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vrv

Moyamoya nemoc je v nasich podminkach raritni pfic¢inou ischemického iktu. Projevuje se jako progresivni nezanétlivé stenookluzivni
postizeni cerebralnich tepen s predilekénim postizenim terminalniho useku a. carotis interna a tepen Willisova okruhu. V nasledujicim
sdéleni je prezentovana kazuistika 40leté pacientky s moyamoya onemocnénim, diiraz je kladen na diferenciélni diagnostiku.
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Seznam zkratek

ACI - arterix carotis interna

ACA - arteria cerebri anterior

ACM - arteria cerebri media

ACP - arteria cerebri posterior

CAG - karotickd angiografie

MMO - moyamoya onemocnénni

MR DWI - MR diffusion-weighted imaging
MRA - MR angiografie

VAG - vertebralni angiografie

Kazuistika

40leta pacientka byla v srpnu roku 2006 pfelo-
zena na nasi kliniku pro progredujici smiSenou fatic-
kou poruchu a pravostrannou hemianopsii. Anamne-
sticky v lednu téhoz roku doSlo k pfechodné paréze
pravé horni koncetiny a poruSe zorného pole vpra-
vo. Na okresnim pracovisti prokazalo provedené CT
mozku mnohodetné ischemie rlzného stafi v obou
hemisférach. Pfi pfijeti byla pacientka afebrilni, byla
pfitomna tézka smiSena faticka porucha, pravostran-

Obrazek 1. MR mozku (T2 sekvence), MR DWI + MR angio (tepenna i venézni faze)

na hemianopsie, taktiini hypestezie pravostrannych
koncetin, lehka az stfedné tézka paréza pravé horni
koncetiny, hyperreflexie a pyramidova iritace na pra-
vostrannych konéetinach.

Osobni anamnéza pacientky je, kromé vyse
uvedeného, bez pozoruhodnosti. Byla lIé¢ena pouze
pro bolesti ramene, jinak bez pravidelné medikace,
mocnéni. Z rizikovych faktorl zjisténo pouze uzivani
hormonalni antikoncepce.

Supratentorialné jsou patrné postischemické zmény vpravo occipitalné az temporalné odpovidajici ischemii starsiho data v povodi ACP, déle je vpravo patrné rozsahlé postizeni
bilé hmoty (postmalatické pseudocysty a gliéza), na konvexité pfi rozhrani povodi ACA a ACM je postizen i kortex (obrazek 1a, b). Obdobné zmény jsou i vlevo, kde je navic patrna
dle DWI (obrazek 1d) a ADC mapy (obrazek 1e) cerstva ischemie v dorzalni ¢asti povodi ACM i v povodi ACP a ventralné v povodi ACM pfi rozhrani s povodim ACA. Na MRA
(obrézek 1c) jsou na kone¢nych Usecich obou karotid patrné vyrazné stendzy az vypadky signdlu tokd, prakticky se nezobrazily pocéteéni iseky obou ACA a slabé i kmeny ACM
bilaterainé, zvlasté vpravo. Naopak je patrna vyrazna sit jemnych kolaterach v oblasti BG i talamd zvl. vpravo i podél rostrlniho mesencephala z povodi a. basilaris
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CCAG dXx. (2a) - oblast bifurkace je bez zietelné stenézy, lumen ACI se vSak v odstupu asi 2cm nad bifurkaci zuzuje a tepna je ve svém dal$im priibéhu nepravidelné stenoticka,

Obrazek 2. Angiografie

karoticky sifon je napadné gracilni, dobrfe se pIni pouze a. ophthalmica, nad ni je uzavfen, velmi slabé a se zpozdénim se pIni pouze aa. cerebri anteriores pres sit kolateral v ob-

lasti perforatord (silna Sipka)

ze a. ophthalmica, nad ni je sifon take uzavfen. Pfes sit kolateral (silnd Sipka) se jesté slab&ji nez zprava pini pouze aa. cerebri anteriores
VAG dx (2c) - Siroka prava a. vertebralis, reflux do druohostranné vert. tepny neni pfitomen. Pres a. basilaris, ACP a zadni komunikanty a pfes napadnou sit hypertrofickych len-
tikulostriatnich kolateral (silna Sipka) se pIni i obé ACM a ACA

