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Nemoc moyamoya

Moyamoya disease

Souhrn

Nemoc moymoya je bilaterdIni progredujici stenookluzivni postizeni distdlni vnitfni karotidy
doprovazené tvorbou bazdlnich kolaterdl a findlné exkluzivni kolateralizaci z povodi zevni
karotidy. Progresi choroby postihuje angiografickd klasifikace Suzukiho. Etiologie nenf zndma,
pravdépodobné se jednd o kombinaci vrozenych a autoimunitnich faktord. Postihuje predevsim
asijskou populaci. Pfiznaky u détskych pacientd jsou ischemické, u dospélych je ¢astym projevem
krvaceni. Progndza byva $patnd. Terapie je vylu¢né chirurgickd, bud v podobé direktniho extra-
intrakranidlniho bypassu nebo indirektni revaskularizace, kterd vyuZiva potencidl neoangiogeneze
zvaskularizovanych tkdniv okoli mozku. Kombinace direktnia indirektnirevaskularizace predstavuje
optimélnilé¢bu u symptomatickych pacientd.

Abstract

Moyamoya disease is bilateral progressive steno-occlusive impairment of the distal internal
carotid artery accompanied by the formation of basal collaterals and finally by the exclusive
collateralization from the territory of the external carotid artery. Suzuki angiographic classification
describes progression of moyamoya disease. Aetiology is not known, but it is probably
a combination of inherited and autoimmune factors. Asian population is mostly affected. Ischemic
symptoms are typical in a pediatric population, and in adults, haemorrhage is a frequent symptom.
Prognosis is poor. Therapy is exclusively surgical, either direct extra-intracranial bypass or indirect
revascularization. Indirect techniques utilize potential of neoangiogenesis of vascularized tissue in
the proximity of the brain. Combination of direct and indirect revascularization represents optimal
treatment of symptomatic patients.
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Definice vodf a absence pfidruzené choroby (,defi-

Nemoc moyamoya (moyamoya disease;
MMD) je chronické progresivni stenooklu-
zivni onemocnéni terminalnich dsekd vniti-
nich karotid (internal carotid artery; ICA)
a inicidlnich Usekl prednich (anterior ce-
rebral artery; ACA) a stfednich mozkovych
tepen (middle cerebral artery; MCA) dopro-
vézené tvorbou bazélnich kolaterdl v oblasti
perforatort Willisova okruhu. Vzhled téchto
kolaterdl dal nemoci ndzev. Na DSA totiz
pfipominaji prchavy oblacek cigaretového
koufe — japonsky moyamoya [1]. Dalsf kola-
terdly mohou byt leptomeningedlni a ddle
transdurdinf ze zevniho karotického povodi
(rete mirabile — vault moyamoya, ethmoi-
dalnf moyamoya). Podminkou definice MMD
je oboustranné postizeni karotického po-

nitive moyamoya"“). Quasi-moyamoya nebo
také moyamoya syndrom je odlisna entita,
u které mdze byt jednostranné nebo obou-
stranné postiZzeni v kombinaci s pfidruze-
nou chorobou. Patfi sem aterosklerdza, au-
toimunitni onemocnéni, neurofibromatéza
1. typu, Downlv syndrom, primordidlni na-
nizmus, poiradiacni stav, hyperthyredza,
meningitis. Suspektni moyamoya (,proba-
ble moyamoya“) znamend jednostranné
postizeni ICA bez pfitomnosti pridruzené
choroby [2].

Historie

Prvni zminka o MMD pochdzi z roku 1955,
kdy Shimizu a Takeuchi prezentovali na
14. sjezdu Japonské neurochirurgické spo-

le¢nosti ve Wakayamé angiogram bilate-
ralnf hypoplazie ICA. Nasledné autofi pfipad
publikovali v roce 1957 jako kazuistické sdé-
lenf [3]. Kudo vyslovil hypotézu, Ze se jedna
o kongenitalni onemocnéni. Naproti tomu
Suzuki, ktery prezentoval na 22. kongresu Ja-
ponské neurochirurgické spolecnosti v roce
1963 soubor Sesti pacientl, zastaval teo-
rii ziskaného autoimunitniho onemocnéni.
Spor o etiologii choroby neni vyfesen do
soucasnosti. Stejny autor publikoval spolu
s Takaku v roce 1969 v Archives of Neurology
¢lanek, kde v podtitulku uved! pojem ,moy-
amoya disease”. Editora pojem zaujal, zménil
podtitulek na hlavni ndzev a japonsky vyraz
moyamoya se v lékafské terminologii od té
doby ujal [1]. Celé jedno desetileti panoval
nazor, ze se jednd o chorobu cisté japon-
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ské populace. Tento nézor byl vyvracen ve
druhé poloviné 60. let v nékolika kazuistic-
kych sdélenich [4-7]. Nicméné naddle plati,
Ze incidence a prevalence v neasijské popu-
laci je fadoveé nizsi. Dllezitym milnikem v his-
torii MMD bylo vydani Suzukiho monografie
v roce 1986. Autor v ni shrnul zkusenosti se
souborem 100 pacient( a predevsim defino-
val klasifikaci onemocnéni dle DSA, kterd se
uziva dodnes [8]. Detailné se vénoval experi-
mentdlnimu vyzkumu nemoci a na zékladé
vysledkl tvrdil, Ze se jednd o autoimunitnf
onemocneéni s inicidlnim zanétem v oblasti
krku a postizenim krénfho sympatiku auto-
protildtkami. Vysledkem mély byt vazospas-
mus a rozvoj stenookluzivniho postizent ter-
minalnich ICA [9]. V terapii proto prosazoval
perivaskularni sympatektomii karotidy a ex-
stirpaci ganglion cervicalis sup. Etiologie
MMD neni dodnes rozlusténa, ganglionek-
tomie a sympatektomie byly jako néstroje
chirurgické 1é¢by opustény.

