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Fibromuskularna dysplazia
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Fibromuskularna dysplazia je idiopatické, segmentalne ochorenie svalovej vrstvy artériovej steny vediice k stenéze malych a strednych
tepien. Diagnéza sa opiera o typicky angiograficky ndlez, podla ktorého rozoznavame fokalny a multifokalny typ. Fenotyp zahriiuje
okrem stendzy aj disekciu, aneuryzmu a tortuozitu tepien. Vyskytuje sa hlavne u Zien, najéastejSie postihuje rendlne a cerebrovaskularne
artérie, ale fibromuskularna dysplazia bola popisované na takmer vSetkych artériach, aj koronarnych. Casto je viaccievne postihnutie.
V ¢lanku si analyzované hlavné symptomy, diagnostika, klasifikacia, diferencidlna diagnéza a aktualny pohlad na manazment roznych
typov tohto ochorenia podla aktualneho konsenzu SVM/ESH o fibromuskularnej dysplazii z roku 2019.
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Fibromuscular dysplasia

Fibromuscular dysplasia is an idiopathic, segmental disease of the muscular layer of the arterial wall leading to stenosis of the small and me-
dium arteries. The diagnosis is based on a typical angiographic finding, according to which we distinguish between focal and multifocal type.
The phenotype includes not only stenosis but also dissection, aneurysm and tortuosity of the arteries. It occurs mainly in women, most often
affecting the renal and cerebrovascular arteries, but fibromuscular dysplasia has been described in almost all arteries, including coronary arter-
ies. Itis often a multi-vascular disability. The article analyzes the main symptoms, diagnosis, classification, differential diagnosis and current
view on the management of various types of this disease according to the current SVM/ESH consensus on fibromuscular dysplasia from 2019.
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Uvod

Napriek tomu, Ze fibromuskularna
dysplazia (FMD) bola popisana prvykrat
v roku 1938, o jej etiologii vieme stale
pomerne malo a pri diferencialnej diag-
nostike sa na toto ochorenie ¢asto ne-
mysli. Klasifikacia, ktora vznikla v 60.
- 70. rokoch, sa opierala o angiograficky
a histopatologicky nalez. Prvy americky
aj europsky dokument o FMD sa datu-
je do roku 2014 (1, 2). Vedecky vyskum,
ziskané tdaje z medzinarodnych klinic-
kych §tadii a registrov si v kratkom case
vyntili reviziu tychto dokumentov so
vznikom 1. medzinarodného konsenzu
o FMD, ktory prinasa komplexny novy
pohlad na etioldgiu, klasifikaciu, diag-
nostiku a manazment réznych typov
FMD u dospelych jedincov (3).

Definicia, klasifikacia,

terminoldgia

FMD je idiopatické, segmentalne,
nezapalové, neaterosklerotické ochore-
nie artérii postihujuce ,svalovinu® arteérii
stredného a malého kalibru veduce k ich
stendze. Ochorenie je primarne stenoti-
zujlce, lézie mozu byt hemodynamicky
signifikantné alebo nesignifikantné, resp.
symptomatické ¢i asymptomaticke (3).

Nova klasifikacia

a terminoldgia

Histopatologické delenie FMD sa
pre prax neosveddilo, preto klasifika-
cia FMD sa opiera v st¢asnosti o angio-
graficky nalez, podla ¢oho rozli§ujeme
fokalny a multifokalny typ FMD (obra-
zok 1, 2) (3). Kym fokalna sten6za moze
postihovat ktorykolvek tsek tepny, pre
multifokalny typ (striedanie sa steno-
tickych 1ézii s poststenotickymi dilata-
ciami v podobe ,$ntry peral“) je typicka
lokalizacia v strednej, resp. distalnej Casti
tepny (3). FMD sa najcastejsie vyskytuje
na renalnych a karotickych artériach, ale
~FMD lézie“ boli dokumentované takmer
na vSetkych artériach tela (4, 5). Okrem
typickych stenotickych lézii sG pomerne
casté aj tortuozity, disekcie a aneuryzmy
vroznych artériovych rieciskach, vrata-
ne koronarneho (6). ,Tortuozita a. carotis
interna v tvare S“ bola identifikovana
u 32 % pacientov s renalnou, karotickou,
resp. vertebralnou FMD (7). Recidivujtce
spontdnne disekcie koronarnych artérii
(SCAD) boli ¢astejsie u pacientov s vys$Sim
indexom tortuozity koronarnych arté-
rii (8). I ked tortuozity, disekcie a ane-
uryzmy su Casto asociované s FMD, na
potvrdenie FMD sa vyZaduje arteriogra-

Obrazok 1. Multifokdlny typ renélnej fibromus-
kuldrnej dysplazie (podla 3)

L

Obrazok 2. Fokalny typ rendlnej fibromuskuldr-
nej dysplazie (podla 3)
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ficky nalez aspori jednej fokalnej alebo
multifokalnej stenotickejlézie. Pri potvr-
denej FMD aspoil v jednom artériovom
riec¢isku sti¢asné pritomnost disekcie/
aneuryzmy/tortuozity v dalSom riecisku
je povazovana za viaccievne postihnutie
FMD (3).

Etiopatogenéza

Rozvoj FMD je podmieneny ge-
netickymi a environmentalnymi faktor-
mi, etiopatogenéza vSak nie je dodnes
jednoznacne vysvetlend. Ochorenie sa
vyskytuje sporadicky aj familiarne.

Genetické faktory

Familidrny vyskyt s predpokla-
danou autozomalne dominantnou de-
di¢nostou sa odhaduje u 1,9 - 7,3 %
pacientov s FMD (5, 9). Celogeno6mové
asociacné stadie odhalili viaceré lokusy
predisponujuce k FMD/SCAD. Napriklad
jednoduchy nukleotidovy polymorfiz-
mus (rs9349379-A) na lokuse 6p24 gé-
nu PHACTR1 (Phosphatase and Actin
Regulator-1) zvySuje riziko FMD 1,4-na-
sobne. Uvedeny gén koduje protein regu-
lujiici formovanie intracelularnych mik-
rofilamentov v cytoskelete dermalnych
fibroblastov, ale i expresiu endotelinu-1
v aorte (10). PHACTR1 FMD rs9349379-
-A alela je asociovana tiez s cervikalnou
disekciou, hypertenziou a migrendznou
cefaleou (11). Exémové sekvenovanie na-
znacilo asociaciu medzi multifokalnou
FMD a niekol'kymi génmi vratane OBSCN,
DYNC2H1 a RNF213, ale tieto zistenia mu-
sia byt eSte overené na vac¢sich stiboroch
pacientov (12). I ked genetické analyzy st
nadejné, zatial nie st zname Specifické
genetické testy aplikovatelné pre FMD.
V prebiehajtcej klinicko-genetickej mul-
ticentrickej belgickej studii BEL-FMD sa
celoexémové sekvenovanie DNA planuje
len u pacientov s familiarnou FMD, so sko-
rym nastupom, resp. s tazkym klinickym
obrazom ochorenia (12).

