de aporte de sustratos al cerebro
como de oxigeno, glucosa o ambos. El sincope forma parte de la pérdida de consciencia
trascendente que no se ve relacionada con trauma, al evento se puede incluir dentro del
mismo grupo de convulsiones, intoxicaciones y ni alteraciones metabdlicas (Brignole,
2018). EIl paciente no tiene antecedente o cuadro actual de convulsiones o consumo de
alguna sustancia o alteraciones electroliticas por lo que estas quedan descartadas. Ademas
se suele clasificar dependiendo de la causa como obstruccion de tracto de salida o entrada
al corazén, arritmias cardiacas, disfuncion ventricular, reflejo vasovagal
(neurocardiogénico), hipotension ortostatica, cerebrovascular u otros. Al examen fisico se
observan signos vitales dentro de lo normal, refiere no haber tenido palpitaciones o sudor.
Para descartar algun tipo de arritmia se recomendaria realizar electrocardiograma. A pesar
de presentar un examen fisico normal no se puede descartar arritmias hasta realizar un
electrocardiograma. Sin embargo, el paciente ademas de presentar sincope presentd cefalea
con pérdida de conciencia, y como la clasificamos anteriormente parece tratarse de migrafia
con aura que entra dentro de causa cerebrovascular. También puede estar dentro de la
categoria de sincope vasovagal ya que puede ser secundaria a una aumento de presion

intratoracica, lo que pudo verse asociado al esfuerzo laboral (Shea, 2016). Sin embargo, se
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demostro a través de examenes de imagen que presenta anomalias en la bifurcacién de

ambas carotidas comunes, lo que lleva a disminucion de flujo cerebral.

Sinusitis/Rinosinusitis

La sinusitis es la inflamacion sintomatica de la mucosa de cavidad nasal y senos
paranasales. Se puede presentar de forma aguda, subaguda, cronica o recurrente. La aguda
se refiere cuando presenta sintomas menos a 4 semanas. La subaguda se refiere clinica de 4
a 12 semanas, la cronica es en un periodo mayor a 12 semanas y la recurrente son de 4 o
mas episodios al afio con resolucion de sintomas temporalmente. El diagnostico suele ser
clinico con congestion nasal, rinorrea purulenta, obstruccion nasal, molestia de dientes en
maxilar y dolor facial que suele empeorar al aplicar presion en especial en senos
paranasales. También pueden presentarse con fiebre, fatiga, tos, hiposmia o anosmia,
cefalea y halitosis. La etiologia puede ser alérgica, infecciosa (viral o bacteriana) o mixta
(Garcia, 2009). El sintoma que se ve relacionada con la sinusitis es la cefalea, sin embargo
el paciente no refiere episodios anteriores por lo que se podria considerar aguda. Esta se
puede clasificar basada en su etiologia y manifestaciones clinicas como viral, bacteriana no
complicada y la complicada. Se refiere a complicada y no complicada si la infeccion se
extiende fuera o no de los senos paranasales o cavidad nasal. Se la podria relacionar con
infeccion viral ya que en la resonancia no se presenta extension de la misma. Se suele
asociar con viral infeccidn en presencia de una gripe, suele ser un desafio diferenciarla de
origen bacteriano. Como el paciente solo presentaba cefalea méas relacionada a hipoxia

debido que fue procedida por sincope y no otro sintoma relacionado a sinusitis se podria
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descartar este diagnostico. Sin embargo a que realizarle seguimiento ya que las sinusitis

virales sueles complicarse a sinusitis bacterianas (Patel, 2018).

