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Streszczenie

Choroba moyamoya (ang. moyamoya disease) jest to rzadki zespot chorobowy o
nieznanej etiologii, wystepujacy gtéwnie u mtodych Azjatdéw. Powoduje on niedroznosc
duzych tetnic wewnatrzczaszkowych - szczegdlnie koncowego odcinka tetnicy Szyjnej
wewnetrznej, tetnicy Srodkowej oraz przedniej mozgu. Konsekwencjg niedroznosci jest
niedokrwienie os$rodkowego ukladu nerwowego, przebiegajace najczesciej pod postacia
przemijajacych napadow niedokrwiennych, cho¢ moze rowniez przebiega¢ jako udar mozgu

lub krwotok mézgowy. W jezyku japonskim moyamoya oznacza kieby dymu.

Stowa kluczowe: choroba moyamoya, angiografia, udar, TIA.

Abstract
Moyamoya disease is a rare syndrome of unknown etiology, occurring mostly in
young Asians. It causes obstruction of large intracranial arteries - particularly the distal
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internal carotid artery and the artery middle and front of the brain. The consequence of
ischemia is obstruction of the central nervous system, running most often in the form of
transient ischemic attacks, although it can also occur as stroke or cerebral hemorrhage. In

Japanese moyamoya means billows of smoke.

Key words: moyamoya disease, angiography, stroke, TIA.

Introduction.

Moyamoya disease (illness Nishimoto) is a rare syndrome of unknown etiology,
occurring mostly in young Asians [1]. For the first time moyamoya disease has been reported
in Japan by Takaku and Suzuki in 1956. Japan recorded the highest number of cases of
illness. Moyamoya disease causes blockage of large intercranial arteries - particularly the
distal internal carotid artery, the middle cerebral artery and anterior cerebral artery [2,3].
Growing narrowing leads to a network of small, thin - walled collateral vessels by the basal
arteries and by meningeal anastomoses of the external carotid artery. The consequence of
ischemia is obstruction of the central nervous system, running most often in the form of
transient ischemic attacks, although it can also occur as stroke or brain haemorrhage [4]. In
Japanese moyamoya means billows of smoke. The disease can occur at any age, but observed
two peaks of incidence - the first and 3 - 4 decade of life. The cause of the disease is not
known. The symptoms may occur suddenly in previously healthy individuals. Moreover, the
cases familial (about 10%) of the multicomponent type autosomal inheritance (locus 17q25)
[5]. Also described a number of cases the coexistence of moyamoya disease following disease
units: Graves' disease, tuberculosis, aplastic anemia, Fanconi anemia, Apert syndrome,
Down's syndrome, Marfan syndrome, tuberous sclerosis, Hirschsprung's disease. In patients at
autopsy states intimal thickening of arteries affected by the disease, also varying degrees of
stenosis, until closing their lights, arterial blood leaving the circle of Willis, sometimes in the
inner membrane lipid deposits can be determined. The disease manifests itself in different
clinical manifestations that despite the slow and progressive course of the disease occur
suddenly. Children are mostly transient ischemic attack (TIA) or stroke made, blurred vision,
slurred speech, headache, convulsions. In adolescents and adults, the disease manifests itself
most often bleeding and bleeding subarachnoid hemorrhage that are caused by cracking the
thin walls of collateral vessels. The diagnosis is usually based on angiographic image that
shows many developing collateral vessels creators of "smoke".
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Based on angiographically Suzuki disease Takaku divided into six steps [4]:

1. Isolated stenosis of the distal internal carotid artery.

2. The network of small collateral vessels and expansion of the distal segments of the
internal carotid arteries.

3. Large area network of collateral vessels (moyamoya) of decreasing the fulfillment of the
arteries front and center of the brain.

4. The continuing loss of vascular network (moyamoya) and replacing it by the collateral
circulation of a larger caliber vessels.

5. Internal carotid artery stenosis proximal advancing with the development of collateral
circulation of the posterior cerebral artery and external carotid arteries.

6. The area supplied by the artery front, pericallosal artery and the center accepts blood in

most parts of the external carotid artery anastomoses by menigeal path.

Material and methods.

