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Choroba moyamoya predstavuje chronické cerebrovaskuldrni onemocnéni vyznacujici se progresivni stenézou a/nebo okluzi
intrakranidlni vnitini karotidy a jejich proximalnich vétvi se vzniklou abnormalni kolateralni siti drobnych tepen. Jestlize vaskularni
uzavér neni oboustranny a pacient ma diagnostikovanou specifickou zakladni chorobu, ozna¢ujeme tento stav jako syndrom moya-
moya. Prezentace choroby ¢i syndromu moyamoya v podobé subarachnoidélniho krvaceni bez nalezeného aneuryzmatu je vzacna.
62leta pacientka byla pfijata pro bolesti v oblasti zatylku, krku, ¢ela a spanka trvajici 24 hodin. Byla somnolentni, opakované
zvracela a méla dvojité vidéni. Na vypocetni tomografii mozku bylo patrné subarachnoidalni krvaceni. CT angiografie moz-
ku odhalila uzavér levé stiedni mozkové tepny a digitaini subtrak¢ni angiografie navic prokazala sit drobnych tortudznich
moyamoya cév v povodi levé stfedni mozkové tepny. Mozkova perfuze nebyla nikterak narusena. Pacientka byla prelécena
kortikoidy a byla ji nasazena antiagregacni terapie. Diagn6za byla stanovena jako syndrom moyamoya. Propusténa byla bez
neurodeficitu i bez subjektivnich potizi. Po Sesti letech doslo u pacientky ke zhor3eni celkového stavu pfi probihajici sepsi, na
kterou i pres maximalni antibiotickou terapii zemfela.

Choroba ¢i syndrom moyamoya by mél byt zvazovan v ramci diferencialni diagnostiky jako pficina subarachnoidalniho krvaceni,
pokud neni jako jeho potenciélni zdroj nalezena jina zfejma cévni patologie.
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Non-aneurysmal subarachnoid hemorrhage in a patient with Moamoya syndrome - case report

Moyamoya disease is a chronic cerebrovascular disease characterized by progressive stenosis and/or occlusion of the intracranial
internal carotid and its proximal branches with a created abnormal collateral network of small arteries. If the vascular occlusion is
not bilateral and the patient has been diagnosed with a specific underlying iliness, we refer to this condition as Moyamoya syn-
drome. The presentation of Moyamoya disease or syndrome in the form of a non-aneurysmal subarachnoid hemorrhage is rare.
The 62-year-old woman was admitted for 24 hours lasting pain in the area of the neck, forehead, and temples. She was somnolent,
vomited repeatedly, and had double vision. The brain computed tomography discovered subarachnoid hemorrhage. The brain CT
angiography revealed an occlusion of the left middle cerebral artery and the digital subtraction angiography, moreover, showed
a network of tiny tortuous moyamoya vessels in the left middle cerebral artery territory. The brain perfusion was not impaired.
The patient was treated with corticosteroids and anti-platelet drugs. A diagnosis of Moyamoya syndrome was determined. She
was dismissed without neurological deficit or subjective problems. After six years, the patient’s general condition deteriorated
because of sepsis, and even after getting maximum antibiotic therapy, she died.

Moyamoya disease or syndrome should be considered in the differential diagnosis as the cause of subarachnoid hemorrhage in
the absence of other clear vascular pathology as its potential source.
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Uvod

Choroba moyamoya (moyamoya disea-
se; MMD) predstavuje chronické cerebrovas-
kuldrni onemocnéni vyznacujici se progre-
sivni stenézou a/nebo okluzi intrakranidlni
vnitini karotidy a jejich proximalnich vétvi
se vzniklou abnormalni kolaterdlini siti drob-
nych tepen (Wan et al., 2015). V ptipadé, ze
vaskularni uzavér neni oboustranny a pacient
ma diagnostikovanou specifickou zakladni
chorobu, oznacujeme tento stav jako syndrom
moyamoya (Moyamoya syndrome; MMS)
(Research Committee, 2012). Klinicky maze
byt MMD ¢i MMS asymptomaticky, ale ¢astéji
se projevuje ve formé cévni mozkové piihody
(CMP), at uz varianty ischemické ¢i hemoragic-
ké s odpovidajicimi symptomy (Osanai et al.,
2008; Goldemund, 2008).

