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RESUMEN

La mediolisis arterial segmentaria (MAS) es considerada una variante rara de displasia arte-
rial fibromuscular. La MAS puede ser diagnosticada en varias circunstancias clinicas. Describi-
mos tres casos de pacientes embarazadas jévenes, admitidas en nuestro hospital por dolor
abdominal severo de inicio subito. El examen clinico de todas ellas reveld shock hipovolémico y
sufrimiento fetal, demostrandose hemoperitoneo masivo en la laparotomia de urgencia. En los
tres casos se puso de manifiesto la asociacién de MAS a la ruptura de la arteria esplénica. En
nuestra opinién, la MAS debe ser considerada como una entidad clinico-patolégica encuadrable
en el grupo de «sindromes de emergencia esplénica en el embarazo».

Palabras clave: Mediolisis arterial segmentaria, displasia fiboromuscular, arteria esplénica,
sindrome de emergencia esplénica en el embarazo.

Segmental Arterial Mediolysis of the Splenic Artery
SUMMARY

Segmental arterial mediolysis (SAM) is currently considered to be a rare variant of arterial
fibromuscular dysplasia. SAM can be diagnosed in several clinical contexts. We present here the
cases of three pregnant young women, admitted to our institution referring sudden severe abdo-
minal pain in which hemorrhagic shock and foetal suffering was diagnosed. Emergency laparo-
tomy showed massive hemoperitoneum in the three cases, with SAM found associated to the
splenic artery rupture. As this seems to constitute a specific clinical-pathological syndrome, it is
our opinion that SAM should be considered within the group of the recently-defined «Syndrome
of the Splenic Emergency in Pregnancy», potentially lethal contingencies that should always be
considered under this set of circumstances.

Keywords: Segmental arterial mediolysis, fibromuscular dysplasia, splenic artery, syndrome
of the splenic emergency in pregnancy.

- 221 -



Martino-Ortiz B, Menarguez Palanca J

REV ESP PATOL

INTRODUCCION

La mediolisis arterial segmentaria o MAS,
anteriormente llamada arteritis mediolitica seg-
mentaria, es una alteracion vascular no arterio-
esclerética, no inflamatoria, de etiologia desco-
nocida. Ha sido descrita en adultos, afectando
las arterias viscerales (1-8). Las arterias corona-
rias epicardicas de los neonatos también pueden
afectarse (9-11). Se cree que la MAS es un pre-
cursor o variante de la displasia fibromuscular,
una condicion que generalmente afecta a las
arterias renales. Estos casos que describimos
ilustran algunos de los aspectos mas caracteris-
ticos de esta enfermedad.

Fig. 1. Arteria esplénica. Los citoplasmas de las células
de la capa muscular presentan vacuolas de contenido
claro y variable forma y tamafo. Se observan ademads
dreas mixoides extracelulares incipientes. Hematoxilina-
eosina x 20.

RESUMEN DE LOS HALLAZGOS CLINICOS

Los hallazgos mas relevantes se muestran en
la tabla .

Caso 1

Mujer de 28 afos de edad, en la semana 42 de
gestacion, admitida en el Servicio de Urgencias
de nuestro hospital por dolor epigastrico muy
intenso y que irradiaba a ambas fosas lumbares.
El curso del embarazo en este caso prolongado,
habia sido normal hasta entonces. Los examenes
clinicos y analiticos revelaron hipotension y ane-
mia severas, abdomen depresible no doloroso y
utero levemente hiperténico. Una ecografia abdo-
minal mostr¢ latidos cardiacos fetales de tipo erra-
tico (30-40 Ipm). Fue efectuada una laparotomia
media de urgencia, extrayéndose 4 litros de san-
gre fresca de la cavidad abdominal y constatan-
dose la presencia de un «jet» arterial proveniente
del hilio esplénico. Tras ligar la arteria esplénica se
efectué una esplenectomia. El feto, extraido en el
mismo acto quirurgico, presento signos de parada
cardiorrespiratoria, de la que no se recuperd. Se
realizé el estudio necropsico del mismo. La madre
se recupero completa y favorablemte.

