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RESUMEN

Las dolicoarteriopatias carotideas son aquellas dilataciones o elongaciones de
las arterias carétidas, que se clasifican dependiendo del grado de angulacion de
las curvas formadas. Siendo el mas frecuentemente asociado a
manifestaciones clinicas el kinking carotideo. Los principales factores de riesgo
son la edad y la hipertension, y los factores tradicionales de riesgo para
aterosclerosis. Las manifestaciones clinicas son similares a las producidas por
estenosis carotidea, cursando frecuentemente de manera concomitante,
complicando el diagnéstico certero. El ultrasonido Doppler es una herramienta
util en el diagnéstico, sin embargo el Gold Standard lo constituye la angiografia.
Se recomienda el manejo quirurgico sobre el manejo médico, en los pacientes
sintomaticos, tanto en prevencién de stroke como en la eliminacion de los

sintomas no hemisféricos.
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JUSTIFICACION

La presente revisidn se considera de importancia significativa, ya que el tépico
de las dolicoarteriopatias carotideas, particularmente del kinking (que en la
practica clinica es el hallazgo mas frecuente), es aun controversial en cuanto a
los términos empleados y mas aun en lo concerniente al manejo de dicha

patologia.

La enfermedad carotidea de manera general, incluye padecimientos cuyas
manifestaciones clinicas pueden ser fatales o bien llevar a secuelas con
limitaciones graves a los individuos y afectando profundamente los sistemas de

salud, no solo en Costa Rica sino a nivel mundial.

Parte del debate se debe a que se desconoce la historia natural de estas
variantes anatémicas de las arterias carétidas, por lo tanto algunos
investigadores defienden la postura de que constituye solo un hallazgo
incidental sin demas implicaciones clinicas, mientras que otros sostienen que es
una patologia que debe ser corregida para prevenir secuelas neurologicas

graves.

Este trabajo tiene como objetivo aclarar conceptos mediante la revisidon amplia y
detallada de la literatura disponible a la fecha y primordialmente describir las
recomendaciones internaciones de manejo vigentes, derivadas de estudios con
alto nivel de evidencia, para que idealmente constituya un aporte al sistema de

salud nacional.



OBJETIVO GENERAL

Realizar una revision bibliografica de la literatura disponible a la fecha sobre las
generalidades, clasificacion, diagnoéstico, manifestaciones clinicas, histologia y

modalidades de tratamiento, de dolicoarteriopatias carotideas.



OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir las generalidades anatomicas de las arterias carotideas.
Mencionar las variantes anatomicas de las arterias carotideas, en cuanto
a origen, ramas, trayecto y morfologia.

Realizar una breve resefia historica de los principales descubrimientos
en torno a las variantes morfoldgicas de las arterias carotideas.

Describir las principales caracteristicas epidemiologicas de las
dolicoarterioatias carotideas.

Distinguir entre los conceptos de kinking, coiling y tortuosidad.

Detallar los grados de severidad de kinking carotideo.

Analizar las posibles etiologias y factores de riesgo de variantes
morfoldgicas de las arterias carotideas.

Detallar las distintas modalidades de métodos diagndsticos.

Analizar las caracteristicas histologicas de las dolicoarteriopatias
carotideas.

Sintetizar los distintos diagndsticos diferenciales del kinking de arterias
carotideas.

Caracterizar las manifestaciones clinicas de las dolicoarteriopatias
carotideas.

Mencionar las principales caracteristicas de kinking en lechos vasculares
distintos a las arterias cardétidas.

Analizar las opciones de tratamiento, asi como la comparacion entre los
mismos, mediante el razonamiento de los resultados a largo plazo
arrojados de estudios con adecuado disefo.

Describir las caracteristicas y recomendaciones de manejo de kinking en
casos particulares como posterior a colocacion de stents o

endarterectomia y en edad pediatrica.



DOLICOARTERIOPATIAS CAROTIDEAS

INTRODUCCION

Las arterias carotidas internas son los vasos supraadrticos que se originan en la
bifurcacidon de la arteria carétida comun, ascienden posterior o posteromedial a
la arteria carétida externa hasta la entrada de la base del craneo, en este
segmento cervical no da ramas, y es en el segmento cervical en el que se
presentan entre un 10% y 40% las variantes anatomicas, siendo las mas
frecuentes las curvaturas y acodamientos (1, 26, 45). Las arterias carotidas
extracraneales, a diferencia de la anatomia de las ACI intracraneal, donde son
altamente tortuosas, suelen tener un trayecto rectilineo, con dos puntos de
fijacion cervical, que son la bifurcacién de la arteria carétida comun y en su
entrada en le hueso temporal y si la longitud del vaso es mayor a la distancia

entre estos dos puntos, se desarrollaran curvas y elongaciones. (38, 44).

La aterosclerosis constituye la causa mas frecuente de enfermedad carotidea
extracraneana, y a pesar de que la enfermedad estendtica aterosclerética del
bulbo y de la bifurcacion es la mayor causa de stroke, también otras causas de
enfermedad carotidea pueden producir oclusion, tales como fibrodisplasia,
trauma, enfermedades del arco adrtico (tales como la enfermedad de Takayasu)
y la diseccién aortica. Y de interés particular para este trabajo, las
dolicoarteriopatias, en el que se agrupan las alteraciones anatomicas

especificas. (7)

La mayoria de las anomalias anatomicas en el segmento cervical de la arteria
carotida interna se dan en los extremos proximal (cerca del origen) y distal (en

el atlas o axis). Se ha determinado que hasta en el 75% de las arterias



carotidas internas los angulaciones o kinks se ubican entre los 2-4 centimetros

de la bifurcacion carotidea (61, 62).

A través del tiempo el manejo del kinking, coiling o tortuosidad han sido tema de
debate debido al desconocimiento de la evolucion natural de dichas
alteraciones, considerandose por algunos un hallazgo de comportamiento
benigno, mientras que por otros como una condicion predisponente para
eventos neurolégicos que pueden ser incluso fatales. Probablemente porque la
mayoria de los pacientes a los que se les diagnostica con algun tipo de
tortuosidad, presentan sintomas cerebrovasculares, por lo que se les somete a
algun estudio diagndstico, ultrasonido Doppler o angiografia; y por lo tanto no
existe un gran numero de pacientes a los que se les haya manejado sin
tratamiento alguno Ademas de que estas anomalias anatomicas de la ACI
(arteria carodtida interna), representan un factor de riesgo de hemorragia masiva

durante intervenciones quirurgicas. (28, 69)

El dnico aspecto sobre el cual parece existir consenso claro es sobre el empleo
de términos, ya que desde que se hicieron los primeros reportes de esta
entidad, por Metz, Weibel y Fields en la década de los afios sesenta, ha sufrido
poca variacion. Quienes definieron tres tipos de dolicoarteriopatias: Tipo 1,
tortuosidad (estiramiento no rectilineo de la arteria con angulacion de >90°, Tipo
2, coiling, que es una angulacion de la arteria de 360° y Tipo 3, kinking, que es
la inflexidon de dos o mas segmentos de la arteria con un angulo interno >90° (7,
12, 61). Ciertos autores, mas recientemente como Zenteno y colaboradores
proponen una manera mas simple para hacer referencia a estos términos, y es
agruparlos en dos categorias, tortuosidad y kinking. Incluyendo en el grupo de
tortuosidad, la elongacién, la redundancia y la configuracién “S”, las cuales en
su gran mayoria no presentan repercusiones clinicas- Y en el grupo de kinking

se incluye la angulacion aguda del vaso asociado a estenosis. (11, 12, 69).



Sin embargo, para efectos de este trabajo, se hara referencia a los siguientes
términos, tal como parecen en la mayoria de los estudios revisados y ademas
utilizando los anglicismos coiling y kinking, ya que lo apreciado en la practica

clinica es que estan completamente adoptados estos vocablos como tal.

De esta manera, tortuosidad se define como cualquier curva o elongacién de la
ACI en forma de “C” o “S”. Mientras que coiling (bucle o curva en espafol) se
define como la elongacién y redundancia de la ACI en un espacio restringido,
usualmente en la carotida distal, con curvatura del vaso en forma de S
exagerada o circular. Y kinking (acodadura o elongacién en espaniol) se refiere
también a una elongacién de uno o mas segmentos de la ACI pero usualmente
justo distal al bulbo, y que resulta en una angulacién del vaso de 90 grados o
menos, ademas los kinks frecuentemente estan asociados a estenosis debido a
que se encuentran mas cerca de la bifurcacion, donde es mas prevalente la
enfermedad aterosclerética. (11, 12, 47, 61, 62, 69)

Aunque no son el motivo de esta revision, cabe mencionar que las arterias
carétidas internas también pueden presentar otras variantes, tales como el
curso retrofaringeo de la ACI, con potencial riesgo de lesion vascular durante
intervenciones faringeas; la cual se presenta como una masa pulsatil
submucosa en la pared posterior de la faringe, usualmente asintomatico,
encontrado en los pacientes durante una exploracion rutinaria de cabeza y
cuello, y cuando se presentan sintomas, los mismos constituyen disfagia,

alteraciones de la voz y sensacion de cuerpo extrafo en la faringe posterior. (1)

Durante los vaciamientos cervicales ganglionares, los cuales consisten en la
reseccion completa del tejido célulo-linfonodal del cuello como parte de la
cirugia oncologica de multiples tumores de cabeza y cuello, la diseccion del
nivel Il (organizado por el nervio espinal accesorio), no se suele verse
dificultada por la presencia de la ACI, dada su situacion profunda con respecto

a la vena yugular interna, sin embargo, ante la existencia de kinking carotideo



puede de manera anomala ser encontrada en ese nivel y donde
accidentalmente puede ser lesionada con graves consecuencias funcionales

para el paciente. (2)



HISTORIA

Los primeros reportes de elongaciones y tortuosidades de las arterias carotidas
datan desde inicios del sigo XXVIII, derivada de descripciones de anatomistas
provenientes de autopsias, sin mayores repercusiones patoldgicas.
Posteriormente derivado de la apreciacion hecha por los Otorrinolaringélogos,
se relacionaron dichas alteraciones morfolégicas con complicaciones
hemorragicas durante intervenciones quirurgicas, tales como adenoidectomia,
amigdalectomia o el drenaje de abscesos periamigdalinos (61). Tal como lo
describi6 Brown Kelly, en 1898, con su publicacion de cuatro casos de
tortuosidad de la arteria carétida interna, enfatizando el riesgo potencial de

hemorragia durante amigdalectomia o drenaje de absceso (56).

