Alfried Krupp Krankenhaus

Patienteninformation
zur Moyamoya-Erkrankung und zum Moyamoya-Syndrom

Ihr Arzt hat bei Ihnen die Moyamoya-Erkrankung [ das Moyamoya-Syndrom diagnosti-
ziert. Das Arzteteam der Kliniken fur Neurologie, Neurochirurgie und Neuroradiologie
am Alfried Krupp Krankenhaus freut sich, Ihnen bei der Behandlung dieser seltenen Er-
krankung beiseite zu stehen. Die Betreuung der Patienten mit Moyamoya-Erkrankung
oder Moyamoya-Syndrom erfolgt am Alfried Krupp Krankenhaus in enger Zusammen-
arbeit dieser drei beteiligten Kliniken mit Einbindung eines erfahrenen Teams aus An-
asthesisten, Gesundheits- und Krankenpflegern, Duplexsonographie-Experten, Physio-
therapeuten und Logopaden.

Diese Information soll dazu beitragen, Ihnen den Umgang mit der Erkrankung zu er-
leichtern. Gerne stehen aber natirlich die Arzte des Alfried Krupp Krankenhaus fur de-
taillierte individuelle Fragen zu lhrer Verfugung.

Was ist die Moyamoya-Erkrankung und das Moyamoya-Syndrom?

Unter einem Moyamoya-Phanomen versteht man die zunehmende Verengung und
den Verschluss des Endabschnittes der inneren Halsschlagader im Gehirnbereich
(Arteria carotis interna im C1-Bereich) und der angrenzenden HirngefaBe (meist
Arteria cerebri media und Arteria cerebri anterior). Der Name (moyamoya - japanisch
fur Wolkchen, Rauchschwade) deutet auf die Umgehungskreisfaufe (Kollateralen) der
HirngefaBe hin. Diese Kollateralkreislaufe sind netzartig aufgebaut und stellen sich in
der Katheterdarstellung der HirngefaBe (Angiografie) wolkenartig dar. Wenn die Blut-
versorgung dieser Umgehungskreislaufe nicht ausreicht, kann es zu kurzzeitigen
Durchblutungsstorungen (TIAs [ flichtige Ischamien) oder zu Schlaganfallen kommen.
AuBerdem konnen Kopfschmerzen, Epilepsien und Hirnblutungen auftreten. Die Er-
krankung tritt haufiger bei asiatischen Patienten, vor allem in Japan und Korea auf
und gilt bei nicht-asiatischen Patienten als sehr selten. Bei der ,Moyamoya-
Erkrankung" ist keine entstehende Ursache bekannt, gerade bei europaischen Patienten
besteht hoher Forschungsbedarf.

Beim ,Moyamoya-Syndrom" ist das Phanomen mit anderen Erkrankungen vergesell-
schaftet und wahrscheinlich durch diese verursacht (massive Arteriosklerose, zerebrale
Vaskulitis, fruhere Schadelbestrahlung, Neurofibromatose, Trisomie 21, etc.). Zur Diag-
nostik werden besondere Methoden der Kernspintomographie (MRT), die
Katheterdarstellung der GehirngefaBe (zerebrale Angiographie) und spezielle Ultra-
schalluntersuchungen der GehirngefaBe (Duplexsonographie, transkranieller Doppler
zur Testung der Vasomotorenreserve) eingesetzt. Zum Ausschluss einer anders behan-
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delbaren Erkrankung beim Moyamoya-Syndrom ist oft eine detaillierte neurologische
Diagnostik inklusive Nervenwasseruntersuchung notwendig.

Dank an Priv.-Doz. Dr. med. Nadia Khan (Zurich/Schweiz bzw. Stanfort/USA) fur das Uberlassen der Bildbeispiele.

