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Santrauka. Moyamoya liga - tai reta, 1étai progresuojanti neuzdegiminé intrakranijiniy ar-
terijy liga, kuriai buidingos abipusés vidiniy miego arterijy (VMA) distaliniy segmenty ste-
nozés ar okliuzijos bei nenormalus aplinkiniy kolateraliy tinklas, primenantis dimy debesé-
li. Pirmakart ji aprasyta Japonijoje, véliau paaiskéjo, kad ja serga ir kituose krastuose. Moya-
moya liga dazniausiai suserga vaikai ar jauni suauge asmenys. Vaiky moyamoya liga daz-
niausiai pasireiskia kartotiniais praeinanciais smegeny iSemijos priepuoliais, kurie gali atsi-
rasti skirtingose pusése. Suaugusiesiems budingesnés intracerebrinés ar reciau subarachnoi-
dinés kraujosruvos. Ligos diagnozé patvirtinama angiografiskai, radus abipuses VMA dista-
liniy daliy ir proksimaliniy priekiniy ir / arba viduriniy smegeny arterijy segmenty stenozes
arba okliuzijas bei nenormaly kolateraliniy kraujagysliy tinkla aplink. Efektyvaus gydymo
iki Siol néra.

Neurologijos centras

**Vilniaus universiteto ligoninés
Santariskiy kliniky

Radiologijos centras ir gydymui.

Straipsnyje aprasoma 23 m. pacienté, kuriai VUL Santariskiy kliniky Nervy ligy skyriu-

Aptariamas moyamoya ligos ir antifosfolipidiniy antikiiny rysys, ju itaka ligos prognozei

RaktazZodziai: moyamoya liga ir sindromas, spontaniné Vilizijaus zZiedo okliuzija, galvos
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Moyamoya liga - tai létai progresuojanti neuzdegiminé
intrakranijiniy arterijy liga, kuriai budingos abipusés vi-
diniy miego arterijy (VMA) distaliniy segmenty stenozés
ar okliuzijos bei nenormalus aplinkiniy kolateraliy tin-
klas, primenantis dimy debeséli. Pirma karta Sia liga
1957 m. aprasé japony chirurgai Takeuchi ir Shimizu kaip
abipus¢ VMA hipoplazija [1]. Véliau paaiSkéjo, kad tai
igyta patologija - progresuojanti arterijy stenoze, salygo-
janti nenormalaus aplinkinio kolateraliy tinklo formavi-
masi. Oficialus ligos pavadinimas Japonijoje - spontani-
né Vilizijaus ziedo okliuzija (SOCW - spontaneous oc-
clusion of the circle of Willis), taciau 1967 m. Suzuki ir
Takaku praminé ja ,,Moyamoya liga®, ir Sis pavadinimas
labiausiai paplito pasaulyje [1]. Japony kalbos Zodis ,,mo-
yamoya“ reiSkia dimy kamuolius (,,debesélius®) neais-
kiomis ribomis. Siuo terminu apibiidinamas gausus plony
intracerebriniy kolateraliy tinklas, stebimas tiriant an-
giografiskai [2].

Terminai

Moyamoya liga vadinama pirminé vaskulopatija. Taciau
panasy angiografinj vaizda galima matyti ir sergant kito-
mis ligomis, pvz.: I tipo neurofibromatoze, fibroraumeni-
ne displazija, pjautuvine anemija, isreiksta ateroskleroze
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(Dauno sindromo metu), po spindulinio gydymo. Tuomet
naudojamas moyamoya sindromo terminas, kuri siiilo-
ma keisti i ,,sisteminé liga su angiografine moyamoya“
[3].

Liga su abipusiu VMA ar jy Saky pazeidimu vadinama
tikra (definite), o jei pazeidimas vienpusis - tikétina (prob-
able) moyamoya liga [1].

Epidemiologija

Didziausias sergamumas - Ryty Azijos Salyse, pvz., Japo-
nijoje - 1:300 000 [1]. Tuo tarpu JAV iki 1996 mety apra-
Syti tik 239 moyamoya ligos atvejai (plg. Japonijoje - per
4000) [4]. Tobuléjant neinvaziniams kraujagysliy tyri-
mams (magnetinio rezonanso angiografija - MRA), vis
dazniau suaugusiesiems nustatoma asimptominé moya-
moya liga [5].

