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Fibromuskuldrna dyspldzia (dalej FMD) by
sa dala v sicCasnosti charakterizovat ako an-
giopatia so vzostupom Kklinického rozpoznania.
Ide o segmentidlne neatheromatézne ochorenie
ciev nejasnej etioldgie.

Prvy pacient bol opisany v roku 1938 Lead-
betterom a Burklandom, iSlo o chlapca s hy-
pertenziou a poSkodenim oblidiek [citované
podla Osborna a Andersona, 1977 (4)]. Dote-
raz bolo publikovanych okolo 1100 pacientov
s FMD. Jedna tretina je muZov a dve tretiny
Zien. Priemerny vek vyskytu je 50 rokov [Paul-
son a spol., 1978 (5)].

V prevaZnej vdéSine publikovanych pripadov
ide o angiopatiu, ktord je Casto spojend s hy-
pertenzitou [Seyfenddinipur a spol., 1976 (7)].
Nutné je angiografické vySetrenie krénych a
renédlnych arterii, kde byva proces najcastejsie
lokalizovany [So a spol., 1979 (8)].

Cievna stena byva dysplastickd, mnohonéa-
sobne deformovand roz$ireniami na postihnu-
tom tuseku. Je pozoruhodné, Ze u Zien s FMD
sa vyskytuje aj velky podet intrakranidlnych
aneuryziem [Pauson a spol., 1978 (5); Mehigan
a spol., 1980 (3); Lemahieu a spol., 1979 (2] ]. Pri
si€asnom vyskyte FMD, intrakranidlnych ane-
uryziem a vzostupom kongenitdlnych abnormit
u pacientov, najmé v oblasti urogenitdlneho
traktu, narastd podozrenie, Ze FMD je konge-
nitdlne postihnutie mezenchymu [Lemahieu a
spol., 1979 (2); Petit a spol., 1980 (6)].

V ultrasStrukturédlnej Stadii ciev postihnutych
FMD Bragin a Cheras 1977 [citované podla

Paulsona a spol., 1978 (5)] dokazujd, Ze ocho-

.renie je zaloZené na uniformnom morfologic-

kom procese, v ktorom hré vediicu 1lohu fibro-
blastickd transformé&cia buniek hladkych sva-
lov cievnej steny.

Pre diagnézu je rozhodujice angiografické
vySetrenie karotickych arterii. Tu nachddzame
charakteristické zmeny jednotlivych typov FMD
[podla Osborna a Andrsona, 1977 (4)] ¢lenené
do 3 typov:

Typ 1 — maé klasické prejavy ,strings of beads*
s obrazom viacndsobnej konstrikcie cievy. Me-
dzi zGZeniami lumenu je cieva normadlne Sirok4,
alebo SirSia. Pacienti s jednou konstrikciou (fo-
kdlna stendza) boli Kklasifikovani ako prisli-
chajici do tejto skupiny.

Typ 2a — reprezentovany tubuldrnou stend-
zou s pritomnou alebo nepritomnou dalSou
konstrikciou.

Typ 2b — s tubuldrnou stenézou lebo aneu-
ryzmatickymi dilatdciami v stenotickom seg-
mente cievy.

Typ 3 — charakterizovany semicirkuldrnymi
léziami, manifestujicimi sa divertikuldrnym
rozSirenim alebo zvr4Stenim (vonkajSie vrec-
ko).

Popisané zmeny nachddzame na charakte-
ristickych segmentoch ciev blizko druhého kré-
ného stavca. Pri rozSirenom type 1 méZu dosa-
hovat intrakranialnych priestorov, lokalizicia
mo6Ze byt hned za bifurkdciou (typ 11i 2) i bi-
laterédlne.
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Material

Uvadzame Kkazuistiku 4 naSich pacientov
s fibromuskuldrnou dyspldziou a rozoberdme
klinicky obraz, z pomocnych vySetreni karotic-
ki angiografiu.

1. pacientka: A.F., 28-ro¢né. Hospitalizovana
na neurologickej klinike dvakrat v roku 1972.
V roku 1968 dvakrat transientné ischemické
ataky v rieciSti pravej karotidy. V roku 1969
néhle oslabnutie Iavych kondcatin, ktoré sa po
lie€be (pracovisko mimo Bratislavy) upravilo
behom mesiaca. V objektivhom néleze pri hos-
pitalizdciach bola lahkd lavostrannd hemiparé-
za. Karotickd angiografia vpravo: vo vyske 3.
kréného stavca na extrakranialnej &asti vni-
tornej karotidy je divertikuldrne rozS$irenie
cievnej steny s néslednou stenotizdciou, zmeny
zaradené k semicirkumflexnym zmendm FMD
(typ 3).