Zé&kladni biochemické vySetfeni v¢é. CRP bylo
pfi pfijeti v normé, v krevnim obraze byla zjiSténa
mikrocytarni anemie a anizocytéza, koagulace byla
v normé, FW 18/39 (kontrolni FW 3/17). Provedena
zobrazovaci vySetfeni (CT, MR) odhalila vice¢etné
rozsahlé ischemie rlzného stafi v obou hemisfé-
rach, vpravo starSiho data, vlevo pfevazné Cerstvé
(obrazek 1). Sonografické vySetfeni a posléze i DSA
(obrdzek 2) diagnostikuji extenzivni stenookluzivni
postizeni hlavnich kmend mozkovych tepen a roz-
sahlou sit kolateral v jejich okoli. Oblast bifurkace
je bez aterosklerotického postizeni. Transtorakalni

i transezofagedlni ECHO srdce prokazalo pouze
drobné foramen ovale persistens. Dle oéniho vy-
Setfeni byla papila n. optici ohraniend, bez edému
a hemoragii, sitnice do periferie bez hrubych lozisko-
vych zmén, cévy s fyziologickym reflexem.

V diferencialni diagnostice byla zvazovana pre-
dev$im vaskulitida a vzhledem k angiografickému
nalezu také nemoc moyamoya.

Ihned byla zahdjena symptomatickd terapie, na-
sazena antiagregancia a nizkomolekuléri hepariny.
Vzhledem k rychlé progresi (druhy den prohloubeni
hemiparézy, progredujici porucha védomi na Urovni
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somnolence a posléze soporu, epilepticky zachvat)
a zvazované vaskulitické etiologii byly nasazeny in-
fuzné kortikoidy (celkem 5g) a po konzultaci revma-
tologa poté kombinovany s pulzem cyclofosfamidu
(v dévce 800mg). Pied nasazenim kortikoid byly
provedeny rozsahlé odbéry k vylouéeni systémového
onemocnéni & hyperkoagulaéniho stavu (imunoelfo
bilkovin, IgG, A, M, E, kryoglubulin Cs, » revmatoidni
faktor, C- a P-ANCA, antinuklearni protilatky, aniENA/
SSA,SSB, Scl, SM, Jo1, RNP, anti ds DNA, ACLA, anti
B2-GP1, CIK, lupus antikoagulans, protein C, S, MTH-
FR, Leiden V, homocystein, APC rezistence, antitrom-
bin I, tumorové markery, ledvinny soubor, vySetieni
paraproteinu). Dale byly provedeny odbéry na HIV, lu-
es, neuroviry a borrelie, vySetfeni na TBC, HRCT plic,
SONO bicha, celotélovy PET a kozni biopsie.

Béhem 10 dni po pfijeti doSlo ke stabilizaci kli-
nického stavu, zacal se zlepSovat stav védomi, re-
gredovala hemiparéza, ale nadéle pfetrvavala tézka
smidena fatickd porucha. V této fazi nebylo zfejmé,
zda ke zlepSeni doslo v dlsledku imunosupresivni
terapie ¢i v rdmci pfirozeného priibéhu onemocnénti,
kdy po uzavéru hlavnich kmen(i mozkovych tepen
doslo k otevieni a stabilizaci kolateral.

