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Definition och forekomst

Moyamoya, [ 67.5, dr en cerebrovaskulédr sjukdom som drabbar hjdrnans blodkarl, vilket kan
leda till recidiverande fokalneurologiska symptom, autonom samt kognitiv paverkan.
Symptomen beror pa progredierande stenos i karotis internas (ICA) intrakraniella del samt 1
proximala MCA och ACA, vilket ger en fokal hypoperfusion. Detta stimulerar angioneogenes
och ett fragilt kirltrad nybildas proximalt om stenoserna. Moyamoyaforéndringar kan vara
associerade med andra tillstdnd som stralbehandling, njurartarstenos, Downs syndrom,
ateroskleros, genomgéangen meningit, sicklecellanemi, sklerodermi m.fl. och bendmns da
moyamoyasyndrom. Moyamoyasjukdom foreligger nir det inte finns nagot associerat tillstand.

Moyamoya ar en ovanlig sjukdom men diagnosticeras i 6kande omfattning. Data fran Patient-
registret i Sverige visade en genomsnittlig incidens 1998-2017 pa 0,063/100 000 och ar. Ar 2018
fanns det 145 personer i landet med diagnos moyamoya, varav knappt 30 {6ljdes pd Karolinska.
Totalt nydiagnostiserades 51 patienter med moyamoya under aren 2013—-18 (Socialstyrelsen).
Sjukdomen dr vanligare hos kvinnor dn hos mén och kan debutera bade i barndomen och i vuxen
alder med incidenstoppar innan 10 érs alder och vid 3040 &rs alder. Moyamoya &r vanligare i
populationer med genetiskt ursprung fran Asien.

Diagnos

Diagnos kodas enligt ICD-10 med 167.5 och preciseras 1 text om det géller moyamoyasjukdom
eller moyamoyasyndrom. Diagnosen baseras pd en kombination av foljande kriterier:

e Forekomst av stenos eller ocklusion av distala ICA och/eller proximala MCA
och/eller proximala ACA

e Forekomst av abnorm utveckling av kollateraler i anslutning till stenoserna eller
ocklusionerna i ndimnda artirsegment.

e Béida diagnoserna moyamoyasjukdom och moyamoyasyndrom kan stillas vid sdvil
uni- som bilaterala fordndringar. Vid unilaterala férandringar krivs dock
konventionell angiografi for definitiv diagnos.

Nationell hogspecialiserad vard

Karolinska US och Akademiska Sjukhuset i Uppsala har i uppdrag att ge nationell
hogspecialiserad vard till patienter med moyamoya. Uppdraget dr definierat i bilaga pa sida 9.
Journalanteckningar frdn ronder, Oppen- och slutenvérdtillfdllen pa Karolinska ges atgirdskod

ZV530 (Nationell hégspecialiserad vard). Arlig kvalitetsrapportering sker till Socialstyrelsen.

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Utredningsgiang hos yuxna

e DT och DTA (med multifasteknik om tillgéngligt) samt DTP (om tillgéngligt) for
initial kartlaggning. MR hjarna (for infarktkartliggning). Dessa utfors i regel pa
inremitterande sjukhus. Harefter stélls remiss till Neurologmottagningen K Solna.
Remissbedomare sorterar vidare till strokejour. Strokejour beddmer om remissen ar
komplett, ombesorjer vb komplettering via kontakt med remittent. Darefter skriver
strokejour remiss till neurologisk vaskuldrrond (fredagar kl 11). Interna fall pa
Karolinska US kan remitteras till ronden av annan vaskulir neurolog (t.ex. avd-OL).

P& neurologisk vaskuldrrond och avdelning Neuro 1 pd K Solna

e Stdllningstagande till om diagnos moyamoyasjukdom eller -syndrom kan stéllas
redan utifrdn inkommet material.

e Stillningstagande till indikation for fortsatt utredning pa K Solna med:

o MR med moyamoyaprotokoll, inklusive MRA och MRP fore och efter iv
injektion Diamox (acetazolamid). Detta ger information om det foreligger fokal
hypoperfusion, respektive bedomning av cerebrovaskulér reserv.

o Digital subtraktionsangiografi (DSA, ’konventionell angiografi”’). DSA av intra-
och extrakraniella cirkulationen ger information om stenosgrad, floden,
kollateraler och eventuell transdural forsorjning, samt kirl som kan bli aktuella
for anastomoskirurgi — vanligen STA- och MCA-grenar.

