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Fibromuskuldr dysplasi (FMD) ar en icke-aterosklerotisk,
icke-inflammatorisk angiopati i medelstora artérer, vilken
beskrevs i njurartirer 1938 [1] och i karotisartiarer 1964 [2].
Oftast engageras njurartirerna, vilket kan leda till renovas-
kular hypertoni.

Epidemiologi

Symtomatisk renal FMD (Figur 1 a) anses férekomma hos 0,4
procent av befolkningen [3], men prevalensen av asymtoma-
tisk FMD hos potentiella njurdonatorer ar 4 procent [4, 5].
Sjukdomen diagnostiseras oftast i aldrarna 15-50 ar men fo-
rekommer fran barndomen [6, 7] upp till &tminstone 89 &rs al-
der [8-10]. Den vanligaste mediala FMD-typen dr mer &n 4
ganger vanligare hos kvinnor [3, 4], medan den ovanligare in-
timala typen &r vanligare hos mén [3, 11]. Hoger njurartar
drabbas oftare dn vanster. Bilateral renal FMD [12] och multi-
pelt engagemang [13-37] (Tabell I) av framfor allt karotis- (Fi-
gur 2 a) och koronarartirer ar vanligt. FMD bor 6vervagas
som orsak vid dissektion eller ocklusion av karotisartirer hos
yngre patienter.

FMD ligger bakom 10 procent av fallen av renovaskulir hy-
pertoni [38, 39], som i 6vrigt orsakas av framst ateroskleros.
Jamfort med aterosklerospatienter ir FMD-patienter yngre
och har i mindre utstrickning aterosklerosens riskfaktorer
och ateroskleros annorstiddes. FMD &r vanligare hos vita av
europeiskt ursprung én hos asiater och svarta [39].

Patogenes

Att FMD ir vanligare hos kvinnor [4] antyder betydelse av
hormonella faktorer [40]. Antal graviditeter eller frekvens av
p-pilleranvindning skiljer sig dock inte mellan FMD-patien-
ter och kvinnor i 6vrigt [16, 40]. Kirlviaggsischemi dr ocksa av
betydelse [41]. Njurartirer och carotis interna har langa seg-
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Figur1a. Typiskt
angiografiskt ut-
seende av medial

| fibromuskular dys-

' plasi med »paérl-

{ band« distalt i hu-
vudnjurartdren hos
patient med reno-
vaskuldr hypertoni
som behandlats
med flera ldkeme-
del.

Figur 1 b. Efter per-
kutan transluminal
renal angioplastik
(PTRA) (samma
patient somi figu-
ren ovan).

ment utan avgaende grenar, och dirmed fa vasa vasorum. Ar-
tiarerna striacks vid rorelse och respiration, vilket kan skada
vasa vasorum och leda till viggischemi och utveckling av
FMD.

FMD éar vanligare i hoger njurartar [14], som ar lingre an
vinster, vilket leder till 6kad risk for renal ptos [42], som &r
vanligt vid FMD [43]. Vasospasm kan ge ischemi i vasa vaso-

B SAMMANFATTAT

Fibromuskuldr dysplasi dr en
icke-aterosklerotisk, icke-in-
flammatorisk angiopati som
drabbar medelstora artérer.
Oftast engageras njur- och
karotisartarer, vilket kan leda
till renovaskuldr hypertoni
respektive cerebral ischemi.
Vid njurartdrstenos indikerar
franvaro av generell atero-
skleros att stenosen kan vara
orsakad av fibromuskular
dysplasi.

Screening kan utféras med
ultraljud, kaptoprilrenografi,
MR- eller DT-angiografi, men
digital subtraktionsangiogra-
fi arfortfarande etablerad
standardmetod for diagnos.

Vid njurartdrstenos bor pa-
tienterna behandlas med sik-
te pa blodtryck <140/90 mm
Hg. Invasiv behandling ak-
tualiseras ndr hypertonin inte
kan kontrolleras medicinskt
med rimligt antal lakemedel
samt vid nedsatt njurfunk-
tion.

Da invasiv behandling &rin-
dicerad dr perkutan translu-
minal angioplastik den domi-
nerande behandlingsformen,
med goda behandlingsresul-
tat. Oppen kirurgisk behand-
ling blir aktuell framst efter
komplikationer till angiopla-
stik.
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Figur 2 a. Fibromuskular dyspla-  Figur 2 b. Efter perkutan translu-
sii carotis interna. Symtom av minal angioplastik (PTA) (samma
bilaterala emboliseringarihemi- patient som i figuren intill).
sfdrerna.

rum, och FMD forekommer tillsammans med Raynauds feno-
men [17]. FMD &r dven associerad med rékning [40], och ro-
kande FMD-patienter har mer uttalade féordndringar an icke-
rokande [44].

