Die Moyamoya-Erkrankung — eine
seltene Ursache des ischamischen
Insults /Moyamoya disease — a rare
cause of ischemic insult

Pfabe FP

Zeitschrift fir GeféBmedizin 2021;

18(1), 10-16

Homepage:
www.kup.at/gefaessmedizin
Online-Datenbank

mit Autoren-
und Stichwortsuche

Osterreichischen Gesellschaft
fiir Phlebologie und
dermatologische Angiologie

Offizielles Organ des Osterreichischen ( ;
Verbandes fiir GefaBmedizin

Offizielles Organ der
Osterreichischen Gesellschaft fiir

Internistische Angiologie (OGIA)

Offizielles Organ der \"

phlébulugiz

Indexed in EMBASE/COMPENDEX/GEOBASE/SCOPUS


https://www.kup.at/gefaessmedizin

Vertiefendes Fachwissen

IEI:_=I'—’"EI

Grazer Gefafi- & Gerinnungstage 2025

AMARIN Bl

Ein neuer Angriffspunkt im leitliniengerechten

Risikofaktorenmanagement von pAVK- Patient:innen
Dr. Reinhard B. Raggam, Graz

AMARIN

(© 2025 Amarin Pharmaceuticals Ireland Limited. Alle Rechte vorbehalten.

AMARIN Name und Logo sind Marken von Amarin Pharmaceuticals Ireland Limited. AT-VAZ-00220, 05/2025


https://amrn.link/ZB6rY

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

Die Moyamoya-Erkrankung -
eine seltene Ursache des ischamischen Insults

Zusammenfassung: Die Moyamoya-Erkrankung
ist eine seltene steno-okklusive Erkrankung der
distalen A. carotis interna und des Circulus
arteriosus Willisiiunklarer Genese, die am hau-
figsten in Ostasien diagnostiziert wird. Die Hau-
figkeit in Europa ist unbekannt. In Abhangigkeit
vom Manifestationsalter wird eine juvenile
(< 20 Jahre) von einer adulten Form (30-50 Jah-
re) unterschieden. Die variable, klinische Mani-
festation ist durch rezidivierende, transitorisch
ischdmische Attacken (TIA) und unspezifische
neurologische Symptome charakterisiert. Ver-
einzelt treten intrakranielle Blutungsereignisse
bei Erwachsenen auf.

Fiir die Diagnosestellung ist die bildgebende
Diagnostik unverzichtbar, Goldstandard ist die
zerebrale, digitale Subtraktionsangiographie
(DSA). Beweisend sind steno-okklusive Veran-
derungen der distalen A. carotis interna sowie
eine typische GeféRarchitektur der Kollateralen
(Rete mirabile). Eine effektive, medikamentdse
Therapie der zerebralen, hdmodynamischen
Insuffizienz existiert nicht.

E-P. Pfabe

Die einzig wirksame Behandlung besteht in
der neurochirurgischen Revaskularisation mit-
tels direkter und indirekter Anastomose (Syn-
angiose). Fiir die Therapieplanung ist neben
bildgebenden Verfahren eine Bestimmung des
regionalen Blutflusses (rCBF) und der zerebro-
vaskuldren Reservekapazitat (CVRC) zu fordern.
Therapieziel ist die Vermeidung weiterer zere-
braler Ereignisse.

Schliisselworter: Moyamoya-Erkrankung, Rete
mirabile, TIA, zerebraler Blutfluss, neurochirur-
gische Revaskularisation.

Abstract: Moyamoya disease — a rare cause of
ischemic insult. Moyamoya disease is a rare
steno-occlusive disease of the distal carotid
artery and the circle of Willis of unknown origin,
which is most commonly diagnosed in East Asia.
The incidence in Europe is unknown. Depend-
ing on the age of manifestation, a juvenile (< 20
years) is distinguished from an adult form (30 to
50 years). The variable clinical manifestation is

characterized by recurrent transient ischemic
attacks (TIA) and unspecific neurological
symptoms. Occasionally, intracranial bleeding
events occur in adults. Imaging diagnostics is
indispensable for the diagnosis, the gold stand-
ard is cerebral digital subtraction angiography
(DSA). Evidence is provided by steno-occlusive
changes in the distal internal carotid artery and
a typical vascular architecture of the collateral
vessels (rete mirabile). There is no effective drug
therapy of cerebral hemodynamic insufficiency.
The only effective treatment is neurosurgical
revascularization by direct and indirect anasto-
mosis (synangiosis). In addition to imaging pro-
cedures, the regional blood flow (rCBF) and the
cerebrovascular reserve capacity (CVRC) must
be determined for therapy planning. The aim
of therapy is to avoid further cerebral events.
Z GefaBmed 2021; 18 (1): 10-6.
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Einleitung

Die Moyamoya-Erkrankung wurde erstmals von Takeuchi und
Shimizu 1957 als ,hypogenesis of bilateral internal carotid ar-
teries“ beschrieben [1]. Der Begriff Moyamoya, der aus dem
Japanischen iibersetzt so viel wie ,der in die Luft geblasene
Rauch einer Zigarette® bedeutet, wurde von Suzuki und Taka-
ku 1969 inauguriert [2, 3].