Dazniau serga moterys (vyry ir motery sergamumo
santykis yra 1:1,7) [1]. Seiminiai susirgimai sudaro 7-12%
moyamoya ligos atvejy [2].

Moyamoya liga dazniausiai suserga vaikai ar jauni su-
auge asmenys. Japonijoje stebimi du sergamumo Sia liga
amziniai pikai - pirmasis ir ketvirtasis gyvenimo desimt-
meciai [1].

Etiologija ir patogenezé

Ligos etiologija vis dar néra aiski. Daugiausia duomeny,
patvirtinanciy geneting ligos kilme, greiciausiai jai budin-
gas multifaktorinis paveldéjimo tipas. Genominiy tyrimy
metu nustatytas ligos rysys su 3p24.2-26, 6q25, 8q23 bei
17925 lokusais [6].
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Ligos patogenezéje, manoma, svarbis kraujagysliniai
augimo faktoriai (ypac bazinis fibroblasty augimo fakto-
rius, kurio kiekis serganc¢iyjy moyamoya liga likvore yra
padidéjes) bei citokinai [1].

Patomorfologiskai nustatomas ekscentriskas intimos
sustoréjimas ir fibrozé, vidinés elastinés plokstelés is-
platé¢jimas ir vingiuotumas bei medios atrofija. Lipidy
kaupimosi ar uzdegiminiy lasteliy infiltracijos neranda-
ma [7].

Klinika

Vaiky moyamoya liga dazniausiai pasireiskia kartotiniais
PSIP (hemipareze, monopareze ar sensoriniu deficitu), ku-
rie gali atsirasti prieSingose pusése (kadangi kraujagysliy
patologija abipusé). Ligai progresuojant, galimi galvos
smegeny infarktai, protinés raidos sulétéjimas. Reciau pa-
sitaiko galvos skausmai, epilepsijos priepuoliai ar judesiy
sutrikimai (choréjos), kuriuos daznai iSprovokuoja hiper-
ventiliacija [1].

Suaugusieji taip pat gali sirgti galvos smegeny infark-
tu. Taciau budingesnés intracerebrinés kraujosruvos
gumburo, pamato mazgy, baltosios medziagos srityse.
Retkarciais nustatoma subarachnoidiniy kraujosruvy
[2]. Keliy JAV vykdyty studijy duomenimis, yra kliniki-
nés iSraiskos skirtumas tarp Azijos ir Vakary saliy moya-
moya ligos: JAV suaugusieji daug reciau patiria hemora-
gija (tik 13 % visy serganciyjy) nei Azijos Saliy sergantie-
ji [4].

Suaugusiyjy mirtingumas nuo $ios ligos siekia 10%,
vaiky - 4,3%. Dazniausiai mirStama nuo intracerebrinés
kraujosruvos [8].

Diagnostika

Ligos diagnozé patvirtinama angiografiSkai (kateteriné
kontrastiné angiografija arba MRA). Japonijos Moya-
moya ligos moksliniy tyrimy komitetas (Research Com-
mittee on Spontaneous Occlusion of the Circle of Willis
(Moyamoya Disease)) nustaté tokius diagnostinius an-
giografinius Sios ligos kriterijus [1]:

« VMA distaliniy daliy ir proksimaliniy priekiniy ir /
arba viduriniy smegeny arterijy segmenty stenozés arba
okliuzijos;

+ nenormalus kolateraliniy kraujagysliy tinklas apie
okliuzines arterijas;

+ pakitimai abipusiai.

Gydymas

Kai kuriems ligoniams klinikiné buiklé stabilizuojasi savai-
me, negydant. Dél tinkamiausio gydymo bendros nuomo-
nés iki Siol néra. Méginama skirti priestrombocitiniy vaisty
iSeminiy komplikacijy profilaktikai, kalcio kanaly bloka-
toriy, kortikosteroidy, antihipertenziniy vaisty kuo mazes-
niam arteriniam kraujospudziui palaikyti intrakranijiniy
kraujosruvy profilaktikai. Progresuojant iSemijai, ypac
vaikams, atliekamos jvairios revaskuliarizacinés operaci-

jos (tiesioginés ar netiesioginés ekstra- intrakranijinés
jungtys, taukinés persodinimo operacijos), taciau jy jtaka
ligos prognozei neaiski [2, 8].