Sin embargo, la asociaciéon de las elongaciones carotideas con eventos
isquémicos cerebrales, se describio hasta mediados del siglo pasado y a partir
de ese momento se iniciaron los distintos reportes de intervenciones de esta
patologia. Riser en 1951, realizé la primera intervencion quirurgica de la
angulacion de la ACI, fijandola al borde medial del musculo

esternocleidomastoideo (56, 62).

En 1956, Hsu y Kistin, realizaron la primera reparacion directa de angulacion de
la ACI, la cual no fue exitosa. Y en 1959, Quattlebaum, Upson y Neville, trataron
a tres pacientes con reseccion de la ACC y anastomosis termino-terminal de la
ACI. En 1962 Derrick y Smith, sugirieron que el kinking carotideo era una causa
mas comun de stroke de lo que previamente se habia reconocido y
recomendaron implantar la ACI debajo de musculo esternocleidomastoideo (41,
42, 56).

En 1965, se da un gran aporte por Weibel y Fields, al publicar la primera
clasificacion de elongacién y tortuosidad de ACI, que se detallara mas adelante

en esta revision (61).



EPIDEMIOLOGIA

Existe gran variabilidad entre la frecuencia de las elongaciones carotideas que
reportan los diferentes trabajos, entre las causas de ello, se encuentra la
confusién en cuanto al empleo de términos (tortuosidad, kinking, coiling, curva,
forma de C 0 S, etcétera) (64). Asi por ejemplo, los estudios iniciales mostraron
una prevalencia de kinking del 5%-25% en pacientes con sintomas
cerebrovasculares o como hallazgo incidental en pacientes asintomaticos. Las
dolicoarteriopatias carotideas, en general, son frecuentes; se considera en un
rango entre 10% y 45%. (7). Y en las revisiones angiograficas mas recientes, se
ha reportado la presencia de elongaciones entre 10%-43% y de estos se

reportan que presentan estenosis entre 4%-16% (21, 56).

En general, la prevalencia en la poblacion general se ha reportado en 1,3% y en
pacientes con historia de ICT o stroke hasta de 20%. Y el hallazgo de cualquier
tortuosidad se ha reportado entre 4% y 45% en angiogramas realizados por

problemas neuroldgicos o neuroquirurgicos severos. (14)

Uno de los primeros estudios, el cual fue pionero en el tépico de alteraciones
morfoldgicas carotideas, es el de Weibel, del afio 1965, en el que se reportaron
las siguientes tasas de incidencia: tortuosidad 35%, coils 6% (siendo bilateral en
53%) y kinks 5% (27% bilateral) (61). Otros estudios han reportado 50% al 70%
de bilateralidad (66).

Del estudio de Paulsen y colaboradores, que resultdé de una revision de mas de
4000 angiografias, reporté una frecuencia de algun tipo de alteracion en el
trayecto de ACI en nifios en 16%-43% y en adultos entre 4%-66%. (28, 37)

De los estudios realizados mediante ultrasonografia Doppler, por Del Corso y
colaboradores, en el que se incluyeron 469 pacientes a quienes se les realiz6 el

estudio, se derivan los siguientes resultados. El 58% present6é algun tipo de
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alteracion de la morfologia de la ACl. Ademas también se evidencio que en ese
grupo de pacientes era mas frecuente la presencia de hipertension arterial,

hiperlipidemia, fumado crénico y enfermedad arterial coronaria. (14)

Con respecto a la edad de presentacion, el kinking ocurre mayoritariamente en
pacientes de edad avanzada, mientras que el coiling se presenta generalmente

en mujeres jovenes.

Varios estudios han reportado que las anomalias de la ACI son mas frecuentes
en las mujeres, sin embargo un estudio reciente, realizado por y colaboradores,
no mostré diferencia significativa entre ambos géneros (cabe mencionar que fue

una muestra limitada (25 pacientes). (19)

Es probable que dicha variabilidad en la frecuencia de esta patologia, segun el
estudio, se deba a la falta de uniformidad con respecto a la clasificacion de las
elongaciones o angulaciones y a que muchos estudios se basan en resultados
de trabajos cuyos objetivos era la exploracién de vasos supraadrticos por otras

patologias distintas. (28)

Por lo tanto la prevalencia real de coiling y kinking es desconocida, y la

mayoria de literatura disponible en cuanto a este apartado es historica.

La mayoria de estudios coinciden en que la tortuosidad es mas frecuente en
mujeres (hasta cuatro veces mas frecuente), sin embargo también hay trabajos
que han reportado mayor prevalencia en hombres. En general el kinking es mas
frecuente que el coiling, siendo mas afectado el lado izquierdo vy

predominantemente la carétida interna. (14, 64)
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por tortuosidad , en 38% y por ultimo coiling, en un 6%. Y dentro de la

subdivision de kinking, la mayoria de los pacientes presentaron grado leve de
severidad (leve 76%, moderado 17% y severo 7%) (53) (ver Tabla 1).

Criterios modificados de Weibel-Fields y Metz

Tortuosidad Elongacién u ondulacion en forma de S o C en el curso de la ACI

Coiling Elongacioén o redundancia de la ACI resultando en una forma de S
exagerada o configuracion circular.
La angulacion de mas de dos segmentos consecutivos de la ACI se
incluyen en este grupo.

Kinking leve Angulacién aguda de la ACI con un angulo entre dos segmentos formando
el kink de > 60°

Kinking Angulacién aguda de la ACI con un angulo entre dos segmentos formando

moderado el kink entre 60-30°

Kinking severo

Angulacién aguda de la ACI con un angulo entre dos segmentos formando
el kink < 30°

Tabla 1. Criterios modificados de Weibel-Fields y Metz. Modificado de Togay-Isikay y cols,

2005.
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EMBRIOLOGIA DE ARTERIAS CAROTIDAS

La arteria carotida comun y la porcidn inicial de la arteria cardtida interna,
forman el tercer arco aértico. La parte distal de la arteria carétida interna se
desarrolla a partir de porcién craneal de la aorta distal. La union de estas dos
estructuras vasculares embrionarias, forma un bucle inicialmente. La arteria
carotida externa se forma a partir de un brote del tercer arco aodrtico, que se
fusiona con porciones residuales del primer y segundo arco aortico; dichos
cambios vasculares y del corazon se producen en la region cefélica de la
faringe embrionaria; cuando se da la formacion del cuello fetal, se da un
descenso del corazén al mediastino, con la consiguiente elongacion de las

cardtidas y tronco braquiocefalico, formando su trayecto rectilineo. (13, 28)

La ACI recibe contribuciones desde las arterias intersegmentarias superiores y
presegmentarias, las cuales la conectan con la arteria neural longitudinal
(vertebral) y forma la anastomosis carétida-vertebrobasilar. Su persistencia
resultara en el desarrollo anoémalo de las ramas de la ACI. La porcién cervical
de la ACI podria dar origen a las arterias, las cuales usualmente se originan de
la ACE vy llevar a complicaciones durante intervenciones quirurgicas.
Anomalamente la ACI puede estar ausente en uno o ambos lados del cuello. Un
fallo embriolégico en la absorcién del tercer arco adrtico o de la arteria
intersegmentaria superior, puede llevar a elongacién congénita de la ACI, y su

subsecuente tortuosidad, coiling o kinking. (31)

Por lo anteriormente descrito, se explica que algunas de las elongaciones y
tortuosidad carotidea, tengan su génesis en un descenso incompleto del

corazon o persistencia de la anatomia embrionaria. (13, 28, 56).
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ETIOLOGIA

Se han senalado varias posibles causas de la tortuosidad carotidea en general,
pero dos posibles origenes son los mas frecuentemente aceptados: el origen
embriolégico y las alteraciones de la pared del vaso secundarias a

aterosclerosis (28). Otra etiologia, aunque mas controversial, es la displasia.