Renal FMD hos syskon och tvillingar [45] antyder betydelse
av arftlighet. FMD antas drvas autosomalt dominant med va-
rierande penetrans och symtom [46]. Association med poly-
morfier i angiotensinkonvertasallelen ACE-I [47] och auto-
immun orsak har foreslagits, baserat pa associationer med
HLA-Drw6 [40]. FMD kan férekomma tillsammans med
Ehlers-Danlos’ syndrom typ IV [48], feokromocytom [49],
Marfans syndrom [50], Alports syndrom [51] och Takayasus
arterit [52].

Differentialdiagnoser

Differentialdiagnoser forutom ateroskleros ar typ 1-neuro-
fibromatos [53, 54], Ehlers-Danlos’ syndrom, Williams’ syn-
drom och vaskulit. Dessa diagnostiseras genom associerade
fenotypiska drag: hudlesioner vid typ 1-neurofibromatos [55];
akrogerisk dysmorfi, hudelasticitet och led6éverrorlighet vid

________________________________________________________________________________|
TABELL I. Artdirengagemang vid FMD [12-37].

Drabbad artér Frekvens, %
Njurartar 75-89
Bilateralt i njurartdrer 23-65
Hoger njurartar 68-82
Vanster njurartar 18-32
Karotis- eller vertebralartar 3-26
Multipelt artdrengagemang (aorta, iliaca,

poplitea, viscerala eller hepatiska karl,

kranskarl, subclavia, nedre extremitet) 8-28
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Ehlers-Danlos’ syndrom [56]; ansiktsdysmorfi, aortastenos
och avvikande beteende vid Williams’ syndrom [57]. Genetis-
ka test kan ocksé anviindas.

Eftersom FMD ar en icke-inflammatorisk sjukdom, ingar
inte anemi eller 6kning av akutfasreaktanter i sjukdomsbil-
den. Eftersom storkérlsvaskulit kan forekomma utan ovan-
stdende manifestationer, kan differentialdiagnos ibland be-
h6va baseras pa viavnadsprov [58].

Klassifikation

FMD Kklassificeras med avseende pa framst drabbat artér-
viggslager [14, 59-61]. Mediala och perimediala fibroplasier
utgor ca 95 procent och intimal fibroplasi ca 5 procent. Dess-
utom forekommer enstaka adventitiella fibroplasier.

Patofysiologi

Eftersom renal FMD ger lumeninskrinkning, finns forut-
sattning for en tryckgradient, njurartirstenos. Renin-angio-
tensin-aldosteron(RAA)-systemet aktiveras, vilket leder till
volymexpansion och hypertoni som underhélls av 6kad
endotelin(ET) 1-produktion, lokal RAA-aktivering, remodel-
lering och oxidativ stress [62]. Hypertonin dr ddrmed inte
ldngre beroende enbart av RAA-systemet, utan &ven av vaso-
konstriktiva proliferativa effekter [63]. Inflammationsmedia-
torer som CRP (C-reaktivt protein), tumornekrosfaktor o, in-
terleukin-6, neopterin och vasokonstringerande ET-1 okar
vid renovaskulir hypertoni [64]. Dock dr nivaerna av neopte-
rin och ET-1ldgre vid FMD é&n vid aterosklerotisk njurartir-
stenos [64], indikerande att FMD-hypertoni dr mer direkt re-
ninberoende [65].

Fortsatt lumeninskriankning ledande till ischemisk nefro-
pati [66] dr ovanligare vid FMD #n vid ateroskleros [3, 67],
men data vid FMD [4, 68-72] ar fiarre. Mellan 26 och 28 pro-
cent avdem med asymtomatisk FMD utvecklar hypertoni un-
der 4 ar [4, 5], och upprepade angiografier visar FMD-pro-
gression hos upp till 40 procent [6, 70]. FMD kan leda till
minskad njurstorlek [72], njurfunktionsnedsittning [16, 65,
73, 74], totalocklusion [75], njurinfarkt [72, 76] och uremi [18,
77], men &ven till stenosregression [78].

Klinisk bild

Symtom som leder tankarna till renovaskulir hypertoni sam-
manfattas i Fakta 1 [79]. Renovaskulir hypertoni dr den nést
vanligaste sekundéra hypertoniformen, och ses hos ca 2 pro-
cent avvuxna hypertonipatienter [80].