KLINIKINIS ATVEJIS

23 mety ligoné R. N. 2005 12 30-2006 01 10 buvo tiriama
ir gydoma VUL Santariskiy kliniky Nervy ligy skyriuje.
Atvykusi ligoné skundési kairiyjy galiiniy, ypac rankos,
silpnumu, kairiosios kiino pusés aptirpimu, sunkumu kal-
béti.

Susirgo 2005 mety birzeli, kai Gimai aptirpo ir pasilpo
kairioji plastaka, perkreipé kairiaja veido puse. I gydytojus
nesikreipé, simptomatika per kelias dienas isSnyko.
2005 m. spalio 26 d. imai pasilpo kairiosios galtinés, aptir-
po kairioji kiino pusé, tapo sunku kalbéti. Hospitalizuota
pagal gyvenamaja vieta, konstatuota lengva kairioji hemi-
parezé. Atlikta galvos smegeny magnetinio rezonanso to-
mografija (MRT), kurios radiniai buvo tokie: abipus di-
dziyjy galvos smegeny pusrutuliy frontalinése dalyse, pe-
riventrikuliariai stebimi jvairaus dydzio izo- ir hiperinten-
siniai zidiniai. ISvada: pakitimai budingi iSeminiam insul-
tui. Taciau suformuluota iSsétinés sklerozés diagnozé, gy-
dymui taikytos plazmaferezés (N5), véliau - reabilitacinis
gydymas. Po reabilitacijos beveik visiskai atsistaté galtiniy
jéga, pageréjo kalba. 2005 m. gruodzio 10 d. vél imai pa-
silpo kairiosios galiinés, tapo sunku kalbéti. Atsiysta i
VUL Santariskiy kliniky Konsultacing poliklinika neuro-
logo konsultacijai. Atlikta transkranijiné doplerografija:
visame Vilizijaus Ziede registruojama zemo rezistentisku-
mo kraujotaka. Desinéje vidurinéje smegeny arterijoje
(VSA) ties bifurkacija kraujotakos greiciai - 405/250,
PI - 0,45. Negalima atmesti arterioveninés malformacijos
arba vaskulito. Planine tvarka hospitalizuota | Nervy ligy
skyriy.

Gyvenimo anamnezé. Pacienté yra vienintelis vaikas
Seimoje. 8 mety amziaus operuota dél igimto Zvairumo.
Toliaregé. Kairiaranké. Sunkiai sekési mokslai, vos baigé
9-ias klases.

2003 metais pastojo, grésé prieslaikinis gimdymas, ta-
¢iau néstumas iSsaugotas. 8-3ji néStumo ménesj issivysté
preeklampsija, dél to néstumas baigtas Cezario pjivio
operacija, o pacienté dél rySkaus kvépavimo funkcijos ne-
pakankamumo, plau¢iy edemos gydyta Kauno medicinos
universiteto kliniky Intensyviosios terapijos skyriuje.
Nuo to laiko nuolat vartoja antihipertenzinius vaistus:
metoprololj 50 mg/d. ir enalaprili 10 mg/d. Giminéje
prieslaikinius gimdymus, neurologines ligas, ankstyvas
mirtis neigia.

Objektyvi biiklé Sios hospitalizacijos metu. Ligoné
padidéjusios mitybos. (KMI (kiino masés indeksas) - 31).
Veido, kriitinés, pilvo bei nugaros odoje gausu acne vuiga-
ris bérimo elementy. Odos pigmentacijos pakitimy nenu-
statyta. Sirdies veikla ritmiska, tonai duslas, SSD
90 k./min., AKS 140-120/100-90 mmHg (metoprololio
50 mg/d. fone).
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Neurologiné buklé. Samoninga, orientuota, sulétéju-
sios reakcijos. Infantili, labiliy emocijy - ¢ia verkia, ¢ia
juokiasi. Lengva sensomotoriné afazija. Seklesné kairioji
nazolabialiné raukslé, nusileidgs kairysis lupy kampas.
Liezuvis krypsta i kaire. Nurodo hipestezija kairiojoje vei-
do ir kiino puséje. Eidama slubuoja kairiaja koja. Kairio-
sios rankos jéga proksimaliai - 3 balai, distaliai - 1 balas,
kairiosios kojos - 4 balai. Kairiyjy galiiniy tonusas dides-
nis, piramidinis. Sausgysliniai refleksai k>d, pilvo odos re-
fleksai abipus greitai iSsenkantys. Rasti patologiniai re-
fleksai: Rosolimo (+) kairiojoje rankoje, Babinskio (+)
abipus. Koordinacinés sistemos sutrikimy ir meninginiy
simptomy nerasta.

