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Abstrakt

Uvod. Poskytujeme prehlad aktualnych poznatkov o epide-
miolégii, etiopatogenéze, klinickom obraze, diagnostike
a moznostiach liecby moyamoya ochorenia so zameranim na
detsky vek.

Metody. Analyza a syntéza literatiry o moyamoya ochorent,
porovnanie diagnostickych a terapeutickych postupov a hod-
notenie vysledkov publikovanych klinickych stadir.

Vysledky. Moderné zobrazovacie techniky vyrazne zlepsili
diagnostiku ochorenia moyamoya. Hoci ma konzervativna
liecba obmedzené moznosti, chirurgicka revaskularizacia zlep-
Suje neurologickeé vysledky. U deti sa vzhlfadom na anatomic-
ko/fyziologické pomery efektivne uplatiiuji nepriame revas-
kularizacné postupy. Rozhodujtcim je individualne planovanie
liecby prihliadajice na vek, stadium ochorenia a pritomné
komorbidity.

Zaver. Moyamoya ochorenie predstavuje zriedkavd, zavaznd,
ale liecitel'nd cerebrovaskularnu patolégiu. Véasna diagnosti-
ka, klasifikacia a vhodne zvolena revaskularizacna stratégia
dokazu vyznamne zlepsit prognézu. Individualny multidiscipli-
narny pristup je nevyhnutny pre optimalizaciu vysledkov (obr.
3, lit. 24). Text v PDF www.lekarskyobzor.sk.

KLUCOVE SLOVA: moyamoya ochorenie, moya-moya syn-
drém, cievna mozgova prihoda, detsky vek cerebralna revas-
kularizacia, invidualny pristup k liecbe.
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Abstract

Objective. To provide an overview of current knowledge on
the epidemiology, etiopathogenesis, clinical presentation,
diagnosis, and treatment options for moyamoya disease, with
a focus on children.

Methods. Analysis and synthesis of current literature on moy-
amoya disease, comparison of diagnostic and therapeutic
procedures, and evaluation of the results of published clinical
studies.

Results. Modern imaging techniques have significantly impro-
ved diagnosis of moyamoya disease. Although conservative
treatment has limited options, surgical revascularization can
improve neurological outcomes. In children, indirect revascu-
larization procedures are used due to anatomical conditions.
Individualized treatment planning that accounts for age, dise-
ase stage, and comorbidities is crucial.

Conclusion. Moyamoya disease is a rare and serious but tre-
atable cerebrovascular pathology in which early diagnosis,
accurate classification, and an appropriately chosen revascula-
rization strategy significantly improve prognosis. An individua-
lized, multidisciplinary approach is essential for optimizing re-
sults (Fig. 3, Ref. 24). Text in PDF www.lekarskyobzor.sk.

KEY WORDS: moya-moya disease, moya-moya syndrome, stro-
ke, childhood cerebral revascularization, individualized tre-
atment approach.
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Uvod

Prvd sprava o hypoplazii vndtornej karotickej tepny
pochddza z roku 1957 (1). Tento stav bol inicidlne opi-
sany ako ziskany a progredujici. V roku 1969 Suzuki
(2) prvykrat pouzil termin ,moyamoya“, ¢o v japoncine
znamena ,oblac¢ik dymu”, na opis toho, ako vyzerd tvor-
ba bazalnych kolateral v oblasti peroforatorov Willisovho
okruhu pri cerebrdlnej angiografii.

Moyamoya ochorenie (MMO) je chronicka progre-
sivna mozgova vaskulopatia. Zahitia stenézu az okliziu
vnutornych karotickych tepien (ICA) a ich proximalnych
vetiev. To vedie k rastu kolateralnych ciev nazyvanych