Rizikové faktory Zivotného

prostredia

Fajcenie zvySuje rozvoj FMD 2- az
4-nasobne. I ked FMD sa moze vyskytovat
aj u nefaj¢iarov, zda sa, zZe fajCenie je aso-
ciované s agresivnejSim priebehom ocho-
renia (13). KedZe FMD je ovela CastejSia
u zien, ako mozn4 pricina rozvoja FMD

sa uvadza aj vplyv Zenskych pohlavnych
hormoénov, evidentna kauzalita sa vSak za-
tial nedokazala. Okrem estrogénov moze
zohravat tlohu aj progesterdn, kedze sa
nasla zvy$ena expresia progesteréonovych
receptorov v jadrach hladkych svalovych
buniek cievnej steny renalnej artérie po-
stihnutej FMD (14). Nie je mozné vylacit ani
mechanické faktory, opakované mikro-
traumatizacie, napinanie renalnej artérie,
napr. pri nefroptoze. Mechanické priciny
stt zodpovedné zrejme za vznik FMD prefe-
rencne v istych arterialnych segmentoch,
napr. CastejSie v pravej nez lavej renalnej
artérii, v strednom-distalnom priebehu a.
carotis interna (ACI), tiez v a. iliaca externa
(AIE) (15). U niektorych pacientov s multifo-
kalnou FMD sa potvrdila zvySena plazma-
ticka hladina transformujticeho rastového
faktora (TGF) 31 a 132 a vo visceralnych
artéridch akumulacia lysofosfatidylcho-
linu (prozapalového a proapoptotického
lipidového mediatora), predisponujuceho
k vzniku aneuryziem (16).

Epidemioldgia

Presné Gdaje o prevalencii FMD
nie st zname. Vieme, Ze ochorenie pre-
vazne postihuje bielu rasu (81,8 %) a zeny
(80 - 90 %), muzi s tymto ochorenim
maju zavaznejsi priebeh (4). V snahe zis-
kat ¢im viac idajov o vyskyte, demogra-
fickych a klinickych charakteristikach,
o rodinnej anamnéze, type, lokalizacii,
komplikaciach, diagnostike a vaskular-
nej intervencii tohto ochorenia vznikli
medzinarodné registre FMD. Ako prvy
vznikol americky register (r. 2009), v kto-
rom v st¢asnosti eviduja vyse 2 000 pa-
cientov v 13 klinickych centrach z USA.
V Eurdpe sa prvi pacienti s FMD zaca-
li zaradovat do francazskeho registra
ARCADIA (r. 2010), ktory tvoril zaklad na
zjednoteny europsky register so vzni-
kom v roku 2015 v Belgicku. Eur6psky
register v sticasnosti eviduje vySe 700
pacientov z 30 centier a 17 krajin, je
pristupny aj pre mimoeurdpske krajiny
(zaradeni st pacienti napr. z Japonska,
Ciny, Argentiny, Tunisu). K eur6pskemu
registru sa priclenila aj pol'skd ACRADIA-
POL (3). Slovensko prispieva do registra
prostrednictvom Kliniky angiolégie UPJS
LF a VUSCH, a. s., v Kogiciach. Niektoré
vybrané klinické parametre FMD z eu-
ropskej databazy ukazuje tabul'ka 1 (3).

Tabulka 1. Vybrané parametre asociované
s FMD v EU registri (podla 3)

Parameter Pocet /%
Pocet pacientov v registri 675
(10/2018)

Zeny (%) 83,3
Vek v ¢ase diagnozy (1) 4581158
Artériové hypertenzia (%) 73,7
Vek v ¢ase diagndzy artériovej 36,5148
hypertenzie (1)

STK/DTK pri zaradeni (mmHg) | 138/84
Pocet antihypertenziv pri 2,4
zaradeni

CMP/TIA/subarachnoidalna 46/21/21
hemorégia (%)

Rodinnd anamnéza FMD + (%) 3

Fajcenie (%) 21

BMI (v kg/m? priemer +SD) 24,6149

Kreatinin (mg/dl) /GF (ml/ 0,9/91,2+375

min/1,73 m?)(priemer +SD)

Multifokdlna/fokélna FMD (%) 72/28
Viaccievna FMD (%) 31,2
2/3/4/5 - cievne postihnutie (%) | 21/8/2/0,2
Potvrdené postihnutie (%)
Rendlne/mezenteridine/DK/HK | 92/21/25/3
Cerebrovaskuldrne/ 59/48/18/6
Extrakranidalne/AV/Iné 5/23
Aorta/Koronérne artérie

Aneuryzma (%) 20
Disekcia (%) 21
Stcasnd aterosklerdza (%) 21
Intervencna liecba (%) 56

Vysvetlivky: FMD ~ fibromuskuldrna dyspldzia;

EU - Eurdpska unia; STK/DTK - systolicky/diastolicky
tlak krvi; CMP - cievna mozgova prihoda; TIA -
tranzitorny ischemicky atak; BMI - body mass index;
DK/HK - dolné/horné koncatiny; AV - a. vertebralis

Lokalizacia FMD

Renovaskularna FMD

KedZe renalna FMD mdzZe pre-
biehat asymptomaticky a diagnostiku-
je sa nezriedka nahodne, presné tdaje
o jej prevalencii v beznej populacii nie st
zname, odhaduje sana 3 -4 % (17) a inci-
dencia podla stidie CORAL na 5,8 % (18).
Renalne artérie st postihnuté FMD
najcastejSie, dokumentované su
u 75 % vsetkych pacientov s FMD (5).
Charakteristicky klinicky obraz renal-
nej FMD ukazuje tabulka 2 (3). V beznej
klinickej praxi na mozn( renalnu FMD
upozornuje nasledovny klinicky scenar:
Zena stredného veku s pozitivnou rodin-
nou anamnézou FMD sa diferencuje pre
moznu sekundarnu artériov hyperten-
ziu. Vac¢sinou sa v takychto pripadoch
potvrdi multifokalna FMD (5). Pre fokalnu
FMD v porovnani s multifokalnym typom
je typicky vznik hypertenzie zavaznejsie-
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Tabul'ka 2. Klinicka charakteristika rendlnej FMD
(podla 3)

Artériova hypertenzia u Zien vo veku do 30 rokov

Artériovd hypertenzia 3. stupfia, akcelerovand, maligna

Artériova hypertenzia rezistentna

Jednostranna mald oblicka bez urologickej priciny
Abdominalny Selest bez ATS ochorenia a RF ATS

Susp. disekcia rendlnej tepny/infarkt oblicky

Pritomnost FMD aj v dalSom artériovom riecisku

Vysvetlivky: FMD - fibromuskuldrna dyspldzia;
ATS - aterosklerotické; RF - rizikoveé faktory

ho stupiia v mladSom veku (< 30 rokov)
a s takmer rovnakym zastpenim aj muz-
ského pohlavia (19).

