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Hlavní stanovisko práce
Autoři chtějí seznámit odbornou veřejnost 
se zobrazovacími a klinickými charakteristi-
kami raritní nemoci moyamoya a přispět tím 
k zachycení více případů v naší populaci.

SOUHRN
Dostál J, Tupý R, Mraček J, Heidenreich F,  
Přibáň V. Moyamoya – radiodiagnostické a kli-
nické charakteristiky vzácného onemocnění

Moyamoya je vzácné onemocnění způsobující 
progresivní stenotizaci terminálních úseků 
obou vnitřních karotid a jejich větví. V průběhu 
nemoci vzniká křehká síť kolaterál v povodí 
zejména střední mozkové tepny. V terminální 
fázi je zásobení mozku z vnitřních karotid 
nahrazeno výlučným zásobením mozku trans-
durálními spojkami ze zevních karotid. Název 
je japonským výrazem pro „obláček kouře“, 
který připomínají jemné mnohočetné bazální 
kolaterály na angiogramu.

Výskyt nemoci je typický pro asijské země 
a záchyt v Evropě je raritní. Vysoká morbidita 
a mortalita je způsobena ischemickými  
nebo hemoragickými komplikacemi. Při 
časné diagnóze lze závažný průběh zvrátit. 
Léčba je výhradně chirurgická – jsou prová-
děny různé druhy revaskularizačních  
operací mozku bez porušení stávajících 
kolaterál.

Základem diagnostiky je DSA, podle níž lze 
hodnotit i pokročilost a formu nemoci. Nová 
zjištění posílila roli magnetické rezonance při 
diagnostikování choroby a přinesla další vhled 
do její patofyziologie. Výsledky funkčních vy-
šetření mozku jsou nepostradatelnými faktory 
při indikaci operace. Neinvazivní angiografické 
zobrazovací metody přinášejí na současných 
moderních přístrojích informace o rozsahu 
onemocnění a také pomáhají s plánováním 
operace.

Vzhledem k nepoměru publikovaných přípa-
dů a uváděné incidence se autoři domnívají, 
že část pacientů s nemocí moyamoya v naší 
populaci není zachycena. Cílem tohoto sdělení 
je seznámit odbornou veřejnost se vzácným 

Major statement
Authors wish to introduce imaging and clini-
cal features of rare moyamoya disease and 
contribute to detection of more cases in our 
population.

SUMMARY
Dostál J, Tupý R, Mraček J, Heidenreich F, 
Přibáň V. Moyamoya – radiodiagnostic and 
clinical characteristics of the rare disease

Moyamoya is a rare disease which causes progres-
sive stenosis of the terminal parts of both inter-
nal carotid arteries and their branches. During 
the course of the disease, a net of fragile collater-
alizing vessels forms in the territory of the middle 
cerebral artery. In the terminal stage, the brain 
blood supply from the internal carotid arteries is 
replaced by an exclusive blood supply from the 
transdural anastomoses from the external carotid 
arteries. The name is a Japanese expression for 
a „puff of smoke“, which is resembled by the fine 
basal collateralizing vessels on the angiogram.

The occurrence of the disease is typical for 
Asian countries and it is rare in Europe. High 
morbidity and mortality is caused by ischaemic 
or hemorrhagic complications. In early diag-
nosed patients, severe course of the disease 
can be reversed .The treatment is exclusively 
surgical – it is based on various techniques 
of brain revascularization surgeries without 
damaging existing collateralizing vessels.

The gold standard of the diagnostics is the 
DSA. Based on the DSA, the stage and form 
of the disease can be assesed. New findings 
have strenghtened the role of the magnetic 
resonance imaging in the diagnostics of the 
disease and brought a new insight into the 
pathophysiology. The results of the brain func-
tional studies are indispensable factors in the 
surgery indications. Non-invasive angiographic 
techniques on modern devices bring informa-
tion about the extent of the disease and help 
with the pre-operative planning.