60 year-old patient H. K. She came to the Department Department of Neurosurgery,
Neurotraumatology Pediatric Neurosurgery, Dr Antoni Jurasz University Hospital No.1 in
Bydgoszcz in order to perform elective vascular diagnostics of the brain. In an interview with
a patient for several years frequently occurring transient ischemic attacks (TI1As) and
occasional headaches. In the made in an outpatient imaging study revealed abnormal blood
flow in the range of RICA and the RMCA of unclear etiology. On admission, the patient was
in good general and neurological good, without deficits and abnormalities on physical
examination. The patient underwent CT angiographic study, which revealed stenosis of the
right internal carotid artery, stuffy M1 segment of the middle cerebral artery occluded right
and the front section of the Al artery of the brain (fig. 1, 2, 3, 4). After analyzing the whole
picture, clinical and radiological patient it was decided to pharmacology - proceedings

antiplatelet therapy. The patient currently is in control visits.

255



Fig. 1. and Fig. 2. Plugged M1 segment of the middle cerebral artery on the right side (own
material - Department Department of Neurosurgery, Neurotraumatology and Pediatric

Neurosurgery, Dr Antoni Jurasz University Hospital No.1 in Bydgoszcz)

Fig. 3. and Fig. 4. Plugged M1 segment of the middle cerebral artery on the right and choked
stretch of the A1l anterior cerebral artery (own material - Department Department of
Neurosurgery, Neurotraumatology and Pediatric Neurosurgery, Dr Antoni Jurasz University
Hospital No.1 in Bydgoszcz)
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Results.
Annual surveillance and control tests showed no progression of lesions within the
brain vessels. During treatment is not observed in patient deterioration of general and

neurological.

Discussion.

Moyamoya disease is a rare syndrome that causes obstruction of large intercranial
arteries - particularly the distal internal carotid artery, the middle cerebral artery and anterior
brain. The consequence of ischemia is obstruction of the central nervous system, running most
often in the form of transient ischemic attacks, although it can also occur as stroke or brain
hemorrhage [6]. In diagnose and monitor the disease there are the following tests: CT scan of
the head, magnetic resonance imaging of the brain and brain stem along with angio - MRI,
Doppler ultrasonography [7,8]. Unknown is the causal treatment of the disease. However,
there are some general recommendations for conservative treatment of the disease [9]. In
order to prevent the risk of stroke it is recommended antiplatelet therapy. Anticoagulation is
not approved by the FDA, because of the serious risk of subarachnoid hemorrhage. In the
treatment of neurosurgical procedure is used based on the following operating procedures:

- STA-MCA (ang. superficial temporal artery - middle cerebral artery anastomosis) -
producing an anastomosis between temporal artery and the middle cerebral artery
[10,11,12],

- EDAS,

- EDAMS.

To date, there are discrepancies in classifying patients for surgery in the course of
moyamoya disease. Lee in the publication of 2012 analyzed retrospectively in 142 adult
patients diagnosed with moyamoya disease [12]. Surgical treatment was used in 124 patients
with moyamoya disease in the course of ischemic stroke occurred or intracerebral
hemorrhage. 18 patients because of the lack of clinical symptoms have been treated with
antiplatelet prevention. The results obtained allowed to conclude that there is still no
conclusive evidence that revascularization surgery significantly prevents re-bleeding in adult
patients with moyamoya disease [12].

It seems legitimate to consider that classification for surgical treatment or conservative

should be based primarily on the clinical condition
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Conclusions.

Moyamoya disease is a rare clinical case.
Given the lack of specific clinical symptoms of moyamoya disease is a major challenge
for both diagnostic and therapeutic.

Qualification for surgical treatment should be based primarily on the clinical condition.
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Wstep.

