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AGENESIA UNILATERAL DE LA ARTERIA CA R6TIDA INTERNA 

Resumen. Introducci6n. La agenesia ｾｴｮＮｩｬ｡ｴ･ｲ｡ｬ＠ de arteria caratida interna es una anomaUa del desarrollo extremada­

mente rarel (incidencia: 0,01%). Su diagnastico generalmente es incidental duranle la realizacian de una prueba radio­

lagica. La mayoda de los casas descritos son sujetos adultos con s£ntomas de palolog£a cerebrovasculclJ: En este art£cu­

lo revisamos la anatom{a, el diagnastico dile rencial y las implicaciones cl£nicas de esla mallormacian, enl re las que des­

taca una mayor prevalencia de aneurisma.s· cerebrales. Casos clfnicos. Presentanws dos cas os de agenesia de arteria ca­

ratida interna, uno en ellado derecho en una niiia de 4 alios, y olro en ellado izquierdo en una m.ujer de 58 alios. Con­

clusiones. La tomograf[a compularizada de alta resolucian para demostrar la ausencia de canal carotldeo en la base del 

creineo y la angiorresonancia magnetica son las pruebas radiolagicas utilizadas para conjirmar su diagnaslico. Aunque 

la mayoda de los casas permanecen asintomeiticos, su deteccian esjitn.damental cuando se plantea una cirug[a de la ca­

ratida, ya que la vascularizacian de ambos hemisferios cerebrales puede depender de la caralida ateromalosa que vamos 

a Iralal: fANGIOLOGiA 2009; 61: 2J3-7J 

Palabras clave. Agenesia. Anatom[a. Arteria caratida interna. Mal/armacian congenita. PoUgono de Willis. Resonancia 

magnifica. 

Introducci6n 

La agenesia de la arteria carotida interna (ACI) es 

una anomalfa congenita mlly infrecuente, poco co­

nocida, descrita pOl' primera vez pOl' Tode en el ano 

1787, tras un examen de necropsia [] ]. Son menos de 

150 los casos recogidos en la bibliograffa internacio­

nal desde entonces, e incluyen tanto la agenesia co­

mo la ap las ia y la hipoplasia de este vaso, dentro del 

termino, 'ausencia de ACI'. 

La mayorfa de los diagnosticos se produce de ma-
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nera incidental durante un examen radi ologico, to­

mograffa computarizada (TC), resonancia magnetica 

(RM), angio-RM, arteriograffa 0 eco-Doppler [2]. 

La ausencia uni lateral de ACI conlleva el desarro­

llo de circulacion colatera l compensatori a, funda­

mentalmente a traves del polfgono de Willis, que ge­

neralmente es suficiente para e l mantenimiento de la 

perfusion cerebral, por 10 que la mayorfa de los pa­

cientes permanecen asintomaticos durante un largo 

perfodo de tiempo y los cas os que se diagnostican en 

la infancia son muy pocos [3] . 

EI motivo de este articulo es dar a conocer esta ra­

ra entidad, asf como sus implicaciones clfnicas y qui­

rurgicas, aportando dos casos nuevos estudiados me­

diante angio-RM, tecnica no invas iva que permite la 

valoracion de la carotida extracraneal, asf como de 

la anatomfa del polfgono de Willis. 
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Figura 1. a) Angio-RM cerebral en proyecclon superior que demuestra la ausencia de la arteria carotida intema y el segmento A 1 de la arte­

ria cerebral anterior izquierdas, y la ilipertrofia compensadora de la arteria comunicante posterior ipsilateral que suple a la arteria cerebral 

media; b) TC sin contraste con ventana osea que muestra la ausencia de canal carotideo izquierdo en la base del craneo; c) Imagen fuente 

de angio-RM 3D TOF que muestra la ausencia de flujo de la arteria car6tida intema izquierda a ese nivel. 