With regard to the numbers of published 
cases and claimed incidence, the authors be-
lieve, that part of the moyamoya patients can 
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ÚVOD

Nemoc moyamoya je vzácné onemocně-
ní způsobující progresivní stenotizaci 
terminálních úseků obou vnitřních karo-
tid a jejich větví. Časný kompenzatorní 
mechanismus je neovaskularizace ve 
formě jemné sítě křehkých bazálních ko-
laterál. Patognomickým znakem onemoc-
nění je obraz těchto novotvořených cév 
na angiogramu, který připomíná obláček 
kouře (japonsky moyamoya). Neléčená 
nemoc vede k těžké morbiditě a vysoké 
mortalitě vlivem ischemických a hemora-
gických komplikací. Při časné diagnóze lze 
závažný průběh zvrátit. Základem léčby 
je chirurgická revaskularizace mozku bez 
porušení stávajících kolaterál.

Vzhledem k nepoměru publikovaných 
případů a uváděné incidence se autoři 
domnívají, že část pacientů s nemocí 
moyamoya v naší populaci není zachy-
cena. Cílem tohoto sdělení je seznámit 
odbornou veřejnost se vzácným one-
mocněním a charakteristickými znaky 
zobrazovacích vyšetření.

CHARAKTERISTIKA NEMOCI
Nemoc moyamoya je bilaterální stenoti-
zace řečiště vnitřní karotidy při absenci 
jiné přidružené patologie. Při postižení 
jedné nebo obou stran a přidruženém 
onemocnění se jedná o moyamoya 
syndrom. Tímto onemocněním může 
být množství v naší populaci relativně 
běžných chorob, např. neurofibromató-
za I. typu, ateroskleróza, meningitida, 
hypertyreóza nebo Downův syndrom.

První zmínka o nemoci je z roku 
1957 z Japonska (1), podrobnější popis 
a vlastní název byl publikován v roce 
1969 (2). První publikace o výskytu 
nemoci v České republice je z roku 1970 
(3). Později bylo u nás publikováno 
několik kazuistik (4–6) a soubor devíti 
pacientů (7).

Jedná se převážně o onemocnění 
mladého věku – postiženy jsou větši-
nou děti a mladí dospělí. Druhý vrchol 
výskytu je popisován ve čtvrté dekádě 
života (8). Nejvyšší výskyt je v Japonsku 
a v dalších východoasijských zemích 
(Čína, Korea). Prevalence je tři až deset 
případů na 100 000 obyvatel, incidence 
je 0,35 případů na 100 000 obyvatel 
ročně, téměř 2krát častěji jsou postiže-
ny ženy (9). V Evropě je moyamoya po-
važována za raritní chorobu, incidence 
je asi desetinová (10). Familiární pod-
klad byl v Japonsku zjištěn u 10–15 % 
případů. Etiologie není zcela jasná. 
Onemocnění má zřejmě kombinovaný 
autoimunitní a kongenitální podklad.

U dětí převažují ischemické příznaky 
charakteru tranzitorních ischemických 
atak, zhoršení kognice a opoždění 
vývoje. Riziko iktu je až 13 % ročně (11). 
V dospělé populaci se nemoc manifes-
tuje krvácením, ischemické příznaky 
ale nejsou výjimečné. Hemoragie jsou 
nejčastěji v oblasti bazálních ganglií 
(40 %), intraventrikulárně (30 %) 
a v thalamu (15 %) (12). Zdrojem 
krvácení jsou novotvořené kolaterály 
s křehkou cévní stěnou a na nich vzniklé 
výdutě (13).

