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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
,ﬂ} \ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAIJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHE]%ITCHEURS MEDECINS

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier. Février et Décembre 1987
Pr. AJTANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZ AD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne



Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie

Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENY AHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique

Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie

Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique

Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur ERSM

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie



Pr. SEFIANI Abdelaziz
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’ barek*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALT*

Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB El Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation



Pr.
Pr.

TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El1 Hassan
HSSAIDA Rachid*
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil

Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MIKDAME Mohammed*

. MOHSINE Raouf

. NOUINI Yassine

. SABBAH Farid

. SEFIANI Y asser

. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

.EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

. EL MANSARI Omar*

. FILALI ADIB Abdelhai
.HAJJI Zakia

. IKEN Ali

. JAAFAR Abdeloihab*

. KRIOUILE Yamina

. LAGHMARI Mina

. MABROUK Hfid*

. MOUSSAOQUI RAHALI Driss*
. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
. NAITLHO Abdelhamid*

. OUJILAL Abdelilah

. RACHID Khalid *

. RAISS Mohamed

. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem®*

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie



Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENY ASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina*

Pr. HAJJI Leila
Pr. HESSISSEN Leila

Pr. IDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NTJAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*
Pr. AKJOU]J Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
O.R.L
Biophysique



Pr

. BOUHAFS Mohamed El Amine
. BOULAHY A Abdellatif*

. CHENGUETI ANSARI Anas
. DOGHMI Nawal

. ESSAMRI Wafaa

. FELLAT Ibtissam

. FAROUDY Mamoun

. GHADOUANE Mohammed*
. HARMOUCHE Hicham

. HANAFI Sidi Mohamed*

. IDRISS LAHLOU Amine*

. JROUNDI Laila

. KARMOUNI Tariq

. KILI Amina

. KISRA Hassan

. KISRA Mounir

. LAATIRIS Abdelkader*

. LMIMOUNI Badreddine*

. MANSOURI Hamid*

. OUANASS Abderrazzak

. SAFI Soumaya*

. SEKKAT Fatima Zahra

. SOUALHI Mouna

. TELLAL Saida*

. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJII Larbi*
AMMAR Haddou*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOQOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie



Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU El hachmia

Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham#*

Pr. BELY AMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*

Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiéne

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique



Pr.

Pr

. DOGHMI Kamal*

. EL MALKI Hadj Omar

. EL OUENNASS Mostapha*
. ENNIBI Khalid*

. FATHI Khalid

. HASSIKOU Hasna *

. KABBAJ Nawal

. KABIRI Meryem

. KARBOUBI Lamya

. L’KASSIMI Hachemi*

. LAMSAOQOURI Jamal*

. MARMADE Lahcen

. MESKINI Toufik

. MESSAOUDI Nezha *

. MSSROURI Rahal

. NASSAR Ittimade

. OUKERRALJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *
. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
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profiter de votre savoir et de vos compétences professionnelles qui
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Nous espérons étre dignes de votre confiance, et vous
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Je vous remercie de la spontanéité et de la simplicité avec
lesquelles vous avez accepté de juger ce travail.

Depuis que j'ai eu ["honneur de vous connaitre alors que
J étais en premiére année, votre probité au travail, votre
dynamisme et votre sens de responsabilité n’ont cessé de nous
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Nous avons trouvé aupreés de vous la conseillere qui nous a
recus et soutenus en toutes circonstances avec sympathie,
sourire et bienveillance.
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INTRODUCTION




La maladie de Moya-Moya (MMM) est une maladie progressive qui affecte la
vascularisation cérébrale, rare et encore d’étiologie inconnue, caractérisée par 1’occlusion
bilatérale des arteres carotides internes et de leurs principales branches au sein du Polygone
de Willis. Cette occlusion artérielle est compensée grace au développement spontané d’un

riche réseau vasculaire collatéral a la base du cerveau.

« Moya-Moya » est un terme japonais, signifiant « nuage de fumée », li¢ a I’aspect
artériographique initialement décrit du réseau collatéral de la base du cerveau, caractéristique
de la maladie.

La maladie de Moya-Moya a été décrite pour la premiere fois en 1957 au Japon, par
Takeushi et Shimizu, en tant qu’hypoplasie bilatérale des artéres carotides internes, mais ne

fat nommée Moya-Moya qu’en 1969 par Suzuki et Takaku (1).

Bien qu’elle soit plus fréquente en Asie de I’Est, essentiellement au Japon, la maladie
de Moya-Moya survient chez diverses populations a travers le monde, avec une prédominance
féminine et une répartition bimodale de la maladie formant deux pics de fréquence, le premier
chez les enfants vers ’age de 5 ans et le second chez les adultes a 40 ans. La plupart des cas

de Moya-Moya sont sporadiques, mais environ 10 % des cas ont des antécédents familiaux

).

Les caractéristiques cliniques de la maladie de Moya-Moya sont trés polymorphes,
représentées principalement par des manifestations ischémiques chez I’enfant et des

manifestations hémorragiques chez I’adulte.

Le diagnostic de la maladie de Moya-Moya repose sur I’angiographic cérébrale, qui
montre une sténose avec un flux diminué dans les arteres carotides internes, associée a la
formation d’un réseau collatéral proéminent a la base du cerveau donnant ’aspect en « nuage

de fumée » (3).

L’évolution spontanée de la maladie met en jeu le pronostic neurologique et vital du
patient, par la répétition d’accidents ischémiques chez I’enfant, ainsi que la gravité des
hémorragies intracraniennes survenant a I’age adulte. Leur identification permet un diagnostic
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positif précoce et une amélioration du pronostic neuro-intellectuel grace a une prise en charge

neurochirurgicale rapide et adaptée (1).
Le pronostic est d’autant plus sombre que le début des symptomes est précoce.

Compte-tenu de la rareté de cette pathologie et de sa présentation clinique trés
polymorphe, le but de notre travail est de discuter, a la lumiere de la littérature, les
particularités d’un cas clinique de la maladie de Moya-Moya chez un petit garcon de 5 ans,
admis au Service des Urgences Pédiatriques de I’Hopital d’Enfants de Rabat pour un état de
mal épileptique. Le diagnostic de la MMM a été fait sur la base de 1’angiographie cérébrale.

En se basant sur ce cas clinique et une revue de la littérature, nous avons fixé comme

objectifs de :

> Décrire les caracteristiques épidémiologiques et cliniques de la MMM.
> lllustrer ses différents aspects en imagerie radiologique.

> Expliquer les différents moyens thérapeutiques et leurs indications.

» Définir le pronostic de la maladie ainsi que son mode eévolutif.



<)

PATIENT ET
METHODES




I- CAS CLINIQUE :

Les données cliniques et paracliniques concernant le cas clinique exposé dans cet
ouvrage ont été portées a notre connaissance par notre rapporteur de thése, Madame le
Professeur BENJELLOUN DAKHAMA, Professeur de pédiatrie a 1’hopital d’enfant de
Rabat.

Nous avons donc pu extraire, en respectant le secret professionnel naturellement di au

patient, les informations nécessaires a 1’é¢tude de son dossier.

Il s’agit de I’enfant Y.B, &gé de 5 ans, issu de parents non consanguins, originaire et
habitant Rabat, admis au service des urgences pédiatriques pour un état de mal convulsif.

Ses antécédents sont marqués par la notion de plusieurs épisodes d’hémiparésie gauche
et de malaises vagaux avant I’age de 3 ans, pour lesquels des bilans a visée étiologique et des

EEG revenaient sans particularité.

Il a un bon développement psychomoteur et il est correctement vacciné selon le PNI. 11
n’est pas noté d’épisodes infectieux a répétition. Il n’y a pas de maladie congénitale ni de cas

similaire dans la famille. Pas de notion d’épilepsie familiale.

Le début de la symptomatologie remonte a trois heures avant son admission par

I’installation brutale d’une hémiparésie gauche avec troubles de 1’¢locution.

L’examen clinique a I’admission a objectivé un enfant en bon état général. Il est
conscient (GCS a 15), apyrétique (tempeérature a 37°) et a des conjonctives normocolorées. Le
patient est stable sur le plan hémodynamique et respiratoire, avec une tension artérielle a 10/6,
une fréquence cardiaque a 90 battements/minute et une fréquence respiratoire a 25

cycles/minute.

Il a un poids a 21 Kg, une taille a 1m05 et un périmétre cranien a 51 cm (valeurs

normales pour ’age de I’enfant).



L’examen neurologique objective une marche normale, une force musculaire
conservée, un tonus normal, des réflexes ostéotendineux présents et symétriques et une

sensibilité conservée. L’examen des paires craniennes est normal.

L’examen cardiovasculaire retrouve des bruits du coeur normaux et ne note pas souffle.

Les pouls périphériques sont présents et symétriques.
L’examen cutanéo-muqueux ne décéle pas de taches café au lait.
Le reste de I’examen clinique est sans particularité.

Devant I’état de mal épileptique un bilan a été fait, comportant :
» Un bilan biologique comprenant une NFS, un taux de plaquettes et un ionogramme

sanguin qui se sont révélés sans particularité.

» Un EEG de veille sommeil (Figure 1), celui-ci montre :
- Un tracé de sommeil bien organisé, stable, régulier et symétrique.
- De rares pointes lentes en frontal droit, sans signe de généralisation
- Un test d’activation SLI (stimulation lumineuse intermittente) sans effets.
- Le patient s’est réveillé au cours de I’enregistrement et son activité de veille s’est
averée sans anomalie.
- Au total: Il s’agit d’un tracé de sommeil normal avec quelques éléments

paroxystiques en frontal droit, sans signe de genéralisation ou de souffrance.

Figure 1 : EEG réalisé chez notre patient
Rares éléments paroxystiques en frontal droit, sans signe de généralisation ou de souffrance.
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» Une TDM cérébrale qui objective :
- L’absence d’anomalie de densité parenchymateuse a I’étage sus ou sous-tentoriel,
- Un systéme cisterno-ventriculaire de taille et de morphologie normales,
- Un corps calleux de morphologie normale,
- Et une ligne médiane en place.

- Au total, la TDM cérébrale est sans particularité.

> Une IRM cérébrale (Figure 2 : IRM réalisée chez notre patient

» Hypertrophie des artéres perforantes lenticulo-striées prédominant a droite.qui
montre une anomalie vasculaire de la base du cerveau a type d’une hypertrophie en réseau
a I’origine des artéres perforantes lenticulo-striées prédominant a droite.

- Au total, PIRM cérébrale objective une hypertrophie des arteres perforantes
lenticulo-striées prédominant a droite.

Figure 2 : IRM realisée chez notre patient
Hypertrophie des artéres perforantes lenticulo-striées prédominant a
droite.




» Une angiographie cérébrale (Figure 3) qui révéle :

Une absence d’opacification de la terminaison des deux carotides internes en aval des
arteres cérébrales postérieures, avec développement d’un trés fin réseau artériolaire
anastomotique réalisant un aspect en « nuage de fumée » au niveau du polygone de
Willis.

Ces anastomoses assurent une prise en charge modérée des segments M1 (de I’artére
cerébrale moyenne) a droite, M1 et Al (de I’artére cérébrale antérieure) a gauche, avec
un léger ralentissement circulatoire.

A noter I’absence d’opacification du segment Al droit (agénésie ?).

Les cérébrales postérieures assurent une prise en charge modérée des branches des
cérébrales antérieures a contre-courant via les péri-calleuses postérieures et les
anastomoses cortico-pie-mériennes.

Le retour veineux est sans anomalie.

-> Au total, angiographie cérébrale met en évidence un aspect en faveur de Moya-

Moya.

Figure 3 : Angiographie cérébrale réalisée chez notre patient
Mise en évidence de 1’aspect en faveur de Moya-Moya.




En I’absence d’indication neurochirurgicale, le traitement consiste en des antiagrégants

plaquettaires et un antiépileptique.

L’évolution est stable, sans retentissement sur 1’état neurologique ni nouvel épisode

cerébro-vasculaire, sur une période de suivi de 8 mois.



Il- REVUE DE LA LITTERATURE :

1- Collecte des données :

Les recherches concernant les données issues de la littérature ont été réalisées avec les
mots-clés suivants : maladie de Moya-Moya, Moya-Moya Disease et Spontaneous Occlusion
of the Circle of Willis.

Ces mots-clés ont tout d’abords été utilisés seuls puis en association (AND) avec «
pathology, prevalence, diagnosis, treatment, prognosis, on the focus on the child, in the
childhood ».

Les bases de données consultées étaient: Medline, PubMed, EM Consult et
ScienceDirect, en utilisant les mots-clés sus-cités. Les recherches plus exquises sur
I’étiopathogénie et la génétique ont été réalisées en ligne via Internet pour compléter les

données manquantes.

Nous avons approfondi notre recherche en passant en revue la bibliographie de chaque article
ou document sélectionné puis en prenant connaissance des articles considérés utiles pour

notre sujet.

Les investigations ont été menées sans limitation temporelle, en langues francaise et

anglaise.

2- Sélection des données

Les articles ainsi trouvés ont été lus dans leur intégralité, puis leur pertinence a été
évaluée par rapport au sujet de notre these. Apres avoir éliminé les articles ne répondant pas
aux criteres, 163 articles ont été inclus dans I'évaluation finale, dont nous avons extrait les

informations pertinentes pour la rédaction de notre travail.
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DISCUSSION




Partie 1 : DEFINITION

La maladie de Moya-Moya est une pathologie cérébro-vasculaire chronique, rare et
d’étiologie inconnue. Elle est définie a I’angiographie cérébrale par une sténose progressive
voire une occlusion bilatérale des portions terminales des artéres carotides internes supra-
clinoidiennes et des portions proximales des artéres cérébrales antérieures et moyennes, avec
développement spontané d’un riche réseau collatéral a la base du cerveau, en « en nuage de
fumée », permettant de compenser 1’ischémie cérébrale secondaire a ce blocage artériel
(Figure 4) (4).

E ; :
ACA X
MCA
L
™ ICA

\

Figure 4 : Angiographie cérébrale d’un sujet normal (A) et d’un patient atteint de Moya-
Moya montrant I’aspect classique en « nuage de fumée » (B)

A : Angiographie cérébrale B : Vue latérale de la circulation cérebrale (6).
normale (5). Occlusion de I’ACI (fleche rouge) avec

MCA : Artere cérébrale développement d’un riche réseau collatéral (fleches
moyenne bleues), donnant 1’aspect classique en « nuage de
ACA : Artére cérébrale fumee » (cercle rouge), ainsi que des collatérales a
antérieure la surface du cerveau (fléeches vertes) permettant de

ICA : Artére carotide interne  compenser le blocage artériel.

Il est important de distinguer la Maladie de Moya-Moya, forme primaire de la maladie,
isolée, du Syndrome de Moya-Moya qui est secondaire, pouvant étre associé a de multiples
pathologies.

- Par définition, la maladie de Moya-Moya est primaire ou idiopathique, survenant en
dehors d’un contexte pathologique, isolée et I’atteinte est bilatérale.

- Le syndrome de Moya-Moya, est secondaire a des affections locales ou générales,
notamment 1’athérosclérose, la neurofibromatose de Type 1, la trisomie 21, la drépanocytose,
’artérite infectieuse ou post-radique (pour une tumeur cérébrale ou ORL) et ne touche qu’une

seule carotide.
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Partie 2 : RAPPEL ANATOMIQUE — ANGIOGRAPHIQUE

Le cerveau représente environ 2 % de la masse totale de 1’organisme humain et recoit
15 % du débit cardiaque avec une consommation de 20 % des apports en oxygene. Pour
assurer les importants besoins énergétiques de I’encéphale (tronc cérébral, cervelet et cerveau),
la vascularisation artérielle, de type terminale, est assurée par deux systémes artériels naissant
des troncs supra-aortiques : le systeme carotidien en avant et le systéme vertébro-basilaire en

arriere.

L’intérét de la connaissance de la vascularisation de I’encéphale est représenté par la

fréquence élevée de la pathologie vasculaire cérébrale (AVC ++).

