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SANTRAUKA

Moyamoya angiopatija yra reta létiné progresuojanti smegeny arteriopatija, pasireiskianti

vidinés miego arterijos ir jos pagrindiniy Saky stenookliuziniais pakitimais bei patologiniy
kraujagysliy kolateraliniy tinkly vystymusi. Dazniausiai pasireiskia iSeminiu ar hemoraginiu
ivykiu, galvos skausmu. Angiopatija klasifikuojama | Moyamoya liga (pasireiskianti vien
intrakranijine angiopatija) bei Moyamoya sindromg (Susijusi su jgytomis ar genetinémis
buklémis).
22 mety pacientui, Moyamoya liga diagnozuota esant 7-8 mety amziaus, pasireiSké stipris,
pulsuojantys galvos skausmai. Magnetinio rezonanso tomografijos vaizduose nustatytos abiejy
viduriniy smegeny arterijy bei deSinés priekinés smegeny arterijos stenozés ir daugybinés
lentikulostriatinés bei leptomeninginés kolateralés. Moyamoya angiopatijai bidingi poZzymiai
nustatyti ir transkranijinés spalvinés duplekssonografijos metu.

Antrajam, 51 mety pacientui, Moyamoya sindromas diagnozuotas jvykus deSiniosios
vidurinés smegeny arterijos baseino pracinan¢iam smegeny iSemijos priepuoliui, pasireiSkusiam
epizodiniu kairés veido pusés bei rankos aptirpimu, sutrikusia kalba bei orientacija. Magnetinio
rezonanso tomografijos vaizduose nustatytos desinés vidurinés smegeny ir priekinés smegeny
arterijy bei abiejy vidiniy miego arterijy stenozés. Atlickant transkranijing spalvine
duplekssonografija aptikta reversiné tekme deSinéje priekinéje smegeny arterijoje, tos pacios
stenozes, bei kolateralizacija per uZpakaling jungianciaja arterija.

Diagnostiniais tyrimais dazniausiai ieSkoma Moyamoya angiopatijos pozymiy, bidingy
Moyamoya ligai arba Moyamoya sindromui. Skaitmeniné subtrakciné angiografija yra auksinis
standartas Moyamoya angiopatijos diagnostikai dél savo tikslumo, tac¢iau yra invazyvus. Ypatingai
perspektyvi yra aukStos raiSkos kraujagysliy sienelés vaizdavimo magnetinio rezonanso
tomografija, taCiau ji néra lengvai prieinama. Moyamoya angiopatijai transkranijiné spalviné

duplekssonografija tinka kaip atrankinis ir dinamikos sekimo tyrimas.

Raktazodziai: Moyamoya liga, Moyamoya sindromas, praeinantis smegeny iSemijos

priepuolis, diagnostika, transkranijiné spalviné duplekssonografija



ABSTRACT

Moyamoya angiopathy is a rare chronic cerebral arteriopathy characterised by progressive
steno-occlusive changes of the internal carotid arteries and their major branches as well as
pathological compensatory collateral network formation. Usually it presents with ischemic and
haemorrhagic events, and headaches. It is classified into Moyamoya disease (presents only as an
intracranial angiopathy) and Moyamoya syndrome (caused by acquired or genetic disorders).

This paper presents two cases — one disease, one syndrome. First, a 22-year-old male
diagnosed with the disease at age 7-8, presented with strong, pulsating headaches. Magnetic
resonance imaging revealed stenosis bilaterally in the middle cerebral arteries and in the right
anterior cerebral artery as well as multiple lenticulostriate and leptomeningeal collaterals;
transcranial colour-coded duplex sonography — characteristics of Moyamoya angiopathy.

Second, a 51-year-old male diagnosed with the syndrome after a transient ischaemic attack
in the right middle cerebral artery, presented with episodic numbness of his left arm and face,
aphasia, and disorientation. Magnetic resonance imaging revealed stenosis in both internal carotid
arteries as well as the right anterior and middle cerebral arteries; transcranial colour-coded duplex
sonography — reverse flow in the anterior cerebral artery, the same stenosis, and collateralization
through the posterior communicating artery.

Generally, diagnostic testing searches for signs of Moyamoya disease or syndrome. Due to
its accuracy, digital subtraction angiography is the gold standard for Moyamoya, but it is invasive.
High resolution magnetic resonance vessel wall imaging is especially promising, although not
easily accessible. Transcranial colour-coded duplex sonography could be used for screening and

follow-up.

Keywords: Moyamoya disease, Moyamoya syndrome, transient ischaemic attack, diagnosis,

transcranial colour-coded duplex sonography
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Moyamoya angiopatija, pirmg kartg apraSyta 1957 metais Japonijoje [1], yra reta létiné
progresuojanti galvos smegeny arteriopatija, dazniausiai pasireiSkianti vidinés miego arterijos
(VMA) supraklinoidinés terminalinés dalies ir jos pagrindiniy Saky Vilizijaus ziede
stenookliuzuojanciais pakitimais bei patologiniy kraujagysliy kolateraliniy tinkly vystymusi [2-6].
Moyamoya angiopatija klasifikuojama j Moyamoya ligg ir Moyamoya sindromg. Moyamoya liga
vadinama idiopatiné intrakranijiné nei aterosklerotiné, nei uzdegiminé angiopatija, nesusijusi su
cerebrovaskuliniais rizikos veiksniais. Liga dazniausiai pazeidzia abiejy galvos smegeny
pusrutuliy Kraujagysles, taciau gali pasireiksti tik vienoje puséje, tokiu atveju vadinama vienpuse
Moyamoya liga. Moyamoya sindromas dazniau Yyra vienpusis ir gali bati susij¢s su
kardiovaskuliniais rizikos veiksniais, siejamas su gerai apibréztomis jgytomis (pvz.: cerebrinis
vaskulitas, meningitas, pjautuviné anemija), arba genetinémis btklémis (pvz.: Dauno sindromas,
neurofibromatozé 1, Turnerio sindromas) (1 lentelé) [2, 5, 7-9]. Nors Moyamoya ligos patogenezé
vis dar lieka iki galo neiSaiSkinta, nustatytos 16 geny mutacijos, sukelianc¢ios Moyamoya liga bei
sindromg [10]. Pagrindiné i$ jy — RNF213 geno mutacija, susijusi su imlumu Moyamoya ligal,
nustatyta 2011 m., atlikus plataus masto genotipavimg (angl. genome-wide association study,
GWAS) [2, 9-12].

1 lentelé. Moyamoya sindromg sukeliancios buklés

Autoimuninés ligos (sisteminé raudonoji vilkligeé, antifosfolipidinis sindromas ir t. t.)

Cerebrinis vaskulitas

Meningitas

Smegeny navikas (meningioma, hemangioblastoma, kraniofaringoma, glioma)

Dauno sindromas

Neurofibromatozé 1

Pjautuviné anemija

Turnerio sindromas

Noonan sindromas

Alagille sindromas

Biiklé po radioterapijos
Adaptuota pagal Mertens et al., 2022, Bersano et al., 2019, Velo et al., 2022, Phi et al., 2015,
Gonzalez et al., 2023.




Moyamoya terminas (japony kalba reiSkiantis ,.kazkas migloto, tarsi dimy debesis*) buvo
pasirinktas pagal $iai angiopatijai budingg radiologinj angiografinj vaizda, kuris susiformuoja dél
jau esamy ir/arba naujai susiformavusiy trapiy, iSsiplétusiy, kolateraliniy galvos smegeny
kraujagysliy, vadinamy Moyamoya kraujagyslémis, kompensuojanciy VMA beli jos Saky stenoziy
sukeltg léting hipoperfuzija [2, 4, 13-15]. Yra trys pagrindiniai kolateraliniy kraujagysliy tipai:
smegeny pamato branduolius perforuojanéios Moyamoya kraujagyslés, dilatuotos
leptomeninginés kolateralinés kraujagyslés i§ uZpakalinés smegeny arterijos ir transduralinés
kolateralinés kraujagyslés i$ iSorinés miego arterijos [13, 15, 16]. Susiformavus meninginéms
kolateraléms i§ iSorinés miego arterijos, Moyamoya kolateralés gali iSnykti [2]. Nuo jprasty
kapiliary Sios kompensacinés kapiliarinés kraujagyslés skiriasi i$sidéstymu ir pakitusia
morfologine struktira — atliekant histologinius tyrimus nustatyta, kad dél lygiyjy raumeny
proliferacijos sieneléje susiformuoja fibrino depozitai, vidurinio dangalo elastiné membrana tampa
fragmentuota ir nelygi, plonéja vidurinis dangalas, formuojasi mikroaneurizmos [2, 6, 13].
Moyamoya kraujagysliy spindis linkes kolaptuoti ar uzsikim$ti trombu, tad visi Sie
histopatologiniai poky¢iai gali lemti iSeminj ar hemoraginj insulta [2, 6, 13, 16].