Léčba je chirurgická. Konzervativní 
léčba nepřináší užitek (14). Dlouhodobé 
sledování by mohlo pacienta poškodit. 
Základem léčby je operační revaskula-
rizace, kterou je možné provést přímo 
i nepřímo. Úspěch nepřímé revas-
kularizace je umožněn přítomností 
cirkulujících vazogenních růstových 
faktorů. Na kortex zbavený arachnoidey 
je přiložena bohatě vaskularizovaná 
tkáň, ze které dojde k novotvorbě cév 
prorůstajících do mozku. Touto tkání 
může být temporální sval (encefalo-
myosynangióza – EMS) nebo rukáv 
tukové tkáně s netknutou a. temporalis 
superficialis ponechanou v kontinuitě 
(encefaloduroangiosynangióza – EDAS). 
Tyto metody jsou používané vzhledem 

onemocněním a charakteristickými znaky 
zobrazovacích vyšetření.

Klíčová slova: bazální kolaterály, EC-IC bypass, 
ivy sign, revaskularizace, Suzukiho klasifikace.

go unnoticed. The aim of this communication 
is to introduce imaging and clinical features of 
the rare moyamoya disease and contribute to 
detection of more cases in our population.

Key words: basal collaterals, EC-IC bypass, ivy 
sign, revascularization, Suzuki classification.
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k rozměrům cév u dětské populace, 
u ostatních pacientů doplňují přímou 
revaskularizaci.

Přímou revaskularizací je nízkoprů-
tokový extra-intrakraniální bypass. 
Jedná se o našití větve a. tempora-
lis superficialis (STA) na terminální 
korovou větev a. cerebri media (MCA). 
Vlivem fenoménu maturace na základě 
mechanických vlastností cév a poptáv-
ky mozku po okysličené krvi průtok 
bypassem postupně narůstá. Úspěch 
operace u hemoragické formy spočívá 
v jednoznačném snížení rizika krvácení, 
jak bylo prokázáno v prospektivní studii 
Japan Adult Moyamoya Trial (15).

DIAGNOSTIKA

DSA

Zlatým standardem diagnózy je DSA. 
Obraz nemoci se může lišit u dětských 
a dospělých pacientů. Na základě 
angiografického nálezu rozlišil Suzuki 
tři formy onemocnění: basal, ethmoidal 
a vault moyamoya. V inciální fázi jsou 
dominantní bazální kolaterály (basal 
moyamoya) (obr. 1 a,b), postupně se 
zapojují kolaterály ethmoidální a v ter-
minálním stadiu přebírají prokrvení 

mozku kolaterály z povodí zevní karoti-
dy – ECA (vault moyamoya).

Název basal moyamoya odkazuje na 
vznik jemné sítě kolaterál při bázi lební. 
Na základě přeměny fyziologického 
řečiště na patologické a jeho dalšího 
vývoje stanovil Suzuki šest stadií nemo-
ci (obr. 2 a,b, tab. 1). V prvním stadiu 
dochází ke stenotizaci apexu vnitřní 
karotidy (ICA). Změny jsou málo patrné 
a snadno přehlédnutelné. S progresí 
do druhého stadia začínají moyamoya 
změny – dilatují se všechny magist-
rální mozkové tepny a v oblasti apexu 
vnitřní karotidy se začíná utvářet jemná 
síť kolaterál. Je zřetelný patognomic-
ký obraz hypertrofických bazálních 
kolaterál zejména v povodí MCA, které 
připomínají obláčky kouře. Primárním 
místem vzniku neovaskulatury jsou 
perforující arterie (aa. lenticulostriatae 
laterales et mediales). Třetím stadiem je 
progrese moyamoya změn, jsou patrné 
stenózy a následně uzávěry ICA, MCA 
a přední mozkové tepny (ACA). Bazální 
kolaterály se zvýrazňují a objevují se 
první spojky z ECA. Ve čtvrtém stadiu 
postupně bazální kolaterály mizí, 
uzavírá se ICA až k zadní komunikující 
tepně a posilují se transdurální kolate-
rály z ECA. Původní bazální kolaterály 
postupně zanikají a objevuje se kola-
teralizace z ethmoidálních arterií (více 

dále – forma ethmoidal moyamoya). 
Změny graduálně pokračují pátým 
stadiem, kdy na angiogramu přestávají 
být detekovatelné všechny magistrální 
větve vnitřní karotidy a bazální kola-
terály se minimalizují, jsou detekova-
telné jen v oblasti sifonu ICA. Okluze 
ICA pokračuje proximálně až do jejího 
segmentu C2 (petrózní segment). Ko-
laterály z ECA posilují. Finálním šestým 
stadiem je stav, kdy na DSA kompletně 
zaniká karotický sifon a kolaterály na 
bázi a parenchym je zásoben výhradně 
trandurálně cestou ECA a vertebrobazi-
lárním povodním.