Casos clfnicos 

Caso 1. Mujer de 58 anos de edad que tiene como an­

tecedentes patol6gicos de interes fibromialgia, colon 

irritable, hipertensi6n arterial control ada con trata­

miento medico e hipercolesterolemia. Acude al ser­

vicio de urgencias en varias ocasiones con sfntomas 

compatibles con sfncopes de repetici6n. Por ello se Ie 

realizaron estudios de TC craneales en los que no se 

evidenciaron hallazgos patol6gicos significativos. 

En la exploraci6n Hsica unicamente cabe desta­

car una discreta dismetrfa del miembro superior de­

recho y una Iigera hiperreflexia rotuliana en el miem­

bro inferior homolateral, asf como cierta inestabili­

dad en la prueba de Romberg. 

Estos hallazgos lIevaron a la solicitud de una RM 

cerebral y angio-RM intra y extracraneal, que revela­

ron la ausencia de ACI izquierda y del segmento A I 

de la cerebral anterior ipsilateral, por 10 que el terri­

torio cerebral dependiente de la arteria cerebral ante­

rior izquierda era suplido mediante la arteria comu­

nicante anterior (ACoA), y la arteria cerebral media 

(ACM) dependfa del eje vertebrobasilar a traves de la 

arteria comunicante posterior (ACoP) homolateral 

hipertrofiada (Fig. I a). EI estudio del parenquima ce­

rebralno mostr6 hallazgos patol6gicos . 

La TC con ventana 6sea demostr6 la ausencia 

completa de canal carotfdeo izquierdo en la base del 

cnlneo (Fig. Ib Y c). 

Las arterias car6tida comun y car6tida externa 

(ACE) estaban presentes, aunque la primera era de 

menOl' calibre de 10 habitual (Fig. 2). 

Caso 2. Nina de 4 anos de edad sin antecedentes pato-

16gicos que acude a la consuita por cefalea hemicra­

neal intensa, que lIega incluso a interrumpir el sueno. 

No se encontraron alteraciones en la exploraci6n 

Hsica ni en las pruebas analfticas. Ante la sospecha 

de malformaci6n arteriovenosa se decide realizar 

RM cerebral y angio-RM. 

EI estudio del parenquima cerebral no mostr6 al­

teraciones, y en la angio-RM se observ6 la ausencia 

congenita de la ACI derecha. En el polfgono de Wi­

llis existfa compensaci6n a traves de las arterias co­

l11unicantes posteriores y la ACoA (Fig. 3). 

En este caso tambien se observ6 la ausencia de 

canal carotfdeo en la base del craneo. 

Discusi6n 

La ausencia congenita de ACI resulta una anomalfa 
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Figura 2. a,b) ａｮｧｩｯｧｲ｡ｦｩ｡Ｍｉｾｍ＠ de troncos supraaorticos con arteria carotida comun 
(ACC) izquierda de calibre disillinuido que no demuestra bifurcacion carotidea ni arte­

ria carotida interna; c) La vision lateral pone de Illanifiesto un menor calibre de la ACC 

izquierda comparada con la arteria vertebral ipsilateral. 

La causa de esta anomalfa no se co­

noce con exactitud; puede deberse a 

algun tipo de agresion durante el desa­

rrollo embriologico, pOl' un dano me­

canico 0 hemodinamico. 

La ACI proviene de la aorta dorsal 

a excepcion del segmento cervical, 

que se origina en el tercer arco aortico 

[6], y se define con claridad en la cuar­

ta seman a de gestacion, mientras que 

el canal carotideo de la base del craneo 

no comienza a formarse hasta la quinta 

o sexta seman a a expensas de la exis­

ten cia previa de la ACI 0 su precursor. 

POI' tanto, la demostracion de ausencia 

completa del canal carotideo, como en 

los dos casos presentados, sugiere el 

diagnostico de agenesia de ACI pOI' 

una alteracion del desarrollo produci­

da entre la tercera y la quinta semana 

de vida fetal [1,5,7]. 