Vid njurartirstenos indikerar franvaro av generell atero-
skleros majlig FMD-genes. Vid antingen hoggradig stenos i
singelnjure eller bilateral FMD, ofta med en njurartéir ocklu-
derad och den andra stenoserad, férekommer plotsliga lung-
6dem, »flash pulmonary edema« [81-83]. Ibland hérs blasljud i

_________________________________________________________|
B FAKTA 1

Renovaskuldr hypertoni bor
misstdnkas hos hyperten- hammare eller angioten-
siva patienter med nagot el- sinll-antagonister
ler nagra av féljande karak- e | 3galder (<30 ar)
teristika [79]: e Forsamring av tidigare vl-
e Behov av >3 antihyperten- kontrollerad hypertoni
siva ldkemedel for att kon- e Spontan hypokalemi
trollera blodtrycket e Blasljud dver aorta eller
e Hypertoni med snabbt njurartdrer
Okande S-kreatinin e Of6rklarade lungodem
e Kraftig S-kreatininstegring (flash pulmonary edema)

efter behandling med ACE-
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»Cerebrovaskular FMD kan vara
asymtomatisk eller ge ospecifik
huvudvark, tinnitus och yrsel,
alternativt stroke...«

flankerna, och rutinlaboratorieprov kan avsléja njurskada el-
ler hypokalemi.

Cerebrovaskular FMD kan vara asymtomatisk eller ge
ospecifik huvudvirk, tinnitus och yrsel, alternativt stroke el-
ler transitorisk ischemisk attack (TIA) [3, 71]. FMD i mesen-
terialartirer kan ge bukangina, och FMD i extremitetsarti-
rer kan orsaka extremitetsischemi [3].

Undersékningar for renal fibromuskuldr dysplasi

Vid misstédnkt njurartérstenos remitteras patienten vanligen
till specialistsjukvarden fér nagon av nedanstaende scree-
ningundersokningar. Prisuppgifterna avser regionpris 2008
vid Universitetssjukhuset MAS i Malmo.

Ultraljudsundersokning. Ultraljudsundersékning mojlig-
gor bestamning av njurstorlek. Lingdskillnad mellan njurar-
na>1,5 cm anses diagnostiskt for njurartirstenos och ses hos
60-70 procent av patienter med renovaskulir hypertoni [84].
Fiargdoppler visualiserar ofta njurartirstenos, speciellt om
denna ir ostial [85]. Resistensindex, som ansetts predicera ut-
gangen av angioplastik och stentning vid aterosklerotisk njur-
artirstenos [86], har inte utvirderats vid FMD. Metodens
svagheter ar dess beroende av trinad undersékare och svarig-
heter att visualisera grenartirer eller accessoriska artirer
respektive att visualisera kérl vid obesitas eller storande
tarmgas [87]. Unders6kningspris 1548 kr.

Kaptoprilrenografi. Kaptoprilrenografi ar en isotopunder-
sokning, som viarderar njurfunktionens angiotensin II-bero-
ende. Positivt test innebér att 25-50 mg kaptopril oralt forse-
nar och reducerar isotopupptag, forlanger transittid, fordro-
jerisotopexkretion och paverkar separatfunktion vid unilate-
ral sjukdom [88]. Sensitivitet och specificitet minskar vid
njursvikt, bilateral stenos, grenartiarengagemang och vid
singelnjure. FMD kan visualiseras med kaptoprilrenografi,
men pa grund av otillfredsstillande sensitivitet och specifici-
tet [89, 90] anses metoden inte som férstahandsval. Under-
sokningspris 4 143 kr.

MR-angiografi. MR-angiografi (MRA) kan anvéndas for att
noninvasivt utesluta signifikant njurartirstenos. Falskt posi-
tiva resultat ar dock vanliga, och stenosgraden Gverskattas
ofta [64, 90]. MRA visualiserar karldiameter ned till 2-2,5
mm och har ddrmed begrinsad upplosningsférmaga avseen-
de distala och intrarenala artarer, varfér den ifragasatts for
FMD-diagnostik [12, 71]. Gadoliniumtoxicitet gor att meto-
den bor undvikas vid svar njurfunktionsnedséttning. Under-
sokningspris 6 562 kr.