Pour prendre en charge I’ischémie cérébrale, une connaissance approfondie de
I’anatomie de la vascularisation cérébrale est un élément indispensable. Elle permet de
comprendre au mieux les risques et le pronostic de dommages cérébraux liés a une ischémie
donnée. Elle permet également d’envisager les possibilités thérapeutiques en particulier en
phase aigiie, allant de la revascularisation artérielle d’une sténose, en passant par la gestion
hémodynamique pour recruter de réseaux de suppléance du polygone de Willis ou des

anastomoses distales sous-piales.

I- LE SYSTEME CAROTIDIEN :

Le systeme carotidien est formé par les deux arteres carotides interne (ACI), dont
chacune prend naissance au niveau de la bifurcation de I’artére carotide commune en regard

de C4, dans la région latérale du cou.

La carotide commune droite nait du tronc artériel brachiocéphalique (TABC), alors que
la carotide commune gauche nait directement de la crosse aortique. Ces deux vaisseaux
cheminent médialement a la veine jugulaire interne et antérieurement au rachis puis
bifurquent au niveau de la quatriéme vertebre cervicale (C4) pour donner les artéres carotides

externe et interne (Figure 5).
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La carotide interne vascularise le cerveau tandis que la carotide externe vascularise la

face.

. artere carotide interne droite

: artere carotide externe gauche

. bifurcation carotidienne

. artere carotide commune gauche
. artere carotide commune droite

: tronc artériel brachio-céphalique
. crosse aortique

~N o OB W DN B

Figure 5 : Bifurcation carotidienne et Origine des deux arteres carotides
primitives droite et gauche

1- Trajet et branches collatérales de ’artére carotide interne :

Au cours de son trajet, I’ACI présente 5 segments (Figure 6) :

- Unsegment cervical C1.

- Un segment intra-pétreux C2 qui donne I’artére du canal ptérygoidien et 1’artére
carotico-tympanique.

- Un segment intra-caverneux C3, le siphon carotidien, il dessine un «S» de profil et il
donne le tronc méningo-hypophysaire et le tronc inféro-latéral.

- Un segment supra-caverneux C4, lui-méme divisé en deux segments, clinoidien (de
siege intra-dural) et supra-clinoidien. Il donne [I’artére ophtalmique, premiére

collatérale supra-caverneuse de I’ACI.
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ACoPost

Avant
P| Droit Figure 6 : Segmentation de ’artére carotide interne (ACI)
A : Vue supérieure de la base | B : Segmentation de C : Segmentation de
du créne : segmentation de I’ACI : vue de profil (8). |1’ACI sur une angio-
I’ACI gauche (7). IRM (8).
1 : Processus clinoide antérieur  AOph : Artere ophtalmique C1 : Segment cervical
2 : Dos de la selle turcique ACoPost : Artere C2 : Segment intra-pétreux
3 : Partie pétreuse de 1’os communicante postérieure C3 : Segment intra-caverneux
temporal C4 : Segment supra-caverneux

2- Terminaison de artére carotide interne :

L’ACI se termine a la base du cerveau, en dehors du chiasma et en regard de I’espace
perforé antérieur, ou elle se divise en 4 branches terminales (Figure 7) :
- L’artére cérébrale antérieure
- L’artére cérébrale moyenne ou sylvienne
- L’artére choroidienne antérieure
- L’artére communicante postérieure

. Artére carotide interne

. Artére cérébrale antérieure

. Artére communicante postérieure
. Artére choroidienne antérieure

. Artére cérébrale moyenne

. Gyrus para-hippocampique

. tractus ou bandelette optique

. artére basilaire

. artére cérébrale postérieure

© 00 NO Ol & WDN -

Figure 7 : Branches terminales de I’ACI sur la face ventrale du cerveau (7)
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a- Artere cérébrale antérieure :

L’artére cérébrale antérieure (ACA) est la premiére branche terminale de I’ACI, elle
peut étre divisée en 5 segments (Figure 8) :
- Le segment Al : segment horizontal ou pré-communiquant, avant la communicante
antérieure.
- Le segment A2 : segment vertical ou post-communicant
- Le segment A3 : distal
- Les segments A4 et A5 (péricalleux)

L’ACA donne I’artere centrale longue de Heubner, les branches destinées aux

bandelettes optiques et les branches perforantes centrales courtes.

Les deux ACA sont anastomosées par l'artére communicante antérieure.

Al : Segment horizontal ou pre-
communiquant

A4 A5

, e
AR

ACA : branches corticalg

A2 : Segment vertical ou post-
communicant

Al=précommunicant

? A3 : Segment distal

L4 A4 et A5 . Segments péricalleux

Figure 8 : Segmentation de ’ACA sur des coupes angiographiques en
reconstructions (8)

ACA: 5 segments

b- Artére cérébrale moyenne ou sylvienne :

L'artere cérébrale moyenne (ACM) peut étre divisée en 4 segments (Figure 9) :
- Le segment M1 : segment horizontal ou basal
- Le segment M2 : insulaire
- Le segment M3 : operculaire

- Le segment M4 : cortical

L’ACM donne les artéres lenticulo-striées et les branches corticales.
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Figure 9 : Segmentation de I’artére cérébrale moyenne

A : Schéma montrant la B : Les différents segments de ’ACM
segmentation de ’artére sur une angiographie cerébrale (8).
cérébrale moyenne (7). M1 : Segment horizontal ou basal

1 : Arteres lenticulo-striées M2 : Segment insulaire

2 . Artére récurrente de Heubner M3 : Segment operculaire

3 : Artere cérébrale antérieure M4 : Segment cortical

c- L’artére choroidienne antérieure :

L’artére choroidienne antérieure nait directement de la carotide interne du segment

supra-caverneux, juste au-dessus de l'artere communicante postérieure (Figure 10).

d- L’artére communicante postérieure :

L’artére communicante postérieure, derniere branche terminale de I’ACI, nait du
segment supra-caverneux et joue un role fonctionnel tres important car elle anastomose le
systeme carotidien (ACI) au systéme vertébro-basilaire (artere cérébrale postérieure. Elle
donne les branches thalamo-perforantes antérieures (Figure 10).

. .

Figure 10 : Vue de profil d’une angiographie carotidienne montrant I’artére choroidienne

antérieure et I’artére communicante postérieure (8)
1 : Artére choroidienne antérieure 2 : Artére communicante postérieure
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I1- LE SYSTEME VERTEBRO-BASILAIRE :

1- Origine et trajet du systéme vertébro-basilaire :

Le systéeme vertébro-basilaire est constitué des deux artéres vertébrales qui fusionnent
en avant du bulbe rachidien pour former une artere unique, le tronc basilaire. 1l vascularise la

partie postérieure du cerveau.

Les deux artéres vertébrales sont issues dans 90% des cas des arteres sous-clavieres,
elles-mémes issues du tronc brachiocéphalique a droite et directement de 1’aorte ascendante a
gauche (Figure 11). Elles ont un rapport étroit avec les vertébres cervicales puisqu’elles
longent le rachis en traversant les foramens transversaires a partir de la sixiéme vertébre
cervicale (C6), puis contournent les parties latérales de I’atlas avant d’entrer dans le crane par

le foramen magnum (Figure 12).

1 : Artéres vertébrales droite et gauche

2 : Artére sous-claviere gauche

3 : Crosse aortique

4 : TABC

Figure 11 : Troncs supra aortiques et origine des arteres vertébrales droite et
gauche : vue de face

A Pintérieur de la fosse cranienne postérieure, elles cheminent a la face antérolatérale
du bulbe et fusionnent au niveau du sillon bulbo-protubérantiel pour donner naissance au
tronc basilaire, axe de la vascularisation du tronc cérébral et de la région caudale des

hémispheres.
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La segmentation artérielle vertébrale est divisée 4 segments (Figure 12) :
- Le segment VO : ostium vertébral
- Lesegment V1 : segment cervical (segment extra-0sseux)
- Lesegment V2 : segment transversaire C6 a C2
- Le segment V3 : boucle vertébrale (segment C2-C1)

- Le segment V4 : segment terminal intracranien (segment intra-dural)

V4

V3

V2

Nivcau
C6

VO : Ostium vertébral

V1 : Segment cervical

V2 : Segment transversaire
V3 : Boucle vertébrale

V4 : Segment terminal
intracranien

C6 : 6° vertébre cervicale
1 : Tronc basilaire

Figure 12 : Segmentation de I’artére vertébrale
A : Dessin schématique de face montrant 1’ostium vertébral et la segmentation
vertéebrale

: Segmentation de ’artére vertébrale : vue de face (7).

: Segmentation de I’artére vertébrale : vue de profil (7).

: Dessin schématique des différents segments des deux artéres vertébrales (8).

: Dessin angiographique des différents segments des deux artéres vertébrales (8).

moOw

19




2- Branches collatérales du systéme vertébro-basilaire :

Les artéres vertébrales donnent des collatérales uniqguement au niveau intracranien :
I’artére spinale antérieure, des rameaux perforants pour le bulbe rachidien et I’artére
cerébelleuse postéro-inférieure (PICA) destinée a la face latérale du bulbe et a la face
inférieure du cervelet (Figure 13).

Le tronc basilaire donne des rameaux perforants destinés au bulbe et a la protubérance,

I’artére cérébelleuse moyenne ou antéro-inférieure (AICA) et I'artére cérébelleuse supérieure
(ACS) (Figure 13).

3- Branches terminales du tronc basilaire :

Le tronc basilaire chemine dans la gouttiére basilaire et se termine a la jonction de la
protubérance annulaire et du mésencéphale, en se divisant en deux paires de vaisseaux : d’une
part les arteres cérébelleuses supérieures, de I'autre les artéres cérébrales postérieures
(Figure 13).

Tronc A. A cérébelleuse
basilaire cérébrale érieure

a. perf du pont
a. basillaire

AICA

a.vertébrale

a.spinale ant ¢
PICA §
*
A
rcd
3

Figure 13 : Schémas du systéme vertébro-basilaire et ses branches collatérales et
terminales (7)

A. vertébrale
\ A. spinal

1. Thalamus 5. Nerf |11 8. Nerfs VII et VIII
2. Nerf optique 6. Nerf V 9. Nerfs mixtes
4. Pédoncule cérébral 7. Nerf VI
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L’ACP est divisée en 4 segments (Figure 14) :
- Unsegment P1 (précommunicant)
- Un segment P2 (ambiant)
- Un segment P3 (quadrigéminal)
- Un segment P4 (calcarin)

b §ACP

£ 8 ‘ =

Figure 14 : Segmentation de I’ACP sur une coupe angiographique vue de face (8)

I11- POLYGONE DE WILLIS :

Le Polygone de Willis, ou Cercle artériel de la base du cerveau, est un systeme
anastomotique réunissant les circulations antérieures et postérieures homo et controlatérales.
Il réunit d’une part les systémes carotidiens et vertébro-basilaire et d’autre part les deux
systéemes carotidiens internes droit et gauche. En permanence, le polygone de Willis permet

de suppléer des défaillances carotidiennes ou vertébrales pour une vascularisation homogeéne.

C’est un cercle artériel fermé, qui n’est complet que dans 30 % des cas, il est le sicge

de grandes variations anatomiques.
Le polygone de Willis a sept cotés que 1’on peut considérer en 4 segments (Figure 15) :

1- Un segment antérieur :

Formé par les deux arteres cérébrales antérieures, branches terminales des arteres
carotides internes, en regard de I'espace perforé antérieur et en dehors du chiasma optique et

par I'artere communicante antérieure. L'artére cérébrale antérieure se dirige en avant et en
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dedans, surcroise le nerf optique pour rejoindre son homologue par l'artére communicante
antérieure en avant du chiasma optique. Elle passe ensuite dans la scissure interhémisphérique
et chemine le long du bec du corps calleux, puis se ramifie a la face médiale des lobes
frontaux et pariétaux. Elle irrigue les cortex moteur et sensitif correspondant au membre

inférieur.

2- Un segment postérieur :

Formé par les artéres cérébrales postérieures, branches terminales du tronc basilaire,
en regard de l'espace perforé postérieur. Les arteres cérébrales postérieures contournent la
face latérale du mésencéphale et précroisent les bandelettes optiques, avant de se terminer

dans le sillon calcarin. Elles se distribuent a la face inférieure du lobe temporal et occipital.

3- Deux segments latéraux :

Chaque segment latéral est forme par I'artére communicante postérieure qui nait de la
carotide interne et se dirige en arriere en croisant la face inférieure de la bandelette optique

pour faire anastomose avec l'artere cérébrale postérieure.

= Au total :
Le polygone de Willis (souvent heptagone) est forme :

- Enavant, par les deux cérébrales antérieures et la communicante antérieure,
- De chaque coté, par les deux communicantes postérieures,
- Etenarriere, par les deux cérébrales postérieures.

Les changements observés dans la MMM se produisent au niveau des portions
terminales des arteres carotides internes. Les arteres cérébrales adjacentes cerébrales

antérieures et moyennes peuvent étre affectées dans certains cas.
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Figure 15 : Pol

gone de Willis

A : Artéres du Polygone de Willis

(Figure extraite de Gray’s Anatomy,
37° édition).

B : Vue supeérieure de la base du crane
montrant les différentes structures
vasculaires du polygone de Willis (7).

1 A. cérébrale antérieure

2 A. carotide interne

3 A. communicante
postérieure

4 Tronc basilaire
5 A. communicante antérieure

6 A. cérébrale
moyenne

7 A. cérébrale
postérieure

8 A. vertébrale

9 A. ophtalmique

10 A.
choroidienne
antérieure

11 A. cérébelleuse
supérieure

12 AICA

13 PICA

14 A. spinale antérieure
15 A. pontiques
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Partie 3 : HISTORIQUE

La maladie de Moya-Moya a été décrite pour la premiére fois au Japon en 1955, lors de
la 14° réunion annuelle de la Société Japonaise de Neurochirurgie, en tant « qu’hypoplasie
bilatérale des artéres carotides internes » ou « Hypoplasia of the bilateral internal carotid
arteries », par les deux médecins Takeushi et Shimizu qui ont ensuite publié leur cas dans «

Journal Brain Nerve » en 1957 (9).

Dans la méme année, Kudo a publié dans le méme journal un article intitulé "un cas
d'hypoplasie du polygone de Willis" (10). Par la suite, avec le développement de
I’angiographie cérébrale, quelques cas de la maladie de Moya-Moya ont été signalés de fagon
sporadique au Japon. A cette époque, l'occlusion bilatérale des arteres carotides et la
formation d’un réseau vasculaire anormal & la base du cerveau ont été considérés comme des

anomalies congénitales, une hypoplasie ou une tumeur vasculaire (9).

Ce n’est quen 1963, lors 22° réunion annuelle de la Société Japonaise de
Neurochirurgie, que Suzuki et al. ont conclu, en rapportant six cas de la maladie de Moya-
Moya, que les artéres neoformées au niveau de la base du cerveau étaient des vaisseaux
collatéraux secondaires a une sténose des arteres carotides internes acquise et progressive.
Depuis, différents rapports ont suivi jusqu’a la découverte en 1969 de I’aspect angiographique
« en nuage de fumeée », dit Moya-Moya en japonais, qui est due a Suzuki et Takaku, d’ou le

nom de la maladie (11).

En 1968 et 1969, Nishimoto, Kudo et Takeuchi, ainsi que Suzuki et Takaku, ont publié
leurs études dans la littérature anglaise, ce qui a grandement contribué a la reconnaissance de
la maladie de Moya-Moya dans le monde entier. Ces auteurs ont egalement décrit les six
étapes de progression angiographique de cette maladie, du stade 1, correspondant au
rétrécissement de l'artére carotide, au stade 6 ou se développe un réseau vasculaire anormal au

niveau de la base du crane avec 1’aspect angiographique dit en « nuage de fumée » (11) (9).

Aux Etats-Unis et en Europe, la MMM a été rapportée pour la premiére fois en 1965.