Es handelt sich dabei um eine idiopathische Geféfierkrankung,
die durch langsam progrediente, steno-okklusive Veranderun-
gen der distalen A. carotis interna und des Circulus arteriosus
Willisii charakterisiert ist. Kompensatorisch kommt es zur Aus-
bildung intrazerebraler Kollateralen, die durch eine typische,
angiographische Gefaflarchitektur (Rete mirabile) auffallen.

Das gehaufte Auftreten in Ostasien (Japan, China, Korea) und
eine familidre Haufung lassen eine genetische Pridisposition
vermuten [4, 5].

Zwei Inzidenzgipfel und damit einhergehende unterschiedli-
che klinische Verldufe erlauben die Differenzierung in einen
juvenilen und adulten Typ der Moyamoya-Erkrankung, die
eine seltene Ursache ischamischer und hamorrhagischer In-
sulte bei Kindern und Erwachsenen darstellt.

Die Therapie besteht in einer Revaskularisation mittels Bypass-
anlage und bleibt neurochirurgischen Zentren vorbehalten.
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Fallbericht

Anamnese und korperliche Untersuchung

Ein 40-jahriger Patient wird 02/2019 stationidr vom Hausarzt
eingewiesen, nachdem einige Tage zuvor bereits rechtsseitig
ohne Prodromie eine passagere, schlaffe Parese des Armes
und eine Mundastschwiche auftraten. Der Patient registrierte
10/2018 eine dhnliche Episode mit Taubheitsgefiihl der rech-
ten Korperhilfte, ohne dass eine Abklarung diesbeziiglich er-
folgte.

Das kardiovaskuldre Risikoprofil war durch einen arteriellen
Hypertonus und langjahriges Zigarettenrauchen charakteri-
siert.

Aufnahmestatus

Der internistische Status war bei leicht reduziertem Allge-
meinzustand unauffillig. Die psychische Begutachtung attes-
tierte einen wachen, orientierten Patienten, ohne formale oder
inhaltliche Denkstérungen bei indifferenter Stimmungslage.
Neurologisch war der Hirnnervenstatus intakt, kein Menin-
gismus, kein Kopfschmerz. Die Kraftentfaltung aller vier
Extremititen war regelrecht, die Reflexe seitengleich prompt
auslosbar und die Oberflachensensibilitat intakt. Eine Zeige-,
Gang- oder Standataxie konnte ausgeschlossen werden, er-
schwerte Stand- und Gangproben wurden sicher geleistet.

Diagnostik

Laborchemisch konnte kein wegweisender pathologischer
Befund erhoben werden, das Vaskulitis-Screening war un-
auffillig. Ein einmalig positiver Lupus-Antigen-Suchtest im
Rahmen der stationdren Thrombophilie-Diagnostik konnte
ambulant nicht bestdtigt bzw. reproduziert werden.
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Abbildung 1 (a, b): Zerebrale CTA. Koronare Schnittebene (a): zen-
traler Verschluss der MCA (M1-Segment) rechts (roter Pfeil) und
hochgradige Stenose der MCA (M1-Segment) links (weilRer Pfeil);
Transversalschnitt (b): ausgepragte Rarefizierung der Gefal3dichte
der rechten Hemisphare.

Abbildung 2 (a, b): Schadel-MRT. Transversalschnitt, T2-Sequenz
(TIRM) (a): Nachweis zweier ischamischer Areale im subkortikalen
Bereich des rechten Vorderlappens, Atrophie der rechten Hemi-
sphare; Transversalschnitt, Time of Flight (TOF) (b): Rarefizierung
der Gefal3dichte des M2-M4-Segments der MCA rechts (roter
Kreis) im Seitenvergleich.

Abbildung 4: Ubersichtsauf-
nahme in LAO (left anterior
oblique) 30°/0°. Zur Darstel-
lung kommt ein Aortenbo-
gen Typ lll. Kaliberstarke A.
vertebralis bilateral. Gefal3-
diameter rechts 5 mm, links
4,5 mm. Abgange und Ver-
lauf der supraaortalen Aste
unauffallig.

Abbildung 3 (a, b): MRT des Schadels. TOF, MIP-Rekonstruktion.
Anterior-koronare Blickebene (a): Zentrale MCA-Stenose (M1-Seg-
ment) links (roter Pfeil) und zentraler MCA-Verschluss (M1-Seg-
ment) rechts (roter Pfeil), Segment M2-M4 der MCA rechts im Sei-
tenvergleich nahezu fehlend, Verschluss der ACA (A1-Segment),
kritische Stenose der A. basilaris (roter Kreis); anterior-laterale
Blickebene (von links) (b): Reproduktion des komplexen Befundes.
Zentraler Verschluss der MCA rechts (roter Pfeil), zentrale Stenose
der MCA links (roter Pfeil), GefaRdichte des Segments M2-M4 im
Seitenvergleich rechts rarefiziert. Zentraler, bilateraler Verschluss
der ACA (A1-Segment) (weiRer Pfeil) und fehlendes A2-Segment,
A. basilaris-Stenose (blauer Pfeil).