Diagnosticky postup: Podla aktu-
alneho konsenzu je zobrazovacou diag-
nostickou metédou volby CT angiogra-
fia (CTA) renalnych artérii, v pripade jej
kontraindikacie, alternativou je ,contrast
enhanced” - MR angiografia (CE-MRA)
(3). Vyhodou CTA je lepSie priestorové
rozliSenie a lepS$ia vizualizacia malych
kalcifikacii (diferenciacia aterosklerotic-
kych -ATS lézii). Ultrasonografia (USG)
ako vstupny diagnosticky test by sa mala
pouzivat len v centrach s dostato¢ny-
mi skiisenostami s touto metoédou pri
hodnoteni FMD. USG kritéria na potvr-
denie FMD zatial nie st jednoznacne
stanovené. I ked digitalna subtrakéna
angiografia (AG) je zlatym Standardom,
jejindikacia sa moze zvazovat az v druhej
linii, pri potvrdeni FMD pomocou CTA/
CE-MRA, resp. pri negativhom CTA /CE-
MRA néleze u pacientov s vysokym kli-
nickym podozrenim na toto ochorenie.
AG je indikovana len za predpokladu he-
modynamicky zavaznejlézie s nutnostou
endovaskularnej intervencie. Vizualna
kvantifikacia sten6zy pomocou CTA/
CE-MRA/AG v pripade multifokalnej
FMD neposkytuje relevantni informa-
ciu o hemodynamickej zavaznosti takejto
lézie (niektoré stendzy hodnotené pod-
la Standardnych CTA/MRA/AG kritérii
ako zavazné signifikantne nelimituji
prietok oblickami a sekréciu reninu).
Preto na potvrdenie hemodynamicky
zavaznej stendzy (hlavne u multifokal-
nej FMD) sa pocas selektivnej renoan-
giografie vyZaduje predintervencné
urcenie pokojového transstenotického
tlakového gradientu. Ten je vyjadreny
pomerom medzi strednym tlakom dis-
talneho segmentu renalnej artérie (Pd)

a aorty (Pa): (Pd/Pa). Hemodynamicky
zavazna stendza je definovana vel'kostou
gradientu, dosahujiicou = 10 % hodnoty
stredného tlaku v aorte (resp. Pd/Pa <
0,9), a je indikaciou na endovaskularnu
liecbu (20). Stanovenie transstenotic-
kého tlakového gradientu sa vyzadu-
je aj po PTA, a to v pripade fokalnej aj
multifokalnej 1ézie s cielom hodnotenia
uspesnosti intervencie. Pri kvantifikacii
stendzy mozu byt ndpomocné aj intra-
vaskularny ultrazvuk (IVUS), resp. op-
ticka koherentna tomografia (OCT) (3,
20). Renoangiografia i endovaskularna
intervencia pri FMD sa vykonavaji podla
Standardizovaného protokolu (3).

Cerebrovaskularna FMD

Podla najnovsich klinickych tada-
jov vyskyt cerebrovaskularnej FMD je
priblizne rovnaky ako renalnej FMD.
Moznou manifestaciou cerebrovaskular-
nej FMD je okrem fokalneja dominujtcej
multifokalnej stenodzy aj disekcia (CeAD)
¢i aneuryzma krénych tepien (karotic-
kej, vertebralnej) (5, 21, 22). Prevalencia
FMD u jedincov s CeAD je 15 - 20 % (23).
Vo franctizskom ARCADIA registri 12 %
jedincov so symptomatickou cerebro-
vaskularnou FMD ma potvrdend CeAD
(5). Prognoza pacientov s cerebrovasku-
larnou FMD je priazniva, ochorenie ma
prevazne benigny priebeh, ojedinele vSak
moze prekvapit ak(tnymi neurologic-
kymi komplikaciami. Priznaky st ¢asto
neSpecifické, 50 % jedincov popisuje
migrendznu cefaleu, inokedy priebeh je
celkom asymptomaticky alebo, naopak,
dramaticky (5, 21). Typické symptoémy ce-
rebrovaskularnej FMD vratane disekcie
cervikalnych artérii ukazuje tabul'ka 3 (3),
v ich pritomnosti by sa mala diferencovat
FMD (5, 21).

Diagnosticky postup: Zatial nie je
jednotny konsenzus, ktora zobrazovacia
metdda by mala byt prioritna. Karoticka
AG ostava zlatym Standardom, v niekto-
rych centrach vSak je nahradena ako ini-
cialna zobrazovacia metdda vySetrenim
CTA/CE-MRA. AG by mala byt rezervo-
vana pre tazké pripady, resp. pre tie, kto-
ré si vyzaduju endovaskularne rieSenie (1,
2, 3). Vo vaskularnych centrach s boha-
tymi skisenostami s USG diagnostikou
moZe byt duplexna USG metddou volby.
USG vySetrenie ma svoje limitacie: chy-

Tabul'ka 3. Klinicka charakteristika cerebrélne;
FMD (podla 3)
Hlavné priznaky

Silnd /chronickéd migrendzna bolest hlavy hlavne
v pritomnosti inych sugestivnych znakov

Pulzatilny tinnitus

Selest na krku (uhol mandibuly)

iCMP, TIA, amaurosis fugax

Suspektnd disekcia cervikalnej artérie
(unilaterélna bolest hlavy/krku alebo

fokalny neurologicky nalez: parcidlny Hornerov
syndrém - ipsilaterdina ptéza, miéza)
Pravdepodobné priznaky

Bolest hlavy (nie migrenézna, nie chronickd migréna)
Tinnitus (nie pulzatilny)