V daldim obdobf se rozvijely tfi strate-
gie chirurgické 1é¢by MMD — direktni, indi-
rektni a kombinovana revaskularizace. Prvni
publikace o direktnf revaskularizaci techni-
kou end-to-side bypassu mezi arteria tem-
poralis superficialis (superficial temporal ar-
tery; STA) a kortikalni vétvi MCA pochazi od
japonskych autord z roku 1978 [10]. Prin-
cipem indirektni revaskularizace je vytvo-
reni kontaktu mezi vaskularizovanou tkani
a povrchem mozku s indukci neoangioge-
neze. Prvni vyuZil v roce 1977 Karasawa tem-
poralni sval pro encefalo-myo-synangiozu
(EMS) [11]. V roce 1980 stejny autor vyuzil
k revaskularizaci omenta. Encefalo-duro-ar-
terio-synangiéza (EDAS) byla poprvé u déti
popsana v roce 1981 [12] a encefalo-duro-
-arterio-myo-synangioza (EDAMS) pak v roce
1993 [131.

Ceska historie

Domadcf literatura na téma nemoci MMD
je vcelku chuda. Dosud obsahuje pouhych
pét ¢lankd, z nichZ posledni byl publiko-
van v roce 2008, tedy pred 12 lety. Jednd se
o Ctyfi kazuistickd sdéleni a jeden soubor
pacientl. Na druhou stranu je prvni ceska
prace jiz z roku 1970, tedy pouhy rok po pu-
blikaci MMD u pacienta mimo japonskou
populaci [7]. V kazuistickém sdélenf popsal
Urbének pripad 7letého chlapce s klinickymi
projevy paroxysmd, hemiparézy a mentalni
retardace. V ndzvu prace pouzil dnes jiz za-
pomenuté oznaceni ,Nishimoto-Takeushi-
-Kudo disease”. Chlapec mél rozvinutou
formu choroby s uzavéry obou ICA, bazal-

nimi kolaterdlami a extrakranidlnimi ana-
stomdzami typu rete mirabile [14]. V neuro-
chirurgické obci prvni popsal dva pfipady
onemocnéni Z. MracCek v roce 1974. Zde
jiz byl pouZit termfin moyamoya syndrom.
V prvnim pfipadé slo o ro¢ni dité s pravo-
strannou hemiparézou, kterd se rozvinula
po akutni nasofaryngitidé. Angiografie pro-
kdzala ,triddu” tézké stendzy obou ICA v si-
fonu, abnormalni sit bazalnich kolateral
a extracerebralnich kolateral parietookcipi-
talné. Pri dalsim sledovani ditéte byla v po-
predi kliniky psychomotorickd retardace.
Druhym pacientem byl 39lety muz s pravo-
strannou hemiparézou a psychickym zpo-
malenim, ktery byl inicidlné hospitalizovan
po kraniotraumatu. Na diagnostické angio-
grafii byl pfekvapivy nalez bilateralni ste-
nozy ICA a bazélnf kolaterdly. Bohatd diskuze
v ¢lanku se zabyva velmi podrobné etiologif
onemocneéni. Stavi proti sobé kongenitalni
a ziskany pdvod nemoci v kontextu dobové
literatury japonskych autord. Paradoxem
je, Ze tato problematika nenf dosud rozfe-
sena. V terapii je zminéna Suzukim propa-
govana a dnes zapomenuta perivaskularn{
sympatektomie [15].