Caso 2

Mujer de 35 afios, con dos embarazos previos
normales, y embarazo actual a término y sin
complicaciones, referida al Servicio de Urgen-
cias de nuestro hospital, por dolor epigastrico-
medio subito y pérdida de conciencia. Los exa-
menes clinicos y analiticos revelaron severas
hipotensién y anemia (Hb 3 gr/dl) y taquicardia
(140 Ipm). La ecografia abdominal demostro
muerte fetal. Una laparotomia de urgencia fue
efectuada, la cual confirmé la presencia de mas
de 3 litros de sangre fresca en la cavidad abdo-
minal, secundaria a la ruptura de un aneurisma
en la arteria esplénica. Se efectuaron ligadura de
este vaso y esplenectomia, transfundiéndose 12
unidades de glébulos rojos concentrados, coloi-
des y cristaloides, pese a lo cual la paciente falle-
ci6 a las 2 horas del ingreso.

- 222 —



2002; Vol. 35, n.° 2

Mediolisis arterial segmentaria de la arteria esplénica

Tabla I. Resumen de los hallazgos clinicos mas relevantes

EDAD DE LAS ) ) )
CASO PACIENTES (afos) PRESENTACION CLINICA EVOLUCION
1 28 Dolor epigastrico intenso irradiado a ambas
fosas lumbares Paciente viva. Feto muerto.
2 35 Dolor epigastrico y pérdida de conciencia Paciente y feto muertos.
3 29 Dolor abdominal subito Paciente viva. Feto muerto.
Caso 3 na elastica interna mostraba ruptura parcial y

Paciente de 29 afnos de edad, en su semana
32 de gestacion, que ingresa de forma urgente
en el Servicio de Obstetricia por dolor abdominal
subito. Una laparotomia urgente revelé hemope-
ritoneo masivo, con hemorragia procedente de la
arteria esplénica, por lo que se efectué ligadura
multiple de la arteria esplénica, que controld la
hemorragia, esplenectomia y extraccion del feto
muerto. Los hallazgos analiticos mostraban una
anemia severa (Hb 5 gr/dl) acompafada de hipo-
tension arterial (114/62 mmHg). Durante la ciru-
gia se transfundieron 4 concentrados de hemati-
es, desarrollando la paciente en el post-operato-
rio, una fistula pancreatica menor que se
controlé con drenaje externo, y posteriormente
recuperacion completa.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

En todos los casos, se efectud la diseccion
minuciosa del hilio esplénico que fue fijado en
formalina neutra tamponada, incluido en su tota-
lidad en parafina, procesado rutinariamente vy
tefido con hematoxilina-eosina, orceina y Mas-
son. El hallazgo constante en el punto de ruptu-
ra consistio en la pérdida segmentaria de la capa
media de la arteria esplénica. Dos alteraciones
principales fueron identificadas en esta capa: la
primera, se caracterizaba por la acumulacion, en
el interior de los citoplasmas de las células mus-
culares lisas arteriales, de vacuolas con conteni-
do claro de variable forma y tamafno, asi como
areas mixoides extracelulares incipientes; la otra,
células musculares lisas de la pared vascular
con citoplasma eosindfilo granular, picnosis
nuclear y pérdida de la definicién celular. Tam-
bién existia fibrosis intimal y adventicial. La lami-

reduplicacion en todos los casos. La lamina elas-
tica externa se hallaba preservada. No se encon-
traron elementos inflamatorios en ningun caso.
La necropsia practicada al feto en el primero de
los casos, revelo lesiones similares en las arte-

F Py f:,
Fig. 2. Un hallazgo constante en todos los casos es la
notable fibrosis intimal con ruptura de la lamina eldstica
interna. Hematoxilina-eosina x 10.

Fig. 3. En este corte histoldgico de la pared de la arteria
esplénica se aprecia reduplicacion y ruptura de la lamina
eldstica interna con conservacion de la lamina eldstica
externa. Hay pérdida notable de la definicion celular en la
capa de células musculares. Orceina x 20.
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rias coronarias epicardicas. El parénquima
esplénico presentaba una arquitectura preserva-
da en todos los casos, sin dilatacién sinusoidal y
con correcta dotacién linfoide.

DISCUSION

La MAS es una enfermedad vascular, no arte-
rioesclerdtica, no inflamatoria, de causa desco-
nocida y de frecuencia baja.