Se han descrito las siguientes posibles etiologias del coiling y kinking de la ACI
(47):

e Alteraciones del desarrollo embrionario

e Aterosclerosis

e Hipertensién

e Displasia fibromuscular

e Degeneracion relacionada con la edad

e Cambios post endarterectomia carotidea

e Variante morfolégica normal

Aunque aun es controversial, la mayoria de autores proponen que la principal
causa es la adquirida, asociada con ateromatosis, edad avanzada y la
hipertension. Se ha reportado que la hipertension, esta presente en 80%-85%
de los pacientes, incluso un estudio reporté que esta asociacidon es un hallazgo
incidental. La aterosclerosis es observada en la mayoria de los casos de
alteraciones morfoloégicas carotideas. También se ha considerado que dichas
anomalias son el resultado de envejecimiento del vaso, que hacen que la arteria
se elonge y que la aterosclerosis concomitante debilite la pared y la haga mas
susceptible. Se ha observado que es mas frecuente en pacientes hipertensos,
comparados con individuos sanos y aun al compararse con pacientes
diabéticos, y que esta relacionado con la duracién de la hipertension arterial.
(14, 33) Sin embargo, segun los resultados del estudio de Oliviero y cols, en

2003, la kinking carotideo no se considerd un factor de riesgo adicional en los
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pacientes hipertensos, para eventos cerebrales isquémicos, y recomiendan que
la resolucién quirurgica debe reservarse para aquellos pacientes en quienes se

han descartado otras causas de enfermedad cardiovascular. (34)

La etiologia congénita explica los casos poco frecuentes, que se observan en
pacientes jévenes y en edad pediatrica, En el periodo embrionario, la ACI se
forma del tercer arco aortico y de la aorta dorsal, , es normalmente tortuosa,y
cuando el corazén desciende al torax, se estira, el vaso es elongado y el kink se
elimina, por lo que fallas en este proceso podrian llevar a persistencia de esa

morfologia. (14)

Algunos autores apoyan firmemente el origen embriolégico como causa de las
dolicoarteriopatias; por ejemplo Beigelman y colaboradores, en su trabajo
publicado en el afio 2010, en el que realizaron 885 ultrasonido Dupplex a
pacientes en un amplio rango de edad, desde 1 dia de nacido hasta la edad de
9° afos, con el objetivo de establecer si el hallazgo de arterias carétidas
tortuosas se asociaban mas a causa congénita versus factores de riesgo
cardiovascular adquiridos. Los resultados de dicho estudio no mostraron
diferencia en la prevalencia segun edades y tampoco la frecuencia de estas
alteraciones evidencié relacién con factores de riesgo cardiovascular ni con la
presencia de placas de ateroma. Por lo que los autores concluyen que dichos
hallazgos sugieren que las dolicoarteriopatias son el resultado de alteraciones
en el desarrollo embriolégico mas que a remodelamiento vascular causado por
la edad y aterosclerosis. (8) Incluso, estudios han demostrado la presencia de
arterias cardtidas elongadas o con curvas en algun punto del desarrollo
intrauterino, cuando el descenso a través del mediastino ocurre permitiendo la
unién del tercer arco aértico con la aorta dorsal (7). Otros estudios (aunque con
limitaciones por disefio y tipo de estudio, como el de Wong y colabores),
también han reportado que no hubo relacion entre el las dolicoarteriopatias y los

factores de riesgo cardiovascular conocidos. (65)
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Es posible establecer una asociacion entre la causa y la edad de presentacion y
la morfologia de la tortuosidad. Considerandose en la edad avanzada, como
una condicion adquirida asociada a aterosclerosis e hipertension, mientras que

en edad pediatrica y pacientes jévenes se considera una lesion congénita (69).

El origen embrioldgico del coiling, se ha apoyado por su presencia en autopsias
de pacientes pediatricos y por la informacién epidemiolégica disponible, donde
se reporta una incidencia del 15% de los casos, siendo bilateral hasta en un
50%. (28).

Dentro de los mecanismos propuestos que explican la hipotesis embriologica
como etiologia de las dolicoarteriopatias estan (7):

e La pared vascular en los fetos, se desarrolla de las células
mesenquimales, en cualquier arteria, la tunica muscular se desarrolla
primero en el tronco principal y posteriormente sus ramas. La porcion
proximal de la arteria carétida interna se origina del tercer arco aortico,
mientras las partes mas distales se originan de la aorta dorsal izquierda.
Se ha propuesto que el desarrollo de las arterias carotideas y el sistema
esquelético podrian ser asincronicos, y que la diferencia en la velocidad
explican el trayecto tortuoso.

e Se ha propuesto también, que las displasia fibromuscular la cual ocurre
durante la vida fetal, localizada en un sector de la arteria cardétida,
deberia ser responsable del subsecuente debilitamiento y elongacion de
la pared a ese nivel. Sin embargo, en contra de este mecanismo, se
encuentra el hecho de que la presencia de displasia fiboromuscular en

areas de dolicoarteriopatias es rara.

En la tortuosidad y el kinking, generalmente en pacientes afosos, estan
presentes la hipertensiéon y los factores de riesgo tradicionales para
aterosclerosis; caracterizandose por cambios degenerativos y destruccion del
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tejido elastico de la pared del vaso (cambios de displasia fibromuscular),

produciendo la elongacion del mismo. (24, 28)

La hipertensién arterial constituye un factor de alta prevalencia en los pacientes
con kinking, tal como demostrd el estudio de Pancera y colaboradores, en el
afio 2000. En el que se incluyeron 590 pacientes con sintomas neurolégicos, a
quienes se les realiz6 US Doppler de vasos del cuello; encontrandose una
prevalencia de kinking de 28,4% en pacientes con presion arterial normal y

37,8% en pacientes hipertensos. (35)

La presion arterial produce deformaciones en las arterias en direccidon
circunferencial, radial y longitudinal, desde el punto de vista fisico, la fuerza
longitudinal comprende dos componentes: un componente de presion y otro de
traccion. Ambos equilibran la fuerza de retraccion fisiolégica, debido a la
estructura anatomica de la pared del vaso. La hipertension arterial produce un
incremento en el diametro de los grandes vasos arteriales y acelera el proceso
de esclerosis que normalmente se produce con el envejecimiento. Se ha
demostrado que la hipertension causa un estiramiento de las células
musculares lisas de la capa media, en particular un dafio de las células con
disposicion helicoidal, que contribuyen con el mantenimiento del tono

longitudinal y asi lograr un amortiguamiento de la presion de pulso. (35)

Esta asociacion entre hipertension arterial y elongaciones carotideas, también
ha sido validado por otros autores, por ejemplo un estudio que incluyé una gran
muestra de pacientes, fue el llevado a cabo por Ghilardi y colaboradores, en el
afo 1993; en el cual realizaron 13936 ecografias Doppler, encontrandose que la
presencia de hipertension arterial en los pacientes con alteraciones

morfologicas de las arterias carétidas fue de hasta 78,9%. (17)

La displasia fibromuscular, definida como una arteriopatia segmentaria de

etiologia incierta, que afecta los vasos de mediano calibre. En las carétidas, la
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fibrodisplasia, tipicamente se ha descrito con el patrén angiografico de “collar de
cuentas”. Los aneurismas intracraneales concomitantes se han descrito hasta
en un 25% de los pacientes con fibrodisplasia. Contrario a lo que inicialmente
se consideraba, que la displasia fiboromuscular afectaba solamente el segmento
medio y superior de la ACI, respetando los primeros 2-2,5 centimetros de la
misma y a la ACC; estudios posteriores demostraron que la ACC y la ACI

proximal también pueden verse afectados por la displasia fiboromuscular. (5)

La displasia fiboromuscular como etiologia, siendo mas frecuente en mujeres,
sigue siendo controversial, algunos autores hacen énfasis en el rol de un
exceso preexistente de longitud carotidea en la formacion displasica. La pobre
vascularidad de la pared arterial, el microtrauma repetitivo en una arteria larga
el contexto hormonal en la mujer, se ha considerado que desencadenan la

displasia fibromuscular. (14)

Aunque si existe una asociacion entre los factores de riesgo cardiovascular y el

desarrollo de kinking carotideo, aun no existe una clara relaciéon dilucidada.
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SINDROME DE TORTUOSIDAD ARTERIAL

Cabe mencionar, que dentro de las causas de elongacion o tortuosidad
carotidea, también figura el Sindrome de tortuosidad arterial, que es una
enfermedad hereditaria infrecuente, autosomica recesiva del tejido conectivo,
que se atribuye a mutaciones en el gen SLC2A10 gene (cromosoma 20q13),
caracterizado por rasgos faciales dismorficos, laxitud de piel y articulaciones,
tortuosidad y elongacion de arterias de gran calibre, con dilatacion vascular,
estenosis, formacion de aneurismas, estenosis de arteria pulmonar y hernias y
ruptura intestinal. Las arterias de mediano y gran calibre son las mas afectadas.
En la mayoria de los pacientes también puede observarse cardiomegalia e
hipertrofia ventricular. Ademas se presentan cambios 6seos, como escoliosis,

aracnodactilia y deformidades de la pared toracica. (10)

Debido al defecto intrinseco del colageno vascular, los vasos sanguineos
tienden a mostrar una fragilidad aumentada y tendencia a ruptura. La
presentacion clinica es muy variable, desde un curso asintomatico hasta
sintomas relacionados a un sistema especifico, por ejemplo, fallo cardiaco y

compromiso cardiovascular o reflujo gastroesofagico y hernia hiatal. (10)

Aunque las localizaciones mas afectadas en el Sindrome de tortuosidad arterial
son el arco adrtico y las arterias pulmonares; también pueden afectarse las
arterias carétidas, tanto extra como intracraneales, asi como arterias de

miembros superiores y de la circulacion visceral abdominal. (10)

Aunque es un trastorno poco comun, es importante sospecharlo ante pacientes

con otras caracteristicas fisicas o hallazgos que afecten otros sistemas.
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FISIOPATOLOGIA

El kinking carotideo puede producir sintomas de isquemia cerebral por dos
mecanismos, por embolia o microembolia hacia sistema nervioso central,
debido a estasis del flujo en la zona del kinking; o por cambios hemodinamicos
por disminucién u oclusion temporal del vaso con la rotacion del cuello, asi
como por alteracion del flujo laminar normal a un flujo turbulento en el segmento

elongado (59).