Mittels transthorakaler und transdsophagealer Echokardio-
graphie konnten eine kardiale Emboliequelle, ein persistieren-
des Foramen ovale sowie Klappenvegetationen ausgeschlossen
werden.

Die extrakraniellen Gefidfle prasentierten sich duplexsonogra-
phisch unauffillig, kein Dissekat, keine Stenose. Die Intima-
Media-Dicke war nicht pathologisch. Beidseits imponierten
hyperplastische Vertebralarterien.

Wihrend sich transkraniell subokzipital die A. basilaris und
die Vertebralarterien kaliberstark prasentierten, waren trans-
kraniell temporal keine groflieren Geféfle darstellbar.

Die native (CCT) und kontrastverstéirkte zerebrale Computer-
tomographie (CTA) visualisierte eine Atrophie der rechten
Hemisphdre. Ein intrakranieller Tumor, eine frische Blutung
sowie eine akute Ischdmie fanden sich nicht. Die A. cerebri
media (MCA) war zentral rechts verschlossen und links steno-
siert. Damit assoziiert war eine atypische Kollateralisation und
eine deutlich herabgesetzte Gefdfidichte des Segments M2-M4
der MCA rechts (Abb. 1).

In der Magnetresonanztomographie (MRT) des Schédels wa-
ren rechts hemisphariell neben einer Atrophie und einer deut-
lichen Rarefizierung der Gefifidichte des distalen MCA-Seg-
ments (M1-M4) kleine Infarktnarben nachweisbar (Abb. 2).

Die linke Hemisphére wies eine kleine, subakute Ischdmie pe-
riventrikuldr im Frontallappen sowie eine frische, punktuelle
Ischdamie im Centrum semiovale auf.

Neben einer A. basilaris-Stenose fanden sich multiple Steno-
sierungen und segmentale Verschliisse im Bereich der A. ce-
rebri anterior (ACA) und der MCA, die mit einer atypischen
Kollateralisation vergesellschaftet waren. Die A. cerebri poste-
rior (PCA) wies beidseits keine Verdnderungen auf. Es wurde
die Verdachtsdiagnose Moyamoya-Syndrom gestellt (Abb. 3).

In der zerebralen DSA-Ubersicht imponierten die kaliber-
starken Vertebralarterien (rechts 5 mm, links 4,5 mm). Dieser
Befund wurde, unter Beriicksichtigung der Verdnderungen des
vorderen Hirnkreislaufs, als Kompensationsmechanismus ge-
wertet (Abb. 4).

Auf die selektive Kontrastmittelgabe nach Sondierung der Ka-
rotiden reagierte der Patient mit Kopfschmerzen und Schwin-
del. Injektionsgeschwindigkeit und Injektionsvolumen wur-
den reduziert. Auf die Darstellung des hinteren Hirnkreislaufs
wurde verzichtet, da die Bestdtigung der Verdachtsdiagnose
unabhingig davon méglich war.

Neben Verschliissen und Stenosen des A1-Segments der ACA
(Pars praecommunicalis) und des M1-Segments der MCA (Pars
sphenoidales) wurde angiographisch eine pathologische Archi-
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tektur der intrakraniellen Kollateralen (Rete mirabile) visua-
lisiert. Die unzureichende himodynamische Kompensation
der multisegmentalen Veranderungen des Circulus arteriosus
Willisii zeigten sich in einer rechtsdominanten Rarefizierung
der Gefidflperipherie (Segment A2 und M1-M4). Des Weiteren
konnte eine extra-intrakranielle Anastomose rechts visuali-
siert werden (Abb. 5).

Die rezidivierenden TIA, das Alter des Patienten, die komple-
xe Gefiflpathologie des vorderen (ACA, MCA) und hinteren
(A. basilaris) Hirnkreislaufs sowie die pathologische Gefif3-
architektur der Kollateralen fiihrte zur Diagnosestellung
Moyamoya-Vaskulopathie.

Im Zuge der weiteren, extrakraniellen Diagnostik fanden sich
linksseitig eine hochgradige ostial-proximale Nierenarterien-
stenose und eine Schrumpfniere.

Der bekannte Zusammenhang zwischen renaler Hypertonie,
Nierenarterienstenose und Moyamoya-Erkrankung bestérkte
uns in der Diagnosestellung. Aufgrund der Schrumpfniere
wurde eine interventionelle Therapie der Nierenarteriensteno-
se als nicht indiziert angesehen.

Therapie

Die medikamentdse Behandlung wurde mit téglich 100 mg
Acetylsalicylsdure und einem ACE-Hemmer gefiihrt.