Predkladdme kazuistiku pacientky s nea-
neuryzmatickym subarachnoidalnim krvace-
nim (SAK) na podkladé diagnostikovaného
syndromu moyamoya. Déle pak uvadime
zékladni fakta o MMD a jejim vztahu k SAK,
zejména jeho neaneuryzmatické verzi z do-

stupnych literarnich zdroju.

Kazuistika

62letd pacientka byla pfijata pro bolesti
v oblasti zatylku, krku, ¢ela a spankd trva-
jici 24 hodin. Byla somnolentni, opakované
zvracela a méla dvojité vidéni. V rodinné
anamnéze pacientky byla informace o umrti
jeji matky v 47 letech na mozkové krvaceni.
Otec pacientky, ktery se 1é¢il pro diabetes
mellitus (DM), zemfrel v 86 letech na blize
neuréenou mozkovou pfihodu. U pacient-
¢ina bratra byla diagnostikovana hyper-
tenze a DM. V osobni anamnéze pacientky
byla 1é¢ba hypertenze. Aterosklerotické
onemocnéni velkych mozkovych tepen
ani autoimunitni onemocnéni u pacient-
ky v pfedchorobi diagnostikovdno neby-
lo. Na vypocetni tomografii (CT) mozku
bylo patrné subarachnoiddlni krvaceni
v oblasti levé Sylviovy ryhy zasahujici do
prepontinni cisterny (obrazek 1A). CT an-
giografie (CTA) mozku odhalila uzavér levé
stfedni mozkové tepny, filiformni stendézu
pravé pfedni mozkové tepny v segmen-
tu A2 a hypoplazii pravé zadni mozkové
komunikanty. Vertebrobazildrni povodi
bylo bez patologie. Aneuryzma ani arte-
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riovendzni malformace nalezeny nebyly.
Digitalni subtrakéni angiografie (DSA) navic
prokazala sit drobnych tortuéznich moya-
moya cév v povodi levé sttedni mozkové
tepny (obrazek 1B). Jednofotonova emisni
vypocetni tomografie (SPECT) neodhalila
poruchu mozkové perfuze, coz byl jeden
zdlvod, pro¢ nebylo indikovano provede-
ni intrakranialniho bypassu. Ctvrty den po
pfijeti byly pacientce nasazeny kortikoidy
(nejprve Methylprednisolon intravenézné
v celkové davce 1,75 g béhem ¢tyf dnd, po-
sléze Prednison peroralné v celkové davce
0,25 g v priibéhu nasledujicich deviti dn()
zdlvodu podezieni na vaskulitidu a tentyz
den byla zapocata antiagregacni terapie
v podobé Anopyrinu jako sekundarni pre-
vence ischemické CMP. Zédnou zakladni
specifickou chorobu asociujici se zvazova-
nou MMD jsme nenalezli. Vaskulitidu a jiné
autoimunitni nemoci jsme otestovali pouze
docasnou terapii kortikoidy bez efektu na
pacientcin zdravotni stav. Vlastni imunolo-
gicky screening na autoimunitni choroby
proveden nebyl. Diky osobni anamnéze
pacientky, zakladnim biochemickym a he-
matologickym vysledkdm a grafickému vy-
Setfeni mozku jsme mohli déle jako zaklad-
ni specifickou chorobu vyloucit mozkovy
nador, poranéni mozku, nasledek iradiace,
hypertyredzu, uzivani hormonalni antikon-
cepce ¢i uzivani drog. Za hospitalizace byl

u pacientky zachycen DM. Vzhledem k ne-
stabilnim glykemiim a souc¢asnému uzivani
kortikoidl byla do¢asné ponechana na tera-
pii subkutdnné aplikovanym kratkodobym in-
zulinem (Actrapid) s vyhledem prfevedeni na
perordlni antidiabetika. Po jedenacti dnech
hospitalizace byla pacientka s diagnézou
syndromu moyamoya propusténa bez neu-
rodeficitu i bez subjektivnich potizi.

