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Disekce vsech Ctyr pfivodnych mozkovych tepen
v terénu fibromuskularni dysplazie — kazuistika

Dissection of All Four Cervical Arteries
in a Patient with Fibromuscular Dysplasia —
a Case Report

Souhrn

Popisujeme raritni pfipad Zeny, u které doslo mezi roky 2005 a 2015 k disekci obou karotickych
i obou vertebrélnich tepen (poprvé ve veku 32 let). S vyjimkou pravé vnitini karotidy, kterd byla
lé¢ena pomoci angioplastiky a stentingu, se jednalo o okluzivni disekci. Navzdory tomu nedoslo
u pacientky k rozvoji Zadné cerebralni léze a neurologicky deficit zlstal omezen na levostranny
Hornerlv syndrom v dlsledku poskozeni kréniho sympatiku. DigitdIni subtrakénf angiografie
zobrazila stfidajici se Useky zuzenf a aneuryzmatického rozsifeni tepen, tedy zmeény typické pro
fibromuskuldrni dysplazii. U pacientky nebylo prokédzéno postizeni ani rendiniho, ani korondrniho
fecisté. Kazuistika dobfe demonstruje Sirokou variabilitu klinické manifestace disekce krénich tepen.

Abstract

We describe a rare case of a woman, in whom dissection of both carotides, as well as both vertebral
arteries occurred in the period between 2005 and 2015 (for the first time at the age of 32 years).
Occlusive dissection developed in all occasions except the right internal carotid artery that was
treated with angioplasty and stenting. In spite of this, the patient developed no cerebral lesion
and neurological deficit remained limited to the left-side Horner syndrome due to a damage of
the cervical sympathetic trunk. Digital subtraction angiography revealed alternating segments
of stenoses and aneurysmal dilatation of arteries, i.e. changes typical for fioromuscular dysplasia.
Affection of neither renal, nor coronary bloodstream was proven in the patient. The case report
demonstrates well the wide variability of clinical manifestations of cervical artery dissections.
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DISEKCE VSECH CTYR PRIVODNYCH MOZKOVYCH TEPEN V TERENU FIBROMUSKULARNI DYSPLAZIE — KAZUISTIKA

Uvod
Disekce magistralnich mozkovych tepen je
Castd pricina cerebrélni ischemie u mladsi
populace (az 25 % ve véku < 45 let) [1,2].
Oproti obvykle zvazované traumatické etio-
logii pfevazuje spontanni vznik (60 %) [3],
¢asto v terénu fibromuskularni dysplazie
(FMD). Ro¢ni incidence je 3-5/100 000 [1,2].
Predpoklddéd se vsak, ze onemocnéni je
poddiagnostikovano v dlsledku velmi va-
riabilntho prébéhu, kdy vedle pfipadl s ma-
ligné probihajicim mozkovym infarktem
mUzZe byt postizeni tepny asymptomatické.
Popisujeme raritni pfipad zeny, u které
doslo mezi roky 2005 a 2015 k disekci obou
karotickych i obou vertebrélnich tepen.

Kazuistika

U pacientky doslo v roce 2005 (ve 32 le-
tech véku) k rozvoji intenzivni retroauriku-
larni bolesti vpravo s nespecifickym poci-
tem nestability v prostoru a pfechodnou
dysfagil. Anamnesticky obtizim predcha-
zela mobiliza¢ni [é¢ba pro cervikokranidlnf
syndrom, k rozvoji neurologickych symp-
tomU doslo s dvoudennim odstupem. Po-
moci magneticko-rezona¢ni angiografie
(MRA) byla prokdzéna disekce pravé a. ver-
tebralis (AV) s okluzi expandujicim trom-
bem. Nebylo detekovdno ischemické
postizeni mozkové tkdnég, objektivni neuro-
logicky ndlez byl normalni. Nemocna byla
zajisténa antikoagulacni terapii — Fraxiparine
(Aspen, Notre Dame de Bondeville, Fran-
cie) 0,6ml a 12 hod subkutédnné, s odstu-
pem 2 tydnl byla na 2 mésice pfevedena na
Warfarin (Orion Corporation, Espoo, Finsko)
7.5 mg/den. Pfi planované kontrole po 2 mé-
sicich byla na MRA patrna ¢aste¢na rekana-
lizace tepny.

V dubnu 2006 byla u pacientky pro
anamnézu meésic trvajici bolesti levé polo-
viny Sije s propagacf do hlavy a pfechodny
pocit zalehnuti levého ucha opakovéna
MRA s prikazem okluze levé AV v rozsahu
od C2 po foramen magnum s kvalitnim ko-
laterdInfm obéhem (intrakranidlni toky byly
normalni).

V dubnu 2015 byla pacientka v noci pro-
buzena silnou bolestf v levé dolni Celisti, po-
vsimla si noveé pokleslého levého horniho
vicka. V objektivnim nélezu byl patrny Hor-
nerlv syndrom vlevo, pfi vypocetné-tomo-
grafické angiografii (CTA) byla nové proka-
zana disekce levé a. carotis interna (ACI) s jeji
okluzi. Nemocna byla zajisténa dudiniantiag-
regacni terapii — Godasal (PRO.MED.CS Praha
a.s., Praha, Ceska republika) 100 mg/den

a Trombex (Sanofi Winthrop Industrie S.A.,
Ambarés, Francie) 75 mg/den — a nizkomo-
lekuldrnim heparinem v preventivni dévce
(Fraxiparine 0,4 ml 1x denné). Digitalni sub-
trakéni angiografie (DSA) o 2 dny pozdéji po-
tvrdila okluzi levé ACI (obr. 1) a pocinajici di-
sekci pravé ACI (obr. 2). Byly pfitomny znamky
FMD - stfidajici se Useky aneuryzmatického
rozsiteni a zuzeni na vsech privodnych moz-
kovych tepnéch (obr. 3). Nasledujici den byla
pfi kontrolni MRA zjisténa 80% stendza pravé
ACl, kterd byla tyz den urgentné osetfena
metodou perkutdnni translumindini angio-
plastiky a stentingem (PTAS) se zavedenim
stentu Leo 5,5 X 50mm (Balt, Montmorency,
Francie) (obr. 4). Po celou dobu hospitalizace
byla nemocna bez pfiznakd cerebraini 1éze,
kterd nebyla prokdzdna ani pomoci magne-
tické rezonance (MR). Pri propusténi pretrva-
valo postizeni kréniho sympatiku vlevo. V te-
rapii byla ponechdna dudlni protidesti¢kova
|é¢ba v rdmci obvyklé prevence trombotické
komplikace po zavedeni stentu. Skriningové
vysetfeni renalnich a korondrnich tepen
FMD mimo mozkové fecisté neprokazalo.

Diskuze

Pri disekci tepny dochdzi k natrhnutf jejf in-
timy s intramurdlnim krvacenim a nésled-
nym vytvofenim koagula v cévni sténé. Pfi-
padnd ischemie zdsobeného organu vznika
bud hemodynamickym mechanizmem pfi
vyznamné stendze ¢i okluzi postizené pfi-
vodné tepny nebo, ¢astéji, distalni embo-
lizaci trombu [4]. Patogeneze disekce nenf
ve vétsine pfipadl zndma; obvyklé je dé-
lenf na sponténni a traumatickou etiologii,
zvazovana jsou predevsim rizika chiroprak-
tickych zakrokd. Prestoze i nase pacientka
podstoupila mobilizaci kréni patefe pred
postizenim pravé AV, mechanické poranéni
se anamnesticky i histologicky prokdze jen
v mensiné pfipadd [2,5]. Problematicka je
i definice mechanického inzultu. Akceptovat
|ze jisté souvislost s Urazem kréni pétere, ale
naopak ¢astou asociaci disekce s predchaze-
jicim infektem [6] neni mozné vysvétlit jen
pretizenim cévnf stény béhem kasle nebo
kychnuti. Takovd z4téZ je béZznou souclasti
Zivota a céva zdravého ¢loveka ji musi bez
nasledkd snést. Etiopatogeneze je tak kom-
plexnéjsi a zahrnuje preexistujici postizenf
cévy napt. pfi arteritidé nebo hyperhomo-
cysteinemii (na rozdil od aterosklerézy byla
souvislost vys$siho vyskytu disekce s hyper-
homocysteinemii pfi mutaci genu pro me-
tylen tetrahydrofolat reduktazu (MTHFR) pro-
kazdna [7]), vyznamnéjsi je ale vrozeny ci

ziskany defekt pojivové tkané (napf. Ehlers-
-Danlostv syndrom nebo FMD, kterd byla
zjisténa i v pfipadé nasi pacientky).

Diagnostika disekce tepxny necini ob-
vykle obtiZe, pokud dojde k rozvoji symp-
tomatické cerebralni ischemie. V pfipadé
karotického postizeni se nejcastéji jedna
o kontralaterdIni hemiparézu a/nebo he-
mihypestezii ¢i dysfazii. Amaurosis fugax je
moznd, ale méné castd. Podrobné vysetreni
mozkové tkané a tepenného zasobenf je ru-
tinnf soucast iktového skriningu.

Situace je slozitéjsi, pokud disekce k roz-
voji symptomatické cerebralni ischemie
nevede. Typické, bohuzel zcela nespeci-
fické, jsou bolesti Sije s propagaci do ce-
listi nebo zahlavi, pfi postizeni karotické
tepny event. provézené ipsilaterdinim Hor-
nerovym syndromem. Disekce vertebralni
tepny ma jesté méné specifické projevy.
Bolesti v zahlavi nékdy dokonale imituji cer-
vikokranidlni syndrom, pfipadné vertiginézni
obtize pfi mikroembolizaci do pfivodnych
mozeckovych tepen z obrazu uvedené be-
nigni pficiny nutné vybocovat nemusi.
Voditkem byva chudy lokdInf ndlez, tzn. ab-
sence kréniho Ustfelu. Pfi pochybnostech
je indikovédno neuroradiologické vysetfeni,
suverénni diagnostickou metodou je DSA,
ta ale nenf pro svou invazivitu a naklad-
nost vhodnd jako metoda prvnf volby. Nej-
méné invazivni metoda je ultrazvuk (U2),
ktery ma v pfipadé postizeni karotidy vyso-
kou senzitivitu (75-95 %) [8], méné speci-
ficky obraz ma pfi okluzi tepny nebo distalnf
lokalizaci disekce. Vy3si senzitivitu i specifitu
ma CTA, kterd je dobfe dostupnd, nevyho-
dou je radia¢ni zatéz zvlasté s pfihlédnutim
k faktu, Ze suspekce na disekci se tykd mlad-
sich pacientd. Jako optimalnf se tak pfi po-
dezfen( na disekci tepny jevi provedeni MRA,
kterd je sice nakladnéjsi, ale jinak spojuje vy-
hody ostatnich diagnostickych metod - je
témeéf neinvazivni, dostate¢né citliva i spe-
cifickd, zobrazi i intrakranidlnf fecisté a ne-
mocného nevystavuje radia¢ni zatéZi. Nenf
véak mozné dUsledné vysetfovat viechny
pacienty, kteff denné pfichazeji do ambu-
lance s bolestmi krénf patefe nebo rlznymi
vagnimi stesky. Neexistuje bohuZel zadny al-
goritmus, ktery by umoznil snadnou a rych-
lou selekci pacientd, u nichz je oprdvnénain-
dikace k provedeni ndkladné nebo zatézujici
radiodiagnostiky. Nezbytna je tak zkusenost
vysetfujictho. V pfipadé nasi pacientky byla
okluzivni disekce pravé AV diagnostikovana
metodou MRA, dobfe patrna byla i pfi kon-
trolnfm UZ vySetfeni. Chronicky uzaveér
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Obr. 1. Digitalni subtrakeni angiografie.
Disekce levé a. carotis interna s jejf okluzf.
Fig. 1. Digital subtraction angiography.
Dissection of the left internal carotid artery with its occlusion.

Obr. 3. Digitalni subtrak¢ni angiografie.
Pravéd a. vertebralis se zndmkami fibromuskuldrni dysplazie.
Fig. 3. Digital subtraction angiography.
Right vertebral artery with signs of fioromuscular dysplasia.

1]

Obr. 2. Digitalni subtrakéni angiografie. Obr. 4. Digitalni subtrak¢ni angiografie.

Disekce pravé a. carotis interna. Pravd a. carotis interna po endovaskuldrni 1é¢bé.

Fig. 2. Digital subtraction angiography. Fig. 4. Digital subtraction angiography.

Dissection of the right internal carotid artery. Right internal carotid artery after endovascular treatment.
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levé AV byl zjistén rovnéz metodou MRA, UZ
vysetieni provedené o 2 dny dfive bylo fa-
lesné negativni. Disekce levé ACI byla zjis-
téna metodou CTA, postizeni pravé AC
bylo zfejmé az pfi DSA provedené o 2 dny
pozdéji; v tomto piipadé byl vsak rozdilny
nélez zplsoben spise rychlou dynamikou
onemocnéni.

Lécha disekce spociva predevsim v pre-
venci distalni embolizace [9,10]. V pfipadé nasi
pacientky lé¢ba kopiruje historicky vyvoj: od
drive preferované dlouhodobé antikoagulacni
lécby bylo témeér upusténo, protoze mezi an-
tikoagula¢ni a protidestickovou Ié¢bou nebyl
v jejich Uc¢innosti prokadzan rozdil [11-13]. An-
tikoagula¢ni 1é¢ha je pfitom spojena s vys3sim
rizikem hemoragickych komplikaci. V pfipadé
rychlého vyvoje stendzy s hemodynamickym
mechanizmem cerebrélni ischemie, hrozici
okluze nebo recidivujicich pfiznakd cerebralni
ischemie i pres adekvatni farmakoterapii, je na
zvézeni PTAS [9]. Proto byla nemocnd zajisténa
s predstihem dudlni protidestickovou terapif
(nizkd dévka nizkomolekuldrniho heparinu
byla pouZita pouze jako prevence trombo-
embolické nemoci). Neexistuje jednoznacné
definované kritérium, podle kterého by bylo
mozné nebo nutné indikovat endovaskularnf
osetfeni, a tato indikace zaleZi na konkrétni si-
tuaci, predevsim rychlosti vyvoje stendzy a jeji
lokalizaci.

Pri DSA byla u nasi pacientky soucasné
diagnostikovana FMD. Jde o onemocnéni,
pfi kterém dochézi k deformaci tepny pfi ab-
normnim vyvoji jeji stény. Disledkem mize
byt jak zUZeni cévy, tak tvorba vyduti, pfi-
padné obojiho. Ménécennd cévni sténa je
nachylnéjsi k poranénf a jde o typicky pre-
existujfci faktor, ktery mzZe vést ke vzniku di-
sekce at uz spontdnnimu nebo po banalnim
mechanickém inzultu. Nej¢astéji jsou po-
stizeny rendini a mozkové tepny [14]. Pres-
toZze onemocnén{ bylo popsano jiz v roce
1938 [15], pficina FMD neni dosud znama.
Pravdépodobné jde o kongenitalni one-
mocneéni — pfiblizné 10 % nemocnych ma
postizeného pfibuzného, ale sledovani pe-
netrace v rodiné postizenych jedincl béz-
nym klinickym vysetfenim nenf mozné, pro-
toZe onemocnén( je ¢asto asymptomatické.
V jedné ze studii byl fenotyp posuzovan
podle postizeni pojivové tkané z koznf bio-
psie. Sestaveny rodokmen tff rodin naznaco-
val autozomalné dominantni pfenos, avsak
konkrétni genova mutace nebyla urcena,
lokus je zfejmé heterogennf [16]. Postizeno
je az 6 % populace [17]. Pfi dlouhodobé kli-
nické studii, ve které byla zdravym darciim

ledviny provadéna rendini angiografie, byl

abnormni nélez u 3,8 % (incidence je viak

vyssi, protoze podobné jako u nasi pacientky
dochédzi i kizolovanému postizeni jinych nez

rendlnich tepen) [18].

Klasifikace onemocnéni neni jednotna.
Pfi postizeni renélnich tepen je mozné one-
mocnéni rozdélit do ¢tyf skupin [19]:

1. Fibroplazie médie, nejcastéjsi typ charak-
terizovany tvorbou aneuryzmat s prmeé-
rem presahujicim prisvit tepny a benignim,
zpravidla asymptomatickym pribéhem.

2. PerimedidIni fibroplazie, pro kterou je rov-
néz typickd tvorba aneuryzmat, ta ale
svou velikosti neprekracuji prlsvit posti-
Zené tepny. Obvykla je rychlejsi progrese,
endovaskularni lé¢ba je nasteésti efektivni.

3. Hyperplazie médie charakterizovana hlad-
kym ohrani¢enym zudzenim. | tento typ je
dobre lécitelny angioplastikou.

4. Fibroplazie intimy je charakteristickd krat-
kymi hladkymi ziZenimi, kterd nelze pfi
angioplastice dilatovat.

Pokud uvedenou klasifikaci srovname
s ndlezem DSA u nasi nemocné, nejvice se
obraz podobd fibroplazii médie, odpovi-
dajici je i benigni prabéh. K pldnované bio-
psii, kterd by umoznila verifikaci postizeni, se
pacientka bohuzel nedostavila.

Zavér

Disekce mozkovych tepen je nejcastéjsi
pficina cerebrdlni ischemie u mladych
pacientll. Samo o sobé viak postizeni tepny
mUZe probihat benigné nebo zcela asymp-
tomaticky i pres ptipadny vyvoj okluze.
Na druhou stranu je v téchto pfipadech ob-
tiZznéjsi diagnostika, protoZe nelze jednodu-
chym zpdsobem odlisit rozsédhlou skupinu
pacientl s cervikogennimi bolestmi a rlz-
nymi vagnimi obtizemi. PfestoZe nelze vzdy
urcit bezprostredni pfic¢inu disekce, ¢astd je
souvislost s vrozenym onemocnénim po-
jiva, napf. FMD, jako v pffpadé nasi pacientky.
Pripadné organové komplikace vznikaji bud
na podkladé mikroembolizace nebo hemo-
dynamickym mechanizmem pfi vyvoji ste-
nézy Ci okluze tepny - riziko embolizace Ize
snizit antikoagulacni nebo protidestickovou
[é¢bou, progredujici stendzu lze viak osetfit
pouze angioplastikou se zavedenim stentu.
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