Konservative Behandlung

Die nicht-operative Behandlung der Moyamoya-Erkrankung besteht oft aus der Verab-
reichung einer thrombozytenaggregations-hemmenden (,blutverdunnenden”) Medika-
tion mit Acetylsalicylsaure (zum Beispiel ASS 100), obwohl - wegen der Seltenheit der
Erkrankung - diese Behandlung nur aufgrund von Erfahrungen, nicht aufgrund bewie-
sener Studienergebnisse angeraten wird. Der Behandlung von vergesellschafteten Er-
krankungen oder Problemen kommt deshalb das Hauptaugenmerk zu. Einige Patienten
mit Moyamoya-Erkrankung oder Moyamoya-Syndrom entwickeln eine Epilepsie. Diese
Erkrankung sollte zusammen mit dem Neurologen behandelt werden und der Patient
sollte lernen, die epileptischen Beschwerden von kurzzeitigen Durchblutungsstorungen
zu unterscheiden. Nach Durchblutungsstorungen des Gehirns kann eine intensive
Krankengymnastik, Sprachtherapie (Logopadie) und ggf. zur Krankheitsverarbeitung
eine Psychotherapie oder das Erlernen von Entspannungsverfahren sinnvoll sein. Be-
sonders wichtig ist es, dass der Patient - unterstutzt durch seinen behandelnden Arzt -
individuelle Faktoren identifiziert, die Durchblutungsstorungen triggern und diese
dann zu vermeiden versucht.

Operative Behandlung

Die Entscheidung fur eine operative Behandlung der Moyamoya-Erkrankung oder des
Moyamoya-Syndroms treffen Sie als Patient gemeinsam mit lhrem Arzteteam auf-
grund von Daten aus Ihrem Krankheitsverlaufes, der Kathetherangiographie, spezieller
MRT-Aufnahmen und der Duplexsonographie (Vasomotorenreserve). Im Alfried Krupp
Krankenhaus besteht langjahrige Expertise sowohl flUr die indirekte wie direkte
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Revaskularisations-OP (direkter Bypass | STA-MCA-Bypass | EC-IC-Bypass), bei der ein
KopfschwartengefaB (Arteria temporalis superficialis) mit HirngefaBen verbunden wird
und so die Blutversorgung des Gehirns verbessert wird.

Empfehlungen fur ein gesundes und aktives Leben mit der Moyamoya-Erkrankung und
dem Moyamoya-Syndrom (angelehnt an die ,Stanfort Lifestyle-Implications", Stanfort
Hospital and Clinics, USA): Ziel unserer Behandlung ist, dass Sie nicht ,trotz", sondern
,mit" der Moyamoya-Erkrankung /| dem Moyamoya-Syndrom ein normales Leben fiih-
ren. Dennoch sind einige Empfehlungen fur einen gesunden und aktiven Lebensstil zu
beachten:

Thrombozytenaggregations-hemmende (,blutverdiinnende”) Medikation

Von den meisten Moyamoya-Spezialisten wird auch nach der erfolgreichen Operation
die dauerhafte Medikation mit Thrombozytenaggregations-hemmenden (,blutverdun-
nenden") Tabletten wie ASS 100 unter der Vorstellung, den Blutfluss zu fordern, emp-
fohlen. Auch wird Frauen von der Einnahme der ,Pille” zur Empfangnisverhtitung we-
gen des damit verbundenen Risikos von Blutplattchen-Gerinnseln abgeraten. Alterna-
tive Methoden der Empfangnisverhuitung sind unproblematisch.

Schwangerschaft

Nach einer erfolgreichen Operation braucht den Patientinnen nicht von einer Schwan-
gerschaft abgeraten zu werden. Bei einer zusatzlichen antiepileptischen Medikation
sollte jedoch vor der geplanten Schwangerschaft der Neurologe zurate gezogen wer-
den. Meist wird empfohlen ASS weiter bis zur 36. Schwangerschaftswoche einzuneh-
men, dies sollte jedoch individuell besprochen werden. Auch sollte individuell geplant
werden, ob die Geburt als Kaiserschnitt oder auf natlrlichem Wege erfolgen sollte und
was bei der Narkose zu beachten ist. Hierbei stehen wir Ihrem Gynakologen gerne fur
Fragen bereit.

