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Dysplazja wtoknisto-mieSniowa
— rzadka przyczyna udaru mozgu

Fibromuscular dysplasia: a rare cause of stroke
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Streszczenie

Dysplazja wtéknisto-miesniowa (FMD) to idiopatyczna, niezapalna choroba tetnic o podtozu niemiazdzycowym, wystepu-
jaca gtownie wsrod kobiet. Dotyczy giéwnie tetnic nerkowych, trzewnych oraz szyjnych. Najczestsza manifestacja klin-
iczng FMD jest nadcisnienie tetnicze nerkopochodne oraz rzadziej — udar niedokrwienny mézgu. Diagnostyka dysplazji
widknisto-migSniowej odbywa sie na podstawie stwierdzenia w obrazie angiograficznym charakterystycznego obrazu
,sznura peret”. Metodg z wyboru stosowana w leczeniu objetych procesem chorobowym tetnic jest przezskérna angio-

plastyka.

Stowa kluczowe: udar niedokrwienny moézgu, dysplazja widknisto-mieSniowa, FMD
Przedrukowano za zgodg z: Forum Medycyny Rodzinnej 2019; 13 (5): 232-236

Wstep

Udar mozgu jest trzecia pod wzgledem czestosci przy-
czyng zgondw w populacji oséb dorostych oraz gtdwnag
przyczyng dtugotrwatej niesprawnosci w krajach uprze-
mystowionych. Wedtug definicji udar to nagte wystgpienie
ogniskowych lub uogblnionych zaburzen czynnosci mézgu,
spowodowanych wytgcznie przyczynami naczyniowymi,
zwigzanymi z mézgowym przeptywem krwi, trwajacych
dtuzej niz 24 godziny. Udar mozna réwniez rozpoznaé,
kiedy objawy trwaja mniej niz 24 godziny, ale udokumen-
towano jednoznacznie ognisko niedokrwienne za pomocg
badan neuroobrazowych, lub objawy ustapity po leczeniu
trombolitycznym [1]. Rzadkg przyczyng udaru jest dysplazja
wldknisto-miesniowa.

Dysplazja wtdknisto-miesniowa (FMD, fibromuscular
dysplasia) to rzadka choroba naczyn tetniczych o podtozu
niemiazdzycowym i niezapalnym, ktéra moze prowadzi¢
do ich zwezenia, okluzji, rozwarstwienia lub tetniakowego

poszerzenia. Proces moze obejmowaé kazda tetnice, ale
najczesciej jest obserwowany w naczyniach nerkowych,
szyjnych i trzewnych [2]. Etiologia oraz czestosé wystepo-
wania FMD nie sg znane [3]. Czesto$¢ objawowej dysplazji
witdknisto-miesniowej naczyh szyjnych jest szacowana
na okoto 1:1000 [4]. Bezobjawowa FMD jest przypusz-
czalnie o rzad wielkoSci czestsza. Natomiast obustronne
zajecie tetnic obserwuje sie u 15% chorych. Z uwagi na
mato specyficzny przebieg dysplazji wtoknisto-miesSniowe;j,
opdznienie w rozpoznaniu tej choroby wynosi 4-9 lat [5].

Etiologia i czynniki ryzyka

Etiologia dysplazji wioknisto-mieSniowej nie jest znana.
Uwaza sig, ze u podtoza FMD lezg czynniki Srodowiskowe
i genetyczne (tab. 1).

Sugeruje sie wptyw czynnikdw hormonalnych. Udziat
ekspozycji na estrogeny w patogenezie FMD ttumaczy
czestsze wystepowanie choroby u ptci zefiskiej. Nie udo-
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Tabela 1. Czynnika ryzyka wystapienia dysplazji wioknisto-
-mig$niowej

Ple¢ zenhska (ekspozycja na estrogeny)

Nikotynizm

Rasa kaukaska

Genetyczne (wspotwystepowanie z chorobami uwarunkowa-
nymi genetycznie (np. zespotem Marfana, Williamsa, choroba

von Recklinghausena typu 1), rodzinne wspdtwystepowanie
u 10% chorych

wodniono jednak, aby liczba cigz czy stosowanie an-
tykoncepcji hormonalnej miaty istotne znaczenie [6].
Dysplazja widknisto-mieSniowa czeSciej wystepuje u ko-
biet ponizej 50. roku zycia. Stosunek chorujgcych kobiet
do mezczyzn wynosi do 9: 1 [2]. Podejrzewa sie rowniez
czestsze wystepowanie FMD wsrod ludzi rasy kaukaskiej.