rete mirabile (3, 4). MMO zvycajne postihuje obe stra-
ny mozgu, ale mdze sa vyskytnut aj jednostranne (3).
Stenéza a oklizia tepny spOsobuji zniZzend mozgovid
perfiziu (3). Mozgovd hypoperfizia ovplyviiuje prilahlé
cievne teritérid, o vedie k progredujlcej ischémii a na-
slednej neoangiogenéze v termindlnych segmentoch
ICA a v zadnej cirkuldcii. Kolaterdly pochddzaji najma
z perforatorov Willisovho okruhu, ale m6zu pochadzat
aj z inych tepien, ako si vonkajsie kréné, oftalmické
a meningedlne tepny. S postupujicim ochorenim sa
zvysuje perfuzia krvi cez kolaterdly, ¢o mdze sposobit
napdtie a ruptdru s intrakranialnym krvacanim (4).
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V pripade kombindcie MMO s inymi ochoreniami
hovorime o moyamoya syndréme (quasi-moyamoya).
Medzi pridruzené ochorenia patri Downov syndrém,
postradiacnd vaskulopatia (typicky po radioterapii v ob-
lasti hlavy a krku), kosacikovita anémia, neurofibromaté-
za typu 1 a hypertyre6za. Menej Casto sa vyskytuje
u pacientov so systémovym lupus erythematosus,
Turnerovym syndrémom a Noonanovym syndrémom.
V zdpadnych krajindch sa moyamoya syndrém vyskytu-
je menej ako v 20 % pripadov MMO, ale u deti pred-
stavuje 34 - 60 % podobnych pripadov (6). Hoci prici-
na MMO nie je Uplne zndma a sicasnd liecba je
obmedzend, v poslednom case doslo k vyznamné-
mu zlepSeniu diagnostiky ochorenia (4). Publikacia po-
dava prehlad najnovsich poznatkov v etiopatogenéze,
o klinickej manifestdcii, neurozobrazovacej diagnostike
a terapii ochorenia so zameranim na chirurgickd revas-
kulariza¢nd liec¢bu.

Epidemiologia

Moyamoya ochorenie (MMO) je celosvetovo rozsi-
rené ochorenie s mimoriadne vysokym vyskytom v po-
puldcii vychodnej Azie, kde je najcastejsim cerebrovas-
kularnym ochorenim. Prevalencia a incidencia su
obzvlast vysoké v japonskej, kdrejskej a Cinskej popula-
cii (4). V poslednom case sa zaznamenal narast vyskytu
MMO, pricom rozdiely v miere vyskytu medzi pohlavia-
mi sa zmensujd; vyskyt u muZov je v sdcasnosti porov-
natelny, alebo mierne prevysuje vyskyt u Zien (4). Tento
trend sa pripisuje pokroku v diagnostickych technikach
a vysledkoch liecby (4). Ochorenie postihuje prevazne
dve vekové skupiny: 5 - 10 rokov a 25 - 49 rokov (7).
KedZe presnd incidencia ochorenia v Slovenskej repub-
like a Ceskej republike nie je zndma, rdmcovo ju odha-
dujeme podla vysledkov nedavnej eurdpskej stidie
uskutocnenej v Ddnsku, ktord uvadza incidenciu 0,07
na 100 000 osdb rocne (8).

Etiologia a patogenéza

Etiopatogenetické mechanizmy vzniku ochorenia
nie su stale zname. Medzi zdkladné mechanizmy podie-
l[ajace sa na vzniku MMO patria genetické a autoimu-
nitné faktory.

Rodinné pripady a suvislost s etnickym pévodom
potvrdzuji genetickd predispoziciu (4). Vo vychodoazij-
skych populacidch je proteinovy kruh 213 na 17g25.3
identifikovany ako gén ndachylnosti na MMO (gén
RNF213), pricom variant p.R4810K proteinového kruhu
213 je silne spojeny s familiarnou MMO v Japonsku,
Cine a Koérei (4). Variant c.14576G>A bol opisany
u 95 % pacientov s familidarnou formou MMO a 79 %
pacientov so sporadickou formou MMO (22). Gén
RNF213 md kld¢ovd dlohu v angiogenéze mozgovych
tepien.

Te6riu ziskaného autoimunitného pdévodu podporu-
je vyskyt infekcie/zdpalu v orofacialnej oblasti v pred-
chorobi pacientov s MMO. Podla tejto tedrie zapal
v orofacidlnej oblasti indukuje tvorbu protilatok proti
krénému sympatiku s ndslednym vazospazmom a pro-

gredujicou stenookliziou (21). Imunohistochemické
analyzy tdto tedriu potvrdzujd (pritomnost protiltok,
cytokinov a chemokinov v cievnej stene). U pacientov
s MMO sa zistili zvySené hladiny zdpalovych faktorov
v plazme, ako su interleukin 1 beta, monocytovy chemo-
atraktantovy protein 1 a faktor 1 alfa odvodeny od stro-
malnych buniek. Na patogenéze MMO sa podielaji
imunologické a zdpalové mediatory vrdatane abnormal-
neho ukladania IgG v elastickych vrstvach a infiltracie
T-buniek, makrofagov a S100A4-pozitivnych hladkych
svalovych buniek vo vnitornej elastickej lamine tepny
(4).