¢ MR med moyamoyaprotokoll och DSA utfors med fordel under c:a ett dygns
planerad inldggning pd avd Neuro 1 K Solna. Ocksa vid samma tillfalle:

o Utforlig klinisk bedomning inklusive kognitivt status (med bl.a. MMSE via
arbetsterapeut) samt skattning av EQ-5D.
Stéllningstagande till om samsjuklighet ar tillrackligt utredd.

o Erbjudande om provtagning for genetisk utredning om sadan inte redan ar gjord i
hemregion.

e Materialet ovan granskas pa ndstkommande neurologiska vaskuldrrond och beslut tas

om fallet &r lampligt att fora vidare till neurokirurgisk vaskuldrrond for bedomning av
indikation, mojlighet till, och metodval for kirurgi.

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Utredningsgiang hos barn

¢ Anvindning av MR-teknik (inkl MRA, MRP) prioriteras for att undvika stralning vid
DT och DTA. Dessa utfors i regel pd inremitterande sjukhus. Hérefter stélls remiss
till Barnneurologen Karolinska enligt nedan.

e Vid stark misstanke om, eller redan faststilld diagnos av moyamoya (sjukdom eller
syndrom), foredras fallet av barnneurolog pa neurokirurgisk vaskuldrrond fredagar ki
09:00.

e Harvid tas stéllning till DSA och nér det dr utfort, till kirurgisk behandling

e Vid faststidlld Moyamoya bor barnet genomgé Neuropsykiatrisk samt arbets- och
fysioterapeutisk bedomning som baslinje.

e Genetisk utredning erbjuds och samrad sker huruvida detta ombesorjs pa hemsjukhus
eller Karolinska.

Kirurgi

Det huvudsakliga malet med kirurgisk revaskularisering ar att minska risken for ischemiska
hindelser genom att 6ka det cerebrala blodflodet i omrdden med hypoperfusion. Den kirurgiska
behandlingen utgors av direkt och indirekt revaskularisering. Direkt anastomos skapas oftast
mellan arteria temporalis superficialis (STA) och en kortikal gren av MCA. Flera metoder finns
for indirekt revaskularisering, dar malet &r att stimulera en 6kad karlinvaxt i hypoperfunderande
omraden. Direkt och indirekt revaskularisering kan d@ven utforas 1 kombination.

Vilken/vilka metod/er som &r lampligast i det enskilda fallet bedoms pa neurokirurgisk
vaskuldrrond och diskuteras med patienten. For beslut vigs ett stort antal faktorer samman,
déribland anatomiska forutséttningar, tidsforlopp hos sjukdomen, distribution av tidigare
infarkter/blodningar, hypoperfunderade omraden, samsjuklighet och funktionsstatus, och dvriga
specifika omstandigheter som paverkar potentiell nytta respektive komplikationsrisk.

Lakemedel

e Det finns ingen idag kidnd botande eller bromsande likemedelsbehandling for
moyamoyasjukdom och -syndrom.

e Acetylsalicylsyra (T. Trombyl 75 mg x 1) rekommenderas livslangt efter
TIA/cerebral infarkt vid moyamoya och efter kirurgisk revaskularisering.

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Blodtryck

Manga patienter med moyamoya har fokal cerebral hypoperfusion och risk for stroke vid
blodtrycksfall. Behandling med antihypertensiva (om indikation foreligger) bor ske med
forsiktighet, under skérpt kontroll (t.ex. inledas inneliggande och f6ljas med 24 tim-
blodtrycksmétning i hemmet) och skotas 1 ndra samrad med vaskuldr neurolog / barnneurolog.
Dehydrering skall undvikas. Vid forsémring av moyamoya-associerade symptom (t.ex. 6kad
TIA-frekvens) rekommenderas utsittning av antihypertensiva. I vissa fall kan midodrin (alfa-
adrenerg agonist) och fludrokortison (Florinef) rekommenderas.

Rehabilitering
Rehabilitering efter stroke genomfors vid behov pé sedvanligt sitt enligt rutiner for strokevard.

Efter operation pa K Solna sker i regel fortsatt slutenvards- och eventuell
oppenvardsrehabilitering inom hemregionen.