Moyamoya angiopatijos simptomai dazniausiai siejami su smegeny kraujagysliy
hemodinamikos poky¢iais, atsirandanciais dél pvz.: vidurinés smegeny arterijos (VSA) stenozés,
sukelianéios iSemijos sSalygota zidining neurologing simptomatikg, bei kompensaciniy
kolateraliniy trapiy kapiliary ir/arba mikroaneurizmy plySimo, sukelian¢iy hemoraginio insulto
klinika [2, 12, 13, 14, 17]. Siems pacientams i$emijos sukelti simptomai (mono- ar hemipareze,
jutimy sutrikimas ar afazija/dizartrija, reCiau tokie simptomai kaip sinkopé, vizualiniai ar
pseudopsichiatriniai simptomai) blina iimiis praeinantys arba nuolatiniai, dél smegeny iSemijos
miego arterijy Saky baseinuose ar paribio zonose (angl. watershed stroke) [18]. Tad pacientams su
Moyamoya angiopatija yra didelé insulto rizika, ji ypa¢ didelé esant iSemijos sukeltai zidininei
neurologinei simptomatikai ar abipusiam kraujagysliy pazeidimui ir yra didziausia per pirmus kelis
metus nuo simptomy pradzios [19]. ISemijos sukeltg zidining neurologing simptomatikg gali
provokuoti hiperventiliacija dél fizinés ar protinés veiklos, stresas, nuovargis, dehidratacija,
hiperkoaguliacinés btuklés, infekcija ar kar$¢iavimas [9, 17, 18]. Nors dazniausiai Moyamoya
angiopatija pasireiskia iSemijos Salygota zidinine neurologine simptomatika, Klinikinis
pasireiskimas gali biiti jvairus, priklausantis nuo intrakranijinés kraujotakos dinamikos ir smegeny

perfuzijos, bei yra skirstomas j keturias klinikines formas: iSeming¢, hemoraging, epileptine ir Kita



[5, 13, 17, 19, 20]. Simptomy sunkumas gali varijuoti, nuo praeinan¢io smegeny iSemijos
priepuolio (PSIP) iki iSeminio ar hemoraginio insulto bei jy sukelto nuolatinio neurologinio
deficito, pvz.: motorikos, kalbos, jutimy, sgmonés sutrikimo, galvos skausmo, judéjimo sutrikimo,
priepuoliy ar protinio atsilikimo [10, 20]. Pastebéta, kad pakartotinius PSIP gali i§provokuoti
hiperventiliacija, verkimas, kar§ty makarony valgymas ar grojimas armonika ar fleita [17].
Klinikiniam pasireiSkimui taip pat nemazai jtakos turi geografiniai skirtumai. Daugiau duomeny
apie $ig angiopatijg yra i§ Azijos $aliy dél 10 karty didesnio jos paplitimo Siame zemyne (ypatingai
Japonijoje) lyginant su Vakary Salimis (0,54 atvejy 100 000 zmoniy Azijoje lyginant su 0,047-
0,086 atvejy 100 000 zmoniy Vakary Salyse) [2, 8, 12, 21]. Tarp Ryty ir Vakary Moyamoya
pasiskirstymas, vienas pikas (didesnis) yra iki 10 m., antras — 30-40 m. amziaus, o baltosios rasés
europieCiams néra bimodalinio amziaus pasiskirstymo ir pikas yra truputj vélesniame amziuje —
40-49 m. [2, 10, 17, 20], kuris siejamas su moteriskos lyties pacienty persvara (2,9:1,0 lyginant su
2:1 Japonijoje ir Piety Kor¢joje bei su 1,1:1,0 Kinijoje) [2, 10, 17, 20, 22]. Taip pat skiriasi patys
simptomai, pvz.: Azijoje vaikams labiau btidingi i§eminiai jvykiai, 0 suaugusiems —hemoraginiai,
o Europoje ir JAV hemoraginiai jvykiai re€iau pasitaiko suaugusiems ir dazniau pasireiSkia
iSeminiais jvykiais [2, 12, 22, 23]. Geografiniy skirtumy priezastis §iuo metu néra aiski, taciau
manoma, kad turi jtakos aplinkos ir genetiniai veiksniai [23]. Ghaffari-Rafi et al. istyré 2008-2015
m. gydyty pacienty su Moyamoya liga rizikos veiksnius ir pastebéjo, kad socioekonominiai
veiksniai turi jtakos Sios ligos iSsivystymui, rizikg didina maZos pajamos, gyvenimas mieste,
moteriSka lytis, 18-44 m. amzZius bei mongolidy rasé¢ [24]. Simptomai nebitinai atspindi ligos
sunkumg, nes net ir nesant simptomy, be gydymo liga gali toliau progresuoti bei blogéti
kognityvinés funkcijos, kurios yra esminis kasdienés veiklos mazéjimo prognozuotojas [8, 10].
Klinikiniy simptomy isreik§tumas daznai nekoreliuoja su angiografinio tyrimo metu
nustatytu Moyamoya arteriopatijos sunkumu. Sis nesutapimas galimai atspindi tai, kad smegeny
hemodinamika jtakoja daug veiksniy [25, 26]. Moyamoya sindromo angiografiniai radiniai gali
biiti panasiis ] Moyamoya ligos, taciau gali ir skirtis, pvz.: gali priminti aterosklerotiniy pakitimy
vaizda. Pazymétina, kad Moyamoya sindromo atveju Moyamoya kraujagysliy iSsivystymas
maziau isreikStas nei Moyamoya ligos atveju [5]. Taip pat gali tekti $ig angiopatija diferencijuoti
nuo kity patologijy, dazniausiai nuo stambiy kraujagysliy vaskulito, arterijos disekacijos,

pazengusios aterosklerozés, galvos traumos ar radiacijos sukelty pakitimy [14]. Norint



identifikuoti Siuos kraujagysliy pakitimus, auksinis standartas yra skaitmeniné subtrakciné
angiografija (SSA), taiau taip pat gali buti naudojami tokie diagnostiniai metodai kaip
kompiuteriné tomografija (KT) su perfuzija (KTP), KT angiografija (KTA), magnetinio rezonanso
tomografija (MRT), magnetinio rezonanso angiografija (MRA) bei MRT su perfuzija [9, 10, 12,
14, 27]. Taip pat yra duomeny, kad norint diagnozuoti Moyamoya angiopatijg, profilaktinis
patikrinimas transkranijine spalvine duplekssonografija (TKSS) gali bati tinkamas metodas
atpazinti kraujagysliy pakitimus [12, 20]. Detali diagnostiniy tyrimy analiz¢ yra labai svarbi
siekiant kuo anks¢iau nustatyti iSeminio ar hemoraginio insulto diagnoze ir etiologija, nes nuo to
priklauso ligonio gydymo taktika ir ligos iSeitys [6, 13]. Didéjantis skaicius pacienty su Moyamoya
liga, diagnozuota suaugusiame amziuje, bei atsitiktinai identifikuoty pacienty su asimptome
Moyamoya liga rodo, kad si liga neretai lieka nediagnozuota ir neteisingai diagnozuojama insulto
priezastis [10].

Lietuvoje atlikty darby Moyamoya tema yra nedaug, dauguma jy atlikti seniai, todél darbo
tema yra aktuali.

Sio darbo tikslas ianalizuoti Moyamoya angiopatijos diagnostinius aspektus apraant dviejy
ligoniy, kuriems Vilniaus universiteto ligoninés Santaros klinikose (VUL SK) buvo diagnozuota

Moyamoya liga ir Moyamoya sindromas, klinikinius atvejus bei apzvelgiant naujausig literatiira.

METODIKA

Rengiant literatliros apZvalga publikacijy paieSka angly kalba buvo vykdoma PubMed
duomeny bazgje ir specializuotoje informacijos paieskos sistemoje Google Scholar. Naudoti
raktazodziai: ,,Moyamoya“, ,adult”, ,angiopathy“, ,diagnosis®, ,diagnostics®, ,,imaging®,
,Hultrasound®, ,,CT*. 9 saltiniai buvo jtraukti i$ pristatymy konferencijose.

