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Niño de 8 años se interna en Hptal.de Calafate

DHT por vómitos de 20 días de evolución

Por sospecha de HTE se realiza RMN de cerebro

que muestra masa compresiva que compromete 

tálamo e hipotálamo

• Se coloca VDP y se • Se coloca VDP y se 

• deriva a Neurocirugía 

• de HNRG

The Armed Forces Institute of Pathology



Se practica resección parcial de tumor  

supracelar que corresponde histológicamente a

un glioma: Astrocitoma Pilocítico de bajo grado 

Cortesía del Dr. Lago



• Presencia de máculas café con leche inguinales

• Dos imágenes en ambos hemisferios

cerebelosos compatibles con neurofibromas

(RMN)

• Nódulos de Lisch• Nódulos de Lisch

Se presume NF Tipo 1

Sin antecedentes familiares conocidos
(50% de mutaciones de novo)



Presenta HTA en el postquirúrgico inmediato:

HTA POSOPERATORIA

Se trata con 400 mg de Labetalol e.v (13 mg./k/d)

con escasa respuesta 

Se confirma que la HTA era previa a cirugía por

registros por encima de Pc 95 durante la internación

en Calafate

Se asume como:  HTA PREOPERATORIA



HTA POSOPERATORIA

• LARINGOSCOPIA/INTUBACION

• CRANEOTOMIA

• DOLOR/ANSIEDAD

• ESTIMULACION SIMPATICA • ESTIMULACION SIMPATICA 

• HIPOTERMIA POSTANESTESICA

• RETENCION URINARIA

• SOBRECARGA DE VOLUMEN



HTA PREOPERATORIA

Antecede al evento quirúrgico. Puede ser de 

corta o larga data

• Asociada a tumor de SNC con HTE• Asociada a tumor de SNC con HTE

• Asociada a su enfermedad de base no 

estudiada: Neurofibromatosis T1



Sospecha de HTA asociada a NF T1

• ECOGRAFIA  RENAL

Ambos riñones de forma y ecoestructura conservadas

Sin dilatación pielocalicial

RD de tamaño disminuido

RD:85x40x38 mm /RI:95x44x45 mm



• ECO DOPPLER RENAL

ARD: velocidad en el ostium 137cm/seg.

En tercio medio aumento de velocidad

237cm/seg. luego disminución  y aparición  de

onda espectral patológica de tipo parvus tardus

Compatible con: 

Estenosis de Arteria

Renal Derecha



CENTELLOGRAMA  RENAL CON DMSA

RI/RD 70/30



ANGIO RMN  DE AORTA Y ARTERIAS 

RENALES

Compatible con estenosis de ARD próxima al 

ostiumostium



Paciente medicado con dosis fija de: 

• Enalapril 10 mg.(0.3mg/K/d)

• Hidroclorotiazida 25 mg.(0.8mg/k/d)

Excelente respuestaExcelente respuesta

• Se consulta con Servicio de Hemodinamia

• Se realiza Angioplastia que termina con

colocación de stent por estrechez del ostium







• Se antiagrega con clopidogrel

• A las 24 hs. presenta dolor abdominal e HTA

severa que no responde a hipotensores

• Eco Doppler Renal: flujo tipo parvus tardus

en ARDen ARD

• Sospecha de Trombo

embolismo intra-stent



• Reingresa a Hemodinamia: flujo interrumpido 

a nivel del stent por trombo en prótesis 

endovascular



• Se aspira trombo se hepariniza y se dilata

restableciendo flujo en ARD



• A los siete meses vuelve a control

• Asintomático

• Normotenso con 10mg.de enalapril

• Eco Doppler de control

• No se visualiza flujo • No se visualiza flujo 

en ARD



• Angiotomografía de Aorta y

Vasos Renales

• Solución de continuidad en 

área de stent.

• Estenosis a nivel del tronco• Estenosis a nivel del tronco

celiaco y de arteria

mesentérica inferior

• Conducta expectante 



NF T1

• Enfermedad hereditaria autosómica

dominante. Frecuencia 1/3000

• 1881 Reklinghausen describe el neurofibroma

• 1990 se clona el gen en el brazo largo del • 1990 se clona el gen en el brazo largo del 

cromosoma 17 posición q11.2

• Neurofibromina proteína génica actúa como 

supresor tumoral. Su pérdida conduce a 

aumento de riesgo de desarrollar TM



• La tasa de mutación del gen es alta

• La mitad de todos los casos de NFT1 son 
nuevas mutaciones

Presentación típica: 

• Máculas café con leche y pecas en axilas e 
inglesingles

• Neurofibromas múltiples

• Nódulos de Lisch

• Glioma de vía óptica

• Displasia ósea tibial y esfenoidal



Las complicaciones vasculares afectan al 2% de 

los pacientes. Los vasos mas afectados son:

• Arteria aorta  tronco celiaco  y mesentéricas

• Vasos renales (arterias arteriolas y venas)• Vasos renales (arterias arteriolas y venas)

• La EAR en el 50% de los casos es proximal y se 

asocia con estenosis aortica



NFT1 es la enfermedad genética mas común 

asociada a SINDROME DE AORTA MEDIA:

SEVERO ESTRECHAMIENTO DE LA AORTA QUE

INCLUYE  ARTERIAS RENALES Y VISCERALES

ES PROGRESIVO



La histología de los grandes vasos muestra:

• Proliferación de la íntima

• Adelgazamiento de la media

• Fragmentación de la elástica

• En la ultraestructura hay agregados nodulares 

de músculo liso



El aumento de la rigidez arterial ( VOP entre

carótida y femoral) condiciona mayor riesgo de :

• HTA

ERC• ERC

• ENF.CV



En la estenosis de AR suele existir tejido 

fibrótico refractario a la dilatación angioplástica

La  frecuente afectación proximal del vaso

cercana al ostium dificulta la dilatación

Las re-estenosis post intervención son frecuentesLas re-estenosis post intervención son frecuentes

por la patología intrínseca de los vasos

Esto genera controversias a la hora de ofrecer

el tratamiento más adecuado



Muchas Gracias















Normal 13/7/18