Prosopagnosia

La prosopagnosia se refiere a la incapacidad de reconocer la identidad a partir del rostro. Es
una entidad que consta de disrupcion selectiva de percepcion de caras ya se de otros como
la de uno mismo. A pesar de esto, los pacientes suelen compensar este déficit al analizar
caracteres externos como pelo, ropa, voz o reconocer algo familiar. Las causas mas
comunes son infartos de la artera cerebral posterior, trauma craneal, y encefalitis (Bobes,
N.A). De forma menos comdn se ve asociada con migrafia, lesiones neoplésicas o
enfermedades cerebrovasculares. Se ve asociado a lesion bilateral del sistema visual
central, se localizan en la region occipitotemporal ventral, involucra los giros lingual y
fusiforme. A pesar de que la mayoria de la veces es bilateral, también puede predominar en
lado derecho (Damasio, 1982). Para entender esta entidad es importante comprender el
procesamiento de caras y reconocimientos de rostros: inicia en el hipocampo y regiones
fronto-temporales para realizar comparaciéon del percepcion de iméagenes amnésicas para
activar sentimientos de familiaridad. La corteza de asociacién visual permite la
construccion del precepto, mientras que la region témporo-parietal ayuda en la memora
semantica y el hemisferio izquierdo se asocia con la activacion de estructuras linguisticas
que para codificar informacion para el acceso al nombre. Se han descrito dos tipos la
adquirida y la evolutiva. La adquirida se relaciona a lesion cerebral, déficit de percepcion,
reconocimiento e identificacion de rostros. Mientras que la evolutiva el carencia de

reconocimiento de rostros se observa de forma transitoria durante el periodo de vida, con
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ausencia de lesion neuroldgica. La prosopagnosia que presenta el paciente puede ser
secundaria a la migrafia o disminucion de flujo sanguineo. Sin embargo, no se encontraron
lesiones en parénquima cerebral en estudios de imagen. Por lo que nos facilita a

correlacionarla con la migrafa

DIAGNOSTICO

Para confirmar que tipo de disgenesia presenta el paciente, se solicitd tomografia
computada de base de craneo simple (Figura No.2) donde se percibe disminucion de calibre
de los orificios las cardtidas intracraneales. Por lo que se descarta hipoplasia debido a que
no existe remanencia de la arteria carétida interna. Lo que sugiere aplasia bilateral de la
arteria carotidas internas ya que ambos vasos se encuentran ausentes pero existe el canal

carotideo localizado en la base del craneo vacio.

Figura No.2: Tomografia computada de base de craneo simple

A. Flecha negra-CCD: conducto carotideo derecho

B. Flecha blanca- CCI : conducto carotideo izquierdo
También se realizd eco Doppler carotideo para observar el flujo de las arterias con trayecto
en cuello. En estudio se observd que las arterias vertebrales presentan aumento del de flujo

y calibre (Figura No.4). Esto permite asumir que la anomalia vascular tiene circulacion
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colateral procedente de la circulacion posterior por lo que justifica el aumento de diametro
de las arterias vertebrales al igual que la arteria basilar como se observo en la resonancia.
Por lo que podria explicar la sintomatologia del paciente se limita a cefalea y por primera

vez a sincope.
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Figura No. 3: Eco doppler de arteria vertebral izquierda
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Figura No. 4: Eco doppler de arteria vertebral derecha
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SEGUIMIENTO
Al paciente se le realiz6 seguimiento dentro de un mes, con el fin de evaluar su sistema
vascular cerebral a través de una Angiotomografia para confirmar la existencia de
complicacion aparente (Figura No.5). Donde se observé cayado aortico con arteria carétida
derecha que se origina de tronco braquiocefalico. Mientras que arteria carotida izquierda
surge directamente de arco adrtico. No presenta bifurcacién, lo que confirma ausencia de
arterias cardtidas internas, solo se observa continuacion hacia cardtidas externas vy
respectivas ramas. Las arterias vertebrales nacen igual de los troncos braquiocefalicos pero
presentan adecuado flujo sin signos de estenosis en sus diferentes segmentos. A nivel
intracraneal, la ausencia del flujo sanguineo de las arterias carotidas internas, confirma que
las principales ramas cerebrales, correspondiente al sistema anterior reciben flujo sanguineo
a través de las comunicantes posteriores y el sistema vertebrobasilar adyacente. Este ultimo
presenta trayecto ectasico hacia la derecha, insinuandose en los trayectos cisternales del
angulo protocerebelosos ipsilateral. La morfologia y flujo sanguineo de las estructuras
arteriales a nivel del poligono de Willis, arterias cerebrales anteriores y medias, asi como
del sistema vertebrobasilar, cerebrales posteriores sin alteraciones. No hay evidencia franca
de asociacion de patologia vascular tipo malformaciones o aneurismas. El paciente
permanece con cefalea diaria, sin embargo, el estudio de imagen no presenta diferencia con
el primero, lo que no permite analizar que el paciente no presenta complicaciones

vasculares.
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Figura No.5: Angio-Tomografia de cabeza y cuello