Apzvelgti 175 $altiniai angly kalba. Saltiniai publikuoti 1957—2024 m. laikotarpiu. Naudoti
viso teksto straipsniai, vertinti kiekybiniai ir kokybiniai tyrimai, taip pat jtrauktos literatiiros

apzvalgos ir sisteminés analizés. Saltiniams nagrinéti taikyta apraSomoji analize.

KLINIKINTAI ATVEJAI



1 klinikinis atvejis

Pirmasis ligonis, 22 mety vyras, buvo tirtas ir gydytas VUL SK Nervy ligy skyriuje dél
epizodiniy galvos skausmy, ranky drebéjimo, padidinto mieguistumo bei kaklo skausmo. Galvos
skausmy priepuoliai prasidéjo prie§ 2-3 ménesius iki kreipimosi, badavo po 3-5 epizodus per
ménesj. Skausmo pobiidis — pulsuojantis, vienpusis, dazniau lokalizuotas kairéje temporalingje-
oksipitalingje srityje, re¢iau — i$plintantis po visg galva, trunkantis ~15 min, praeinantis savaime
arba pavartojus gérimy su kofeinu. Pagal vizualiniy analogy skale (VAS) skausmo stiprumas
budavo iki 7 baly. Analgetiky nevartojo. Konsultuotas kardiologo, buvo diagnozuota pirminé
arteriné hipertenzija I laipsnio, hipertenziné kardiopatija, kairio skilvelio hipertrofija, priklauso
didelés rizikos grupei, paskirtas gydymas. Konsultuotas oftalmologo, i§ oftalmologinés pusés
pakitimy budingy Moyamoya ligai nebuvo nustatyta. Konsultuotas genetiko, viso egzomo
sekoskaitos duomeny analizé naudojant neurodegeneraciniy ligy geny rinkinj patogeniniy varianty
nenustaté. Pacientui taip pat 7-8 m. amziaus buvo diagnozuota Moyamoya liga ir Sydenhamo
chor¢ja, vartojo acetilsalicilo riig§tj po 100 mg vieng kartg per dieng.

Objektyvaus istyrimo metu nustatytas virSsvoris (kino masés indeksas (KMI) 28), arterinis
kraujospiidis (AKS) — 133/78 mm/Hg; $irdies susitraukimy daznis (SSD) — 82 k/min. Nustatyta
brachidaktilija (desinio delno ilgis 16,7 cm, vidurinio pirsto ilgis 6,5 cm). Tiriant galviniy nervy
funkcija, patologijos nebuvo nustatyta. Jutimo sutrikimus neigé. Jéga galtinése 5 balai. Sausgysliy
refleksai buvo be asimetrijos. Patologiniai refleksai neisgauti. Koordinacinius méginius atliko
patenkinamai. Meninginiai simptomai neigiami.

Atliekant galvos smegeny MRT T1, T2, T2 fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR),
DWI, T2 fs, time of flight (TOF) trimatés rekonstrukcijos (3D) sekomis matési Moyamoya
angiopatijai budingi kraujagysliy pakitimai (nebuvo matyti deSinés ir kairés VSA, deSinés
priekinés smegeny arterijos (PSA) signaly, maitinimas vyko per daugybines lentikulostriatines ir
leptomeningines kolaterales), lyginant su 2019-10-29 — be dinamikos (1 priedas).

Atliekant TKSS, abipusiai VSA kamieno, kairiosios PSA projekcijose buvo registruojama
léta kraujotaka/kolateralés, kraujagysliy tinklas, intensyvi uzpakalinés smegeny arterijos (USA)
Saky kraujotaka abipusiai, vaizdas buidingas Moyamoya angiopatijai. DeSinés slankstelinés
arterijos V4 kraujotaka buvo intensyvesné nei kairés, pamatinés arterijos kraujotaka pagreitéjusi
(2 priedas). Atliktoje ekstrakranijinéje spalvinéje duplekssonografijoje (EKSS) aterosklerotiniy

pakitimy arterijose nebuvo nustatyta.



Nutarta, kad galvos skausmo priezastimi gali buti Moyamoya liga. Buvo pratestas gydymas
acetilsalicilo ragstimi (pirminei insulto profilaktikai), antihipertenziniais vaistais, rekomenduotas
gydymas skausmo malSinimui, paskirtas magnio citratas bei kofermentas CoQ10. Po mety
paciento buklé buvo zenkliai pageréjusi, galvos skausmai nebesikartojo.

2 klinikinis atvejis

Antrasis ligonis — 51 mety vyras greitosios medicinos pagalbos buvo atveztas } VUL SK
Nervy ligy skyriy dél kairés pusés veido bei rankos aptirpimo, galvos skausmy, sutrikusios kalbos,
orientacijos. Kalbédamas sustodavo, po pauzés pradédavo kalbéti kita tema. Hospitalizacijos dieng
pajuto skausmg kritinéje, po to nutirpo kairé ranka, perkreipé veida, pasidaré sunkiau kalbéti.
Pacientas priepuolio trukmés pasakyti negaléjo. Nukreiptas skubiai terapeuto konsultacijai dél
aminio koronarinio sindromo, imios kardiologinés patologijos nenustatyta, perduotas neurologui.
Tikslinant anamnezg, paaiskéjo, kad veido aptirpimo epizodai prasidéjo mazdaug pries ~2 savaites
(labiau vargino rytais), rankos aptirpimas ir galvos skausmai — pries savaite laiko. Paciento draugo
teigimu, pries savaite pirma kartg pastebéjo, kad pacientas ,,viska daro atvirk$ciai“ (palieptas jsukti
varztg | desing, suko ] kaire), buvo kaip ,,nesavas®. Paciento kalbos sutrikimg tg dieng pastebéjo
stinus — sunkiai rinko Zodzius, daznai ,,sustodavo pagalvoti©. Paciento draugé taip pat atzymeéjo,
kad pacientas buvo ,nesavas“ — skambinant telefonu neatsiliepé, atvykusi rado jj gulintj, jos
teigimu, ,,atrodé kaip girtas* (nors, paciento ir jo draugés teigimu, alkoholio nevartojo), buvo
nekalbus, sunkiai rinko zodzius, nesuprato, ka draugé kalba (paklausus apie seserj, pacientas
atsaké apie masing ir pan.). Paciento teigimu, iki apzitros liko tik nepastovus veido aptirpimas,
kiti simptomai regresavo savaime. Yra buvg kalbos sutrikimo epizody ir ankséiau, praéje savaime.
Atlikus galvos KT, KTA, KTP, nustatyta VMA oftalminio segmento, PSA Al trombozés
pozymiai, deSinio pusrutulio penumbra. Ligonis buvo skubos tvarka hospitalizuotas j nervy ligy
skyriy. Kitg parg pacientui vél sustipréjo kairés veido pusés tirpimas, pakartotinai atlikta KTA ir
KTP — desinés VMA oftalminio segmento trombozé. RySkiai sutrikusi kraujotaka desinés VSA
M1, desinés PSA Al segmente. Anamnezéje ligonis persirges miokardo infarktu, diagnozuotas ir
priesirdziy virpéjimas (PV), Sirdies nepakankamumas, dislipidemija. Buvo teigiama Seiminé
kardiovaskuliniy ligy anamnezé (tévas miré dél koronarinés Sirdies ligos, tévo broliai sirgo
kardiovaskulinémis ligomis, vienam broliui buvo jvykes insultas). Pacientas prisipazino, kad

vartoja alkoholj, ruko.



Objektyvios apzitiros metu buvo pastebéta dezorientacija, neramumas, vir§svoris (KMI 29),
AKS: 142/77 mmHg; SSD: 85 k./min. Nervy ligy skyriuje buvo samoningas, kontaktiskas,
orientuotas. Tiriant galviniy nervy funkcija, patologijos nebuvo nustatyta. Jutimai protarpiais
sutrike — kartais pacientas atzymédavo hiperestezija kairéje veido puséje ir desingje kojoje. Barre
simptomas buvo neigiamas, ranky ir kojy jéga abipusiai 5 balai. Sausgysliniai refleksai buvo
sustipréje abipusiai, patologiniy refleksy neiSgauta. Koordinacijos méginius atliko be ataksijos.
Meninginiai simptomai neigiami.