En effet, Weidner et al. ont rapporté des résultats angiographiques de quatre patients atteints
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de cette maladie, en se basant sur la circulation des artéres collatérales, lepto-méningeées et
autres anastomoses transdurales. Parmi les quatre patients, a été rapportée une femme
japonaise-américaine de 31 ans ayant présenté une hémorragie intracranienne avec des
résultats angiographiques typiques de la maladie de Moya-Moya. Dans la méme année,
Krayenbuhl et Yasargil ont également décrit dans leur manuel un cas caractéristique de la
MMM en se basant sur des résultats angiographiques et ils I’ont décrit comme une anomalie
extrémement rare nommée "Capillare diffuse cerebrale angioectasia” ou "télangiectasie
cérebrale diffuse” (11).

En 1969, le terme "Moya-Moya" est apparu pour la premiére fois dans la littérature
anglaise dont les principales lésions artérielles ont été définies par une sténose ou une

occlusion de la portion terminale de l'artére carotide interne (11).

Avant I’apparition du nom «Moya-Moya", plusieurs noms ont été proposés pour cette
pathologie : «Teélangiectasie cérébrale juxta-basale», «Malformation hémangiomateuse des
arteres carotides internes bilatérale de la base du crane » et la « Maladie de Nishimoto-
Takeuchi-Kudo) (12).

Le nom d’une "occlusion spontanée du polygone de Willis" a été également rapporté et
utilisé au Japon en 1968 tandis que le nom de "Moya-Moya" s'est largement répandu et a été
reconnu comme le nom spécifique de cette entité pathologique (10). Depuis, il y a eu un
nombre croissant de malades atteints de cette affection en Amérique et en Europe, et la MMM
est alors devenue une maladie mondiale, alors qu'elle a été initialement une maladie régionale
de I'Asie de I'Est (11).

Au début des années 1970, plusieurs enquétes ont rapporté les caractéristiques
épidémiologiques de la MMM au Japon. En 1977, un Comité de Recherche sur la Maladie
Moya-Moya (le RCMJ), a été établi par le ministere de Santé Japonais. Ce comité a d’abord
propose les criteres angiographiques pour le diagnostic de la maladie Moya-Moya en 1979,
puis s’est chargé de suivre son apparition, d’étudier largement ses caractéristiques clinico-

épidémiologiques et  enfin  d’établir  ses  modalités  thérapeutiques  (13).
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Partie 4 : EPIDEMIOLOGIE

Bien que la maladie de Moya-Moya fiit découverte, nommée et décrite au Japon, elle est
également diagnostiquée par des médecins de toute part du monde. Epidémiologiquement, la
MMM a une incidence beaucoup plus élevée au Japon, en Corée et d'autres pays asiatiques

par rapport au reste du monde (2).

I- Prévalence et incidence au Japon :

Au début des années 1970, plusieurs enquétes ont rapporté les caractéristiques

épidémiologiques de la MMM au Japon.

En 1977, le Comité de Recherche sur la Maladie Moya-Moya, (le RCMJ), établi par le
Ministére de Santé Japonais, s’est chargé d’étudier I’épidémiologie de cette maladie. Par la
suite, quatre enquétes nationales ont été menées au Japon en 1984, 1990, 1994, et 2003
(Figure 16) (14).
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1984 1990 1994 2003

Nombre de patients atteints

Années

Figure 16 : Quatre enquétes nationales menées au Japon par le RCMJ en 1984, 1990,
1994, et 2003 (14)
Augmentation du nombre des patients atteints de la MMM au Japon avec le temps.

Cette étude a révélé une augmentation importante du nombre de patients atteints de la
maladie Moya-Moya au Japon, en comparant les résultats des quatre enquétes nationales, qui
ont rapporté respectivement 1900 personnes touchées en 1984, 3300 personnes en 1990, 3900
personnes en 1994 et 7700 en 2003, avec une nette prédominance féminine. La population
totale du Japon en 2003 était d'environ 120 millions. La prévalence et I’incidence de la MMM
au Japon ont été estimées respectivement a 6,03 / 100.000 et 0,54 / 100.000 individus (14).
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En 1995, une autre enquéte épidémiologique nationale au Japon, publiée par Wakai et
al., a rapporté une incidence de 0,35/100000 et une prévalence de 3,16/100.000 personnes
(15).

En 2008, A la suite d'un "all-inclusive enquéte" a Hokkaido, l'une des principales Tles du
Japon, Baba et al. (16), ont montré un taux d'incidence de 0,94/100.000 personnes et une
prévalence de 10,5/100.000 personnes au Japon, soit des taux trois fois plus éleve par rapport
aux résultats publiés en 1995 par Wakai et al. (15).

L'incidence plus élevée (0,94 / 100000 en 2008) que décrit précédemment (0,35 /
100000 en 1995) pourrait étre due au développement et a la disponibilité de procédures

d’exploration cérébrale au Japon (17).

I1- Distribution mondiale de la maladie de Moya-Movya

Une evaluation des données publiées dans plusieurs pays entre 1972 et 1989 a révélé
1063 cas de MMM dans le monde entier, le Japon exclus. L'étude a rapporté 625 cas en Asie,
201 en Europe, 176 en Amérique du Nord et du Sud, 52 en Afrique et 9 cas en Océanie

(Figure 17 et Tableau 1) (18).

2) L)
-\ &) 9T

Figure 17 : Distribution mondiale de la MMM entre 1972 et 1989 (nombre total des cas
Moya-Moya dans la littérature) (18)
Les nombres indiquent le nombre total des cas de MMM dans la littérature par pays.

Les étoiles indiquent les rapports de ce pays, mais le nombre de cas est inconnu.
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Tableau 1 : Nombre total des cas Moya-Moya dans la littérature, le Japon exclus (18)

Asien 6250 Europen 201 Amériquen 176n
-Coréex 289z | -Franceo 40 -USAz 105z
-Chinex 2450 | =Union-soviétiquec 34a -Canada 36m
-Singapourc 40 -Espagnex 240 -Chilic 270
- Taiwanc 16 -Angleterrec 17 -Bresila 51
-Hong Kongx 11z -Finlandex 17 -Mexiquer 25
-Isragla 11z -Italiers 16 -Venezuelac 1z
-Inder gje - Suisse 16 -Argentines Inconnu:
- Thailande 4o -Allemagnex 15 Afriquex 52
-Malaisier: 25 -Autrichex 451 -Nordao 44
~Libanx Inconnu | ~Belgique Eiled ~-Centraler: 5
a -Danemark: 4 -Sudx 3o

-Hongriex 4o Océaniec o |
-Tchécoslovaquiex 20 ~Australiex O
-Hollandex 2o o
-Yougoslaviex 2
-Norvege Inconnuix
TOTALZ 19630
» USA:

Dans une étude de 298 patients atteints de la MMM aux USA (dans I'Etat de
Washington et de la Californie) entre 1987 et 1998, I'incidence a été estimée a 0,086 / 100.000

individus, ce qui était inférieur a celle rapportée au Japon (19).

Cependant, une variation des incidences ethniques a été notée. L'incidence la plus
élevée a été observée chez les américains d'origine asiatique (0,28 / 100.000 personnes-
années), suivis par les afro-ameéricains (0,13), les caucasiens (0,06) et les hispaniques (0,03).
Ce rapport a révelé que les facteurs génétiques et environnementaux peuvent influencer
l'incidence de la MMM, et que cette maladie est observée plus fréqguemment chez les

personnes d'origine asiatique (19).
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» Europe :
En 1997, une étude européenne a rapporté une incidence dix fois moins élevée dans les

pays europeens par rapport au Japon (Figure 18) (20).

L'incidence de la maladie de Moya-Moya en Europe aurait augmenté ces dernieres
années, ce qui reflete principalement une augmentation de la sensibilisation sur la survenance
d'accidents vasculaires cérébraux chez les enfants aussi bien dans la population genérale

qu’au sein du corps médical (21).
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Figure 18 : Dessin schématique des incidences de la MMM au Japon, USA et en
Europe (19)

» Maroc :
L’incidence de la MMM au Maroc est difficile a estimer, vu la rareté et la
méconnaissance de cette pathologie, sa présentation clinique tres polymorphe, la pénurie des

publications et I’absence de registre national de cette pathologie.

Au Maroc, une étude a été publiée en 2012, menée par I’Hopital des Spécialités de
Rabat, a propos de 5 cas de la maladie de Moya-Moya, agés de 4 a 60 ans, dont deux cas de
drépanocytose. Deux patients ont présenté un tableau d’accident ischémique cérébral et les
trois autres une hémorragie méningée. Tous les patients ont bénéficié d’une imagerie en
coupes (TDM: trois cas; IRM: trois cas) et une exploration vasculaire cérébrale
(angioscanner : un cas ; angio-IRM : un cas ; angiographie : trois cas). Dans tous les cas, les
explorations vasculaires ont montré une sténose des ACI avec développement d’un réseau

typique Moya-Moya anastomotigue (22).

Un autre cas pédiatrique a été publié en 2012, de sexe féminin, pris en charge au CHU

Mohammed VI de Marrakech, ayant présenté des I’age de 4 ans des AVC ischemiques révélés

29



par des hémiparésies a bascule. Le diagnostic a été fait par I’angio-IRM et ’enfant a été mise

sous antiagrégants plaquettaires (23).

Une autre étude a été publiée en 2014, menée par le Centre Hospitalier Provincial
Hassan |11 de Dakhla et le CHU IBN Rochd de Casablanca, a propos de deux cas pédiatriques
de la maladie de Moya-Moya. Le premier cas, de sexe masculin, avait présenté dés 1’age de 3
ans, deux AVC ischémiques gauches et un AVC hémorragique droit, révélés par des épisodes
d’hémiparésie a bascule associés a des troubles de la parole et des crises convulsives. Le
second cas, de sexe féminin, avait présenté dés ’age de 6 ans, deux AVC ischémiques gauche
puis droit, révélés également par une hémiparésie gauche et des troubles de la parole. Les
deux cas ont été diagnostiqués par ’angio-IRM puis mis sous des antiagrégants plaquettaires
(24).

I11- Répartition de la maladie de Moya-Mova selon le sexe

Le sex-ratio est resté a peu pres constant tout au long de ces dernieres enquétes. MMM
est beaucoup plus fréquente chez les femmes que chez les hommes Figure 19 : Répartition
par age et sexe de la maladie Moya-Moya selon une étude épidémiologique japonaise
a I'échelle nationale en 2008 Figure 19). Le sexe-ratio F/H a été évalué a 1,8 selon
plusieurs enquétes (26) (27) (28), 1,6 et 2,18 selon d’autres études (29) (16), ou encore 4,25

selon des auteurs allemands (30).
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Figure 19 : Répartition par age et sexe de la maladie Moya-Moya selon une étude
épidémiologique japonaise a I'échelle nationale en 2008 (25)
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V- Répartition de la maladie selon I’age de début

La distribution épidémiologique de la MMM selon 1’age d’apparition des premiers
symptomes forme deux pics de fréquence caractéristiques, un chez les enfants dans la
premiere décade de la vie, avec surtout des accidents ischémiques et I’autre chez les adultes

dans la quatrieme décade, avec surtout des manifestations hémorragiques (31).

Le RCMJ a rapporté lors d’une enquéte menée sur 1227 cas de Moya-Moya enregistrés
jusqu’en 2000, une fréquence nettement plus ¢levée des manifestations ischémiques chez les
enfants (pic avant I’age de 5 ans) par rapport aux adultes qui présentent le plus souvent des

manifestations hémorragiques (pic a 40 ans) (Figure 20) (32).

23D _ Oischemic-type

200 B hemorrhage-type
%)
=
S 150 —
o
(o8
© 100
o]
=z

I ﬂ i

0 1 |l ; 1 ’_.

/b‘ /Cb /\ /(29 /(bq b‘ / Q)g /\Q
Y g s s S
Age (yrs)
Figure 20 : Répartition selon I’dge du développement des types ischémique ou
hémorragique (32)
Enquéte nationale menée par le RCMJ sur 1127 cas de la MMM enregistrés jusqu'en 2000.

Cependant, des études de population ont montré des différences subtiles entre la
population asiatique et le reste du monde :

» La présentation la plus couramment rencontrée chez I’enfant et chez I’adulte non asiatique
est I’infarctus cérébral (33).

» La prédilection pour les femmes non-asiatiques, qui ont tendance a présenter des
symptomes ischémiques plus qu”hémorragiques, indépendamment de I'age (34).

» La prédominance d’hémorragies intracraniennes révélatrices de Moya-Moya dans les
populations adultes asiatiques (35) (36).

» La maladie de Moya-Moya chez les sujets non asiatiques semble se distinguer par un début
plus fréquent a I’age adulte (19).
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Partie 5 : PHYSIOPATHOLOGIE - ETIOPATHOGENIE

La pathogenése de la maladie de Moya-Moya n'a pas encore été clairement élucidée. Un
mode multifactoriel peut étre impliqué dans la survenue de cette maladie. Des facteurs
génétiques impliqués dans D’angiogenése cérébrale ont été évoqués (37). Le rble de
I’expression de plusieurs facteurs angiogéniques favorisant le développement du réseau

artériel collatéral semble également étre en cours d’exploration (38).

I- Modifications pathologiques observées dans la MMM

La MMM est une angiopathie limitée aux vaisseaux cérébraux, dans laquelle la
sténose artérielle se produit au niveau de la portion distale des artéres carotides internes et

souvent la portion proximale des arteres cérébrales antérieure et moyenne(Figure 21).

Figure 21 : Résultats pathologiques chez des patients atteints de la MMM (36)

A : Un spécimen pathologique du B : Un spécimen d'autopsie du
polygone de Willis obtenu a partir d'un cerveau montrant a la fois un
patient atteint de la MMM montrant un infarctus aigu (1) et un infarctus
rétrécissement des deux arteres chronique (2) résultant de Moya-
cérébrales moyennes, en particulier sur Moya.

la droite (fleche).

Il n’y a pas eu de preuve de pathologie athéromateuse, d'athérosclérose ni de
modification inflammatoire impliquées dans la MMM (34). L’occlusion progressive des deux
arteres carotides internes résulte plutét d’un épaississement fibrocellulaire de I'intima, une
ondulation marquée de la limitante élastique interne (LEI) et d’une atténuation de la media,
altérant ainsi la structure artérielle intracranienne (Figure 22). L’adventice n’est pas affecté
(39) (40).
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" Intima

et ","“ LEI

Figure 22 : Modifications histologiques observées dans la maladie de Moya-Moya
A : Portion terminale de I’ACI avec B : Résultats microscopiques dans
coloration a I’hématoxyline éosine : I’ACM gauche d’un patient Moya-
Agrandissement original x 100 (39). Moya Grossissement x 40 (40).
Les deux figures montrent une obstruction de la lumiére, un épaississement
fibrocellulaire de I'intima, une ondulation irréguliére de la LEI et une
atténuation de la media.

L'intima épaissie présente une hyperplasie des cellules musculaires lisses vasculaires,
considérées comme étant des cellules synthétiques qui migrent a partir de la media. Des
thromboses luminales sont fréquemment observées dans les sténoses et leur répétition pourrait

étre responsable de I’épaississement excentrique de 'intima (Figure 23) (4).

Figure 23 : Résultats histopathologiques chez des patients atteints de la MMM (36)
Les images A a D (hématoxyline et éosine) montrent des vaisseaux dans la distribution
de D’artére carotide interne avec hyperprolifération (fléches noires) de la paroi
vasculaire et d’abondants thrombi intraluminaux (fléches bleues), conduisant a un
rétrécissement et une occlusion de la lumiére artérielle.

Ces images montrent que l'occlusion artérielle est une combinaison d'une hyperplasie

des cellules musculaires lisses et d’une thrombose luminale.

La progression lente du rétrécissement artériel permet au cerveau de développer un

réseau collatéral fait d’artéres perforantes dilatées préexistantes et de néovaisseaux, afin de
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pouvoir délivrer du sang riche en oxygeéne aux aires cérébrales hypoperfusées et compenser
ainsi ce rétrécissement artériel (41). Ces petits vaisseaux collatéraux, appelées « vaisseaux de
Moya-Moya », sont plus fragiles que les vaisseaux sains et ont une apparence floue donnant

un aspect d’arborisation « en nuage de fumée » assez caractéristique en angiographie (34).