Presné patofyziologické spistace a casovy priebeh
Moyamoya choroby (MMO) este neboli objasnené.
Dokazy vsak poukazuji na zapojenie viacerych pato-
génnych ciest (4). Rozvoj MMO je spojeny s viacerymi
faktormi sdvisiacimi s angiogenézou vratane endotelo-
vych buniek tvoriacich kolénie a cytokinov, ako su vas-
kuldrny endotelovy rastovy faktor (VEGF), transformuju-
ci rastovy faktor beta 1 (TGF beta 1), fibroblastovy
rastovy faktor (FGF) a hepatocytovy rastovy faktor (4).
Okrem toho maji vyznamnd dlohu mitochondridlne
abnormality, CD34-pozitivne bunky a expresia mRNA
a elastinu (4).

Okrem toho sa autoimunitné reakcie povazuji za
zakladny mechanizmus MMO (4).

Histologické charakteristiky MMO sa zhoduji medzi
azijskymi a neazijskymi pacientmi. Zhrubnutie vnitornej
elastickej lamely, fibroceluldrna hypertrofia a proliferacia
hladkych svalovych buniek v tunica intima postihuju dis-
tdlne Casti vnutornej karotidy (ICA) a proximalne seg-
menty prednej mozgovej tepny (ACA) a strednej moz-
govej tepny (MCA). Zriedenie tunica media je neskorsi
ndlez, vyraznej$i u dospelych pacientov s MMO ako
u deti. Kolaterdlne cievy mozu preukazovat fragmenta-
ciu vnitornej elastickej lamely a medidlne stencenie pri
mikroaneuryzmach.

Klinicka prezentacia

Moyamoya ochorenie (MMO) sa mo6ze vyskytndt
v kazdom veku, pricom najcastejsimi priznakmi si moz-
gova ischémia a intrakranidlne krvacanie. Medzi typické
priznaky cefalea, tranzitérny ischemicky atak (TIA),
ischemicka cievna mozgova prihoda, intracerebrdlne kr-
vdcanie, symptomatické epileptické zdchvaty, pokles
kognitivnych funkcii a extrapyramidové poruchy (4).
Vyskyt ischemickych a hemoragickych prihod sa v det-
skej a dospelej populacii li3i.

U deti a dospievajicich je prevladajicim priznakom
ischémia, ktora sa vyskytuje v 73,9 - 97,5 % pripadov,
kym krvacanie je pomerne zriedkavé, vyskytuje sa len
v 2,5 - 8,0 % pripadov. Naopak u dospelych s MMO
je CastejSie intrakranidlne krvacanie s vyskytom 19,1 az
42,3 %, kym TIA alebo mozgovy infarkt sG menej Casté,
vyskytuji sa v 57,7 - 70,0 % pripadov. Rozdiely vo
veku, teritéria postihnutia ciev, zavaznosti stenézy a po-
stihnutych oblastiach prispievajd k réznorodému spektru
klinickych priznakov a ich nacasovaniu (4). Typickym
dosledkom progresie sten6zy je mozgova hypoperflzia,
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ktora vedie k viacerym opakovanym ischemickym priho-
ddm (4). Mozgovy infarkt je beznou prihodou u dospe-
lych, kym TIA je castejSia u deti a dospievajdcich.
U detskych pacientov sa prihody TIA casto vyskytujd
pocas hyperventildcie vyvolanej placom, horickou
alebo dehydrataciou (4). Tieto spustace mozu viest
k vazokonstrikcii alebo celkovému zniZeniu prietoku krvi
mozgom (CBF), ¢o sa zhor$uje tym, ze metabolické na-
roky mozgu su v prvej dekade Zzivota vyrazne vyssie
v porovnani s neskorsimi rokmi. Riziko recidivy prizna-
kov pri MMO je 18 % v prvom roku po prvej prezen-
tacii, pricom sa kazdoro¢ne zvySuje o 5 %, pricom ku-
mulativne riziko za 5 rokov je priblizne 40 %. Pacienti
s lakundrnymi infarktmi preukazovali lepsie funkcéné vy-
sledky po revaskularizdacii. Ischemické prihody v zadnej
cirkuldcii vratane teritorii vertebrdlnych, bazilarnych
a zadnych mozgovych tepien (PCA) vSak mézu zhorsit
klinicky priebeh a vysledky (4).