Zévraty

Vysvetlivky: FMD - fibromuskuldrna dyspldzia;
iCMP - ischemicka cievha mozgova prihoda;
TIA - tranzitérny ischemicky atak

banie validovanych kritérii pre diagnézu
cerebrovaskularnej FMD; nedostato¢na
vizualizacia distalneho priebehu ACI/a.
vertebralis a intrakranialnych artérii.
Medzi nespecifické prejavy cervikalnej
FMD v duplexnom USG patria: a) loka-
lizacia (nie proximalna - ¢asto v Grovni
stavca C1-2), b) morfologia (ruzencova
podoba, tortuozita) a c) charakter lézie
(nie ATS) ako i d) dokaz stenozy (akce-
leracia rychlosti, turbulencia) (1, 2, 22).
Duplexna sonografia ma nezastupitelné
miesto vo follow-up pacientov.
Intrakranialna (IC) aneuryzma
moze byt prvou manifestaciou cerebro-
vaskularnej FMD. U pacientov s potvr-
denou FMD v inej lokalizacii je vyskyt
IC aneuryzmy signifikantne Castejsi ako
v bezZnej populacii (1, 2). V porovnani
s inymi IC aneuryzmami, IC aneuryz-
ma u FMD ma vyssie riziko ruptary: ma
vacsi rozmer, nachadza sa dominantne
v rizikovej zadnej cirkulacii a u viésiny
pacientov je mnohopocetna (24). Z tychto
dovodov kazdy pacient s FMD akejkolvek
inej lokalizacie by mal absolvovat aspor
1-krat skrining na pritomnost IC aneu-
ryzmy pomocou CTA/MRA mozgu (3).
Ako atypicka cerebrovaskularna
FMD (intimalna FMD) sa zvy¢ajne ozna-
¢uje endoluminalna membrana (diafrag-
ma) v oblasti karotického bulbu (menej
Casto v oblasti a vertebralis): tato zried-
kava endoluminalna patolégia (evidentna
ako linearny defekt na CTA), s vysokym
rizikom embolickej ischemickej cievnej
mozgovej prihody (iCMP) postihuje zvac-
Sa Cernossku/afrokaribskti populaciu.
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Vzhladom na to, Ze ,karoticka diafragma“
sa v niektorych histologickych, anato-
mickych a klinickych ¢rtach lisi od kla-
sickej FMD, viaceri autori ju nezaradujt
medzi FMD (3, 25).

FMD v inej lokalizacii

FMD sa moéze vyskytnat okrem
typickej renalnej a cerebrovaskularnej
lokalizacie aj v inych artériovych riecis-
kach: visceralnych, artériach dolnych
a hornych koncatin. Pri postihnuti uve-
denych oblasti vac¢Sinou ide o viaccievnu
FMD (21).

Visceralna FMD: postihuje trun-
cus coeliacus, hepatalnu, lienalnu arté-
riu, hornt a dolnt mezenterick( tepnu.
Vyskytuje sa priblizne u 17,5 % pacientov
s FMD, pric¢om v AG naleze s popisova-
né hlavne disekcie a aneuryzmy (5, 26).
V klinickom obraze dominuje postpran-
dialna bolest v abdominalnej alebo lum-
balnej oblasti, prejavy mezenterialnej is-
chémie, inokedy priznaky nahlej brusnej
prihody a Sokovy stav. Visceralna FMD
vSak modze byt aj ndhodnym nalezom,
resp. sa moze prezentovat len Selestom
nad abdominalnou krajinou (3, 21).

FMD dolnych koncatin (DK): v ob-
lasti DK sa FMD prezentuje typicky ako
multifokalna FMD. Vyskytuje sa ¢asto
bilateralne na ilickych artériach, ale FMD
bola popisovana prakticky na vSetkych
proximalnych arterialnych segmentoch
DK (5). Vyskyt FMD v oblasti ilickych ar-
térii je udavany okolo 14,7 % (5). Klinicky
obraz koreSponduje so zavaznostou is-
chémie: mdzu sa objavovat klaudikacie,
kozné zmeny, ulceracie az nekrozy akral-
nych cCasti, ba aj atypické symptomy. St
referencie aj o asymptomatickom prie-
behu s objektivizovanym Selestom nad
femoralnou artériou (3, 5).

FMD hornych koncatin (HK):
Vyskytuje sa u 15,9 % pacientov s FMD,
¢asto na oboch HK. Typicky je postihnu-
ta brachialna artéria, ale ani ostatné ar-
térie HK nie st vynimkou. Angiograficky
nachadzame bezne multifokalny typ, ale
aj na koncatinovych artéridch mozu byt
disekcie a aneuryzmy (21). Symptomy
mozu byt réznorodé: od asymptomatic-
kého priebehu cez klaudikacie v ramene
az po prejavy zavaznej ischémie ruk/
prstov (pokojova bolest, diskoloracia,
gangréna, ,blue toe syndrome*), pozo-

Tabul'ka 4. Diferencidlna diagnéza FMD (podla 3)

Multifokalna FMD Fokalna FMD

Hereditarne ochorenia
spojivového tkaniva spojené
s aneuryzmou a disekciou

Systémova artériovad ateroskleréza

mediolyza

Loeys-Dietzov syndrém

Arteridlne spazmy
velkobunkové arteriitida)

vaskulitida velkych tepien (M. Takayasu,

Ehlers-Danlosov syndrém,
typ IV (vaskuldrny)

,Standing waves”
syndrém)

kompresivne syndrémy (napr. Dunbarov

spontdnna arteridlna disekcia

Artefakty

neurofibromatdza typ |

Wiliamsov, Alagilleov syndrém,

Viysvetlivky: FMD - fibromuskuldrna dyspldzia; TIA - tranzitdrny ischemicky atak

rovali sa v§ak aj parestézie ¢i Raynaudov
fenomén. Objektivne je zistitelny Selest
nad brachialnou artériou, resp. tlakovy
rozdiel medzi koncatinami (27).

Diagnosticky postup: KedZe pre
oblast visceralnych a koncatinovych
artérii nie je preferovana diagnosticka
modalita, duplexna USG sa stava inici-
alne racionalnou metddou vol'by, hlavne
v centrach s bohatymi sktisenostami s jej
vyuzitim. USG ma dostato¢ni senzitivitu
v oblasti koncatinovych artérii, menej
v oblasti panvovych ¢i visceralnych arté-
rii, kde st senzitivnejSie CTA/MRA /AG.
Aj tu vSak ostava duplexna USG metddou
1. linie: detekciou sten6zy/poststenotic-
kej dilatacie moze identifikovat fokalnu/
multifokalnu FMD. Sten6za tepny ma ty-
pické znaky v dopplerovskej sonografii:
intrastenoticka akceleraciu rychlosti,
rozS§irenie spektralnej krivky, postste-
notick( turbulenciu, zmeny pulzatility
proximalne a distalne (krivka tardus et
parvus). Pomocné mozu byt ,.color power
angio® ¢i ,grayscale imaging*. Ak prine-
gativnom, resp. nekonkluzivhom USG
naleze pretrvava silné klinické podozre-
nie na FMD, odporac¢ané sa CTA, resp.
CE-MRA. Zlatym Standardom v diagnos-
tike FMD aj v tychto lokalizaciach je AG,
i ked sa malokedy indikuje len z diagnos-
tickych dévodov (21).