Sdéleni Benese starsiho je z dnesniho po-
hledu popisem quasi-moyamoya. Sestnac-
tilety chlapec prodélal Uraz mozku a v od-
stupu 5 tydnl byl hospitalizovén s nalezem
hemoragie v bazalnich gangliich vpravo. Na
DSA byl patrny spazmus pravé ICA. Dva mé-
sice po pfihodé byla provedena kontrolni
DSA s nadlezem okluze ACA a MCA vpravo
s pfitomnymi bazalnimi kolaterdlami a rete
mirabile vpravo. Klinicky byla pfitomna re-
zidualInf lehka levostranna hemiparéza [16].
Kucharik et al popsali pfipad 3leté pacientky,
u které byl klinicky obraz spastické kvadru-
parézy, pseudobulbarniho syndromu v kore-
laci s DSA zhodnocen jako infiltrativni tumor
mozku levé hemisféry. Divka byla ozarena
a |é¢ena cytostatiky. Diagnéza MMD byla
stanovena v odstupu 8 let. Po 40 letech od
prvnich pfiznakd méla pacientka téZky men-
talni deficit, pseudobulbérni a kvadrupyra-
midovou symptomatologii. Perfuze mozku
byla zajisténa pouze ze zevniho karotického
povodi - stadium 6 dle Suzukiho [17]. Jediny
¢lanek, ktery zpracoval soubor pacientd, byl
7 pera Hackela a BeneSe ml. Vsichni pacienti
byli dospéli. Je prekvapuijici, Ze pouze v jed-
nom pfipadé slo o hemoragickou formu
choroby. Jestlize pfedchozi publikace byly
deskripci nemoci, v tomto pfipadé pacienti
absolvovali definovanou chirurgickou lé¢bu.
Ve Ctyfech pfipadech byla provedena ne-

pfima revaskularizace EDAMS, v jednom pfi-
padé pak kombinovand pfima a nepfima re-
vaskularizace: extra-intrakranidlni bypass
mezi STA a kortikalni vétvi MCA (STA-MCA
bypass) + EMS. Vysledky byly popsany jako
zlepSeni ve Ctyfech pfipadech, stabilni stav
ve Ctyfech pfipadech a umrti v jednom pfi-
padu. Skdla hodnoceni uvedena nebyla. Gra-
fické zhodnoceni miry revaskularizace do-
kumentovano nebylo. V diskuzi byla velmi
peclivé zpracovana etiologie, patologie,
diagnostika a terapie na zékladé tehdejsich
znalosti [18].

Epidemiologie

Po pocatecnich kazuistickych sdélenich z 50. let
a prvnich vétsich sestavach z 60.-70. let byla
ur¢ena incidence MMD v Japonsku Yama-
guchim et al v roce 1980 na 0,1/100 000 [19];
0 necelé desetiletl pozdéji byla stanovena
incidence na 0,35/100 000 a prevalence pak
na 3/100 000 [20]. Se zlepSenim diagnostiky
se ¢isla v roce 2003 navysila na 0,54/100 000,
respektive 6/100 000 [21]. Setieni z roku
2006 v populaci na ostrove Hokkaido pak
prokazalo incidenci 0,94/100 000 a prevalenci
10,4/100 000. Pomér muzl a Zen je ve viech
sestavach priblizné 1: 2. Vyskyt u bélochd je
1:10 ve srovnani s japonskou populaci. Fami-
lidrni vyskyt je popisovan v 6-15 % [22].

Etiologie a patogeneze

Etiologie a mechanizmy patogeneze jsou
nejasné. Dva zékladni zkoumané mechani-
zmy jsou genetické a zanétlivé faktory. Za-
stanci genetického plvodu nemoci uvadéji
jako hlavni argumenty vysoky vyskyt fami-
lidrni, rasovou predilekci, oboustranné posti-
Zeni a vazbu lokalizace postizeni na embryo-
nalni vyvoj mozkové cirkulace. Pro geneticky
plvod svédciobjev genu RNF213 na chromo-
zomu 17g25-ter. Polymorfizmus c.14576G>A
byl popsan u 95 % pacientd s familiarni for-
mou nemocdi a u 79 % pacientl se sporadic-
kym onemocnénim. Mechanizmus Ucinku
genu nenf jasny, nicméné jeho vyskyt ko-
reluje s ¢asnym zacatkem a tézkym pribé-
hem choroby [23]. Vzacné Ctyfi polymorfi-
zmy genu RNF213, odlisné od nélez{ u asijské
populace, byly nalezeny u 22 % (4 z 18 pro-
bandd) zkoumanych &eskych a slovenskych
pacientd s MMD [24].

Déle byl hodnocen vliv mutace RNF213 na
RNA profil. Byla zkouména cirkulujici mik-
roRNA (miRNA) a ukazalo se, ze miRNA de-
ponovana v extraceluldrnich vezikuldch by
mohla fungovat jako neinvazivni biomarker
progrese MMD [25].
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Obr. 1. Suzukiho klasifikace - (a) pfedozadni projekce; (b) bo¢na projekce.
Fig. 1. Suzuki classification — (a) anterior-posterior projection; (b) lateral projection.
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Tab. 1. Berlinska klasifikace nemoci moyamoya.