U dospelych s MMO je biela hmota obzvlast citliva
na lézie, ktoré mozu viest k porucham kognitivnych
funkcii (4). Mozgové krvdcanie je u dospelych s MMO
CastejsSie a Casto sa spdja s horsimi vysledkami (4).
Krvacanie zvycajne vznikd v dosledku ruptiry malych
kolateralnych artérii, ktoré sa casto nachddzaji v intra-
ventrikuldarnych a lobdrnych oblastiach, kedze vacsina
kolateralnych ciev pochddza z cievneho systému, ktory
je spojeny s tvorbou aneuryziem (5). Zadné komuniku-
juce tepny mdzu byt tiez zdrojom krvdcania a pritom-
nost viacerych mikrohemordgii naznacuje zvysené riziko
budiceho zdvazného krvdcania.

Nestabilna MMO sa vyznacuje rychlou progresiou
alebo opakovanymi mozgovymi mikrohemoragiami, ¢o
predstavuje zdvaznejsi klinicky stav, ktory sa najcastejsie
vyskytuje u pacientov mladsich ako tri roky a u pacien-
tov s komorbiditami. Vcasné odhalenie nestabilnej
MMO, potencialneho rizikového faktora perioperac¢nych
ischemickych komplikdcif, méze poniknut cennt prile-
zitost na perioperacne zameranud liecbu, posidenie
operacného rizika a zlepsenie vysledkov. Extrapyramidové
poruchy postihuji 3 - 4 % deti s MMO a u dospelych
su menej casté ako u deti. NajcastejSimi typmi su he-
michorea-hemibalismus a chorea-balismus, dalej dysto-
nia (segmentdlna, generalizovand, hemidystonia alebo
akdtny dystonicky status) a menej Casto ataxia, myoklo-
nus a izolovany tremor na koncatinach, pripadne ich
kombindcie. M6zu sa vyskytovat kontinudlne, paroxyz-
malne alebo ako hyperventilaciou indukované extrapy-
ramidové priznaky. Cefalea u detf s MMO ma priamy
vztah so zniZenou cerebrdlnou perfiziou a popri chirur-
gickej revaskularizacii sa lie¢i symptomaticky, najma po-
ddvanim paracetamolu alebo NSAID (23, 24). Pri migre-
néznych fenotypoch mozno zvazit profylakticku
farmakoterapiu (propranolol, flunarizin), triptany sa vsak
pre riziko ischémie neodporicaju.

Diagnostika
Diagnostika zahfna identifikaciu anatomickych aj
funkénych zmien (4). U dospelych pocitacova tomogra-
fia (CT) a magneticka rezonancia (MRD) casto odhalia

hemoragické cievne mozgové prihody, kym u deti zvy-
Cajne odhalia ischemické zmeny. Primarne pouZivané
zobrazovacie techniky si pocitacova tomografia (CT),
CT angiografia (CTA), magneticka rezonancia (MRI)
a MRI angiografia (MRA). Tieto modality pomdhaju
presne urcit Specifické zmeny, ako si stenookluzivne
modifikdcie a vyvoj kolateralnych ciev (4). Digitdlna sub-
trak¢na angiografia (DSA) zostdva zlatym Standardom.
Jednoznacna diagnéza MMO zavisi od vysledkov DSA,
ktoré zobrazuji dynamické cievne zmeny a pomdhaju
pri hodnoteni progresie choroby prostrednictvom systé-
mov, ako je Suzukiho klasifikdcia (4) (obr. 1).

Dolezitd dlohu pri hodnoteni rizika md aj DSA
a klasifikdcia. Napriklad pri hemoragickom type prevla-
daju pokrocilé Suzukiho $tadid, intrakranidlne aneuryz-
my, vznik zadnej mozgovej tepny (PCA) fetdlneho typu
a kolaterdlny obeh vratane etmoiddlnych a transdurdl-
nych ciev (3). Okldzia vnitornej karotickej tepny (ICA)
sa CastejSie pozoruje u pacientov s intraventrikuldrnym
alebo hibkovym  intraparenchymovym krvdcanim v po-
rovnani s pacientmi s lobarnym krvacanim, ¢o naznacu-
je, Ze okluzia velkych tepien kompenzovand kolateral-
nymi cievami prispieva k zvySenému riziku tychto
komplikacii pri MMO (3). V stddii porovnavajdcej 7,0-T
a 3,0-T MRI u pacientov s MMO sa nezistili Ziadne vy-
znamné rozdiely v priemernych hodnotdach ICA, stadia
alebo skére ,brectanového” znaku. Funkéné zmeny sa
hodnotia pomocou perfiiznej MRI, SPECT-CT, PET, per-
fazneho CT a xendnového perfizneho CT, ktoré su za-
merané na meranie prietoku krvi mozgom (CBF) a ce-
rebrovaskuldrnej rezervnej kapacity (4).