Popsané projevy jsou nejlépe vyjád-
řeny u dětských pacientů. Při sledování 
dospělých s moyamoya nemocí nejsou 
změny jednotlivých stadií tak jedno-
značně vyjádřené. Jedním z možných 
vysvětlení je fakt, že fetální a dětský 
mozek potřebuje množství cév k ra-
pidnímu růstu, vytváření kolaterál je 
snadnější. V dospělosti je vývoj mozku 
ukončen a kapacita k neovaskularizaci 
je snížena (16).

Ethmoidal moyamoya u mladých 
pacientů graduálně navazuje na basal 
moyamoya progresí do 4. a 5. stadia 
dle Suzukiho. Zejména v pátém sta-
diu bazální kolateralizace ustupuje 
a ethmoidální posiluje. Pro ethmoidální 
formu je typická jemná síť tepének na 

1b1a

1 	
Předozadní angiogram: (a) bohatá síť kolaterál v povodí levé ICA; (b) obdobný nález v povodí pravé ICA u stejné pacientky (jedná se tedy o ne-
moc moyamoya)

	 DSA AP projection: (a) shows a rich net of collateralizing vessels in the left ICA territory; (b) shows similar finding in the right ICA territory
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Tab. 1. Suzukiho klasifikace

Table 1. Suzuki classification

Stupeň Nález na DSA
I zúžení apexu ICA
II počátek bazálních MMD změn (kolaterál), dilatace ACA a MCA
III zvýraznění bazální MMD, snížení toku až uzávěr ACA a MCA
IV redukce bazální MMD, kolaterály z ECA (PCA a ethmoidální tepny)
V uzávěr ICA, ACA, MCA, zvýraznění kolaterál z ECA, redukce bazální MMD
VI vymizeni bazální MMD, ICA a jejích větví, zásobení mozku pouze z ECA 

ICA – vnitřní karotická tepna, MMD – nemoc moyamoya, ACA – přední mozková tepna, MCA – střední mozková tepna, ECA – zevní karotická 
tepna, PCA – zadní mozková tepna
ICA – internal carotid artery, MMD – moyamoya disease, ACA – anterior cerebral artery, MCA – middle cerebral artery, ECA – external 
cerebral artery, PCA – posterior cerebral artery

2a

2b

2 	
Suzukiho klasifikace formy basal moyamoya. (a) boční projekce: stadium 1 – zužování 
apexu vnitřní karotidy, stadium 2 – začátek bazálních moyamoya kolaterál, stadium 3 – inten-
zifikace bazální moyamoya, stadium 4 – minimalizace bazální moyamoya, stadium 5 – redukce 
moyamoya, stadium 6 – vymizení moyamoya; (b) předozadní projekce

	 Suzuki Classification of basal moyamoya. (a) lateral view: stage 1 – narrowing of carotid 
fork, stage 2 – initiation and appearance of basal moyamoya, stage 3 – intensification of ba-
sal moyamoya, stage 4 – minimization of basal moyamoya, stage 5 – reduction of moyamoya, 
stage 6 – disappearance of moyamoya; (b) AP view

stropu orbity na bočním angiogramu. 
Tyto cévy vycházejí z a. ophtalmica, 
předních a zadních ethmoidáních tepen 
a ze zevních karotid. Neovaskularizace 
z ethmoidálních tepen prochází v lami-
na cribrosa podél vláken čichového ner-
vu, kde stoupá intradurálně a komuni-
kuje s mozkovými cévami. U dětí rozsah 
kolaterál koreluje se stupněm nemoci, 
u dospělých tato souvislost zřejmá není 
(16).