Zeitnah erfolgte die Vorstellung des Patienten in einem uni-
versitdren, neurochirurgischen Zentrum. Hier wurde die
Verdachtsdiagnose Moyamoya-Vaskulopathie bestdtigt und
mittels H,O-Positronen-Emissions-Tomographie eine ver-
minderte CVRC beidseits frontal (rechtsbetont) attestiert.

Befundbezogen wurde eine Bypassanlage zwischen A. tempo-
ralis superficialis (STA) und MCA favorisiert und 05/20 rechts
sowie 09/20 links komplikationslos realisiert.

Postoperativ konnten die morphologische Intaktheit und re-
gelrechte Funktionalitdt der bilateralen Bypass-Versorgung
nachgewiesen werden.

Postoperativ erfolgte die Einstellung des Patienten auf einen
Thrombozytenaggregationshemmer.

Moyamoya - das Krankheitsbild

Epidemiologie und Pathologie

Die Moyamoya-Erkrankung ist eine nicht entziindliche und
nicht arteriosklerotische zerebrovaskuldre Erkrankung, die
durch progrediente steno-okklusive Veranderungen des in-
trakraniellen Abschnitts der A. carotis interna und ihrer Aste
charakterisiert ist. Die Verdnderungen treten in der Regel bi-
lateral auf.

Atiologie und Pathogenese sind unbekannt, eine genetische
Préadisposition wird aufgrund der familidren Haufung im ost-
asiatischen Raum angenommen. Von einer leichten bis maf3i-
gen Dominanz des weiblichen Geschlechts wird berichtet [6,
7]. Die Inzidenz liegt in Japan bei 0,35-1,13/100.000 Einwoh-
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Abbildung 5 (a-d): DSA der intrakraniellen GefalRe in zwei Ebenen
nach selektiver Sondierung der A. carotis interna und Injektion
von 5 ml Kontrastmittel, Visualisierung einer Moyamoya-Vasku-
lopathie.

Charakteristische Befunde waren bilaterale Verschliisse und Ste-
nosen des A1-Segments der ACA (Pars praecommunicalis) und
des M1-Segments der MCA (Pars sphenoidalis) (rote Pfeile), eine
pathologische Architektur der Kollateralen (Rete mirabile) (weil3e
Pfeile) sowie eine extra-intrakranielle Kollaterale (blauer Pfeil)
rechts. Eindrucksvolle Rarefizierung des Segments M2-M4 der
MCA rechts. Bilateral sparliche Aufflillung des A2-Segments der
ACA (Pars postcommunikalis).

Anterior-posteriore Projektion (a): rechts (0°/4° kranial); (b): links
(RAO 3°/kranial 11°). Laterale Projektion (c): rechts (RAO (right an-
terior oblique) 90°/0°); (d): links (LAO [left anterior oblique] 88°/2°
kaudal).

ner [4, 6-9]. Die Haufigkeit im europdischen Raum ist auf-
grund fehlender Daten weitestgehend unklar. Es wird davon
ausgegangen, dass die Inzidenz in Europa 1/10 derer in Japan
betragt [10]. Neuere Daten fiir Japan, Korea und China belegen
eine deutliche Zunahme der Inzidenz und Privalenz in den
vergangenen Jahren [11].

Die Erkrankung ist durch zwei Inzidenzgipfel gekennzeichnet:
Sie manifestiert sich am hiufigsten bis zum 10. Lebensjahr und
weist einen zweiten Manifestations-Gipfel vom 30. bis zum 50.
Lebensjahr auf [4, 12, 13].

Pathomorphologie, Pathophysiologie
Pathomorphologisch ist das Krankheitsbild, das langsam pro-
gredient verlauft, durch primére und sekundire Gefaf3veran-
derungen charakterisiert, die initial meist unilateral und im
weiteren Verlauf bilateral nachweisbar sind [4, 14].

Die priméren Veranderungen sind durch einen fibrésen Umbau
der Intima, lamelldrer Proliferation der elastischen Fasern, Ver-
drehung und Faltung der Lamina elastica interna und einer De-
generation der Tunica media charakterisiert. Die Folge ist eine
Lumenreduktion der betroffenen Gefif8abschnitte [5, 15, 16].

Im Zuge der pathomorphologischen Verdnderungen kommt
es zu einer Verminderung des zerebralen Blutflusses und der
CRVC [4, 9, 13, 17].
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Seltener wird diese Gefaf3pathologie im Bereich der hinteren
Strombahn und an extrakraniellen Gefiflen (Lunge, Nieren,
Pankreas) beobachtet [4, 17, 18].

Unter sekundéren Veranderungen versteht man den kompen-
satorischen Umbau der Gefaflarchitektur mit Ausbildung netz-
artiger Moyamoya-Gefifle (Rete mirabile) und Erweiterung
leptomeningealer Gefif3e.