FMD ako systémové ochorenie

Evidencie z FMD registrov sved-
¢ia o vysokej prevalencii viaccievnej
FMD: vo franctzskom/eurépskom/
americkom registri je to udavané na-
sledovne: > 60 %/> 30 % /> 50 % (1, 3,
5). Pravdepodobnost vyskytu cerebro-
vaskularnej FMD je takmer dvojnasobna
u pacientov s bilateralnou renalnou FMD.
Takmer 4-nasobné je riziko vyskytu re-
nalnej FMD u pacientov s cerebrovasku-

larnou FMD a hypertenziou (5). Viaceri
autori si myslia, Zze FMD ma systémovy
charakter. Je predpoklad, Ze ak sa dokaze
FMD v jednom arterialnom riecisku, naj-
deme ju ajvinom. Z tychto dévodov by sa
malo uptstat od diagnostického postupu
»step by step”, podla ktorého v minulosti
patranie po FMD v dalsich arterialnych
rieciskach bolo indikované len v pritom-
nosti klinickych symptémov. Podla aktu-
alnych odportéani kazdy pacient s FMD,
bez ohladu na inicialne miesto postihnu-
tia, by mal podstupit aspori raz celotelové
(od hlavy po panvu) vySetrenie vSetkych
tepien, preferencne pomocou CTA /CE-
MRA, s cielom identifikacie FMD v inej
lokalizacii, resp. skriningu aneuryziem
a disekcii. V siCasnosti sa zobrazovanie
koronarnych artérii (SCAD) pre mozni
asociaciu s FMD neodportca pri absencii
priznakov (6, 21, 28).

Diferencialna diagnéza

Je obsirna, je potrebné odlisit iné
ochorenia postihujlice artériovy systém
s nalezom fokalnych/multifokalnych
lézii, resp. aneuryzmy, disekcie Ci tor-
tuozity ako i artefakty zachytené pocas
zobrazovacich vySetreni (tabul'ka 4) (3).

ManaZment FMD

Farmakologicka liecba FMD

Nie st zname prospektivne, place-
bom kontrolované klinické stadie, ktoré
by hodnotili efektivitu medikamentoznej
terapie, resp. porovnavali jednotlivé far-
makologické lie¢ebné postupy navzajom
¢i konzervativnu lie¢bu s intervenénymi
metddami u pacientov s FMD.

Antitromboticka liecba: Podla
v§eobecného konsenzu, ak nie st kontra-
indikacie, antitrombotika st odporucané
(najcastejsie kyselina acetylsalicylova-
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-ASA 75 - 100 mg/die) u symptomatic-
kych aj asymptomatickych pacientov
s FMD s cielom prevencie trombotic-
kych a tromboembolickych komplika-
cii. Pri indikacii je potrebné postupovat
striktne individualne a zvazovat riziko/
benefit (21, 27). Antitrombotickl liecbu
podporuju tieto stavy: predchadzajaca
tromboembolicka prihoda, disekcia, re-
vaskularizicia, starsi vek, sacasné ATS
ochorenie a cerebrovaskularna FMD.
Antitromboticka lie¢ba méze byt rizikova
u pacientov s anamnézou hemoragickych
komplikacii ako i pritomnost velkej IC
aneuryzmy pri FMD (21, 27).

Liec¢ba artériovej hypertenzie
(AH): Pre casty vyskyt AH (primarne;j,
Castejsie sekundarnej-renovaskularne;j)
u pacientov s FMD, antihypertenziva st
u nich ¢asto preskribované. KedZe nie
st $pecifické odporti¢ania, manazment
hypertenzie u pacientov s FMD sa riadi
aktualnymi odporacaniami ESC a ACC
z roku 2018 (29, 30). Snahou je dosiahnut
cielové hodnoty krvného tlaku: <140,/90
mmHg. Kontrola hypertenzie je obzvlast
dolezita u pacientov s potvrdenou ane-
uryzmou akejkolvek, hlavne vSak intra-
cerebralnejlokalizacie a tiez u pacientov
s kardiovaskularnymi (KV) rizikovymi
komorbiditami. I ked v pripade renovas-
kularnej hypertenzie je mozné podavat
vSetky skupiny antihypertenziv, prefe-
rované st inhibitory angiotenzin-kon-
vertujuceho enzymu (ACEI) a blokatory
receptora AT1 pre angiotenzin II (ARB).
U pacientov so SCAD sa dava prednost
betablokatorom (BB). BB, kalciové bloka-
tory (CaB) a ARB st efektivne aj v profyla-
xii migrenéznych bolesti hlavy (3, 21, 31).

Statiny st indikované pri FMD len
v pripade pritomnej hyperlipidémie ¢i
ATS ochorenia (32).

Symptomaticka liecba - ma-
nazment bolesti hlavy, tinnitu: takmer
3/4 pacientov s FMD popisuje silné a ¢as-
té bolesti hlavy, ktoré vyznamne zhorsuju
kvalitu ich Zivota, preto ich zmiernenie je
plne indikované. Okrem migrény, ktora
moze byt pritomna aj pri FMD bez cereb-
rovaskularneho postihnutia, vSak cefalea
moze byt sprievodnym priznakom akce-
lerovanej hypertenzie ¢i CeAD (5, 21, 33).
Liecba migrény patri do rtk neurologov
a zahrnuje tpravu Zivotného $tylu, vyhy-
banie sa rizikovym faktorom, prevenciu

alie¢bu migrenéznych zachvatov. Nie st
Specifické odportcania pre FMD, ale je
nutné mat na zreteli, Ze vazokonstrikti-
va beZne pouZivané v lie¢be migrény st
kontraindikované u pacientov s anamné-
zou CeAD a SCAD (33). U tretiny pacien-
tov s cerebrovaskularnou FMD je pritom-
ny pulzatilny tinnitus, na lie¢bu ktorého,
na rozdiel od nepulzatilného typu, nie
st jednoznac¢né odporucania. Pacienti
by mali byt edukovani, niektori dobre
reaguja na terapiu zvukom ¢i kognitivhu
behavioralnu terapiu, u niektorych st
indikované sedativa. Lie¢bu by mal riadit
otorinolaryngolog ¢i audiolog (34).