Atlikti laboratoriniai kraujo tyrimai (bendras kraujo ty-
rimas, plazmos baltymy elektroforezé, inksty funkcijos ro-
dikliai, elektrolity, gliukozés koncentracijos tyrimai) buvo
normaliis. Uzdegiminiai rodikliai - neigiami (ENG pagal
Westergrena - 16 mm/val., CRB - neigiamas).

Koaguliograma bei lipidograma - be patologiniy paki-
timy.

Galvos smegeny MRT su angiografija patvirtino
2005 m. spalj atlikto tyrimo radinius: abipus frontalinése
srityse hiperintensinés zonos budingos iSemijai. Kair¢je
nucl. caudatus, abipus periventrikuliariai, frontalinése
skiltyse T2 FLAIR hipointensiniai su hiperintensiniu ap-
vadu, T2 ryskiai hiperintensiniai, T1 hipointensiniai zidi-
niai iki 6 mm skersmens. Silpnas abiejy VSA, kairiosios
priekinés smegeny arterijos (PSA) signalas, matomas tik
aksialiniuose pjtviuose. ISvada: iSemijos zonos VSA abi-
pus (1 pav.).

Dél galimos paradoksinés embolizacijos atlikus kar-
dioechoskopini tyrima, patologijos nekonstatuota.

1 pav. Moyamoya liga.
Galvos smegeny MRT, T2 FLAIR rezimas, aksialiné plokstuma.
ISemijos zonos VSA baseine abipus.

Atliekant vidaus organy echoskopija, stebéti akmenys
tulzies pusléje bei kalcifikatas kairiojo inksto parenchimo-
je. Atlikus inksty kraujagysliy dviguba skenavima, reno-
vaskulinés hipertenzijos pozymiy nerasta.

Oftalmologo iSvada: hipermetropija. Regos nervo dis-
kas aiskiomis ribomis, gelsvai roziniai. Arterijy/ veny san-
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2 pav. Moyamoya liga.

Desiniosios vidinés miego arterijos angiografija, Soniné projek-
cija. Desiniosios VMA intrakranijinés dalies kritiné stenozé
(1 rodyklé) su silpnai besikontrastuojanciomis priekine ir viduri-
ne smegeny arterijomis. ISreiksta desinioji akiné arterija (2 ro-
dyklé). Isreikstos intrasmegeninés kolateralés (,,debeséliai“) pa-
mato branduoliy projekcijoje (3 rodyklé).
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3 pav. Moyamoya liga.

Kairiosios vidinés miego arterijos angiografija, Soniné projekci-
ja. Kairiosios VMA intrakranijinio segmento kritiné stenozé
(1 rodyklé), iki jos matyti iSeinancios placios kairioji akiné (2 ro-
dyklé) ir kairioji uzpakaliné jungiancioji (3 rodyklé) arterijos.
Silpnai kontrastuojasi kairioji VSA. Isreikstos intrasmegeninés
kolateralés (,,debeséliai“) pamato branduoliy projekcijoje (4 ro-
dyklé).



Moyamoya liga

tykis normalus, padidéjes abiejy akiy kraujagysliy vin-
giuotumas.

Psichiatro konsultacijos iSvada: organinis emocinio la-
bilumo sutrikimas.

Itariant vaskulita, ligoné konsultuota VUL SK Konsul-
tacinés poliklinikos reumatologo, kuris klinikiniy duome-
ny, patvirtinanciy sisteming jungiamojo audinio liga, nera-
do. Paimti imunologiniai kraujo tyrimai: reumatoidinis
faktorius (RF), antikiinai prie§ vilkligés antikoagulianta
1 (LA1), antikiinai pries dvispirale DNR - neigiami, o anti-
kiinai pries kardiolipinag - teigiami: IgM - 0,742 (teigiama,
kai optinis tankis > 0,520). Vertindamas tyrimy rezultatus,
reumatologas suformulavo galimo antifosfolipidinio sin-
dromo (aFL) diagnoze be sisteminés jungiamojo audinio
ligos. Taciau, atlikus galvos smegeny kraujagysliy tyri-
mus, buvo suabejota aFL diagnoze ir jtarta kita liga.