Ces vaisseaux collatéraux sont exposés a un stress hémodynamique persistant, pouvant
étre responsable de I’hémorragie observée chez certains patients au niveau des noyaux gris
centraux, du systéme ventriculaire et du thalamus, aggravant ainsi le pronostic par sa

localisation, pouvant aller jusqu'au déces (42) (43).

Pendant de nombreuses années, la rupture de la fine et fragile circulation collatérale a
été considérée comme étant la source de I'némorragie, mais des études plus récentes suggeérent

que c¢’est plutdt la rupture des microanévrismes adjacents qui jouerait le principal réle (36).

La rupture de microanévrisme autour du polygone de Willis, survient le plus souvent au
niveau de la bifurcation de l'artere basilaire ou a la jonction de l'artere basilaire et l'artére
cerébelleuse supérieure. Le systéme vertébro-basilaire joue un réle important dans la
fourniture de la circulation collatérale chez les patients atteints de la MMM. Ainsi, le stress
hémodynamique est probablement induit par la formation d'un anévrisme sacculaire dans le

systéme vertébro-basilaire sa rupture provoque une hémorragie meningée (44).

En 1978, Kodama et al. ont rapporté des microanévrismes a la partie distale de l'artere
choroidienne postérieure. Ils ont suggéré que ces microanévrismes résultent de la fragilité et
de la perturbation localisée de la paroi vasculaire, due a des conditions ischémiques continues
et insidieuses dans le parenchyme cérébral autour des ventricules latéraux. En outre, la

perturbation du pseudo-anévrisme provoque une hémorragie intracranienne (45).

En 1980, Mauro et al. ont observé deux types de lésions vasculaires dans les arteres
perforantes d'un patient japonais de 51 ans avec une maladie de Moya-Moya de type
hémorragique : des microanévrismes au niveau des foyers hémorragiques thalamiques et une
lipohyalinose de la paroi vasculaire. Ils ont conclu que ces lésions peuvent étre a I’origine

d'une hémorragie intracérébrale fatale (46).
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En 1983, Yamashita et al. ont étudié 22 patients et ont suggéré que les lésions
vasculaires initiales des petites artéres perforantes qui pourraient contribuer a la rupture
vasculaire sont la fibrose, l'atténuation de la média et la dilatation luminale. Par contre, les
dépdts focaux de la fibrine et les microanévrismes ont été considérés comme de nouvelles
Iésions avancées prédisposant a la rupture. Leurs résultats ont indiqué que la rupture de
vaisseaux dans la MMM pourrait se produire en absence de microanévrismes ou de nécrose
fibrinoide (Figure 24) (47).
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Figure 24 : Résultats histologiques de patients Moya-Moya

a.) Artére dilatée dans les noyaux gris d.) Microanévrisme sans rupture
centraux, montrant une atténuation de la (fleches)
paroi, une fragmentation de la LEI et un Grossissement x 151

¢paississement fibreux focal de 1’intima.

Grossissement x 124. e.) artére rompue, montrant un

épaississement fibreux de l'intima
b.) Protrusion focale d’une petite paroi et de la fibrose marquée de la

artérielle. Discontinuité de la LEI avec media. Grossissement x 100.
des dépots de fibrine dans la paroi.

Grossissement x 84. f.) désintégration transmurale

Focale et dép6ts de fibrine dans la
c.) Artére dilatée montrant une atténuation | paroi d'une artére dilatée

marquée de la media et de LEI. Grossissement x 80.
Grossissement x 82.
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I1- Facteurs angiogéniques :

Les limites des approches pathologiques actuelles dans 1’étude de la maladie Moya-
Moya résident dans sa faible incidence, la difficulté d’obtenir des portions terminales des
artéres carotides internes ainsi que 1’absence de modéles animaux pertinents. En raison de ces
limitations, I'analyse du sang périphérique et du liquide céphalo-rachidien (LCR) de patients a

été un moyen efficace d'enquéter sur la pathogenése de cette maladie (39).

Comme décrit ci-dessus, les changements histo-pathologiques dans les
sténoses/occlusions des artéres intracraniennes dans la MMM sont fibro-cellulaires
excentriques, réalisant un épaississement de l'intima et résultant de la prolifération des
cellules musculaires lisses et de la fibrose, ce qui suggere l'implication des facteurs de
croissance dans cette maladie. En outre, la formation de vaisseaux collatéraux étendus et la
néovascularisation par la revascularisation indirecte a partir d'un tissu vascularisé mis en place
indiquent que des facteurs angiogéniques (facteurs de croissance, les cytokines et leurs

récepteurs) jouent un role important dans la pathogenése de cette maladie (39).

Au cours des deux dernieres décennies, il y a eu de nombreuses études fructueuses dans
la detection d'anomalies de cytokines dans les prélevements obtenus a partir des patients
Moya-Moya. Les taux de diverses enzymes, de facteurs de croissance et d'autres protéines ont

été révélés augmentés en association avec la maladie Moya-Moya.

Ces études ont révélé que le facteur de croissance basique des fibroblastes (bFGF) (48)
(49) (50) (51), le facteur de croissance transformant R1 (TGF-R1) (50), le facteur de
croissance dérivé des plaquettes (PDGF) (52) (53), le facteur de croissance des hépatocytes
(HGF) (54) (55) (49), le facteur de croissance endothélial vasculaire (VEGF) (56) ,les
métallo-protéinases matricielles (MPM), les molécules d'adhésion intracellulaire, les facteurs
induits par I'nypoxie (HIF-1a) et I’Endogline (57) (58) (59) peuvent étre impliqués dans la
pathogenese de la maladie de Moya-Moya. (34) (39).
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111- Facteurs immunitaires :

Les facteurs immunologiques, l'inflammation, peuvent étre associés a la formation de
l'obstruction/sténose intracrénienne des arteres carotides internes. La présence de
macrophages et de lymphocytes T sur la surface de l'intima épaissie suggérent la possibilité
d'une inflammation chronique et d’une prolifération des cellules musculaires lisses. Des
molécules d'adhésion endothéliales de type intercellulaire (ICAM-1), de type vasculaire
(VCAM-1) et I’E-Selectine ont été précédemment rapportées pour étre augmentées dans le
LCR de patients atteints de la MMM, ce qui suggere la présence d'une activation

immunologique dans le systéme nerveux central (60).

L'auto-immunité peut également étre pertinente dans la MMM, car les auto-anticorps
sont plus fréquemment détectés dans le serum et dans le LCR de ces patients par rapport aux
cas témoins. Les résultats histologiques des vaisseaux sont egalement considéerés comme
semblables a des modifications inflammatoires chroniques observées dans la périartérite ou
dans la maladie de Kawasaki. Cependant, la rareté d'autres caractéristiques inflammatoires
histologiques et biochimiques, s'oppose a ce point de vue. Méme si un processus auto-immun
a été impliqué dans la MMM, dautres études demeurent nécessaires pour élucider la
participation directe de l'auto-immunité dans les changements pathologiques de cette maladie
(39) (62).

1V- Facteurs thrombotiques :

La thrombogenése a été aussi impliquée dans la MMM comme facteur causal. Des
analyses systématiques ont été effectuées chez ces malades ont révélé qu'un tiers des patients
examinés avaient des tendances thrombotiques soit congénitales ou acquises, qui ont favorisé
la thrombose. Des états thrombotiques ou thrombophiliques accompagnent parfois des images
angiographiques similaires a la MMM et conduisent a l'infarctus cérébral. Ces résultats
suggerent que le thrombus joue un réle essentiel et contributif dans la MMM et dans

I'ischémie cérébrale consécutive (61).
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V- Facteurs infectieux :

En 1997, Yamada et al. ont rapporté des changements de type Moya-Moya dans I’artére
carotide interne chez des rats infectés par le « Propionibacterium acnes », suggerant ainsi que
cette bactérie puisse également jouer un rdle dans la pathogenése de la MMM. Cependant,
aucune étude n’a encore réussi a clarifier le mode de développement des vaisseaux basaux

collatéraux (39).

- En conclusion :

Diverses protéines responsables de la prolifération cellulaire et l'angiogenése ont été
considérées dans I'étiologie de la maladie Moya-Moya, mais aucun mécanisme clair n'a été
défini pour élucider le processus de la maladie.

Il est bien connu que, dans d'autres circonstances hypoxiques et ischémiques que la
maladie de Moya-Moya, les taux de ces protéines peuvent également étre élevés par
conséquent. Ces résultats protéomiques pourraient simplement refléter la réponse des
proteines aux processus hypoxiques et ischemiques dans la maladie de Moya-Moya, mais ne
peuvent fournir de preuves positives pour appuyer leur réle causal direct dans le processus

pathologique de cette maladie.

Une association genétique entre ces protéines et la maladie Moya-Moya peut étre d'un
grand intérét. Cela peut suggérer que des troubles génétiques sous-jacents conduisent au
codage de protéines régulatrices, qui a leur tour ont le potentiel d'initier les modifications

typiques des vaisseaux intracraniens de sujets prédisposes.
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Partie 6 : GENETIQUE

La répartition géographique, les cas familiaux et le taux éleveé de concordance chez les
jumeaux monozygotes suggerent fortement une contribution génétique a la maladie Moya-
Moya (62) (63).

L'implication génétique dans cette maladie est également suggérée par la possible
association de la maladie de Moya-Moya a d’autres pathologies de cause génétique connue,

définissant ainsi le syndrome de Moya-Moya.

I- La forme familiale de la maladie de Moya-Mova :

La présence de cas familiaux dans de nombreux pays suggere que des facteurs
génétiques participent a I'étiologie de la maladie de Moya-Moya. Les formes familiales
représentent environ 10 % des cas au Japon (15),6 % Aux Etats-Unis, elles sont
exceptionnelles en Europe (64). Selon differentes études, une incidence élevée de survenue
familiale de la MMM a été deécrite et représente 9-15 % de tous les cas connus (65) (66), (67).

Les cas familiaux présentent des différences par rapport aux cas sporadiques ; selon une

étude comparant 24 cas familiaux avec 131 cas sporadiques (68) (69):

> Le rapport Femme/Homme était de 5 dans les cas familiaux contre 1,6 dans les cas
sporadiques (70).

> L'age moyen de début était de 11,8 ans dans les cas familiaux contre 30 ans dans les cas
sporadiques.

> Les parents ont présenté des symptémes de la maladie Moya-Moya entre 22 et 36 ans (30,7
ans en moyenne), alors que leur progéniture les ont présentés entre 5 et 11 ans (7,2 ans en

moyenne).

- Ces résultats suggérent que la MMM familiale est fortement associée a l'anticipation

génétique avec une prédominance féminine (62).

Environ 50-70% des cas familiaux de la MMM se produisent dans la fratrie alors que

24% de ces cas survient entre parent et fils (71).
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L'incidence de cette maladie chez les fréres et sceurs est d'environ 3%, ce qui est 42 fois
plus élevée que dans la population générale. L'incidence de la progéniture est d'environ 2,4%,
ce qui est 34 fois plus élevée que dans la population générale (70).

II- Concordance chez les jumeaux monozygotes :

Hashikata et al. ont rapporté que la concordance de la MMM entre les jumeaux
monozygotes était de 80 %. Tanghetti et al. ont étudié cette maladie chez un des deux
jumeaux, et ils ont constaté que la concordance de la maladie chez les jumeaux monozygotes
était plus élevée que celle chez les jumeaux dizygotes, mais pas a 100 %, ce qui suggere que
la MMM serait un trouble génétique avec une pénétrance incomplete, d’ou la participation

d’autres facteurs a son étiopathogénie (28).

111- Facteur ethnique :

L’incidence de la maladie de Moya-Moya est beaucoup plus elevée au Japon, en Coree

et en d'autres pays asiatiques par rapport au reste du monde (2) (28).

Au Japon, l'incidence annuelle de la MMM a été estimée a 0,35 pour 100.000 habitants.
Baba et al. ont rapporté une mise a jour épidémiologique des patients japonais, dans laquelle
l'incidence a été trois fois plus élevée que dans le rapport précédent, ’estimant a 0,94 /
100.000 habitants (25). Yonekawa et al. ont rapporté une incidence dix fois plus élevée au

Japon que dans les pays européens (20).

Aux Etats-Unis, I"'incidence de la MMM a été estimée a 0,086 par 100000 habitants par
Uchino et al., avec une incidence nettement plus élevée chez les américains d’origine
asiatique par rapport aux non asiatiques, ce qui indique également le r6le dominant des

facteurs génétiques comparativement aux facteurs environnementaux (19).

1VV- Mode de transmission :

Le mode de transmission de cette maladie n'est pas clair, mais il est plus probable qu’il
soit multifactoriel. Un mode possible de transmission autosomique dominante avec

pénétrance incompléte a été indiqué dans une étude avec 15 familles japonaises tres
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regroupées (72). Quant & la proportion des personnes touchées dans la descendance totale, 50
% indique un mode autosomique dominant et 25 % indique un mode autosomique récessif
(7).

V- Recherche génétique de la maladie Moya-Mova :

La recherche genétique de la maladie Moya-Moya remonte a 1990, ou trois méthodes
d’étude génétique ont été largement utilisées au Japon pour identifier les loci spécifiques et
les genes responsables de la maladie de Moya-Moya (65) (73) (74) (75) (37) :

- I'analyse de liaison basée sur les cas familiaux,
- la stratégie de cas-témoins pour les études d'association dans la recherche des cas
sporadiques,

- et la combinaison des deux méthodes.

Au cours des deux derniéres décennies, plusieurs genes suspects ont été rapportés et de
nombreuses découvertes importantes ont fourni des preuves suggérant I'implication génétique

dans la maladie Moya-Moya.

En 1999, Ikeda et al. ont identifié le 3p24.2-p26 comme étant le premier locus génétique

rapporté a étre liée a la MMM familiale (76).

En 2000, Yamauchi et al. ont suggéré I'implication du chromosome 17q du fait de
I’observation de modifications pathologiques de la maladie Moya-Moya dans certains cas de
la neurofibromatose de type 1 et le géne NF1 est localisé sur le chromosome 17q11.2 (77).
Leur analyse a été poursuivie en 2005 par Nanba et al. (78) puis en 2008 par Mineharu et al.

(79) qui ont identifié le chromosome 17925 en association a la maladie de Moya-Moya.

En 2000, Inoue et al. ont rapporté I'association entre la maladie Moya-Moya et plusieurs
genes pour les antigénes de leucocytes humains (HLA), qui sont situés sur le chromosome 6,

renforcant 1’éventualité du réle de la réponse immunitaire dans I'apparition de la maladie de

Moya-Moya (80)

Plus récemment, d’autres enquétes génétiques ont été menées a travers le monde :
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En 2003, Han et al. (Corée) ont noté une fréquence de lallele HLA-B35
significativement plus élevée chez les patients atteints de Moya-Moya par rapport aux cas
témoins (37). L'étude stratifiée de I’allele HLA B35 selon le sexe et I'age du début a
également détecté une fréquence significativement plus élevée chez les groupes de femmes
avec apparition tardive de la maladie et aucune association des alléles HLA n’a été rapportée
auparavant par les Japonais, suggérant que l'association des alleles HLA peut varier entre les
groupes ethniques.

L'association de HLA-B35 avec des maladies auto-immunes et infectieuses indique
I'influence directe de cet alléle sur les modifications pathologiques de la MMM suite a une

irradiation cérébrale ou une infection bactérienne.

En 2009, Hong et al. (Corée), ont rapporté que les deux alleles HLA-DRBL1 et HLA-
DQB1 pourraient étre associés a la pathogenese de la MMM familiale. (81)

Dans la méme année, aux USA, Guo et al. ont émis I’hypothése que la prolifération des
cellules musculaires lisses de I’ACI dans la MMM dépendrait des mutations ACTA2, qui est
une cause majeure de 1I’Anévrismes de I'Aorte Thoracique et de Dissection aortique (TAAD)
(82).