Die Kollateralen zeigen mit zunehmendem Krankheitsverlauf
variable, pathologische Veranderungen. Ausdiinnungen und
Verdickungen der Gefifiwand sind dabei ebenso charakteristi-
sche Befunde wie Stenosen, Mikroaneurysmen und Pseudoan-
eurysmen der Kollateralgefifie (perforierende Aste und Cho-
roidalarterien). Letztere werden in einer geringen Haufigkeit
beschrieben und stellen per se eine potenzielle Blutungsquelle
dar [4, 13,17, 19, 20].

Blutungsereignisse treten relativ selten auf (9,5 %) und gehen
im Vergleich zu ischimischen Verldufen mit einer schlech-
teren Prognose einher [20]. Anhand von Studien konnte ge-
zeigt werden, dass hdmorrhagische Insulte bei Erwachsenen
in Nordamerika und Europa seltener Auftreten als in Asien
(7, 21-24].

Faktoren, die den Krankheitsverlauf entscheidend beeinflus-
sen, sind das Ausmaf und der zeitliche Ablauf der priméren
Gefaf3verainderungen sowie die Qualitét der kollateralen Kom-
pensation. Bei Progression der steno-okklusiven Verdnderun-
gen bilden sich sowohl extra- als auch intrakranielle Kollatera-
len, die der Verbesserung des regionalen zerebralen Blutflusses
(rCBF) dienen. Im fortgeschrittenen Krankheitsstadium geht
mit einer Zunahme der priméren Lasionen die Zahl der intra-
kraniellen Kollateralen jedoch zuriick.

Da der erforderliche rCBF bei Kindern deutlich hoher ist als
bei Erwachsenen, hat das Lebensalter der Betroffenen ebenfalls
einen Einfluss auf das Krankheitsgeschehen [4, 13, 25, 26].

Klinik der Moyamoya-Erkrankung

Klinisch wird eine juvenile (< 20 Jahre) von einer adulten
(30-50 Jahre) Form unterschieden. Beiden gemeinsam ist ein
varijables klinisches Bild, das durch rezidivierende TIA als ty-
pisches Symptom charakterisiert ist. Daneben bestimmen un-
spezifische Symptome und passagere motorische Defizite das
Krankheitsbild [4, 12, 13].

Die Moyamoya-Erkrankung ist eine vergleichsweise seltene
Ursache des juvenilen als auch des adulten Insults. Die juveni-
le Form ist durch visuelle, motorische oder sensible Ausfalls-
erscheinungen gekennzeichnet, sprachliche Defizite werden
ebenso beobachtet. Kopfschmerzen und epileptische Anfille
(fokal und generalisiert) sind typische Symptome der juvenilen
Verlaufsform, Dauer und Auspragung der Symptome sind in-
dividuell variabel. Eine allméhliche Abschwéchung der Symp-
tomatik bei Kindern und Jugendlichen ist durch eine physio-
logische Abnahme des rCBF mit zunehmendem Alter erklarbar.

Die adulte Form ist durch dhnliche Symptome charakterisiert.
Neben rezidivierenden TIA-Episoden (adult ischamisch) pragen

Blutungsereignisse (adult haemorrhagisch) die auf einer Ruptur
peripherer Mikroaneurysmen beruhen, das klinische Bild [4, 12,
13,17, 27].

Des Weiteren werden Veranderungen der Personlichkeit und
des Sozialverhaltens sowie eine Beeintrachtigung intellektuel-
ler Fahigkeiten beobachtet [4, 13, 28].

Diagnostik und Differenzialdiagnose
der Moyamoya-Erkrankung

Die Auspragung der variablen Klinik ist sowohl bei der juveni-
len als auch der adulten Form im Zusammenhang mit dem Al-
ter der Patienten und den Begleitumstanden richtungsweisend
fiir die Verdachtsdiagnose einer Moyamoya-Vaskulopathie [4,
13].

Typische Laborparameter, die charakteristisch fiir eine Moya-
moya-Erkrankung sind, existieren nicht. Lediglich erhohte
Spiegel des basalen fibroblastenstimulierenden Wachstums-
faktors, die fiir eine intensivierte Neoangiogenese sprechen,
werden bei Erkrankten im Liquor cerebrospinalis nachgewie-
sen [2, 4, 29].

Somit ist die bildgebende Diagnostik unerlésslich zur Bestéti-
gung der klinischen Verdachtsdiagnose. Mittels CCT und MRT
(»First line“- Bildgebung) erhobene Befunde sind analog zur
Klinik variabel [11]. Charakteristisch und beweisend fiir eine
Moyamoya-Erkrankung ist die Visualisierung pathologischer
Kollateralgefifle (Rete mirabile). Neben Infarzierungen im Be-
reich der vaskuldren Grenzzonen werden Erweiterungen des
Subarachnoidalraums und des Ventrikelsystems bei zerebraler
Atrophie beobachtet. Blutungszeichen bei Aneurysma-Ruptur
finden sich in der Regel lateral, in der Nédhe der Seitenventrikel.
Mittels kontrastverstarkter CCT ist die Darstellung typischer
Moyamoya-Gefifle moglich, 1-4 Wochen nach einem akuten
Ereignis ist ein gyrales Enhancement im entsprechenden vas-
kuldren Territorium nachweisbar.