Pirma hospitalizacijos dieng atliktame galvos smegeny KT, KTA galvos smegenyse timiy
patologiniy zidininiy pakitimy nebuvo matyti. ASPECTS 10 baly. Angiografija — matési deSinio
VMA oftalminio segmento trombozé¢, sutrikusi kraujotaka desinés VSA M1, desinés PSA Al
segmente, diferencijuotina su vaskulitu. HipoplastiSka deSiné slanksteliné arterija. Sutrikusi
perfuzija deSiniame pusrutulyje, i§liko penumbra, iSemijos Serdis nesusiformavusi. Antrg
hospitalizacijos dieng pakartotuose galvos smegeny KT, KTA vis dar matési deSinés VMA
oftalminio segmento trombozé. Pakankamas kolateralinis tinklas. Vertebrobazilinio baseino
arterijy iSreiksti aterosklerotiniai pakitimai. Perfuzija — difuziskai sutrikusi perfuzija deSiniame
pusrutulyje, dél artefakty perfuzija mazai informatyvi. Rapid — perfuzijos vaizdas identiSkas
ankstesnei KT perfuzijai.

Atliktame EKSS tyrime matési hemodinamiskai nereik§minga aterosklerotiné arteriopatija.
Atliktame TKSS matési distalinés VMA stenoz¢ abipusiai (C1-2 segmento stenozé >70 %), kairéje
su muzikiniu Gzesiu, deSinéje PSA buvo registruota reversiné kraujo tékmeé, ,,Cross-flow*
fenomenas. Kairés VSA proksimalinés dalies jtariama stenozé. Kolateralizacija per uzpakaling
jungianciaja arterija (UJA) (3 priedas).

Atliktame galvos smegeny MRT su T1, T2, T2 dark fluid, T2 hemo, TOF, ep2d_diff sekomis,
FLAIR sekoje desinio pusrutulio konveksitaliniame pavirSiuje buvo matomos hiperintensinés
kraujagyslés — létos kraujotakos pozymis. DeSinés VMA rySki stenozé/okliuzija distalinéje
dalyje/bifurkacijos srityje/vir§ uZpakalinés komunikuojancios arterijos, deSinés PSA, VSA
stenozé. Slankstelinés arterijos V4 asimetriSkos — deSinioji siauresné nelygiais kontiirais —
aterosklerozés pozymiai. Pakartotinai perzitréjus vaizdus su radiologais, nustatyta ryski kairés

intrakranijinés VMA distalinés dalies stenozé (4 priedas).



Multidisciplininio konsiliumo metu nutarta, kad remiantis klinika ir tyrimo duomenimis
(KTA, MRA) ligoniui diagnozuojamas Moyamoya sindromas, pasireiskes pasikartojanciais PSIP
desinés VSA baseine. Esant teigiamai Seiminei kardiovaskuliniy ligy anamnezei, galima jtarti
geneting patologija, taciau genetinis iStyrimas gydymo taktikos nepakeisty. Aptarta, kad del
paroksizminio PV, tikslinga didinti rivaroksabano doze. Insulto profilaktikai skirtas gydymas
acetilsalicilo ragstimi, Klopidogreliu ir rivaroksabanu, taip pat buvo skiriami medikamentai

arterinés hipertenzijos, dislipidemijos bei padidéjusio skrandzio riig§tingumo gydymui.

APTARIMAS

Suaugusieji pacientai su Moyamoya angiopatija gali buti skirstomi j tuos, kuriems angiopatija
iSsivysté vaikystéje ir uzaugo, bei tuos, kuriems Moyamoya i$sivysté suaugus [28]. Tai ir atsispindi
Siame darbe aprasytuose klinikiniuose atvejuose — pirmajam pacientui liga diagnozuota 7-8 m.
(atitinka vaiky pika, kuris yra iki 10 mety), o antrajam Moyamoya angiopatija pasireiské 51 m.
(suaugusiems Vakary Salyse pikas truputj vélesnis nei Ryty Salyse — 40-49 m.) [2, 10, 17, 20].
Bendrai, Moyamoya liga turéty bati jtariama jauniems pacientams, be kardiovaskuliniy rizikos
veiksniy, arba tais atvejais, kai yra netipiné pakraujavimo smegenyse lokalizacija [14, 17].
Klinikinis pasireiskimas

Labiausiai Moyamoya angiopatijai budinga iSemijos sukelta zidininé neurologiné
simptomatika, sukelti galvos smegeny iSeminio insulto arba PSIP [5, 13, 17, 19, 20]. Antrajam
pacientui Moyamoya angiopatija pasireiské PSIP deSinés VS A baseine. DaZniausiai $ie simptomai
atsiranda dél kraujagysliy stenookliuziniy poky¢iy sukeltos hipoperfuzijos [13, 17]. Taciau
retesniais atvejais gali pasitaikyti Zidininé iSemijos zona dél embolo ar trombo, dazniausiai
kraujagyslése, maitinamose VMA, pvz.. VSA, PSA arba USA, tad dazniausiai pazeidziama
frontaliné, parietaliné ar temporaliné skiltis [17]. Dazniausiai paveikiama PSA, 0 dazniausia
simptomatika btina hemiparezé, kalbos (kaip afazija ar dizartrija), kognityviniai bei
hemisensoriniai sutrikimai. [9, 13, 17]. Pastaruoju metu daugiau démesio teikiama USA, nes jos
pazeidimas reikSmingai prognozuoja insulto iSsivystymg bei yra susij¢s su prastesnémis
prognozémis [12, 17]. Antrasis pacientas dél PSIP paveiktos VSA ir patyré Kairés rankos pareze
bei afazija.
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Daznas simptomas yra galvos skausmas [2, 13, 29]. Manoma, kad jj sukelia meninginiy ir
leptomeninginiy kolateraliy dilatacija, kuri stimuliuoja duralinius nociceptorius, arba létiné
hipoksemija [2, 13, 18]. Moyamoya angiopatijai budingas migrenos tipo galvos skausmas, daznai
Su aura, taciau gali pasireiksti ir kaip jtampos galvos skausmas ar klasterinis galvos skausmas [9,
13, 29]. Migreninio tipo galvos skausma apibtidino ir pirmasis pacientas, ta¢iau be auros.

Retkarc¢iais Moyamoya angiopatija gali pasireiksti jvairiais regéjimo sutrikimais. Dazniausiai
pasitaiko akies kraujagysliy okliuzija, pvz.: tinklainés ir gyslainés arterijos ar venos okliuzija,
akies iSeminis sindromas, tinklainés ir gyslainés defektai. Nors ir retai, Sios patologijos gali sukelti
sunky regos sutrikima ar net aklumga [30]. Siame darbe aptartiems ligoniams akiy ar regos pazaida
nebuvo aptikta.

Diagnostiniai metodai

Moyamoya angiopatijos diagnostikai, prognozés nustatymui bei gydymo efektyvumo
sekimui labai svarbu vaizdiniai tyrimai. Siai patologijai tirti i§skiriamos keturios vaizdiniy tyrimy
technikos: audiniy vaizdavimas, pvz.: KT, MRT, angiografija, pvz.: SSA, KTA, MRA;
kraujagysliy sieneliy vaizdavimas, pvz.: didelés raiSkos MRT; bei vaizdavimas su perfuzija, pvz.:
KTP, MRT perfuzijos seka [5]. Norint diagnozuoti $ig angiopatijg privaloma atlikti bent vieng
vaizdin] tyrima, i§ kuriy auksinis standartas yra SSA [2, 4, 5, 10, 31]. Taciau praktikoje pirmiausia
dazniausiai atliekama KT ir MRT pacientams su neurologine simptomatika [31]. Sio darbo aptarti
pacientai néra iSimtis — pradéta nuo KT ir MRT. Bendrai Sie tyrimai — SSA, KT, MRT, bei KTA
ir MRA yra patikimi tyrimai stenoziy ir kolateraliniy tinkly identifikavimui, lokalizavimui,
kiekybiniam jvertinimui bei tolimesniam ligos sekimui [4, 5]. Pacientams su Moyamoya sindromu,
kuriems nepasireiské hemoraginis insultas, vertéty atlikti genetinj iStyrimg dél RNF213 geno
mutacijos [12].