DT-angiografi. Datortomografisk angiografi (DTA) har un-
gefdr samma sensitivitet och specificitet som MRA [90] men
innebdr stralningsbelastning och infusion av potentiellt
nefrotoxisk kontrast. DTA avbildar bade lumen och kirlvigg
men har begrinsad upplosning avseende distala och intrare-
nala artérer [12]. Unders6kningspris 6 853 kr.
Utredningsgéngen vid misstdnkt njurartirstenos maste
anpassas till mojligheterna pa aktuellt sjukhus, men specifici-
tet och sensitivitet for de dyrare MRA och DTA ar inbordes
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likvérdiga och bittre &n vad de ar for ultraljud och skintigrafi
[89, 90]. MRA eller DTA anviinds darfér ibland som andra-
handsundersokning efter positivt screeningfynd med ultra-
ljud eller kaptoprilrenografi niar stenosmisstanken &r stark.

Angiografi. Da screeningundersokning stidrkt misstanken
om njurartarstenos eller nir FMD-misstanken ar stark och
om det foreligger indikation for revaskularisering konfirme-
ras diagnosen med intraarteriell digital subtraktionsangio-
grafi. Unders6kningen ar fortfarande etablerad standardme-
tod for diagnos av FMD [71]. FMD-lesionerna &r i typiska fall
trunkala eller distala, till skillnad fran aterosklerotiska lesio-
ner, som oftast ar proximala eller ostiala [3]. Vid medial fibro-
plasi leder fibromuskuldra insndvningar omvixlande med
aneurysm till det klassiska »pérlbandsutseendet« vid angio-
grafi (Figur1a) [12].

Tryckgradienter. Intraarteriell tryckmétning 6ver stenosen
rekommenderas [91] for att selektera patienter for invasiv be-
handling [92, 93], men konsensus saknas avseende vilken gra-
dient som indikerar hemodynamisk signifikans. Vid FMD [18,
94] predicerar dock medeltrycksgradient 210 mm Hg gynn-
samt svar pa dilatation. Tryckmétningar kan dven avsloja
FMD hos patienter utan morfologiska tecken pa njurartérste-
nos vid angiografi[94].

Undersdkningar vid fibromuskuldr dysplasi i karotisartarer
Ultraljudsundersékning av karotisartirer kan ge misstanke
om cerebrovaskulidr FMD [71]. MRA och DTA kan ocksa an-
vindas, speciellt for virdering av eventuella samtidiga aneu-
rysm [3]. Formella jimforelser av icke-invasiva diagnosmeto-
der har dock inte gjorts pa denna indikation, och &ven vid ce-
rebrovaskular FMD rekommenderas angiografi (Figur 2 a)
for definitiv diagnos [71].

Behandlingsval

FMD kan behandlas medicinskt, endovaskuliart och kirur-
giskt. Randomiserade langtidsstudier saknas, och det ir svart
att predicera blodtryckssvaret efter renal revaskularisering
[80]. Invasiv endovaskuldr eller kirurgisk behandling bor
Overvigas da hypertoni inte kan kontrolleras medicinskt, vid
intolerans eller bristande ordinationsféljsamhet och vid ned-
satt njurfunktion [71]. Under medicinsk behandling bér blod-
tryck och njurfunktion foljas. Vissa rekommenderar dessutom
regelbunden ultraljudsuppféljning av njurstorlek och revasku-
larisering om denna minskar med >1 cm [3].

Medicinsk behandling

Prevention. Vid aterosklerossjukdom ges acetylsalicylsyra
och statin. Hos patienter med FMD och ingen eller varierande
utbredning av samtidig ateroskleros far indikationen for sa-
dan behandling evalueras individuellt. Den viktigaste medi-
cinska atgirden vid renal FMD ér blodtryckssédnkning.

Antihypertensiv behandling. Blodtrycksreduktion minskar
kardiovaskular morbiditet och mortalitet [95], varfor alla pa-
tienter med FMD-orsakad renovaskulédr hypertoni bor erbju-
das antihypertensiv behandling [79] med maltryck <140/90
mm Hg om det tolereras. Behandlingsriktlinjer [79] anger fem
grupper av forstahandsmedel: ACE-hdmmare, angiotensin II-

»... alla patienter med FMD-orsakad
renovaskular hypertoni bor erbju-
das antihypertensiv behandling ...«

LAKARTIDNINGEN NR 44 2009 VOLYM 106



LAKARTIDNINGEN NR 44 2009 VOLYM 106 2833



KLINIK OCH VETENSKAP

B FAKTA 2. Kurativ PTRA-behandling hos 25-arig kvinna

En 25-arig kvinna insjuknade
med intracerebral blédning
frontalt hoger2x2x1cm.
Utredning visade ingen bak-
omliggande karlmissbild-
ning. Daremot upptacktes en
pataglig, tidigare odiagnosti-
serad arteriell hypertoni,
som inte kunde regleras med
felodipin (Plendil 10 mgx1)
och metoprolol (Seloken ZOC
200 Mgx1).