Blutdruck-Management

Bei manchen Moyamoya-Patienten ist das Vermeiden von zu niedrigen Blutdruckwer-
ten zur Aufrechterhaltung der Hirndurchblutung erforderlich. Bevor bei lhnen eine
blutdrucksenkende Medikation begonnen werden soll, bieten wir gerne ein Gesprach
mit Ihrem Hausarzt oder Internisten an. Ein zu hoher Blutdruck sollte vorsichtig ge-
senkt werden. Einige Moyamoya-Patienten neigen zu Ohnmachtsanfallen. Versuchen
Sie die Wadenmuskulatur bei langerem Stehen anzuspannen, stehen Sie langsam aus
dem Liegen auf und trinken Sie ausreichend.
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Kopfschmerzen

Kopfschmerzen kbnnen, mussen aber nicht mit [hrer Grunderkrankung zusammenhan-
gen. Immer wenn sich der Charakter Ihrer Kopfschmerzen andert, insbesondere wenn
starke Kopfschmerzen auftreten, sollten Sie Ihre Arzte kontaktieren. Triptane zur Be-
handlung einer Migrane bei Moyamoya-Erkrankung und Moyamoya-Syndrom kdnnen
nicht empfohlen werden. Wenn nach der Operation chronische Kopfschmerzen ver-
bleiben, bieten wir an, mit lhnen eine dauerhafte Kopfschmerz-Therapie zu planen.

Vermeiden einer Kompression der Schlafenregion

Patienten nach einer direkten Bypass-Operation wird angeraten, eine Kompression der
Schlafenregion sowie der Region vor dem Ohr zu vermeiden. Hier sind insbesondere
einengende Brillen, enge Schutzbrillen, Masken und Helme zu vermeiden. Eine be-
stimmte Schlafhaltung ist nicht zwingend erforderlich.

Andere Empfehlungen und Beschrankungen

Wir empfehlen, vom Hochgeschwindigkeits-Achterbahnfahren, vom Sporttauchen und
dem Benutzen von Tauchmasken sowie vom Fallschirmspringen abzusehen. Auch von
der Blutspende wird abgeraten. Patienten sollten stets ausreichend trinken. Taglich
wird zu zwei bis drei Litern nicht-alkoholischer und nicht-koffeinierter Getranke gera-
ten. Von Kontaktsportarten wird in den ersten Wochen nach der Operation abgeraten.
Generell sollte dringlichst auf das Rauchen verzichtet werden, zu Abstinenz-
MaBnahmen beraten wir gern. Auch empfiehlt sich generell ein gesunder Lebensstil,
um das Auftreten zusatzlicher Arteriosklerose zu verhindern.

Gerne betreuen wir Sie mit Ihrer Erkrankung. Neben der ambulanten oder stationaren
Behandlung bieten wir regelmaBig die Teilnahme an Studien an, um das Wissen Uber
diese seltenen Erkrankung zu erweitern. Die gegebenen Informationen oder Ratschlage
konnen eine Arzt-Patienten-Beziehung nur unterstutzen, jedoch niemals das Bera-
tungsgesprach mit ihrem Arzt ersetzen.

Ausfuhrlichere Informationen finden Sie im Patientenratgeber ,Moyamoya-Syndrom
und Moyamoya-Erkrankung” (Autoren: Kramer, Khan, Diesner, Roder, Verlag: Deut-
scher Medizin Verlag, I1SBN 978-3-936525-72-4).

Wir wiinschen lhnen alles Gute

Priv.-Doz. Dr. med. Markus Kramer
Leitender Oberarzt
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Das Moyamoya-Team am Alfried Krupp Krankenhaus in Ruttenscheid:

Klinik fur Neurologie

Chefarzt

Prof. Dr. med. Peter Berlit
Ansprechpartner

Priv.-Doz. Dr. med. Markus Kramer
Leitender Oberarzt

Facharzt fur Neurologie

Stationare Termine
Telefon 0201 434-41430
Ambulante Termine
Telefon 0201-434-41435

Klinik fur Neurochirurgie
Chefarzt

Prof. Dr. med. Rudolf Laumer
Ansprechpartner

Oberarzt Dr. med. Frank Diesner
Facharzte fur Neurochirurgie

Sekretariat
Telefon 0201 434-2568
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