Nové diagnostické metédy umoznili monitorovanie
a pooperacné sledovanie MMO. Dynamickd magnetic-
kd rezonancia s kontrastom vaZzenym susceptibilitou je
bezpecnd a uzitocna technika na zobrazenie prechodu
kontrastnych latok na baze gadolinia na meranie moz-
govej perflizie a mozgovej cievnej rezervnej kapacity.
Funk¢éna magneticka rezonancia zavisla od koncentracie
kyslika v krvi, ktord sa bezne pouziva na pozorovanie
oblasti aktivicie mozgu, je uZito¢nd aj pri MMO, pre-
toze dokdze posidit hemodynamické zmeny. Okrem
toho funkéna MRI dokaze u pacientov s MMO odhalit
spontdnne fluktudcie signdlov zavislych od koncentracie
kyslika v krvi v priebehu casu, ¢o naznacuje, Ze ide o
sofistikovani metddu na hodnotenie funkénej organiza-
cie mozgu.

Dalsie pokrocilé techniky MRI, ako napriklad MRI s
vysokym rozliSenim a zobrazovanie cievnej steny s vy-
sokym rozliSenim, mézu umoznit véasné odhalenie ciev-
nych zmien a ulahdit diferencidlnu diagnostiku r6znych
pri¢in artériovej stendzy. U pacientov s MMO moze
MRI odhalit nepritomnost hyperintenzivneho juxtalumi-
nalneho pdsu na T2 sekvencidch, ziZenie strednej moz-
govej tepny a mierne homogénne koncentrické zhrub-
nutie steny v distdlnej ICA, na rozdiel od excentrického
zhrubnutia steny pozorovaného u pacientov s ateroskle-
rotickymi plakmi. MRI s vysokym rozlisenim moze iden-
tifikovat aj iné intrakranidlne aterosklerotické plaky pri
hodnoteni prognézy dospelych pacientov s kombina-
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Obrazok 1. Angiografické stadia MMD boli stanovené podla

a Suzukiho a spol. (2). Schéma Siestich stadif klasifikicie MMO podl’ a Suzukiho

(systém vnutornej krénej tepny je zndzorneny Cervenou farbou a meningedlne vetvy z extrakranidlneho obehu st zndzornené ruzovou farbou).
Stadium 1: Stenéza sa zacina pri bifurkdcii krénej tepny. Stadium 2: Tvorba Moyamoya kolateral. Stadium 3: ZniZzenie Moyamoya kolaterdl.
Stadium 4: Progresia stenézy a vymiznutie moyamoya kolaterdl. E. Stadium 5: Uzdver velkych ciev a dalsie zmensenie okolitych moyamoya ciev.
F. Stadium 6: Zanik moyamoya kolaterl a ciev vniitorného karotického systému; oblasti vnitornej karotickej tepny sd Gplne zdsobované vonkaj-

Sou karotickou tepnou (ilustracia: MUDr. Jasenek).

Figure 1. Angiographic stages of MMD were determined according to Suzuki et al. (2). Diagram of the six stages of MMO classification
according to Suzuki (the internal carotid artery system is shown in red and the meningeal branches from the extracranial circulation are shown in
pink). Stage (Stddium) 1: Stenosis begins at the bifurcation of the carotid artery. Stage 2: Formation of moyamoya collaterals. Stage 3: Reduction
of moyamoya collaterals. Stage 4: Progression of stenosis and disappearance of moyamoya collaterals. Stage 5: Occlusion of large vessels and
further reduction of surrounding moyamoya vessels. Stage 6: Disappearance of moyamoya collaterals and vessels of the internal carotid system;
areas of the internal carotid artery are completely supplied by the external carotid artery (illustration: MUDr. Jasenek).

Stadium 4

ciou MMO a aterogénnych rizikovych faktorov (4).
Artériové spinové znacenie je perflzna technika MRI,
ktora si nevyzaduje pouZitie kontrastnych latok a umoz-
nuje kvalitativnu a kvantitativnu analyzu CBF pomocou
znacenych molekdl vody v artériovej krvi. Umoznuje
identifikovat a urcit intenzitu kolateralneho prietoku u
pacientov. s MMO na zaciatku a po revaskularizacii.
Okrem zobrazovania mozgu su pre pacientov s MMO
nevyhnutné diagnostické testy na vysetrenie pridruZe-
nych ochoreni (6).

