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Fibromuskulare Dysplasie

« Die fiboromuskulare Dysplasie ist eine idiopathische, segmentale, nicht-
arteriosklerotische und nicht-entzundliche Erkrankung der
Gefassmuskulatur, die zu Stenosen kleiner und mittelgrossen Arterien

fuhrt
« Fokale FMD: die an einer Stelle der Arterie auftritt

« Multifokale FMD: die sich als eine langere Strecke von Stenosen und
Dilatationen ("perlenschnurartig") meist im mittleren oder distalen Anteil

der Arterie darstellt

Gornik et al. 2019

C. Thalhammer — 2024



Kantonsspital Aarau ’%'.

Gornik et al. 2019

C. Thalhammer — 2024




Kantonsspital Aarau .%"

Fibromuskulare Dysplasie

« Priméare eine stenosierende Erkrankung, jedoch ist sie auch assoziiert

mit Aneurysmata, Dissektionen und Gewundenheit oder Schlangelung
der Arterien
- Atiologie unklar (genetische, hormonelle oder mechanische Faktoren),

gewisse familiare Haufung (1.9 — 7.3%)

Gornik et al. 2019
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Table 5. Vascular manifestations and type of FMD of adult patients enrolled in the United States and European/International
registries.

US Registry for FMD European/International Registry
n = 1885 n = 609
% of patients with imaging of each vascular bed in
whom lesions were found
Renal |076/1628 (66.1) 509/554 (91.9)
Cerebrovascular 1352/1681 (80.4) 217/370 (58.6)
— Extracranial carotid 1279/1658 (77.1) 176/370 (47.6)
= Intracranial carotid 19771173 (16.8) -
— Vertebral 495/1342 (36.9) 65/370 (17.6)
—  Other - 21/370 (5.7)
Mesenteric 169/1118 (15.1) 92/44| (20.9)
Lower extremity 181/402 (45.0) 47/188 (25.0)
Upper extremity 377159 (23.3) 11/370 (3.0)
Aortad 34/938 (3.6) 10/211 (4.7)
Coronary arteries® 94/195 (48.2) 4/17 (23.5)

Gornik et al. 2019
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Figure 3. Angiographic images of multfocal FMD (arrows) from the superior mesenteric (A). external iliac (B), and brachial arteries (C).

FMD, fibromuscular| dysplasia.
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Klinische Hinweise auf eine fiboromuskulare Dysplasie

« Auftreten einer arteriellen Hypertonie im Alter unter 35 Jahren
« Therapieresistente arterielle Hypertonie

« Abdominelles Stromungsgerausch und arterielle Hypertonie

« Zervikales Stromungsgerausch im Alter unter 60 Jahren

« Pulssynchroner Tinnitus

« Schwere wiederkehrende migraneartige Kopfschmerzen

« TIA oder Schlaganfall im Alter unter 60 Jahren

« Spontane Dissektion einer Arterie (Carotis, Vertebralis, Nierenarterie,
Koronarien)

« Aneurysma einer viszeralen oder intrakraniellen Arterie
« Aortenaneurysma im Alter unter 60 Jahren
« Niereninfarkt

Narula et al. 2018
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Fibromuskulare Dysplasie - Nierenarterien

« CORAL-Studie ("best medical treatment” versus Stenting der
Nierenarterie) in 2014. Pravalenz der renalen FMD von 5.8% (8.6% bei

Frauen und 2.8% bei Mannern)

« Haufigkeit der Nierenbeteiligung im Rahmen einer FMD zwischen 85

und 91%
* Frauen mittleren Alters mit arterieller Hypertonie
« meist multifokaler Typ

 meist im mittleren oder distalen Teil des Gefasses
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Nierenarterie links
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Fibromuskulare Dysplasie - Nierenarterien

Die CT-Angiographie ist die initiale diaghostische
Methode der Wahl bei Verdacht auf eine FMD der
Nierenarterien.

Die Duplexsonographie als erste Untersuchungs-
methode der FMD wird nur in spezialisierten
Zentren mit ausgesprochener Expertise empfohlen
(Gornik et al. 2019)

Bei klinischer Indikation sollte eine diagnostische DSA
ggf. mit Druckmessung mit Option zur perkutanen
transluminalen Angioplastie (PTA) durchfiihrt werden
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Fibromuskulare Dysplasie — Carotiden /
Vertebralis

« spezifische Symptome relativ selten

« um die intrakraniellen Gefasse (Aneurysmata, Dissektionen)

darzustellen, eine CTA oder MRA empfohlen

« amerikanischen Register waren die Carotiden in 77.1% und die
Vertebralarterien in 36.9%, im Européaischen Register in 47.6% resp.
17.6% betroffen
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VASCULAR

Consensus Document

Vascular Medicine

First International Consensus on the diagnosis 2 The Author(s 2019
and management of fibromuscular dysplasia cagepub comiourmas-permisson

DOI: 10.1177/1358863X18821816
journals.sagepub.com/home/vmj

®SAGE
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Fibromuskulare Dysplasie — take home

SECHS DINGE, DIE JEDER ARZT UBER DIE FIBROMUSKULARE DYSPLASIE WISSEN SOLLTE (NACH PERSU ET AL. 2016)

e Daten aus Studien mit Nierenspendern weisen darauf hin, dass die Pravalenz der FMD
unterschatzt wurde.

e |n aktuellen Kohortenstudien betragt das Alter bei Diagnosestellung Gber 50 Jahre.

e FMD ist am haufigsten bei jungen bis mittelalten Frauen, kann aber auch bei Mannern
gefunden werden, und in allen Altersstufen vom Kleinkind bis zum Senioren.

e FMD ist eine Systemerkrankung mit haufiger Beteiligung multipler Gefassgebiete, haufig aber
nicht ausschliesslich von renalen und cerebralen Arterien.

e FMD kann mit spontanen Dissektionen der Koronararterien assoziiert sein.

e FMD hat eine hereditare Komponente, mogliche Kandidatengene werden momentan
untersucht.
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Zelt fur Fragen
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