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Fallbeschreibung

Anamnese

Der Hausarzt stellte 2014 bei der damals 37-jahrigen Pa-
tientin erstmals deutlich erh6hte Blutdruckwerte fest.
In der Praxis und zuhause mass der systolische Blut-
druck im Durchschnitt um 170 mmHg und der diasto-
lische Blutdruck mehrheitlich tiber 90 mmHg. Eine
Komorbiditdt war nicht bekannt. Die Patientin nahm
keine Medikamente ein, rauchte nicht und die Fami-
lienanamnese war nicht hinweisend fiir das Vorliegen
einer familidren Hypertonie. Der Body-Mass-Index der
Patientin betrug 23,8 kg/m?.

Status und Befunde

Im klinischen Untersuch sahen wir eine Patientin in
gutem Allgemein- und Erndhrungszustand ohne auf-
fallige Befunde.

In den ersten Abklarungen fand sich im EKG ein nor-
mokarder Sinusrhythmus ohne Hypertrophiezeichen
und die Karotis-Duplexsonographie zeigte stenose-
freie und normalkalibrige Karotiden.

Die transthorakale Echokardiographie war bis auf eine
minimale Mitralklappeninsuffizienz unauffillig und
zeigte eine normale linksventrikuldre Funktion ohne
Zeichen einer Hypertrophie.

Die Serumelektrolytwerte (Natrium, Kalium, Kalzium)
lagen im Normbereich, ebenso die Schilddriisen- (TSH
1,91 mU/]; Norm: 0,16—4,25 mU/1), Cortisol- (214 nmol/I;
Norm: 138-690 nmol/l), Metanephrin- (0,26 U/]; Norm:
0,03-0,85 U/1), Renin- (27,8 U/1l; Norm: 5-40 U/l) und Al-
dosteronwerte (87,2 ng/l; Norm: 65-285 ng/l). Die glo-
meruldre Filtrationsrate betrug 92 ml/min/1,73m?
(Kreatinin 74 pmol/l) bei Nachweis einer Makroalbu-
minurie (Albumin/Kreatinin-Index im Spontanurin
210,8 mg/mmol).

In der darauffolgenden farbkodierten Duplexsonogra-
phie der Nieren zeigte sich eine einseitige fibromusku-
lare Dysplasie der linken Nierenarterie mit einer Fluss-
beschleunigung auf mehr als 2,5 m/sec.
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Angiographisch handelte es sich um eine unifokale
fibromuskulédre Dysplasie mit einer geschitzten Steno-
sierung von 50-70%.

Diagnose

Die Diagnose einer einseitigen fibromuskulédre Dyspla-
sie mit Ausbildung einer renalen Hypertonie wurde
gestellt.

Therapie und Verlauf

Eine medikamentosen Kombinationstherapie beste-
hend aus einem ACE-Hemmer (Perindopril 5 mg) und
einem Kalziumantagonisten (Amlodipin 5 mg) wurde
initiiert. Damit konnte der Blutdruck nur ungeniigend
kontrolliert werden und trotz umfassender Informa-
tion lehnte die Patientin einen weiteren Ausbau der
medikamentdsen Therapie ab. Die Therapien und Blut-
druckwerte sind in Abbildung 1 im zeitlichen Verlauf
dargestellt.

Bei Persistenz der Hypertonie erfolgte im Mai 2014
eine erste perkutane Ballon-Angioplastie. Aufgrund
der fiir eine fibromuskuldre Dysplasie ungewohnliche
ostiale Lage der Stenose und des relevantem Druckgra-
dienten nach Angioplastie wurde ein Stent in die linke
Nierenarterie implantiert. Nach der Intervention zeig-
ten sich erstmalig normale Blutdruckwerte und die
Medikation mit Perindopril und Amlodipin wurde ge-
stoppt. Im Verlauf kam es zu rezidivierenden In-Stent-
Stenosen mit konsekutiven Anstiegen des systolischen
Blutdruckes bis zu 180 mmHg. Im August 2014, Mirz
2015 und November 2016 erfolgten katheterbasierte
Reinterventionen, um die In-Stent-Stenosen zu dilatie-
ren. Auf eine chirurgische Bypass-Anlage wurde bei
der fibromuskuldren Dysplasie verzichtet. Die rezidi-
vierenden In-Stent-Stenosen wurden nach interdiszi-
plindrer Besprechung zusatzlich mit einem Stentgraft
behandelt, der in den bereits vorliegen Stent implan-
tiert wurde. Zwischen November 2016 und Juni 2017
war die Patientin wieder normotensiv ohne Medika-
tion; anschliessend stieg der Blutdruck erneut konti-
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Abbildung 1: Verlauf der Blutdruckwerte und der durchgefiihrten Therapie im zeitlichen Verlauf. Die griinen Pfeile mit * entsprechen PTA und Stentein-
lagen, ** entspricht der Nephrektomie links, der blauer Pfeil gibt die Medikamentenanzahl an.

nuierlich an. In der Kontrolle im Dezember 2017 lag der
systolische Blutdruck erneut tiber 170 mmHg trotz ei-
ner Kombinationstherapie mit Valsartan 100 mg und
Amlodipin 10 mg einmal taglich (Abb. 1).

