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Hintergrund

Bei der fibromuskuldren Dysplasie (FMD)
handelt es sich um eine idiopathische, segmen-
tale Erkrankung der Wandmuskulatur mittel-
grosser bis kleiner arterieller Gefdsse [1], die in
80-90% der Falle jiingere Frauen betrifft [2].
Die Prévalenz der FMD lésst sich ndherungs-
weise aus Voruntersuchungen von Lebend-
Nierenspenderinnen und -spendern ableiten
und lag dort bei 3-4% [3]. Die FMD zeichnet
sich durch eine nicht inflammatorische und
nicht atherosklerotische Genese aus und kann
in eine fokale und multifokale (perlschnur-
artige Erscheinung) Form unterteilt werden
[1]. Die Folge der Erkrankung ist eine Steno-
sierung der betroffenen Gefdasse mit hdmo-
dynamischer Relevanz und moglicherweise
symptomatischer Klinik (Hypertonie, Kopf-
Nacken-
schmerzen, abominelle und zerebrale Stro-

schmerzen, pulsatiler Tinnitus,

mungsgerdusche etc.). Bei den betroffenen

Gefédssen handelt es sich insbesondere um die
Nierenarterien, die extrakraniellen Karotiden
und die Vertebralarterien [4, 5]. Neben Steno-
sierungen kénnen auch arterielle Dissektionen,
Aneurysmata und gewundene Arterien auftre-
ten [5]. Die Therapie der Wahl ist primar die
Dilatation des betroffenen Segments, sofern
der transstenotischen Druckgradient >10%
liegt [6]. Grundsitzlich gilt fiir die Interven-
tion: je jiinger die Patientinnen und Patienten,
desto hoher die Erfolgsaussichten [7].

Fallbericht

Anamnese

Die 40-jihrige Patientin wurde von ihrem
Hausarzt wegen einer arteriellen Hypertonie
Grad II nach Weltgesundheitsorganisation
(WHO) mit Blutdruckwerten im Bereich von
170-200/90-110 mm Hg, Kopfschmerzen und
Schwindel zum Ausschluss einer sekundaren

Hypertonie in die nephrologische Sprech-
stunde tiberwiesen. Die klinische und labor-
chemische Untersuchung beim Hausarzt liefer-
ten keine Hinweise auf eine wahrscheinliche
Ursache der Hypertonie, insbesondere fielen
die klinische Untersuchung des Herzens und
die laborchemische Bestimmung der Elektro-
lyte, Nieren- und Schilddriisenparameter un-
auffillig aus. Weiterhin handelte es sich bei der
Patientin um eine sportliche und familidr nicht
vorbelastete Nichtraucherin. Unter initialer
Therapie mit Amlodipin 5 mg liessen sich
die Blutdruckwerte nur auf 150-170/90-
100 mm Hg senken, weshalb zusétzlich Olme-
sartan/Hydrochlorothiazid 20/5 mg verschrie-
ben wurde.

Status und Befunde

In der nephrologischen Sprechstunde konnten
vermehrter Stress, Drogen- oder Lakritzkon-
sum als Ursachen fiir die Hypertonie ausge-
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Abbildung 1: A) Rechte Niere: Tardus-parvus-Flussprofile mit verminderter systolischer Spitzengeschwindigkeit («peak systolic velocity» = Vp) und
unveranderter enddiastolischer Geschwindigkeit («end diastolic velocity» = Vd). Hieraus resultiert ein niedriger Resistance Index (Rl) von 0,54. B) Linke
Niere: Regelrechte Flussprofile mit unauffalliger systolischer Spitzengeschwindigkeit (Vp) und unverénderter enddiastolischer Geschwindigkeit (Vd).
Hieraus resultiert ein altersentsprechender Rl von 0,69.
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Abbildung 2: A) Vor PTRA: Rechts: Angiographie der rechten Nierenarterie mit fibromuskul&rer

