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Early revascularization after combined surgery in moyamoya disease
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Vážená redakce,

nemoc moyamoya (moyamoya disease; 

MMD) je chronické progresivní stenooklu-

zivní onemocnění terminálních úseků vnitř-

ních karotid (a. carotis interna; ACI) a ini-

ciálních úseků předních (a. cerebri anterior; 

ACA) a středních mozkových tepen (a. cere-

bri media; ACM) doprovázené tvorbou ko-

laterál na bazi mozku. Vzhled těchto kola-

terál dal nemoci název. Na DSA připomínají 

„prchavý obláček kouře“ – japonsky moy-

amoya [1]. Další kolaterály mohou být lep-

tomeningeální a dále transdurální ze ze-

vního karotického povodí (rete mirabile, 

vault moyamoya). První zmínky o MMD po-

cházejí z Japonska z konce 50. let 20. století 

a dlouho byla nemoc považována za ende-

mickou. Koncem 60. let byly publikovány 

první případy u neasijské populace. V čes-

kých textech popsali onemocnění již v roce 

1970 Urbánek et al [2]. Pokroky a dostupnost 

moderní dia gnostiky navýšily původně ra-

ritní počty případů. Aktuální incidence a pre-

valence v Japonsku jsou 0,94/ 100 000, re-

spektive 10,4/ 100 000. Četnost onemocnění 

v západní populaci je výrazně nižší [3]. Etio-

logie a mechanizmy patogeneze jsou dosud 

nejasné. Od počátku byli zastánci konge-

nitální teorie vzniku a na druhé straně za-

stánci získaného původu. Ti se domnívali, 

že příčinou je zánět v oblasti krku s násled-

nou tvorbou humorálních protilátek, které 

atakují krční sympatikus. Výsledkem jsou va-

zospazmy s následným postižením cévní 

stěny (excentrická hyperplazie intimy, zten-

čení tuniky medie a nařasení lamina elas-

tika interna) a rozvojem stenookluzivního 

postižení. Pro kongenitální původ svědčí 

objev genu RNF213 na chromozomu 17q25-

-ter. Polymorfi zmus c.14576G>A byl popsán 

u 95 % pacientů s familiární formou nemoci 

a u 79 % pacientů se sporadickým onemoc-

něním. Argumentem pro získaný původ by 

mohl být vliv autoprotilátek proti štítné žláze 

při hypertyreóze při rozvoji nemoci moya-

moya [1,4]. Formálně se rozlišuje onemoc-

nění moyamoya, které je charakterizováno 

postižením obou hemisfér a nepřítomností 

dalšího onemocnění. Syndrom moyamoya 

je charakterizován jednostranným nebo 

oboustranným postižením a přítomností 

přidružené choroby (ateroskleróza, m. Rec-

klinghausen, Downův syndrom, poradiační 

stav).

Věkové rozvrstvení má bimodální cha-

rakteristiku s vrcholy kolem 10. a 40. roku. 

Pro dětský věk je typická ischemická forma 

s projevy CMP, tranzitorní ischemické ataky 

(TIA), křečí, bolestí hlavy. V dospělosti je nej-

častějším projevem krvácení. 

Suzuki rozdělil onemocnění na základě 

DSA do šesti stadií. První tři stadia reprezen-

tují rozvoj bazálních kolaterál coby kompen-

zaci uzávěru terminálních ACI. Ve 4.–5. stupni 

postupně bazální kolaterály mizí a jejich roli 

přebírají transdurální kolaterály. V posledním 

stadiu je patrná kompletní absence v obou 

ACI a prokrvení je zajištěno pouze ze ze-

vních karotid a vertebrálního řečiště [5]. Jed-

notlivá stadia nejsou vyjádřením tíže klinic-

kého průběhu. Ve snaze predikovat rizika 

navrhla berlínská skupina nové rozdělení na 

základě kombinace DSA, nálezu na MR a pří-

tomnosti nebo vyčerpání cerebrovaskulární 

reaktivity (cerebrovascular reserve capa-

city; CVRC) na perfuzi CT do stupňů: I. lehký; 

II. střední a III. těžký. Predikce systému je pře-

svědčivá: symptomatické projevy byly pří-

tomny u stupně I v 21 %, u stupně II v 63 % 

a u stupně III v 94 % [6]. Konzervativní léčba 

MMD je v zásadě neefektivní.

Chirurgickou léčbu je možné rozdě-

lit na direktní, indirektní a kombinovanou 

revaskularizaci. 

Direktní revaskularizaci představuje extra-

-intrakraniální nízkoprůtokový bypass mezi 

větví a. temporalis superfi cialis a korovou 

větví ACM. Jeho výhodami jsou rychlý vze-

stup mozkového krevního průtoku a časná 

regrese bazálních kolaterál. Tím je významně 

sníženo riziko následného krvácení u MMD, 

jak bylo prokázáno v multicentrické rando-

mizované studii [7,8]. Nevýhodou bypassu 

je technická náročnost a obtížná proveditel-

nost u dětských pacientů. Indirektní revas-

kularizace využívá bohatě vaskularizovanou 

tkáň (temporální sval, dura mater s a. me-

ningea media, periost), která je přiložena na 

mozkový kortex. Následně dochází k novo-

tvorbě kapilár a jejich vrůstu do mozku. To 

je principiálně možné proto, že (na rozdíl od 

aterosklerózy) jsou u pacientů s MMD v krvi 

přítomné cévní růstové faktory (vaskulární 

endoteliální růstový faktor, matrix metalo-

proteináza-9, interleukin 1). Nevýhodou 

nepřímé techniky je delší časový interval 

do efektivní revaskularizace. Kombinovaný 

výkon zahrnuje využití techniky přímé a ne-

přímé revaskularizace [9]. 

