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Fibromuskulárna dysplázia [d'alej FMD] by
sa dala v Súčasnosti charakterizovat' ako an-
giopatia so vzostupom klinického rozpoznania.
Ide o Segmentálne neatheromatózne ochorenie
ciev nejasnej etiológie.

Prvý pacient bol opisaný v roku 1938 Lead-
betterom a Burklandom, išlo o chlapca s hy-
pertenziou a poškodením obličiek [citované
podľa Osborna a Andersona, 1977 [4]]. Dote-
raz bolo publikovaných okolo 1100 pacientov
S FMD. jedna tretina je mužov a dve tretiny
žien. Priemerný vek výskytu je 50 rokov [Paul-
Son a S-pol., 1978 [5] ].

V prevažnej väčšine publikovaných pripadov
ide o angiopatiu, ktorá je často Spojená S hy-
pertenzitou [Seyfenddinipur a Spol., 1976 [7] ].
Nutné je angiograiické vyšetrenie krčných a
renálnych arterii, kde býva proces najčastejšie
lokalizovaný [So a Spol., 1979 "[8] ].

Cievna stena bÿva dysplastickä, mnohonä-
sobne deformovanä rozšíreniami na postihnu-
tom úseku. Je pozoruhodné, že u žien S FMD
Sa vyskytuje aj vel'ký počet intrakraniálnych
aneuryziem [Pauflson a spol., 1978 [5]; Mehigan
a spol., 1980 [3] ; Lemahieu a Spol., 1979 [2] ]. Pri
Súčasnom výskyte FMD, intrakraniálnych ane-
uryziem a vzostupom kongenitálnych abnormít
u pacientov, najmä v oblasti urogenitálneho
traktu, narastá podozrenie, že FMD je konge-
nitálne posítihnutie mezenchymu [Lemahieu a
spol., 1979 [2]; yPetit a spol., 1980 [6]].

V ultraštrukturálnej štúdii ciev postihnutých
FMD Bragin a Cheras 1977 [citované podľa

Paulsona a spol., 1978 [5]] dokazujú, že ocho-
.renie je založené na uniformnom morfologic-`
kom procese, v ktorom hrá vedúcu úlohu fibro-
blastická transiormácia buniek hladkých sva-ˇ
lov cievnej Steny.

Pre diagnózu je rozhodujúce angiogra'fické
vyšetrenie karotických arterii. Tu nachádzame
charakteristické Zmeny jednotlivých typov FMD
[podľa Osborna a Andrsona, 1977 [4]] členené
do 3 typov:

Typ 1 —— mä klasické prejavy ,,strings of beads'f
S obrazom viacnásobnej konstrikcie cievy. Me—
dzi zúženiami lumenu je cieva normálne široká.,
alebo širšia. Pacienti S jednou konstrikciou [fo-
kálna Stenóza] boli klasifikovaní ako prislú-
chajúci do tejto Skupiny. ~

Typ 2a —— reprezentovaný tubulárnou Stenó-
zou s pritomnou alebo nepritomnou d'alšou
konstrikciou.

Typ Zb —-— s tubulárnou Stenózou lebo aneu-
ryzmatickými dilatáciami v Stenotickom Seg-
mente cievy.

Typ 3 ——— charakterizovanÿ semicirkulärnymi
léziami, manifestujúcimi Sa divertikulárnym
rozširením alebo Zvráštením [vonkajšie vrec-
ko].

Popísané zmeny nachádzame na charakte-
ristických Segmentoch ciev blízko druhého krč-
ného Stavca. Pri rozšírenom type 1 môžu dosa-
hovat' intrakranialnych priestorov, lokali-Zácia
môže byt' hned Za biiurkáciou [typ 1 i 2] i bi-
laterálne.j ' ‘
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Materiál

Uvádzame kazuistiku 4 našich pacientov
S fibromuskulárnou dyspláziou a rozoberáme
klinický Obraz, Z pomocných vyšetrení karotic-
kú angiografiu. '

1. pacientka: A. F., 28-ročná. Hospitalizovaná
na neurologickej klinike dvakrát v roku 1972.
V roku 1968 dvakrát transientne ischemické
ataky v riečišti pravej karotidy. V roku 1969
náhle oslabnutie l'avých končatín, ktoré Sa po
liečbe '[pracovisko mimo Bratislavy] upravilo
behom mesiaca. V objektivnom náleze pri hos-
pitalizáciach bola ľahká l'avostranná hemiparé-
Za. Karotická angiografia vpravo: vo výške 3.
krčného Stavca na extrakranialnej časti vnú-
tornej karotidy je divertikulárne rozširenie
cievnej Steny S následnou stenotizáciou, zmeny
zaradené k semicirkum'tlexným zmenám FMD
(typ 3]-

2. pacient: I. K., 30-ročný. Hospitalizovaný na
neurologickom oddelení VN V roku 1979. Otec
pacienta prekonal 3krát infarkt myokardu. Dva
mesiace pred hospitalizaciou u pacienta vznik-
li niekoľkokrát opakujúce sa Stavy pocitu tepla
v hlave a neostrého videnia, ktoré behom nie-
k-ol'kých minút odozneli. V objektivnom náleze
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bola l'ahká pravostranná hemiparéza. Na EKG
ploché T vlny. Karotická angiografia vl'avo:
zmeny na extrakranialnejičasti vnútornej ka-
rotidy s maximom vo výške druhého krčného
stavca zodpovedajúce 1. typu FMD.