En 2010, Roder et al. ont meneé la premiére enquéte génétique sur des patients Moya-
Moya européens et ont trouvé deux polymorphismes mononucléotidiques associés a la
maladie de Moya-Moya :

- le rs382861 dans la région promotrice du Récepteur du Facteur de Croissance Dérivé
des Plaquettes de type Béta (PDGFR-B)

- et le rs1800471 dans le premier exon du Facteur de Croissance Transformant Béta 1
(TGF-B1).

lIs ont rapporté que le PDGFRB et TGFB1 pourraient jouer un rdle dans les

changements vasculaires et I'angiogenése de la maladie de Moya-Moya en Europe (83).
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En 2011, Miskinyte et al. (France) ont signalé l'association de la perte de BRCC3 avec
I'angiogenese anormale typique de la maladie de Moya-Moya. Ils ont détecté la suppression
X(q28 qui conduit a la perte du BRCC3 et aux défauts de I'angiogenese. (84).

Une prédominance maternelle ou une transmission mere-fille est habituellement vue
dans les cas familiaux de Moya-Moya et les cas féminins sont toujours plus élevés que ceux
masculins. La détermination du sexe est considérée comme étant associée a la maladie Moya-
Moya, mais il n’a pas été trouvé de liaison X a la maladie Moya-Moya ou de susceptible

mutation génomique mitochondriale (25) (2) (72) (51).

- En conclusion :

La plupart des études génétiques de la maladie Moya-Moya sont menées avec la cohorte
des cas asiatiques, en particulier les cas japonais de la maladie Moya-Moya familiale. Mais
seulement 10 % des patients Moya-Moya ont un antécedent familial et dans la population
caucasienne, l'incidence de cette maladie est signalée en augmentation, différents mecanismes

et différents loci doivent étre considérés pour provoquer cette maladie. (25) (2) (20) (85).

Les decouvertes de ces genes ou loci suspectes offrent des possibilités de diagnostic
précoce et de nouvelles modalités thérapeutiques pour arréter ou inverser la progression de la
maladie Moya-Moya. Cependant, il semble que jusqu'a présent, aucun gene ou locus seul ne
peut expliquer la pathogenése de la maladie. Le risque de découverte d’un nouveau cas au

sein d’une famille demeure néanmoins indéterminé.
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Partie7;: CLINIQUE

Le diagnostic de la maladie de Moya-Moya est toujours évoqué a partir des résultats
d’une imagerie cérébrale (TDM, IRM ou Angiographie cérébrale). Le plus souvent, cet
examen est effectué¢ a I'occasion d’un déficit neurologique ou de céphalées. Toutefois, il peut
étre réalisé pour un autre motif (un traumatisme cranien par exemple) et mettre en évidence

un rétrécissement artériel, alors qu’aucun symptdme n’est encore présent.

La symptomatologie observée au cours de la MMM peut étre définie comme une
insuffisance cérébro-vasculaire progressive consécutive a la sténose primitive du polygone de
Willis. La fréquence des cas asymptomatiques n’est pas négligeable. La symptomatologie
clinique apparait lorsque le réseau collatéral devient insuffisant pour compenser I’ischémie
produite par la sténose artérielle intracranienne et surtout lorsque se compléte 1’occlusion des

troncs principaux (86).

Les caractéristiques cliniques de la maladie de Moya-Moya sont trés polymorphes.
Selon la littérature, les différentes manifestations cliniques principalement retrouvées peuvent
étre classées en deux types (87) :

- Des manifestations secondaires a 1’ischémie cérébrale par I’occlusion progressive des
arteres carotides internes : infarctus cérébral, accident ischémique transitoire ou crise
convulsive... etc.

- Des manifestations secondaires aux mécanismes compensateurs de I’ischémie
chronique, c’est a dire a la néoangiogenese (tardive) et aux phénomenes de suppléance :
hémorragies intracérébrales, intra-ventriculaires et sous-arachnoidiennes favorisées par la

fragilité et ainsi la rupture de la circulation collatérale (36).

I- Classification clinigue de la maladie Moya-Mova :

En 1979, le RCMJ a défini quatre types de symptdomes Moya-Moya : « ischémique »
(infarctus, AIT, AIT crescendo si 2 ou plus par mois), « hémorragique », « épileptique » et
« autres », l'ischémie et I'némorragie étant respectivement les types les plus fréquents ajouté
(Figure 25, Figure 26). Par la suite, le type « asymptomatique » a été ajouté et en 2003, le
type de « céphalées » a également été (25) (88).
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Figure 25 : Distribution des symptomes selon I'age | Figure 26 : Distribution des symptomes selon I’age et
(25) (88) le sexe (25) (88)
Le type ischémique et le plus fréquent, indépendamment de I’dge et du sexe, suivi du type hémorragique qui est
plus fréquent chez les adultes.

1- Ischémie cérébrale :

La présentation la plus fréeguemment observée dans la MMM, en particulier chez les
enfants, est celle d’AIT récidivant, sans séquelles neurologiques. Les signes neurologiques
focaux, y compris I’hémiparésie, la dysarthrie, 1’aphasie, les troubles sensoriels disparaissent
en quelques heures. Ces récidives peuvent étre déclenchées par I'hyperventilation ou l'apnée
(89).

La symptomatologie déficitaire est plus souvent en rapport avec une hypoperfusion

cérébrale plutdt qu’avec un accident thromboembolique.

La présence d’AIT a l’effort dans la population pédiatrique conséquence de la

vasoconstriction artérielle cérébrale précaire lors de I’hyperpnée, est trés évocatrice.

2- Hémorragie cérébrale :

Bien que les attaques ischémiques puissent survenir chez les patients adultes, les
symptdmes dus a une hémorragie survient plus fréguemment chez les adultes que chez les
enfants, mais le début a ce moment est toujours a un stade catastrophique des déficits
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neurologiques di & une hémorragie intracrénienne, hémorragie sous-arachnoidienne ou
hémorragie intraventriculaire. Ces hémorragies sont expliquées par la rupture de néovaisseaux
artériels fragiles ou d’anévrisme se développant depuis I’enfance (90) (91).

3- Epilepsie :

La convulsion est la troisiéme manifestation la plus courante dans la MMM chez les
enfants. Environ 20 a 30% des cas présentent des crises convulsives. Ces crises récurrentes
dans la MMM doivent étre considérées comme des symptomes d'épilepsie liées a la
localisation cérébrale et peuvent se manifester par des convulsions tonico-cloniques
secondairement généralisées. Les caractéristiques cliniques et I'évolution de I’épilepsie dans

la MMM sont les mémes que les AIT ou I’infarctus cérébral dans cette maladie (92).

4- Céphalées :
Avec la récente disponibilité généralisée de I'IRM, un nombre croissant de patients

asymptomatiques ou avec uniquement des céphalées sont diagnostiquées atteints de la

maladie Moya-Moya.

Selon la derniere enquéte menée par le RCMJ, concernant 962 patients atteints de
Moya-Moya entre 2003-2006, 57 parmi 962 patients (6 %) n’ont présenté que des céphalées
comme symptéme initial (Tableau 2). De méme que pour I'enquéte menée par I'association
des patients atteints de la MMM et leurs familles, plus de 50 % des patients atteints ne se

plaignent que de céphalées (93).

Les caractéristiques des céphalées varient, il peut parfois s’agir de douleurs lancinantes
pseudo-migraineuses ou de céphalées de tension. Ce sont des céphalées souvent résistant au

traitement, pouvant méme persister apres la chirurgie (94).

Différentes études ont rapporté que les céphalées pseudo-migraineuses seraient
secondaires a la stimulation des nocicepteurs duraux suite a la dilatation des artéres

collatérales méningées et lepto-méningées (95).
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5- Autres symptomes :

En raison de la baisse continue de la perfusion sanguine intracranienne (secondaire a
I’occlusion progressive des artéres intracraniennes), les enfants atteints de la MMM peuvent
présenter un retard mental, une dysarthrie, des troubles moteurs, des troubles visuels, des
céphalées ou des AIT, avant que la maladie ne se développe en un accident vasculaire
cerébral sévere (AVC ischémique) ou a une atrophie cérébrale, avec des déficits
neurologiques permanents et un risque de mortalité élevé. Cependant, la reconnaissance de
ces symptdmes atypiques est généralement retardée en raison de la pauvre aptitude des
enfants a se plaindre (96) (97) (98).

Le declin cognitif progressif et le retard mental sont présents dans plus de la moitié des
cas et les patients qui ont une ischémie cérébrale avant 5 ans développent habituellement un

retard mental progressif (92).

Les troubles cognitifs (de la concentration, du langage, de la mémoire...) peuvent
apparaitre de fagon brutale a 1’occasion d’un infarctus ou d’une hémorragie cérébrale, ou

progressive en raison d’une atrophie cérébrale.

Dans la MMM, les artéeres cérébrales postérieures restent souvent saines jusqu'a un stade
avancé de la maladie. Cependant, chez certains patients, I’atteinte des artéres cérébrales

postérieures peut entrainer des troubles visuels ou des anomalies du champ visuel (93).

L’association d'une grande variété des mouvements involontaires avec la MMM a été
rapportée dans la littérature. Le spectre de ces mouvements involontaires comprend la chorée,
les mouvements choréo-athétosiques, la dyskinésie, la dystonie, les tremblements et
I’épilepsie partielle. Ces mouvements peuvent apparaitre de maniére paroxystique, ou étre
déclenchés par le début de certains mouvements ("kinésigéniques»), par une forme
particuliere d'exercice ou par différents types de manceuvres d'hyperventilation. Les
mouvements sont habituellement transitoires, d'une durée allant de quelques secondes a

quelgues mois, et sont rarement constants (99) (100).
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Le principal mécanisme d'apparition de ces mouvements involontaires est l'ischémie
cerébrale induite par une sténo-occlusion des artéres du polygone de Willis. Tous les
exercices induisant une hyperventilation, comme le fait de chanter ou de pleurer et toute
excitation émotionnelle, peut précipiter ces symptdmes, car ils entrainent une vasoconstriction
cerébrale. Cette hypothése est étayée par le fait que la chirurgie de revascularisation est
associée a la résolution de ces mouvements involontaires ou au moins une diminution
significative de leur fréquence (100). D’autres mécanismes possibles ont été rapportés :

- La perturbation des hormones sexuelles, comme pour ce qui a été observé dans la
chorée gravidique ou chorée induite par les cestrogénes (99) (101).

- L’hyperthyroidie a également été impliquée dans le développement de la maladie de
Moya-Moya (102). Elle peut étre un facteur favorisant I'apparition de la chorée, probablement
en modifiant les fonctions des noyaux gris centraux par l'augmentation de la sensibilité des
récepteurs dopaminergiques. En outre, les hormones thyroidiennes peuvent également
contrbler I'expression des génes régulant les fonctions motrices du systeme nerveux central
(103).

6- Moya-Moya asymptomatique :

Au cours des derniéres annees, aussi bien dans les cas familiaux que dans les cas
sporadiques, des cas asymptomatiques de la maladie Moya-Moya et des cas se manifestant
seulement par des symptdémes mineurs non spécifiques, tels que des céphalées, ont attiré
l'attention. Ces patients ne peuvent étre découverts qu'incidemment en passant par le
dépistage angiographique, ce qui suggere que les personnes affectées peuvent avoir différents
niveaux de gravité et réagissent difféeremment aux modifications pathologiques de la maladie
Moya-Moya. L'augmentation du nombre de ces patients pourrait étre attribuable, au moins en
partie, a la disponibilité de modalités récentes de diagnostic non invasif telles que I'IRM et
I'angio-IRM (104).

Selon la derniere enquéte menée par le RCMJ, concernant 962 patients atteints de
Moya-Moya entre 2003-2006, 32 parmi 962 patients (3 %) étaient asymptomatiques (Tableau
2) (93).

48



Ikeda et al. ont réalis¢é 'IRM / ARM chez 11402 personnes en bonne santé (7570
hommes, et 3832 femmes) et estimé un taux de prévalence de la maladie de Moya-Moya de
50,7/100000 personnes dans une population considérée en bonne santé (asymptomatique)
(105).

I1- Caractéristiques des symptémes selon I'age :

Comme décrit précédemment, la distribution de la MMM selon la symptomatologie
initiale forme deux pics caractéristiques, le premier chez les enfants a 5 ans et le second chez
les adultes a 40 ans (Figure 25, Figure 26). Les manifestations cliniques de la maladie sont
variables au sein de ces deux populations. Cette distribution révéle que les manifestations
ischémiques sont plus fréquentes chez les enfants par rapport aux adultes, qui sont plus
susceptibles de présenter des hémorragies cérébrales (106) (107) (34).

1- Chez ’enfant :

Chez les enfants, la maladie se manifeste initialement souvent par des symptomes
ischémiques cérébraux, en particulier apres hyperventilation causée par un exercice intense,
des pleurs, un instrument a vent ou un harmonica ou apres un repas chaud. Les symptémes
tels qu’une cataplexie (tétraplégie, hémiplégie et monoplégie), des troubles sensitifs, des
troubles de conscience, des crises épileptiques et des céphalées apparaissent de maniere

paroxystique et récurrente.

La répetition des accidents ischémiques peut conduire a une atrophie cérébrale,
entrainant un retard mental ou une altération intellectuelle et des séquelles de l'infarctus

cérébral peuvent subsister.

Chez les patients pédiatriques, en particulier ceux agés de moins de 5 ans, la survenue

d’hémorragie intracranienne est rare, contrairement aux patients adultes.

2- Chez P’adulte :

Chez les patients adultes, en particulier les personnes agées de 25 ans ou plus, la

maladie de Moya-Moya se manifeste presque toujours par une hémorragie intracranienne de
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survenue brutale et parfois fatale (hémorragie intraventriculaire, des espaces sous-
arachnoidiens ou intracérébrale). Des symptomes tels que des troubles de conscience, des
cephalées, une faiblesse musculaire, et des troubles de la parole peuvent étre observés selon le
site hémorragique. En outre, les patients adultes sont exposés a un risque élevé de récidive
hémorragique et environ 50 % des patients décédent a la suite d'une hémorragie.

Comme pour I’enfant, la maladie de Moya-Moya peut également se manifester chez
I’adulte par des accidents ischémiques cérébraux. Des changements vasculaires liés a 1'age
peuvent également étre présents. Cela peut provoquer un infarctus cérébral, entrainant un

déficit permanent dans de nombreux cas.

I11- Eréquence des différents types de symptomes Moya-Mova :

Les symptomes observés dans la MMM résultent des changements du flux au travers
des deux ACI. Le RCMJ a réalisé une étude concernant 962 patients atteints de Moya-Moya
entre 2003-2006, puis les a classés selon leurs symptomes lors de la présentation initiale de la
maladie (Tableau 2) (93).

Tableau 2 : Type de la symptomatologie initiale chez 962 patients atteints de MMM (93)

Manifestation clinique Nombre de patients
Accident ischémique transitoire (AIT) 353 (37%)
Hémorragie intracranienne 186 (19%)
Infarctus cérébral 165 (17%)

AIT Crescendo 63 (7%)
Céphalées 57 (6%)
Epilepsie 29 (3%)
Asymptomatique 32 (3%)
Autres 13 (1%)
Incertain 64 (7%)

Handa et al. Ont ont également collecté un groupe de 666 patients atteints de la MMM
(431 enfants et 234 adultes) puis les ont classe, tout en comparant entre adultes et enfants,

selon le type clinique et les symptémes présentés. Le nombre total des symptbmes est
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supérieur a celui des patients, car quelques patients se sont présentés avec des symptomes

multiples (Tableau 3 et Tableau 4).

Tableau 3 : Fréquence des types cliniques de la MMM chez 666 patients adultes et

enfants (96)

Type clinique 431 enfants (0-9 ans) 235 adultes (30-39 ans)
AIT 194 (45.01 %) 23 (9.78 %)
Infarctus 137 (31.78 %) 40 (17.02 %)
Hémorragie 21 (4.87 %) 161 (68.51 %)
Epilepsie 107 (24.82 %) 11 (4.68 %)
Autres 23 (5.33 %) 8 (3.40 %)

Le type ischémique est plus fréquent chez les enfants, suivi du type épileptique, par rapport
aux adultes qui se manifestent le plus souvent par le type hémorragique.