Pacientka se nedostavila na zaddnou
planovanou kontrolu. Sest let po priméarni
hospitalizaci byla pacientka pfivezena do
nemocnice pro zhorseni celkového stavu
pfi probihajici sepsi. Dale u ni byla zjisténa
progredujici porucha hybnosti, povsechna
slabost a kognitivni deficit charakteru de-
mence. Navzdory maximalni antibiotické
terapii bohuzel pacientka néasledujici mésic
zemfela.

Diskuze

Chronické cerebrovaskuldrni onemocné-
ni s okluzi intrakranialnich tepen a de novo
vzniklymi kolateralnimi cévami spliujici dnes-
ni kritéria MMD bylo poprvé popsano v roce
1957 (Takeuchi et Shimizu, 1957). Choroba
dostala sv(ij nazev ovsem az v roce 1969, kdy
zminéné de novo vzniklé kolateralni cévy by-
ly ptipodobnény na angiografickém obraze
k oblacku koufte (japonsky moyamoya) (Suzuki
et Takaku, 1969). Jestlize vaskularni uzavér neni
oboustranny a pacient ma diagnostikovanou

Obr. 1. A. Vipocetnitomografie, transverzdlni projekce. Subarachnoiddlni krvdceni'v oblasti levé Sylviovy
ryhy zasahujici do prepontinni cisterny. B. DigitdiIni subtrakcni angiografie. Uzdver levé stredni mozkové
tepny, filiformni stendza pravé predni mozkové tepny v segmentu A2 a sit drobnych tortudznich cév
v povodi levé stfedni mozkoveé tepny
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specifickou zékladni chorobu, oznacujeme
tento stav jako MMS ¢i quasi-moyamoya cho-
roba. V pfipadé nepfitomnosti koexistujici
specifické choroby se mlze jednat o unila-
terdIni tzv. pravdépodobnou chorobu moya-
moya, kterd v budoucnu muze, ale nemusi
zprogredovat do klasické bilateralni varianty
MMD (Research Committee, 2012).

Etiologie MMD je primarni (vrozend), nebo
sekundarni (vznikajici ve spojitosti s jinymi
specifickymi chorobami - napf. ateroskleréza,
nékterd kongenitalni aimunologicka onemoc-
néni ¢i polycysticka choroba ledvin - v rdmci
syndromu moyamoya) (Kefang et al., 2020;
Kucharik et al., 2008; Scott et Smith, 2009).
U nasi pacientky jsme Zadnou zakladni spe-
cifickou chorobu nenalezli, nicméné jsme ne-
provedli kompletni vysetieni, abychom mohli
vyloucit véechna mozna koexistujici onemoc-
néni. Zejména neprobéhl fadny imunologicky
screening autoimunitnich chorob véetné vas-
kulitidy. Tohoto faktu jsme si védomi, stejné
jako skutec¢nosti, ze docasna terapie kortikoidy
k (ne)potvrzeni autoimunitnich onemocnéni
neni pIné relevantni. Bohuzel pfed 14 lety, kdy
probéhla prvni hospitalizace nasi pacientky,
zékladni imunologické vysetfeni ani jiné me-
tody provadéné pfi patrani po vaskulitidach
(Tomek, 2015) nikdo neindikoval. Vzhledem
k pfitomné jednostranné cévni okluzi a vasku-
larnim rizikovym faktordim v osobni anamnéze
(hypertenze a DM) jsme se pfiklonili k finaIni
diagn6ze MMS. Ponévadz se pacientka ne-
dostavila na Zzadnou planovanou kontrolu,
nebylo mozné provést jakékoliv kontrolnian-
giografické vysetreni ke zhodnoceni pfipad-
né progrese onemocnéni do oboustranného
cévniho uzavéru s prehodnocenim diagnézy
na chorobu moyamoya. Tento vyvoj se ne-
dal vyloucit vzhledem ke znamé filiformni
stendze druhostranné predni mozkové tepny
v segmentu A2, coz je popséano jako statistic-
ky signifikantni rizikovy faktor transforma-
ce unilateraIni MMD ve variantu bilateralni
(Kelly et al., 2006).