Estudios han demostrado un aumento significativo de la velocidad en las
arterias con tortuosidad, kinking o coiling, al compararse con arterias sanas
(49).

En el caso del kinking sin estar asociado a la presencia de placa ateroscleraética,
el mecanismo mas importante de isquemia cerebral lo constituye la disminucion
del flujo, por oclusiéon posicional del vaso. Se ha demostrado que con un
angulacion del vaso del 60° el flujo sanguineo puede disminuir hasta en un 40%
y con una angulacion de 30° puede disminuir hasta un 60%, de manera que a
menor angulo, mayor repercusion hemodinamica del kink, y consecuentemente
mayor la reduccion del flujo sanguineo (5, 50, Wiechowski, 69). Los
mecanismos O maniobras que pueden producir colapso del vaso en el
segmento de maxima angulacion, y consecuentemente los sintomas, que por lo

general, resuelven con retorno de la cabeza a una posicion neutral, son (5):

¢ Hipotension transitoria (usualmente durante el suefio)
e Movimientos cervicales (extensidn o movilizacion hacia lateral de la

cabeza

Se ha descrito que la reduccion del flujo cerebral, en los casos de elongacién en
los segmentos carotideos extracraneales aparece en con velocidades de 30-35
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mililitros por minuto por cada 100 gramos de tejido cerebral (siendo el flujo

normal (43).

Un estudio reciente, evidencié que estenosis en el segmento de la ACI con
kinking, se relaciona con un pico de velocidad sistolica mayor a 230 cm/seg y

una relacion de la velocidad de ACI/ACC mayor a 2. (19).

También se ha propuesto que dado que en muchos pacientes los sintomas de
insuficiencia cerebrovascular puede precipitarse por fallo en la circulacidon
colateral y no directamente relacionado con el segmento con kinking. Por
ejemplo, que su origen sea la ateromatosis difusa, compresion extrinseca de las
arterias vertebrales, alteraciones en el poligono de Willis, alteracion en la
posicion de la cabeza y cuello, variaciones en la presion arterial o

irregularidades de la frecuencia cardiaca (61).

Existen muy pocos reportes sobre la asociacién del kinking carotideo con

crecimiento aneurismatico (30).

Algunos autores, consideran que los sintomas de isquemia cerebral, se deben a
aterosclerosis y no propiamente a la elongacion de la arteria, sin embargo se ha
demostrado que la estenosis aterosclerética esta presente en sélo el 20% de
los casos de kinking carotideo, e incluso segun algunos estudios en un
porcentaje del 16,3% (63).
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PRESENTACION CLINICA

La mayoria de las elongaciones carotideas cursan asintomaticas y cuando los
sintomas estan presentes, son de intensidad variable. Al examen fisico, no hay
hallazgos patologicos en la mayoria de los pacientes; en ocasiones puede
encontrarse una masa pulsatii o soplo a nivel del cuello, sobre todo a la
movilizacion del mismo y de alta sospecha clinica si se reproducen los
sintomas. (28) Se ha considerado que hasta en un 20% de los pacientes con
signos de insuficiencia cerebrovascular existe alguna dolicoarteriopatias
carotideas (59, 66).

A pesar de la alta incidencia de anomalias morfoldgicas carotideas de hasta un
43% en nifos y 20% en adultos; la incidencia de estas anomalias como
causante de insuficiencia cerebrovascular sintomatica varia entre 4-16%. En el
trabajo de Perdue y colaboradores, se revisaron 282 angiografias cerebrales,
reportando que 17 adultos en los que se sospechd isquemia cerebral, tenian en
su totalidad otra explicacién alternativa de sus sintomas (hipertension o
aterosclerosis intracraneana y solamente un paciente presenté stroke completo

con angulacion carotidea demostrable y con hipertension leve. (39)

En general, la presentacion clinica del kinking carotideo, es la misma que la
causada por la estenosis carotidea, y en los casos en que estan presentes las
dos lesiones , es dificil establecer si la sintomatologia es causada por estenosis
carotidea o por el kinking (stroke, ICT o amaurosis fugaz o incluso stroke

recurrente en pacientes jovenes). (52, 54)

Se ha descrito también formas mas inusuales de presentacion, por ejemplo,
episodios recurrentes de lipotimia incluso asociado a pérdida de la conciencia.
(23)
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Lo cierto es que si se compara la prevalencia de kinking o coiling, en la
poblacién general con la prevalencia en los pacientes con sintomas de isquemia
cerebral transitoria, siendo 1,3% versus 20% respectivamente, es
significativamente mayor en los pacientes con sintomatologia neurolégica. Y en
el caso de casos neurologicos graves la prevalencia varia en un amplio rango,

tal como ya se menciono, entre 4% y 58%. (28)

A pesar de lo anteriormente mencionado, algunos autores sostienen, tras
resultados de sus estudios, que el kinking carotideo no constituyen una causa
de sintomas o eventos neuroldgicos; apoyando, aunque en menor numero, la

ponencia de un comportamiento benigno del kinking carotideo (69).

Tal como lo describen Beigelman y colaboradores en su trabajo del afio 2011,
en el que realizaron US Doppler cervical y demostraron que el kinking carotideo
no fue el mecanismo de isquemia cerebral aguda. En el mismo, se estudiaron
60 pacientes con kinking carotideo no ateromatoso, en quienes el diagndstico
por ultrasonido Doppler, fue realizado por sospecha clinica de enfermedad
aterosclerdtica. Se evaluaron los cambio de velocidades sistélicas y diastélicas
en ambos segmentos proximal y distal e intra kinking, asi como los efectos
posturales y ante movimientos del cuello. El flujo en las arterias carotideas con
kinking fue normal y no hubo diferencias de velocidad de flujo en arterias con
kinking comparado con el segmento normal del vaso. Durante las pruebas de
rotacién de la cabeza, el flujo permanecio sin afeccidn solo se encontré una
reduccion significativa en la velocidad de flujo en la arteria oftalmica se encontré
en 13,5% de los casos, mientras que un aumento del 27% fue registrado.
Ninguno de los pacientes refirid sintomas, ni se presentaron signos o eventos
neurolégicos durante las maniobras. Por lo tanto los autores concluyen que los
acodamientos no son el mecanismo de ICT y por lo tanto no son una causa d

eventos o sintomas neurolégicos. (8)
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La aparicion de los sintomas en el kinking carotideo suele estar asociada con
enfermedad oclusiva extra e intracraneal, con hipotension subita y transitoria
durante el suefio o con movimientos desfavorables de la cabeza y el cuello, y
en la mayoria de los pacientes suele haber resolucion espontanea al retornar la

cabeza a posicion neutral (69).

El desenlace clinico final puede manifestarse como isquemia cerebral transitoria
(ICT) o por ataque cerebrovascular (stroke) completo. (15) Entendiéndose por
ICT aquel déficit neurologico con duracion de menos de 24 horas, que por lo
general resuelve en una hora o menos, sin evidencia de infarto agudo. Y
definiendo como stroke aquel conjunto de signos clinicos que se presentan de
forma subita, responden a una alteracion focal de la funcién cerebral, siendo de

origen vascular y con una duracion del cuadro clinica de mas de 24 horas.

El stroke en presencia da anomalias carotideas morfologicas (coiling, kinking o

tortuosidad) se presenta en una rango variable entre 11%-33% (69).

En general, Paulsen y colaboradores, derivado de su estudio en el afio 2000,
consideran que las alteraciones degenerativa en las paredes de las arterias, asi
como la pérdida de elasticidad, que se producen después de los cincuenta ainos
de edad, aunado a las fuerza hemodinamicas, provocarian un aumento en una
elongacion o angulacién preexistente. Explicando el hecho de que esta
patologia sea mas frecuente a partir de esa edad, asi como la presencia de los
sintomas. Dicho trabajo, apoya entonces la relacién del kinking con
aterosclerosis, provocando sintomas de isquemia cerebral; mientras que el
coiling suele cursar asintomatico, pero cuya complicacion mas grave es el
trauma, con riesgo de hemorragia, durante intervenciones quirurgicas de la fosa
amigdalina. (28, 60)
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Las manifestaciones clinicas frecuentes que clasicamente no estan asociadas
con kinking carotideo, y en los que se debe descartar otras causas son mareos,

inestabilidad de la marcha, vision borroso y parestesias bilaterales.
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HISTOLOGIA

Existen pocos estudios que evaluen las caracteristicas histopatologicas de las
dolicoarteriopatias carotideas, en cualquiera de sus formas (tortuosidad, coiling
o kinking), se reducen a los publicaciones hechas por los grupos de trabajo de

Ballota, La Barbera y Voicu.

