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Dysplazja wioknisto-mieSniowa —

rzadka przyczyna udaru mozgu
Fibromuscular dysplasia: a rare cause of stroke

STRESZCZENIE

Dysplazja wioknisto-mig$niowa (FMD) to idiopatyczna, niezapalna choroba tetnic o podiozu
niemiazdzycowym, wystepujaca gtownie wsrod kobiet. Dotyczy gtownie tetnic nerkowych,
trzewnych oraz szyjnych. Najczestsza manifestacja kliniczng FMD jest nadcisnienie tet-
nicze nerkopochodne oraz rzadziej — udar niedokrwienny mézgu. Diagnostyka dysplazji
wioknisto-migsniowej odbywa si¢ na podstawie stwierdzenia w obrazie angiograficznym
charakterystycznego obrazu ,,sznura peret”. Metoda z wyboru stosowana w leczeniu objetych
procesem chorobowym tetnic jest przezskorna angioplastyka.
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ABSTRACT

Fibromuscular dysplasia (FMD) is an idiopathic, noninflammatory disease of the arteries
with nonatherosclerotic origin, which is more common in women. It mainly affects the renal,
visceral and cervical arteries. The most common clinical manifestation of FMD is renal arte-
rial hypertension and, less frequently, ischemic stroke. Angiography with its characteristic
image of the ,,string of pearls”, is the gold standard for the diagnosis of FMD. Percutaneous
angioplasty is recommended as a treatment of affected arteries.
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WSTEP

Udar mézgu jest trzecia pod wzgledem
czestosci przyczyna zgondw w populacji os6b
dorostych oraz gtéwna przyczyna dlugotrwatej
niesprawno$ci w krajach uprzemystowionych.

Wedtug definicji udar to naglte wystapienie

ogniskowych lub uogélnionych zaburzen czyn-
nos$ci mézgu, spowodowanych wytacznie przy-
czynami naczyniowymi, zwigzanymi z mézgo-
wym przeplywem krwi, trwajacych dtuzej niz
24 godziny. Udar mozna réwniez rozpoznad,
kiedy objawy trwaja mniej niz 24 godziny, ale
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udokumentowano jednoznacznie ognisko nie-
dokrwienne za pomoca badafi neuroobrazo-
wych, lub objawy ustapily po leczeniu trom-
bolitycznym [1]. Rzadka przyczyna udaru jest
dysplazja witéknisto-mie¢§niowa.

Dysplazja widknisto-mi¢$niowa (FMD,
fibromuscular dysplasia) to rzadka choroba
naczyn tetniczych o podtozu niemiazdzyco-
wym i niezapalnym, ktéra moze prowadzi¢
do ich zwezenia, okluzji, rozwarstwienia
lub tetniakowego poszerzenia. Proces moze
obejmowac kazda tetnice, ale najczgsciej
jest obserwowany w naczyniach nerkowych,
szyjnych i trzewnych [2]. Etiologia oraz czg¢-
sto§¢ wystgpowania FMD nie sa znane [3].
Czesto$¢ objawowe]j dysplazji widknisto-
-migéniowej naczyn szyjnych jest szacowana
na okoto 1:1000 [4]. Bezobjawowa FMD jest
przypuszczalnie o rzad wielkoSci czestsza.
Natomiast obustronne zajecie tgtnic obser-
wuje si¢ u 15% chorych. Z uwagi na mato
specyficzny przebieg dysplazji widknisto-
-mig¢$niowej, opdznienie w rozpoznaniu tej

choroby wynosi 4-9 lat [5].

ETIOLOGIA | CZYNNIKI RYZYKA

Etiologia dysplazji wtoknisto-mig$niowej nie
jest znana. Uwaza sie, Ze u podtoza FMD leza
czynniki Srodowiskowe i genetyczne (tab. 1).

Sugeruje si¢ wptyw czynnikéw hormonal-
nych. Udziat ekspozycji na estrogeny w pato-
genezie FMD tlumaczy czgstsze wystgpowanie
choroby u pici zefiskiej. Nie udowodniono jed-
nak, aby liczba cigz czy stosowanie antykoncep-
cji hormonalnej mialy istotne znaczenie [6].
Dysplazja wtoknisto-migSniowa czesciej wy-
stepuje u kobiet ponizej 50. roku zycia. Stosu-

nek chorujacych kobiet do mezczyzn wynosi

Pte¢ zenska (ekspozycja na estrogeny)
Nikotynizm
Rasa kaukaska

do 9: 1 [2]. Podejrzewa si¢ rowniez czestsze
wystepowanie FMD wsrdd ludzi rasy kauka-
skiej.