Do czynnikéw Srodowiskowych zwigzanych wystepo-
waniem FMD nalezy rowniez nikotynizm. Stwierdzono, ze
FMD czeSciej wystepuje wsrod osob, ktdre palg papierosy,
co wiecej — u palaczy przebieg choroby jest ciezszy [7].

Mimo ze nie zidentyfikowano swoistych genéw czy
mutacji zwigzanych z FMD, za ttem genetycznym przema-
wia fakt, ze w okoto 10% przypadkéw choroba wystepuje
rodzinnie [8]. W piSmiennictwie mozna réwniez znalezé
dane o mozliwym wystepowaniu zmian histopatologicz-
nych typu FMD w zespotach uwarunkowanych genetycznie,
takich jak NF1 oraz zespoty: Marfana, Ehlersa-Danlosa
czy Williamsa [8].

Typy histologiczne i angiograficzne FMD

Dysplazja wtdknisto-mieSniowa moze by¢ klasyfikowana
na podstawie kryteriow histologicznych lub angiograficznych
[9]. Typy histologiczne FMD to: 1) postaé z zajeciem btony
wewnetrznej naczynia; 2) z zajeciem btony Srodkowe;j i 3)
na zewnatrz od btony Srodkowej [10]. Klasyfikacja angio-
graficzna wyrdznia typy: 1) ogniskowy i 2) wieloogniskowy
(z charakterystycznym obrazem ,sznura peret”).

Objawy kliniczne

Kliniczna manifestacja FMD zalezy od tego, jakie
toze naczyniowe zostato objete procesem chorobowym
oraz jaki jest jego charakter i nasilenie zmian. Podobna
zalezno$¢é warunkuje lokalizacje i wielko$é ewentualnego
ogniska niedokrwiennego w przebiegu FMD. Ponadto sza-
cuje sie, ze zaledwie 5,6% pacjentéw z FMD jest w petni
bezobjawowych [2].

Dysplazja wtoknisto-mieSniowa obejmujaca tetnice
szyjna wewnetrzna jest najczesciej wykrywana przypadkowo
podczas badania dopplerowskiego naczyn dogtowowych
u pacjentow z zawrotami gtowy, bdlami szyi oraz gtowy

Tabela 2. Mozliwa manifestacja kliniczna dysplazji wioknisto-
-mig$niowej tetnic szyjnych

Béle gtowy (zuchwy, szczeki, okolicy oczodotu), béle szyi
Zawroty gtowy

Udar mozgu, przemijajacy atak niedokrwienny
Patologie Sciany tetnicy — tetniaki, rozwarstwienie
Szmer naczyniowy nad szyja

Krwawienie podpajeczynéwkowe

Zespdt Hornera

Amaurosis fugax

Szumy uszne

0 charakterze przypominajgcym migrene (nawet u 60%
chorych z FMD) lub bezobjawowym szmerem naczyniowym
nad tetnicg szyjng (tab. 2) [11].

Objawowa FMD moze sie manifestowaé udarem nie-
dokrwiennym mézgu (dotyczy to okoto 7-9,8% chorych),
rozwarstwieniem Sciany tetnicy bez udaru lub wspotwy-
stepowaniem objawowych tetniakéw. Dysplazja wtdkni-
sto-miesniowa czesciej obejmuje dystalne i Srodkowe
odcinki tetnic szyjnych i kregowych, a rzadziej wystepuje
wewnatrzczaszkowo. Ponadto moze sie wigzaé z takimi
powiktaniami, jak zespét Hornera, amaurosis fugax, prze-
mijajacy atak niedokrwienny lub krwotok podpajeczynow-
kowy [12]. Rozwarstwienie tetnic szyjnych w okoto 15-20%
przypadkow jest uwarunkowane wystepowaniem FMD [13].

Najczestszy objaw dysplazji widknisto-mieSniowej
naczynh nerkowych to nadciSnienie tetnicze nerkopo-
chodne [14].

Diagnostyka i roznicowanie

W ostatnich latach obserwuje sie wzrost rozpoznah
FMD, ktory jest uwarunkowany poprawg wiedzy na temat
FMD wsrod lekarzy oraz lepszym dostepem do wysokiej
jakosci nieinwazyjnych metod diagnostycznych.

Metode diagnostyczng pierwszego wyboru stanowi USG
Doppler, w ktorym o FMD moga $wiadczyé podwyzszone
predkosci przeptywu krwi, przeptyw turbulentny, zwiekszony
opor naczyniowy (color Doppler) oraz objaw ,sznura peret”
(B-mode Doppler) [15].