Tableau 4 : Fréquence des symptdmes chez 666 patients atteints de la MMM (96)

Symptomes 431 Enfants (0-9 ans) 235 Adultes (30-39 ans)

Parésie motrice 338 (78%) 83 (35%)

Convulsion 113 (26%) 25 (11%)
Trouble du langage 83 (19%) 32 (14%)
Trouble de conscience 56 (13%) 123 (52%)
Trouble sensitif 44 (10%) 24 (10%)
Retard mental 38 (8.4%) 8 (3.4%)

Céphalées 37 (8.6%) 137 (58%)
Troubles visuels 15 (3.5%) 11 (4.7%)
Trouble du champ visuel 9 (2.1%) 13 (5.5%)
Mouvement involontaire 7 (1.6%) 1 (0.4%)

Syndrome psycho-organique 7 (1.6%) 17 (7.2%)

Les symptomes a type de parésie motrice, céphalées et troubles du langage sont observés

surtout chez les enfants.

Quant aux adultes, ils se présentent le plus souvent des céphalées ou des troubles du langage.
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1V- Eréguence des symptomes selon le type ischémigque ou hémorragique de la

maladie :

Une autre enquéte menée a propos de 1127 patients atteints de la MMM a précisé la
fréquence de chaque symptéme initial selon les types ischémique ou hémorragique de la
classification clinique de la MMM. Pour les deux types, les symptomes les plus fréquents
étaient : une faiblesse musculaire, des troubles de conscience, des céphalées, une aphasie, des
troubles sensitifs ; cependant, la fréquence des troubles de conscience et des céphalées était
plus élevée et celle de la faiblesse musculaire était moindre chez les patients atteints du type

hémorragique par rapport au type ischémique p< 0.01) (Tableau 5) (93).

Tableau 5 : Fréquence des différents symptémes initiaux chez 1127 patients selon les
types ischémigque ou hémorragique de la maladie

Symptéme initial Type ischémique (%) Type hémorragique (%)
Faiblesse musculaire 79.8* % 58.6 %
Trouble de conscience 14.1 % 70.4* %
Céphalées 18.8 % 64.6* %
Aphasie 20.1 % 24.5%
Trouble sensitif 19.3% 18.4 %
Crise épileptique 8.0 % 8.5 %
Altération intellectuelle 6.2 % 53%
Mouvement involontaire 3.0% 3.3%
Trouble visuel 3.2% 2.0%
Anomalies du champ visuel 5.0% 3.9%

* Significativement plus fréquents par rapport aux autres (p © 0.05).
La faiblesse musculaire se voit surtout dans le type ischémique de la MMM.
Tandis que les céphalées et les troubles de conscience sont plus fréquents dans le
type hémorragique de la MMM. Les autres symptomes, a type d’aphasie, trouble
sensitif, crise épileptique, altération intellectuelle, mouvement involontaire,
troubles visuels ou anomalies du champ visuel, se voient dans les deux types
ischémique et hémorragique de la MMM, sont moins frequents, quel que soit le
type ischémique ou hémorragique de la maladie.

Notre patient a présenté principalement des épisodes d’hémiparésie gauche

associés a crises épileptiques partielles.
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Partie 8 : BIOLOGIE

La place des examens biologiques dans le diagnostic de la MMM est limitée, ils sont
essentiellement réalisés dans le cadre du bilan étiologique des accidents vasculaires cérébraux

(AVC) en général afin d’éliminer d’autres diagnostics différentiels.

Les AVC sont relativement fréquents dans la population générale, surtout chez les
personnes ageées, chez les fumeurs ou chez les personnes ayant une hypertension artérielle, un
diabéte ou un taux de cholestérol élevé. Chez les adultes, la maladie de Moya-Moya n’est
donc pas forcément évoquée lors des premiers symptomes d’AVC. Chez les enfants, en
revanche, les AVC sont extrémement rares. lls peuvent étre dus a plusieurs maladies qui vont

étre systématiquement recherchées.

Les examens biologiques peuvent également étre demandés, dans le but d’éliminer une
pathologie associée et d’isoler la maladie de Moya-Moya proprement dite, pour laquelle, par

définition, aucune étiologie n’est retrouvée

- Ces examens comprennent :

- Une numération formule sanguine, un taux des plaquettes.
- Une glycémie a jeun, un bilan électrolytique.
- Une CRP.

- Un bilan de coagulation (Temps de céphaline activé, Taux de Prothrombine et le

fibrinogéne).
- Un bilan lipidique (Triglycérides, cholestérol total, LDL-cholestérol et HDL- cholestérol).
- Une fonction rénale, clairance de la créatinine et protéinurie a la bandelette urinaire.
- Un bilan hépatique (transaminases, gamma-GT, phosphatases alcalines).
- Une recherche de toxiques : cannabis, cocaine, amphétamines sanguins et urinaires a

discuter si étiologie autre évidente.
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- Une hémoglobine glyquée en cas de diabéte
- Des hémocultures en cas de fiévre.

- Un frottis sanguin, un bilan d’hémolyse a la recherche d’une drépanocytose ou d’une

sphérocytose, dun déficit en protéine C ou S...

- Une chromatographie des acides aminés sanguins et urinaires a la recherche d’une

homocystinurie (parfois responsable d’AVC) ...
- Une ponction lombaire.
- Des sérologies VIH et syphilitique.
- Un bilan immunologique sur arguments cliniques ou biologiques d’orientation.

- Des D-dimeres, des anticorps anti-phospholipides...
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Partie 9 : RADIOLOGIE

Devant des patients symptomatiques, différents tests sont effectués par ordre afin de
confirmer le diagnostic. Chez les enfants, ces étapes de diagnostic commencent généralement
avec la présentation de symptémes d'un accident ischémique tel qu'une hémiparésie. En raison
de son aspect pratique et sa disponibilité dans la plupart des hépitaux, ces patients sont

souvent d'abord explorés par un scanner cérébral (comme a été le cas pour notre patient).

L’angiographie cérebrale reste la référence pour le diagnostic de maladie de Moya-
Moya. Depuis les années 90, elle est supplantée au plan diagnostic par I'IRM couplée a
I’ARM et I’angiographie par tomodensitométrie en 3 dimensions (3D-CTA) qui permettent
une qualité tout a fait comparable a celle de la DSA (108).

Une évaluation plus poussée de la maladie est possible en effectuant
I'électroencéphalogramme, ou I'étude du flux sanguin cérébral par écho-doppler transcranien,
tomographie par émission de positrons TEP-scan, ou tomographie d'émission
monophotonique TEMP (ou SPECT) alors que toutes ces techniques peuvent obtenir des
informations supplémentaires, mais n‘ont pas de valeur diagnostique par rapport a 'ARM et

I'angiographie.

I- TDM cérébrale :

La tomodensitométrie cérébrale (TDM) peut montrer la faible densité des zones
ischémiques situées a la base du cerveau, ou la forte densité des zones hémorragiques (Figure
27) (109). Elle montre dans la plupart des cas des zones d’infarctus ischémiques multiples qui
sont parfois a différents stades d’évolution. Leur distribution est bien corrélée avec les lésions
vasculaires. Toutefois, il est bien connu que la TDM cérébrale ne permet pas le diagnostic de

la maladie de Moya-Moya (11).

Dans les stades avancés, l'infarctus cérébral et ’atrophie cérébrale (Figure 27) sont bien
reconnus méme en TDM, mais le changement et le développement sténo-occlusif des
vaisseaux Moya-Moya ne sont pas représentés car le systeme vasculaire tel que le polygone

de Willis montre une densité non spécifique (11).
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Figure 27 : Images scanographiques de différents patients atteints de la MMM (110)

A : Hémorragie (hyperdense) | B : Plage hypodense C : Dilatation des sillons
dans la région fronto- temporo-pariétale droite avec élargissement
temporo-pariétale droite systématisée, en faveur ventriculaire indiquant
exercgant un effet de masse d’un AVC ischémique une atrophie cérébrale.

sur le ventricule latéral droit. | sylvien droit.

Le scanner de perfusion permet d’étudier le flux sanguin cérébral et de déterminer les

zones cérébrales a haut risque d'accident vasculaire cérébral (Figure 28) (111).

Figure 28 : TDM de perfusion d’un patient atteint de la MMM (111)
TDM de perfusion montrent les zones du cerveau ou le flux sanguin est diminue (fleches
rouges) du fait de la MMM

A noter que la prévalence de la tomodensitométrie est en baisse dans de nombreux
centres, en raison des préoccupations pour l'exposition aux radiations, en particulier chez les

patients pédiatriques.

La TDM chez notre patient était sans particularité.
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11- Couplage IRM - ARM :

L’IRM couplée a I’ARM, technique non invasive, est actuellement devenue
indispensable & la prise en charge des patients Moya-Moya. La sensibilité et la spécificité du
couplage IRM-ARM, variant de 70 a 100 % selon les équipes, en font un examen clé de
premiére intention pour affirmer le diagnostic de la MMM. Ce couplage IRM-ARM présente
également I’intérét d’une surveillance aisée et fiable des Iésions parenchymateuses et
vasculaires. L’ARM 3D TOF a ¢été validée pour I’évaluation des collatérales a 3 mois

postopératoire (108).

Cependant, la représentation des vaisseaux Moya-Moya avec le développement de la
circulation collatérale n'est pas toujours claire sur I'ARM et I’'IRM (112).

1- IRM:

L’IRM cérébrale permet de préciser le bilan lésionnel (lésions ischémiques et lésions

hémorragiques) et orienter ainsi vers le diagnostic de la MMM (Figure 29) (113) (114).

Figure 29 : IRM en séquence FLAIR chez un patient Moya-Moya
Multiples infarctus jonctionnels antérieurs et postérieurs bilatéraux et hypersignaux
vasculaires corticaux témoignant de flux lents artériels (fleches).

Son intérét par rapport au scanner réside dans sa sensibilité et son étude multispatiale.
Ainsi, une séquence spin écho pondérée en T2 permet la détection des lésions ischémiques
récentes ou anciennes sous forme d’un hypersignal. La séquence FLAIR est particuliérement
préconisée pour la détection précoce de ces lésions et la distinction de leur caractere récent
(hypersignal) ou ancien (hyposignal cerné par un hypersignal). Les lésions hémorragiques
difficiles a détecter au stade aigu apparaissent au stade subaigu en hypersignal sur toutes les

séquences.
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L’IRM peut objectiver des signes indirects de la Maladie Moya-Moya représentés par la
présence de vaisseaux collatéraux « les vaisseaux Moya-Moya » et « le signe de Lierre » ou
« lvy-sign » (Figure 30) (24) :

- Les pondérations T1, T2 et densité de proton sont les plus fiables pour dépister les vaisseaux
Moya-Moya en regard des noyaux de la base. Ceux-ci sont visualisés sous forme d’une
multitude d’images punctiformes, « vides de signal » vasculaires, parfois serpigineuses,
notamment en incidence coronale (Figure 30 b) (108).

- Les vaisseaux Moya-Moya peuvent également étre retrouvés au niveau de la vallée
sylvienne autour de la portion terminale de la carotide interne, réalisant un aspect hautement
caractéristique de la maladie de Moya-Moya (Figure 30 c) (107).

- Le « signe du lierre » ou « vy sign » est une prise de contraste en séquence FLAIR ou T1, a
la surface des méninges, correspondant a un ralentissement circulatoire dans les vaisseaux
piaux de la convexité et un epaississement arachnoidien (Figure 30 d) (107).

- Une dilatation des veines de la substance blanche plus profonde peut aussi étre observée :
« medullary streaks » (Figure 30 e) (107).

. e 9 ) a
Figure 30 : IRM encéphalique avec angio-IRM dans la MMM (24)
a : sténose de la portion supra-clinoidienne des carotides internes et absence de
visualisation de la portion proximale des cérébrales antérieures et de la totalité des
cérébrales moyennes avec un réseau de suppléance en angio-IRM.

b : vaisseaux Moya-Moya d’aspect serpigineux au niveau du thalamus et des ganglions de
la base en séquence FLAIR.

c : vides de flux au niveau des vallées sylviennes correspondant a des vaisseaux Moya-
Moya en séquence T2.

d : « signe du lierre » en séquence axiale T1 + C.

e : les « medullary streaks » visibles en séquence sagittale T1+C
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Les séquences de Diffusion, transfert de magnétisation et EPI (méthode d’imagerie
écho-planar) ont été utilisées par certains auteurs pour I’appréciation des lésions anatomiques,
I’étude des vaisseaux Moya-Moya et 1’évaluation dynamique (suivi pré et post-chirurgical par
séquences EPI) (108).

2- ARM :

L’ARM est un examen non invasif et utile pour le diagnostic de la maladie de Moya-
Moya, particulierement chez les enfants chez lesquels une exploration invasive par

angiographie cérébrale peut étre difficile a réaliser (107).

La fiabilit¢é de ’ARM pour le diagnostic de Moya-Moya est actuellement considérée
comme comparable a celle de I’angiographie (108). Il a été démontré que ’angio-IRM 3 Tesla
a une excellente corrélation avec 1’angiographie conventionnelle. L’ARM met en évidence
I’aspect caractéristique des vaisseaux «Moya-Moya» en « nuage de fumée » en projection des
territoires lenticulo-striés associé a des sténoses intracraniennes intéressant, avec une seveérité
variable, les artéres carotides internes et les portions proximales des artéres cerébrales

moyennes et antérieures (Figure 30a, Figure 31) (115).

L’angio-IRM 3D TOF (time of flight ou temps de vol) permet I’étude du polygone de
Willis et des bifurcations carotidiennes en haute résolution et I’analyse conjointe des coupes

natives reste systéematique.

Sa résolution demeure cependant inférieure a celle de ’angiographic numérisée. Ainsi,
I’ARM ne détecte pas les lésions anévrismales inférieures a 3 mm et risque de ne pas
objectiver la totalité des petits vaisseaux de suppléance, notamment trans-duraux. C’est
pourquoi certains auteurs ont préconisé I’injection intraveineuse de Gadolinium dans le but de
diminuer le T1 sanguin et d’augmenter le signal des petits vaisseaux en diminuant les effets
de saturation. Les surestimations des sténoses sont également diminuées lors de I'utilisation

de cette méthode (108).

Une autre limite de ’ARM est ’absence d’appréciation de la circulation vasculaire

extracranienne, nécessaire en cas de revascularisation chirurgicale.
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Figure 31 : Images d’angio-IRM normale et de patients atteints de la MMM
A : Angio-IRM (vue latérale) normale : ACI, ACA et ACM normales (111).
B : Angio-IRM (vue latérale) d’un patient atteint de la MMM : Absence de I’ACA et
un réseau collatéral abondant des vaisseaux basaux (zone encerclée) (111).
C : Angio-IRM du polygone de Willis (vue antérieure) d’un patient Moya-Moya :
Occlusion bilatérale des ACI, des ACA et ACM, une importante dilatation des arteres
vertébrales, du tronc basilaire et des ACP avec un important réseau collatéral cortical
permettant la reprise de la circulation antérieure des deux cotés (116)

3- ARM Score :

A trés haute résolution, I’ARM peut offrir une nouvelle classification basée sur un score
ARM. Le détail de cette partition est bien décrit par Houkin et al. En outre, I'ARM est une

modalité utile qui permet suivre le changement radical aprés traitement chirurgical (115).

Le score ARM est défini comme le total des points des quatre principales artéres
cérébrales. Le score minimum est O et le score le plus élevé est de 10 (ACI3 + ACM3 +
ACA2 + ACP2 = 10).Selon la séveérité du changement sténo-occlusif, un point a éte
attribué a chaque artére : 'ACI, I’ACM, I'ACA et I'ACP (Tableau 6, Figure 32) :

» ACI : seule la partie intracranienne de I'ACI est évaluée. La partie extracranienne, y
compris la partie caverneuse, a été exclue de cette évaluation, car elle ne montre pas les
signes specifiques de MMM.