MMD ma nejvyssiincidenci ve vychodni
Asii s nejvyssi prevalenci v oblasti Japonska
a Korejského poloostrova (Alcala-Cerra et al.,
2011; Goldemund, 2008), nicméné diagnosti-
kovéna byla i v jinych ¢astech svéta. V Ceské
republice byla tato choroba poprvé zminéna
vroce 1970 (Urbanek, Farkova et Klaus, 1970).
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Pozitivni rodinnd anamnéza MMD je
nalezena u 12 % pacientl (Kuriyama et al.,
2008).

MMD se typicky projevuje ve dvou véko-
vych skupinédch: v prvni a ve tieti az paté de-
kadé (Hoshino et al., 2012; Alcala-Cerra et al.,
2011; Goldemund, 2008). Détsti pacienti pro-
délavaji zejména ischemické CMP (iCMP), za-
timco v dospélosti zaznamendvame az u po-
loviny pacientd hemoragické CMP (hCMP),
hlavné v podobé intraparenchymovych
a intraventrikularnich hemoragii (Wu et al.,
2014). Castéji se s hCMP setkavame u zen
nez u muzl (Kucharik et al., 2008).

Nejobvyklejsi pficinou hCMP je prasknuti
kfehkych a dilatovanych moyamoya cév na
podkladé nadmérného a dlouhodobého he-
modynamického stresu. Typicky se krvaceni
nachdzi v bazalnich gangliich, thalamu a peri-
ventrikuldrné (Yamashita, Oka et Tanaka, 1983;
Morimoto et al., 1999).

Méné ¢astym podtypem hCMP u pacien-
tl s MMD je subarachnoidalni krvaceni (SAK).
Vyskytuje se zejména v dospélosti s pomé-
rem zZeny : muzi 3,25 : 1 (Wan et al., 2015).
V tomto pfipadé se jako zdroj krvaceni pred-
poklada ruptura sakuldrnich aneuryzmat
Willisova okruhu. Priblizné u 3-15 % paci-
entd s MMD nalezneme intrakranidlni ane-
uryzma (Arai et al., 2011). Typickym mistem
vyskytu vyduté je oblast bazilarni bifurkace
a odstup horni mozeckové tepny z bazilérni
tepny (Alcala-Cerra et al., 2011). Na vzniku
a prasknuti aneuryzmatu v téchto lokali-
tach se pravdépodobné podili i nezadouci
hemodynamicky stres, ponévadz zadni cir-
kulace hraje dalezitou roli v kolateradlnim
zajisténi celého Willisova okruhu. Ruptura
tortuéznich moyamoya kolateralnich cév
(transduralnich anastoméz) pfi jejich pri-
chodu subarachnoidalnim prostorem smé-
rem k mozkovému povrchu je dal$i moz-
nou pfic¢inou SAK, pfesnéji jeho neaneury-
zmatické varianty (Marushima et al., 2006;
Wan et al., 2015). K potvrzeni této diagnozy
musi byt vylou¢ena pfitomnost intrakranial-
ni vyduté jako mozného primarniho zdroje
krvéceni. Toto byl ptipad i nasi pacientky.
Na DSA jsme aneuryzma neodhalili a pd-
vodcem SAK diagnostikovaného na CT byla
tedy s nejvétsi pravdépodobnosti ruptura
transdurélnich anastomoz.
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Neaneuryzmatické SAK u pacientd s MMD
je vzacna diagndza. V literatuie bylo popsa-
no nékolik jednotlivych kazuistik (Wu et al.,
2014; Toscano et al., 2014; Dietrichs et al.,
1992; Marushima et al., 2006; Osanai et al.,
2008; Matsumoto, Asada et Mukubou, 2009;
Alcala-Cerra et al., 2011; Fujimura et al., 2010;
Sénmez et al., 2008; Walsh et al., 1984) a jeden
soubor 34 pacienti (Wan et al., 2015). V ¢eské
literatufe jsme zadny konkrétni pfipad az do
dnesni doby nenalezli.