CVRC - cerebrovaskuldrni rezervni kapacita

Charakteristika Body

stenookluzivn{ postizenf + moyamoya kolateraly 1
DSA stenookluzivni postizeni + moyamoya kolateraly + intrakranidlni )

kompenzace

stenookluzivni postizenf + extra-intrakranidlni kompenzace 3

bez zndmek ischemie/krvéceni/atrofie 0
VA znamky ischemie/krvaceni/atrofie 1
CVRC bez steal fenoménu 0

steal fenomén pfitomen 2
l.stadium  lehké 1-2
Il. stadium  stfednf 3-4
IIl. stadium  tézké 5-6

Obr. 2. DSA levé karotidy pred revaskularizaci -
last arteria cerebri media, kde za fyziologickych pomér( je bohatd vaskularizace. Hvéz-
dicka zobrazuje bazalni kolateraly.
Fig. 2. Left carotid DSA before revascularization — anterior-posterior projection. Arrow
shows the middle cerebral artery territory where vascularization is abundant under physio-
logical conditions. Asterix shows basal collaterals.

Velkym obhajcem teorie ziskaného plvodu
MMD na podkladé autoimunitni reakce byl jiz
Suzuki. Vétsina pacientl v jeho souboru méla
v anamnéze zanét v oblasti orofacidlni.

.

rl
|

pFedozam’ projekc. Sipka uazuje ob-

Z&nét dle jeho teorie indukuje tvorbu hu-
moralnich protildtek, které atakujf kr¢nf sym-
patikus. Vysledkem je pak vazospasmus
a stenookluzivni proces. Postizené tepny

jsou charakterizovany excentrickou hyper-
plazif intimy, ztenc¢enim a nafasenim lamina
elastica interna a proliferaci svalovych bunék
tunica media. Pfi imunohistochemickém vy-
Setfenf Ize ve sténé prokézat protilatky 1gG
a IgM. V experimentu na japonskych krali-
cich byl indukovan patologicky proces apli-
kaci heterogenniho séra do oblasti horniho
cervikdlnfho ganglia. Protildtky IgG se proka-
zaly v odstupu 2 tydnd. Zmény na tepnach
nastaly do 12 mésict a byly identické jako
u MMD. Nélez byl hodnocen jako autoimu-
nitni vaskulitis [26].

Diagnostika a klasifikace

Z&kladnf diagnostickou modalitou je histo-

ricky angiografie, kterd mé spolu s MR nadale

Ustfedni postavent.

Suzuki klasifikoval ischemickou formu

MMD do $esti stadii (obr. 1):

1. stadium — stendzy distalni ¢asti ICA;

2. stadium — objevuji se bazalnf kolaterdly;

3. stadium — okluze MCA a ACA s bohatymi
bazalnimi kolateralami;

4. stadium - redukce bazélnich kolateral
s rozvojem tzv. ethmoidalni moymoya (viz
dale) a kolaterdl ze zevniho karotického
povodi (rete mirabile);

5. stadium — postupné vymizeni ICA, dalsi re-
dukce bazélnich kolateral a nardst kolate-
rél ze zevniho karotického povod;

6. stadium — mozek je zadsoben pouze ces-
tou zevniho karotického a vertebralniho
tepenného povodi.

Ethmoidalni moyamoya tvoii dilatované
tepny, které pfes strop ethmoidd pfiva-
déji krev pro stradajici mozek. Podileji se na
nich tepny jak ze zevniho (a. sphenopalatina,
a. facialis.. ), tak z vnitiniho povodi karotidy
(@. opthalmica). Jeji vyznam v kolateralizaci
pfichazi ve vyssich stadiich MVD.

Pfi vault moyamoya (transdurdlni ana-
stomdzy, rete mirabile) se kolaterdly se tvofi
v pozdnich stadiich nemoci a v poslednim sta-
diu jsou jedinym zdrojem prokrveni mozku.
Suzuki popsal devét region transdurélnich
kolaterdl. Pro téméf vsechny oblasti je domi-
nantnim feederem a. meningea media [8].

Suzukiho klasifikace neni jednoznacnym
popisem progrese MMD v korelaci s nar(ista-
jicimi klinickymi symptomy. Spise charakteri-
zuje kompenzacni reorganizaci hemodyna-
miky nemoci ve smyslu konverze prokrveni
cestou plvodné ICA ve prospéch zevniho
karotického povodi [27].