3. pacient: B. H., 26-ročný. Hospitalizovaný na
neurologickom oddelení VN v roku 1979. Mat-
ka zomrela 54-ročná na cievnu mozgovú priho-
du, od 38 rokov veku liečená na hypertenziu.
U pacienta vznikla náhle bolest' hlavy frontál-
ne a oslabli mu l'avé končatiny. V objektivnom
obraze bola l'avostranná hemiplégia kapsulár-
neho typu. Karotická angiografia vpravo: na
extrakranialnej časti karotidy je lúmen Vo for-
me nepravidelnej perlet'ovej šnúry zmenené.
Zúženia lumenu sú početné, miestafimi dosahu-
jú 50 0/0 lumenu cievy [typ 1]. U pacienta bola
robená renálna angiograiia; tu sa našla hemo-
dynamicky významná stenóˇza pravej kmeňovej
obličkovej artérie.

4. pacientka: A. B., 55-ročná. Hospitalizovaná
na neurologickej klinike dvakrát v roku 1982.
Matka, liečená pre hypertenziu od 40 rokov
veku, p'rekonala opakovane infarkty myokardu
a na posledný ako 60-ročná zomrela. Pacientka
liečená 10 rokov pre vysoký krvný tlak. V mar-
ci 1982 hospitalizovaná na internej klinike So

Obr. 1. Pacient B. H., 26-r0čný. AG karotis 1. dx: na extra-
kranialnei časti a. karotis interna vo uýške 2. krčného
stavca ie vidieť Zmeny typické pre FMD —- typ 1 [šipky]

Obr. 2. Pacient B. H., 26-ročny'. Renálna angiograíia: he-
modynamicky významná stenóza pravei kmeňovej oblič-

kovei tepny [šipka]
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záverom pri prepustení - nefrogenná hyper-
tenzia pri oboj-Strannej Stenóze renálnych ar-
terií, afunkčná l'avá oblička, počinajúca renál-
na insuficiencia. Prvá hospitalizácia na neuro-
logickej klinike bola pre náhlu ischemickú
mozgovú príhodu v l'avej hemisfére s pravo-
strannou hemiparézou kapsulárneho typu. Kon-
com roku 1982 recidiva ischemickej léziev l'a-
vej hemisfére. Na EKG opakovane depresia ST
segmentu a negativna T Vlna. Karotickä angio-
gra'fia vľavo: tubulárna stenóza vnútornej ka-
rotídy pri odstupe Z kommunis, tepenná výdut'
na zadnej komunikante [typ 2].

Rozborom rodinnej anamnézy sme u našich
pacientov Zistili hypertenziu, manifestujúcu Sa
u postihnutých V mladšom veku. U troch pa-
cientov v antecedencii boli ischemické cere-
brálne príhody, u jednoho obaja rodičia mali
ischemické inzulty. U štyroch sa vyskytol in-
farkt myokardu a dvaja naň i zomreli.

V predchorobî bolesti hlavy vaskulárneho
typu mali traja pacienti, tiež tinitus, vertigo
mala jedna pacientka. Transientné ischemické
ataky boli u jednej pacientky. Arytmia u jedno-
ho pacienta. V objektívnom náleze u všetkých
pacientov boli ischemické lézie v povodí karo-
tických riečišt', ktoré u niektorých recidivovali.

Diagnóza bola Stanovovaná angiograficky.
Našli sme charakteristické zmeny na karotic-
kých artériach —— dvakrät typ 1, raz typ 2 a
raz typ 3. U jednej pacientky Zároveň tepennú
výduť na zadnej komunikante, klinicky bola
nemá. Z ostatných vyšetrení Za pozornost' Stoja
zmeny na renálnych artériach charakteristické
pre FMD u dvoch pacientov. Abnormity T vlny
a ST segmentu na EKG.

Diskusia

Multifaktoriálna hypotéza v etiologii FMD
včítane kongenitálnych komponent je súčasne
aktuálna. Môže vznikat' z malých kongenitál-
nych lézií cievnej Steny S predispozíciou k pro-
liferatívnym odpovediam na mechanické alebo
cirkulačné stimuly [podľa Osborna a Ander-
Sona a Spol., 1977 [4]; Wirtha a spol., 1981
[9]; Zeumera a Spol., 1976 [10]]. V rodinnej
anamnéze boli pozitivne prvky, najmä výskyt
hypertenzie, bolesti hlavy a ischemické cere-
brálne inzulty u všetkých pacientov. Infarkty
myokardu v antecedencii sa vyskytovali tiež-
u našich pacientov. Môžeme súhlasit' S Lema-
hieu a spol. [1979 [2]] a Petitom a Spol. [1980
[6]), že narastá počet pripadov S Íamiliarnym
výskytom. Pri pozitivnej anamnéze vaSkulár-
nych porúch mozgu pred 50 rokom životaı je
suspektné, že Sa jedná o FMD aj u predkov
[Petit a Spol., 1980 [6]], takto pozitîvne nále-
Zy boli jednoznačne u našich dvoch pacientov.