Choroba moyamoya (ang. moyamoya disease, choroba Nishimoto) jest to rzadki
zespot chorobowy o nieznanej etiologii, wystepujacy gtdéwnie u mtodych Azjatéw [1]. Po raz
pierwszy choroba moyamoya zostata opisana w Japonii przez Takaku i Suzuki w 1956 roku 1
w tym kraju odnotowuje si¢ najwiecej przypadkow zachorowania. Choroba moyamoya
powoduje niedrozno$¢ duzych tetnic wewnatrzczaszkowych - szczegolnie koncowego
odcinka tetnicy szyjnej wewnetrznej, tetnicy s$rodkowej oraz przedniej moézgu [2,3].
Narastajace zwe¢zenie prowadzi do wytworzenia sieci drobnych, cienkos$ciennych naczyn
krazenia obocznego, droga tetnic jader podstawy i przezoponowych anastomoz od t¢tnicy
szyjnej zewnetrznej. Konsekwencja niedroznosci jest niedokrwienie osrodkowego uktadu
nerwowego, przebiegajace najczesSciej pod  postacia  przemijajacych  napadow
niedokrwiennych, cho¢ moze réwniez przebiega¢ jako udar mozgu lub krwotok mozgowy [4].
W jezyku japonskim moyamoya oznacza kigby dymu. Choroba moze wystapi¢ w kazdym
wieku, obserwuje si¢ jednak dwa szczyty zachorowan — w 1 i 3 — 4 dekadzie zycia.
Przyczyna choroby nie jest znana. Objawy moga pojawi¢ si¢ nagle u osoby dotychczas
zdrowej. Opisywane s3a takze przypadki wystepujace rodzinnie (okolo 10%) o
wieloczynnikowym autosomalnym typie dziedziczenia (locus 17925) [5]. Opisano rowniez
wiele przypadkow wspotistnienia choroby moyamoya z nastepujagcymi jednostkami
chorobowymi: choroba Gravesa-Basedowa, gruzlica, anemia aplastyczna, anemia
Fanconiego, zesp6t Aperta, zespot Downa, zespot Marfana, stwardnienie guzowate, choroba
Hirschsprunga. U chorych w badaniu sekcyjnym stwierdza si¢ pogrubienie blony
wewnetrznej tetnic objetych procesem chorobowym, rowniez réznego stopnia zwezenia, az
do zamknigcia ich §wiatta, w obrgbie tetnic odchodzacych od kota tetniczego Willisa, czasem
w blonie wewngtrznej mozna stwierdzi¢ ztogi lipidowe. Choroba manifestuje si¢ réznymi
objawami klinicznymi, ktore mimo powolnego 1 postepujacego przebiegu choroby pojawiaja
si¢ nagle. U dzieci sg to najczesciej przemijajace incydenty niedokrwienne (TIA) lub udary
dokonane, zaburzenia widzenia, zaburzenia mowy, bodle glowy, drgawki. W wieku
dojrzewania 1 u dorostych choroba manifestuje si¢ najcze$ciej krwawieniami
podpajeczyndwkowymi i krwawieniami  $rodmozgowymi, ktore sg powodowane przez
pekanie cienkich S$cian naczyn krazenia obocznego. Rozpoznanie choroby opiera si¢
najczesciej o obraz angiograficzny, ktory przedstawia licznie rozwijajace si¢ naczynia
krazenia obocznego tworzace ,,kltgby dymu”.

W oparciu o obraz angiograficzny Suzuki i Takaku podzielili chorobe na 6 etapow [4]:
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1. lzolowana stenoza koncowego odcinka t¢tnicy szyjnej wewngtrznej.

2. Sie¢ drobnych naczyn krazenia obocznego i przedzwezeniowe poszerzenia dystalnych
odcinkéw tetnic szyjnych wewnetrznych.

3. Duzy obszar sieci naczyn krgzenia obocznego (moyamoya) ze zmniejszajagcym Si¢
wypetnieniem tetnic przedniej 1 Srodkowej mozgu.

4. Postepujacy zanik sieci naczyn (moyamoya) i zastgpowanie jej przez krazenie oboczne
od naczynia wigkszego kalibru.

5. Zwezenie tetnic szyjnych wewngtrznych postepujacy proksymalnie wraz z rozwojem
krazenia obocznego od tetnic tylnych moézgu i tetnic szyjnych zewngtrznych.

6. Obszar zaopatrywany przez tetnice przednia, okotospoidtowa i srodkowa przyjmuje krew
w wickszej czesci od galezi tetnicy szyjnej zewngtrznej droga przezoponowych

anastomoz.

Material i metody.

Pacjentka 60—letnia H.K. zglosita si¢ do Kliniki Neurochirurgii, Neurotraumatologii i
Neurochirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 im. A. Jurasza w Bydgoszczy w
trybie planowym celem wykonania diagnostyki naczyniowej mézgu. W wywiadzie u chorej
od kilku lat czesto wystepujace napady przemijajacego niedokrwienia mozgu (TIA),
sporadyczne bole gtlowy. W wykonanym w warunkach ambulatoryjnych badaniu obrazowym
uwidoczniono zaburzenia przeptywu krwi w zakresie RICA oraz RMCA o niejasnej etiologii.
W chwili przyjecia pacjentka byta w stanie ogélnym 1 neurologicznym dobrym, bez deficytow
I odchylen w badaniu fizykalnym. U chorej wykonano badanie angio - CT, ktore uwidocznito
zwezenie w obrebie tetnicy szyjnej wewngtrznej prawej, niedrozny odcinek M1 tetnicy
srodkowej mozgu prawej oraz niedrozny odcinek Al tetnicy przedniej mozgu (ryc. 1, 2, 3, 4).
Po analizie catosci obrazu kliniczno - radiologicznego u chorej zadecydowano o
postepowaniu farmakologicznym - leczeniu przeciwptytkowym. Pacjentka aktualnie znajduje

si¢ w kontroli ambulatoryjne;.
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Ryc. 1. i Ryc. 2. Niedrozny odcinek M1 tetnicy Srodkowej mozgu po stronie prawej (materiat
whasny Kliniki Neurochirurgii, Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dzieciecej Szpitala

Uniwersyteckiego nr 1 im. A. Jurasza w Bydgoszczy).