Progndza rizika klinickych projev MMD
je pochopitelné dulezitd. Proto byla vytvo-
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fena Berlinské klasifikace (tab. 1), kterd hod-
noti DSA, nalez na MR a stav cerebrovas-
kuldrni rezervni kapacity (cerebrovascular
reserve capacity; CVRQ). Intrakranidlnf kom-
penzace na DSA znamena pfitomnost lep-
tomeningealnich a/nebo perikaldznich ko-
laterdl (obr. 2). Extrakranidlni kompenzaci
pak zajistuje rete mirabile. Vycerpani CVRC
bylo v plvodni metodice hodnoceno na
xenonCT. Nyni se provadi standardné per-
fuzni CT bazélnf a po z4téZi acetazolamidem
(obr. 3). Steal fenomén je pozitivn{ v situaci,
kdy po zatéZi dojde kvantitativné k poklesu
pratoku o > 5 %.

Na zakladé souctu bodd byla stadia rozdé-
lena na lehké (1-2 body), stfedni (3-4 body)
a tézké (5-6 bodu). Kazda hemisféra byla
hodnocena zvlast. Predikce kliniky na za-
kladé Berlinské skaly MMD se jevi jako pfe-
svédciva. Autofi méli ve svém souboru ve
stadiu | 20 %, ve stadiu Il 63 % a ve stadiu
I 94 % symptomatickych pacientd [28].
V dalsi studii se pak zaméfili na rizika poope-
racni ischemie po oboustranné revaskulari-
zaci. Riziko ischemickych komplikaci ve sta-

Fabibs ipm iy

HIPMIP ~ HU
Obr. 3. BazaIni perfuzni CT s vyznamnym oboustrannym snizenim mozkového krevniho pritoku.
Fig. 3. Basal perfusion CT with significant bilateral decrease of cerebral blood flow.

diu I bylo nulové, ve stadiu Il 9 % a ve stadiu
Il pak 16 % [29].

Rizikovym faktorem krvaceni u ischemické
formy MMD je pfitomnost chorioidalnich ko-
laterdl na DSA. Incidence krvacenf je pra-
mérné 2 % za rok. Pokud jsou pfitomny cho-
rioidaIn{ kolateraly, stoupa riziko na 5,8 %,
v opacném pfipadé je nulové [30].

Magnetickd rezonance je v souc¢asnosti kli-
¢ovou diagnostickou modalitou MMD. Difuz
vazené zobrazeni prokéze akutnf ischemii, ob-
razy T2 FLAIR (fluid attenuated inversion reco-
very) pak subakutnf a chronické léze. V tomto
vazeni Ize navic prokazat tzv. ,pfiznak brec-
tanu” (,ivy sign”) a dfefiové pruhy” (,medullary
streaks"). Patofyziologie jejich vzniku nent zcela
jasna, ale souvisi pravdépodobné s vycerpa-
nou CVYRC. ,lvy sign” je charakterizovdn po-
malym az retrogradnim tokem v kortikalnich
tepnéch, ,medullary streaks” jsou linedrnf hy-
perintenzni pruhy periventrikuldaré s kolmym
priibéhem na komoru. Po revaskularizaci do-
chazi k vymizeni téchto pfiznakd (obr. 4).

Susceptibilné véZené zobrazenf (suscepti-
bility weighted imaging; SWI) prokaze chro-

Pl nmyinsi i Showini

T = | I Vil s= G
LR U g R

&

L B I e U L

nické mikrohemoragie a dilatace hlubokych
medularnich periventrikuldrnich Zil jako pfi-
znak vycerpani CVRC. MRA v podobé 3D-
TOF je neinvazivni vysetfeni, které umozni
hodnotit intrakranialni stenookluzivni pro-
ces ICA. 2D vysetieni s fazovym kontrastem
pak navic dokéZe posoudit smér a rychlost
toku krve. Hodnocenf pritoku krve v mozku
a posouzeni CYRC umozni perfuzni vysetieni
ve formeé dynamického susceptibilniho kon-
trastu (dynamic susceptibility contrast; DSC)
s pouzitim gadolinia nebo arterial spin labe-
ling (ASL) bez vyuZiti kontrastnf latky [31].

Klinicky obraz
Nemoc moyamoya ma bimodalni charak-
ter vékového rozvrstveni. Maximum vy-
skytu nemoci je ve véku 4-10 let a poté ve
40-45 letech. Pediatricti pacienti maji ty-
picky ptiznaky ischemické. Charakterizuji
je ischemicky iktus, tranzitorni ischemické
ataky (TIA) izolované nebo repetitivni, kiece,
cefalea a choreatické pohyby.

U dospélych pacientld je typickym pro-
jevem krvaceni. Pfi¢inou je ruptura aneu-
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Obr. 4. T2 FLAIR MR - (a) ,ivy sign” vpravo okcipitalné (Sipky); (b) vymizeni ,ivy sign” po
revaskularizaci.