A.B.C. Vasos del cuello y poligono de Willis con ausencia de arterias carotidas internas

D.y E. Poligono de Willis sin arteria carétida interna

DISCUSION
La aplasia de la ACI es una anomalia poco comun. Esta rama viene de la arteria
cardtida comun. A la ACI se la puede dividir en siete segmentos: cervical, petroso,
cavernoso vertical y horizontal, clinoide, oftdlmica y terminal (comunicante). Cada uno de
estos segmentos tiene un curso y limites especificos, definidos por el origen de las
siguientes arterias embrionarias: hioides, hioides faringeo ventral, mandibular, maxilar
primitiva, trigeminal, oftdlmica dorsal y ventral. Como cada segmento es independiente

cada uno puede presentar agenesia (Lasjaunias, 1984).
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La ACI inicia su desarrollo a la semana 5 del desarrollo embrionario. Surge a partir
del primer y tercer arco aorticos y aorta dorsal emparejada. La primera porcion, también
conocida como la raiz se origina a partir de los terceros arcos faringeos. Las porciones
intermedias se forman a partir de la aorta dorsal entre el primer y tercer arco aortico. El
segmento distal proviene de los extremos dorsales del primer arco aortico. Durante la sexta
y séptima semana se forman las divisiones anterior y posterior del segmento distal. La
division anterior suministra el prosencéfalo e involucra la arteria cerebral anterior, cerebral
media y coroidea anterior. Mientras que la division posterior da origen a la arteria coroidea
posterior, diencefalicas y mesencefalicas. La arteria basilar es una extension de las arterias
comunicantes posteriores durante la quinta-sexta semana.

A los 42 dias, las arterias vertebrales brotan de la anastomosis entre la ramas
segmentarias cervicales de la aorta dorsal y se unen con la arteria basilar por las ramas
segmentarias cervicales superiores. En este periodo también se forman las arterias carétidas
comunes posterior a la involucién de la porcidn de las raices aorticas vertebrales entre el
tercer y cuarto arco adrtico. Las porciones del tercer arco adrtico adyacente a la arteria
carétida externa se convierten en arteria cardtida comun. Evidencia radiolégica sugiere que
la arteria carétida externa se desarrolla independientemente a la ACI. A la octava semana se
completa la circulacién intracerebral colateral del poligono de Willis, al igual que la arteria
comunicante anterior.

En 1787, Tode, reportd el primer caso de agenesia de carétida en un paciente
postmortem. Posteriormente se diagnostico a través de angiografia por Verbiest. Dentro de
los Gltimos afios se han reportado menos de 200 casos. Como se menciono anteriormente la
disgenesia involucra los siguientes términos: agenesia, aplasia e hipoplasia. Lie y Hage

definieron agenesia como la ausencia total de ACI, hipoplasia se refiere a casos que
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presentan una porciéon o segmento de la ACI con segmento proximal de la arteria normal,
estrecho o agrandado. Aplasia se define cuando no hay ACI. También se toma en cuenta el
canal Osea carotideo que se encuentra ausente en la agenesia y presente en la aplasia e
hipoplasia. Ademéas en 1968 descubrieron seis tipos (A-F) de circulacion de la arteria
cerebral anterior y media en presencia de agenesia carotidea (Anexo No.2). De igual forma
se percibe tres opciones de circulacion colateral; a través del poligono de Willis, circulacion
fetal persistente y arteria de la base del craneo. En el tipo A se presenta con ausencia
unilateral del ACI con circulacion colateral a la arteria cerebral anterior ipsilateral por
arteria comunicante anterior y cerebral media a través de la arteria comunicante posterior.
El tipo B la arteria comunicante anterior suministra a la arteria carétida anterior y media
ipsilateral al lado ausente de la ACI. En el tipo C se muestra agenesia bilateral de las AClIs
donde la arteria cerebral anterior y media son suplidas por circulacion posterior, presente en
este caso. Tipo D es cuando existe agenesia de la porcién cervical de ACI con la porcion
cavernosa de la ACI reconstituida por anastomosis de ACI cavernoso contralateral. El tipo
E presenta hipoplasia bilateral de la ACI, con presencia de arteria comunicante posterior
prominente con calibre normal de la arteria cerebral media, asumiendo que el mayor flujo
sanguineo se origina de la circulacion posterior. Este también presenta vasos remanentes en
canal carotideo de la base del craneo. La tipo F demuestra reconstitucion dista de la ACI
por anastomosis con ramas distales de la arteria carotida externa (Li, 2017).