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Uppfoljning

Opererade patienter

Inneliggande postop: kontroll med DT + mDTA

3 méanader: dterbesdk hos neurokirurg pa K Solna (vid patientens 6nskemaél p.g.a.
langt reseavstand: videobesdk)

6 méanader: ett dygns elektiv inldggning Neuro 1/Plan 10 Barn K Solna for MR med
MRA, MRP inklusive hos vuxna acetazolamid-provokation, samt DSA
(konventionell angio), samt klinisk neurologisk, kognitiv och EQ-5D-beddmning

1 &r — 10 ar (eller langre enl 6k): arligt kliniskt dterbesok i hemregion

TCD/Duplex av bypass MCA-STA och intrakraniella storkédrl i samband med arligt
aterbesok om expertis finns.
3 &r: MR med MRA, MRP i hemregion

10 ar: MR med MRA, MRP i hemregion
20 ar: MR med MRA, MRP i hemregion

Icke-opererade patienter

1 ar efter initial utredning och diagnos: MR med MRA och MRP i hemregion

1 &r — 10 ar (eller langre enl 6k): arlig klinisk uppfoljning 1 hemregion, vid behov med
kognitiva test. Denna bedomning, eller patientinitierad kontakt mellan besdken,
utloser fornyad avbildning och vb remiss till K Solna.

TCD/Duplex av intrakraniella storkérl 1 samband med érligt aterbes6k om expertis
finns.
3 ar: MR med MRA, MRP i hemregion

10 &r: MR med MRA, MRP i hemregion
20 ar: MR med MRA, MRP i hemregion

Patienter med unilateral moyamoya (sjukdom eller syndrom)

Utover ovanstdende, tilldgg av:

Arlig DTA (idealt med multifasteknik) eller MRA for att monitorera avseende
utveckling av moyamoya dven pa den tidigare friska sidan. Detta i 5 ar.

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Kontaktuppgifter

NHV-koordinator vuxen (ssk): 072-5841909 samt 072-5955789
NHV-koordinator barn och ungdomar (ssk): 08-123 776 39

Ansvarig sekreterare for specialistvardsremisser vuxen: 08-123 764 75
Ansvarig sekreterare for specialistvardsremisser barn: 08-123 774 74

Akuta drenden (endast sjukvéardspersonal)

Vuxen: regional strokejour (HASTA-jour), dygnet runt: 08-123 761 00
Barn: barnneurokonsult alla dagar i veckan kl 08-22 via véxeln 08-123 700 00

For patientgruppen ansvarig liakare

Vuxenneurologi: Michael Mazya, bitr. 6verldkare, docent, patientflodesansvarig PF Stroke
Barn- och ungdomsneurologi: Anna Ekesbo-Freisinger, dverldkare, sektionschef
Remisser for vuxna skickas till

Neurologmottagningen

Karolinska Universitetssjukhuset

QD62, Karolinska viagen 37A

17176 Stockholm

Remisser for barn och ungdomar t.o.m. 17 ar skickas till

Barnneurologimottagningen

Karolinska Universitetssjukhuset

QC82, Karolinska vigen 37A
17176 Stockholm

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes. Jt
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Definition av nationell hogspecialiserad vard vid moyamoya

Bilaga 1. Definitionen av viss vard
vid moyamoya sjukdom och

syndrom

Vard som ingdr i NHV-definitionen

Beslut

Socialstyrelsen beslutar att viss vard vid moyamoya sjukdom och syndrom ska
utgdra nationell hdgspecialiserad vard, enligt tabellen nedan, och bedrivas vid

tva enheter 1 Sverige.

9(9)

Diagnos

Avgrdnsning

Patienter med moyamoya

sjukdom och moyamoya
syndrom.

Patienter med misstankt
moyamoya, ddr diagno-
sen inte kan stallas pd lo-

for:

Ska remitteras till en nationell hdgspecialiserad vardenhet

«  multidisciplinér beddmning
beslut om behandling och eventuell kirurgisk be-

handling

« uppfdljningsplan och viss hdgspecialiserad uppfdlj-

ning.

Ska remitteras till en nationell hdgspecialiserad vardenhet
for hogspecialiserad utredning.

kalt eller regionalt sjukhus.
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