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 Einleitung

Der Begriff „moyamoya“ (Rauchschwade, „puff of smoke“)
beschreibt im Japanischen das angiographische Erschei-
nungsbild der von dieser Erkrankung betroffenen Hirn-
arterien [1, 2]. Das pathomorphologische Substrat der Moya-
Moya-Erkrankung ist eine an der supraklinoidalen A. carotis
interna beginnende, nicht-inflammatorische Intima-Hyper-
plasie (Abb. 1a), durch deren stadienhafte Progression es zu
einer schweren Stenookklusiverkrankung der Arterien des
Circulus arteriosus Willisii kommt (Abb. 1b). Während zur
Diagnose der eigentlichen Moya-Moya-Erkrankung bilatera-
le, typische vaskuläre Veränderungen unklarer Genese vorlie-
gen müssen [3, 4], genügt für die Diagnose des Moya-Moya-
Syndroms schon der Nachweis unilateraler Läsionen bei be-
kannter Ätiologie [5].

 Gefäßanatomische Charakteristika

Wie in Abbildung 2 dargestellt, entwickelt sich die Moya-
Moya-Erkrankung stadienhaft unter gleichzeitiger Etablie-
rung kompensatorischer Kollateralkreisläufe [6, 7], welche
ischämische Insulte potenziell verhindern können:
1. Kollateralkreisläufe zur transossär transduralen Revasku-

larisation des Kortex über Äste der A. carotis externa und
über ethmoidale Äste der A. ophthalmica.

2. Kollateralkreisläufe über dilatierte striolentikuläre Perfo-
ratoren der A. cerebri media und A. cerebri anterior (angio-
graphisch „puff of smoke“), wodurch Blut über „innere
Anastomosen“ durch die Stammganglien zu minderver-
sorgten Kortexarealen „geshuntet“ wird.
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3. Leptomeningeale Anastomosen aus dem vertebrobasilä-
ren Stromgebiet, welches – angiographisch gesprochen
um 2 Stadien – später von den stenookklusiven Verände-
rungen betroffen wird und das bereits kritisch minderper-
fundierte Karotis-Stromgebiet hämodynamisch entlasten
kann [8].

Reichen diese Kompensationsmechanismen nicht aus, ist
bereits 2 Jahre nach klinischer Manifestation mit schweren is-
chämischen Defekten zu rechnen (Mortalität > 10 %, schwere
ischämische Morbiditäten > 50 %).

 Klinische Manifestationen und Verlaufs-

formen

Abbildung 3 zeigt die typische Altersverteilung der pädia-
trisch-ischämischen und der adult-hämorrhagischen Verlaufs-
form der Moya-Moya-Erkrankung. In der pädiatrischen
Gruppe überwiegt durch Progression der stenookklusiven
Veränderungen die ischämische Verlaufsform. Gelingt durch
die o. a. Mechanismen eine hämodynamische Kompensation
ohne schwere ischämische Defekte, so kann sich der Krank-
heitsverlauf langfristig stabilisieren [7]. Im Erwachsenenalter
können hämorrhagische Komplikationen durch die Entwick-
lung atypischer peripherer Aneurysmen an perforierenden
Ästen und Choroidalarterien – d. h. den im Rahmen der frü-
hen „inneren“ Kollateralkreisläufe hämodynamisch meist-
belasteten Arterien – hinzutreten. Die Prävalenz zerebraler
Aneurysmen bei Moya-Moya-Erkrankung liegt mit 6 % deut-
lich über jener der kaukasischen Bevölkerung. Das Risiko ei-
ner aneurysmatischen Subarachnoidalblutung im Rahmen der

Abbildung 1: Das pathomorphologische Substrat der Moya-Moya-Erkrankung ist eine nicht-inflammatorische Intima-Hyperplasie unklarer Genese, welche zu progre-
dienten stenookklusiven Veränderungen an den basalen Hirnarterien und zur Ausbildung kompensatorischer Kollateralkreislaufsysteme führt. (a) Pathologisch-histologi-
sches Präparat mit ausgeprägter Intima-Hyperplasie auf Kosten des Gefäßlumens, (b) pathologisch-anatomisches Präparat mit hochgradig stenosiertem Mediahauptstamm
und kompensatorisch dilatierten, striolentikulär perforierenden Ästen, welche bei diesem Patienten fast das Kaliber des Mediahauptstamms erreichen.

a                                         b

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.



104 J NEUROL NEUROCHIR PSYCHIATR 2012; 13 (2)

Steckbrief seltener Krankheitsbilder

Moya-Moya-Erkrankung steigt von 10 % innerhalb der ersten
30 Lebensjahre auf 60 % innerhalb des Folgezeitraums.