Im Verlauf nahm die Nierengrésse links deutlich ab
und der Lingsdurchmesser betrug im Dezember 2017
nur noch 8,5 cm (Abb. 2A).

Die seitengetrennte Nierenfunktionspriifung mittels
99-mTc-Szintigraphie zeigte einen kompletten Funk-
tionsverlust der linken Niere. Die Indikation zur linkssei-
tigen Nephrektomie wurde evaluiert und die Operation
Anfang 2018 roboterassistiert durchgefiihrt (Abb. 3).

Der intra- und postoperative Verlauf war komplika-
tionslos. Bereits zwei Tage postoperativ war die Patien-
tin normotensiv ohne Medikamente. Sie konnte am
dritten postoperativen Tag nach Hause entlassen wer-
den und war bei der Verlaufskontrolle zwei Wochen
spater weiterhin normotensiv. Einen Monat nach der
Operation betrug der Blutdruck 120/72 mmHg ohne
Medikamente. Die histologische Aufarbeitung des Ne-
phrektomiepriparates zeigte eine herdférmiger Hyali-
nose, Glomerulosklerose, interstitielle Fibrose, tubu-
lare Atrophie und eine Intimamyofibrose.

Diskussion

Die arterielle Hypertonie bleibt mit einer Privalenz
von ca. 30% ein globales Problem [1]. Dabei unterschei-
det man atiologisch die primare von der sekundédren
Form der Hypertonie. Die Ursache der primédren Hy-
pertonie (auch essentielle Hypertonie genannt) ist im
Detail nicht bekannt und multifaktoriell. Dem gegen-
Uiber ist die sekunddre Hypertonie eher selten (5-10%
aller Hypertonien) und wird im Wesentlichen verur-
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sacht durch ein Schlafapnoesyndrom, eine Erkran-
kung des Nierenparenchyms, eine Nierenarterienste-
nose, einen primireren Hyperaldosteronismus, eine
Schilddriisenerkrankung, ein Cushing-Syndrom, ein
Phdochromozytom, eine Koarktation der Aorta oder
andere seltene Erkrankungen [2].

Folgende Zeichen und Symptome weisen auf eine
sekunddre Hypertonie hin: therapieresistente Hyper-
tonie trotz adiquater Anwendung von drei Hyperto-
nie-Medikamentenklassen einschliesslich eines Diure-
tikums und nachvollziehbarer Compliance, schneller
Blutdruckanstieg bei zuvor normwertigen Blutdruck-
werten, Alter unter 30 Jahren bei negativer Familien-
anamnese flr Hypertonie, bei generalisierter Arterio-
sklerose und bei Koinzidenz von Elektrolytstorungen.
Die haufigste Ursache der sekunddren Hypertonie ist
eine Nierenerkrankung mit einer Inzidenz von 10-45%
[3]. Bei der renalen Ursache der Hypertonie unterschei-
det man dtiologisch zwei Kategorien: die parenchymal
und die vaskuldr bedingte sekundiare Hypertonie. Bei
der vaskuldren Form ist primir eine Nierenarterienste-
nose ursdchlich. Dabei ist die Nierenarterienstenose mit
einer Inzidenz von 1% eher selten [4]. Die Stenose kann
infolge einer Plaquebildung bei Arteriosklerose oder in-
folge einer fibromuskuldren Dysplasie entstehen.

Die fibromuskuldre Dysplasie ist eine nicht inflamma-
torische, nicht arteriosklerotische Stenose, die am
haufigsten in den Nierenarterien oder den Karotiden
beobachtet wird. Sie ist in 5-10% der Fille die Ursache
der Nierenarterienstenose und die Privalenz in der Be-
volkerung liegt bei 0,4% [5]. Man unterscheidet dabei
drei angiographische Formen: die multifokale (perl-
schnurartig), die unifokale (Stenose <1 cm) und die tu-
buldre (Stenose >1 cm). Histologisch unterscheidet man
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Abbildung 2: Bildgebung der Nieren und Nierenarterien: A-B) Computertomographie mit Darstellung der verkleinerten Niere
links (* in A) und der Protrusio des Stents in Richtung Aorta descendens (** in B). C) Angiographische Darstellung der Stenose
der linken Arteria renalis mit Stent (***). D) Sonographie des Abdomens mit Darstellung der Protrusio des Stents in die Aorta

descendens (****),

ebenfalls je nach Verdickung der Gefasswand die me-
diale, die intimale und die perimediale Form der fibro-
muskuldren Dysplasie.