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery

Fig. 4. T2 FLAIR MRI - (a) “ivy sign” in the right occipital region (arrows); (b) “ivy sign”

disappearence after revascularization.
FLAIR - fluid attenuated inversion recovery

ryzmat vznikajicich v disledku hemodyna-
mického stresu v patologicky zménénych
cévach u MMD. Aneuryzmata mohou vznik-
nout na Willisové okruhu, distalné na cho-
rioidélnich tepnach a na bazélnich kola-
terdladch. Ruptura aneuryzmat je pficinou
intracerebralniho krvacenf v bazalnich gang-
liich, talamu a komorach. I u dospélych mize
vsak byt stejné jako u détf projevem MMD is-
chemicky iktus.

Pro asymptomatické MMD nejsou stano-
veny jednozna¢né doporucujici postupy.
Neéktefi autofi indikujf revaskularizaci v pfi-
padé pokrocilych stenookluzivnich nélez{,
podpofenych vycerpanim cerebrovaskularni
reaktivity. Jinf majf aktivni pfistup a provadéji
pausalni revaskularizaci s argumentem Spat-
ného ptirozeného pribéhu nemoci [28].

Terapie
Prirozeny prabéh MMD je devastujici. Riziko
iktu je uddvano az 13 % za rok [32]. Konzerva-
tivni terapie je neefektivni [33]. Neucinnost
byla prokdzadna i v pfipadé antiagregac¢ni
lécby [34].

Endovaskularni Ié¢ba stenookluzivni formy
angioplastikou je nelspésng, restendza tepny
je pravidlem. V soucasnosti panuje konsen-
zus, ze jedinou lé¢ebnou modalitou je chi-
rurgickd lécba. U krvaceni je indikovédna
evakuace hematomu pfi hemocefalu v kom-
binaci s komorovou drendzi. Proximalné ulo-
7end aneuryzmata jsou vyfazena z cirkulace
chirurgickou nebo intervencni technikou.

V principu Ize rozdélit chirurgické techniky
lé¢by stenookluzivni formy MMD na direktni,
indirektni a kombinovanou revaskularizaci.

Indirektni revaskularizace znamena pfilo-
Zeni vaskularizované tkdné na povrch mozku
s naslednou neoangiogenezi a prorlstanim
kapilar do kortexu. Patofyziologickym pod-
kladem tohoto jevu je pfitomnost cévnich
rlstovych faktor( u pacientl s MMD. Mezi
rlstové cévni faktory fadime vaskularni en-
dotelidlnf ristovy faktor, matrix metalopro-
teindzu-9, hepatocytarni rstovy faktor a in-
terleukin 1B. Pfitomnost faktorl je exkluzivni
pro MMD, u aterosklerdzy se cévni faktory
nevyskytuji, a proto je u nf indirektni revas-
kularizace neefektivni. Jako zdroj revasku-
larizace se vyuziva bohaté vaskularizovana
tkadn v dostupné blizkosti povrchu mozku:
temporélni sval, dura mater s a. meningea
media, periost, galea, popfipadé omentum.
Prvni pokusy o nepifmou revaskularizaci po-
chazeji od Kredela z roku 1942. Prvni indi-
rektni operaci pro MMD proved| Karasawa
v roce 1977. Slo o techniku EMS. Mobilizoval
temporalni sval, ktery poté nasil k okrajim
,okénka" v dura mater (obr. 5). BEhem néko-
lika mésict doslo k ,vrlstu” kapilar ze svalu
do kortexu s naslednym zlepsenim krevniho
prétoku [11].

V roce 1980 stejny autor vyuZzil k revaskula-
rizaci omenta [35]. Tato technika je dnes prak-
ticky opusténa. Nasledné byly vyuzity dalsi
tkané jako zdroj novotvorby kapilar EDAS
(obr. 6) [12] a EDAMS pak v roce 1993 [13].

MMA

Obr. 5. Nepfima revaskularizace - ence-
falo-myo-synangioéza. Direktni pfilozeni
TM na mozek nasitim do okénka DM se
zachovanou MMA.

DM - dura mater; MMA — a. meningea
media; TF — temporalnf fascie; TM —

m. temporalis

Fig. 5. Indirect revascularization - ence-
phalo-myo-synangiosis. TM is directly
attached to the brain surface by suturing
it into the DM window. MMA is preserved.
DM - dura mater; MMA — middle menin-
geal artery; TF — temporal fascia; TM — tem-
poral muscle

Efektivita vyse popsanych technik selhava,
pokud je hypoperfuze i v teritoriu predni
mozkové tepny. Proto zavedl Kawaguchi
v roce 1996 techniku mnohocetnych navrtd.
Do otvoru v dura mater a arachnoidee byl
v kazdém névrtu vlozen periost [36]. Metoda
ma v soucasnosti fadu odpUrct. Z pohledu
komplexniho feseni rozsahlé hypoperfuze
se jevi jako perspektivni kombinovana tech-
nika encefalo-duro-myo-angio-periosteo-
-synangiozy (EDMAPS) [37]. V principu pfi-
byva revaskularizace teritoria ACA pomoci
periostu.