Kreatininvdrdet var 75
umol/l. Ultraljud och renal
angiografi utfordes pa hem-
ortssjukhuset och gav miss-
tanke om FMD-féréandringar
bilateralt. Renal angiografi
pa Universitetssjukhuset
MAS i Malmé bekraftade
FMD-féréndringar i vdnster
huvudnjurartar, och tryck-
matning visade narmast

omadtbart tryck distalt om
dessa. FMD-forandringar pa-
visades dven i grenartarer till
hoger njure, dar dock ingen
tryckgradient uppmattes.
PTRA (perkutan transluminal
renal angioplastik) med 6 mm
ballong utférdes av de véns-
tersidiga forandringarna, har-
efteringen tryckgradient.
Patienten skrevs ut med en-
dast Seloken ZOC 100 mgx1
och blodtryck 120-130/75-
80 mm Hg.

Redan 4 manader efter PTRA
var patienten medicinfri med
blodtryck 120/80 mm Hg och
kreatinin 73 umol/l. Hon har
harefter f6ljts vid vardcentral
pa hemorten under 8 ar utan
behov av blodtrycksmedici-
nering. PTRA var alltsa defini-
tionsmassigt [99] kurativ.

antagonister, betablockerare, kalciumfl6deshimmare och di-
uretika. Alla kan anvéndas vid renovaskuldr hypertoni orsa-
kad av FMD. Vid bilateral stenos eller stenos i singelnjure bor
dock RAA-systemet blockeras med forsiktighet, eftersom
njurfunktionen kan férsimras pa grund av dilatation av effe-
renta arterioler ledande till reducerat perfusionstryck efter
stenosen. Detta kan reducera kapillartrycket i glomeruli till
under perfusionstryck [96]. Litta, oftast reversibla S-kreati-
ninstegringar dr vanliga, och akut njursvikt har beskrivits [97].

Endovaskuldr behandling

Oppen kirurgi var vanlig fram till bérjan av1990-talet. Hiref-
ter har perkutan transluminal angioplastik (PTA) successivt
blivit dominerande invasiv behandlingsmetod i njurartirer
(PTRA [perkutan transluminal renal angioplastik], Figur 1 a
och b) [3, 71, 98] och karotisartédrer (Figur 2 a och b) [3, 71].
Priset for renal angiografi med PTRA var 18 693 kr &r 2008.

Korttidsresultat. Publicerade serier omfattar >1300 PTRA-
behandlade patienter med renal FMD [8, 15, 17-37]. Kvinnor
var 4,4 ganger vanligare &n mén, och 25 procent hade bilateral
FMD. Resultaten ar rapporterade i enlighet med »Guidelines
for the reporting of renal artery revascularization in clinical
trials« [99]. Ett lyckat behandlingsresultat (cure) definieras
som diastoliskt blodtryck <90 mm Hg och systoliskt blod-
tryck <140 mm Hg utan antihypertensiv medicinering. For-
battring (improvement) definieras som diastoliskt blodtryck
<90 mmHg och/eller systoliskt blodtryck <140 mm Hg med
samma eller reducerat antal likemedel eller som reduktion av
diastoliskt blodtryck >15 mm Hg med samma eller reducerat
antal lakemedel. Behandlingsvinst (benefit) definierad som
»lyckat behandlingsresultat« eller »forbattring« [99] uppnad-
des hos 55 procent [17] till 100 procent [28] hos ca 75-90 pro-
cent i de flesta serier. Bast resultat ses vid FMD i huvudarta-
ren, medan blodtryckssvaret inte ar lika uttalat vid PTA i
grenartérer [18, 25].

Stentning. Eftersom stenosen vid renal FMD normalt &r lo-
kaliserad distalt i huvudartéiren, ger PTRA oftast goda resul-
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tat, och det finns da ingen indikation for stentning. Aven med
tanke pa patienternas relativa ungdom bér stentning undvi-
kas. Indikationer for stentning vid FMD &r allvarliga kompli-
kationer, tryckgradienter efter upprepade PTRA-f6rs6k och
sma njurartdraneurysm.

