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  Fallbericht

In unserem speziellen Fall handelt es sich um ein 13-jähriges 
Mädchen aus Mazedonien, welches wegen rezidivierenden 
Krampfanfällen und Cephalea-Episoden gepaart mit Verti-
go-Attacken in einem Peripheriekrankenhaus im Januar 2012 
hospitalisiert wurde. Eine antikonvulsive Therapie mit Epira-
mat ist bereits 1 Jahr zuvor wegen einer mutmaßlichen rechts 
frontalen Zyste in ihrem Heimatkrankenhaus in Skopje einge-
leitet worden. Seither hatte das Mädchen mindestens 3 weite-
re Anfälle erlitten. Einer weiteren Abklärung ist das Kind aber 
nie unterzogen worden.

Klinisch-neurologisch konnte bei der Erstuntersuchung kein 
pathologischer Befund erhoben werden. Nach Durchführung 
einer CCT-Untersuchung mit Hinweisen auf multiple ischä-
mische Geschehnisse und vor allem auf ein großes Defektare-
al rechts frontal wurden zur weiteren Diagnostik ein MRT und 
eine MR-Angiographie ergänzt. Um eine AV-Malformation 
letztendlich auszuschließen, wurde das Mädchen zur weiteren 
Abklärung einer DSA zugeführt (Abb. 1). Die Angiographie 
stellt derzeit den Goldstandard [3] zur Diagnosesicherung ei-
ner Moya-Moya-Erkrankung dar.

  Hintergrund

Die Moya-Moya-Erkrankung ist eine progrediente vaskuläre 
Verschlusskrankheit der Karotisendstrecke, die vor allem im 

asiatischen Raum, insbesondere in Japan und Korea, aber 
auch in Taiwan, mit einer Inzidenz von 1:100.000 auftritt [4]. 
In Europa dagegen zeigte eine kürzlich veröffentliche Studie, 
dass pro Zentrum 0,3 Patienten im Jahr zur Behandlung kom-
men. Laut Yonekawa et al. [5] entspricht das etwa einem Zehn-
tel. Eine Häufung besteht gegenüber dem weiblichen Ge-
schlecht mit 1:1,65. Meist tritt die Erkrankung unilateral in 
Erscheinung, kann aber bei progressivem Verlauf innerhalb 
von 2 Jahren auf die Gegenseite übergreifen.

In der Literatur findet diese Gefäßanomalie durch Takeuchi 
und Shimizu [6] 1957 erstmalig Erwähnung. Ihre Namens-
gebung erfährt sie aber erst 1969 durch Suzuki und Takaku. 
Moya-Moya bedeutet „puff of smoke“ [7], was ins Deutsche 
übersetzt so viel wie Nebel bedeutet.

Seither gibt diese hochpathologische Gefäßveränderung viele 
Rätsel bezüglich möglicher Therapien bzw. Therapieansätze 
auf. Viele Optionen wurden evaluiert, diskutiert, letztendlich 
durchgeführt und auch wieder verworfen.

  Therapieoptionen

In unserem Fall standen mehrere Therapieoptionen zur Aus-
wahl. Neben der weltweit vielfach praktizierten Methode der 
direkten Anastomose der A. temporalis superficialis mit einem 
Ast der A. cerebri media – eine Methode, die 1972 von M. Gazi 
Yasargil erstmalig durchgeführt worden ist – wurden auch 
 einige indirekte Vaskularisierungsmethoden aufgrund ihrer 
guten postoperativen Ergebnisse in unsere Überlegungen ein-
geschlossen. Zur Diskussion standen sowohl eine Enzephalo-
myosynangiose (EMS), eine Enzephaloduroarteriosynangiose 
(EDAS) bzw. Enzephaloduroarteriomyosynangiose (EDAMS) 
als auch die Kombination von indirekten Methoden sowie die 
Kombination von direkten mit indirekten Verfahren.
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Kurzfassung: Die Moya-Moya-Erkrankung, eine 
im asiatischen Raum häufige und seit 1957 vor 
allem dort viel diskutierte vaskuläre Erkrankung 
mit progredientem Verlauf, stellt nun auch im 
deutschsprachigen Raum aufgrund der steigen-
den Zahl an Patienten mit Migrationshintergrund 
ein relevantes Thema dar. Morphologisch signi-
fikant ist eine Stenose bzw. im fortgeschrittenen 
Stadium eine Okklusion der Karotisendstrecke 
mit Ausbildung von vielen feinen Kollateralgefä-
ßen. Zugrunde liegend ist eine Endothelhyper-
plasie [1]. Angiographisch kommt ein Rete mira-
bile in typischer Konfiguration zur Darstellung.