Obecnou nevyhodou nepfimé techniky
je deldf casovy interval do efektivni revasku-
larizace. Vyhodou pak je nizni technicka na-
ro¢nost ve srovnani s bypassem a mensf ri-
ziko zdvaznych perioperac¢nich komplikaci,
zejména ischemie a hyperperfuzniho syn-
dromu. Nepfima revaskularizace ma své
pevné misto zejména u détské populace,
kde mUZe byt technické provedeni bypassu
obtizné az nemozné. Dlouhodobé vysledky
jsou presvédcivé. Scott ve své sestave 55 pa-
cientl s prdmérnym vékem 6,2 roku regis-
troval po 20 letech sledovani iktus v 1,7 %.
Celkem 86 % pacientd meélo stejné nebo
zlepsené skore modifikované Rankinovy
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STA

MCA

Obr. 6. Nepfima revaskularizace - encefalo-duro-arterio-synangi-
6za. Nasiti STA, kterd je ponechand v kontinuité, k DM a A. Tim je
dosaZeno kontaktu tepny s povrchem mozku a neoangiogeneze.
A —arachnoidea; DM — dura mater; STA — arteria temporalis
superficialis

Fig. 6. Indirect revascularization — encephalo-duro-arterio-synan-
giosis. STA in continuity is sutured to DM and A. Contact of artery
with brain surface induces neoangiogenesis.

A —arachnoidea; DM - dura mater; STA — superficial temporal artery

skaly. U vsech proved| modifikovanou EDAS

Obr. 7. Pfima revaskularizace. Nizkopratokovy end-to-side bypass
mezi STA a vétvi M4 MCA.

MCA - arteria cerebri media; STA — arteria temporalis superficialis

Fig. 7. Direct revascularization. Low-flow end-to-side bypass be-
tween STA and M4 branch of the MCA.
MCA — middle cerebral artery; STA - superficial temporal artery

Zaveér

Nemoc moyamoya je oboustranné progre-
sivni okluzivni postizeni distélnich dsekd ICA
s novotvorbou bazalnich kolaterdl. Etiolo-

tou pfindsi riziko hy-
perperfuzniho syn-
dromu. Velké riziko

— pidlnf synangiézu [38]. Podobné presvéd-
¢ivé vysledky prezentoval na 450 pfipadech
Steinberg. Direktni revaskularizaci proved|

hyperperfuze je zejména u pacientl s opa-
kovanymi TIA. Diagnézu stanovi perfuzni
CT (obr. 9). V terapii ma Ustfedni misto kon-
trola/redukce krevniho tlaku [42].

gie MMD je dosud nejasna. Pravdépodobné
se jedna o kombinaci vrozenych a imunit-
nich faktor®. Postihuje dominantné, nikoliv

v 95 9% u dospélych, a v 76 % u détskych pa-
cientl. Periopera¢ni morbidita/mortalita
byla 4,2 %, kumulativni 5leté riziko iktu/smrti
pak 5,5 % [39].

Direktnf revaskularizace — extra-intrakra-
nidlni bypass — pfindsi okamzité zlepseni
krevniho pratoku [29]. Vysledkem je Uprava
cerebrovaskuldrn{ reaktivity a sniZenf ri-
zika iktu. Nasledna redukce bazalnich kola-
terdl je pravdépodobné pfi¢inou vyznam-
ného snizeni rizika krvéceni u MMD, jak bylo
prokdzano v multicentrické randomizované
studii [40].

Prvni publikace o direktnf revaskularizaci
technikou end-to-side bypassu mezi STA
a kortikaIni vétvi MCA pochézi od japon-
skych autor [10] (obr. 7).

Kombinovana revaskularizace znamena
vyuZiti bypassu spolu s jednou technikou
nepiimé revaskularizace (obr. 8). Vajkoczy vy-
uzivd u symptomatickych hemisfér kombi-
novanou revaskularizaci, na strané asympto-
matické pak revaskularizaci nepfimou. Oba
vykony provédd( v jedné dobé [41]. BEéhem
vykonu je pacient vystaven riziku ischemie.
V jeji prevenci je vhodné dodrZovat normo-
tenzi, respektive mirnou arterialni hypertenzi
béhem vykonu, normokapnii a normalnf té-
lesnou teplotu. BEhem sutury je vhodné
zvednout frakci O, na 100 %. Nahlé zvyseni
pratoku v oblastech s vycerpanou reaktivi-

Obr. 8. DSA levé karotidy po revaskularizaci — pfedozadni projekce. Sipka ukazuje boha-
tou cévni kresbu po kombinovaném (pfimém a nepfimém) chirurgickém vykonu. Hvéz-
di¢ka zobrazuje dosud pretrvavajici bazalni kolateraly.