De manera general, los hallazgos histolégicos en los segmentos con
elongaciones de la AC| corresponden a cambios no inflamatorios y no

ateroscleroticos de las capas media e intima (5).

Se pueden identificar tres tipos de lesiones histolégicas en las caroétidas con

kinking, tal como lo describieron Ballota y colaboradores en su estudio:

e Degeneracion especifica de la tunica media, que consiste en
fragmentacion y desorganizacion de la elastica, fibrosis, necrosis
quistica de la media y/o medionecrosis. Siendo el hallazgo mas
frecuente, presente hasta en 43,9% de los casos.

e Hiperplasia de la tunica media con aumento de la matriz extracelular
mucoide de Alcian-Pas, que rodea a varias células del musculo liso, lo
que explica el engrosamiento de la tunica media, detectado en 38,9% de
los pacientes.

e Patrén especifico de displasia fiboromuscular, que se trata de hiperplasia
fiboromuscular espesada alternando con areas de adelgazamiento
pronunciado de la media, con superposicion de hiperplasia fibromuscular

de la intima. Presente en 17,2% de los casos.

La necrosis quistica de la media es un desorden que afecta a las arterias de
gran calibre, caracterizado por acumulacion de substancia basofilica, en la

media con lesiones que asemejan quistes. El término necrosis quistica de la
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media es en ocasiones sustituido por degeneracién quistica de la media, dado

que la necrosis no siempre esta presente en la progresion patolégica. (30)

Se ha demostrado que el tejido muscular y elastico es sustituido por tejido
conectivo laxo, conformandose asi una zona de metaplasia de la tunica media,
limitado a la ACI.

En la tunica media los cambios observados son principalmente marcados por
degeneracion con fragmentacion y desorganizacion del tejido elastico,
hiperplasia y areas de displasia fibromuscular alternando con areas de

adelgazamiento de la tunica media (69).

La Barbera y colaboradores, basandose en los resultados de su estudio
realizado en el afo 2006, proponen la hipotesis de que la ACI extracraneal, por
ser un segmento de transicién entre la ACC (que es un vaso elastico), y la ACI
intracraneal (que es un vaso muscular); se encuentra particularmente expuesta
a transformacién metaplasica, como sucede en otras zonas de transicion del
cuerpo humano Este trabajo constituye un aporte importante, ya que es el unico
estudio realizado, que compara las caracteristicas histolégicas de especimenes
de ACI y ACC de un mismo eje carotideo afectado por kinking, coiling o
tortuosidad. Incluyeron 169 pacientes con anomalias carotideas, sometidos a
resolucidn quirdrgica; cuyos analisis histolégicos, evidenciaron una reduccién
de las fibras elasticas y células musculares con una incremento compensatorio
de fibras conectivas. De sus resultados concluyen, que esa configuracion
metaplasica de la tunica media se limita a la ACI, por constituir una zona de

transicion, tal como sucede en otras zonas del cuerpo. (24)

Voicu y colaboradores, publicaron uno de los estudios mas recientes, en el aio
2013, en el que incluyeron a los pacientes que fueron ingresados y tratados por
kinking de la arteria caroétida interna, del afio 2009 al 2013, su muestra de

pacientes tenian una edad promedio de 65 afos. Los resultados fueron
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compatibles con los publicados por La Barbera y colaboradores en el aio 2006,
reduccion significativa de las fibras elasticas, y sustitucion de las células
musculares lisas, por tejido conectivo laxo. Se evidencié que hasta en un 75%
de los pacientes, la presencia de una placa de ateroma con afectacion de 2/3
partes de la pared vascular, desarrollada en la intima arterial, observandose con
fibras de colageno, material hialino, células espumosas (representadas por

macrofagos) y cristales de colesterol. (58)

Debido a que los hallazgos histopatologicos son sugestivos de metaplasia, se
ha propuesto la existencia de un origen genético para desarrollarla, que hace
que individuos tengan mayor predisposicion ante estimulos, probablemente

hemodinamicos, tales como la hipertension arterial (69).
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DIAGNOSTICO

Dado que la mayoria de las alteraciones morfologicas de la arteria carétida
interna, cursan asintomaticas, cuando estan presentes los sintomas suelen ser
de variable intensidad y los hallazgos a la exploracion fisica rara vez estan
presentes; los métodos diagnosticos se convierten en herramientas
imprescindibles en el diagndstico de esta condicidén. Sin embargo el diagndstico
debe hacerse correlacionando los tres ambitos: clinico, morfolégico y funcional,
para poder identificar los casos en que la sintomatologia corresponda con los

hallazgos.

El método que mas se ha utilizado y aun continda siendo la herramienta mas
asequible es el ultrasonido, sin embargo el gold standard lo constituye la
angiografia de vasos del cuello. Pero también a lo largo del tiempo se han
utilizado otros métodos y en algunos casos alguna otra técnica confirmatoria

puede ser requerida (57).

Segun Ballota y colaboradores, la distincién entre coiling y kinking carotideo se
basa usualmente en TAC o RMN, estas anomalias morfoldgicas de la ACI
pueden variar en relacion a la proyeccion de la imagen, de manera que pueden
verse formas mixtas, ademas es frecuente que exista una marcada
discrepancia entre las caracteristicas angiograficas de las imagenes y los
hallazgos transoperatorios, con la caracterizacion de las imagenes
consistentemente subvalorando el grado de angulacion, lo cual podria ser
valorado con solamente el US Doppler, razén por la cual en su estudio, los
pacientes solo fueron evaluados con esta técnica diagnostica para la

confirmacién de cambios hemodinamicos (5).

A continuacion se mencionan las diferentes técnicas que pueden utilizarse o
que han sido utilizadas en el diagndstico de las alteraciones morfolégicas de la

arteria carétida interna: (28)
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A. Técnicas oculopletismograficas
o OPG de Kartcher
o OPGde Gee
o Fotopletismografia supraorbitaria
B. Estudio Doppler transcraneal
C. Estudios de parénquima cerebral
D. Técnicas de imagen
o Ecografia Doppler Color
o Arteriografia
o Angioresonancia Magnética

o Angiotomografia Axial Computarizada

Técnicas oculopletismograficas

La aplicacién actual de estas técnicas es muy limitada. Al encontrarse un
descenso en la onda de pulso arterial, con maniobras dinamicas del cuello, se
puede sospechar el compromiso hemodinamico en el segmento angulado de la
arteria carétida interna. Algunos ejemplos son la Oculopletismografia de

Kartcher, de Gee y la fotopletismografia supraorbitaria. (28, 32)

Estudio Doppler Transcraneal

Permite valorar las modificaciones velocimétricas en las arterias inracerebrales,
en condicion basal y su respuesta a los giros del cuello, con alto valor
diagndstico para las estenosis para la confirmacién de estenosis u oclusiones.
(28)

Estudios de parénquima cerebral
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Tanto la Resonancia Magnética Nuclear como la Tomografia Axial
Computarizada, aportan informacién sobre presencia de zonas de infarto
cerebral, a correlacionar con la clinica del paciente vy la estenosis carotidea.
Ademas de ser un recurso para diagnostico diferencial con otras patologias

neurologicas. (28)

Ecografia Doppler Transcraneal

El ultrasonido Doppler es un recurso rapido, que permite evaluar caracteristicas
morfoldgicas y funcionales de las arterias carotidas. La técnica se basa en los
cambios en la frecuencia de un eco emitido por una fuente de sonido en
movimiento, cuando se acerca al receptor es observada un aumento en la
frecuencia percibida y disminucion cuando se aleja, de manera que hace
posible determinar la velocidad del flujo sanguineo basandose en el cambio de
frecuencia reflejado por los globulos rojos al pasar por el punto fijo del
transductor. Dicha técnica ha demostrado su utilidad para apoyar el diagnostico
de compromiso hemodinamico secundario a kinking para velocidades sistélicas
mayores a 120 cm/seg (69). Es decir el aumento en la velocidad sistdlica
maxima sera indicativo de estenosis en ese determinado punto y ademas otras
modificaciones velocimétricas de la zona pre y post estendtica (27, 28). Se

considera una técnica segura, no invasiva, efectiva y de bajo costo.