Sicastou diagnostiky MMO je genetické vysetrenie,
predovsetkym identifikdcia mutdcii ¢i polymorfizmov
v géne RNF213. Aktudlne dostupné genetické vysetro-
vacia metédy uZ umoZzniuji komplexne genetické vyset-
renie na urovni NGS (next generation sequencing),
WES (whole exome sequencing), ¢i vysetrenia cirkuluju-
cich microRNA (potencidlne biomarkery progresie
ochorenia).

Stadium 5

Stadium 3

Stadium 6

Na vyskumnej drovni je mozné stanovenie tzv. fak-
torov neoangiogenézy, ktoré si patognomické pre
MMO a maju kltGcovid dlohu pri tvorbe abnormalnych
kolaterdlnych ciev, ako kompenzacia ischémia sposobe-
nej sten6zou mozgovych artérii. Ide o vaskularny endo-
telovy rastovy faktor (VEGF - vascular endothelial
growth factor), matrix metaloproteindzu 9, hepatocytar-
ny rastovy faktor a interleukin 1B. Hladiny mozno sta-
novit v krvnom sére, likvore i mozgovom tkanive. K ele-
vdcii ich hladin dochddza s narastom mozgovej hypoxie
pri hypoperfizii. Tieto faktory by sa mohli v budtcnos-
ti pouzivat ako biomarkery progresie ochorenia, ale aj
ako markery na sledovanie efektu revaskularizacnych
vykonov (pozndmka autora).

Liecba
Doteraz nie je zndma primdrna prevencia vzniku
a rozvoja vaskulopatie u pacientov s MMO. Sekunddrna
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prevencia cievnej mozgovej prihody pri MMO vsak
zmenila prirodzeny priebeh ochorenia (4). Liecbha je
konzervativna a chirurgickd, hoci stdle nie je dostatok
Udajov porovnavajicich dlhodobé dcinky jednotlivych
lieCebnych postupov (4).

Konzervativna liecba je zalozena na profylaktickej
a symptomatickej antiagregacnej, protizachvatovej
a analgetickej liecbe (4). V ramci sekunddrnej prevencie
opakovanych ischemickych zachvatov sa odporica lie¢-
ba kyselinou acetylsalicylovou, a ak je neicinna alebo
netolerovatelnd, mal by sa pouzit klopidogrel alebo iny
tienopyridin (4). Cielom farmakologickej liecby je efek-
tivne zabranit vzniku novych cerebrovaskuldarnych pri-
hod. Ziadna farmakoterapia sa viak nepovaZuje za zlaty
Standard prevencie ischemickej alebo hemoragickej
cievnej mozgovej prihody. Dorazne sa odporuca aj lie¢-
ba dalsich cievnych rizikovych faktorov, ako st hyperli-
pidémia, hypertenzia a diabetes mellitus (4).

Hlavnym cielom chirurgickej liecby je zvysit CBF
a znizit hemodynamicky stres, ktory je hlavnym fakto-
rom prispievajicim ku krvdcaniu do mozgu (4).
Revaskulariza¢na chirurgickd lie¢ba zabranuje vzniku
cievnej mozgovej prihody a sekunddrneho krvacania,
znizuje vyskyt recidivy ischemickej cievnej mozgovej
prihody a prinasa vyrazne priaznivejsie klinické vysledky
ako samotna konzervativna liecba (4). Pri chirurgickej
revaskularizdcii sa ako darcovské tepny vyuzivaji hlavné
vetvy vonkajsej kr¢nej tepny, najméd povrchovad tempo-
ralna tepna (STA) a okcipitalna tepna (OA).

Revaskularizaciu mozno rozdelit na priame a nepria-
me typy postupov. Chirurgicky pristup k MMO sa u deti
a dospelych zasadne [i8i. U dospelych sa uprednostiuju
priame extra-intrakranidlne (EC-IC) techniky cievneho
bypasu. Tento postup zahffia priamu anastomdzu STA
a jednej z vetiev MCA (9) (obr. 2), menej Casto anas-

Obrazok 2. Schéma techniky priamej revaskularizacie.
Anastomoza povrchovej tempordlnej tepny s vetvou
strednej mozgovej tepny (STA-MCA bypas) na povrchu
mozgovej kory pomocou techniky end-to-side. Priama
revaskularizacia zabezpecuje okamzitd mozgovu perfuziu,
ale mdze byt Castejsie spojend s hemoragickymi kompli-
kdciami ako nepriama revaskularizdcia (ilustracia: MUDr.
Jasenek).