Odbéry posléze neprokazaly pfitomnost auto-
protilatek ¢&i hyperkoagulacniho stavu, tumorové
markery a biochemie byly v normé, pouze v ledvin-
ném souboru byla detekovana lehéi mikroalbuminu-
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Tabulka 1. Radiologicka a histologicka diagnosticka kritéria MMO

Angiograficky nalez svéd¢ici pro diagnézu moyamoya

a) stendza Ci okluze terminalni porce a. carotis interna (TICA) a proximalnich UsekU a. cerebri anterior a media

(ACA, ACM)

b) abnormalni vaskularni sit v okoli uzavérd, zobrazena v arterialni fazi

c) nalez je oboustranny

Histopatologické nalezy svédcici pro diagnézu moyamoya
a) zesileni intimy vedouci ke stendze ¢i uzavéru tepny, které nalézame typicky v terminalnim dseku ACI
b) stendzy i uzavéry tepen Willisova okruhu se zesilenim intimy

c) nalez cetnych arteriol v okoli Willisova okruhu

Tabulka 2. Staging MoyaMoya disease (Suzuki, Takaku) (10)

Stage 1 - zUzeni karotického fecisté

Stage 2 — postupna tvorba kolateral (,moyamoya tepen®), dilatace hlavnich intracerebralnich tepen
Stage 3 - intenzivni tvorba moyamoya tepen, uzavéry v oblasti ACA a ACM

Stage 4 — minimalizaci moyamoya tepen, vymizeni ACP

Stage 5 — dalSi redukce moyamoya tepen, mizi hlavni intracerebralni tepny, vychazejici z ACI
Stage 6 — vymizeni vS§ech moyamoya tepen, jedind kolateralni cirkulace sestéva z vétvi ACE

rie. Celotélovy PET, SONO ledvin, HRCT plic i kozni
biopsie byly bez patologického nélezu. Sedimentace
i CRP v dal$im pribéhu opakované v normé. Likvor
byl nezanétlivy, zjiSténa pouze vyssi celkova bilko-
vina (630mg/l).

Provedend vySetfeni tedy neprokazala systé-
mové vaskulitické Ci jiné zanétlivé postizeni, v dal-
§im pribéhu byla zvazovana pfedev§im moyamoya
nemoc, i kdyz provedend vySetfeni naddle zcela
nevylu¢ovala moznost primarni cerebralni vaskuli-
tidy. K definitivnimu vylou€eni vaskulitidy byla tedy
provedena biopsie mozku a mening, pfi¢emz histolo-
gické vySetfeni neprokézalo pfitomnost zanétlivého
infiltratu. Jako definitivni diagn6zu jsme tedy stanovi-
li onemocnéni moyamoya, byla vysazena imunosu-
prese a ponechana antiagregacni terapie.

Dle kontrolniho MR mozku po pdl roce (obra-
zek 3) se velikost ani poget ischemickych loZisek ne-
meéni. Opakované kontrolni odbéry s normalnim CRP
i sedimentaci. Po pdl roce je klinicky stav stacionar-
ni, pfitomna regredujici pfevazné expresivni faticka
porucha, Gerstmann(v syndrom (dfive nezjistén pro
tézkou smiSenou fatickou poruchu) a lehka pravo-
stranna hemiparéza. Dle psychologického vy3etfeni
je pfitomna deteriorace kognitivnich schopnosti ve
smyslu demence (stfedné tézky defekt). Mnestické
schopnosti jsou v pasmu vyrazného defektu; naru-
$ena je slozka sémantickd i epizodicka, a to i v pfi-
padé autobiografické paméti; pracovni pamét je
narusena. Intelekt (verbalni ¢ast) je v pasmu lehké
mentalni retardace, naruSena je schopnost vizudini
diskriminace, analyzy i syntézy. Konstrukéné-prak-
tické a exekutivni schopnosti jsou defektni, symbo-
lické schopnosti rovnéz (GerstmannQv syndrom).

Vzhledem k dlouhodobé stabilizaci neurologic-
kého deficitu bylo zatim od pfipadného revaskulari-
zacniho zakroku ustoupeno.