Skaitmeniné subtrakciné angiografija (SSA)

Norint diagnozuoti Moyamoya vertinant SSA, privaloma pamatyti intrakranijinés VMA
terminalinés dalies ir jos Sakystenoze arba okliuzijg bei Moyamoya kraujagysles arterinéje fazéje
(2 lentelé) [31]. Rekomenduojama tirti 5-6 kraujagysles, jskaitant abi iSorines miego arterijas
(IMA) bei VMA, ir vieng ar abi slankstelines arterijas, priklausomai nuo matomo kolateraliy tinklo
[5, 13]. Kompensacinis Moyamoya Kolateraliy tinklas ir intrakranijinés bei ekstrakranijinés
kolateralés geriausiai vizualizuojamos bitent Siuo tyrimu [4, 5]. SSA naudojama ligos sunkumui,

kolateraliniy kraujagysliy biiklei bei dinaminiy poky¢iy ligos eigos metu vertinti [ 14]. SSA svarbu
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atlikti ir pries atliekant operacijg norint jvertinti IMA kolateraliy tinkla, bei aneurizmy ir kity rety
arterioveniniy malformacijy egzistavimg [2, 13]. Nors SSA yra svarbiausias diagnostinis tyrimas,
§is metodas yra invazyvus. Nors ir retai, jis gali sukelti komplikacijy [17]. Ta¢iau galima pasirinkti
kity vaizdiniy tyrimy, tokiy kaip KT su perfuzija, KTA, MRT, MRA ar MRT su perfuzija [10].

Tradiciskai ligos sunkumui klasifikuoti naudojama 6 stadijy Suzuki klasifikacija [2, 5, 14, 17,
23]. Sios stadijos pagal angiografinius radinius atspindi kompensaciniy mechanizmy tendencijas
[14, 17]. Pirmiausia nustatomi stenookliuziniai poky¢iai terminalinéje VMA dalyje. Moyamoya
kraujagyslés formuojasi anksti — I-111 stadijose, 0 kompensacinis transduraliniy/transkranijiniy
anastomoziy 1§ IMA bei palaipsnis Moyamoya kraujagysliy nykimas formuojasi véliau — V-V
stadijose, kol galiausiai, VI stadijoje, nebesipildo intrakranijiné VMA [5, 13, 14]. Sis paskutinis
procesas vadinamas ,,VMA-IMA* konversija, kuri atspindi Moyamoya angiopatijos galuting
stadijg, jvykusj savaime ar pasiektg chirurginiu badu, ir kuri gali bati besimptomé [14]. Svarbu
paminéti, kad iSorinis kraujagyslés spindZio susiauréjimas daznai nesimato iki III Suzuki stadijos,
tad vien su MRA gali bati sunku diagnozuoti pirmas kelias stadijas, todél rekomenduojama tokiu
atveju atlikti SSA [31]. Si klasifikacija turi ir trikumy [9, 17, 23]. Visy pirma, ji remiasi tik
angiografiniais radiniais ir visiSkai neatsizvelgia j klinikinio fenotipo variabiliskuma [23]. Retam
pacientui aptinkama bitent toks ligos progresavimas, tad iskyla Sios klasifikacijos praktiSkumo
klausimas [17]. Todél $iuo metu aktyviai kuriamos naujos klasifikacijos, naudojanéius kitus
tyrimo metodus, vertinan¢ios VMA, PSA, VSA ir USA stenoz¢ bei USA atskirai, kraujagysliy
tinklus, jtraukiancios be angiografiniy radiniy ir simptomatikg bei jvertinancios gydymo rizika [5,
14, 23].

Magnetinio rezonanso tomografija (MRT)

Be SSA yra ir kity vaizdiniy tyrimy, kurie naudingi tipiniams Moyamoya radiologiniams
pozymiams nustatyti, parenchimos pazeidimui bei smegeny hemodinamikai vertinti bei ligos eigai
sekti. Jie yra maziau invazyvis, neskleidzia jonizuojancios spinduliuotés ir nereikalauja kontrasto
[5, 14]. Dél didelio prieinamumo Moyamoya daznai yra diagnozuojama atliekant MRT ir MRA
[13]. Naudojant Siuos tyrimus diagnozés nustatymui, daugeliu atveju galima matyti pakankamai
pakitimy, taciau SSA visgi reikalinga norint pilnai aprasyti ligos sukeltos pakitimus bei jvertinti
chirurginio gydymo galimybes [2, 23].

Aparato statinio magnetinio lauko stiprumas turi biiti bent 1,5 teslos (T) [31]. Byeong et al.

atliko tyrimg Moyomoya liga sergantiems pacientams, lyginantj 7,0 T ir 3,0 T magnetinio lauko
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stiprumo MRT, ir, vertinant pagal Suzuki klasifikacijg, VMA skersmenj bei ,,gebenés pozymj* ,
nebuvo rasta statistiskai reikSmingy skirtumy, nors atliekant tyrimg su 7,0 T tiksliau iSrySkinamas
nejprasty kraujagysliy tinklas pamatiniuose branduolivose [32, 33].

Norint diagnozuoti Moyamoya angiopatija MRT metodu, turi matytis intrakranijinés VMA
terminalinés dalies stenoz¢ arba okliuzija, intrakranijinés VMA terminalinés dalies ir VSA
horizontalios dalies iSorinio spindZio susiauréjimas abipus (vertinant T2 seka), bei nejprasti
kraujagysliy tinklai pamato branduoliy srityje ir/ar periventrikulingje baltojoje medziagoje
(vertinant su MRA) (2 lentelé) [31]. Moyamoya kraujagyslés MRT vaizduose atrodo kaip ,,tus¢ia*
kraujotaka [2]. MRT taip pat gali praversti parodant Gimius ir 1étinius iSeminius bei hemoraginius
pazeidimus, mikropakraujavimus, bei baltosios medziagos hiperintensyvias zonas distaliniame
kraujagysliy baseine, kurj maiting VSA/PSA penetruojancios $akos, ir kuris yra susijes Su
paribiniy zony insultais [2, 5, 14, 17]. Siuos i§eminius ir hemoraginius pakitimus kartais galima
pamatyti net nesant simptomy, 0 diagnozavus §iuos pakitimus, galima prognozuoti hemoraginio
insulto iSsivystyma [4, 18]. Umus insultas, labiau tikétina, bus aptiktas tiriant MRT difuzijos seka,
nes Sia seka iSeminiai poky¢iai gali buti atskirti pagal pasiskirstymo modelj; dazniausiai pasitaiko
emboliné, reCiau hemodinaminé pazaida [5, 13, 14]. Létinis insultas labiau aptinkamas MRT T1
ar T2 seka [13]. Mikropakraujavimai dazniau pasitaiko giliai ir periventrikuliariai, bei yra siejami
su didesne hemoraginio insulto ir intraskilvelinio pakraujavimo rizika [5, 6, 10, 17]. Tac¢iau MRT
T2 ar FLAIR sekomis taip pat galima identifikuoti Gtiminj, potim;j ir 1étinj iSeminj pazeidima,
susijusj su pazeisto smegeny audinio atrofiniais poky¢iais [5]. MRA ir KTA yra neinvaziniai
tyrimai, kurie gali nustatyti distalinés VMA ar VSA stenookliuzinius pakitimus, taciau turi ribota
jautruma, vertinant Kkolaterales pamato branduoliuose. Moyamoya kraujagyslés Kartais
nepakankamai jvertinamos, 0 Stenookliuzuojantys pazeidimai pervertinami, dél laminarinés
tékmés karotidiniame sifone ir bendrosios miego artertijos iSsiSakojimo j IMA ir VMA vietoje,
faziy dispersijos dél stenozés sukeltos sutrikdytos kraujotakos, bei kontrastinés medziagos irimo
dél sulétéjusios kraujotakos stenozés vietose [5, 17].

2 lentelé. Moyamoya angiopatijos diagnostiniai Kriterijai

SSA MRT/MRA

e Intrakranijinés VMA terminalinés dalies | e Intrakranijinés VMA terminalinés dalies

ir jos Saky stenozés arba okliuzijos. stenoz¢ arba okliuzija.
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e Salia $iy  kraujagysliy  esandios | e Intrakranijinés VMA terminalinés dalies
Moyamoya kraujagyslés arterin¢je fazéje. ir VSA horizontalios dalies iSorinio
spindzio susiaurimas abipus (vertinant T2
seka).

e Nejprasti kraujagysliy tinklai pamato

branduoliuose ir/ar periventrikulinéje

baltojoje medziagoje (vertinant su MRA).

SSA - skaitmeniné subtrakciné angiografija, MRT — magnetinio rezonanso tomografija,
MRA — magnetinio rezonanso angiografija, VMA — vidiné miego arterija, VSA — viduriné
smegeny arterija. Adaptuota pagal Kuroda et al., 2022.