Dysplasie vom multifokalen Typ im distalen Segment vor der Bifurkation. Links: Die Druckkurven
zeigen den aortalen Druck (Pa, obere Kurve) und den Druck distal der L&sion (Pd, untere Kurve) mit
hochpathologischem Druckabfall Uber der Lasion: Pa gemittelt 95 mm Hg, Pd gemittelt 44 mm Hg,
Pd/Pa = 0,47. B) Nach PTRA: Rechts: Angiographie der rechten Nierenarterie nach PTRA des dista-
len Segments. Die Druckmessung dokumentiert den technischen Erfolg der PTRA mit Angleichung

der Druckkurven: Pd/Pa = 0,99.

PTRA: perkutane transluminale renale Angioplastie; FFR: fraktionelle Flussreserve.

schlossen werden. Hier stellte sich die Patien-
tin mit einem Blutdruck von 172/109 mm Hg,
einer Herzfrequenz von 54/min und ohne pe-
riphere Odeme vor. Die Untersuchung des
Urins und Urinsediments lieferten keine kon-
klusiven Hinweise auf die Genese der Hyper-
tonie. Die Nierenfunktion lag mit einem
Serumkreatinin von 72 umol/l bei einer ge-
schatzten glomeruldren Filtrationsrate (eGFR)
>90 ml/min nach CKD-EPI («Chronic Kidney
Disease Epidemiology Collaboration»), das
Serumkalium bei 3,7 mmol/l. Ein Hyperaldo-
steronismus konnte bei einem unauffilligen
Aldosteron/Renin-Quotienten von 728 pmol/l/
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1385ng/1=0,53 pmol/ng ausgeschlossen wer-
den (Referenzbereich: <53 pmol/ng), ebenso
ein Phdochromozytom bei unauffilligem
Metanephrin, Normetanephrin und Methoxy-
thyramin im Plasma. In der Duplexuntersu-
chung der Nieren zeigte sich die rechte Niere
mit 10,7 cm Durchmesser minimal verkleinert
mit abgeflachten Flussprofilen und einem
signifikant niedrigeren Widerstandsindex von
0,54 gegeniiber der linken Niere mit einem
Widerstandsindex von 0,69 (Abb. 1).

Diese Seitendifferenz der Widerstands-
indices musste als Hinweis auf eine vorge-
schaltete Stenosierung der rechten Nieren-

arterie interpretiert werden, weshalb unter
Beriicksichtigung des jungen Alters zur Ver-
hinderung einer relevanten Rontgenstrahlen-
exposition eine Magnetresonanz-(MR-) Angio-
graphie durchgefiihrt wurde. Diese zeigte eine
diskrete perlschnurartige Wandverdnderung
im peripheren Segment der Arteria renalis
dextra vor der Aufzweigung in die Segment-
arterien, was zum Befund einer multifokalen
FMD passte.

Therapie und Verlauf

Bei der zweiten nephrologischen Konsultation
nach der MR-Angiographie konnte festgestellt
werden, dass sich die Blutdriicke unter der
dreifachen antihypertensiven Therapie auf
125/80 mm Hg senken liessen. Aufgrund der
Befunde in der MR-Angiographie und auf
Wunsch der Patientin wurde trotz medikamen-
tos gut eingestellten Blutdruckwerten eine
invasive Angiographie der Nierarterien zur
weiteren morphologischen Charakterisierung
und Beurteilung der himodyamischen Rele-
vanz der Lasion geplant.