Vault moyamoya je forma one-
mocnění, při kterém je patologická 
neovaskularizace patrná v neurokraniu 
(cranial vault). Jedná se o duro-pi-
ální anastomózy vycházející z povodí 
zevní karotické tepny (ECA), zejména 
a. meningea media a a. temporalis 
superficialis – rete mirabile anasto-
mosis. Suzuki popisuje devět oblastí 
této neovaskularizace (obr. 3). Vault 
moyamoya se nevyskytuje v počátečních 
stadiích Suzukiho klasifikace. U dětí její 

3 	
Devět oblastí neovaskularizace u formy 
vault moyamoya dle Suzukiho: FPM – 
frontopolární paramediální oblast, 
BRM – bregmatická paramediální oblast, 
BRL – bregmatická laterální oblast, 
PM – parietální paramediální oblast, 
PL – parietální laterální oblast, POM – 
parietookcipitální paramediální oblast, 
POL – parietoockipitální laterální oblast, 
OL – okcipitální laterální oblast, T – oblast 
transverzálního sinu

	 Nine regions of neovascularization in 
vault moyamoya according to Suzuki: 
FPM – frontal pole paramedian region, 
BRM – bregma paramedian region, BRL – 
bregma lateral region, PM – parietal 
paramedian region, PL – parietal lateral 
region, POM – parietooccipital parame-
dian region, POL – parietooccipital lateral 
region, OL – occipital lateral region, T – 
paratransverse sinus region
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výskyt stoupá od třetího stupně basal 
moyamoya. U dospělých se jen vzácně 
vyskytuje v jiném než v šestém stupni 
(16, 17).

MAGNETICKÁ REZONANCE

Watershed infarkty a atrofie mozku jsou 
nespecifickými příznaky onemocnění 
(obr. 4, 5). Pokud se vyskytnou v dět-
ském věku, je imperativem další kom-
plexní vyšetření. Nová zjištění zobrazo-
vacích charakteristik nemoci přinášejí 
další porozumění složité patofyziologii 
onemocnění. Zvýšený signál leptome-
ning konturující povrch mozku na T2 
FLAIR sekvencích je nazýván „ivy sign“ 
(znak břečťanu) a reflektuje zpomalení 

až obrácení toku v kortikálních tepnách 
(obr. 6). Tento příznak koreluje s nále-
zem snížení cerebrovaskulární rezervní 
kapacity (CVRC) (viz níže) a při úspěšné 
revaskularizaci může zcela zaniknout 
(18). 2D FLAIR sekvence zobrazují tento 
jev lépe než 3D sekvence (19).

Další popsaný charakteristický znak 
se nazývá „medullary streaks“. Jeho 
podklad není přesvědčivě vysvětlen, ale 
může mít spojitost se vznikem ischemie 
(20). Jedná se o v T2W sekvencích hy- 
perintenzní proužky v bílé hmotě moz-
ku, které směřují kolmo na dlouhou osu 
mozkových komor.

Užitečné může být zobrazení 
krvácivých projevů onemocnění (SWI 
sekvence) nebo akutních či proběhlých 

infarktů mozkové tkáně (DWI/ADC 
sekvence).

TOF MRA a CTA

Neinvazivní angiografická zobrazení 
přinášejí kvalitní informace zejména 
o větších cévách, ale zobrazení jemné 
sítě bazálních kolaterál může být při 
použití moderních přístrojů na MRA 
také dobře patrné (obr. 7). Obě tyto 
metody mohou mít užitek při chirur-
gickém plánování – zobrazení vhodné 
extrakraniální dárcovské cévy před ex-
tra-intrakraniálním (EC-IC) bypassem, 
zobrazení míry stenotizace magistrál-
ních cév Willisova okruhu nebo ozřej-
mění kolateralizace. Nalezená periferní 

4 	
Magnetická rezonance: vlevo T2 FLAIR (fluid attenuated inversion recovery), vpravo T2 sek-
vence. Šipky ukazují na postmalatické změny (pseudocysty a gliózu) v kortexu a subkortikální 
bílé hmotě levého temporálního laloku.