Cho et al. atliko tyrimg, kuriame MRT difuzijos seka istyré 66 Moyomoya liga sergancius
pacientus ir jy patirtus 91 iSeminius insultus. Insultai buvo vertinami pagal forma, pasiskirstyma
bei vietg. Tyréjai i§skyré insultus j tipinius (jprastos vietos, daugybiniy taSky, paribinius ir gilius
lak@ininius) bei atipinius (vingio, atipinés vietos bei ,,bi¢iy korio®). Dazniau buvo aptinkami
paribinése zonose, o suaugusiems su pazengusiomis kraujagysliy stadijomis daznesnis buvo ,,bi¢iy
korio“ vaizdas, kuris galimai gali buti siejamas su amziniu jautrumu smegeny iSemijai,
arteriopatijos stadija ar nejprasty kolateraliy tinkly pokyciais. ,,Bi¢iy korio“ insulto vaizdas
apibudinamas lopiniuotos i§vaizdos daugybiniais zidiniais, daZniausiai iSsidésciusiais zievés ir
pozievio srityse [34].

Atliekant MRT FLAIR ar T1 sekomis pacientams su Moyomoya angiopatija galima pamatyti
,»gebenés pozymj“, kuris atsiranda dél Sios angiopatijos sukeltos sulétéjusios ar retrogradinés
kraujotakos smegenyse. Sis Zenklas pasireiskia linijiniais hiperintensyvumo signalais smegeny
vagose ir subarachnoidiniuose tarpuose, primenanciais gebeng, augancig aplink akmenis [5, 10,
simptomais bei padeda numatyti pooperacing paciento prognoze, taciau jo koreliacija su
angiografijos vaizdais diskutuotina [25, 35]. Tyrimai rodo, kad galimai ,,gebenés pozymis® ir
insultas, kaip pirmas ligos pasireiskimas, prognozuoja iSeminiy jvykiy pasikartojima suaugusiems
pacientams su Moyamoya liga [5]. Yra kuriami jvairiis kriterijai ,,gebenés pozymio* jvertinimui,
taciau siekiant tikslumo yra pasiilyta vertinti signalo intensyvumg ir §io zenklo pasiskirstyma po

abu pusrutulius [35]. Nors Sis Zenklas daznai laikomas tipiniu Moyamoya angiopatijos pozymiu,
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,gebenés pozymis® néra specifiSkas Siai patologijai ir gali buti aptinkamas ir Kkitose
stenookliuzuojanciose patologijose dél leptomeninginiy kraujagysliy aktyvavimo bei kraujotakos
padidinimo jose [5, 14, 35]. Kita savotiska $ios angiopatijos ypatybé yra ,teptuko pozymis®,
aptinkamas atliekant MRT su SWI seka, kuris atsiranda dél padidéjusio giliyjy meduliariniy veny
matomumo hipointensiniu signalu. ,, Teptuko pozymis* tikriausiai susiformuoja dél disbalanso tarp
deguonies tiekimo ir poreikio hipoperfuziniam smegeny audiniui, dél kurio santykinai padidéja
deoksihemoglobino koncentracija ir sumazéja oksihemoglobino koncentracija kapiliaruose ir
venose [5, 14].

deSinés PSA stenozés bei daugybinés lentikulostriatinés ir leptmoneninginés kolateralés. Pagal
tokj vaizdg galima spresti, kad pacientas patenka j Suzuki IV-V stadijas. Siuos intrakranijinius
stenookliuzinius pakitimus taip pat padeda atpazinti ir TKSS, su kuriuo pirmajam pacientui matési
léta kraujotaka per VSA bei PSA. Antrajam pacientui su MRT taip pat matési Moyamoya
angiopatijai budingi pozymiai — ryski abiejy VMA stenozés, desinés PSA bei desinés VSA
stenozés bei ,,gebenés pozymis®“. Sis vaizdas atitikty I Suzuki stadija.

Moyamoya kolateralés, kurios periventrikuliariai suformuoja anastomozg tarp perforuojanciy
ar choroidiniy arterijy su meduliariném arterijom, vadinamos periventrikuliaria anastomoze. Siy
kraujagysliy susformavimas nepriklausomai siejamos su hemoragine Moyamoya angiopatijos
iSraiSka [10, 14]. Norint lengviau pavaizduoti $ias kraujagysles buvo tikslingai sukurtos KTA ir
MRA modifikacijos supresuojant kity kraujagysliy signalg [14]. Siame darbe aptartiems
pacientams §ios anastomozés nebuvo uzfiksuotos.

Pazanga MRT seky kiirime prisidéjo prie aukStos raiSkos kraujagysliy sienelés vaizdavimo
MRT (AR-MRT) i$vystymo, ir dél to atsiradusios galimybés tiesiogiai jvertinti intrakranijiniy
kraujagysliy sieneliy patologijas norint diferencijuoti tarp ligy su panaSiais angiografiniais
vaizdais, bet skirtinga patogeneze [32]. Kraujagysliy sienelés vaizdavimas atlickamas su
dvimatémis (2D) ar 3D juodo kraujo MRT sekomis su cerebrospinalinio skyscio supresija, dél to
intrakranijinés kraujagysliy sienelés iSrySkéja. Atsizvelgiant | mazg intrakranijiniy arterijy kalibra
bei jy sieneliy plonumg, norint gerai jas vizualizuoti reikalingas bent 3,0 T MRT aparatas [5].
Tiriant su AR-MRT pacientams su Moyamoya liga daznai randami koncentriniai, su nepakitusia
kraujagyslés sienelés struktiira (angl. non-remodelling) pazeidimai be T2 heterogeniskumo; o su

Moyamoya sindromu randami ekscentriski, su pakitusia kraujagyslés sienelés strukttra (angl.

15



remodelling) ir T2 heterogeniski pazeidimai, Kurie silpnai ar vidutiniS8kai ir homo- ar
heterogeniSkai iSrySkéja, taCiau pozymiai tarp ligos ir sindromo gali ir persidengti [5, 11, 32].
Tiriant AR-MRT pacientus su Moyamoya liga matomas abipusis koncentrinis distalinés VMA
iSrySkéjimas ir VSA susiauréjimas [10, 14]. Koncentrinis kraujagyslés isryskéjimas galimai reiskia
besivystanéig vidinio dangalo hiperplazija, neovaskuliarizacija ir aktyvy uzdegima, taiau bendrai
arterijos sienelés padidéjes rySkumas reiSkia Moyamoya angiopatijos progresavima. Arterijos
susiauréjimas dera su neigiamo (konstrikcinio) remodeliavimo modeliu, aptinkamu pacientams
VSA su Moyamoya liga. Neigiamas remodeliavimas jprastai apibréziamas kaip mazesnis nei 0,95
santykis tarp pazeidimo vietoje esancios iSorinés sienelés ribos ir kontrolinés vietos, ir tai yra labai
svarbi Moyamoya angiopatijos savybé. AR-MRT labai naudingas norint pavaizduoti §j neigiama
remodeliavimg suaugusiems su Moyamoya angiopatija ir gali praversti diferencijuojant nuo
intrakranijinés arterijos disekacijos [10]. Taipogi, kartais esant klasikiniams Moyamoya
angiopatijos simptomams naudojant vien SSA angiopatijos diagnozuoti nepavyksta, tokiais
atvejais norint gauti patikimesng diagnoz¢ AR-MRT galimai galéty papildyti SSA radinius [32].
Bendrai, AR-MRT per paskutinius kelis deSimtmecius iskilo kaip pagalbiné priemoné
intrakranijiniy angiopatijy diferenciacijai, koncentruojantis j koncentring ar ekscentring stenozg ir
kraujagyslés sienelés iSrySkinimg, taciau dél mazo prieinamumo $ios priemonés panaudojimas
klinikinéje praktikoje ribotas [5].