Existe controversia en cuanto al 

origen de las arterias carotida com un y 

carotida extern a, ya que algunos auto­

res postulan que ambas se originan en 

el tercer arco aortico, mientras que 

otros creen que provienen del saco 

Figura 3. Angio-RM cerebral en proyecciones superior (a) y anterior (b) que muestra la aortico. Esta ultima hipotesis parece 
ausencia de la arteria carotida interna e integridad del poligono de Willis con arterias 

comunicantes posteriores y comunicante anterior permeables. mas plausible, ya que como ocurre en 

muy infrecuente, cuya incidencia no se conoce con 

exactitud. Lavaurs et al publicaron dos casos entre 600 

examenes cerebrales de rutina (0,33°/c!) y Dinc et al en­

contraron tres casos de 826 angiografias cerebrales 

(0,36%) II I, aunque la incidencia en la poblacion ge­

neral parece ser mucho menor, inferior al 0,0 1% ] 4J. 

Aunque puede ser bilateral, la agenesia unilateral 

es mas frecuente, con predominio en el lado izquier­

do, 3: I ]5], y puede evidenciarse una ausencia com­

pleta de la arteria 0 solamente de una porcion . 

nuestro primer caso y en otros muchos 

recogidos en la bibliografla, se de­

muestra agenesia de la ACI, con un desarrollo nor­

mal de laACE [71. 

Las AC] irrigan la mayor parte de los hemisferios 

cerebrales junto con el eje vertebrobasilar. Cuando 

existe una agenesia de ACI, la ausencia de flujo de 

ese hemisferio cerebral debe ser compensada pOI' 

otro sistema arterial, que en la mayoria de los casos 

se realiza a travcs del po!{gono de Willis y, menos 

frecuentemente, pOI' los vasos embriologicos persis­

tentes 0 mediante colaterales transcraneales origina-

. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
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das en la arteria carotida externa [8J. Se han descrito 

tres tipos de circulacion colateral en pacientes con 

agenesia unilateral 0 bilateral de la ACI [1,8,9], EI 

primero es el denominado 'fetal', en el que la arteria 

cerebral anterior en ellado afecto se suple por la ACI 

contralateral a traves de la arteria comunicante ante­

rior, y la arteria cerebral media parte de la arteria ba­

silar a traves de una arteria comunicante posterior hi­

pertrofica. Los dos casos que presentamos pertene­

cen a este tipo. EI segundo es el llamado tipo 'adul­

to', en el que tanto la arteria cerebral anterior como 

la media se suplen a traves de la arteria comunicante 

anterior r I ,8]. EI tercer tipo es el menos frecuente y 

en el se desarrollan anastomosis transcraneales que 

parten de la ACE, de la ACI contralateral 0 de vasos 

primitivos I I ,8J. En 1968, Lie describio seis tipos de 

circulacion colateral asociados a esta malformacion 

de la ACI, y segun esta clasificacion nuestro primer 

caso pertenecerfa al tipo A que corresponde con el ti­

po 'fetal', mientras que el segundo caso no se puede 

ajustar a ningun tipo de Lie 11,7]. 

La mayorfa de los pacientes con agenesia de ACI 

permanece asintomatico gracias al desarrollo de cir­

culacion colateral. Los sfntomas y signos que pueden 

presentar incluyen cefalea recuITente, vision bOITo­

sa, perdida de audicion, sfndrome de Horner conge­

nito, hemiparesia con 0 sin paralisis de nervios cra­

neales 0 hemorragia intracraneal por rotura de aneu­

rismas [1,9,10], 

Es importante sefialar que la prevalencia estima­

da de aneurismas del polfgono de Willis en pacientes 

con ausencia de ACI oscila entre un 24-34 %, mien­

tras que en la poblacion general oscila entre un 2-4% 

14,7]. Este aumento significativo de la prevalencia 

sugiere un OJ'igen hemodinamico por un incremento 

de la demand a del f1ujo a traves de los vasos colate­

rales (aneurisma de f1ujo), como 10 corrobora la loca­

lizacion tfpica de los aneurismas en la ACoA 14,7]. 