	 Magnetic resonance: T2 FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) left, T2W right. Arrows 
point to cortical and subcortical postmalatic lesions (pseudocysts and gliosis) in the left 
temporal lobe.

5 	
Magnetická rezonance: DWI (diffusion 
weighted imaging). V pravém frontálním 
laloku a v centrální krajině jsou patrné 
vícečetné hypersignální akutní ischemie.

	 Magnetic resonance: DWI (diffuse wei-
ghted imaging). Multiple acute ischemic 
lesions can be seen in the right frontal 
lobe and in the motor cortex.

6 	
Magnetická rezonance: T2 FLAIR (fluid 
attenuated inversion recovery). Vlevo je 
nález před revaskularizačním neurochirur-
gickým výkonem. Šipky ukazují na oblasti 
pomalého toku krve v leptomeningeálních 
kolaterálách projevujících se zvýšeným 
signálem (ivy sign). Vpravo je shodná 
oblast po revaskularizační operaci s vymi-
zením příznaku.

	 Magnetic resonance: T2 FLAIR (fluid 
attenuated inversion recovery). On the 
left is shown the finding before a neuro-
surgical revascularization. Arrows point to 
the area of a slow leptomeningeal blood 
flow, causing high intensity signal – ivy 
sign. On the right, there is an identical 
area after the surgery. Loss of ivy sign can 
be seen.
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extraction fraction – OEF) a v delším 
časovém horizontu vznik kolaterálního 
řečiště.

Chronická hypoperfuze mozkové tká-
ně může být příčinou ztráty schopnosti 
autoregulace průtoku krve mozkem 
(cerebrovaskulární rezervní kapacity). 
Mozek není schopen adekvátních reakcí 
na změny perfuzního tlaku, protože 
arterioly jsou chronicky v maximální di-
lataci a nejsou již schopny reagovat na 
další vazodilatační stimul. Byly popsány 
různé modality schopné zobrazit tuto 
funkci mozku (23–27). Míra zachované 
CVRC nepřímo koreluje s tíží onemocně-
ní moyamoya (28). Vyšetření se provádí 
dvěma zhodnoceními krevního průtoku 
mozkem na CT perfuzi – v jeho klidovém 
stavu (obr. 8 a) a po aplikaci vazodi-
latačního stimulu (typicky jde o i.v. 
aplikaci acetazolamidu) (29) (obr. 8 b). 
Situace, kdy postižené teritorium rea-
guje na vazodilatační stimul snížením 
průtoku v důsledku „krádeže krve okolní 
tkání“ se nazývá steal fenomén. Kvanti-
tativní pokles o více než 5 % je negativ-
ním prognostickým faktorem.

OEF je množství kyslíku extrahova-
né z protékající krve nutné k udržení 
funkční a morfologické integrity tkáně. 
Při poklesu mozkového perfuzního tlaku 
(CPP) a CBF dochází k vzestupu OEF. 
Pokud je pokles zásobení mozku krví 
natolik těžký, že zvýšení OEF nestačí 
k pokrytí metabolických potřeb, dochází 
k dysfunkci buněk a naopak k poklesu 
OEF. K vyšetření je používané 15O-PET.

7 	
Magnetická rezonance: angiografie TOF 
(time of flight). Šipky ukazují na oblast 
tepenných kolaterál.

	 Magnetic resonance: TOF (time of flight) 
angiography. Arrows point to the area of 
collateralizing vessels.

aneurysmata se mohou vyskytovat na 
velkých i malých tepnách a v průběhu 
nemoci nebo po revaskularizaci může 
dojít jak k jejich vymizení, tak i rup-
tuře (21). Postup při jejich nálezu je 
individuální.