Do czynnikéw Srodowiskowych zwiaza-
nych wystepowaniem FMD nalezy rowniez
nikotynizm. Stwierdzono, ze FMD czg¢{ciej
wystepuje wsrod osob, ktére palg papierosy,
co wiecej — u palaczy przebieg choroby jest
ciezszy [7].

Mimo Ze nie zidentyfikowano swoistych
gendw czy mutacji zwigzanych z FMD, za tlem
genetycznym przemawia fakt, ze w okoto 10%
przypadkéw choroba wystepuje rodzinnie [8§].
W pi$miennictwie mozna réwniez znalezé
dane o mozliwym wystepowaniu zmian hi-
stopatologicznych typu FMD w zespotach
uwarunkowanych genetycznie, takich jak
NF1 oraz zespoty: Marfana, Ehlersa-Danlosa
czy Williamsa [8].

TYPY HISTOLOGICZNE | ANGIOGRAFICZNE FMD
Dysplazja wtéknisto-mig§niowa moze by¢
klasyfikowana na podstawie kryteriéw histo-
logicznych lub angiograficznych [9]. Typy
histologiczne FMD to: 1) postac z zajgciem
blony wewnetrznej naczynia; 2) z zajgciem
btony srodkowej i 3) na zewnatrz od btony
srodkowej [10]. Klasyfikacja angiograficzna
wyrdznia typy: 1) ogniskowy i 2) wieloognisko-
wy (z charakterystycznym obrazem ,sznura

perel”).

O0BJAWY KLINICZNE

Kliniczna manifestacja FMD zalezy od
tego, jakie toze naczyniowe zostato objete
procesem chorobowym oraz jaki jest jego
charakter i nasilenie zmian. Podobna za-
lezno§¢ warunkuje lokalizacje i wielko§é

ewentualnego ogniska niedokrwiennego

Genetyczne (wspotwystepowanie z chorobami uwarunkowanymi genetycznie (np. zespotem Marfana,
Williamsa, chorobg von Recklinghausena typu 1), rodzinne wspoétwystgpowanie u 10% chorych
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w przebiegu FMD. Ponadto szacuje si¢, ze
zaledwie 5,6% pacjentow z FMD jest w petni
bezobjawowych [2].

Dysplazja wtdknisto-mig§niowa obejmuja-
ca tetnicg szyjng wewnetrzng jest najczesciej
wykrywana przypadkowo podczas badania
dopplerowskiego naczyf doglowowych u pa-
cjentéw z zawrotami gtowy, b6lami szyi oraz
glowy o charakterze przypominajacym migre-
n¢ (nawet u 60% chorych z FMD) lub bezob-
jawowym szmerem naczyniowym nad t¢tnica
szyjna (tab. 2) [11].

Objawowa FMD moze si¢ manifestowac
udarem niedokrwiennym mézgu (dotyczy to
okoto 7-9,8% chorych), rozwarstwieniem
Sciany tetnicy bez udaru lub wspotwystepo-
waniem objawowych tetniakéw. Dysplazja
wldknisto-mig§niowa czedciej obejmuje dy-
stalne i Srodkowe odcinki tetnic szyjnych
i kregowych, a rzadziej wyst¢puje wewnatrz-
czaszkowo. Ponadto moze si¢ wigzac z takimi
powiklaniami, jak zespdt Hornera, amaurosis
fugax, przemijajacy atak niedokrwienny lub
krwotok podpajgczyndéwkowy [12]. Rozwar-
stwienie tetnic szyjnych w okoto 15-20% przy-
padkéw jest uwarunkowane wystgpowaniem
FMD [13].

Najczestszy objaw dysplazji wtéknisto-
-mig$niowej naczyn nerkowych to nadcisnie-

nie tetnicze nerkopochodne [14].

DIAGNOSTYKA | ROZNICOWANIE

W ostatnich latach obserwuje si¢ wzrost
rozpoznah FMD, ktéry jest uwarunkowany
poprawa wiedzy na temat FMD wérod lekarzy
oraz lepszym dostgpem do wysokiej jakoSci
nieinwazyjnych metod diagnostycznych.

Metode diagnostyczna pierwszego wybo-
ru stanowi USG Doppler, w ktérym o FMD
moga §wiadczy¢ podwyzszone predkosci prze-
plywu krwi, przeptyw turbulentny, zwickszony
opor naczyniowy (color Doppler) oraz objaw
»sznura peret” (B-mode Doppler) [15].