Der Vorteil der zerebralen MRT besteht im Vergleich zur CCT
darin, dass ischdmische Areale mit einer hoheren Sensitivi-
tat erfasst werden konnen. Diffusionsgewichtete Sequenzen
ermoglichen schon frith, das Ausmaf3 einer Ischdmie zu be-
urteilen. Durch perfusionsgewichtete Sequenzen konnen
Perfusionsdefizite nachgewiesen werden. Der Diffusions-Per-
fusions-Mismatch erlaubt eine Beurteilung der Grofle des
Infarktareals und der Penumbra (,tissue at risk) [4, 13, 31,
32]. Des Weiteren ist mit einer ,,Time-of-flight“-Sequenz eine
Beschreibung der Gefif3situation einschlief3lich existierender
Gefiflpathologien méglich.

Typische Moyamoya-Gefifie kénnen als ,,Flow®-Artefakte
(»Flow-void“-Phdnomen) in den Basalganglien und im Thala-
mus visualisiert werden. Sie gelten als magnetresonanztomo-
graphisches Zeichen der pathologischen Kollateralen bei der
Moyamoya-Vaskulopathie oder einem Moyamoya-Syndrom
[4,17,31-34].

Goldstandard in der bildgebenden Diagnostik ist die zerebrale
DSA. Typische Befunde sind steno-okklusive Verdnderungen
der distalen A. carotis interna, der MCA und ACA sowie die
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auffillige Gefaflarchitektur der Kollateralen (Rete mirabile), die
als Kontrastmittel-Blush an der Schidelbasis abgebildet wer-
den. Das angiographische Bild der spezifischen Gefiflarchitek-
tur der Kollateralen verhalf der Erkrankung zu ihrem Namen
(»moyamoya — puff of smoke®) [4, 13, 17].

In Abhéngigkeit vom Krankheitsstadium kommt es zur Eta-
blierung kompensatorischer Kollateralkreislaufe. Unterschie-
den werden diesbeziiglich:

1. Kollateralkreisldufe zur transossiar transduralen Revasku-
larisation des Kortex iiber Aste der A. carotis externa und
ethmoidale Aste der A. ophthalmica.

2. Kollateralkreisldufe tiber dilatierte striolentikuldre Perfora-
toren der MCA und ACA (innere Anastomosen).

3. Leptomeningeale Anastomosen aus dem vertebrobasilidren
Stromgebiet zur hdmodynamischen Entlastung des betrof-
fenen Karotis-Stromgebietes [4, 24, 33, 35].

Baltsavias et al. unterscheiden vier kollaterale Netzwerke
bei Kindern mit Moyamoya-Erkrankung, zwei superficial-
meningeale und zwei tiefe parenchymale [36].

Die stadienabhingigen Verdnderungen der Gefafarchitektur,
einschliefSlich der Etablierung kompensatorischer Kollateral-
kreisldufe, bilden die Grundlage der angiographischen Klas-
sifikation nach Suzuki und Takaku (I-VI), die grob orientie-
rend eine Beschreibung der hdmodynamischen Verhéltnisse
erlaubt [37]. Dieser Aspekt wird in der Literatur jedoch kon-
trovers diskutiert [38, 39]. Eine neue Klassifikation, die Ber-
liner Klassifikation, unterscheidet drei Schweregrade der Er-
krankung. Beriicksichtigung finden dabei zerebrale Ereignisse,
der Nachweis einer Atrophie, die Verminderung der CRVK
und die angiographische Qualitdt der Gefiflverdnderungen
[40, 41].

Differenzialdiagnostisch miissen Erkrankungsbilder abge-
grenzt werden, die ein Moyamoya-dhnliches, angiographi-
sches Bild aufweisen kénnen. Dazu zéhlen die Neurofibroma-
tose Typ I, Autoimmunerkrankungen, die Trisomie 21, eine
Tumorkompression, Bestrahlungsfolgen der Schidelbasis,
arterio-vendse Malformationen, die Meningoenzephalitis, das
Schidel-Hirn-Trauma, die zerebrale Vaskulitis, das reversible
zerebrale Vasokonstriktionssyndrom, die polyzystische Nie-
renerkrankung und die Sichelzellandmie. Gehen diese Erkran-
kungen mit einem typischen angiographischen Bild einher,
spricht man von einem Moyamoya-Syndrom.