Co se terapie choroby moyamoya tyce,
z konzervativniho hlediska zadny specific-
ky zplsob neexistuje. U pacientl po iCMP
jako klinickému projevu MMD byla v ramci
sekundarni prevence zvazovana a zkouse-
na antiagregacni lé¢ba (Goldemund, 2008).
Nicméné pfinos této terapie jako samostatné
modality nebyl potvrzen (Yamada et al., 2016).

Naopak u pacientdl s MMD vyznacuijici se
intrakranialnim krvacenim efektivni prevence
opakovani hCMP existuje, a to v podobé revas-
kulariza¢ni chirurgie (Mesiwala et al., 2008;
Wan et al., 2015). Nicméné u pacientll s nea-
neuryzmatickym SAK revaskulariza¢ni zakrok
fecisté transduralnich anastoméz neredukuje,
ale naopak jej rozsituje, proto neni jesté pfinos
revaskularizace u tohoto typu SAK jednoznac¢-
né stanoven (Wan et al., 2015). Z toho ddvodu
nebyla provedena revaskulariza¢ni intervence
ani u nasi pacientky, navicis ohledem na nena-
lezenou poruchu mozkové perfuze.

Operacni intervence je vysoce pravdépo-
dobné prospésna i jako prevence opakovani
ischemické CMP u pacientll s MMD po pro-
béhlém ischemickém iktu (Jeon et al., 2018;
Miyamoto et al., 2014). Prvni revaskulariza¢ni
zakrok za Ucelem vytvoreni kolaterdlni cirkulace
u pacienta s intrakranialni trombézou byl prove-
denjizvroce 1964 (Tsubokawa et al., 1964), tedy
pét let pfed samotnym pojmenovanim nemoci
jako choroba moyamoya.

Revaskulariza¢ni chirurgie ma dvé za-
kladni podoby. Jedna se o pfimou revas-
kularizaci ve formé extra-intrakranialni
anastomoézy (Karasawa et al., 1978), nebo
o nepfimou revaskularizaci provedenim
encefalo-duro-arterio-myo-synangiézy ci
pidlni synangiézy (Karasawa et al., 1977;
Matsushima et al., 1981; Hackel et Bene$
mladsi, 1997; Patel, Mangano et Klimo, 2010).
Obé varianty revaskularizace, pfimou a nepfi-
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mou, je mozné i kombinovat (Houkin et al.,
1997; Hackel et Benes ml., 1997; Pfiban et al.,
2020). Uzivéani antiagregacni terapie u pacien-
0 po revaskulariza¢nich technikach je shleda-
no jako pfinosné (Acker, Fekonja et Vajkoczy,
2018; Zhao et al., 2017).

Prognéza pacientdl s MMD neni nikterak
pfizniva. Riziko opakovani hCMP je 30-65 %
(Fujii et al., 1997; Kobayashi et al., 2000;
Morioka et al., 2003; Yoshida et al., 1999).
Mortalita détskych pacientt je 4-5 %, u dospé-

lych dosahuje 10 %. Nejcastéjsi pficinou umrti
jeintrakranialni hemoragie. U 50-60 % pacientt
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zaznamenavame postupné zhorseni kognitiv-
nich funkci, jako jsme zaznamenali u nasi paci-
entky, nejspise na podkladé opakujicich se CMP
(Goldemund, 2008; Sucholeiki et Chawla, 2018).
U pacient s MMS je v pfipadé zndmé za-
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