» ACM : évaluation de ’ACM selon la sévérité du changement sténo-occlusif du segment
horizontal M1 de I’ACM et la visualisation de ses branches distales.

» ACA : évaluation de ’ACA selon la visualisation du segment A2 de ’ACA et de ses
branches distales. Le segment horizontal Al de I'ACA est souvent hypoplasique sur la base

de sa relation réciproque avec l'autre coté de Al.
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» ACP : évaluation de ’ACP selon la visualisation du segment ambiant P2 de I’ACP et de

ses branches distales. Le segment P1 de I'ACP est parfois hypoplasigue comme une

variation normale.

> Les vaisseaux Moya-Moya ont été exclus de I'évaluation des sujets parce que la

représentation de ces petits vaisseaux n'est pas toujours constante. En outre, le

développement de ces vaisseaux Moya-Moya n'est pas lié a la sévérité de la maladie

puisqu’ils régressent avec la progression de la maladie, une fois qu'ils sont formes.

Avec ce systeme de score, il existe une bonne corrélation entre le stade angiographique

conventionnel et le score ARM ; ce dernier révele une bonne sensibilité/spécificité compatible

avec la mise en scene classique.

Tableau 6 : Score ARM (31).

ACI

Normal ou changement minime de I’ACI

Sténose évidente de l'artére carotide intracranienne (partie C1, partie distale de
I'artére communicante postérieure)

Diminution ou perte du signal de la partie C1

Le signal de I’ACI intracranienne est invisible

ACM

Normal ou changement minime de la partie horizontale de I’ACM (Partie M1),
notamment 1’irrégularité de son paroi

Sténose de la partie horizontale de I’ACM avec un signal normal ou réduit de
ses branches distales

Diminution ou perte de signal de la partie horizontale de I’ACM (M1) avec une
réduction évidente du signal de ses branches distales

La plupart du territoire de I'ACM est invisible

ACA

Le signal de I’A2 et de ses branches distales est normal

Diminution ou perte de signal I'A2 et de ses branches distales

La plupart de 'ACA n'est pas visible

ACP

Le signal de P2 et ses branches distales est normal

Diminution ou perte du signal de P2 et de ses branches distales

La plupart de I'ACP n'est pas visible

TOTAL
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Figure 32 : cas démonstratif du score ARM (31)
Dans ce cas, le score est bilatéralement 3 (score 6 = ACI2, ACM3, ACA1, ACP0).

111- Angiographie numérisée avec soustraction par voie artérielle :

L'angiographie de soustraction digitale (DSA) ou I’angiographie cérébrale
conventionnelle, examen invasif, reste la méthode de référence pour le diagnostic de la
maladie de Moya-Moya. En outre, elle permet de préciser les grades de sévérité de Suzuki,
la localisation des vaisseaux Moya-Moya et elle est indispensable pour réaliser une
cartographie préopératoire en vue d’un geste de revascularisation intra ou extra-cranienne
(117).

1- Diagnostic :

Les critéres diagnostiques de la maladie de Moya-Moya en angiographie cérébrale
comprennent (Figure 18) :

> La sténose ou l'occlusion des portions terminales des carotides internes (C1 et C2) et
proximales des artéres cérébrales moyennes et antérieures et parfois des artéres cerébrales
postérieures (25% des cas)

» Associée au développement d’un important réseau anastomotique collatéral en "nuage de
fumée", fait de petits vaisseaux spécifiques de la maladie s’étendant principalement de la
citerne supra-sellaire jusqu’aux noyaux de la base, péri-thalamiques, dits vaisseaux Moya-

Moya.

L’aspect typique dit « en nuage de fumée » est donc réalisé par I’opacification de tous

ces vaisseaux collatéraux. Ils sont ectasiques ou micro-anévrismaux et donc fragiles, a haut
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risque de rupture, responsables d’hémorragies intracérébrales et intraventriculaires. En outre,
comme déja décrit, le diagnostic des microanévrismes n'est pas toujours possible avec d'autres

modalités, a I'exception de I’angiographie cérébrale (112).

© Mavfield Clinic

Figure 33 : Angiographie de I'artére carotide droite (vue de face) (111)
Occlusion de la bifurcation carotidienne intracranienne avec flux sanguin
collatéral provenant de l'artere carotide externe (fleches bleues) et des arteres
basales (fléche rouge), donnant 1’aspect « en nuage de fumée » caractéristique
(zone encerclée).

L’angiographie cérébrale n’est pas obligatoire lorsque ’ARM montre les anomalies

typiques de la maladie (24)

Le diagnostic est certain en présence d’anomalies bilatérales. Quand elles sont
unilatérales avec un réseau collatéral semblable, on parle de « Probable maladie de Moya-
Moya » (117).

2- Grades de sévérité de Suzuki :

La sévérité de la MMM est classée en six stades évolutifs, originellement définis par
Suzuki et Takaku en 1969, selon les progres du rétrécissement et la quantité des vaisseaux
collatéraux. Ils s’étendent d’un stade I a un stade VI selon un continuum allant d’une sténose

des carotides internes, a I’apparition du réseau artériel collatéral, jusqu’a la disparition

progressive de celui-ci (Figure 34, Figure 35, Tableau 7) (11).

Le développement d’un réseau extensif collatéral a la base du cerveau avec I’apparence

classique d’une image en nuage de fumée est mieux visible durant les stades intermédiaires de
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Suzuki. Plus le stade est élevé plus I’occlusion est importante et I'état pathologique de Moya-

Moya

est sévere.

Figure 34 : Schéma représentant les stades de sévérité de Suzuki (118)

A = Stade | D = stade IV
B = Stade Il E = Stade V
C = Stade 111 F = Stade VI

Tableau 7 : Classification de Moya-Moya de Suzuki en six étapes (11) (118).

Stade

Description

Rétrécissement de la fourche de la carotide :
Seule la sténose de la fourche carotidienne est observée.

Initiation de Moya-Moya :
Sténose de la fourche carotidienne et trés légére circulation basale Moya-Moya.
Dilatation de toutes les principales arteres cérébrales.

Intensification de Moya-Moya :
Vaisseaux Moya-Moya importants a la base du cerveau, individuellement assez épais et
distincts. La disparition des ACA et ACM commence a étre perceptible.

Minimisation de Moya-Moya :

Vaisseaux Moya-Moya étroits formant un mauvais réseau a la base du cerveau.

Ni I’ACA ni I’ACM n'est visualisée.

Augmentation des vaisseaux Moya-Moya au sinus ethmoidal (Moya-Moya ethmoidal).

Réduction de Moya-Moya.
Vaisseaux de Moya-Moya a la base du cerveau rétrécis et localisés au voisinage du siphon
carotidien. Augmentation des voies collatérales du systéme artériel carotidien externe.

Vi

Disparition de Moya-Moya.

Disparation compléte de toutes les artéres principales découlant du systéme artériel
carotidien interne et des vaisseaux Moya-Moya sur I'angiographie.

Le cerveau est maintenu uniquement par l'intermédiaire de sang circulant de la carotide
externe ou du systéme artériel vertébral.
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Figure 35 : Angiographies montrent la progression de résultats normaux par étapes
progressives de Moya-Moya.
A : Angiographie normale avec injection de I'ACI (vue latérale)

B : Grades Suzuki l all :

Rétrécissement de 1’ACI avant le développement d’importants vaisseaux
collatéraux.

C : Grades Suzuki Il a IV :

Rétréecissement significatif de I'ACI et réseau collatéral caractéristique en

« nuage de fumeée ». Diminution de la perfusion corticale en comparaison avec
les images A et B.

D : Grades Suzuki V a VI :

Effacement du flux de I’ACI.

Cette occlusion de I'artére carotide interne conduit a la disparition concomitante
des du réseau collatéral « nuage de fumée », puisqu’il est alimenté par I'ACI.
Nette réduction de la perfusion corticale avec une alimentation provenant de la
circulation basilaire postérieure (non visible sans injection de 1’artére vertébrale)
et des vaisseaux collatéraux de l'artére carotide externe.

3- Localisation des vaisseaux Moya-Mova :

L’angiographie permet de classer la maladie de Moya-Moya selon localisation du réseau
vasculaire collatéral de la base du créne et des noyaux gris centraux en 3 types: basal,

éthmoidal et voQté (Figure 36).

> Le réseau «Moya-Moya basal» est constitué d’artéres perforantes dilatées.

» La circulation collatérale peut comporter une dilatation des arteres choroidiennes
antérieures et péri-calleuses postérieures.

> Le réseau «Moya-Moya ecthmoidal» est constitué d’une dilatation des artéres

ethmoidales antérieures et postérieures.
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» Dans certains cas avancés de la maladie, I’angiographie peut montrer un réseau

vasculaire anormal de la vodte cranienne dit «<Moya-Moya vouté» (117).

Moya-Moya voiité

Moya-Moya ethmoidal

Moya-Moya basal =
(noyaux gris centraux

et thalamus) ] 7
Bl SONY S A
1

Sténose de la j?

fourche carotidienne ?) (

(

%

Figure 36 : dessin schematique des différents types de réseaux Moya-Moya (119)

1 = artere temporale superficielle I = artére ophtalmique

2 = artére méningée moyenne Il = artére lacrymale

3 = artere temporale profonde Il = artére sus-orbitaire

4 = artére sphéno-palatine IV = artére frontale et artére nasale
5 = artére sous-orbitaire dorsale

6 = artére faciale V = artere méningeée antérieure

VI = artére ethmoidale antérieure
VIl = artere ethmoidale postérieure

Figure 37 : Localisation des vaisseaux Moya-Moya sur une angiographie cérébrale

(112)
1 : Réseau Moya-Moya collatéral 2 : Réseau Moya-Moya collatéral
basal ethmoidal
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4- Cartographie pré-opératoire :

L'angiographie cérebrale est une étape préopératoire importante car elle permet aux
cliniciens de visualiser les vaisseaux concernés par la maladie de Moya-Moya et observer les

flux sanguins dans tout le cerveau (Figure 38).

La cartographie de 1’angiographie cérébrale permet également de préciser 1’efficacité du
geste thérapeutique (bypass) entrainant la régression des vaisseaux collatéraux Moya-Moya.
Des études plus récentes ont constaté une augmentation de I’ADC « coefficient de diffusion
apparente » et de la diffusion au sein de la substance blanche d’apparence normale dans la
MMM, qui est expliquée par le phénomeéne de vol vasculaire. D’autres études ont démontré
I'utilité de la séquence de perfusion dans le triage préopératoire et le suivi post-opératoire

apreés chirurgie de revascularisation (117).

Figure 38 : Résultats préopératoires d'angiographie cérébrale chez un patient Moya-
Moya (120).

A Les arteres cérébrales de I'hémisphere droit sont la plupart du temps normal,

avec une certaine sténose de I'ACA proximale, indiquée par la fleche noire.

Aucun vaisseau Moya-Moya collatéral n'est observe.

B Les arteres de I'némisphére gauche montrent une occlusion significative,

avec la fleche blanche indiquant I'ACI distale et 'ACM occluses. Ces résultats

indiquent un stade Suzuki 3.

En outre, ces résultats permettent aux cliniciens de confirmer le diagnostic de

Moya-Moya et de préparer un plan opérationnel sen se basant sur les résultats.

=2 En _conclusion : L'angiographie cérébrale est a la base de l'attribution de stade de la

maladie & un patient. C’est I'une des nombreuses raisons pour lesquelles cet examen reste le

gold standard et une étape nécessaire dans le diagnostic de Moya-Moya. (121).
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1V- Angiographie par tomodensitométrie en 3 dimensions :

L’angiographie par TDM en 3 dimensions (Angioscanner ou 3D-CTA) des vaisseaux
cervico-encéphaliques permet 1’exploration de la vascularisation artérielle depuis la crosse de
I’aorte jusqu’a I’étage intracranien. Cette technique est en progression constante du fait de la

résolution et du temps d’acquisition des scanners multibarrettes (116).

Figure 39 : Angio-scan 3D en balayage hélicoidal normal : vue postéro-supérieure
gauche (122)
Arteres cérébrales antérieures A, moyennes M et postérieures P normales

L'angioscanner doit satisfaire les critéres suivants :

» Une synchronisation entre le passage du produit de contraste dans l'artere étudiée et
I'acquisition des images pour que le vaisseau soit bien démontreée.

» Une résolution spatiale élevée (approchant celle de l'angiographie) pour que les vaisseaux
de petites tailles soient bien visibles (reperes anatomiques pour le chirurgien) ou que toutes
les Iésions d'importances cliniques soient détectees.

» Une couverture anatomique du systeme vasculaire étudié suffisante.

» Un temps d'examen suffisamment court de maniere a minimiser les artéfacts de

mouvement ou dont la durée est inférieure a la durée d'une inspiration suspendue.

Le scanner permet l'acquisition de coupes fines et jointives de l'organe étudié. Toutes
ces données sont utilisées pour former un volume. Des programmes informatiques fournis par

les constructeurs des scanners permettent de visualiser les organes dans n'importe quel plan de
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I'espace. La méthode MIP (Maximum intensity projection) appliquée a I'étude d'une artere,

fournit des images d'une qualité comparable a celle d'une artériographie (Figure 40) (116).

Figure 40 : Angiographie cérébrale et Angio-TDM 3D dans la MMM (122)

A : Patiente 4gée de 55 ans atteinte de la
MMM

Al et A2 : Angiographie des ACI droite
(A1) et gauche (A2) montrant un stade 3
de la MMM

A3 : Angio-TDM 3D obtenue par des
séguences en balayage rapide (vue
postéro-supérieure gauche) : Les troncs
des ACA et les branches des ACM ne
sont pas démontrés. Des vaisseaux
dilatés sont notés bilatéralement dans la
région occipitale, considérés comme un
réseau collatéral de suppléance
leptoméningé a partir des ACP.

B : Patient 4gé de 9 ans atteint de la
MMM

Bl et B2 : Angiographie des ACI
droite (B1) et gauche (B2) montrant un
stade 3 de la MMM

B3 : Angio-TDM 3D obtenue par des
séquences en balayage rapide (vue
postéro-supérieure gauche) : les ACA
et ACM normales ne sont pas
démontrées et de multiples fins
vaisseaux, correspondant aux vaisseaux
Moya-Moya sont vus bilatéralement au
niveau des noyaux gris centraux.

Il n'existe aucune stratégie pour un diagnostic basé sur cet examen. Comme pour

I'ARM, la qualité des images 3D-CTA dépend a la fois de la spécification de la machine et

aussi de la technique d’acquisition des données par le technicien. Cependant, I’angioscanner

est une technique d’imagerie sophistiquée et assez puissante pour la confirmation du

changement de base caractéristique dans la MMM (116).
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V- Autres examens complémentaires :

1- EEG:

Dans le cadre de la maladie de Moya-Moya, I’électro-encéphalogramme (EEG) peut
étre normal ou montrer un ralentissement centro-temporal avec ou sans asymeétrie.
L’hyperventilation induite diffuse le modéle monophasique ralenti des ondes et un
phénomeéne de « rebuild-up » caractéristique (persistance voire accentuation des ondes lentes
dans la région temporale) (123).

Ce phénomene est trés vraisemblablement la conséquence de la vasoconstriction induite
par I'hypocapnie, elle-méme provoquée par I'hyperventilation. Ces modifications électro-
encéphalographiques a I'hyperpnée sont tres caractéristiques et permettent de suspecter la

MMM, surtout dans ses formes atypiques ou trompeuses (124).

L’EEG chez notre patient a montré de rares éléments paroxystiques en frontal

droit, sans signe de geneéralisation ou de souffrance.

2- Etude de la perfusion cérébrale et de la réserve hémodynamique :

Ces derniéres annees, avec le développement des méthodes d'imagerie de technologie
sophistiquée, comprenant la tomographie par emission de positons (TEP) et la tomographie
d'émission monophotonique (TEMP ou SPECT), beaucoup d'attention a été accordée a I'étude

de I'némodynamique cérébrale dans la maladie Moya-Moya (125) (126) (127).