Klinisch auffällig werden die Patienten, je 
nach Ausprägung und Alter, meist durch ischä-
mische Geschehen im Sinne von Vertigo-Atta-
cken, Cephalea, passageren Hemiparesen oder 
Aphasien und Krampfanfällen. Zerebrale Blutun-
gen kommen im Kindesalter eher selten vor [2].

Unklar bleibt bis dato die Genese. Oft scheint 
diese pathologische Gefäßveränderung mit Mor-

bus Recklinghausen, Hypophysentumoren, mul-
tiplen kardialen Dysfunktionen, aber auch häma-
tologischen Erkrankungen, wie z. B. der Si chel-
zellenanämie, vergesellschaftet zu sein.

Ein rezenter Fall an unserer Abteilung für Kin-
derneurochirurgie mit doch relevantem thera-
peutischem Erfolg im Verlaufsbefund hat nun zu 
diesem Beitrag geführt.

Schlüsselwörter: Moya-Moya-Erkrankung, 
Klinik, Therapieoptionen

Abstract: Moyamoya Disease – Case Re-
port. Moyamoya disease is a more common dis-
ease in Asian population and well discussed 
since 1957. Because of the continuously in-
creasing population of people with migration 
background, this disease is getting a topical 
subject in European countries. Characterized by 

occlusion of the distal carotid arteries, it is a 
progressive disease with a fragile network of 
basal collateral vessels. The angiographic ap-
pearance of the brain showing a rete mirabile is 
typical.

The clinical aspect of each patient is different 
depending on age and stage of the disease. Ver-
tigo, cephalea, passager hemiparesis or apha-
sia, as well as seizures are common. Cerebral 
hemorrhage is uncommon in children.

Genesis is still unknown. Sometimes moya-
moya is associated with neurofibromatosis type I, 
pituitary tumors, cardiac dysfunctions, or haema-
tological disorders like sickle-cell anemia.

A recent case in our pediatric neurosurgery 
unit with good therapeutical results was the 
reason for writing this paper. J Neurol Neuro-
chir Psychiatr 2015; 16 (2): 72–5.

Key words: moyamoya disease, symptoms, 
treatment
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Trotz der guten postoperativen Ergebnisse wurde aufgrund 
der Kaliberschwäche der zu anastomosierenden Gefäße [8] 
die  direkte Methode rasch aus unseren Überlegungen ausge-
schlossen und daher eine indirekte Vaskularisierungsvariante 
favorisiert.

Eine EMS [9] – von C. Henschen 1950 erstmals beschrieben 
und 1970 von Karasawa angewendet – über eine frontotempo-
rale Kraniotomie mit Einlegen des M. temporalis auf die eröff-
nete Arachnoidea schied einerseits wegen der hinlänglich be-
schriebenen postoperativ erhöhten zerebralen Krampfbereit-
schaft, andererseits wegen der Größe der Kraniotomie für uns 
als Therapieoption aus und dies, obwohl laut Chang et al. [7] 
in 70–80 % der Fälle eine angiographisch nachgewiese gestei-
gerte Füllung der Arteria cerebri media post interventionem 
erreicht werden konnte.

Eine EDAS präsentierte sich für uns als interessante Therapie-
option, zumal die Durchführung relativ unkompliziert schien 
und auch bei Betrachtung der Resultate die Ergebnisse für 
sich sprachen. Von Suzuki et al. [10] wurde eine 100%ige Rate 
von Gefäßaussprossungen 2 Wochen nach Durchführung be-
obachtet und beschrieben. Bei dieser Technik wird die A. tem-
poralis superficialis von Galea umgeben (meistens findet der 
parietale Anteil Verwendung), nach Eröffnung der Arachnoi-
dea auf die Pia mater aufgebracht und die Galea an die Dura 
angesteppt. Interessant ist diese Technik auch deshalb, weil 
das Donorgefäß, die A. temporalis superficialis, zwar freiprä-

pariert wird, aber in ihrer Kontinuität erhalten bleibt und somit 
für weitere Operationen noch zur Verfügung steht.