Fue descrita por primera vez por Slavin y
Gonzalez-Vitale en 1976, en tres pacientes con
isquemia intestinal y shock hipovolémico, como
una lesion que afectaba grandes arterias muscu-
lares (1). Hay menos de una veintena de casos
descritos en la literatura que afecten a arterias
viscerales de adultos: arterias epiploicas (2),
hepaticas (3-5), gastricas (6), gastroepiploicas
(7), ramas de la cdlica media (8) y craneales.
También se han descrito casos similares en las
coronarias de recién nacidos (9-11). La patoge-
nia es aun desconocida, aunque se cree que la
isquemia es una causa poco probable, siendo las
hipétesis mas aceptadas aquellas que proponen
un origen espastico o una disfuncion en el siste-
ma paracrino endotelial (1,3,11,12). La MAS se
considera un precursor 0 una variante de la dis-
plasia fiboromuscular, una condicién que normal-
mente afecta a las arterias renales, viscerales y
coronarias (13,14). Mas aun, la displasia fibro-
muscular ocurre en todas aquellas arterias afec-
tadas por la MAS. El hallazgo casi patognoméni-
co del proceso es la «mediolisis» (1,9). Los cam-
bios precoces consisten en el desarrollo de
vacuolas en los citoplasmas de las células de la
capa muscular lisa vascular. La disrrupcion de
éstas y de las membranas celulares completa el
proceso litico. La formacion de hendiduras en la
capa media lleva a la formacion de aneurismas y
ruptura de la pared vascular (la complicacién
mas temida) con hemorragias masivas. El com-
ponente inflamatorio es escaso o nulo. La MAS
no es un proceso inflamatorio ni vasculitico aun-
que su principal diagnéstico diferencial debe
hacerse con la Poliarteritis Nodosa (PAN), por
que las manifestaciones angiograficas son simi-
lares (microaneurismas y collar de cuentas) (14-
16). Esta es la principal explicacion por la que

debe evitarse el confuso término de «arteritis
mediolitica segmentaria», como la llamaron por
primera vez Slavin y colaboradores (1). Otros
diagndsticos diferenciales que deben considerar-
se son:

* La arteritis necrotizante: se asocia a necro-
sis fibrinoide, trombosis e infiltrado inflama-
torio pleomorfico. Ademas, frecuentemente
comienza en la porcién mas interna de la
pared arterial, evolucionando a cicatriza-
cion intimal y estrechamiento de la luz del
vaso. Por el contrario en la MAS no hay
inflamacidn, la trombosis vascular es rara y
el proceso comienza en la capa mas exter-
na de la media.

* La necrosis quistica de la media: en ella hay
acumulos de mucopolisacaridos acidos
extracelulares; en la MAS hay presencia de
vacuolas intracelulares sin presencia de
mucopolisacaridos.

¢ La enfermedad arterial quistica adventicial:
es una enfermedad de las arterias de las
extremidades, que ocurre tipicamente en
hombres en las décadas 3.%-4.2 de la vida.
Se caracteriza por la presencia de quistes
que contienen mucopolisacaridos acidos en
la adventicia que van comprimiendo sucesi-
vamente la media y la intima de la pared
vascular. En la MAS la alteracién no se
encuentra en arterias de las extremidades,
se da en otra poblacion, la media no se
encuentra comprimida sino destruida, y no
hay depdsito de mucopolisacaridos.

Ultraestructuralmente, se observa la presen-
cia de grandes vacuolas radiolucentes que con-
tienen fragmentos de membrana y restos de
organelas celulares en el citoplasma de las célu-
las musculares lisas en las areas de mediolisis.
La fusion de estas vacuolas dan lugar a una ima-
gen en panal. También se observan cambios
vacuolares en las células endoteliales vecinas.
La matriz extracelular que se encuentra entre las
células alteradas se expande focalmente, conte-
niendo fibrina, fragmentos de elastica, vacuolas
y trombos plaquetarios.

Clinicamente la MAS se presenta con dolor
abdominal, shock hipovolémico, anemia severa,
caida rapida del hematocrito, hipotension, e
hipoxia fetal. Por esta razon la MAS puede ser
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otro factor etiolédgico de una entidad descrita
recientemente como «sindrome de emergencia
esplénica en el embarazo» (17). Es dificil esta-
blecer una guia precisa para un diagndstico pre-
coz en casos similares. Todos los casos publica-
dos han sido diagnosticados retrospectivamente.
Describimos aqui un caso con los mismos cam-
bios morfolégicos en la madre y en el feto. Asi
como la displasia fibromuscular presenta un
patrén de herencia de tipo autosémico dominan-
te, pensamos que este tipo de herencia podria
ocurrir de igual forma en la MAS (18).

La evolucién de las lesiones depende de la
extension y profundidad de la mediolisis y de la
preservacion o destruccion de la lamina elastica
interna y de la intima.

Concluyendo, la MAS es una rara entidad con
un curso clinico potencialmente fatal. El diagnds-
tico precoz es dificil. La MAS debe ser tenida en
cuenta cuando nos encontramos ante aneuris-
mas o rupturas espontaneas de arterias viscera-
les, de aparente etiologia desconocida.
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