Las alteraciones hemodinamicas se han definido segun los criterios propuestos

por Franceschi y Paurcelot, que incluyen: (14)

 indice de Resistencia Carotidea (indice de Pourcelot)

« indice de Pulsatilidad a nivel de la alteracion

e Patron velocimétrico en la porcion proximal y distal del vaso, con
respecto a la lesién

e Analisis espectral de las velocidades
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e Cambios hemodinamicos en la circulacién intracraneal (evaluacion del
flujo oftalmico basal y el Test de Maroon, para evaluar la patencia de las

arterias comunicantes)

Con la ultrasonografia Doppler se han reportado, estudios que demostraron que
mas del 50% de los pacientes con sintomas cerebrovasculares presentan
alguna tortuosidad de las arterias caroétidas, a la examinacion con Doppler; y

esta tasa disminuye a 42,4% si solo se incluyen el kinking y el coiling. (14)

Angiografia de vasos supraaodrticos

El uso de esta técnica requiere que se visualice no solo la arteria carétida
interna, sino el arco adrtico, los ejes carotideos y las arterias vertebrales, para
descartar otras lesiones o bilateralidad de la tortuosidad. El estudio
arteriografico permite ademas, mediante la realizacion de varias proyecciones y
de maniobras funcionales con movimientos del cuello, evidenciar los cambios
en la posicién y luz del vaso. Sigue siendo el estudio de eleccién para

planeamiento quirurgico (28, 63).

Angioresonancia magnética

Permite un buen estudio anatdmico menos invasivo, con la desventaja de la
tendencia a infravalorar el didmetro del vaso y sobreestimar el grado de

estenosis. (28)

Angiotomografia axial computarizada

Aporta informacién precisa sobre el trayecto del vaso , el grado de angulacién y
la existencia de estenosis, asi como las caracteristicas de la pared (hallazgos
de aterosclerosis o calcificaciones). La desventaja es que no constituye un
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estudio funcional, por lo que no aporta informacion precisa sobre modificaciones

anatomicas ni hemodinamicas producidas durante los movimientos del cuello.
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TRATAMIENTO

Se ha considerado que el kinking carotideo no es un hallazgo sin repercusiones
clinicas, prueba de ello es que los pacientes ha quienes se les ha intervenido,

no han presentado mas cuadros de ICT posterior a la correccion quirurgica (59).

No hay gran cantidad de estudios con alto nivel de evidencia que comparen las
distintas modalidades de tratamiento, asi como existen pocos trabajos con
resultados a largo plazo. Sin embargo, la mayoria de investigadores en este
tema coinciden en que la existencia de coiling o kinking por si sola no es
indicativo de correccion quirurgica, sino que los pacientes adultos con sintomas
de isquemia cerebrovascular, en quienes estas angulaciones usualmente se
asocian con ateromatosis de la bifurcacion carotidea, deben ser tratados
quirurgicamente, realizando la endarterectomia y seguidamente la correccion de
la angulacion. Dicha asociacion entre angulaciones y lesiones ateroscleroéticas,

susceptibles de correccién quirurgica, es de 3%-15% (46).

En el caso de descartarse la presencia de lesiones aterosclerédticas
concomitantes, el coiling o kinking, debe tratarse fundamentalmente si hay
sintomatologia neuroldgica, después de haber descartado otras causas (41,
66).

Cabe mencionar que una minoria de autores apoya el manejo conservador, por
considerar un hallazgo de comportamiento benigno, que infrecuentemente
produce sintomas neuroldgicos; el resto recomiendan tratar cuando son

elongaciones que producen sintomas (63, 65).

Sin embargo, derivado de los resultados del estudio realizado por Ballota y
colaboradores, que fue de hecho el primer estudio controlado randomizado; se
deriva la recomendacion mas aceptada, de tratar quirdrgicamente sobre solo la

terapia médica, a los pacientes con kinking que cursen sintomaticos.
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En el trabajo de Ballota y colaboradores, del afio 1997, comparando la terapia
meédica versus tratamiento quirurgico, se incluyeron pacientes con elongacién
de arteria cardtida interna (coiling o kinking), con presencia de sintomas
hemisféricos y que afectaran sus actividades de la vida diaria, y que persistieron
después de tres meses de terapia antiplaquetaria y en quienes se descartd
patologia de la circulacion posterior. Se excluyeron aquellos pacientes con
estenosis carotidea, con anticoagulacion a largo plazo e intolerantes a aspirina.
En total se incluyd una muestra de 92 pacientes se traté quirurgicamente y 90
se trataron con terapia médica (aspirina). La intervencion quirurgica se llevd a
cabo por el mismo cirujano y con la misma técnica quirurgica, la cual consistia
en seccion de la ACI a nivel del bulbo, liberacién de cualquier adherencia,
dilatacion de la arteria y reimplantacion con anastomosis termino terminal en la
pared lateral de la ACC, similar a la técnica por eversion. EIl objetivo era
determinar la presencia de stroke, muerte a las 30 dias y oclusién tardia. La
incidencia de ICT hemisférica y retiniana fue significativamente menor en el
grupo sometido a manejo quirurgico que en el grupo que solo recibié terapia
meédica. En isquemia hemisférica fue 7,6% vs 21,1% y en retiniana 3,2% vs
12,2%. La sobrevida a largo plazo fue similar en ambos grupos. La mortalidad
tardia estuvo relacionada mas con evento cardiacos que cerebrovasculares. En
el grupo quirurgico todos los pacientes resolvieron los sintomas hemisféricos,
mientras que en grupo con terapia médica todos reportaron empeoramiento o
persistencia de los sintomas. Concluyendo que la correccién quirurgica de la
elongacion carotidea sintomatica es mejor que la terapia médica, en prevencion

de stroke y la resolucion completa de los sintomas no hemisféricos (5).

Uno de los grandes aportes de este primer estudio randomizado y controlado, al
entendimiento de esta entidad, es que las oclusiones tardias de la ACI, se
desarrollaron solo en el grupo que se tratd con terapia médica, sugiriendo que
el kinking al igual que las lesiones ateroscleroticas, pueden progresar a oclusion
subita, sin embargo a pesar de la trombosis de la ACI secundaria a progresion

de una placa aterosclerética en la bifurcacion afecta la totalidad de la ACI,
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desde la bifurcacion hasta el origen de la arteria oftalmica; la trombosis
secundaria a la elongacion parece respetar los primeros centimetros de la ACI
(5, 21).

También otras investigaciones, aunque con menor numero de casos, también
apoyan el manejo quirurgico en cierto grupo seleccionado de pacientes. Tal es
el trabajo de Grego y colaboradores, publicado en el 2003. El cual incluyé 29
pacientes de Marzo de 1994 a Marzo de 2001, con elongacion y tortuosidad de
la ACI, los cuales fueron sometidos a cirugia; 24% presentaron sintomas
hemisféricos, 41% sintomas no hemisféricos y 27% ambos; y 6% cursaban
asintomaticos pero se sometieron a cirugia por presentar oclusion carotidea
contralateral. En los resultados a los 30 dias postoperatorios, no se registr
mortalidad, 1 paciente presentd stroke y 1 paciente presentd ICT )con TAC
negativo), todos los pacientes con sintomas hemisféricos tuvieron remisién
completa de los mismos, mientras que solo la mitad de los que tenian sintomas
no hemisféricos presentaron remisién de los sintomas. Los autores concluyen
que la indicacion de cirugia en casos seleccionados esta justificada: pacientes
con ICT (con sintomas hemisféricos), pacientes asintomaticos pero con kinking
con angulo <30°, pacientes con oclusion de la carétida contralateral y pacientes
con sintomas no hemisféricos, sélo cuando se han descartado todas las otras
causas neurologicas y no neurologicas y con un Dupplex positivo por aumento
significativo de la velocidad del flujo de la ACI y con un TAC o RMN positivos
por lesiones isquémicas en el hemisferio contralateral y/o inversion del flujo de
la arteria cerebral anterior o reduccion del flujo de la arteria cerebral media, de
acuerdo a las diferentes posiciones de la cabeza (rotacion, flexion y extension).
(18)

La cirugia correctiva del coiling y kinking se realiza entre el 1,5% y 5% de los
pacientes tratados por isquemia cerebrovascular. Hay una fuerte asociaciéon
entre las distintas formas de tortuosidad y la afectacion aterosclerodtica de la

bifurcacién carotidea, siendo segun algunos autores hasta del 80%-90%. (55).
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Dentro de las indicaciones para correccién quirurgica del kinking se incluyen (5,
18, 43):

e Pacientes con eventos isquémicos cerebrales ipsilaterales, en quienes la
angiografia demuestre coiling o kinking hemodinamicamente significativo,
si el TAC o la RMN excluyen otras lesiones cerebrales isquémicas.

e Pacientes sintomaticos o asintomaticos, con angulacion de una carétida
y con oclusion de la cardtida contralateral.

e Pacientes con sintomas no hemisféricos, en quien ya se han descartado
otras causas y que tiene un Doppler positivo por aceleracién de la
velocidad sistdlica en la zona de angulacién, con TAC o RMN positivas
por isquemia cerebral en el hemisferio homolateral o con Doppler
transcraneal positivo durante los movimientos del cuello.

e Coiling o kinking bilateral, corrigiendo primero un lado y si los sintomas
no desaparecen, corregir también ese lado también.

e Lesiones concomitantes de la arteria vertebral.

e Kinking bilateral alto con diseccion de ACI distal, con presencia de

sintomas cerebrales confirmados.

Algunos autores, incluso han recomendado intervenir en casos de kinking

severo, independientemente si el paciente es sintomatico o no. (55)

También se ha considerado que las distintas formas de elongaciéon de la ACI
representan un factor de riesgo para sangrado masivo durante las
intervenciones de la region cervical, ya sea por trauma directo sobre los vasos
tortuosos con instrumentos punzocortantes como por trauma indirecto con la

cauterizacion eléctrica sobre los tejidos blandos adyacentes.