Dvacetičtyřletá pacientka, jejíž potíže za-

čaly před 5 lety v podobě brnění a lehké sla-

bosti pravostranných končetin, byla nejprve 
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léčena pro suspektní neuroboreliózu; ta byla 

posléze vyloučena. Potíže odezněly, aby po 

4 měsících propukly znovu. Subjektivně pa-

cientka udávala parestezie pravostranných 

končetin, objektivně byly přítomny kvad-

ruspasticita a lehká pravostranná hemipa-

réza. Vyšetření MR prokázalo subakutní až 

chronické mikrovaskulární postižení. Vyšet-

ření likvoru, imunologické a kardiologické 

vyšetření byly bez patologie. DSA proká-

zala vícečetné stenózy ACA a ACM obou-

stranně s významnou kolateralizací cestou 

Obr. 1. (a) DSA s uzávěrem arteria cerebri media (šipka) a bazálními kolaterálami moyamoya (značka). (b) Pooperační DSA s příznivou 
revaskularizací (šipka), bazální kolaterály moyamoya jsou stále přítomny (značka). 
Fig. 1. (a) DSA with occlusion of the middle cerebral artery (arrow) and basal moyamoya collaterals (mark). (b) Postoperative DSA with 
suffi  cient revascularization (arrow), basal moyamoya collaterals are still present (mark).

a b

Obr. 2. Perfuzní CT se zátěží Diamoxem před revaskularizací 19/100 ml/min (a) a po revaskularizaci 46/100 ml/min (b) v teritoriu a. cere-
bri media vpravo. 
Fig. 2. CT perfusion with Diamox challenge before revascularization 19 ml/100 ml/min (a) and after revascularization 46 ml/100 ml/min 
(b) in the right middle cerebral artery territory.

a b
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perforátorů. Nález byl uzavřen jako vaskuli-

tis s obrazem ne zcela typickým pro chorobu 

moyamoya. Následně byla vyloučena in-

fekční (HIV, syfi lis, hepatitis B a C) a genetická 

(cerebral autosomal dominant arteriopathy 

with subcortical infarcts and leukoencepha-

lopathy [CADASIL]) etiologie vaskulitidy. Pra-

covní závěr zněl izolovaná CNS vaskulitida, 

negativní antineutrofilní cytoplazmatické 

protilátky. V terapii byly dlouhodobě po-

dávány kortikoidy, imuran a cyklofosfamid 

v 6 cyklech. Navzdory této léčbě na kontrol-

ních MR přibývaly kontinuálně mikrovasku-

lární léze subkortikálně oboustranně. Na DSA 

se prokázaly okluze původně stenotických 

ACM oboustranně s nárůstem bazálních ko-

laterál (obr. 1). Původně průměrné kognitivní 

funkce se objektivně zhoršily. Negativní efekt 

dlouhodobého podávání kortikoidů se pro-

jevil v podobě obezity, strií, hirsutizmu. Pa-

cientka se stala depresivní. Nakonec došlo k 

rozvoji tranzitorní symptomatologie z pravo-

stranného karotického povodí na podkladě 

infarktu zobrazeného na MR. Nález byl pře-

hodnocen na MMD stadium Suzuki III. Podle 

berlínské škály byly hemisféry hodnoceny se-

parátně. Levá hemisféra – střední stupeň ri-

zika, pravá hemisféra – vysoký stupeň rizika 

ischemie vzhledem k vyčerpané CVRC.

Vyšší stupeň rizika vedl k iniciální kombi-

nované revaskularizaci pravé hemisféry. Po 

otevření pleny byla odstraněna arachnoidea 

v oblasti sulků a okolí. Standardní technikou 

jednotlivých stehů byl našit bypass mezi pa-

rietální větví a. temporalis superfi cialis a ko-

rovou větví ACM temporálně. Finálně byl 

temporální sval našit k okrajům dury a volně 

přiložen na obnažený kortex. Pooperační 

průběh byl bez pozoruhodností. V odstupu 

dvou měsíců byla provedena grafi cká kon-

trola s přesvědčivým nálezem časné revas-

kularizace. Skóre revaskularizace bylo hod-

noceno dle Matshushimy jako excelentní [9].

Kontrolní perfuzní CT po zátěži dosaho-

vala 46 ml, přičemž před operací to bylo 

pouze 19 ml/ 100 ml/ min (obr. 2). 

Česká literatura je na téma MMD chudá, 

zahrnuje čtyři deskriptivní kazuistiky a jednu 

práci se souborem 9 pacientů. Pouze v práci 

Häckela a Beneše ml. je zmíněna terapie, 

která zahrnovala čtyři indirektní revasku-

larizace a jeden kombinovaný výkon (by-

pass a encefalomyosynangiózu). Hodnocení 

výsledků bylo klinické, grafi cké pooperační 

kontroly prezentovány nebyly [10]. Časnost 

a efektivita kombinované revaskularizace 

u naší pacientky pro nás byla překvapením. 

To bylo spolu s dokumentováním součas-

ných dia gnostických a indikačních postupů 

u MMD důvodem pro naše sdělení.

Sledování pacientky v delším časovém in-

tervalu s kontrolou efektu výkonu na pre-

venci CMP a výsledný kognitivní stav bude 

naším dlouhodobým cílem. 
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