Im Gegensatz zur eigentlichen Moyamoya-Erkrankung, die
durch bilaterale vaskuldre Veranderungen charakterisiert ist,
geniigt fiir die Diagnose des Moyamoya-Syndroms der uni-
laterale Nachweis einer pathologischen Gefafarchitektur [9,
42-47]. Im Vergleich zur klassischen Moyamoya-Vaskulopa-
thie wird das Moyamoya-Syndrom noch seltener beobachtet
und weist eine jahrliche Inzidenz von 0,11/100.000 Einwohner
auf [9]. Richtungsweisend kann auch eine Reihe von Begleit-
bedingungen sein, die mit einem gehduften Auftreten ent-
sprechender Gefiflveranderungen assoziiert ist. Neben einer
renalen Hypertonie bei Nierenarterienstenose zéhlen dazu
intrazerebrale Aneurysmen, die primire pulmonale Hyper-
tonie und der Tortikollis [13, 17, 48-50]. Bei Erwachsenen
sollte stets das Vorliegen einer Arteriosklerose ausgeschlossen
werden.
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In der Diagnostik der juvenilen Form spielt neben bildgeben-
den Verfahren die Elektroenzephalographie eine wichtige Rol-
le. Das charakteristische ,,Rebuild up“-Phianomen, das in ca.
80 % bei betroffenen Kindern beobachtet werden kann, ist da-
bei diagnosefithrend. Darunter versteht man eine zunehmen-
de Frequenzverlangsamung und Amplitudenaktivierung nach
Hyperventilation, die auf einer sekundédren Verminderung des
rCBF beruht [4, 13, 51, 52].

Unverzichtbar fiir die Festlegung der therapeutischen Strategie
ist neben der Bildgebung auch die funktionelle Diagnostik, die
Aussagen zur rCBF-Verteilung und zur CVRC zulésst. Zur An-
wendung kommen dabei die Positronenemissionstomographie
(PET), die xenonverstirkte Computertomographie (*Xe/CT)
und die quantitative Single-Photon-Emissions-Computerto-
mographie (SPECT). Die Befundkonstellation ermdglicht eine
Identifikation gefdhrdeter Patientengruppen anhand infarkt-
gefahrdeter Hirnareale sowie eine sichere Indikationsstellung
zur Durchfithrung und Planung einer neurochirurgischen Re-
vaskularisation. Dariiber hinaus gestattet sie eine Abschétzung
des Benefits eines operativen Eingriffs [4, 13, 53, 54].

Neurochirurgische Therapie der
Moyamoya-Erkrankung

Als einzig erfolgreicher Therapieansatz zur Verbesserung des
rCBF und zur Vermeidung von TIA-Rezidiven hat sich die zu-
sitzliche Blutzufuhr aus dem extrakraniellen Kreislauf zum
Gehirn bewihrt, wihrend medikamentose Versuche (Vasodi-
latatoren, Antifibrinolytika, Antikonvulsiva) den rCBF zu ver-
bessern, die Erwartungen nicht erfiillen konnten [4, 13,27, 55].

Die neurochirurgische Revaskularisation ist bei Patienten mit
zerebrovaskuldrer Insuffizienz und stattgehabten TIA indiziert
und sollte zeitnah nach Diagnosestellung realisiert werden.

Die Therapiestrategie besteht darin, die symptomatische He-
misphére neurochirurgisch zu revaskularisieren. Bei wech-
selnder oder bilateraler Klinik wird die Hemisphdre mit der
grofiten Einschrankung des rCBF primidr versorgt. Ist die
neurochirurgische Revaskularisation beider Hemisphéren in-
diziert, erfolgt 6-8 Wochen nach dem Ersteingriff die Versor-
gung der kontralateralen Seite. Mit der direkten Anastomose
und der indirekten Anastomose (Synangiose) kommen dabei
neurochirurgische Techniken zum Einsatz, deren Ziel die hé-
modynamische Rekompensation ist [4, 14, 27, 56, 57].

Das Prinzip der direkten Anastomose besteht in einer Verbin-
dung zwischen einem extrakraniellen Spendergefify (A. tem-
poralis superficialis, A. occipitalis, A. meningea) und einem
kortikalen Empfangergefa (M2-/M3-Abschnitt der MCA,
P3-Segment der PCA). Am héufigsten wird heute als Standard
der STA-M2-/M3-MCA-Bypass angewandt. Hierbei handelt
es sich unter hamodynamischen Gesichtspunkten um einen
»Low-flow“-Bypass, der Flussraten von 20-40 ml/min auf-
weist. Je nach Gefaf8kaliber konnen auch hohere Fliisse erreicht
werden (,flow augmentation). Die 5-Jahres-Offenheitsrate
betragt 95-98 % bei einem perioperativen Risiko von 1-2 %
[4, 27, 57, 62]. Bei der indirekten Anastomose (Synangiose)
wird gestieltes, gut vaskularisiertes Gewebe (invertierte Dura,
M. temporalis, A. temporalis superior) in Kontakt mit dem
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Kortex (Arachnoidea) gebracht. Unter Beriicksichtigung des
verwendeten Spender-Gewebes (,donor graft“) kommen Ver-
fahren wie die Enzephalodurosynangiose (EDS), die Enzepha-
lomyosynangiose (EMS) und die Enzephaloarteriosynangiose
(EAS, ,Lay-on-Bypass®) zur Anwendung [4, 24, 31, 50, 63, 64].