Dokfadniejszg ocene anatomiczng umozliwia angiogra-
fia tomografii komputerowej (CTA, computed tomography
angiography). Klasyczng manifestacjg FMD w tej metodzie
jest uwidocznienie ,sznura peret” w obrazie radiologicznym.
Nieinwazyjne metody obrazowania choroby obejmujg row-
niez angjografie rezonansu magnetycznego (MRIA, magnetic
resonace imaging angiography), ktéra ma poréwnywalng
czutoS¢ i swoistos¢ do CTA [16].

LZtotym standardem” diagnostyki FMD jest arteriogra-
fia. Te inwazyjng metode zarezerwowano dla objawowych
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Rycina 1. Dysplazja widknisto-mie$niowa tetnicy szyjnej wewnetrz-
nej z typowymi zmianami o wygladzie ,sznura peret” (strzatka)
(dzieki uprzejmosci Zaktadu Radiologii Uniwersyteckiego Centrum
Klinicznego w Gdarsku)

chorych, poniewaz umozliwia jednoczasowe leczenie en-
dowaskularne (ryc. 1) [17].

W diagnostyce réznicowej FMD nalezy uwzglednié
zwezenia tetnic na tle zapalnym (np. olbrzymiokomoérkowe
zapalenie tetnic), zwezenia na tle miazdzycowym, choroby
uwarunkowane genetycznie (np. zesp6t Marfana, Ehlersa-
-Danlosa, Williamsa, chorobe von Recklinghausena typu
1) [18].

Leczenie

Skuteczno$é leczenia oraz zwiekszenie bezpieczenstwa
pacjentéw z FMD jest mozliwe dzieki postepom w techni-
kach obrazowych oraz leczeniu endowaskularnym. W przy-
padku FMD bardzo wazna jest profilaktyka incydentow
niedokrwiennych poprzez odpowiedna kontrole czynnikéw
ryzyka sercowo-naczyniowego, zwtaszcza nadcisnienia tet-
niczego oraz zaprzestanie palenia tytoniu [19].

Abstract
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Pomimo braku jednoznacznych wytycznych, zaleca
sie wykonywanie kontrolnego USG dopplerowskiego tet-
nic objetych FMD poczatkowo co pdt roku, a pdzniej co
12 miesiecy.

Jeslimowa o leczeniu farmakologicznym — uzasadniona
jest terapia przeciwptytkowa jako wtdrna profilaktyka u cho-
rych po incydentach naczyniowych [20]. Natomiast czasowe
leczenie przeciwkrzepliwe (heparyna drobnoczgsteczkowa,
nowe doustne leki przeciwzakrzepowe lub antagonisci
witaminy K) dedykuje sie pacjentom z rozwarstwieniem
tetnicy w odcinku zewnatrzczaszkowym [21]. Rola statyn
w leczeniu FMD jest niepewna [22]. U pacjentek z dysplazjg
widknista nie powinno byé stosowane leczenie hormonalne,
w tym antykoncepcja doustnha oraz hormonalna terapia
zastepcza.

Leczenie zabiegowe FMD — istotny problem
kliniczny

Wewnatrznaczyniowa rewaskularyzacja jest stoso-
wana jedynie w niektorych przypadkach objawowej FMD
[23]. Przezskorna angioplastyka z implantacjg stentu jest
czasami stosowana w przypadku rozwarstwienia lub pek-
niecia Sciany tetnicy, ale efekty tego leczenia nie zawsze
sa korzystne. Nie ma w piSmiennictwie badan kontrolnych
z randomizacja poréwnujacych przezskérng angioplastyke
z metoda chirurgicznej rewaskularyzacji zajetych tetnic.

Postepowanie w przypadku tetniakdw naczyn mozgo-
wych uwarunkowanych FMD nie odbiega od obowigzujgcych
wytycznych neurochirurgicznych lub neuroradiologicznych
leczenia wszystkich malformacji naczyniowych osrodkowe-
g0 ukfadu nerwowego [24].

Podsumowanie

Dysplazja widknisto-miesniowa to rzadka, czesto bez-
objawowa, idiopatyczna choroba tetnic. Brakuje danych
odnos$nie do dtugofalowego rokowania, jednak opoznienie
w postawieniu wiasciwej diagnozy moze prowadzi¢ do po-
waznych powiktan, sposrod ktérych najczestsze to nerkopo-
chodne nadcisnienie tetnicze i choroby naczyniowe mézgu.

Fibromuscular dysplasia (FMD) is an idiopathic, noninflammatory disease of the arteries with nonatherosclerotic ori-
gin, which is more common in women. It mainly affects the renal, visceral and cervical arteries. The most common
clinical manifestation of FMD is renal arterial 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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