2. pacient: ]J. K., 30-ro¢ny. Hospitalizovany na
neurologickom oddeleni VN v roku 1979. Otec
pacienta prekonal 3krat infarkt myokardu. Dva
mesiace pred hospitalizdciou u pacienta vznik-
li niekolkokrat opakujiice sa stavy pocitu tepla
v hlave a neostrého videnia, ktoré behom nie-
kolkych minut odozneli. V objektivnom néleze

bola lahkd pravostrannd hemiparéza. Na EKG
ploché T viny. Karotickd angiografia vlavo:
zmeny na extrakranialnej dasti vnitornej ka-
rotidy s maximom vo vySke druhého kréného
stavca zodpovedajice 1. typu FMD.

3. pacient: B. H., 26-ro¢ny. Hospitalizovany na
neurologickom oddeleni VN v roku 1979. Mat-
ka zomrela 54-ro¢nd na cievnu mozgovi priho-
du, od 38 rokov veku lie¢end na hypertenziu.
U pacienta vznikla ndhle bolest hlavy frontal-
ne a oslabli mu lavé koné&atiny. V objektivnom
obraze bola lavostrannd hemiplégia kapsular-
neho typu. Karotickd angiografia vpravo: na
extrakranialnej €asti karotidy je lamen vo for-
me nepravidelnej perletovej 3Snidry zmeneneé.
ZiZenia lumenu st pocdetné, miestami dosahu-
ja 50 % lumenu cievy (typ 1). U pacienta bola
robena rendlna angiografia; tu sa nasla hemo-
dynamicky vyznamné sten6za pravej kmeiiovej
obli¢kovej artérie.

4. pacientka: A. B., 55-ro¢né. Hospitalizovana
na neurologickej klinike dvakrat v roku 1982.
Matka, lietend pre hypertenziu od 40 rokov
veku, prekonala opakovane infarkty myokardu
a na posledny ako 60-ro¢nd zomrela. Pacientka
lie¢end 10 rokov pre vysoky krvny tlak. V mar-
ci 1982 hospitalizovand na internej klinike so

Obr. 1. Pacient B. H., 26-ro&ény. AG karotis 1. dx: na extra-
kranialnej &asti a. karotis interna vo vyske 2. kréného
stavca je vidiet zmeny typické pre FMD — typ 1 (8ipky)

Obr. 2. Pacient B. H., 26-ro¢nj. Rendlna angiografia: he-

modynamicky vyznamnd sten6za pravej kmeriovej oblié-

kovej tepny (3ipka)
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zdverom pri prepusteni — nefrogennéd hyper-
tenzia pri obojstrannej stenéze rendlnych ar-
terii, afunkéné lava obli¢ka, poc¢inajica renél-
na insuficiencia. Prvd hospitalizdcia na neuro-
logickej klinike bola pre nédhlu ischemickd
mozgovi prihodu v lavej hemisfére s pravo-
strannou hemiparézou kapsuldrneho typu. Kon-
com roku 1982 recidiva ischemickej 1ézie v la-
vej hemisfére. Na EKG opakovane depresia ST
segmentu a negativna T vlna. Karotick4 angio-
grafia vlavo: tubuldrna stenéza vnitornej ka-
rotidy pri odstupe z kommunis, tepennd vydut
na zadnej komunikante (typ 2).

Rozborom rodinnej anamnézy sme u naSich
pacientov zistili hypertenziu, manifestujicu sa
u postihnutych v mladSom veku. U troch pa-
cientov v antecedencii boli ischemické cere-
brélne prihody, u jednoho obaja rodi¢ia mali
ischemické inzulty. U Styroch sa vyskytol in-
farkt myokardu a dvaja naii i zomreli.

V predchorobi bolesti hlavy vaskuldrneho
typu mali traja pacienti, tieZ tinitus, vertigo
mala jedna pacientka. Transientné ischemické
ataky boli u jednej pacientky. Arytmia u jedno-
ho pacienta. V objektivnom néleze u vSetkych
pacientov boli ischemické 1ézie v povodi karo-
tickych riecist, ktoré u niektorych recidivovali.

Diagnéza bola stanovovand angiograficky.
NaSli sme charakteristické zmeny na karotic-
kych artériach — dvakrat typ 1, raz typ 2 a
raz typ 3. U jednej pacientky zaroveii tepenni
vydut na zadnej komunikante, klinicky bola
nemd&. Z ostatnych vySetreni za pozornost stoja
zmeny na renélnych artériach charakteristické
pre FMD u dvoch pacientov. Abnormity T viny
a ST segmentu na EKG.