Como se menciona en la clasificacion de disgenesia puede presentarse unilateral y
en pocas ocasiones bilateral. Existe mayor predileccion por el lado izquierdo. Al ser una
patologia poco frecuente su diagnostico suele ser incidental por ultrasonido, resonancia
magnética o tomografia computarizada. La mayoria de los casos tienen clinica silente

debido a la circulacion colateral. Se han reportado anormalidades asociadas a la ausencia de
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ACI. Se han descubierto secundaria a una ruptura aneurismatica cerebral en circulacion
colateral causando hemorragia subaracnoidea, por lo que esta patologia se ve relacionada
con la presencia de aneurismas. En este caso se logré hacer el diagnostico de manera
incidental, ya que el paciente acudi6 por cefalea y sincope. Sin embargo, se deberia haber
realizado electrocardiograma con el fin de descartar causas cardiacas de sincope ya que la
mayor parte de estos episodios se asocian a causas cardiacas. Al realizar exdamenes de
imagen se logra especificar el diagndstico y si existen complicaciones.

Quienes presentan algin tipo de disgenesia presenta incidencia de 2-4% de
aneurismas en comparacion a la poblacion en general. En pacientes que presentan
aneurismas con una edad mayor a 30 afios, son sugerentes de haber adquirido el aneurisma
en lugar de ser causa congénita (Kunishio, 1987). También se puede presentar con tinitus,
migrafia, accidente isquémico transitorio y sindrome de Horner. Se han visto conectado con
trastornos endocrinos como hipotiroidismo y deficiencia de la hormona de crecimiento. En
el caso del paciente llega a presentarse con migraia, la cual ha sido diagnosticada hace dos
afios. De igual forma el paciente debe ser valorado con frecuencia ya que el alto flujo de la
circulacién posterior cerebral puede ocasionar aneurismas.

No se ha reportado tratamiento para la ausencia de ACI debido a que paciente se
han presentado asintomaticos o por ser de naturaleza congénita. Debido a la alta
prevalencia de aneurismas cerebrales, se recomienda realizar métodos de imagen,
idealmente no ionizante como resonancia magnética en pacientes quienes se conoce a
patologia. Se recomienda tratar sintomatologia, con el fin de mejorar la calidad de vida del
paciente. En caso de este paciente se recomendd antiinflamatorios no esteroideos, pero si la

cefalea persiste se deberia modificar el tratamiento.



28

BIBLIOGRAFIA

Lasjaunias, P. &. (1984). Segmental agenesis of the internal carotid artery:angiographic
aspects with embryological discussion. Anatomia clinica , 133-141.

Li, S. H. (2017). Internal carotid artery agenesis: a case report and review of literature. The
Neuroradiology Journal , 186-191.

Longo, Fauci, Kasper, Hauser, Jameson, & Loscalzo. (2012). Harrison, principios de
medicina Interna (18ava edicion ed., Vol. 2). México D.F, México : McGraw Hill.

Alexandre, M. V. (2016). Bilateral Internal Carotid Artery Segmental Agenesis: Embryology,
Common Collateral Pathways, Clinical Presentation, and Clinical Importance of a
Rare Condition. World Neurosurgery , 620E9- 620E14.

Bobes, M. &. (N.A). Prosopagnosia. Neuropsicologia, Neuropsiquiatria y Neurociencias ,
30-40.

Brignole, M. M. (2018). 2018 ESC Guidelines for the diagnosis and management of
syncope. European Society of Cardiology Guidelines , 1890-1904.

Damasio, A. D. (1982, abril). Prosopagnosia: anatomic basis and behavioral mechanisms.
Retrieved octubre 31, 2019, from PubMed:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=7199655

Flores, F. C. (2019). Agenesia d ela Arteria Cardtida Interna: Presentacion de dos Casos y
Revision de la Literatura. . Revista Ecuatoriana de Neurologia , 85-88.

Garcia, E. M. (2009). Guia de Practica Clinica Diagnostico y Tratamiento de Sinusitis Aguda.

CENETEC, 9-13.



29

IHS, (. H. (2018). /Il Edicion de la Clasificacion Internacional de las Cefaleas. Allergan:
Cephalalgia.

Kunishio, K. Y. (1987). Agenesis of the left internal carotid artery, common carotid artery,
and main trunk of the external carotid artery associated with multiples cerebral
aneurysms. Surgical Neurology , 27 (2), 177-181.

Nieto, C. (2012). La cefalea en el Deportistia. Medicina Deportiva , 9-11.

Patel, Z. &. (2018, agosto 14). Acute sinusitits and rhinosinusitis in adults: Clinical
manifestations and diagnosis. Retrieved noviembre 01, 2019, from UpToDate:
https://www-uptodate-com.ezbiblio.usfg.edu.ec/contents/acute-sinusitis-and-
rhinosinusitis-in-adults-clinical-manifestations-and-
diagnosis?search=sinusitis&source=search_result&selectedTitle=3~150&usage_typ
e=default&display_rank=3#H99987

Sadler, T. (185-186). Langman Embriologia Médica 12a Edicion . Philladelphia: Lippincott
Williams & Wilkins.

Shea, M. (2016, octubre). Sincope. Retrieved octubre 31, 2019, from Manial MSD Versién
para profesionales: https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-
cardiovasculares/s%C3%ADntomas-de-las-enfermedades-

cardiovasculares/s%C3%ADncope



ANexos:

30

Symptom Migraine Tension-type Cluster
Location Adults: Unilateral in 60 to 70%, bifrontal or global in 30% Bilateral Always unilateral, usually begins around the eye or temple
Children and adolescents: Bilateral in majority
Characteristics | Gradual in onset, crescendo pattern; pulsating; moderate or Pressure or Pain begins quickly, reaches a crescendo within minutes; pain is deep, continuous,
severe intensity; aggravated by routine physical activity tightness which excruciating, and explosive in quality
waxes and wanes
Patient Patient prefers to rest in a dark, quiet room Patient may remain | Patient remains active
appearance active or may need
to rest
Duration 4 to 72 hours 30 minutes to 7 15 minutes to 3 hours
days
Associated Nausea, vomiting, photophobia, phonophobia; may have aura None Ipsilateral lacrimation and redness of the eye; stuffy nose; rhinorrhea; pallor; sweating;
symptoms (usually visual, but can involve other senses or cause speech or Horner syndrome; restlessness or agitation; focal neurologic symptoms rare; sensitivity
motor deficits) to alcohol

Tabla No.4: Caracteristicas de migrafia, cefalea tensional y cluster (Patel, 2018)

Anfenor communicasing Anterior cammunicating Anfenor communicating Antenior communicating
Anterce ceretral Antenor ceretral l Antenice cereteal Anfenor cereteal
Postariar Poserior Fostariar Fostanir
Mickdhe cerebeal COMMUNCHING Midde carebrst communiating Midde ceretrad commuNcaIng Midde cersbrsd communicating
Pastencr cerebal Pastenor cerebeal Posterior cretrsl Postedior cerebral
Haslar — Bastlr Basiar Bastiar
Aght imvernal
cactid Lot intemal Left meemal Left intamal
carnd carntd carctid
Pght extemal Let extemal Right énteenal Lt extemal Fight exemal Left extamal Pight exteenal Left extemal
carotid caroid carotd cantid canotid carotd carotd carotid
Cerebral Circulation Type A Type B
Anteriar communicating Amtiatios communicating Anterior communicaing
Antence cerebes) Antenior cereteal Arteeior cxsoral
Postarior Posterce Poatenar
Midde censbral ComMunicaing Mickso carabra COmmUNCINg
Carestrous ICA
Anasicmoses Fete mirabie —)
Postenor ceretes Postenor cerebral Poserior cerebral
Bagbr Basilr Basiar
Fight intamal Leh imamal
Left internal carctid carctd Lek intemad
carotid carotd
Fight exsernal Left extemal Fight external Left extemal Fight extamal — Lef extemnal
carotid carctid carotd carotd carctid carosd
Type D Type E Type F Persistent Trigeminal

Figura No. 6: Anastomosis de

(Li, 2017)

secundaria a disgenesia de arteria carotida interna (ACI)