Diskuze

MMO je progresivni stenookluzivni onemoc-
néni cerebralnich tepen s predilekénim postizenim
terminéiniho Useku ACI a tepen Willisova okruhu.
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Radiografické charakteristiky onemocnéni byly po-
prvé popsény v 50. letech. Prvni kazuistika, splriujici
soucasna diagnostickd kritéria MMO, byla publiko-
véna Takeuchim vr. 1961. Ndzev moyamoya se vSak
poprvé objevil az v praci Suzuki a Takakua v r. 1969
(10) Moyamoya (japonsky ,oblécek koufe) je cha-
rakterizovana angiografickym nalezem abnormalini
kolateralni sité jemnych tepen, ktera se vyviji v okoli
stenotickych ¢&i okludovanych tepen. Proces je vét-
Sinou bilaterdlni, jednostrannd manifestace vSak
chorobu nevylucuje. Typické u MMO je ztlusténi inti-
my terminalni porce ACI, pfi¢emz proliferujici intima
mize obsahovat lipidova depozita. Dale je patmo
roz8ifeni lamina elastica interna a zuzeni tunica me-
dia. Nejsou pfitomny zndmky zanétu (12). Rlznym
stupném stendzy &i uzavérem mohou byt postizeny
kromé terminaini ACl i ACA, ACM a ACP. V okoli Wil-
lisova okruhu se objevuji ¢etné drobné tepny.

Moyamoya se vyskytuje pfevazné u Asiatl,
nejvyssi prevalence je v Japonsku (3,16 pfipadu
na 100000 obyvatel). SpiSe raritné byva postizena
bila rasa, Afroameriané a Hispanci. Chiu nicméné
prezentoval sérii 32 pacientli s MMO, diagnostikova-
nych v Houstonském Health Sciences Center, v niz
63 % postizenych tvofili bélosi, 17 % Afroameri¢ané,
14 % Hispanci a pouze 6% Asiaté (3).

Dfive byla MMO povazovéana za bakteridini Ci
virové onemocnéni. Ani v sou¢asnosti neni exaktni
etiologie zndma. Je zfejma genetickd predispozice,
nebot asi 10 % pfipadd je familidrmich. Nedavné pra-
ce demonstrovaly autozomalné dominantni pfenos
s redukovanou penetranci u familidrich pfipadd
MMO s vazbou na chromozomy 3,6 a 17 (6, 9, 12).

Onemocnéni se manifestuje v Sirokém véko-
vém rozmezi (4 mésice az 67 let), maximum v prvni,
a poté ve 3.-4. dekadé. Vyskyt mize byt sporadicky
i familiarni, castéji byvaji postizeny mladé zeny. Kli-
nicky prdbéh byva variabilni — od asymptomatickych
forem pfes tranzitorni ischemické ataky az po cévni
pfihody s trvalym neurologickym deficitem. U déti
jsou Casté mono- ¢i hemiparézy, poruchy senze, mi-
movolni pohyby, bolesti hlavy a epileptické zachva-

ty, muze dojit k mentalni retardaci. Intracerebralni
krvaceni se vyskytuje spiSe ojedinéle. U dospélych
rachnoidalnich ¢i intraparenchymovych krvéceni (az
ve 30% pfipadu). Klinickd manifestace (pfedevsim
incidence krvaceni) je ovlivnéna rasou, u Asiatd je
incidence hemoragii vy$Si nez u bilé rasy.

Prognéza pacient s moyamoya zavisi pfede-
v§im na rychlosti vzniku, rozsahu vaskularni okluze
a schopnosti pacienta vytvofit funkéni kolateralni
obéh, déle na véku, aktuélnim neurologickém defici-
tu a rozsahu infarktovych lozisek na MR (1). V pfipa-
dé véasného revaskularizatniho zékroku mize byt
progndza excelentni. Néktefi pacienti jsou stabilizo-
vani i bez operacni intervence, ¢asto v§ak aZ po pro-
délani zavazného mozkového infarktu ¢i hemoragie
s trvalym postizenim. Mortalita je u dospélych odha-
dovana na 10%, u déti 4-5%. NejCastéjsi pficinou
umrti je intrakranialni hemoragie. U asi 50-60 % po-
stizenych dochazi k deterioraci kognitivnich funkci
na podkladé multiinfarktové demence.

MMO se mlze vyskytnout u doposud zdravych
individui, popisovana je vSak i asociace s celou fa-
dou chorob (8), jako jsou napt.