Komplikationer. Punktionshematom rapporterades hos
3-26 procent [8, 25, 26, 31], dissektion hos 1-7 procent [8, 18,
25] och ruptur hos 2-6 procent [18, 25, 37], framst vid kom-
plexa stenoser. Vissa av dessa kan behova stentas elleri ensta-
ka fall opereras 6ppet. Grenartidrocklusion sigs hos 1-5 pro-
cent [8, 18, 25], medan njurartiartrombos efter PTRA &r ovan-
ligt. Ocklusioner i huvudartiren har inte rapporterats, men
embolism till njure och nedre extremitet férekommer [25,
26].

Langtidsresultat. Uppfoljningstider varierar mellan 6 [27]
och 112 [30] manader. Bonelli [25] rapporterade 6 procent rein-
terventioner, medaniMalmo 34 procent behévde ny PTRA un-
der 7 ars uppfoljningstid [18]. Oftast rérde det sig om planerad
kontralateral PTRA eller planerad uppf6ljning inom 6 méana-
der efter initialt suboptimal PTRA. Behov av reintervention ar
vanligare vid komplexa lesioner eller grenartirengagemang.

Ett fall med en 25-arig kvinna som framgangsrikt behand-
lats med PTRA beskrivs i Fakta 2.

Kirurgisk behandling

Oppen kirurgi aktualiseras efter PTRA-komplikationer som
trombos, perforation eller dissektion som inte kan hanteras
endovaskulirt. En annan majlighet dr da att anvénda stent el-
ler stentgraft; behandlingsval avgors av lesionens utbredning
och flodessituationen. Kirurgi kan dven 6vervagas efter upp-
repade misslyckade PTRA-forsok eller restenoser efter PTRA
samt vid storre njurartaraneurysm.

Korttidsresultat. Resultat fran >1100 patienter har publice-
rats [13, 14, 74, 100-116]. Framst har aortorenal bypass [13, 73,
104, 105, 107, 109, 116], grenartirrekonstruktion [74, 102] eller
autotransplantation [103, 104, 106, 114] utforts. Korttidsresul-
taten dr utmirkta, men andelen som uppnar ett lyckat behand-
lingsresultat har minskat de senaste 10 aren pa grund av hogre
alder, langre hypertoniduration och mer komplexa lesioner, ef-
tersom FMD i huvudartiren numera PTRA-behandlas.

Komplikationer. Enstaka dodsfall har rapporterats efter
FMD-kirurgi [74, 114, 116]. Total morbiditet efter kirurgi ar
19-28 procent och utgors fraimst av urinvagsinfektion och
postoperativ pneumoni [13, 116]. Tidig postoperativ ocklusion
ses hos 4-13 procent [13, 73, 111, 113, 116] och senare restenos
hos 0-16 procent [13, 104, 113, 116]. Postoperativ njurfunk-
tionsnedséttning dr ovanlig [13, 73, 74,101, 105, 114].

Pediatrisk njurartadrstenos och artdrdysplasi

Renovaskulér sjukdom dr den vanligaste orsaken till hyperto-
ni hos barn efter torakal aortakoarktation och parenkymatdés
njursjukdom [6] och orsakar 8-10 procent av fallen av sekun-
dér hypertoni hos barn. Pediatrisk njurartirstenos férekom-
mer vid FMD, anldggningsrubbningar, neurofibromatos typ
1, moyamoyasjuka, Takayasus arterit, Alagilles syndrom och
Williams’ syndrom [6, 117-119]. FMD ir vanligast i Nordame-
rika och Visteuropa, medan Takayasus arterit dominerar i
Asien och Afrika [7].

Endovaskulir behandling hos barn. Resultat av PTRA vid-
FMD hos 230 barn och ungdomar har publicerats [7, 117, 120-
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133]. Konsfordelningen ar jaimn hos barn. Behandlingsvinst
[99] har rapporterats hos ca 90 procent. Under 1-12 ars upp-
foljning rapporteras restenos hos 27-33 procent [120, 128].

Oppen kirurgi hos barn. Oppen kirurgi har rapporterats
hos 404 barn och ungdomar [6,121,132,134-140]. I tidiga seri-
er genomgick 40-50 procent av patienterna nefrektomi [136,
138, 139]; numera férordas aortorenal anastomos [6]. Lang-
tidsuppf6ljning (1-10 ar) visar behandlingsvinst [99] hos ca 95
procent och lag restenosfrekvens trots barnens fortsatta till-
vaxt.

Fibromuskuldr dysplasi och aneurysm
Aneurysmutveckling dr inte ovanlig vid FMD, men njurartér-
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