Zivotny $tyl

Fajcenie: Od pacientov s FMD sa
vyZaduje abstinencia od fajcenia. Je do-
kazané, Ze fajCiari s FMD maju Castejsi
vyskyt aneuryziem a sprievodnych kom-
plikacii v porovnani s nefaj¢iarmi (13).

Exogénne Zenské pohlavné hor-
mony: 1 ked st isté obavy z exogénne;j
hormonalnej terapie, zatial nie st do-
stato¢né dokazy o Skodlivosti ¢i bezpec¢-
nosti tychto hormoénov v asociacii s FMD,
preto v si¢asnosti ich uZivanie u pacien-
tok s FMD nie je kontraindikované (3).

Limitacie fyzickej aktivity: Pacienti
s anamnézou CeAD by mali byt infor-
movani o moznych rizikach niektorych
fyzickych aktivit: napr. chiropraktickej
manipuldcii s krénou chrbticou a jazde na
horskej drahe by sa tito jedinci mali vy-
hybat, opatrni by mali byt pri rehabilitac¢-
nych procedirach vyuZzivajicich extenziu
a trakciu krénej chrbtice, pri niektorych
Sportovych aktivitach, ako st silovy tré-
ning, vzpieranie, bojové umenia atd. (35).

Intervencna liecbha

Intervenéna liecba rendlnej FMD

(fokalnej, multifokalnej)

Standardny postup pri renoangio-
grafii, ako i odportcania pre revaskulari-
zaciu renalnych tepien prinasa aktualny
konsenzus o FMD (3, 20). Metédou volby
pri hemodynamicky signifikantnych 1ézi-
ach (Pd/Pa < 0,9; vid vyssie) je angioplas-
tika (PTA) samotna. Stent-PTA (bail-out)
by sa mala rezervovat len pre pripady
periproceduralnych komplikacii (napr.
zavazna disekcia, ruptara, pseudoane-
uryzma), resp. pre lieCbu aneuryzmy ¢i

primarnej disekcie renalnej artérie (3).
Chirurgické rieSenie je odporucané
v pripade neuspesnej PTA, resp. kom-
plexnych FMD lézii (bifurkacna /vetvova
FMD, netispe$na PTA). RePTA by mala byt
zvazovana rezervovane, bez ohrozenia,
event. naslednej chirurgickej intervencie,
a to v pripade primarneho netspechu
PTA a rekurentnej stendzy (2, 36).

Intervenéna lie¢ba

cerebrovaskularnej FMD

(fokalnej, multifokalnej)

Karotickd AG sa vykonava rov-
nakym spoésobom ako u pacientov bez
FMD. Vzhladom na distalnejSiu lokali-
zaciu, charakter (nie ATS) a morfologiu
lézii (multifokalny, tortuozita, disekcia,
aneuryzma) ich hemodynamicka zavaz-
nost sa neda presne stanovit, a hadam
s vynimkou zriedkavej fokalnej FMD nie
je mozné sa riadit kvantifikaciou sten6z
aplikovanou pri ATS léziach v tejto lo-
kalizacii (NASCET, ECST). Z tychto do-
vodov si pacienti s cerebrovaskularnou
FMD vyzadujt odli$nt lie¢ebna stratégiu
(aj interven¢n(l) v porovnani s pacientmi
s ATS postihnutim. Aktualny konsenzus
neupravuje Standardny postup pri rea-
lizacii AG u pacientov s FMD ani nesta-
novuje Specifické AG kritéria hemody-
namickej vyznamnosti (hlavne pri mul-
tifokalnom type) ako v pripade renalnej
FMD. Nie st Specifické odporucania na
indikaciu endovaskularnej lie¢by podla
stupnia a symptomatickosti stenoz (1, 2, 3,
7). Je v§ak sthlasne s odport¢aniami ASA/
ACCE/AHA z roku 2011 (3, 37) zdoraziio-
vana endovaskularna lie¢ba v zriedkavych
pripadoch retinalnej, resp. hemisferickej
cerebralnej ischemickej symptomatol6-
gie asociovanej s ipsilateralnou zavaz-
nou FMD léziou vzniknutej napriek vy-
tazenej medikamentdznej terapii (1, 2, 3,
37). Metodou volby je PTA (37), ak PTA je
netspesna (> 30 % rezidualna stendza,
disekcia) je indikovana implantacia stentu
(22). Asymptomaticki pacienti bez ohladu
na stupen stendzy nie st indikovani na
intervenc¢né rieSenie (37).

Manazment arterialnej

disekcie a aneuryzmy

u pacientov s FMD

Manazment disekcii a aneuryziem
renalnych/visceralnych/cervikalnych
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tepien je personalizovany a riadi sa po-
dobnymi principmi ako u pacientov bez
FMD. Vacsina pacientov sa lie¢i konzer-
vativne s pravidelnymi kontrolami kli-
nického stavu. Zjednodusené pravidla
manazmentu uvedenych stavov uvadza
tabulka 5 (3).

Disekcia renalnej a visceralnej

artérie

Americké a franctzske registre
dokumentuja > 40 % prevalenciu vSet-
kych disekcii a/alebo aneuryziem aso-
ciovanych s FMD (5, 38). Vyskyt disekcii/
aneuryziem visceralnych artérii pri FMD
nie je znamy (3). U 3,1 % pacientov sa
FMD prezentuje disekciou renalnej arté-
rie (21). Komplikaciou disekcii je trombo-
za tepny, vznik pseudoaneuryzmy alebo
vzacne aj krvacanie. Klinicky obraz di-
sekcie renalnej/visceralnej tepny moze
byt asymptomaticky alebo sa prejavuje
distalnou tromboembolickou prihodou
v zasobovanej oblasti (ischémia aZ infarkt
oblicky, sleziny atd.). Hlavne u muzov
sa FMD moze manifestovat infarktom
obli¢ky, ktorého ¢astou pric¢inou je pra-
ve disekcia renalnej tepny (4, 21). Nie je
jednotny konsenzus v suvislosti s anti-
trombotickou/antikoagula¢nou lie¢bou
pri disekcii. V inicidlnom §tadiu je prefe-
rovana niektorymi autormi mono, resp.
duélna antitromboticka (AT) lie¢ba s na-
slednou monoterapiou dlhodobo podla
klinického priebehu. V pripade distalnej
tromboembolizacie je indikovana anti-
koagula¢na (AK) liecba 3 - 6 mesiacov,
s pokracovanim AT monoterapiou dlho-
dobo (39, 40). Stenting distalnych vetiev,
resp. okludovanej ,infarktovej* tepny nie
je optimalnym rieSenim (3).