Klinická manifestácia bola typická u všet-
kých našich pacientov. Zistili Sme transientné
ischemické ataky, ischemické lézie v riečištiach
postihnutých artérií. Pacienti mali vaSkulárne
bolesti hlavy, hypertenˇziu, vertigo a arytmie.

Obr. 3. Pacientka A. B., 55-ročná. AG karotis 1. sin: tu-
bulărna Stenóza prz' Odstupe a. kar-Otis interna —— FMD

typ 2 (šipka)

Obr. 4. Pacientka A. B., 55-r0čnă. AG karotı's 1. Sin.: te-
penná výdut' na a. communicans posterior [šipka]

V klinike máme kongruenciu medzi klinickými
prejavmi a topografiou FMD, podobné zhody
udávajú SeyÍenddinipur a spol. [1976 [7]].

Kardinälne priznaky z pomocných vyšetrení
boli na angiogramoch zobrazujúcich cievy ka-
rotického riečišt'a a renálne artérie. U väčšiny
pacientov sme našli lokalizáciu lézie pri úrovni
druhého krčného Stavca na vnútornej karotí-
de. Nepozorovali Sme ich ani raz v intrakra-
niálnych priestoroch. Väčšina takto lokalizova-
ných zmien býva opisovaná aj v literatúre [So



216 VOJENSKÉ ZDRAVQTNICKÉ LISTY ROČNÍK LIII, 1984, č. 6

a spol., 1979 [8], Wirth a Spol., 1981 (9]].
U jednej pacientky S lokalizáciou poˇStihnutia
pri odstupe vnútornej karotídy Sme našli te-
pennú výdut' intrakranialne na Zadnej komu-
nikante. Tento nález je v literatúre publikova-
ný tiež Osbornom a Andersonom [1977 [41].
U dvoch našich pacientov renoangiograiiou
Sme dokázali Zmeny charakteristické pre FMD,
podobná maniÍeStácia je uvádzaná v literatúre
[Paulson a spol., 1978 [5]] u 15 0/0 pacientov.

Pri angiografickej diagnostike FMD Sme mali
na zreteli fenomén perlet'ovej šnúry alebo fe-
nomén stojacich vÍn na arteriách. Tento cha-
rakteristický, i keď zriedkavý, ale typický, na
angiografovanej cieve nemeniaci sa obraz v zo-
brazenom Segmente Symetrických, oblúkových
kontúr [HaSSo a Spol., 1981 [1], Mehigan a
Spol., 1980 [3]] sme u našich pacientov nevi-
deli.

Záver

_V našej práci pri hodnoteni rozboru anamné-
zy, predchorobia pacientov, klinického obrazu
a výsledkov pomocných vyšetreni Sa nám po-
núkajú nasledujúce závery:
1. U všetkých našich pacientov S FMD bola

pozitivna rodinná anamnéza, čo by podpo-
rovalo kongenitálnu komponentu ochorenia.

2. Manitestáciu Sme mali u pacientov mladších
30 rokov, čo by mohlo podporit' predchádza-
júci záver.

3. Obe predchádzajúce tvrdenia Spolu S pred-
nesenými referátmi [Drábek a Spol. Z OÚNZ
Ostrava [Chomutov 1977]] a ústnymi Sprá-
vami [OÚNZ Trenčín i I. neurologickej kli-
niky NSP Ak. Dérera v Bratislave] podporu-
jú hy'potézu o častejšom výskyte ako bolo
doteraz publikované v našej literatúre.

4. Typický klinický obraz prebiehajúci vo for-
me náhlych cievnych prihod v povodí karo-
tických riečišt".

5. Kardinálny diagnostický Symptom bol an-
giografický nález. V našom materiáli Sme
mali všetky tri typy angiografických nále-
zov u »pacientov S FMD.

-Súhrn

Autori v práci uvádzajú ochorenieV mozgo-
vých ciev neja'Snej etiologie - =fibromuskulár-
nu dyspláziu. V prehl'ade podané najprijatel'-
nejšie hypotézy etiologie podl'a publikovanej
literatûry. Ie rozoberaná klinická symptomato-
logia, anamnéza, diagnostika. Pre ilustráciu
uvedené kazuistiky štyroch pacientov S dia-
gno-Stikovaným ochorením a zachytenými všet-
kými troma typmi angiografických typických
nálezov. Autori predpokladajú častejší výskyt
v populácii než bolo doteraz v našej literatúre
publikované.
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