Fig. 8. Left carotid DSA after revascularization — anterior-posterior projection. Arrow shows
rich vascularization after combined (direct and indirect) surgery. Asterix depicts remaining
basal collaterals.
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£TIEY 18

kuldrni reaktivity.
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ar T

Obr. 9. Bazélni CT perfuze po revaskularizaci s Upravou vsech parametrl. Nasledna zatézova CT perfuze potvrdila Gpravu cerebrovas-

STUCY 13, 2. ¥0ae

Fig. 9. Basal CT perfusion after revascularization with restoration of all parameters. Challenging perfusion CT proved restoration of cerebro-

vascular reactivity.

vylu¢né, asijskou populaci. Pfiznaky u dét-
skych pacientl jsou ischemické, u dospélych
je castym projevem krvaceni. Terapie ische-
mické formy je vylu¢né chirurgickd v po-
dobné direktni, indirektni a kombinované
revaskularizace. PFi krvacivych projevech je
cilem evakuace hematomu, drendz komor
v pfipadé hemocefalu a osetreni prasklych
aneuryzmat.
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Védomostni test

1. Nemoc moyamoya (moyamoya disease;

MMD) je

a) oboustranné stenookluzivni postizen{
distaIni karotidy s tvorbou bazalnich
kolaterdl (moyamoya)

b) stenookluzivni postizeni distalni karotidy
s tvorbou bazélnich kolaterdl

c) okluze distalnich karotid s tvorbou
transdurdlnich kolaterdl (moyamoya)

2.Syndrom moyamoya je

a) jednostranné nebo oboustranné postiZenf
distalni karotidy s pfidruZzenou chorobou

b) oboustranné postizeni distaln{ karotidy
s pridruzenou chorobou

¢) jednostranné postizeni distalnf karotidy bez
pridruzené choroby

3. Mezi pfidruzené choroby moyamoya

syndromu pati

a) arteridIni hypertenze

b) diabetes mellitus

) neurofibromatéza 1. typu (m.
Recklinghausen)

4. N4dzev moyamoya znamena

a) v japonstiné prchavy oblacek cigaretového
koure

b) v japonstiné oblacek na nebesich

¢) ve slovinstiné stesk pacienta, kterému byla
sdélena diagndza

5. Nemoc postihuje dominantné
a) Hispance

b) bilou populaci

¢) asijskou populaci

6. Etiopatogeneze je

a) kongenitalni

b) nejasna, pravdépodobné jde
o kombinaci kongenitalnich a ziskanych
faktorl

) autoimunitni

7.Nemoc se na DSA déli na
a) 4 stadia
b) 5 stadii
¢) 6 stadif

8. Bazalni (moyamoya) kolateraly

a) progreduji s narlstajicimi stadii

b) zUstavaji stacionarni v priibéhu
choroby

¢) progreduji do stadia 3 dle Suzukiho
a poté regredujf za soucasného nardstu
extracerebralnich kolateral (rete
mirabile)

9. Berlinska klasifikace MMD

a) je zalozena na klinickém priibéhu
a angiografickém nalezu

b) je zalozena na hodnoceni DSA, MR
a stavu cerebrovaskuldrni rezervni
kapacity

@) je zaloZena na hodnocenf kliniky, DSA
a stavu cerebrovaskuldrnf rezervni
kapacity

10. Diagnostika MMD urcena
na podkladé

a) DSA

b) DSA a/nebo MR

) DSA, CT a kliniky

11. V klinickém obraze MMD dominuje

a) ischemicky iktus

b) ischemie v détské populaci, v dospélosti
krvaceni nebo ischemie

C) intracerebrélni hemoragie

12. Efektivni terapii MMD

predstavuje

a) konzervativni lécba

b) kombinace konzervativni a chirurgické
lécby

¢) chirurgicka Ié¢ba

13. Pti revaskularizaci se vyuziva

a) direktni a indirektni revaskularizace,
popiipadé kombinace obou modalit

b) direktni revaskularizace

) indirektni revaskularizace

14. Extra-intrakranialni bypass

u MMD

a) snizuje riziko ischemie v dUsledkd zvysenf
pratoku krve v mozku

b) snizuje riziko mozkového krvacenf

q) snizuje riziko krvacenf (regrese bazalnich
kolaterdl) a zéroven redukuje riziko ischemie
(zlepSeni hemodynamiky)

Spravné je jedna odpovéd’
Test mazete vyplnit na:

WWW.CSNN.EU
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