Ryc. 3. i Ryc. 4. Niedrozny odcinek M1 tetnicy $rodkowej mdzgu po stronie prawej oraz
niedrozny odcinek Al tetnicy przedniej mozgu (materiat wlasny Kliniki Neurochirurgii,
Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 im. A.

Jurasza w Bydgoszczy).
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Wyniki.
Roczna obserwacja i badania kontrolne nie wykazaty progresji zmian chorobowych w
obregbie naczyn mozgowia. W trakcie leczenia nie obserwuje si¢ u chorej pogorszenia stanu

ogolnego 1 neurologicznego.

Dyskusja.

Choroba moyamoya jest to rzadki zesp6t chorobowy, ktory powoduje niedroznosé
duzych tetnic wewnagtrzczaszkowych - szczegdlnie koncowego odcinka tetnicy szyjnej
wewnetrznej, tetnicy Srodkowej oraz przedniej moézgu. Konsekwencja niedroznosci jest
niedokrwienie os$rodkowego ukladu nerwowego, przebiegajace najczesciej pod postacia
przemijajacych napadéw niedokrwiennych, cho¢ moze rowniez przebiega¢ jako udar mozgu
lub krwotok mézgowy [6]. Pomocne w rozpoznaniu i monitorowaniu przebiegu choroby sg
nast¢pujace badania: tomografia komputerowa gtowy, rezonans magnetyczny moézgu i pnia
moézgu wraz z angio — MRI, ultrasonografia dopplerowska [7,8]. Nieznane jest leczenie
przyczynowe choroby. Istnieja jednak ogoélne zalecenia dotyczace zachowawczego leczenia
choroby [9]. W celu zapobiegania ryzyku udaru mozgu zalecane jest leczenie
przeciwplytkowe. Leczenie antykoagulacyjne nie jest zaaprobowane przez FDA, z uwagi na
powazne ryzyko krwawienia podpajeczynowkowego. W leczeniu stosuje si¢ postepowanie
neurochirurgiczne oparte na nastgpujacych procedurach operacyjnych:

- STA-MCA (ang. superficial temporal artery — middle cerebral artery anastomosis) -
wytworzenie anastomozy pomig¢dzy tetnica skroniowag i tetnicg Srodkowa mozgu
[10,11,12],

- EDAS - encefaloduroarteriosynangioza,

- EDAMS - encefaloduroarteriomiosynangioza.

Do tej pory istniejg rozbieznosci przy kwalifikacji chorych do leczenia operacyjnego
w przebiegu chororby moyamoya. Lee w publikacji z 2012 dokonat analizy retrospektywnej u
142 chorych dorostych z rozpoznang chorobg moyamoya [12]. Leczenie operacyjne byto
zastosowane u 124 chorych, u ktorych w przebiegu choroby moyamoya doszto do udaru
niedokrwiennego lub krwotoku $rodmoézgowego. U 18 chorych z powodu braku objawow
klinicznych zastosowano leczenie zachowawcze - profilaktyke przeciwptytkowa. Uzyskane
wyniki pozwolily na stwierdzenie, ze wcigz nie ma jednoznacznych dowodow, ze chirurgia
rewaskularyzacji w istotny sposéb zapobiega ponownemu krwawieniu u pacjentow dorostych

z chorobg moyamoya [12].

262



Wydaje si¢ stusznym stwierdzenie, ze kwalifikacja chorego do leczenia operacyjnego

lub zachowawczego powinna opierac si¢ przede wszystkim o jego stan kliniczny.

Whioski.

1.
2.

Choroba moyamoya stanowi rzadki przypadek kliniczny.

Z uwagi na brak specyficznych objawow klinicznych choroba moyamoya stanowi duze
wyzwanie zarowno diagnostyczne jak i lecznicze.

Kwalifikacja chorego do leczenia operacyjnego powinna opieraé si¢ przede wszystkim o

jego stan kliniczny
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