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KAZUISTIKA CASE REPORT

doi: 10.14735/amcsnn2017csnn.eu2

Disekce všech čtyř přívodných mozkových tepen 
v terénu fi bromuskulární dysplazie –  kazuistika

Dis section of All Four Cervical Arteries 

in a Patient with Fibromuscular Dysplasia –  

a Case Report

Souhrn
Popisujeme raritní případ ženy, u které došlo mezi roky 2005 a 2015 k disekci obou karotických 

i obou vertebrálních tepen (poprvé ve věku 32 let). S výjimkou pravé vnitřní karotidy, která byla 

léčena pomocí angioplastiky a stentingu, se jednalo o okluzivní disekci. Navzdory tomu nedošlo 

u pa cientky k rozvoji žádné cerebrální léze a neurologický defi cit zůstal omezen na levostran ný 

Hornerův syndrom v důsledku poškození krčního sympatiku. Digitální subtrakční angiografie 

zobrazila střídající se úseky zúžení a aneuryzmatického rozšíření tepen, tedy změny typické pro 

fi bromuskulární dysplazii. U pa cientky nebylo prokázáno postižení ani renálního, ani koronárního 

řečiště. Kazuistika dobře demonstruje širokou variabilitu klinické manifestace disekce krčních tepen.

Abstract
We describe a rare case of a woman, in whom dis section of both carotides, as well as both vertebral 

arteries occur red in the period between 2005 and 2015 (for the fi rst time at the age of 32 years). 

Occlusive dis section 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 defi cit remained limited to the left-side Horner syndrome due to a damage of 

the cervical sympathetic trunk. Digital subtraction angiography revealed alternat ing segments 

of stenoses and aneurysmal dilatation of arteries, i.e. changes typical for fi bromuscular dysplasia. 

Aff  ection 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 dis sections.
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Úvod
Disekce magistrálních mozkových tepen je 

častá příčina cerebrální ischemie u mladší 

populace (až 25 % ve věku < 45 let) [1,2]. 

Oproti obvykle zvažované traumatické etio-

logii převažuje spontán ní vznik (60 %) [3], 

často v terénu fibromuskulární dysplazie 

(FMD). Roční incidence je 3– 5/ 100 000 [1,2]. 

Předpokládá se však, že onemocnění je 

poddia gnostikováno v důsledku velmi va-

riabilního průběhu, kdy vedle případů s ma-

ligně probíhajícím mozkovým infarktem 

může být postižení tepny asymp tomatické.

Popisujeme raritní případ ženy, u které 

došlo mezi roky 2005 a 2015 k disekci obou 

karotických i obou vertebrálních tepen.

Kazuistika
U pa cientky došlo v roce 2005 (ve 32 le-

tech věku) k rozvoji intenzivní retroauriku-

lární bolesti vpravo s nespecifi ckým poci-

tem nestability v prostoru a přechodnou 

dysfagií. Anamnesticky obtížím předchá-

zela mobilizační léčba pro cervikokraniální 

syndrom, k rozvoji neurologických symp-

tomů došlo s dvouden ním odstupem. Po-

mocí magneticko-rezonační angiografie 

(MRA) byla prokázána disekce pravé a. ver-

tebralis (AV) s okluzí expandujícím trom-

bem. Nebylo detekováno ischemické 

postižení mozkové tkáně, objektivní neuro-

logický nález byl normální. Nemocná byla 

zajištěna antikoagulační terapií –  Fraxiparine 

(Aspen, Notre Dame de Bondevil le, Fran-

cie) 0,6 ml à 12 hod subkután ně, s odstu-

pem 2 týdnů byla na 2 měsíce převedena na 

Warfarin (Orion Corporation, Espoo, Finsko) 

7,5 mg/ den. Při plánované kontrole po 2 mě-

sících byla na MRA patrna částečná rekana-

lizace tepny. 

V dubnu 2006 byla u pa cientky pro 

anamnézu měsíc trvající bolesti levé polo-

viny šíje s propagací do hlavy a přechodný 

pocit zalehnutí levého ucha opakována 

MRA s průkazem okluze levé AV v rozsahu 

od C2 po foramen magnum s kvalitním ko-

laterálním oběhem (intrakraniální toky byly 

normální). 

V dubnu 2015 byla pa cientka v noci pro-

buzena silnou bolestí v levé dolní čelisti, po-

všimla si nově pokleslého levého horního 

víčka. V objektivním nálezu byl patrný Hor-

nerův syndrom vlevo, při výpočetně-tomo-

grafi cké angiografi i (CTA) byla nově proká-

zána disekce levé a. carotis interna (ACI) s její 

okluzí. Nemocná byla zajištěna duální antiag-

regační terapií –  Godasal (PRO.MED.CS Praha 

a.s., Praha, Česká republika) 100 mg/ den 

a Trombex (Sanofi  Winthrop Industrie S.A., 

Ambarés, Francie) 75 mg/ den –  a nízkomo-

lekulárním heparinem v preventivní dávce 

(Fraxiparine 0,4 ml 1× den ně). Digitální sub-

trakční angiografie (DSA) o 2 dny později po-

tvrdila okluzi levé ACI (obr. 1) a počínající di-

sekci pravé ACI (obr. 2). Byly přítomny známky 

FMD –  střídající se úseky aneuryzmatického 

rozšíření a zúžení na všech přívodných moz-

kových tepnách (obr. 3). Následující den byla 

při kontrolní MRA zjištěna 80% stenóza pravé 

ACI, která byla týž den urgentně ošetřena 

metodou perkután ní transluminální angio-

plastiky a stentingem (PTAS) se zavedením 

stentu Leo 5,5 × 50 mm (Balt, Montmorency, 

Francie) (obr. 4). Po celou dobu hospitalizace 

byla nemocná bez příznaků cerebrální léze, 

která nebyla prokázána ani pomocí magne-

tické rezonance (MR). Při propuštění přetrvá-

valo postižení krčního sympatiku vlevo. V te-

rapii byla ponechána duální protidestičková 

léčba v rámci obvyklé prevence trombotické 

komplikace po zavedení stentu. Skríningové 

vyšetření renálních a koronárních tepen 

FMD mimo mozkové řečiště neprokázalo. 

Diskuze
Při disekci tepny dochází k natrhnutí její in-

timy s intramurálním krvácením a násled-

ným vytvořením koagula v cévní stěně. Pří-

padná ischemie zásobeného orgánu vzniká 

buď hemodynamickým mechanizmem při 

významné stenóze či okluzi postižené pří-

vodné tepny nebo, častěji, distální embo-

lizací trombu [4]. Patogeneze disekce není 

ve většině případů známa; obvyklé je dě-

lení na spontán ní a traumatickou etiologii, 

zvažována jsou především rizika chiroprak-

tických zákroků. Přestože i naše pa cientka 

podstoupila mobilizaci krční páteře před 

postižením pravé AV, mechanické poranění 

se anamnesticky i histologicky prokáže jen 

v menšině případů [2,5]. Problematická je 

i defi nice mechanického inzultu. Akceptovat 

lze jistě souvislost s úrazem krční páteře, ale 

naopak častou asociaci disekce s předcháze-

jícím infektem [6] není možné vysvětlit jen 

přetížením cévní stěny během kašle nebo 

kýchnutí. Taková zátěž je běžnou součástí 

života a céva zdravého člověka ji musí bez 

následků snést. Etiopatogeneze je tak kom-

plexnější a zahrnuje preexistující postižení 

cévy např. při arteritidě nebo hyperhomo-

cysteinemii (na rozdíl od aterosklerózy byla 

souvislost vyššího výskytu disekce s hyper-

homocysteinemií při mutaci genu pro me-

tylen tetrahydrofolát reduktázu (MTHFR) pro-

kázána [7]), významnější je ale vrozený či 

získaný defekt pojivové tkáně (např. Ehlers-

-Danlosův syndrom nebo FMD, která byla 

zjištěna i v případě naší pa cientky).

Dia gnostika disekce tepxny nečiní ob-

vykle obtíže, pokud dojde k rozvoji symp-

tomatické cerebrální ischemie. V případě 

karotického postižení se nejčastěji jedná 

o kontralaterální hemiparézu a/ nebo he-

mihypestezii či dysfázii. Amaurosis fugax je 

možná, ale méně častá. Podrobné vyšetření 

mozkové tkáně a tepen ného zásobení je ru-

tin ní součást iktového skríningu. 

Situace je složitější, pokud disekce k roz-

voji symp tomatické cerebrální ischemie 

nevede. Typické, bohužel zcela nespeci-

fi cké, jsou bolesti šíje s propagací do če-

listi nebo záhlaví, při postižení karotické 

tepny event. provázené ipsilaterálním Hor-

nerovým syndromem. Disekce vertebrální 

tepny má ještě méně specifické projevy. 

Bolesti v záhlaví někdy dokonale imitují cer-

vikokraniální syndrom, případné vertiginózní 

obtíže při mikroembolizaci do přívodných 

mozečkových tepen z obrazu uvedené be-

nigní příčiny nutně vybočovat nemusí. 

Vodítkem bývá chudý lokální nález, tzn. ab-

sence krčního ústřelu. Při pochybnostech 

je indikováno neuroradiologické vyšetření, 

suverén ní dia gnostickou metodou je DSA, 

ta ale není pro svou invazivitu a náklad-

nost vhodná jako metoda první volby. Nej-

méně invazivní metoda je ultrazvuk (UZ), 

který má v případě postižení karotidy vyso-

kou senzitivitu (75– 95 %) [8], méně speci-

fi cký obraz má při okluzi tepny nebo distální 

lokalizaci disekce. Vyšší senzitivitu i specifi tu 

má CTA, která je dobře dostupná, nevýho-

dou je radiační zátěž zvláště s přihlédnutím 

k faktu, že suspekce na disekci se týká mlad-

ších pa cientů. Jako optimální se tak při po-

dezření na disekci tepny jeví provedení MRA, 

která je sice nákladnější, ale jinak spojuje vý-

hody ostatních dia gnostických metod –  je 

téměř neinvazivní, dostatečně citlivá i spe-

cifi cká, zobrazí i intrakraniální řečiště a ne-

mocného nevystavuje radiační zátěži. Není 

však možné důsledně vyšetřovat všechny 

pa cienty, kteří den ně přicházejí do ambu-

lance s bolestmi krční páteře nebo různými 

vágními stesky. Neexistuje bohužel žádný al-

goritmus, který by umožnil snadnou a rych-

lou selekci pa cientů, u nichž je oprávněná in-

dikace k provedení nákladné nebo zatěžující 

radiodia gnostiky. Nezbytná je tak zkušenost 

vyšetřujícího. V případě naší pa cientky byla 

okluzivní disekce pravé AV dia gnostikována 

metodou MRA, dobře patrná byla i při kon-

trolním UZ vyšetření. Chronický uzávěr 
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Obr. 1. Digitální subtrakční angiografi e. 
Disekce levé a. carotis interna s její okluzí.

Fig. 1. Digital subtraction angiography. 
Dissection of the left internal carotid artery with its occlusion.

Obr. 3. Digitální subtrakční angiografi e. 
Pravá a. vertebralis se známkami fi bromuskulární dysplazie.

Fig. 3. Digital subtraction angiography. 
Right vertebral artery with signs of fi bromuscular dysplasia.

Obr. 2. Digitální subtrakční angiografi e.
Disekce pravé a. carotis interna.

Fig. 2. Digital subtraction angiography. 
Dissection of the right internal carotid artery.

Obr. 4. Digitální subtrakční angiografi e.
Pravá a. carotis interna po endovaskulární léčbě.

Fig. 4. Digital subtraction angiography.
Right internal carotid artery after endovascular treatment.
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levé AV byl zjištěn rovněž metodou MRA, UZ 

vyšetření provedené o 2 dny dříve bylo fa-

lešně negativní. Disekce levé ACI byla zjiš-

těna metodou CTA, postižení pravé ACI 

bylo zřejmé až při DSA provedené o 2 dny 

později; v tomto případě byl však rozdílný 

nález způsoben spíše rychlou dynamikou 

onemocnění.

Léčba disekce spočívá především v pre-

venci distální embolizace [9,10]. V případě naší 

pa cientky léčba kopíruje historický vývoj: od 

dříve preferované dlouhodobé antikoagulační 

léčby bylo téměř upuštěno, protože mezi an-

tikoagulační a protidestičkovou léčbou nebyl 

v jejich účin nosti prokázán rozdíl [11– 13]. An-

tikoagulační léčba je přitom spojena s vyšším 

rizikem hemoragických komplikací. V případě 

rychlého vývoje stenózy s hemodynamickým 

mechanizmem cerebrální ischemie, hrozící 

okluze nebo recidivujících příznaků cerebrální 

ischemie i přes adekvátní farmakoterapii, je na 

zvážení PTAS [9]. Proto byla nemocná zajištěna 

s předstihem duální protidestičkovou terapií 

(nízká dávka nízkomolekulárního heparinu 

byla použita pouze jako prevence trombo-

embolické nemoci). Neexistuje jednoznačně 

defi nované kritérium, podle kterého by bylo 

možné nebo nutné indikovat endovaskulární 

ošetření, a tato indikace záleží na konkrétní si-

tuaci, především rychlosti vývoje stenózy a její 

lokalizaci. 

Při DSA byla u naší pa cientky současně 

dia gnostikována FMD. Jde o onemocnění, 

při kterém dochází k deformaci tepny při ab-

normním vývoji její stěny. Důsledkem může 

být jak zúžení cévy, tak tvorba výdutí, pří-

padně obojího. Méněcen ná cévní stěna je 

náchylnější k poranění a jde o typický pre-

existující faktor, který může vést ke vzniku di-

sekce ať už spontán nímu nebo po banálním 

mechanickém inzultu. Nejčastěji jsou po-

stiženy renální a mozkové tepny [14]. Přes-

tože onemocnění bylo popsáno již v roce 

1938 [15], příčina FMD není dosud známa. 

Pravděpodobně jde o kongenitální one-

mocnění –  přibližně 10 % nemocných má 

postiženého příbuzného, ale sledování pe-

netrace v rodině postižených jedinců běž-

ným klinickým vyšetřením není možné, pro-

tože onemocnění je často asymp tomatické. 

V jedné ze studií byl fenotyp posuzován 

podle postižení pojivové tkáně z kožní bio-

psie. Sestavený rodokmen tří rodin naznačo-

val autozomálně dominantní přenos, avšak 

konkrétní genová mutace nebyla určena, 

lokus je zřejmě heterogen ní [16]. Postiženo 

je až 6 % populace [17]. Při dlouhodobé kli-

nické studii, ve které byla zdravým dárcům 

ledviny prováděna renální angiografie, byl 

abnormní nález u 3,8 % (incidence je však 

vyšší, protože podobně jako u naší pa cientky 

dochází i k izolovanému postižení jiných než 

renálních tepen) [18]. 

Klasifikace onemocnění není jednotná. 

Při postižení renálních tepen je možné one-

mocnění rozdělit do čtyř skupin [19]:

1.  Fibroplazie médie, nejčastější typ charak-

terizovaný tvorbou aneuryzmat s průmě-

rem přesahujícím průsvit tepny a benigním, 

zpravidla asymp tomatickým průběhem. 

2.  Perimediální fi broplazie, pro kterou je rov-

něž typická tvorba aneuryzmat, ta ale 

svou velikostí nepřekračují průsvit posti-

žené tepny. Obvyklá je rychlejší progrese, 

endovaskulární léčba je naště stí efektivní. 

3.  Hyperplazie médie charakterizovaná hlad-

kým ohraničeným zúžením. I tento typ je 

dobře léčitelný angioplastikou. 

4.  Fibroplazie intimy je charakteristická krát-

kými hladkými zúženími, která nelze při 

angioplastice dilatovat. 

Pokud uvedenou klasifikaci srovnáme 

s nálezem DSA u naší nemocné, nejvíce se 

obraz podobá fibroplazii médie, odpoví-

dající je i benigní průběh. K plánované bio-

psii, která by umožnila verifi kaci postižení, se 

pa cientka bohužel nedostavila.

Závěr
Disekce mozkových tepen je nejčastější 

příčina cerebrální ischemie u mladých 

pa cientů. Samo o sobě však postižení tepny 

může probíhat benigně nebo zcela asymp-

tomaticky i přes případný vývoj okluze. 

Na druhou stranu je v těchto případech ob-

tížnější dia gnostika, protože nelze jednodu-

chým způsobem odlišit rozsáhlou skupinu 

pa cientů s cervikogen ními bolestmi a růz-

nými vágními obtížemi. Přestože nelze vždy 

určit bezprostřední příčinu disekce, častá je 

souvislost s vrozeným onemocněním po-

jiva, např. FMD, jako v případě naší pa cientky. 

Případné orgánové komplikace vznikají buď 

na podkladě mikroembolizace nebo hemo-

dynamickým mechanizmem při vývoji ste-

nózy či okluze tepny –  riziko embolizace lze 

snížit antikoagulační nebo protidestičkovou 

léčbou, progredující stenózu lze však ošetřit 

pouze angioplastikou se zavedením stentu. 
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