Moyamoya angiopatijos diagnostikai naudojamos ir jvairios kitos MRT bei MRA sekos.
Atliekant 3D TOF MRA galima ne tik aptikti Moyamoya angiopatijai biidingus pozymius
nenaudojant kontrasto, bet ir mazdaug nustatyti didelés okliuzijos bei kraujotakos atsistatymo
vietas, ir smulkiy kolateraliy kraujotaka. Faziy kontrasto MRA gali parodyti kraujotakos kryptj ir
stambiy intrakranijiniy kraujagysliy apytikslj kraujotakos greitj. Leptomeningines kolaterales bei
kolateraliy tinklus, biidingus Moyamoya angiopatijai, galima vizualizuoti naudojantis MRT
keturiy dimensijy pseudotestiniu arteriniu sukimu-zyméjimu (angl. arterial spin-labelling (ASL))
[10]. Neseniai atlikti tyrimai parodé, kad kraujagysliy spindis susiauréja dél sienelés vidinio
dangalo sustoréjimo ir iSorinio spindzio sumazgjimo, Sie pokyciai matosi atliekant MRT T2 seka
bei 3D constructive interference in a steady state (3D-CISS). Sis kraujagysliy spindzio
susiauréjimas iSryskéja ligos eigoje ir budinga ne tik VMA, bet ir USA [31]. Su 3D-CISS galima
pamatyti Moyamoya kraujagysles bazalinése cisternose, taciau $is tyrimas yra maziau jautrus

intraparenchiminéms Moyamoya kraujagysléms [5]. Tyrimai rodo, kad Moyamoya ligos sukeltus

16



hemodinaminius poky¢ius galima vertinti Su nuo kraujo deguonies koncentracijos priklausancia
funkcine MRT [32].
Kompiuteriné tomografija (KT)

Pacientams su jtariamu iSeminiu ar hemoraginiu insultu pirmos eilés tyrimas yra galvos KT
[5]. Moyamoya angiopatijos atveju galvos smegenyse galima aptikti mazas hipodensines zonas,
kurios gali atsirasti dél pakraujavimo ar insulto zievés paribio zonoje, pamato branduoliuose, giliai
baltojoje medZiagoje ar periventrikuliariai, ta¢iau vaizduose galima ir nieko nejprasto neaptikti [2,
13]. Tiriant su KTA galima jvertinti stenookliuzinius pokyc¢ius distalinéje VMA dalyje bei jos
pagrindinése Sakose, identifikuoti stambesnes perforuojancias ir kolateralines kraujagysles bei
intrakranijines aneurizmas aplink Vilizijaus zieda ir Moyamoya kraujagysles [5, 13]. Galima
pamatyti ir smulkesnes kraujagysles, taciau tiksliai jvertinti stenozés laipsnj sudétinga. KTA yra
labiau prieinamas, saugesnis ir greitesnis nei SSA, bei tiksliau vertina auksto lygio stenozg
pamatinéje arterijoje, kai yra léta kraujotaka [5]. Tadiau su Siuo tyrimu pacientas gauna
jonizuojancios spinduliuotés doze, kuri ypac nepalanki, kai reikia pakartotiniy tyrimy, tad KTA
turéty biiti svarstoma, kai MRT néra prieinamas ir svarstoma smegeny okliuzinés angiopatijos
diagnozé [5, 13].

Perfuziniai tyrimai

Perfuziniai tyrimai, kaip KTP ar MRT su perfuzija, vieno protono emisijos KT (SPECT),
pozitrony emisijos tomografija (PET) naudojant acetazolamida, ASL, yra daznai naudojami
Moyamoya angiopatijos diagnostikai norint jvertinti iSeminio pazeidimo sunkuma, taip jvertinant
indikacijas operaciniam gydymui [14]. PET bei SPECT yra pakankamai daznai naudojamos, bet
invazyvios branduolinés vaizdavimo priemonés hemodinamikos jvertinimui. Taciau dél mazo
pricinamumo bei invazyvumo svarstoma pakeisti Siuos tyrimus naujesniais kaip ASL ar nuo
deguonies priklausoma MRT [5, 10].

Diagnozuojant Moyamoya angiopatija, parenkant gydymo strategija, atliekant operacija bei
nuspéjant prognoze svarbu jvertinti smegeny hemodinamika, tad patariama jg jvertinti kiekvienam
pacientui su Moyamoya angiopatija [12, 25, 36, 37]. Cerebrovaskulinis reaktyvumas (CVR) yra
intrakranijiniy kraujagysliy gebéjimas padidinti kraujotakos greit] smegenyse reaguojant |}
vazodiliatacinj stimulg [35, 36]. Tad kai CVR nebegali sureguliuoti sumazéjusio kraujospiidzio
smegenyse, sumazéja ir kraujotakos greitis bei tai kompensuojama padidéjusiu audiniy deguonies

pasisavinimu ir padidéjusiu kraujo turiu pleiant kraujagysles [35, 37]. Sumazéjes CVR yra
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sicjamas su padidéjusia insulto pasikartojimo rizika pacientams su simptomine VSA ar VMA
okliuzija bei yra naudingas Zymuo nustatant iSemijos rizikg jvairioms cerebrovaskulinéms
bukléms [36, 37]. CVR sumazéjimas taip pat galimai gali biiti siejamas su ,,gebenés pozymiu®, bet
Siuo metu duomenys priestaringi [5, 25, 35]. Pastaruoju metu CVR pacientams su Moyamoya
angiopatija dazniausiai matuojamas su PET ir SPECT [5, 36]. Taciau §iuos tyrimo metodus gali
buti sudétinga atlikti, mat reikia atlikti vazoaktyvy testa dazniausiai suleidziant tam tikra vaista,
pvz.: acetazolamida, taip pat ji galima atlikti inhaliuojant CO2 dujas ar sulaikant kvépavima [36,
37]. Pacientams, kuriems labai sumazéjes CVR, acetazolamido suleidimas gali dar labiau
sumazinti kraujotakos greitj smegenyse dél kraujagysliy vogimo fenomeno i§ gretimo regiono,
kurio CVR geriau iSlaikytas, tad vertéty atsargiai skirti acetazolamida pacientams su sunkia
zidinine neurologine simptomatika [37]. Be to, radiacija, brangumas bei Siy tyrimy ribotas
prieinamumas paveikia Siy tyrimy naudojimo daznj [36]. Dél Sios priezasties naudojami ir kiti,
labiau prieinami, CVR tyrimo budai, jskaitant MRT tyrimus tokius kaip DSC MRT ar ASL, tac¢iau
ASL yra apribotas vaizdiniais artefaktais, jautrumu ir smegeny kraujotakos greic¢io nuvertinimu,
dél ko nukencia matavimy tikslumas [23, 32, 36].

Labai svarbu renkantis tyrimo metoda atsizvelgti ir  panaudojimo sritj, mat kai kurie niuansai
gali biiti aptinkami naudojant kelias perfuzijos tyrimo technikas vienam pacientui, galimai dél
smegeny hemodinamikos dinamiskumo bei techniniy problemy ir specifikos. KTP atliekama su
prielaida, kad visas kraujas teka paskirstytas i§ VMA pro VSA M1 segmentg ir pasidalina po visg
smegeny plota, tad Sis tyrimas galéty pavaizduoti susiformavusias kolaterales tarp IMA ir VMA
dél sumazéjusio kraujotakos grei¢io, ta¢iau nepavykty to jvertinti su SPECT, su kuriuo bty
randamas adekvatus perfuzijos balansas. Taciau i§ anksto numatyti, kuris tyrimas konkreciam
pacientui biity informatyviausias gali biiti sunku atsizvelgiant j Sios biiklés heterogeniskumag bei
dinamikg nesant ryskiy kliniskai koreliuojan¢iy simptomy [14]. Tad nezinant vieno tiksliausio
tyrimo hemodinamikos jvertinimui, rekomenduojama atlikti kelis skirtingus tyrimus norint
jvertinti Moyamoya angiopatija, cerebrovaskuliniy komplikacijy rizika, intervencijy laikg bei ligos
sekimag [12, 14].

Ultragarsiniai tyrimai

Pacientai su Moyamoya angiopatija, kuriems nejvyko insultas, gali bati identifikuoti

atsitiktinai ar atliekant vaizdinius tyrimus dél Gimiy ar létiniy cerebrovaskuliniy simptomy.

Pacientams, kuriy pirmos eilés giminés turi Moyamoya angiopatija ar kurie serga ligomis,
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siejamomis su Moyamoya angiopatija, rekomenduojama atlikti atrankinius tyrimus, bent maziau
invazyvius, net ir nesant specifiniy neurologiniy simptomy [ 14]. Vienas i$ tokiy tyrimy galéty biti
ultragarsas [18, 20, 38]. Naudojant TKSS galima tirti ne tik pagrindines smegeny arterijy Sakas,
taciau galimai TKSS tinka ir smulkesniy intrakranijiniy kraujagysliy tyringjimui [20]. Tad galima
suzinoti apie smegeny hemodinamika neprireikiant anestezijos, intraveninés prieigos ar kontrasto
[38]. Taipogi, Sis tyrimas ne tik nesukelia komplikacijy, bet yra pigus, placiai pricinamas bei jj
galima atlikti prie paciento lovos [20, 38]. Siame darbe apra$ytiems pacientams buvo atlikti tiek
kaklo kraujagysliy, tiek galvos smegeny kraujagysliy ultragarsiniai tyrimai. EKSS metodu
aterosklerotiné arteriopatija buvo aptikta tik pacientui su Moyamoya sindromu, ko ir biity galima
tikétis, nes Moyamoya ligos atveju reikia atmesti aterosklerozés diagnoze. Tiriant smegeny
kraujagysles abiems pacientams buvo nustatyti Moyamoya angiopatijai biidingi pozymiai.
Pacientui su Moyamoya liga buvo registruojama léta abiejy VSA, kairés PSA kraujotaka, matési
kraujagysliy tinklas, bei intensyvi USA kraujotaka abipus. Pacientui su Moyamoya sindromu
matési distaliné VMA stenoze abipus, kairéje su muzikiniu Gzesiu, o deSinéje PSA registruota
reversing kraujo teékmé, bei kolateralés per UJA.