Doktadniejsza ocen¢ anatomiczng umoz-
liwia angiografia tomografii komputerowej
(CTA, computed tomography angiography).
Klasyczna manifestacja FMD w tej metodzie

Bole gtowy (zuchwy, szczeki, okolicy oczodotu),
boéle szyi

Zawroty gtowy

Udar mézgu, przemijajacy atak niedokrwienny

Patologie $ciany tetnicy — tetniaki,
rozwarstwienie

Szmer naczyniowy nad szyja
Krwawienie podpajeczynéwkowe
Zespot Hornera

Amaurosis fugax

Szumy uszne

Rycina 1. Dysplazja witdknisto-miesniowa tetnicy
szyjnej wewnetrznej z typowymi zmianami

o wygladzie ,sznura peret” (strzatka) (dzigki
uprzejmosci Zaktadu Radiologii Uniwersyteckiego
Centrum Klinicznego w Gdansku)

jest uwidocznienie ,sznura peret” w obrazie
radiologicznym. Nieinwazyjne metody obrazo-
wania choroby obejmuja réwniez angiografie
rezonansu magnetycznego (MRIA, magnetic
resonace imaging angiography), ktéra ma po-
réwnywalng czulo§¢ i swoistos¢ do CTA [16].

»Ztotym standardem” diagnostyki FMD
jest arteriografia. Te¢ inwazyjna metode za-
rezerwowano dla objawowych chorych, po-
niewaz umozliwia jednoczasowe leczenie
endowaskularne (ryc. 1) [17].

W diagnostyce réznicowej FMD nalezy
uwzgledni¢ zwezZenia tetnic na tle zapalnym

(np. olbrzymiokomdrkowe zapalenie tetnic),
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zwezenia na tle miazdzycowym, choroby uwa-
runkowane genetycznie (np. zesp6t Marfana,
Ehlersa-Danlosa, Williamsa, chorob¢ von
Recklinghausena typu 1) [18].

LEGZENIE

Skuteczno$¢ leczenia oraz zwigkszenie
bezpieczenstwa pacjentéw z FMD jest mozli-
we dzigki postepom w technikach obrazowych
oraz leczeniu endowaskularnym. W przypad-
ku FMD bardzo wazna jest profilaktyka incy-
dent6w niedokrwiennych poprzez odpowied-
na kontrolg czynnikéw ryzyka sercowo-naczy-
niowego, zwlaszcza nadci$nienia tetniczego
oraz zaprzestanie palenia tytoniu [19].

Pomimo braku jednoznacznych wytycznych,
zaleca si¢ wykonywanie kontrolnego USG dop-
plerowskiego tetnic objetych FMD poczatkowo
co poét roku, a p6zZniej co 12 miesiecy.

Jesli mowa o leczeniu farmakologicznym
— uzasadniona jest terapia przeciwplytkowa
jako wtdrna profilaktyka u chorych po incy-
dentach naczyniowych [20]. Natomiast cza-
sowe leczenie przeciwkrzepliwe (heparyna
drobnoczasteczkowa, nowe doustne leki prze-
ciwzakrzepowe lub antagoni$ci witaminy K)
dedykuje si¢ pacjentom z rozwarstwieniem
tetnicy w odcinku zewnatrzczaszkowym [21].
Rolastatynwleczeniu FMD jest niepewna [22].
U pacjentek z dysplazja widknista nie powin-
no by¢ stosowane leczenie hormonalne, w tym
antykoncepcja doustna oraz hormonalna te-

rapia zastgpcza.

LECZENIE ZABIEGOWE FMD — ISTOTNY
PROBLEM KLINIGZNY

Wewnatrznaczyniowa rewaskularyzacja
jest stosowana jedynie w niektorych przy-
padkach objawowej FMD [23]. Przezskérna
angioplastyka z implantacja stentu jest cza-
sami stosowana w przypadku rozwarstwienia
lub peknigcia Sciany tetnicy, ale efekty tego
leczenia nie zawsze sa korzystne. Nie ma
w piSmiennictwie badan kontrolnych z rando-
mizacja poréwnujacych przezskérng angiopla-
styke z metoda chirurgicznej rewaskularyzacji
zajetych tetnic.
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Postepowanie w przypadku tetniakoéw
naczyh mézgowych uwarunkowanych FMD
nie odbiega od obowiazujacych wytycznych
neurochirurgicznych lub neuroradiologicz-
nych leczenia wszystkich malformacji naczy-

niowych osrodkowego uktadu nerwowego [24].

PODSUMOWANIE

Dysplazja wtoknisto-mig$niowa to rzadka,
czesto bezobjawowa, idiopatyczna choroba
tetnic. Brakuje danych odno$nie do dlugofa-
lowego rokowania, jednak op6Znienie w po-
stawieniu wtaSciwej diagnozy moze prowa-
dzi¢ do powaznych powiktan, sposréd ktérych
najczestsze to nerkopochodne nadci§nienie

tetnicze i choroby naczyniowe mézgu.
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