Kortexareale, fiir die aufgrund anatomischer Gegebenheiten
kein geeigneter ,donor graft“ zur Praktizierung der Synan-
giose-Technik verfiigbar ist, konnen mit der ,Multiple burr
holes“-Technik revaskularisiert werden. Das Prinzip dieser
Methode beruht auf der spontanen Entwicklung indirekter
Anastomosen im Bereich der Bohrldcher. Insbesondere die
mittelliniennahen Abschnitte des ACA- und PCA-Stromge-
bietes kommen fiir diese indirekte Anastomosen-Technik in
Betracht [24, 65]. Zusatzliche alternative Techniken sind zum
einen Modifizierungen o. g. Verfahren sowie die Omentum-
transplantation und die zervikale Sympathektomie [4, 64, 66].

Als effektiv haben sich Kombinationen aus direkten und in-
direkten Verfahren (STA-M2-/M3-MCA-Bypass + EMS +
»Lay-on-Bypass®) erwiesen sowie die verbesserte Enzephalo-
duroarteriosynangiose (EDAS), die sich als alleinige indirekte
Methode bewihrt hat [3, 4, 13, 57]. Die morphologische und
die funktionelle Darstellung der Revaskularisation (rCBE,
CVRC) ist nach erfolgtem neurochirurgischen Eingrift Stan-
dard [4, 13]. Bei der ischdmischen Verlaufsform sind neuro-
chirurgische Verfahren etabliert, kontrovers wird dagegen ihr
Einsatz bei der hdmorrhagischen Form der Moyamoya-Er-
krankung diskutiert. Eine neurochirurgische Revaskularisa-
tion bei intrakraniellen Aneurysmen wird vereinzelt unter
der Rationale praktiziert, dass das Blutungsrisiko durch post-
operative Entlastung und Involution des Aneurysmas gesenkt
werden kann. Auch soll dadurch die Entwicklung weiterer
Aneurysmen verhindert werden. Obwohl Publikationen tiber
eine Senkung der jahrlichen Blutungsereignisse nach neuro-
chirurgischer Bypassanlage berichten, wird aktuell von einer
prophylaktischen Revaskularisation bei intrakraniellen Aneu-
rysmen abgeraten [23, 67, 68].

Die Vielfalt der neurochirurgischen Techniken erméglicht heu-
te eine individuelle Therapiestrategie zur Verbesserung des ze-
rebralen Blutflusses. Die anatomischen Gegebenheiten, die Kli-
nik und die funktionelle Situation beeinflussen entscheidend
die Auswahl des neurochirurgischen Verfahrens. Postoperativ
schlie3t sich der Heparinisierung eine lebenslange Thrombo-
zytenaggregationshemmung (ASS, Clopidogrel) an [4, 13]. Der

Literatur:

Behandlungserfolg wird klinisch an der Haufigkeit und Schwe-
re postoperativer TIA-Episoden und an einer abnehmenden In-
zidenz atypischer Blutungen bei Erwachsenen gemessen. Der
Langzeiterfolg kann auch anhand der sozialen und beruflichen
Reintegration beurteilt werden. Optimale Therapieergebnisse
sind, unabhingig von der gewihlten Revaskularisationsstrate-
gie, nur bei rechtzeitiger Diagnosestellung zu erwarten [4].

Fazit fur die Praxis

— Die Moyamoya-Erkrankung ist eine seltene Ursache des
juvenilen (< 20 Jahre) als auch des adulten (30-50 Jahre)
Insults.

— Charakteristisch sind steno-okklusive Veranderungen des
Circulus arteriosus Willisii unklarer Genese.

— Rezidivierende TIA mit motorischen Ausfallen und ver-
einzelt Blutungsereignisse (adulte Form) sind, unter Be-
ricksichtigung der Begleitumstande und des Alters der
Patienten, richtungsweisend.

— Bildgebende Verfahren wie CCT und MRT sowie die ze-
rebrale DSA sichern durch Nachweis steno-okklusiver
Veranderungen der distalen MCA und ACA sowie der ty-
pischen GefaRarchitektur der Kollateralen (Rete mirabile)
die Diagnose der Moyamoya-Erkrankung.

— Einzig neurochirurgische Verfahren sind in der Lage, die
zerebrovaskulare Insuffizienz durch Revaskularisation zu
bessern und weitere TIA-Episoden zu verhindern.

— Fur die Therapieplanung ist eine Bestimmung des rCBF
und der CVRC unerlasslich. Dartiber hinaus erlaubt die
funktionelle Diagnostik die Identifizierung von Risikopa-
tienten und infarktgefahrdeter Hirnareale.

— Die neurochirurgische Revaskularisation erfolgt durch
Anlage einer direkten oder indirekten Anastomose (Syn-
angiose). Eine Kombination verschiedener neurochirur-
gischer Techniken (direkte und indirekte Anastomose) ist
moglich.
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