Aneuryzma rendlnej a visceralnej

artérie

Kritéria na definiciu aneuryzmy
u pacientov s multifokalnou FMD nie st
presne stanovené. Aneuryzmy aj v tejto
lokalizacii m6zu byt asymptomatické,
véac¢Sie znamenaja riziko distalnej em-
bolizacie/ruptury. Vicsina pacientov
s malou aneuryzmou si vyzaduje len
pravidelné sledovanie a vytazent medi-
kamento6znu terapiu. Nie je konsenzus,
pri akych rozmeroch aneuryzmy je in-
dikované u tychto pacientov invazivne
rie$enie. Specificky pristup sa vyzaduje

Tabulka 5. ManaZment disekcie aneuryzmy rendlnej, viscerdlnej a cerebrovaskularnej FMD

Typ postihnutia Liecha

Rendlna/visceralna

disekcia follow-up

1. Konzervativna: AT — SAT/DAT/0AK 3-6M+BMT; dlhodobo dalej SAT+BMT +

2. Intervencnd (progresia disekcie/organova malperfuzia/sekundarna
aneuryzma): stenting, coiling s/bez stentu al. OP (clipping)

Renalna/visceralna
aneuryzma

1. Aneuryzmy malé: AT + BMT dlhodobo + follow-up
2. Aneuryzmy > 2 cm: v§eobecne OP, u FMD nie st data
3. Aneuryzmy < 2 cm:: u Z s planovanou GRAV zvézit OP pre riziko ruptdry v GRAV

Cerebrovaskuldrna
disekcia
AT + BMT+ follow-up

1.CeAD: AT + BMT dlhodobo+follow-up
2 .iICMP/TIA pri CeAD bez indikacie na TL/MET: AT/OAK 3 - 6 M, dlhodobo dalej

3 .iCMP pri CeAD: IV TL alebo MET (! nie su déta)
4.iCMP pri CeAD+zavaznd stendza/oklizia: pred MET sa vyzaduje CAS
5. CeAD+perzistujuca cerebrovaskuldrna ischémia napriek BMT: CAS

Intrakranialna
aneuryzma (IC)

1. Konzervativna: AT + BMT dlhodobo + follow-up
2. Intervencnd: coiling s/bez stentu al. OP (clipping)

Vysvetlivky: AT — antitrombotikd; SAT - antitrombotikd v monoterapii; DAT — dudlna antitrombotickd terapia;
OAK - orélne antikoagulancid; BMT - ,best medical treatment’; OP - operdcia; Z- Zeny; GRAV - gravidita;
FMD - fibromuskuldrna dyspldzia; CeAD - cervikdlna arteridlna disekcia; iCMP - ischemickd cievna
mozgova prihoda; TIA - tranzitérny ischemicky atak; IV TL — intravendzna trombolyza;, MET — mechanickd
trombektomia, CAS - karoticky stenting; IC - intrakranidlna

u zien vo fertilnom veku, planujacich
graviditu, ako i pri rizikach intervenc¢nej
liecby (okltizia tepny, riziko poskodenia
parenchymu) (3, 41).

Disekcia cervikalnej artérie

Pri absencii klinickych §tadii sa
postupuje podobne ako u pacientov bez
FMD (3, 40, 42). Drviva vac§ina pacientov
pri CeAD si nevyZaduje trombolytickt,/
intervenénu lie¢bu, u nich je indikova-
na v prevencii rekurentnej cerebralnej
ischémie dlhodob4a AT liecba. ASA/AHA
odporucania z roku 2018 odporucajt lie¢-
bu AT alebo oralnymi antikoagulanciami
(OAK) prvych 3 - 6 mesiacov nasledne
dlhodobo AT liecbu u pacientov s CeAD
asociovanou s ischemickou cievnou moz-
govou prihodou (iCMP)/tranzitérnym
ischemickym atakom (TTA) (40, 42). Tento
postup moze byt aplikovany aj pri FMD
asociovanej s CeAD (3). Limitované da-
ta st o bezpecnosti a ii¢innosti novych
OAK u CeAD (43). Karoticky stenting
je obmedzeny na stavy s perzistujicou
cerebrovaskuldrnou ischémiou napriek
optimalnej medikamento6znejliecbe (44).

Intrakranialna aneuryzma

U pacientov s FMD je odportc¢any
skrining pre pritomnost IC aneuryzmy
napriek tomu, Ze ich manazment je zatial
kontroverzny. Vo vS§eobecnej populacii je
rocné riziko ruptury IC aneuryzmy < 1%,
nie st1 vSak data pri FMD. Manazment IC
aneuryzmy pri FMD sa zhoduje s postup-

mi pouzivanymi vo v§eobecnej populacii.
NajdolezitejSie je spravne a véas sa roz-
hodnut pre profylaktickt intervenciu,
ktora sama osebe je rizikova. Je nutné
brat do Gvahy rozne faktory: ocakava-
nt dizku Zivota pacienta, rizika ruptary
a rizikd preventivnych opatreni, psy-
chickt traumatizaciu pacienta. Existujt
rozne skorovacie systémy (napr. UIATS,
PHASES) na hodnotenie rizika ruptary
IC aneuryzmy. Tie posudzujt rizika sa-
visiace s aneuryzmou (pocet, velkost,
tvar, lokalizacia), resp. s pacientom (AH,
faj¢enie, alkoholizmus, anamnéza rup-
tary, geograficka oblast). Vysoké riziko
ruptry maja IC aneuryzmy lokalizované
v zadnej cirkulacii a vi¢sie ako 5 mm (3,
23, 45). Aneuryzmy bez rizika ruptary st
konzervativne lie¢ené, pacienti st sledo-
vani v pravidelnych intervaloch, kontrola
rizikovych faktorov (hlavne faj¢enia, AH)
musi byt velmi dosledna. AT liecba nie je
kontraindikovana, studie z poslednych
rokov pripisuja skor protektivny vyz-
nam ASA (46, 47). Rizikové aneuryzmy
st indikované na intervencéné riesenie.
Optimalna volba chirurgicka ¢i endo-
vaskularna zavisi od anatomickych fak-
torov, preferencii pacienta a hlavne od
postudenia multidisciplinarneho timu (3,
45, 46, 47).