Bylo popsáno použití kvantitativní 
MRA (QMRA) s dobrým výsledkem (22). 
Vzhledem k omezené dostupnosti není 
toto vyšetření v současnosti zařazeno 
do běžné praxe.

VYŠETŘENÍ HEMODYNAMIKY

Porucha přívodu krve do mozkového 
řečiště při progresivní stenotizaci 
magistrálních tepen vede ke snížení 
krevního zásobení mozkové tkáně. 
Kompenzatorními mechanismy jsou 
vazodilatace mozkových arteriol, zvý-
šená extrakční frakce kyslíku (oxygen 

8a

8b

8 	
CT perfuze: (a) klidová CT perfuze ukazuje 
kritickou perfuzi kortikální oblasti obou-
stranně hemisferálně s mnohočetnými 
staršími postischemickými změnami 
vpravo pariteálně; (b) zátěžová CT perfuze 
(po aplikaci vazodilatačního stimulu – i.v. 
acetazolamidu) ukazuje vyčerpanou CVRC 
vpravo v povodí MCA (steal fenomén), 
v ostatních oblastech je CVRC zachovaná

	 CT perfusion: (a) resting CT perfusion 
shows a critical perfusion in bilateral 
cortical areas and multiple older postis-
chaemic lesions in the right parietal lobe; 
(b) stress CT perfusion (after vasodilation 
challenge by i.v. acetazolamide applicati-
on) shows almost depleted cerebrovascu-
lar reactivity (CVRC) in the right parietal 
lobe in the MCA territory. CVRC in other 
areas is preserved
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KLASIFIKACE

Suzukiho klasifikace

Suzukiho klasifikace (viz výše) na 
základě DSA ukazuje morfologický stav 
a vývoj mozkového řečiště, ale není 
v přímém vztahu k prognóze onemoc-
nění. Pro praktičtější využití v klinické 
praxi byla stanovena Berlínská klasifi-
kace.

Berlínská klasifikace

Berlínská klasifikace byla navržena 
v roce 2011 a na rozdíl od Suzukiho 
klasifikace zohledňuje nálezy na DSA 
a MR a stav cerebrovaskulární reaktivity 
(tab. 2). V DSA nálezu je hodnocena 
přítomnost stenózy nebo okluze ICA (1 
bod), přítomnost intrakraniální kolate-
ralizace (2 body) nebo extra-intrakra-
niálních spojek (3 body). Přítomnost 
ischemie na MR přidává 1 bod a pokles 
CVRC o více než 5 % 2 body. Součtem 

hodnot je dosaženo jednoho až 6 bodů. 
Jeden až 2 body jsou považovány za 
lehké stadium, 3 až 4 za střední a 5 až 
6 za těžké. Výsledek zohledňuje každou 
hemisféru zvlášť. Udává klinickou zá-
važnost onemocnění, riziko perioperač-
ních komplikací a predikuje pooperační 
průběh (30). Je tak pro klinika vodítkem 
v indikaci operačního řešení.

ZÁVĚR
Moyamoya je devastující onemocnění 
s ročním rizikem iktu až 13 % (11). 
Operační revaskularizací mozku je toto 
nebezpečí významně sníženo. Na zá-
kladě celoevropského průzkumu z roku 
1996 se incidence onemocnění v Evropě 
odhaduje na desetinu incidence v Ja-
ponsku (10), která je 0,35/100 000 oby-
vatel za rok. Zcela ojediněle publikova-
né kazuistiky v České republice mohou 
ukazovat na neodhalené případy této 
choroby. Autoři se domnívají, že sezná-
mení odborné veřejnosti se zobrazova-
cími a klinickými charakteristikami této 
raritní nemoci může přispět k zachycení 
dalších případů v naší populaci a k jejich 
úspěšné léčbě. 
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