Diferenciné diagnostika

Antrajam pacientui Moyamoya angiopatijos diagnozé buvo diferencijuojama su pirminio
centrinés nervy sistemos Vvaskulito diagnoze. Nors yra pakankamai patofiziologiniy ir
angiografiniy skirtumy, gali persidengti klinikiné¢ simptomatika ir papildomy tyrimy rezultatai.
Pagrindiniai  skirtumai yra amzius, klinikinis pasireiSkimas, uzdegimo poZymiai
cerebrospinaliniame skystyje, bei angiografiniai ir MRT vaizdai, o panaSumai yra artimas
klinikinis vaizdas bei dazni galvos skausmai. Antinukleariniy antikiiniy koncentracijos
padidéjimas gali biiti nespecifinis, tad svarbiau biity atlikti SSA, MRT bei juosmening punkcija
[22].

Moyamoya liga nuo Moyamoya sindromo gali skirtis klinika (Moyamoya sindromui
papildomai budinga ligos, sukélusios § sindromg, simptomai), rizikos veiksniais
(cerebrovaskuliniai rizikos veiksniai labiau tikétina bus nustatomi sindromo atveju, liga dazniau
biina genetiskai paveldima) bei vaizdiniuose tyrimuose matomais pakitimais (ligai labiau budinga
kraujagysliy pazeidimas i$ abiejy galvos pusiy, o sindromui tik i§ vienos, Moyamoya sindromui
budingas maziau iSreikStas Moyamoya kraujagysliy kolateraliy tinklas, AR-MRT metodu

pacientams su Moyamoya liga daznai nustatomi koncentriniai, su nepakitusia kraujagyslés
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sienelés struktira, neiSryskéjantys pazeidimai be T2 heterogeniSkumo, o su Moyamoya sindromu
nustatomi ekscentriski, su pakitusia kraujagyslés sienelés struktiira ir T2 heterogeniski pazeidimai
silpnai ar vidutinis§kai ir homo- ar heterogeniskai iSryskéjantys).
Gydymas

Siuo metu néra galimybiy isgydyti pacienta nuo Moyamoya angiopatijos, ta¢iau simptominis
ir profilaktinis gydymas yra skiriamas [14, 18]. Pirminei ar antrinei iSeminio insulto profilaktikai
neoperuotiems pacientams bei operuotiniems pacientams prie§ operacijg norint sumazinti
operaciniy komplikacijy rizikg daznai skiriamas antiagregacinis gydymas [5, 9, 12, 14, 18].
Dazniausiai skiriama acetilsalicilo ragstis [9, 14, 18] arba cilostazolas [9, 14]. Taciau kai kuriy
autoriy nuomone antiagregacinis gydymo skyrimas turéty buti skiriamas atsargiai dél galimos
hemoraginio insulto rizikos [9, 12, 14, 18]. Pacientams, kuriems pasireiské hemoraginis insultas,
esant smegeny hemodinamikos sutrikimui bei chorioidinéms kolateraléms, taip pat pacientams,
kuriems yra buves iSeminis galvos smegeny kraujotakos sutrikimas su simptomatika,
rekomenduojamas operacinis gydymas — revaskuliarizacija [9, 12, 14, 18]. Revaskuliarizacija gali
bti tiesioging, netiesioginé arba misri [9, 14]. Dazniausiai atlieckama tiesioginé revaskuliarizacija,
kurios metu sujungiama intrakranijiné ir ekstrakranijiné arterija, dazniausiai tarp pavir$inés
temporalinés arterijos ir VSA [14]. Pirmajam pacientui pirminei insulto profilaktikai buvo paskirta
acetilsalicilo ragstis ir nei PSIP, nei insultas néra jvykes. Antrajam pacientui buvo jvykes PSIP,

dél to irgi skirta acetilsalicilo riigstis pirminei insulto profilaktikai.

ISVADOS IR PASIULYMAI

1. Diagnostiniais tyrimais dazniausiai ieSkoma Moyamoya angiopatijos pozZymiy,
budingy Moyamoya ligai arba Moyamoya sindromui.

2. Tarptautinése gairése Moyamoya angiopatijos diagnostikai pripaZinti du tyrimai.
Pirmasis — skaitmeniné subtrakciné angiografija, kuri yra auksinis standartas
Moyamoya angiopatijos diagnostikai dél savo tikslumo. Taciau tai invazyvus
metodas.

3. Antrasis — magnetinio rezonanso tomografija ir angiografija, daznai naudojami

Moyamoya angiopatijos diagnostikai. Ypatingai perspektyvi yra aukstos raiskos
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kraujagysliy sienelés vaizdavimo magnetinio rezonanso tomografija, taciau ji néra
lengvai prieinama.

4. Esant Moyamoya angiopatijos jtarimui, transkranijiné spalviné duplekssonografija
tinka kaip papildomas neinvazyvus atrankinis ir dinamikos sekimo tyrimas.

5. Moyamoya angiopatija yra reta arteriopatija, todél baty pravartu Lietuvoje inicijuoti
ligoniy su Moyamoya angiopatija registra, tolimesniam ligos arba sindromo eigos

sekimui bei statistiniy duomeny rinkimui.
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PRIEDAI

Priedas 1. P|rm0Jo pauento galvos smegeny magnetinio rezonanso tomografijos vaizdai

2022-05-13 09:09:37 512 x 268 tof_i3d_tra_multi-siab_MIP_COR

dGy*em®om 2022-05-13 09:09:37
B 2022-05-13 09:42.01

2022-05-13 09:25.07

T2 fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) sekoje (A vaizdas) patologiniy zidininiy signalo
pakitimy nematyti. Time of flight (TOF) trimatés rekonstrukcijos (3D) sekoje (B vaizdas) nesimato
abiejy viduriniy smegeny arterijy (VSA) bei deSinés priekinés smegeny arterijos (PSA) signaly,

matosi daugybinés lentikulostriatinés ir leptomeninginés kolateralés.

Priedas 2. Pirmojo paciento transkranijinés spalvinés duplekssonografijos vaizdai

Pseudoveniné

kraujo tekme

Aksialinés skenavimo plok§tumos, spalvinis ir spektrinis rezimai. A vaizde ryskiai matoma desiné
uzpakaliné smegeny arterija (USA) ir kolateraliy tinklas. B vaizde vidurinés smegeny arterijos

(VSA) M1 segmento projekcijoje registruota léta pseudoveniné kraujo teékmé.
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Priedas 3. Antrojo paciento transkranijinés spalvinés duplekssonografijos vaizdai

A vaizde koronariné skenavimo plokStuma, spalvinis ir spektrinis reZimai. Matoma deSinés vidinés
miego arterijos (VMA) C1 segmento didelio laipsnio stenozé. B vaizde aksialiné skenavimo
ploks§tuma, spalvinis ir spektrinis rezimai. Matoma kairés VMA C1 segmento didelio laipsnio
stenozé. C vaizde koronariné skenavimo plokStuma, spalvinis rezimas. Matoma reversiné kraujo

tekme desinéje priekinéje smegeny arterijoje (PSA) Al segmente.
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Priedas 4. Antrojo paciento galvos smegeny magnetinio rezonanso tomografijos vaizdai

TOF seka A ir B vaizduose. A vaizde matoma de§inés vidinés miego arterijos (VMA) C1 segmento
didelio laipsnio stenozé. B vaizde matoma kairés VMA C1 segmento didelio laipsnio stenozé. C
vaizdas atliktas TOF seka maksimalaus intensyvumo projekcija (angl. maximum intensity
projection MIP), matosi didelio laipsnio vidurinés smegeny arterijos (VSA) stenozé, deSinés

priekinés jungianciosios arterijos (PJA) stenozeé.
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Priedas 5. Administracijos patvirtinimas
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