Spontanna koronarna disekcia

a koronarna FMD

SCAD je zriedkava pricina akatne-
ho myokardu infarktu (AMI), patri teda

www.solen.sk | 2020;12(2) | Vaskularna medicina



118

Prehladové clanky

do kompetencie kardiol6gov. Postihuje
predilek¢éne Zeny, 10 % vSetkych SCAD
pripada na obdobie gravidity, resp. pu-
erperium. AZ u §tvrtiny Zien vo veku do
50 rokov je pri¢inou AMI SCAD, z nich
polovica vznika v popérodnom obdobi
(48, 49). SCAD nie je aZ tak zriedkavou
pri¢inou AMI v popérodnom obdobi. Nie
je dokdzany familiarny vyskyt a prici-
na ochorenia nie je znama. Diagnéza sa
opiera o nalez koronarografie (kde okrem
disekcie je Casty nalez tortuozity koro-
narnych artérif), resp. OCT (8). Vzhladom
na signifikantne horsi efekt endovasku-
larnej a chirurgickej intervencie na SCAD,
v porovnani s efektom na ATS postihnu-
tie, sa dnes skor preferuje konzervativna
liecba AMI pri SCAD, a to vSade, kde je to
mozné (TIMI 3, nepritomnost pretrvava-
jacejischémie). Disekcia sa zahoji v prie-
behu 3 - 6 mesiacov, ale stt popisované
Casté recidivy (48). Zatial s evidencie
o optimalnej farmakoterapii limitova-
né: zdoraznuje sa dosledna kontrola AH,
z liekov st preferované BB a ASA dlhodo-
bo. St¢asny pohlad na manazment SCAD
prinasa dokument ESC z roku 2018 (50).
Z angiologického hladiska je dolezité, Ze
prva zmienka o vyskyte akatneho ko-
ronarneho syndréomu v désledku SCAD
u pacienta s renalnou FMD bola publi-
kovana len v roku 2005 (51). Pacienti so
SCAD maju urcité zvlastnosti: ¢asty je
unich vyskyt FMD (45 - 62,7 %); ti s vy§-
$im indexom koronarnej tortuozity majt
CastejSie FMD; koexistencia SCAD a ex-
trakoronarnej FMD je asociovana s viac-
cievnou FMD, pricom extrakoronarna
FMD je dominantne multifokalneho typu,
s obcasnym vyskytom iného arterialneho
fenotypu (disekcia, aneuryzma, tortuo-
zita) (8, 52). Na zaklade tychto pozoro-
vani sa odportca u vSetkych pacientov
so SCAD asponl jednorazovo celotelové
(od hlavy po panvu) vySetrenie v§etkych
tepien preferen¢ne pomocou CTA/CE-
MRA s cielom identifikacie FMD v inej
lokalizacii (3). SCAD nie je ¢asté u pa-
cientov s FMD (2,7 %) (6), preto syste-
matické vyhladavanie koronarnej FMD
u pacientov s FMD v pripade absencie
anginy pectoris nie je v si¢asnosti od-
portcané (3). Je jednoznacna asociacia
medzi SCAD a FMD. Mladsi vek, zenské
pohlavie, podobny arterialny fenotyp
pri SCAD mozZe svedcit pre manifestaciu

FMD v koronarnom riecisku. Zatial vak
jednoznacéné patologicko-anatomické
dokazy chybaju. Kedze SCAD moze byt
aj z inych pri¢in ako FMD, bez potvrdenia
FMD v extrakoronarnej lokalizacii treba
predpokladat int pri¢inu SCAD neZ FMD.

Follow-up pacientov s FMD

Renalna FMD po PTA

Jeden mesiac po PTA sa podava
dualna AT lie¢ba, nasledne dlhodobo ASA
100 mg/die. Po PTA a v priebehu dalsieho
sledovania sa prehodnocuje antihyper-
tenzna liecba, ktora sa v bezprostrednom
obdobi po PTA niekedy prerusuje, resp.
redukuje. 36 % pacientov po renalnej
PTA ma norméalne hodnoty krvného tla-
ku (TK). Pravdepodobnost normaliza-
cie TK maja mladsi pacienti, s krat§im
trvanim AH a s fokalnym typom FMD.
18 % pacientov si vyzaduje re-PTA (53).
Po PTA by pacienti mali byt sledovani
USG vySetrenim, a to: jeden mesiac po
PTA, v priebehu 2 rokov polro¢ne 1-krat
av dalSom 1-krat roc¢ne (3).

Renalna FMD na konzervativnej

lieCbe

Na sledovanie pacientov nie je
Specificky algoritmus, postupuje sa indi-
vidualne. Aspon 1-krat do roka by pacien-
ti mali absolvovat klinické vySetrenie,
ktorého stc¢astou ma byt aj hodnotenie
farmakoterapie, kontrola rizikovych fak-
torov, najmé TK, vySetrenie renalnych
funkcii, mineralov a mocu. Nie st $tan-
dardné odporaéania na volbu modality
a frekvencie zobrazovacich vySetreni,
ktoré by sa mali realizovat podla po-
stihnutia, zavaznosti a aktualneho ma-
nazmentu FMD (3).

Sledovanie pacientov

s ostatnymi typmi FMD

Riadi sa vys$Sie uvedenym po-
stupom v spolupraci so zainteresova-
nymi odbornikmi. Specificka oblast je
FMD u gravidnych Zien. Renalna FMD
ich ohrozuje ¢astej$im vyskytom pree-
klampsie, cerebrovaskularna FMD za-
se peripartalnymi komplikaciami. Celé
obdobie gravidity aj Sestonedelie st ri-
zikové; pacientky musia byt edukované
o hroziacich komplikaciach asociovanych
s FMD, vyZaduju si CastejSie kontroly

zdravotného stavu vratane merania TK
u svojich porodnikov, ako i u odborni-
ka pre FMD. Porod by sa mal dokladne
planovat, preferuje sa poérod cisarskym
rezom, resp. facilitacia 2. fazy prirodze-
ného porodu (3, 54).

Skrining FMD

Zatial nie je odportcané genetic-
ké testovanie asymptomatickych pribuz-
nych pacientov s FMD. U prvostupnovych
pribuznych je odportc¢ané fyzikalne vy-
Setrenie. Ak na zaklade klinickych pri-
znakov je u nich podozrenie na FMD, st
indikované zobrazovacie vySetrovacie
met6dy artériového rieciska s predpo-
kladanym postihnutim (2, 3).

Zaver

FMD je ochorenie s neznamou
etiopatogenézou. Klinicky obraz moéze
byt asymptomaticky, inokedy drama-
ticky. Najcastejsia lokalizacia je renalna
a cervikalna. Diagnostickou met6dou
volby je CTA. Liec¢ba je vac¢sinou kon-
zervativna, ak je odport¢ana endovas-
kularna, primarne sa indikuje PTA. Pre
mozné viaccievne postihnutie je nutné
vySetrit okrem inicialnej lokalizacie aj
iné artériové rieciska. Centralne registre
FMD v sti¢asnosti predstavuji obrovski
klinickt databazu, ktoré sltzia na rozvoj
vedeckého vyskumu v tejto oblasti.
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