Ekstrakranijiniy kraujagysliu spalvinéje sonogra-
fijoje nerasta normalios desiniosios vidinés miego arteri-
jos (VMA). Jos projekcijoje matoma siaura kraujagyslé su
registruojama kraujotaka greiciausiai yra desiniosios isori-
nés miego arterijos (IMA) Saka. Desiniosios IMA kraujo-
taka intensyvi, ,,internizuota“. Pagal tai galima spresti, jog
greiciausiai yra desSiniosios VMA okliuzija ir desiniosios
IMA kolateraliné kraujotaka. Arterijy sienelés nesustoré-
jusios, uzdegiminiy pokyciy nerasta.

Transkranijinés spalvinés sonografijos iSvada: labai
vangi abiejy viduriniy smegeny arterijy (VSA) kraujotaka,
dideli greiciai karotidinio sifono C1-3 srityje abipus. Spal-
viniu dopleriu matyti papildomy kraujagysliy tinklas ties
uzpakaline smegeny arterija - distaline VMA, ryskiau de-
$ingje. Itariamas moyamoya sindromas.

Diagnoze¢ patvirtino skaitmeniné subtrakciné an-
giografija. Jos radiniai: ekstrakranijiniai VMA segmentai
be matomy patologiniy pokyc¢iy. Desiniosios VMA intra-
kranijinés dalies (,,sifono* distalinio segmento) kritiné ste-
nozé su silpnai besikontrastuojanciom priekine ir vidurine
smegeny arterijomis. ISreiksta a. oftalmica dex., i§ kurios
per kolaterales kontrastuojasi kiek véliau intrakranijinés
arterijos. Kairiosios VMA intrakranijinio segmento kritiné
stenozé, iki jos matyti iSeinancios placios a. oftalmica sin.
ir a. communicans post. sin. Silpnai kontrastuojasi kairioji
VSA. Kairioji slanksteliné arterija be matomy patologiniy
pokyc¢iy. Per isreiksta placia kairiaja uzpakaling komuni-
kante matyti besikontrastuojancios priekinés smegeny ar-
terijos. ISreikStos intrasmegeninés kolateralés pamato
branduoliy projekcijoje. ISvada: kritinés abiejy vidiniy
miego arterijy intrakranijiniy segmenty stenozés. Isreiks-
tos kolateralés i$ aa. oftalmicae, intrasmegeninés kolatera-
Iés ir plati kairioji uzpakaliné komunikanté. Poky¢iai bu-
dingi moyamoya ligai (2, 3 pav.).

Suformuluota klinikiné diagnozé: moyamoya liga;
pakartotinis galvos smegeny infarktas desiniosios VSA
baseine; kairioji hemiparezé, vyraujanti rankoje. PAH I°,
vidutinés rizikos grupé.

Skirtas gydymas aspirinu 0,1/d., pentoksifilinu
0,4 2 k/d., sol. milgamma 2,0 i.r./d., metoprololiu 50 mg/d.
bei intensyvi reabilitacija: kineziterapija, ergoterapija, fi-
zioterapija ir masazas. Hospitalizacijos pabaigoje stebétas

nezymus teigiamas efektas - atsistaté kalbos defektas, iki
2 baly pageréjo distaliné kairiosios rankos jéga. Rekomen-
duotas tolesnis gydymas klopidogreliu 75 mg per diena bei
antihipertenziniais vaistais palaikant normotenzija. Po
6 savaiciy rekomenduota pakartoti antikardiolipidiniy an-
tiktiny kiekio kraujyje tyrima. Pacienté ir jos artimieji to-
lesnio reabilitacinio gydymo Siuo metu atsisaké.

APTARIMAS

Pateiktas atvejis atitinka klinikinius ir angiografinius
moyamoya ligos kriterijus [1]. Nors kliniskai pasireiskeé tik
vienos pusés VSA baseino pazeidimas, angiografijoje rasti
budingi kraujagysliy pakitimai abipus. Taip pat nenustaty-
ta kito susirgimo (igimto ar igyto), kuris galéty salygoti
esama kraujagysliy pazeidima. Taigi diagnozavome tikra
(definite) moyamoya liga.

Reumatologai buvo iskéle aFL diagnoze, taciau jos at-
sisakyta. Pirma, Sio sindromo kriterijy netenkina tai, kad
antikiiny prie$ kardioliping kiekis yra nedidelis, be to, nu-
statytas tik viena karta (pagal aFL diagnostinius kriterijus
antikardiolipidiniy arba LA antiktiny vidutinis arba didelis
kiekis turi buiti nustatytas kraujyje > 2 kartus maziausiai
6 savaiciy intervalu) [2]. Antra, net ir esant pastoviam tei-
giamam $iy antiktiny titrui, aFL diagnozé bty abejotina.
Literattiroje tokie atvejai aprasomi kaip moyamoya liga,
studijy, kurios tyré protromboziniy faktoriy dazni ir jtaka
sergant moyamoya liga. Manyta, kad moyamoya ligos pa-
togenezéje pagrindini vaidmeni vaidina ne kreséjimo su-
trikimai, o kraujagysliy reaktyvumo, tonuso pakitimai (tai
patvirtina faktas, kad ligos ataka daznai iSprovokuoja hi-
perventiliacija) [9]. Tac¢iau 1992-2000 metais M. Bonduel
Argentinoje atliktos didelés prospektyvinés studijos duo-
menimis, kre$éjimo sistemos sutrikimai nustatyti net 40%
(4 18 10) moyamoya liga sirgusiy vaiky. 3 i$ 10 rasti anti-
aiski. Galbut endotelio ir subendotelio struktiiry pazeidi-
mas, kuris vyksta bet kurios vaskulopatijos metu, suzadina
antring antifosfolipidiniy antikiiny sintezg, kaip reakcija i
eksponuotus endotelio lasteliy membrany fosfolipidus.
mo faktoriy kaskados suaktyvéjimo, kurj sukelia vaskulo-
patijos salygota kraujagysliy tromboz¢. Taip pat gali buti,
kad antifosfolipidiniy antikiiny sintezé vyksta nepriklau-
somai ir téra dalis dar neidentifikuoto sisteminio susirgi-
mo, sukeliancio ir moyamoya sindroma. Bet kokiu atveju

antiktinai padidina galvos smegeny infarkto pasikartojimo
rizika [9]. Todél moyamoya ligos atveju nustacius kre$éji-
mo sistemos sutrikimy, yra pagrista skirti priestrombociti-
nius vaistus.
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MOYAMOYA DISEASE
Summary

Moyamoya disease is a rare chronic noninflammatory cerebral
vasculopathy. The disease is characterized by the stenosis or oc-
clusion of the terminal portions of the bilateral internal carotid ar-
teries and abnormal vascular network in the vicinity of the arterial
occlusion which gives the appearance of a puff of smoke on
arteriography (moyamoya). The disease occurs worldwide but is
rare outside Asia. In Japan, the onset of moyamoya disease has a
bimodal age distribution. The first peak occurs in early child-
hood, and a second peak affects adults in the fourth decade of life.
Symptoms and signs in children are mainly TIA which occur re-
peatedly and occasionally on alternating sides. In adults, cerebral
hemorrhage is more frequent than in children. The clinical diag-
nosis depends on cerebral angiography. The diagnostic criteria
are: stenosis or occlusion of the terminal portions of the internal
carotid arteries and proximal portions of the anterior and/or mid-
dle cerebral arteries; abnormal vascular network in the vicinity of
the arterial occlusion; and bilateral involvement. Effective treat-
ment in moyamoya disease is still to be elucidated.

Case report refers to 23-year-old female patient from Vilnius
University Hospital Santariskiy klinikos Dpt. of Neurology, who
had reccurent hemiparesis. After thorough investigation the
moyamoya disease associated with anticardiolipin antibodies
was diagnosed.

The association of moyamoya disease with antiphospholipid
antibodies is discussed with regard to disease prognosis and man-
agement recommendations.

Keywords: moyamoya disease and syndrome, spontaneous
occlusion of the cirlce of Willis, cerebral infarction, antiphospho-
lipid antibodies.