Figure 2. Diagram of the direct revascularization tech-
nique. Anastomosis of the superficial temporal artery with
a branch of the middle cerebral artery (STA-MCA bypass)
on the surface of the cerebral cortex using the end-to-side
technique. Direct revascularization ensures immediate
cerebral perfusion, but may be more frequently associa-
ted with hemorrhagic complications than indirect revascu-
larization (illustration: MUDr. Jasenek).

tomozu STA a ACA (10) a anastomézu OA a PCA (11).
Priama anastoméza vedie k okamZitému zvySeniu moz-
govej perflizie a u dospelych sa povazuje za liecbu
prvej volby (5). Ak priama anastoméza nie je mozna,
zvazuju sa technicky jednoduché nepriame metody (5).
Metaanalyza z roku 2019 uvadza, Ze u dospelych so
symptomatickou MMO je chirurgicka liecba dcinnejsia
ako konzervativna liecba v prevencii cerebrovaskular-
nych prihod. Priamy bypas je Gcinnejsi ako nepriamy
chirurgicky vykon, pricom prvy z nich prindsa priaznivé
dlhodobé vysledky (12).

U deti sa Castejsie pouzivaju techniky nepriamej re-
vaskularizacie vzhladom na $pecifické anatomické pod-
mienky deti (mensi limen ciev) a vyssiu tendenciu
k zlyhaniu priamej anastomdzy. Principom je vytvorenie
synangiozy, cievneho spojenia (gr. cuy - spolu, ayyeio
- cieva) medzi extrakranidlnym a intrakranidlnym ciev-
nym systtmom. Na vytvorenie kolaterdlneho krvného
zasobenia prilahlej mozgovej kory sa spojovacie tkanivo
(galea, epikranidlny sval, artéria a dura mater) aplikuje
priamo na mozgovu koru (5). V sdcasnosti sa v praxi
pouziva niekolko nepriamych technik vratane encefalo-
-duro-artério-synangiozy (EDAS) (13) (obr. 3), encefalo-
-myo-synangiézy (EMS) (14) a encefalo-duro-artério-
-myo-synangiozy (EDAMS) (15). Délezitym faktorom je,
Ze revaskularizacia nepriamymi metédami prebieha
v obdobi 3 - 6 mesiacov po operdcii, pocas ktorého
pacient nie je Gcinne chraneny pred mozgovou priho-
dou. Eurdpska organizdcia pre cievne mozgové prihody
preto vo svojich usmerneniach z roku 2023 odporica
pouzivat priame alebo kombinované techniky aj u deti
s hemodynamickymi problémami, pricom odporicany
interval je 6 - 12 tyzdiiov od poslednej cievnej mozgo-
vej prihody (16).
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Obrazok 3. 3a: Bocna schéma techniky nepriamej revaskularizacie. Bola vykonand EDAS a pocetné trepanacné vrty v parietdlnej oblasti. Po
disekcii kmena STA, kraniotémii a otvoreni dura mater sa cievny kmen a prilahld galea prisili k pia mater. Kostny lalok bol znovu vlozZeny, aby sa
zabranilo stlaceniu STA a zabezpecil sa prietok krvi. Dodato¢na trepandcia a synangiéza galey v parietalnej oblasti pomdhaju revaskularizovat
oblast zadného obehu. Tvorba kolaterdl sa objavi v priebehu 3 - 6 mesiacov po operdcii. 3b: Transsekénd schéma zndzornujlca umiestnenie STA
na kore, ako aj priebeh STA cez obe trepandcie, aby sa zabranilo kompresii STA (ilustracia: MUDr. Jasenek).

Figure 3. 3a: Lateral diagram of the indirect revascularization technique. EDAS and numerous trepanation drills were performed in the parietal
region. After dissection of the STA trunk, craniotomy, and opening of the dura mater, the vascular trunk and adjacent galea were sutured to the
pia mater. The bone flap was reinserted to prevent compression of the STA and ensure blood flow. Additional trepanation and synangiosis of the
galea in the parietal region help to revascularize the posterior circulation. Collateral formation occurs within 3 - 6 months after surgery. 3b:
Transverse diagram showing the location of the STA on the cortex and the course of the STA through both trepanations to prevent compression

of the STA (illustration: MUDr. Jasenek).

Obr. 3a

V zlozitych pripadoch MMO sa s vyhodou pouziva
kombindcia priamych a nepriamych technik (9) a po-
uZitie etapovych operdcii (17, 18). Kombinacia a naca-
sovanie liecby sa prispdsobuji individudlne.