Con respecto a los resultados a largo plazo de la correccion quirurgica del

coiling o kinking, se ha demostrado baja tasa de recurrencia y principalmente
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asociado a pacientes con hipertension arterial no controlada. (14) En el estudio
de lluminati y colaboradores, en el que incluyeron 54 pacientes, con kinking de
la ACI, aislado, estendtico y sintomatico; a quienes les realizaron cirugia
correctiva y les dieron seguimiento postoperatorio en promedio por 44 meses.
Las técnicas quirurgicas que utilizaron incluian acortamiento y reimplantacion
en la ACC (36 casos), Bypass con proétesis en 15 casos y transposicion a la
ACE en 4 casos. Obteniendo los siguientes resultados, a 5 afios: no muertes
postoperatoria, stroke postoperatorio 1,8%, sobrevida 70%, patencia primaria
89%, libre de stroke 92%, libre de sintomas neurolégicos 90%. Estos autores
aportan como conclusién de su estudio que la revascularizacion de la ACI para
el kinking con las caracteristicas descritas, es segura y efectiva en prevenir el

stroke y aliviar los sintomas de insuficiencia cerebrovascular (20, 28).

El objetivo de la correccidn quirurgica es prevenir la trombosis carotidea y el
infarto cerebrovascular, asi como mantener la perfusién cerebral adecuada; el
por lo que el tratamiento debe ofrecer resultados mejores que la evolucion

natural de la enfermedad (28, 46).

En general la correccion quirdrgica del kinking tiene tasa de mortalidad

perioperatoria baja (menos del 1%) asi como de morbilidad postoperatoria (5).

La tasa de reestenosis posterior a la correccién quirurgica es baja, ninguna en
algunos estudios como el de Ballota y en otros reportada en otros del 9,1%, tal
como se evidencido en trabajo de lluminati y colaboradores, en el que 5
pacientes de una muestra total de 55 operados, presentaron reestenosis en el
seguimiento, sin trombosis tardia, se dio en dos casos de bypass (uno con vena
safena y otro con PTFE) y tres angioplastias con acortamiento; de los cuales:
cuatro habian sido realizadas por isquemia cerebral transitoria hemisférica y
uno por stroke hemisférico. Ocurrieron dentro de los 34 meses siguientes a la

cirugia, cursaron asintomaticas y ningun paciente requirié reoperacion. (5, 20)
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Se ha considerado que la baja tasa de reestenosis se debe probablemente a
que la técnica de reimplantacion de la ACl a la ACC, que simplifica el cierre de
la arteriotomia y previene el estrechamiento del lumen secundario a cierre
longitudinal primario o con parche, a través o justo después del punto de
estenosis critica, lo cual parece ser la principal causa recurrencia posterior al

procedimiento de endarterectomia carotidea tradicional. (5)

Otra complicacién, que aunque es infrecuente puede ser letal es la formacién
de pseudoaneurismas, la cual se ha reportado en 0,3% posterior a
endarterectomia o reconstrucciones carotideas, como fallo de la linea de sutura,

necrosis tisular local e infeccion. (38)

Las contraindicaciones de la intervencion quirdrgica correctiva son la
inestabilidad neuroldgica, infarto cerebral con secuela grave, ateromatosis

grave intracerebral, edema postinfarto cerebral. (28)

Con respecto a la angioplastia percutanea en el manejo de la elongacién
carotidea, no hay estudios, sino que la informacion se deriva de las

investigaciones sobre enfermedad carotidea estendtica por aterosclerosis.

Dentro de las técnicas quirurgicas para la correccidon del kinking, se ha
propuesto la transposicion arterial, la lisis de adherencias, reseccion
segmentaria con anastomosis termino-terminal y la endarterectomia por
eversion. Siendo la reseccidon del segmento tortuoso con reimplantacion, y
endarterectomia por eversion si fuese necesario, el método de eleccion (64,
69). La escogencia de una técnica u otra, dependera de la forma y localizacién

de la lesion, y por supuesto de la experiencia del cirujano.
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Reimplantacion de la ACl en la ACC o en la ACE

Esta indicada en los casos de afectacion proximal de con compromiso
aterosclerotico del bulbo carotideo. Permite la combinacion con
tromboendarterectomia, util cuando la bifurcaciéon es muy alta e imposibilita o
dificulta la reparacion directa de la angulacion. Requiere diseccidon extensa de la
ACI en el origen y liberacién de bandas fibrosas o adherencias. Seguido de la
seccion de la ACI en su origen y se extiende una arteriotomia longitudinalmente
en la ACC por aproximadamente 2 centimetros, luego se procede a suturar la
ACI sobre esa arteriotomia con minima tension (28) (Ver Figura 4).

Interposiciéon mediante injerto protésico o vena safena autdloga

Se puede utilizar en elongaciones o angulaciones importantes, asociadas a
ateromatosis graves de la ACl o ACC. No hay diferencia significativo en los
resultados de un material u otro (28) (Ver Figura 5). Esta técnica se ha
recomendado, en aquellos casos de kinking y estenosis carotidea concomitante
(67).

Angioplastia simple con parche

Puede realizarse en los casos de elongaciones no muy importantes o
angulaciones poco marcadas, y ampliar el segmento afectado de la ACI con
vena safena o de PTFE (Politretrafluoroetileno) (12, 20, 28, 68) (Ver Figura 5).

Liberaciéon de la ACl y arteriopexia

Fue la primera técnica quirurgica utilizada en el manejo de esta patologia, que
consistia en liberar todas aquellas adherencias que involucren a la ACl y fijarla
a los tejidos adyacentes (arteriopexia), cuyo objetivo era mantener la arteria en
un trayecto lo mas rectilineo posible, para garantizar los mejores resultados se

requiere de manera transoperatoria, la realizacion de maniobras de
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movimientos del cuello y con US Doppler. Dentro de las ventajas de esta
técnica se mencionan la su baja morbimortalidad, ya que no requiere clampeo
de la arteria y que puede ser util en lesiones localizadas muy altas que impidan
otro tipo de correccion. Pero quienes no la recomiendan se basan en la alta

tasa de recidivas, ya que no se trata la redundancia del vaso (28).

Técnica de Quattlebaum

Consiste en la reseccion segmentaria de la ACC y la anastomosis termino
terminal de la ACI, con ligadura de la ACE. La desventaja y la principal razén
por la que actualmente esta en desuso, es precisamente la ligadura de la ACE.

La ventaja es su poca dificultad técnica. (41, 42)

Reseccién de un segmento de la ACC

Consiste en la reseccion de un segmento proximal de la ACC, a un centimetro
de la bifurcacibn y con anastomosis termino terminal de la misma,
descendiendo la bifurcacion carotidea completa. Su indicacion es cuando hay
redundancia de tanto la ACI como la ACE. (4, 28)

Plicatura transversa posterior

Esta técnica, descrita inicialmente por Lauterjung y colaboradores, en 1980, ha
sido utilizada en afos mas recientes, con creciente aceptacion. Que consistia
en la eversion de la pared vascular posterior, posterior a la endarterectomia, las
capas intimales se aproximan y las suturas de Prolene 6-0 con doble aguja, se
pasan de la capa intima a la capa adventicia y se anudan externamente. El
defecto se cubre con parche de vena safena autéloga.(25). En el 2001, Ascher
y cols, publican su trabajo con esta técnica, que incluyé un total de 876
pacientes, tanto sintomaticos como asintomaticos, a quienes les realizaron

Endarterectomia y Plicatura Transversa Posterior, y a un grupo les realizé cierre
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con parche y al Otro grupo cierre primario de la ACI. Concluyendo que se
requiere un estudio con mayor numero de pacientes y resultados a largo plazo,
pero que puede ser una técnica recomendada por su baja re-estenosis
significativa temprana (3, 51). Poorthuis y colaboradores, realizaron un estudio
con 29 pacientes, del 209 al 2011, a quienes les realizaron Plicatura transversa
Posterior, secundaria a endarterectomia carotidea por kinking, con resultados
favorables, son un 4% de reestenosis asintomatica (a los 16 meses de
seguimiento), con 1 muerte de causa no vascular, 1 stroke y 2 pacientes con
ICT. Los autores concluyen que este procedimiento, representa una técnica
mas de acortamiento de la ACI, sin representar un riesgo adicional
perioperatorio, sin embargo es una muestra pequefia y la tasa de re-estenosis a

largo plazo deber ser definida. (Ver Figura 5) (40)

Angioplastia y endoproétesis

A la fecha hay pocos estudios que valoren los resultados del tratamiento
endovascular en el kinking carotideo, y las recomendaciones se limitan a
pacientes de muy alto riesgo quirdrgico y en la reestenosis post
endarterectomia. (28) Tal como lo reportaron Bates y colaboradores, en el caso
de un paciente con estenosis recurrente sintomatica debido a kinking y
redundancia de la ACI, posterior a endarterectomia con angioplastia con

parche, a quien le trataron con angioplastia mas stent de manera exitosa. (6)

En general, los trabajos sobre el tratamiento quirdrgico del coiling y el kinking,
muestran resultados similares a los de las reconstrucciones carotideas por otras
patologias, en cuanto a morbimortalidad precoz y complicaciones

cerebrovasculares tardias (28).