Zur Diagnosesicherung erfolgte eine inva-
sive Angiographie der Nierenarterien, wobei
die Lasion der rechten Nierenarterie visuell
stenosefrei imponierte. Die funktionelle Be-
urteilung durch endovaskulare Messungen mit
dem Druckdraht zeigte jedoch eine deutliche
himodyamische Relevanz (Abb. 2A). Der
transstenotische Druckquotient (TDQ, Quo-
tient aus Druck distal und proximal der Li-
sion) von 0,47 lag deutlich unter dem Cut-off
von 0,9, weshalb anschliessend eine perkutane
transluminale renale Angioplastie (PTRA)
durchgefithrt wurde. Die Stenose wurde
schrittweise mit einem 3-mm-Ballon, gefolgt
von einem 5-mm-Ballon dilatiert. Bei einem
TDQ von 0,91 wurde in der Folge nochmals
mit einem 6-mm-Ballon dilatiert, sodass
schliesslich ein TDQ von 0,99 erreicht werden
konnte, somit praktisch entsprechend einem
Druckabfall eines normalen Gefédsssegments
(ADD. 2B).

Postinterventionell wurde die Blutdruck-
medikation gestoppt und entsprechend den
Empfehlungen des 2019 erschienen Consen-
sus-Dokuments [6] wurden 100 mg Ace-
tylsalcylsdure verordnet. Des Weiteren er-
folgte neben einer engmaschigen Blutdruck-
kontrolle auch die Empfehlung einer
computertomographischen ~ (CT-)Angio-
graphie des Schddels, des Thorax, des Ab-
domens und des Beckens zur Abkldrung
weiterer FMD-Manifestationen. Der Blut-
druck war sechs Wochen nach der Inter-
vention weiterhin exzellent kontrolliert
(hduslich  100-115/60-80 mm Hg,
134/84 mm Hg), die Patientin dusserte eine

Praxis

sehr gute Belastbarkeit.

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html



1316 (62)

2023;23(38):1314-1316 | Swiss Medical Forum

Der besondere Fall

Diskussion

Dieser Fallbericht einer Patientin mit deutlich
erhohten Blutdruckwerten ohne erkennbare
Ursache beschreibt eine klassische Konstella-
tion, die die Abklarung einer sekundaren Ur-
sache der Hypertonie fordert. Neben dem Aus-
schluss eines Hyperaldosteronismus und eines
Phidochromozytoms sollte immer ein duplex-
sonographisches Screening fiir Hinweise auf
eine Nierenarterienstenose durchgefiihrt wer-
den. Neben der viel haufigeren arteriosklero-
tischen Nierenarterienstenose von meistens
vaskuldr vorerkrankten Patientinnen und Pa-
tienten ist bei jiingeren Frauen an eine FMD zu
denken. Auch wenn bildmorphologisch der
Befund zunichst nicht eindrucksvoll erschien,
konnte nach endovaskulérer funktioneller Aus-
messung und Consensus-gerechtem Vorgehen
mittels PTRA ein sehr zufriedenstellendes
Kurzzeitergebnis erzielt werden. Nach Behand-
lung einer FMD-Erstmanifestation sollte eine
CT- oder MR-Angiographie aller Gefisse von
Schiddel bis Becken erfolgen, um weitere
Manifestationen zu detektieren sowie okkulte
Aneurysmata und Dissektionen auszuschlies-
sen [6]. Das weitere Follow-up besteht aus einer
zumindest jahrlichen klinischen Untersu-
chung, Nierenfunktionskontrolle und - ab-
héngig von den Vorbefunden - erneuten Bild-
gebung [6].

Das Wichtigste fiir die Praxis

e Die fibromuskulare Dysplasie (FMD) ist eine
seltenere Ursache einer sekundéren Hyper-
tonie.

® Die FMD betrifft zu 80-90% jlingere Frauen.

¢ Die Diagnose kann zun&chst duplexsono-
graphisch verddchtigt, mittels CT-/MR-
Angiographie bestatigt und letztlich mittels
Angiographie mit pra- und poststenotischer
Druckmessung gesichert werden.

e Die Stenose wird in der Regel erfolgreich
durch eine perkutane transluminale renale
Angioplastie (PTRA) behandelt.

¢ Nachfolgend sollte eine CT- oder MR-Dar-
stellung aller Gefasse von Schéadel bis
Becken erfolgen zwecks Erkennung poten-
tieller weiterer Manifestationen und Kompli-
kationen.
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