Prinos revaskularizacie pri asymptomatickej MMO
u dospelych nie je znamy. Neexistuje zhoda, pokial ide
o optimdlne nacasovanie operdcie (4, 5). U pacientov
s MMO v pokrocilom Suzukiho stadiu sa ukdzalo, Ze
nepriama revaskularizacia zlepsuje perfiziu, ale neznizu-
je riziko recidivy mozgovej prihody v porovnani s kon-
zervativnou liecbou (20). Obliterdcia pseudoaneuryziem
v kolaterdlnych cievach pomocou endovaskularnych
technik moéze zabranit opatovnému krvacaniu u pacien-
tov s hemoragickou MMO (5). Priamu revaskularizaciu
je vsak potrebné starostlivo zvazit vzhladom na zvysené
riziko rekrvacania (5).

Dalsia metaanalyza MMO u deti uvddza, Ze vietky
formy revaskularizdcie boli Gcinné pri liecbe MMO.
Vyskyt cievnej mozgovej prihody bol 1 epizdda/190,3
pacienta ro¢ne po priamom bypase, 1 epizoda/108,9
pacienta rocne po kombinovanom pristupe a 1 epizo-
da/61,1 pacienta rocne po nepriamej operdcii (20).

Po operacii sa pacient dlhodobo klinicky a neurora-
diologicky sleduje, aby sa skontrolovala Gcinnost liecby
a zvazila sa opatovnd intervencia, ak je operdcia ned-
¢inng, alebo ak MMO progreduje v inych oblastiach

Obr. 3b

mozgu. Pooperacnd kolaterdlna formdcia sa méze hod-
notit pomocou DSA, CTA alebo MRA a klasifikovat
podla roznych klasifikacnych skal, napriklad podla
Matsushimovej skaly (21).

Diskusia

Podla neddvnej eurdpskej stidie je MMO zriedkavé
ochorenie s vyskytom priblizne 0,07 na milién fudi
rocne (8). Pri aplikdcii tejto incidencie na populdciu
Slovenska alebo Ceskej republiky moZno vyskyt pripa-
dov MMO v nasich krajindch odhadnuit okolo desiatky
pacientov rocne. Z klinickych skisenosti vyplyva, zZe vy-
skyt novych pripadov MMO je pravdepodobne nizsi, ¢o
naznacuje mozné poddiagnostikovanie tohto ochorenia.

MMO moze imitovat iné Castejsie cerebrovaskular-
ne ochorenie a viest k nespravnej diagnéze. U sympto-
matickych pacientov s cievhou mozgovou prihodou ne-
musia byt nalezy MRI alebo CT Specifické pre MMO.
Ndlez méze imitovat Castejsi ateroskleroticky, trombo-
embolicky alebo iny povod a viest k suboptimélnej lie¢-
be. Navyse nediagnostikované MMO v detskom veku
Casto vedie k ischemickej alebo hemoragickej cievnej
mozgovej prihode. Diagnostiku a terapiu MMO treba
realizovat v Specializovanom pediatrickom centre. Hoci
ma neliecenda MMO zIG progndzu, v sGcasnosti sa po-
vazuje za liecitelny stav, predovsetkym pomocou opisa-
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nych revaskulariza¢nych technik, ktoré vyznamne zlep-
Suju progndzu pacientov s tymto ochorenim. V&asnd
diagnostika a terapia je z tohto pohladu zdsadnd. Z ne-
urochirurgického hladiska predstavuje MMO vyzvu,
ktord moéze pri individualizovanej lie¢be vyznamne zlep-
Sit prognozu pacienta.

Zaver

V stcasnosti bol dosiahnuty pokrok v diagnostike
a liecbe MMO. Na dosiahnutie optimdlnych vysledkov
je potrebné rozumiet patofyziologii, klinickému priebe-
hu, diagnostike a vhodnym terapeutickym postupom.
Pristup k detskym a dospelym pacientom sa [iSi. Stav
pacientov mozu zlepsit individualizované a kombinova-
né chirurgické stratégie liecby. U detskych pacientov sa
s vyhodou uplatiuji nepriame revaskularizacné proce-
ddry. Volba optimdlneho nacasovania operacie a kon-
krétnej chirurgickej techniky vsak nebola definitivne sta-
novend a zostdva nadalej predmetom dalSieho
vyskumu.*

‘Autori prehlasuju, Ze stidia bola realizovand v silade s etickymi
Standardmi prislusnej komisie zodpovednej za klinické Stidie
a Helsinskou deklardciou z roku 1975, revidovanou v roku 2000.

Konflikt zaujmov: Autori vyhlasujd, Ze nemaju Ziaden konflikt zaujmov.
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