En el aspecto en el que si se aprecia una diferencia significativa, es en la
frecuencia de complicaciones neuroldgicas periféricas, particularmente el nervio

facial y el nervio glosofaringeo; la cual es mayor en las cirugias correctivas por
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KINKING DE ACI POSTERIOR A ENDARTERECTOMIA CAROTIDEA

Un estudio reciente, llevado a cabo, por Kubota y colaboradores, reporta los
resultados obtenidos con la técnica de fijacion de la ACI con fibrina y gelatina,

posterior al procedimiento de endarterectomia carotidea.

A pesar de que el kinking de la ACI, al final del cierre de una endarterectomia
carotidea es una condicién poco frecuente (aproximadamente 9,5%), cuando se
presenta, es necesario reconstruir la ACI para conservar el flujo normal. Este
grupo de investigadores, proponen el uso de goma de fibrina y gelatina, para la
fijacion de la ACI, reforzando la pared arterial. La gelatina se impregné con
fibrindgeno antes de la fijacion y la gelatina removida con fibrinégeno se aplico
para reconstruir la ICA elongada y devolverla a su posicion 6ptima. La gelatina
se fij6 con trombina que convierte el fibrinbgeno en fibrina. Esta técnica, ya ha
sido empleada en otros contextos, pro ejemplo en arterias coronarias, en
pediculos arteriales y venosos, de colgajos microvasculares y para estabilizar

vasos donadores en transplantes. (22)

Efectos adversos han sido reportados, tales como alergias, ya que se ha visto
que causoé vasoespasmo de las arterias corticales, en un paciente sometido a
plastia de aracnoides, que resolvid con esteroides. También se observd que
puede causar edema de tejidos blandos. Sin embargo, en el estudio de Kubota

no se observo ninguna complicacion. (22)

Se propone, entonces la fijacién con fibrina y gelatina, como un método de

salvataje, para reconstruir el vaso a su forma y posicion éptima.
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KINKING EN EDAD PEDIATRICA

Las elongaciones de las arterias cardtidas son hallazgos relativamente
frecuentes en nifios, en quienes ademas suele presentarse de forma bilateral,
(hasta en el 50% de los casos), confirmando aun mas la etiologia embriolégica
del proceso. El estudio de Sarkari y colaboradores, en el que describen nueve
casos de nifios con patologia neuroldgica y kinking carotideo, concluyendo que
no eran suficientemente contrastables, por no contar con estudios patolégicos
(28, 48).

Como se menciond anteriormente, el caracter congénito de la tortuosidad de la
ACI, se ha apoyado por su presencia en autopsias de pacientes pediatricos y
por la informacion epidemiolégica disponible, donde se reporta una incidencia
del 15% de los casos (28).

En la edad pediatrica, se ha descrito que la presentacion clinica puede incluir
desde hemiparesia, pérdida de la vision, afasia, hasta convulsiones. A pesar de
que la historia natural y manejo del kinking carotideo en este grupo poblacional
ha sido aun mas controversial que en adultos, si se ha evidenciado que el
cuadro puede ser severo, asi como las secuelas neuroldgicas, cuando el
kinking esta produciendo estenosis. Del estudio de Perdue y colaboradores, se
evidencio una alta incidencia de elongacion y potencial angulacion carotidea, en
este grupo poblacional, de hasta 43%, sin embargo no se encontré ninguna

angulacion aguda y en ningun nifio se sospech6 isquemia cerebral. (39)

En el afo 1971, del estudio de Parrish y Byrne, se deriva informacion
importante para el manejo de kinking en nifios. Estos autores estudian a 5 nifos
con hemiparesia y con angulaciones de la arteria carotida interna, que
mejoraron al corregirlas; a pesar de que en dos de estos pacientes también
existia oclusién de la arteria cerebral media. Por lo tanto se recomienda

descartar esta patologia cuando un nifio presente una focalizacién neurolégica,
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pero no hay ningun estudio que recomiende la intervencion quirurgica en los

pacientes asintomaticos (28).
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KINKING DE ARTERIA CAROTIDA EXTERNA

Los distintos trabajos publicados sobre dolicoarteriopatias carotideas se basan
en las cardtidas internas, es muy escasa la informacién sobre variantes
morfoldégicas de las arterias carétidas externas. De modo que la clasificacion de
las variantes de la ACI se pueden a la ACE, pero hay poca descripcion al

respecto.

Sin embargo se han descrito casos, en los que existe afeccion concomitante de
las cardtidas internas y externas, tal como lo reporta Cvetko, en le 2013. La
tortuosidad y el coiling de la ACE constituye un factor de riego para hemorragia
en procedimientos quirurgicos en cuello o ante la toma de accesos vasculares

en la region (13).
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KINKING DE ARTERIAS VERTEBRALES EXTRACRANEALES

La patologia de las arterias vertebrales extracraneales representa una posible
causa de EVC criptogénico, dentro de las cuales se encuentran la estenosis
significativa (0,8%), placas ateroscleroéticas (3,8%), disecciones (2,6%), kinking
(2,6%) y coiling (32%). (9)

En los pacientes en los que la reduccion del lumen indica ser la posible causa
del stroke, el kinking es la forma principal. Siendo tanto el kinking como el
coiling, mas frecuentes en la arteria vertebral izquierda. El coiling y
dolicoectasia de las arterias vertebrales no han sido asociados con sintomas de
stroke. (9)

Aunque no es el objetivo de este trabajo, es importante considerar que el
kinking es una causa importante a descartar de ECV posterior, ya que no es
infrecuente, y aunado a las disecciones, representan la causa mas probable de

ECV criptogénico. (9)
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TORTUOSIDAD CAROTIDEA EN PROCEDIMIENTOS DE STENTING

La tortuosidad carotidea proximal y distal, asi como el tipo de arco aoértico han
sido considerados factores de suma importancia a tomar en cuenta en los
procedimientos de stenting carotideo, especificamente el kinking y el coiling de
la ACI que se han pensado interfieren con los dispositivos de proteccion
cerebral, de esta manera contraindicando asi el procedimiento. Sin embargo,
hasta hace algunos afnos no existia ningun método estandarizado para evaluar
estos indicadores, por lo que Faggioli y colaboradores, desarrollan un estudio
prospectivo, basandose en el indice de Tortuosidad para estimar el impacto de

los mismos en los procedimientos de stenting. (16)

El indice de Tortuosidad es un método objetivo de medir la tortuosidad de un
vaso, en el caso de las arterias cardtidas es la suma de todos los angulos
divergentes del eje recto ideal, tomando el origen ideal de la arteria innominada
o la arteria carétida comun izquierda y el arco, como un angulo de 90°% y la
tangente del arco, independientemente del tipo de arco. También se ha utilizado
en las arterias iliacas para valorar la posibilidad de manejo endovascular de los

aneurismas aorticos. (16)

En dicho trabajo, se realizaron 298 procedimientos de stenting carotideo, por
estenosis sintomatica mayor a 50% y asintomatica mayor a 80%, y ademas con
tortuosidad. Se defini6 el indice de Tortuosidad Proximal como el angulo entre
la ACl y el arco y el Distal con el punto de fijacion del dispositivo de proteccion
cerebral. Se ha considerado que la tortuosidad severa durante el stenting
carotideo, lleva a fallo del procedimiento en un rango variable de 0,2% a 16,3%
Los autores concluyeron del estudio que, el indice de Tortuosidad Proximal esta
significativamente asociado con éxito técnico y las complicaciones neurolégicas
después del stenting carotideo, mientras que el indice de Tortuosidad Distal no
influye en ningun resultado; ademas la presencia de kinking o coiling distal no
deberian ser considerados una contraindicacion para el stenting carotideo. (16)
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KINKING Y ANEURISMAS INTRACRANEALES

No se ha observado que el kinking esté relacionado con aneurismas
intracraneales, lo que confirmando la naturaleza displasica de la elongacion
carotidea, representando un patron morfolégico diferente del mismo sustrato

histologico. (5)
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CONCLUSIONES

e Las dolicoarteriopatias carotideas constituyen un grupo de variantes
morfolégicas aun poco estudiadas, sobre las cuales se requieren mas
estudios con adecuado disefio.

e Realmente la evolucién natural de la tortuosidad, coiling y kinking es
desconocida.

e Las elongaciones de ACI frecuentemente cursa con otras lesiones,
comunmente la enfermedad aterosclerdtica, por lo que se debe
corroborar de manera minuciosa que la clinica y la etiologia
correspondan a dicha alteracion morfolégica.

e EI kinking carotideo es el subtipo mas estudiado y con mayores
implicaciones clinicas, el cual se ha demostrado que puede progresar a
oclusion del vaso.

e El kinking carotideo no es una condicién infrecuente.

e ElI hallazgo histolégico del kinking corresponde a cambios no
ateroscleraoticos, no inflamatorios de la pared del vaso.

e La reseccidn quirurgica del kinking carotideo en los pacientes
sintomaticos previene el stroke.

e La correccion quirurgica del kinking elimina los sintomas no hemisféricos.

e En todo paciente con indicacion de correccién quirdrgica, se debe
sopesar que el riesgo de la intervencion no exceda el riesgo de evento

cerebrovascular.
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