Eine EDAMS [11] ist eine in Japan in den 1980er-Jahren häu-
fig angewandte Methode, wobei durch Auflagerung der A. 
temporalis superficialis auf die Pia mater, gleich der EDAS-
Methode, die Deckung letztlich mit Temporalmuskel erfolgt. 
Die Gefäßentwicklung wird durch eine Aussprossung sowohl 
aus dem parietalen Ast der A. temporalis superficialis als auch 
aus dem im Muskel verbliebenen Anteil erhofft bzw. erwar-
tet. Angiographisch nachgewiesen ergibt sich durch diese 
Kombination eine bessere Aussprossung als bei der alleinigen 
EDAS-Variante. So bleibt nur die von uns gehegte Skepsis der 
erhöhten postoperativen zerebralen Krampfbereitschaft, wie 
sie bereits bei der EMS beschrieben wurde. Mag sein, dass 
dies der Grund ist, warum diese Technik in der heutigen Zeit 
weniger Beachtung findet.

Im Gegensatz dazu stellt die „Multiple burr hole“-Technik 
– beschrieben in einer Studie aus Paris von 2006 [12], be-
reits damals 24 operierte Fälle – eine praktikable Alternati-
ve dar. Das Prinzip ist, die Gefäßversorgung des Periosts im 
Sinne einer indirekten Revaskularisierung zu nutzen. Nach 
Hautschnitt und Abpräparation der Galea unter Schonung des 
 Periosts werden uni- oder bihemisphäriell nach basal gestiel-
te trianguläre Periostläppchen ausgeschnitten, um darunter 
die Bohrlöcher anlegen zu können. Nach Eröffnung der Dura 
und der Arachnoidea werden die gestielten Läppchen sorgfäl-

Abbildung 1: Moya-Moya-Erkrankung. Angiographisches Stadium VI nach Suzuki: 
(a) Bilateraler A.-carotis-interna-Verschluss. Transdurale Anastomosen über die Aa. 
ethmoidales post. bds. aus den Aa. ophthalmicae. (b) Einzelne transdurale Anasto-
mosen im A.-carotis-externa-Stromgebiet bds. mit Parenchymanfärbung. (c) Über die 
hintere Zirkulation einerseits fl aue Anfärbung des A.-cerebri-media-Stromgebietes 
bds. über die Aa. comm. post., andererseits arterio-arterielle Anastomosen von den 
thalamoperforierenden Arterien der hinteren Zirkulation zu den striolentikulären Ar-
terien der vorderen Zirkulation unter Ausbildung eines Rete mirabile (angiographisch 
„puff of smoke“).

a                                                     b

c
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tig auf die Hirnoberfläche aufgebracht. Um die zuvor posi-
tionierten Läppchen in ihrer Lage nicht zu verändern, muss 
die  Galea mit größter Präzision wieder verlagert und adap-
tiert werden. Nach etwa 4 Monaten sollte dann eine erste Aus-
sprossung mittels MR-AG nachzuweisen sein. Eine Trans-
position des Omentum majus [13], frei oder gestielt, wurde 
wegen des erhöhten Infektionsrisikos nicht ventiliert, ebenso 
wenig eine Transplantation des Gracilis-Muskels [14].

  Operation

Nach reiflicher Überlegung wurde im Juli 2012 die Opera tion 
in „Multiple burr hole“-Technik durchgeführt. Die Hauteröff-
nung erfolgte mittels Bügelschnitt unter Schonung des Peri-
osts. Nach Abpräparation des Weichteillappens auf Periost-
niveau wurden nach Festlegung der Mittellinie mit 3 cm Ab-
stand davon die Bohrlöcher auf jeder Seite eingeplant. Begin-
nend 3 cm vor der Kranznaht im Abstand von 3 cm wurden 5 
Bohrlöcher auf jeder Zeit angedacht. In basal gestielter Tech-
nik wurden die Periostläppchen geschnitten und die Trepana-
tion der Bohrlöcher durchgeführt. In üblicher Weise erfolgte 
die Inzision der Dura mit darauffolgender Koagulation dieser. 
Die Eröffnung der Arachnoidea gestaltete sich unter Schonung 
der Pia mater schwierig. Als problematisch erwiesen sich auch 
aufgrund von Lakunen bzw. Brückenvenen die beiden linken 
frontalen Bohrlöcher und konnten daher nicht verwendet wer-

den. Rechts frontal kam es nach Eröffnung der Arachnoidea 
und dem damit verbundenen Liquorverlust zu einem Rück-
sinken des Kortex, weswegen auch diese beiden Bohrlöcher 
nicht verwertbar waren. In Summe blieben auf jeder Seite die 
3 dorsalen Bohrlöcher zur weiteren Verwendung. Nach Posi-
tionierung der Periostläppchen musste beim Reponieren des 
Weichteillappens darauf geachtet werden, die Läppchen nicht 
wieder zu verschieben (Abb. 2).