Die primire klinische Manifestation einer fibromus-
kuldren Dysplasie der Nierenarterien besteht in einer
therapieresistenten Hypertonie. Zur Behandlung exis-
tieren keine randomisierten Studien, die Datenlage be-
schrankt sich auf Expertenmeinungen. Oft wird die an-
tihypertensive Therapie mittels ACE-Hemmer initiiert.
Wenn die alleinige Therapie mit einem ACE-Hemmer
nicht ausreicht, sollte zusétzlich ein antihypertensives
Medikament dazugegeben werden (z.B. Thiaziddiure-
tika, Kalziumkanalblocker oder Mineralokortikoidre-
zeptor-Antagonisten). Falls sich damit keine Normali-
sierung des Blutdruckes erreichen ldsst, qualifizieren
die Patienten zur Revaskularisation der renalen Arte-
rie. Insbesondere ist die Indikation zur Revaskularisa-
tion gegeben, wenn die fibromuskuldre Dysplasie uni-
lateral vorhanden ist und eine Schadigung der Niere
verursacht. Der aktuelle «state of the art» der Therapie
ist die perkutane transluminale Angioplastie (PTA)
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ohne Stenteinlage. Die Stenteinlage hat sich in Fall-
serien als wenig erfolgversprechend erwiesen.

Die PTA war in unserem Fall nicht erfolgreich, da es zu
wiederholten In-Stent-Stenosen kam. Die Protrusio des
Stents ist hingegen keine Komplikation, sondern die
Stenteinlage im Bereich des Ostiums wird gezielt mit
einer aortaler Uberlappung von 1-2 mm implantiert,
was duplexsonographisch eindriicklich imponiert,
aber klinisch und vaskuldr nicht relevant ist (Abb. 2B).
Falls die PTA wiederholt nicht zum Erfolg flihrt, ist eine
operative Vorgehensweise empfohlen. In erster Linie
wird hier eine arterielle Revaskularisation der Nieren-
arterie empfohlen. Bei sekundirem Nierenschaden
durch Mangelperfusion (Schrumpfniere) stellt die Ne-
phrektomie eine mogliche kurative Losung dar.

Die Pathophysiologie der persistierenden Hypertonie
bei chronischer Minderperfusion einer einseitigen
Niere respektive einseitige Nierenarterienstenose
wurde bereits 1934 von Herrn Goldblatt beschrieben:
Ratten mit einseitigem iatrogenem vollstindigem
oder partiellem Verschluss der Nierenarterie entwi-
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Abbildung 3: Intraoperative Aufnahme des Situs: * verkleinerte Niere links, ** Klipps zur
Abklemmung der Blutzufuhr zur linken Niere.
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ckelten eine Hypertonie [6]. Die Minderperfusion, oft
bei einer Stenose von 40% und mehr, fiihrt zu einer
Aktivierung der Renin-Angiotensin-Aldosteron-Sy-
stems (RAAS) mit konsekutiver Natriumretention und
Volumenexpansion. Der biochemische Nachweis des
aktivierten RAAS gelingt allerdings nicht immer, wie
auch in unserem Fall, wo die entsprechenden Werte im
Normbereich lagen.

Das Wichtigste flir die Praxis

Bei einer persistierenden Hypertonie muss an eine sekundare Ursache

gedacht werden. Dabei ist die fibromuskulare Dysplasie relativ haufig. Nach

erfolgloser medikamentdser Therapie kann eine einseitige Nephrektomie
eine Normalisierung der Blutdruckwerte bewirken (gemaéass den histori-
schen Versuchen von Goldblatt).
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In diversen Fallstudien wurde das meist im Langzeit-
verlauf erfolglose Stenting bei der fibromuskulére Dys-
plasie beschrieben. Die einseitige Nephrektomie ist ge-
mass Expertenkonsensus kein Goldstandard in der
Behandlung der einseitigen fibromuskuldren Dyspla-
sie. In unserem Fall haben wir uns zu diesem Schritt
entschlossen, weil die Patientin eine effiziente medika-
mentdse Therapie ablehnte, eine weitere PTA wahr-
scheinlich nicht erfolgreich sein wiirde und die betrof-
fene Niere bereits funktionslos war. Nach erfolgter
Nephrektomie war die Patientin normotensiv ohne
Medikation, analog den Versuchen von Herrn Gold-
blatt im Jahr 1934.
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