 Behandlungsmöglichkeiten

Neurochirurgische Therapieansätze zielen auf eine mögliche
hämodynamische Rekompensation durch zerebrale Revasku-
larisationsoperationen in gut selektionierten Patienten-
gruppen ab [3, 5]. Im pädiatrisch-ischämischen Stadium wer-
den bei zerebraler Minderperfusion direkte Anastomosen und
indirekte „Synangiosen“ durchgeführt. Die Technik der indi-
rekten Synangiose besteht darin, gestieltes, gut vaskulari-
siertes Gewebe (invertierte Dura, Temporalmuskel, A. tem-
poralis superficialis) in Kontakt mit dem Kortex zu bringen
und die spontane Ausbildung flächenhafter Anastomosen ab-
zuwarten. Die (im Gegensatz zu Erwachsenen) guten Ergeb-
nisse dieser Technik in der pädiatrischen Population werden
zumeist durch den hohen TGF-β-Gehalt des Liquors in die-
sem Alter erklärt. Kortexareale, für welche aus anatomischen
Gründen kein geeigneter „donor graft“ für die Synangiose-
technik verfügbar ist (mittelliniennahe Areale des A.-cerebri-
anterior- und A.-cerebri-posterior-Stromgebietes), können
mit der Technik der „multiple burr holes“, welche ebenfalls
auf der spontanen Entwicklung indirekter Anastomosen im
Bereich der Bohrlöcher beruht, revaskularisiert werden.
Wichtig ist der Hinweis auf die in der internationalen Litera-
tur unverändert hohe, perioperative ischämische Komplika-
tionsrate in der pädiatrischen Patientengruppe (10–30 %),
welche teilweise durch eine pathologische CO

2
-Autoregula-

tion mit überschießender, lang anhaltender Vasokonstriktion
als Reaktion auf Hyperventilation („paroxysmale Hemiple-
gie“) erklärt werden kann [9]. Neben Perioden intraoperativer
Hypokapnie ist speziell in der pädiatrischen Gruppe auch die

unmittelbar postoperative Phase mit schmerzbedingter
Hyperventilation für die Entstehung ischämischer Komplika-
tionen bedeutsam. In japanischen Zentren wird diesem Pro-
blem mit spezieller Aufwachraumausstattung (Sauerstoffzelte
u. ä.) begegnet. Im Gegensatz zu den etablierten Operations-
indikationen bei der pädiatrisch-ischämischen Verlaufsform
ist dieses Vorgehen bei der adult-hämorrhagischen Form we-
niger gut gesichert. Die Rationale für eine direkte
Bypasschirurgie besteht hier in der Entlastung der
hämodynamisch wichtigsten – und so für die Entstehung as-
soziierter Aneurysmen prädestinierten – Moya-Moya-Kol-
lateralkreisläufe, um so (1) bereits bestehende Aneurysmen
zur Involution zu bringen, (2) deren Blutungsrisiko zu senken
und (3) die Entwicklung neuer Aneurysmen überhaupt zu ver-
hindern. Obwohl in rezenten Publikationen die jährliche
Blutungsrate dadurch von 7 % auf < 3 % gesenkt werden
konnte, wird derzeit von vorbeugenden Revaskularisations-
operationen abgeraten [10].

Abbildung 3: Durch Etablierung kompensatorischer Kollateralkreisläufe kann in
vielen Fällen eine ausreichende zerebrale Perfusion gesichert, die klinische Mani-
festation der pädiatrisch-ischämischen Verlaufsform verhindert und der Krankheits-
verlauf langfristig stabilisiert werden. Im späteren Krankheitsverlauf können hä-
morrhagische Komplikationen hinzutreten. Aus [7]. Reprinted with permission from
the Japan Neurosurgical Society.
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Abbildung 2: Schematische Darstellung der Stadien der Moya-Moya-Erkrankung
nach Suzuki (angiographische Darstellung des A.-carotis-communis-Stromgebietes
im seitlichen Strahlengang). (a) Stadium I: diskrete Stenosierung an der distalen
Carotis interna sowie am Media- und Anteriorhauptstamm ohne Kollateralkreis-
läufe und ohne Moya-Moya-typische Gefäße. (b) Stadium II: „Initiierung der Moya-
Moya“. Zunahme dieser Veränderungen, erste Moya-Moya-Gefäße („innere“ Kolla-
teralen über striolentikulär perforierende Äste) angiographisch erkennbar. (c) Sta-
dium III: „Intensivierung der Moya-Moya“. Hochgradige stenookklusive Veränderun-
gen an den basalen Hirnarterien, kaliberstarke Moya-Moya-Gefäße („puff of smoke“).
(d) Stadium IV: „Minimierung der Moya-Moya“. Rarefizierung der Moya-Moya-Ge-
fäße, die distale Carotis interna sowie Media- und Anteriorhauptstamm sind oft
angiographisch nicht mehr darstellbar, Hinzutreten von transossären, ethmoidalen
und leptomeningealen Kollateralen. (e) Stadium V: „Reduktion der Moya-Moya“.
Äste der A. carotis interna noch kaliberschwächer, zunehmende Rolle der Kol-
lateralkreislaufsysteme an der Hirnversorgung. (f) Stadium VI: „Verschwinden der
Moya-Moya“. Große basale Hirnarterien und Moya-Moya-Gefäße angiographisch
nicht mehr darstellbar, vollständige Übernahme der Hirnversorgung durch die Kol-
lateralkreislaufsysteme der A. carotis externa und des vertebrobasilären Systems.

a                      b                       c
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