Algunos pacientes pueden presentar clfnica de 

forma tardfa con sfntomas relacionados con insufi­

ciencia cerebrovascular, ya que toda la circulacion 

anterior puede depender de la arteria carotida contra­

lateral 0 del sistema vertebrobasilar, los cuales pue­

den verse afectados por aterosclerosis. 

Por esta razon, el diagnostico de esta anomalfa 

vascular es importante en pacientes con aterosclero­

sis y enfermedad tromboembolica, ya que un aeei­

dente isquemico en un hemisferio cerebral puede ser 

debido a cambios ateromatosos en el eje carotfdeo 

contralateral 0 en el sistema vertebrobasilar, y la obs­

truccion del flujo en cualquiera de estos sistemas 

puede ser origen de lesiones isquemieas bilaterales 

extensas. Por esto es esencial conocer la ausencia de 

ACI ala hora de planificar una endarterectomfa caro­

tfdea u otros procedimientos endovasculares. 

EI diagnostico diferencial debe realizarse sobre 

todo entre hipoplasia y las causas adquiridas de au­

sencia de ACI, que condicionan una disminucion del 

calibre de esta, como es el caso de la diseccion croni­

ca, la displasia fibromuscular, casos graves de ate­

rosclerosis 0 estenosis postirradiacion del cuello [71-

Ademas de una mayor prevalencia de aneuris­

mas, se han descrito otras patologfas asociadas a esta 

entidad, como son la agenesia del cuerpo calloso, 

neurofibromatosis tipo II, rifion poliqufstico, sfndro­

me de Klippel-Trenaunay, fenomenos de moya-mo­

ya de la arteria cerebral media, meningocele, al1oma­

Has del eje hipotalamo-hipofisario, coartacion de 

aorta y anomalfas cardfacas 11,3]. 

En conclusion, la agenesia de carotida interna es una 

rara anomalfa del desarrollo que, dadas sus implica­

ciones cHnicas, debe ser siempre descartada en los 

pacientes en los que se plantea cirugfa carotfdea. La 

angio-RM es una tecnica no invasiva que permite es­

tablecer el diagnostico, ademas del estudio de la ca­

rotida extracraneal. Esta tecnica permite tam bien el 

seguimiento de estos pacientes que presentan una in­

cidencia elevada de aneurismas y un riesgo mayor de 

accidentes cerebrovasculares. La TC est,'! indicada 

para demostrar la auscncia de canal carotfdeo, 10 que 

confirma el diagnostico. 
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UNILATERAL AGENESIS OF INTERNAL CAROTID ARTERY 

Summary. Introduction. Unilateral agenesis of'the internal carotid artery is an extremely rare developmental anomaly 

(incidence: (J.OI%). Diagnosis is (4ien incidental in a radiological examination. Most ()/the cases described (/re in older 

patients with symptoms (d'cerebrovascula/' disorders. We review the anatolllY, differential diagnosis and clinical implications 

(d' these IIwfjrJl'll1ations as the high prevalence oj' cereiJml aneurvsms. Case reports. We report the clinical and imaging 

./in dings 0/ two cases 0/ agenesis ()/ the internal carotid artery, one on the right in (/ 4 years oldfemale, and another on 

the lefi, in a 58 years old woman. Conclusions. High resolution CT to demonstrate the absence 0/ the carotid canal at 

the skull base and angio-MR are the radiological proves used to c0/1tirm the diagnosis. Although many 0/ these cases 

remain asymptomatic, their recognition has important irnplications, specially when we are planning camtid endarterectomy, 

because both cerebral hemispheres may be dependent upon the atheromatous carotid./ANGIOLOGiA 2009; 61: 213-7/ 

Key words. Agenesis. Anatomy. Circle q/ Willis. Congenital mal/rJrmation. Internal carotid artel)'. Magnetic resonance 

imaging. 

. .................................................. . 
ANGlOLOGiA 2009; 61 (4): 213-217 217 


	Agenesia unilateral de la arteria car6tida intern a�������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������
	Introducci6n����������������������������������������������������
	Casos clfnicos����������������������������������������������������������
	Discusi6n�������������������������������������������
	Bibliograffa����������������������������������������������������


