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Casna revaskularizace po kombinovaném vykonu
U nemoci moyamoya

Early revascularization after combined surgery in moyamoya disease

VéZend redakce,

nemoc moyamoya (moyamoya disease;
MMD) je chronické progresivni stenooklu-
zivni onemocnéni termindlnich Usekd vniti-
nich karotid (a. carotis interna; ACl) a ini-
cialnich usekl prednich (a. cerebri anterior;
ACA) a stfednich mozkovych tepen (a. cere-
bri media; ACM) doprovézené tvorbou ko-
laterdl na bazi mozku. Vzhled téchto kola-
terdl dal nemoci ndzev. Na DSA pfipominaji
,prchavy obldcek koure” — japonsky moy-
amoya [1]. Dalsi kolaterdly mohou byt lep-
tomeningedlni a dale transdurdini ze ze-
vniho karotického povodi (rete mirabile,
vault moyamoya). Prvni zminky o MMD po-
chazeji z Japonska z konce 50. let 20. stoleti
a dlouho byla nemoc povazovéana za ende-
mickou. Koncem 60. let byly publikovany
prvni pfipady u neasijské populace. V ces-
kych textech popsali onemocnént jiz v roce
1970 Urbanek et al [2]. Pokroky a dostupnost
moderni diagnostiky navysily plvodné ra-
ritni poCty pfipadU. Aktudlniincidence a pre-
valence v Japonsku jsou 0,94/100 000, re-
spektive 10,4/100 000. Cetnost onemocnéni
v zapadni populaci je vyrazné nizsi [3]. Etio-
logie a mechanizmy patogeneze jsou dosud
nejasné. Od pocdtku byli zastanci konge-
nitalni teorie vzniku a na druhé strané za-
stanci ziskaného pdvodu. Ti se domnivali,
Ze pricinou je zénét v oblasti krku s nasled-
nou tvorbou humordlnich protildtek, které
atakuji kréni sympatikus. Vysledkem jsou va-
zospazmy s naslednym postizenim cévni
stény (excentrickd hyperplazie intimy, zten-
Cenf tuniky medie a nafasenf lamina elas-
tika interna) a rozvojem stenookluzivniho
postizeni. Pro kongenitéIni pdvod svedci
objev genu RNF213 na chromozomu 17g25-
-ter. Polymorfizmus ¢.14576G>A byl popséan
u 95 % pacientt s familidrni formou nemoci
a u 79 % pacientl se sporadickym onemoc-
nénim. Argumentem pro ziskany pdvod by
mohl byt vliv autoprotilatek proti stitné zlaze
pfi hypertyredze pfi rozvoji nemoci moya-
moya [1,4]. Formalné se rozliSuje onemoc-

néni moyamoya, které je charakterizovano
postizenim obou hemisfér a nepfitomnosti
daldtho onemocnéni. Syndrom moyamoya
je charakterizovan jednostrannym nebo
oboustrannym postizenim a pfitomnosti
pridruzené choroby (ateroskleréza, m. Rec-
klinghausen, Down(v syndrom, poradiacni
stav).

Vékové rozvrstveni ma bimodalni cha-
rakteristiku s vrcholy kolem 10. a 40. roku.
Pro détsky vék je typickd ischemickd forma
s projevy CMP, tranzitorni ischemické ataky
(TIA), kieci, bolesti hlavy. V dospélosti je nej-
Castéjsim projevem krvaceni.

Suzuki rozdélil onemocnéni na zakladé
DSA do Sesti stadii. Prvni tfi stadia reprezen-
tuji rozvoj bazalnich kolateral coby kompen-
zaci uzavéru terminalnich ACI. Ve 4.-5. stupni
postupné bazalni kolaterdly mizi a jejich roli
prebiraji transduraini kolateraly. V poslednim
stadiu je patrnd kompletni absence v obou
ACI a prokrveni je zajisténo pouze ze ze-
vnich karotid a vertebralniho fecisté [5]. Jed-
notliva stadia nejsou vyjadrenim tize klinic-
kého prabéhu. Ve snaze predikovat rizika
navrhla berlinské skupina nové rozdéleni na
zakladé kombinace DSA, ndlezu na MR a pfi-
tomnosti nebo vycerpani cerebrovaskularni
reaktivity (cerebrovascular reserve capa-
city; CVRC) na perfuzi CT do stupnd: I. lehky;
II. stredni a lll. téZky. Predikce systému je pre-
svédciva: symptomatické projevy byly pfi-
tomny u stupne | v 21 %, u stupné Il v 63 %
a u stupné lll v 94 % [6]. Konzervativni é¢ba
MMD je v zasadé neefektivni.

Chirurgickou lé¢bu je mozné rozde-
lit na direktni, indirektni a kombinovanou
revaskularizaci.

Direktnf revaskularizaci pfedstavuje extra-
-intrakranidIni nizkoprdtokovy bypass mezi
vétvi a. temporalis superficialis a korovou
vétvi ACM. Jeho vyhodami jsou rychly vze-
stup mozkového krevniho pritoku a ¢asna
regrese bazalnich kolaterdl. Tim je vyznamné
snizeno riziko nasledného krvaceni u MMD,
jak bylo prokdzano v multicentrické rando-
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mizované studii [7,8]. Nevyhodou bypassu
je technickd néro¢nost a obtizné proveditel-
nost u détskych pacientd. Indirektni revas-
kularizace vyuzivé bohaté vaskularizovanou
tkan (tempordlni sval, dura mater s a. me-
ningea media, periost), kterd je pfilozena na
mozkovy kortex. Nasledné dochazi k novo-
tvorbé kapilar a jejich vrlstu do mozku. To
je principidlné mozné proto, Ze (na rozdil od
aterosklerdzy) jsou u pacientl s MMD v krvi
pritomné cévni ristové faktory (vaskuldrni
endotelidlni rdstovy faktor, matrix metalo-
proteindza-9, interleukin 1p). Nevyhodou
nepfimé techniky je delsi ¢asovy interval
do efektivni revaskularizace. Kombinovany
vykon zahrnuje vyuziti techniky pfimé a ne-
pfimé revaskularizace [9].

Dvacetictyrletd pacientka, jejiz potize za-
caly pred 5 lety v podobé brnénf a lehké sla-
bosti pravostrannych koncetin, byla nejprve
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Obr. 1. (@) DSA s uzavérem arteria cerebri media (Sipka) a bazalnimi kolaterdlami moyamoya (znacka). (b) Pooperacni DSA s ptiznivou
revaskularizaci (Sipka), bazélni kolaterdly moyamoya jsou stale pfitomny (znacka).
Fig. 1. (@) DSA with occlusion of the middle cerebral artery (arrow) and basal moyamoya collaterals (mark). (b) Postoperative DSA with
sufficient revascularization (arrow), basal moyamoya collaterals are still present (mark).

Obr. 2. Perfuzni CT se zatézi Diamoxem pied revaskularizaci 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.

léCena pro suspektni neuroboreliézu; ta byla
posléze vyloucena. Potize odeznély, aby po
4 mésicich propukly znovu. Subjektivné pa-
cientka udavala parestezie pravostrannych

koncetin, objektivné byly pfitomny kvad-
ruspasticita a lehkéd pravostrannd hemipa-
réza. Vysetfeni MR prokézalo subakutni az
chronické mikrovaskularni postizeni. Vyset-

feni likvoru, imunologické a kardiologické
vysetfeni byly bez patologie. DSA proka-
zala vicecetné stendzy ACA a ACM obou-
stranné s vyznamnou kolateralizaci cestou
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perforatort. Nalez byl uzavien jako vaskuli-
tis s obrazem ne zcela typickym pro chorobu
moyamoya. Nasledné byla vyloucena in-
fekenf (HIV, syfilis, hepatitis B a C) a geneticka
(cerebral autosomal dominant arteriopathy
with subcortical infarcts and leukoencepha-
lopathy [CADASIL)) etiologie vaskulitidy. Pra-
covni zavér znél izolovana CNS vaskulitida,
negativni antineutrofilni cytoplazmatické
protilatky. V terapii byly dlouhodobé po-
davany kortikoidy, imuran a cyklofosfamid
v 6 cyklech. Navzdory této [é¢bé na kontrol-
nich MR pfibyvaly kontinudiné mikrovasku-
larni léze subkortikdlné oboustranné. Na DSA
se prokazaly okluze plvodné stenotickych
ACM oboustranné s nardstem bazélnich ko-
laterdl (obr. 1). PGvodné primeérné kognitivni
funkce se objektivné zhorsily. Negativni efekt
dlouhodobého podavani kortikoidl se pro-
jevil v podobé obezity, strii, hirsutizmu. Pa-
cientka se stala depresivni. Nakonec doslo k
rozvoji tranzitorni symptomatologie z pravo-
stranného karotického povodi na podkladé
infarktu zobrazeného na MR. Nélez byl pre-
hodnocen na MMD stadium Suzuki lll. Podle
berlinské skaly byly hemisféry hodnoceny se-
paratné. Leva hemisféra — stfedni stupen ri-
zika, prava hemisféra — vysoky stupen rizika
ischemie vzhledem k vycerpané CVRC.

Vyssi stupen rizika ved! k inicidlni kombi-
nované revaskularizaci pravé hemisféry. Po
otevfeni pleny byla odstranéna arachnoidea

v oblasti sulkd a okoli. Standardni technikou
jednotlivych steh( byl nasit bypass mezi pa-
rietadlnf vétvi a. temporalis superficialis a ko-
rovou vétvi ACM tempordlné. Findlné byl
temporalni sval nasit k okrajdm dury a volné
pfilozen na obnazeny kortex. Pooperacni
prabéh byl bez pozoruhodnosti. V odstupu
dvou mésict byla provedena grafickd kon-
trola s pfesvédcivym nalezem casné revas-
kularizace. Skére revaskularizace bylo hod-
noceno dle Matshushimy jako excelentni [9].

Kontrolnf perfuzni CT po zatézi dosaho-
vala 46 ml, pficemz pred operaci to bylo
pouze 19ml/100ml/min (obr. 2).

Ceskd literatura je na téma MMD chuda,
zahrnuje Ctyfi deskriptivni kazuistiky a jednu
praci se souborem 9 pacientl. Pouze v praci
Hackela a BeneSeml. je zminéna terapie,
kterd zahrnovala Ctyfi indirektni revasku-
larizace a jeden kombinovany vykon (by-
pass a encefalomyosynangiozu). Hodnocent
vysledkd bylo klinické, grafické pooperacni
kontroly prezentovany nebyly [10]. Casnost
a efektivita kombinované revaskularizace
u nasi pacientky pro nas byla pfekvapenim.
To bylo spolu s dokumentovanim soucas-
nych diagnostickych a indika¢nich postupt
u MMD dlvodem pro nase sdélent.

Sledovani pacientky v del$im ¢asovém in-
tervalu s kontrolou efektu vykonu na pre-
venci CMP a vysledny kognitivni stav bude
nasim dlouhodobym cilem.
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