Diskusia

Multifaktoridlna hypotéza v etiolégii FMD
vCitane kongenitdlnych komponent je stcéasne
aktudlna. MdZe vznikat z malych kongenitél-
nych 1ézii cievnej steny s predispoziciou k pro-
liferativnym odpovediam na mechanické alebo
cirkulaéné stimuly [podla Osborna a Ander-
sona a spol., 1977 (4); Wirtha a spol., 1981
(9); Zeumera a spol.,, 1976 (10)]. V rodinnej
anamnéze boli pozitivne prvky, najméd vyskyt
hypertenzie, bolesti hlavy a ischemické cere-
bralne inzulty u vSetkych pacientov. Infarkty
myokardu v antecedencii sa vyskytovali tieZ
u naSich pacientov. MdZeme suhlasit s Lema-
hieu a spol. [1979 (2)] a Petitom a spol. [1980
(6)), Ze narastd pocet pripadov s familiarnym
vyskytom. Pri pozitivnej anamnéze vaskular-
nych portich mozgu pred 50 rokom Zivota je
suspektné, Ze sa jednd o FMD aj u predkov
[Petit a spol.,, 1980 (6)], takto pozitivne néle-
zy boli jednoznacéne u nasSich dvoch pacientov.

Klinickd manifestdcia bola typickd u vSet-
kych naSich pacientov. Zistili sme transientné
ischemické ataky, ischemické 1ézie v riedistiach
postihnutych artérii. Pacienti mali vaskuldrne
bolesti hlavy, hypertenziu, vertigo a arytmie.

Obr. 3. Pacientka A. B., 55-roénd. AG karotis 1. sin: tu-
buldrna stenéza pri odstupe a. karotis interna — FMD
typ 2 (3ipka)

Obr. 4. Pacientka A. B., 55-roénd. AG karotis 1. sin.: te-
pennd vydut na a. communicans posterior ($ipka)

V klinike mdme kongruenciu medzi klinickymi
prejavmi a topografiou FMD, podobné zhody
udéavaji Seyfenddinipur a spol. [1976 (7)].
Kardinalne priznaky z pomocnych vy3etreni
boli na angiogramoch zobrazujicich cievy ka-
rotického rieciSta a rendlne artérie. U va&Siny
pacientov sme naSli lokalizdciu lézie pri tGrovni
druhého kréného stavca na vnitornej karoti-
de. Nepozorovali sme ich ani raz v intrakra-
nidlnych priestoroch. V&c¢sSina takto lokalizova-
nych zmien byva opisovand aj v literatire [So
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a spol.,, 1979 '(8), Wirth a spol, 1981 (9)].
U jednej pacientky s lokalizdciou postihnutia
pri odstupe vnitornej karotidy sme nasli te-
penni vydut intrakranialne na zadnej komu-
nikante. Tento nélez je v literatire publikova-
ny tieZ Osbornom a Andersonom [1977 (4)].
U dvoch naSich pacientov renoangiografiou
sme dokédzali zmeny charakteristické pre FMD,
podobnéd manifestdcia je uvddzand v literatire
[Paulson a spol., 1978 (5)] u 15 % pacientov.

Pri angiografickej diagnostike FMD sme mali
na zreteli fenomén perletovej $niry alebo fe-
nomén stojacich vin na arteridch. Tento cha-
rakteristicky, i ked zriedkavy, ale typicky, na
angiografovanej cieve nemeniaci sa obraz v zo-
brazenom segmente symetrickych, oblikovych
kontir [Hasso a spol, 1981 (1), Mehigan a
spol,, 1980 (3)] sme u naSich pacientov nevi-
deli.

Zaver

V naS8ej préaci pri hodnoteni rozboru anamné-
zy, predchorobia pacientov, klinického obrazu
a vysledkov pomocnych vySetreni sa ndm po-
nikaji nasledujiice zavery:

1. U vSetkych naSich pacientov s FMD bola
pozitivna rodinnd anamnéza, ¢o by podpo-
rovalo kongenitdlnu komponentu ochorenia.

2. Manifestdciu sme mali u pacientov mladsich
30 rokov, ¢o by mohlo podporit predchadza-
jaci zdver.

3. Obe predchédzajice tvrdenia spolu s pred-
nesenymi referdtmi [Drébek a spol. z OUNZ
Ostrava (Chomutov 1977)] a tGstnymi spré-
vami [OUNZ Trend&in i I. neurologickej Kli-
niky NsP Ak. Dérera v Bratislave] podporu-
ji hypotézu o c&astejSom vyskyte ako bolo
doteraz publikované v naSej literattre.

4. Typicky klinicky obraz prebiehajici vo for-
me ndhlych cievnych prihod v povodi karo-
tickych riecist.

5. Kardindlny diagnosticky symptom bol an-
giograficky ndlez. V naSom materiali sme
mali vSetky tri typy angiografickych néle-
Zov u pacientov s FMD.

-Siithrn

Autori v praci uvddzaji ochorenie mozgo-
vych ciev nejasnej etiologie — fibromuskular-
nu dysplaziu. V prehlade podané najprijatel-
nejSie hypotézy etiologie podla publikovanej
literatdry. Je rozoberand klinickd symptomato-
logia, anamnéza, diagnostika. Pre ilustraciu
uvedené kazuistiky Styroch pacientov s dia-
gnostikovanym ochorenim a zachytenymi vset-
kymi troma typmi angiografickych typickych
ndlezov. Autori predpokladaju c¢astejSi vyskyt
v populécii neZ bolo doteraz v nasej literatiire
publikované.
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