  Ergebnis

Der postoperative Verlauf gestaltete sich im Anschluss un-
kompliziert. Außer rezidivierender Cephalea konnte bei den 
klinischen Kontrolluntersuchungen keine weitere Sympto-
matik erhoben werden. Bereits nach 4 Monaten zeigte sich in 
 einer MRT eine Zunahme von leptomeningealen Kollateral-
gefäßen, vor allem hochparietal beidseits im Sinne von Ex-
terna-/Interna-Bypässen. Rezente Ischämien traten nicht auf. 
Im Verlauf blieb die Patientin weiterhin klinisch unauffällig. 
Die nach einem Jahr ergänzte Angiographie (Abb. 3) bestätig-
te den Erfolg unserer operativen Maßnahme. Vor allem in der 
Parenchymphase kommt eine doch anschauliche Verbindung 
von extrakraniellen zu neu ausgebildeten intrakraniellen Ge-

Abbildung 2: Operationssitus: 5 Bohrlöcher pro Hemisphäre. Man erkennt das einge-
brachte Galea-Periost-Läppchen.

Abbildung 3: Kontrollangiographie 1 Jahr postoperativ (A. carotis externa bds. late-
ral): (a) Ausbildung von extra-intrakraniellen Anastomosen im Bereich der Bohrlöcher 
(Pfeile). Deutliche Kaliberzunahme der beteiligten Externa-Äste gegenüber präopera-
tiv. (b) Der Vergleich der prä- und postoperativen Parenchymphasen zeigt bds. eine 
signifi kant verbesserte Vaskularisation des Hirnparenchyms.

a

b
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fäßen verteilt über den gesamten Kortex zur Darstellung. Die 
MR-Perfusion zeigt postoperativ eine deutliche Verbesserung 
der Perfusionsparameter in nahezu allen Abschnitten des Ge-
hirns (Abb. 4).

  Diskussion

Die Moya-Moya-Erkrankung ist eine komplexe Gefäßerkran-
kung, welche schwere neurologische Defizite zur Folge hat 
bzw. zum Tod führt. Ziel der chirurgischen Therapie soll sein, 
die neurologischen Defizite infolge von ischämischen Insul-
ten und späteren Blutungen möglichst zu minimieren. Unum-
stritten bleibt, dass das frühzeitige chirurgische Management 
die neurologischen Beeinträchtigungen deutlich beeinflusst 
und reduziert [15]. Bezugnehmend auf eine Publikation von 
Ng et al. [16] aus dem Jahr 2012, in der die Ansicht vertre-
ten wird, dass eine indirekte Maßnahme erst als sekundäre 
Therapie option zu betrachten sei, vertreten wir die Ansicht, 
dass  gerade die „Multiple burr hole“-Variante ohne Tangie-
ren der A. temporalis superficialis einen Zweiteingriff letzt-
endlich erst möglich macht und sehr wohl als gute Wahl zu 
betrachten ist, sollte man sich grundsätzlich für eine indirekte 
Revaskularisierungsmethode entschieden haben. Zudem er-
scheint sie effektiv und auch sicher [17] bezüglich der Durch-
führung und kann außerdem als alleinige Maßnahme durch-
geführt werden.

In unserem Fall konnte aufgrund der schlechten Kollateralen-
ausbildung präoperativ schon im Voraus eine direkte Variante 
wegen der zarten Gefäße ausgeschlossen werden.

  Interessenkonflikt

Die korrespondierende Autorin verneint einen Interessenkon-
flikt.

  Relevanz für die Praxis

Ob man sich letzten Endes für eine EDAS- oder auch 
EDAMS-Variante entscheidet, obliegt dem jeweiligen Ope-
rateur, aber selbst eine direkte Anastomose zwischen der 
STA und der A. cerebri media bleibt möglich. Zusätzlich 
besteht auch noch die Möglichkeit der Kombination von di-
rekten und indirekten Methoden [18].

In unserem Fall spricht das Ergebnis für sich. Folgeope-
rationen bleiben möglich und werden wahrscheinlich auch 
nicht ausbleiben.
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