* imunologicka onemocnéni (Gravesova choroba)

* infekce (leptospirdza, tuberkul6za)

* hematologické choroby (aplasticka anemie, srp-
kovitd anemie, lupus antikoagulans)

*  kongenitalni choroby (Apertdv syndrom, Marfa-
niv syndrom, tuberdzni skleréza, von Reckling-
hausenova choroba apod.)

*  vaskularni onemocnéni (aterosklerotické, koark-
tace aorty a fibromuskularni dysplazie, radiacni
postizeni (9), paraselarni tumory a hypertenze

*  Down(v syndrom.

Na MMO je tfeba pomyslet v pfipadé iktu v mla-
dém véku pfi absenci cévnich rizikovych faktord, po
vylouéeni kardioembolizace, hyperkoagulaéniho
stavu a vaskulitidy. Diagndzu podporuje typicky an-
giograficky nélez (tabulka 1) i nedcinnost antiagre-
gadni terapie. Zakladem pro diagnostiku moyamoya
disease je digitalni DSA, je mozné uzit i MR a MR
angiografii (2).

Suzuki a Takaku navrhli staging choroby s ohle-
dem na radiologicky ndlez (tabulka 2). Slabinami
tohoto déleni jsou nasledujici skuteCnosti: vétsina
popsanych pfipadd odpovida dle klasifikace stadiu
3, dale ve stadiu 1 a 6 chybi v AG obraze ,moyamoya
tepny“ (coz odporuije definici choroby), angiograficky
nélez, a tedy i stadium choroby ¢asto nekoreluji s kli-
nickym obrazem.

Specifickd medikamentdzni terapie této choro-
by neexistuje. Akutni Ié¢ba ischemickych i hemora-
gickych pfihod probihd dle standardnich postupd.
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U ischemickych pfihod podavame jako sekundarni
prevenci antiagregacni terapii, a to pfedevsim u pa-
cientl se stené6zami. Tato terapie vSak neni ,eviden-
ce based“ a v USA proto neni schvdlena FDA, je
tfeba postupovat individudlné s ohledem na charak-
ter a tizi iktu, angiograficky nalez, po zvazeni rizika
i pfinosu terapie.

Operacni lécba je indikovana pfedevsim u pa-
cientl s progresivnim pribéhem. Provadény jsou
anastomdzy mezi a. carotis externa a a. cerebri
media, encefalo-duro-arterio-synangiosis (EDAS),
encefalo-duro-arterio-myo-synangiosis ~ (EDAMS)
a pialni synangiéza (vyuzivajici tepny ze skalpu)
(5, 7). Nejasna je situace v pfipadé asymptomatic-
kych forem, doporuceni pro pfipadnou Ié¢bu nebyla
dosud vytvofena ani v Japonsku.
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stizeni cerebrélnich tepen s predilekénim postizenim
termindiniho useku ACI a tepen Willisova okruhu. Etio-
logie je nejasna, histologicky nejsou pfitomny znamky
zéanétu, pfedpoklada se geneticka predispozice a jsou
dokumentovany i familiarni formy. Onemocnéni mize
probihat asymptomaticky nebo se manifestuje ische-
mickymi ¢i hemoragickymi cévnimi pfihodami. Diagnd-
za se opira pfedevsim o charakteristicky angiograficky
obraz abnormalni kolateraini sité jemnych tepen, které
se vyviji v okoli stenotickych ¢i okludovanych tepen,
pficemz proces je vétSinou bilateraini. Pfi podezfeni na
moyamoya onemocneéni je zakladem vySetieni pecliva

SDELENI Z PRAXE

diferenciélni diagnostika — extenzivnim vySetfenim je
vzdy nutné vyloucit jinou, sekundarni pficinu, ktera je
potencidlné ovlivnitelnd medikamentézné (napf. imu-
nosuprese u vaskulitidy). Terapeuticky jsou podavana
antiagregancia, i kdyz o jejich opodstatnénosti existuiji
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K nim pfistupujeme pfedevsim u mladych pacientd
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