L’évaluation de la réserve hémodynamique cérébrale par SPECT et PET est utile pour
le diagnostic et I'évaluation de la sévérité de la MMM de type ischémique, permettant ainsi de
déterminer les indications de la revascularisation cérébrale, 1’évaluation des effets

thérapeutiques et le pronostic des patients atteints.

L’étude de la perfusion cérébrale et de la réserve hémodynamique est recommandée
pour préciser le stade de la maladie et aider a la décision thérapeutique, en particulier dans les
formes évolutives ou la chirurgie peut étre indiquée. La diminution de la réserve vasculaire

majore le risque d’accident ischémique cérébral. (128).
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Ces études sont effectuées par la TEMP ou SPECT avec injection de 99mTc-
hexaméthylpropyléne amine oxime [HMPAQ] avec mesure du débit sanguin cérébral (DSC)
au cours d’une acquisition de base et aprés injection d’acétazolamide. L’effet vasodilatateur
d’acétazolamide augmente le DSC dans les régions anatomiques ou il persiste une réserve

vasculaire. (128)

La SPECT confirme la baisse du débit sanguin cérébral dans les territoires frontaux et
pariétaux, ce qui justifie un traitement préventif de la survenue d’un infarctus cérébral par une

anastomose temporo-sylvienne. (129).

Le PET-scan montre une baisse du métabolisme frontal et pariétal, en relation avec les

anomalies angiographiques, respectant les lobes occipitaux. (130).
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Partie 10 : CRITERES DIAGNOSTIQUES

En 1995, le Comité de Recherche sur la Maladie Moya-Moya a proposé des criteres
diagnostiques de la maladie Moya-Moya. En se basant sur les changements vasculaires
caracteristiques, les critéres diagnostiques sont résumeés dans 4 les points suivants : (116)
(93)

> Point | : L'angiographie cérébrale conventionnelle, indispensable pour le diagnostic,

doit presenter au moins les signes suivants :

Critere 1 | Sténose ou occlusion des arteres intracrdniennes, a partir des portions
terminales des arteres carotides internes et en progressant vers les portions

proximales des artéres cérébrales antérieures et moyennes.

Critére 2 | Formation d'une vaste circulation collatérale anormale, «vaisseaux Moya-
Moya», permettant de compenser l'ischémie cérébrale due a la sténose

primaire de l'artere carotide interne.

Critére 3 | Caractére bilatéral des deux premiers criteres

» Point Il : L'angiographie cérébrale conventionnelle n’est pas obligatoire lorsque

I'IRM et ARM démontrent clairement tous les résultats décrits ci-dessous :

Critéere 1 | L’ARM montre une sténose ou une occlusion de la portion terminale des ACI

et la portion proximale des artéres cérebrales antérieure et/ou moyenne.

Critere 2 | Un réseau vasculaire anormal dans le ganglion basal est visible sur I’ARM.
La mise en évidence sur 'IRM au moins deux vides de signal, au niveau
noyaux gris centraux, au moins unilatéralement. Ces vides de signal peuvent

étre considérés comme représentant d’un réseau vasculaire anormal.

Critere 3 | Caractere bilatéral des deux premiers criteres.
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» Point 111 : Par définition, I’étiologie de la maladie de Moya-Moya reste inconnue.

Toute maladie ou facteur de risque qui peut entrainer des changements vasculaires

similaires doivent, par conséquent, étre exclus (Tableau 8) :

- Artériosclérose

- Neurofibromatose de type 1 ou maladie de VVon Recklinghausen

- Maladies auto-immunes

- Traumatismes craniens

- Méningite

- Lésions cérébro-vasculaires apres une radiothérapie cérébrale

- Tumeur cérébrale

- Autres

L’association d’un des états pathologiques suscités aux changements vasculaires de type

Moya-Moya définit le syndrome de Moya-Moya et non pas Maladie de Moya-Moya.

» Point IV : En plus de ces criteres diagnostiques radiologiques, certains criteres

anatomo-pathologiques sont évocateurs de la maladie de Moya-Moya et peuvent étre

utilises comme références pour le diagnostic (116) :

Critere 1

Hyperplasie ou épaississement de la couche de [Iintima artérielle,
généralement bilatérale, a 1’origine de la sténose ou l'occlusion des portions
terminales des arteres carotides internes. Des dépots lipidiques sont également

parfois observés au niveau de I’intima épaissie.

Critere 2

Les arteres cérébrales antérieures, moyennes et postérieures formant le
polygone de Willis, peuvent parfois présenter, a divers degrés, une sténose ou
occlusion associee a une hyperplasie fibro-cellulaire de [lintima, une

ondulation de la limitante élastique interne et un amincissement de la media.

Critere 3

De nombreux petits vaisseaux (artéres perforantes et branches vasculaires

anastomotiques), peuvent étre vu autour du polygone de Willis.

Critére 4

Des conglomérats réticulaires de petits vaisseaux collatéraux peuvent

également étre observés au niveau de la pie-mere.

73



- Evaluation diagnostique :

La maladie Moya-Moya doit étre classée comme définitive ou probable sur la base des
points mentionneés ci-dessus | a IV (Figure 41) :
» Maladie de Moya-Moya définitive :
Tous les critéres énumérés dans les points | ou Il (sténose ou occlusion de la portion terminale
de I’ ACI et/ou portion proximale de I’ACA et/ou I’ACM + réseau artériel collatéral anormal +
bilatéralement) et 111 (absence d’autre pathologie associée) doivent étre présents.
Chez les enfants, cependant, les critéres 1 et 2 des points | ou Il d'un cbté, et une sténose
visible autour de la portion terminale des artéres carotides internes de l'autre coté sont
suffisants pour un diagnostic définitif.
Lorsque l'autopsie est réalisée en l'absence d’angiographie cérébrale, la maladie doit étre
diagnostiquée en se basant sur les critéres du point V.
» Maladie de Moya-Moya probable :
Tous les critéres des points 1 ou Il et 11 sont présents sauf le troisieme critére de la bilatéralité
[-3 (sur ’angiographie cérébrale) ou 11-3 (sur I’angio-IRM).
» Syndrome de Moya-Moya ou quasi maladie de Moya-Moya :
La présence de changements vasculaires de type Moya-Moya en présence d’une affection
sous-jacente (point 111 non assuré) définit le diagnostic du syndrome de Moya-Moya ou quasi
maladie de Moya-Moya et non pas Maladie de Moya-Moya.

Chez notre patient, ’examen clinique et paraclinique n’a révélé aucune autre

pathologie associée et ’angiographie cérébrale a mis en évidence une atteinte bilatérale,

permettant de conclure a une Maladie de Moya-Moya définitive.
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Figure 41 : Algorithme diagnostique de la maladie de Moya-Moya (131)
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Partie 11 : CAS PARTICULIERS DE LA MALADIE DE MOYA-MOYA

I- Syndrome de Moya-Movya ou Maladie de quasi Moya-Movya :

Selon les criteres diagnostiques du Comité de Recherché sur la Maladie de Moya-Moya,
le syndrome de Moya-Moya, aussi appelé maladie de quasi Moya-Moya, se réfere a la
présence d’une sténose ou une occlusion, uni ou bilatérale de la portion terminale des artéres
carotide internes ou de la portion proximale des arteres cérébrales antérieures et / ou
moyennes associée a un réseau vasculaire anormal de type Moya-Moya, en présence d’une

affection sous-jacente.

Une variété de troubles systémiques a été signalée, associés aux modifications
vasculaires observées dans la maladie de Moya-Moya, comme indiqué dans le (Tableau 8). A
travers ces troubles congenitaux, acquis et non classés, il est trés difficile de decouvrir les

facteurs de cohérence suggestifs de la pathogenése de la MMM (36).

Ces maladies se distinguent de la maladie Moya-Moya mais leurs manifestations
angiopathiques sont similaires aux modifications pathologiques observées dans la maladie de

Moya-Moya.

Le syndrome de Moya-Moya peut affecter des personnes de toutes races. L’apparition
concomitante a une maladie congeénitale sous-jacente est fréquente chez les enfants, tandis que

son association a une maladie sous-jacente acquise est commune chez les adultes (93).

La nature des pathologies sous-jacentes influe le pronostic des patients atteints de du

syndrome Moya-Moya (36).

La maladie de Moya-Moya unilatérale sans affection sous-jacente devrait étre
considérée comme probable maladie Moya-Moya et étre différenciée du syndrome de Moya-

Moya.
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Tableau 8 : Affections sous-jacents a la maladie de Moya-Moya (36)

Pathologies congénitales

» Troubles hématologiques
e Anémie de Fanconi
e Drépanocytose
e Thalassémie
e Sphérocytose ou
Chauffard
e Déficit en protéine C
e Déficit en protéine S
e Déficit en plasminogene de type 1

maladie de

» Troubles métaboliques
Hyperlipoprotidémie (type 2A)
Maladie de stockage du glycogene de type |
Lipohyalinose
Déficit en pyruvate kinase
Homocystinurie
Hyperoxalurie ou oxalose primaire

Minkowski-

» Troubles congénitaux

Syndrome de Down, Syndrome de Turner

Neurofibromatose de type |

Sclérose tubéreuse de Bourneville

Syndrome de Marfan

Anévrisme familial de l'aorte thoracique et
issection aortique (TAAD)

Dysplasie fibromusculaire

Ostéogéneése imparfaite

Maladie de Hirschsprung

Syndrome de Prader-Willi

Syndrome d’Alagille

Syndrome de William

Syndrome de Noonan

Polykystose rénale

e 6 o o o o o o O o o o o o

Pathologies

acquises

» Maladies auto-immunes
e Anémie anaplasique
e Lupus érythémateux disséminé
e Syndrome des anticorps anti-phospholipides
e Purpura thrombopénique thrombotique
e Périartérite noueuse
e Syndrome de Gougerot-Sjogren
Maladies néoplasiques
e Tumeurs cérébrales (suprasellaires)
e Néphroblastome ou tumeur de Wilms
Maladies Infectieuses
e Leptospirose, Tuberculose, Méningite...

» Autres

Lésion cérébrale traumatique
Irradiation cérébrale
Contraception orale
Abus de drogues (cocaine, etc.)
Anévrisme cérébrale
Malformation artério-veineuse
Angiome veineux
Angiome caverneux
e Athérosclérose
e Hypertension réno-vasculaire
e Hyperthyroidie
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11- Moya-Mova unilatérale ou Maladie de Moya-Moya Probable :

La maladie Moya-Moya unilatérale, aussi appelée probable maladie de Moya-Moya, se
réfere a la présence d'une sténose unilatérale ou l'occlusion de la partie terminale des artéres
carotides internes associée a la formation de vaisseaux Moya-Moya autour de cette région, en

absence d’autre affection sous-jacente.

Chez les enfants, la maladie de Moya-Moya unilatérale associée a une sténose de la
portion terminale des ACI du c6té controlatéral doit étre considérée comme maladie Moya-
Moya définitive et non pas malade de Moya-Moya probable (36).

Ces modifications unilatérales peuvent s’associer a d'autres pathologies sous-jacentes ;
définissant ainsi le syndrome de Moya-Moya et non pas la maladie de Moya-Moya unilatérale
(36).

Une enquéte menee en 2006 au Japon, a propos de 2.635 patients atteints de la maladie
de Moya-Moya, a rapporté une fréquence de la maladie de Moya-Moya unilatérale de 10,6 %
Des cas familiaux de la maladie de Moya-Moya unilatérale ont été retrouves, et un mode de

transmission autosomique dominant a été suggére (36).

Selon différentes études, la fréquence rapportée de la progression de la maladie de
Moya-Moya unilatérale en bilatérale varie de 10 % a 39 % et une telle progression dans les 5
ans est fréquente chez les enfants caractérisés par un début précoce de maladie (apparition de
la maladie avant I’age de 10 ans). La progression vers la maladie bilatérale peut étre notée
aussi bien chez les enfants que les adultes. Les facteurs de risque statistiquement significatifs
pour la progression en maladie bilatérale seraient la présence de légers changements
sténotiques au niveau de l'artére carotide interne, l'artére cérébrale moyenne ou lartére

cérébrale antérieure controlatérale (36).
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Partie 12 : PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

Prés de 60 ans de recherche sur la maladie de Moya-Moya (1957-2016) ont conduit a
I'élaboration d'une variété d'options médicales et chirurgicales pour la prise en charge des
patients atteints de cette maladie. Certaines de ces options ont été abandonnées, quelques-unes
ont servi de base pour le développement de meilleures procédures et beaucoup d’autres sont
encore utilisées aujourd'hui. Les chercheurs qui ont étudié la maladie de Moya-Moya au cours
de cette période ont conclu que le meilleur traitement est envisagé aprés avoir étudié la

présentation clinique et le résultat angiographique de chaque patient (132)

A ce jour, aucune option thérapeutique n'est connue pour la guérison MMM. Tant que la
maladie est chronique et qu'il n'y a aucun traitement médical qui permette d’empécher,
d’inverser ou de stopper la progression du rétrécissement des arteres cérébrales, le traitement

de base reste la chirurgie (68).

Trois volets thérapeutiques vont étre decrits dans ce chapitre, le traitement medical, le

traitement chirurgical et la réeducation.

I- TRAITEMENT MEDICAL :

L'administration orale d'agents antiplaquettaires est recommandée comme traitement
médical de la maladie de Moya-Moya. Cependant, il n’existe pas encore de preuves
scientifiques suffisantes pour cette recommandation. Une étude récente a révélé que 38 % des
651 patients atteints de la maladie de Moya-Moya ont éte traités d'abord médicalement puis
ont subi par la suite une intervention chirurgicale a cause de la progression de leurs

symptdmes (116).

Les moyens médicaux sont plus ou moins réservés au traitement de la phase aigué
d'accidents vasculaires cérébraux, le traitement préventif des récidives dans la phase
chronique d'accidents vasculaires cérébraux et le traitement de la maladie de Moya-

Moya asymptomatique.
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1- Traitement de la phase aigue d'accidents vasculaires cérébraux :

a- Chez I'adulte :

» Manifestations ischémiques :
Pour la maladie de Moya-Moya se manifestant par un infarctus cérébral, l'utilisation
d’un agent neuroprotecteur tel que I’Edaravone et de médicaments anti-thrombotiques tels que

I'Ozagrel, I'Argatroban, I'Aspirine et I'Héparine est recommandée (93).

En cas d’importants infarctus provoquant un cedéme cérébral et une hypertension

intracranienne, les solutions hypertoniques (le glycérol) sont efficaces (93).

Par ailleurs, comme pour le traitement en phase aigué des infarctus cérébraux en
général, un traitement adjuvant peut étre nécessaire. Ce traitement adjuvant fait appel a des
antipyretiques en cas de fiévre, des anticonvulsivants en cas de convulsions, une
oxygénothérapie pour le maintien de la saturation artérielle en oxygéne et un contréle adéquat

de la glycémie et de la pression artérielle qui ne doit généralement pas étre réduite (93).

» Manifestations hémorragiques :
Pour la maladie de Moya-Moya se manifestant par des hémorragies, un traitement
antihypertenseur est susceptible d'étre efficace, conformément au traitement d'une hémorragie
cérébrale, lorsque la pression artérielle systolique est > 180 mmHg, la pression artériclle

diastolique est > 105 mm Hg ou la pression artérielle moyenne est > 130 mmHg. (93).

Tout traitement antiplaquettaire utilisé doit é&tre interrompu, tout traitement
anticoagulant doit étre immédiatement arrété et l'utilisation de la vitamine K et de produits

sanguins (plasma frais congelé et le complexe du facteur IX) doit étre envisagée. (93).

b- Chez ’enfant :

Le traitement de la maladie de Moya-Moya se manifestant par des infarctus cérébraux
chez les enfants a rarement été rapporté. Le traitement antiplaguettaire avec de l'aspirine (1 a

5 mg / kg) peut étre efficace (93).

80



Comme pour les patients adultes atteints de la MMM se manifestant par une ischémie,
l'utilisation d’un agent cérébro-protecteur et de medicaments anti-thrombotiques peut étre
considérée pour les patients pédiatriques. Cependant, l'utilisation de l'aspirine peut étre
envisagée tout en gardant a l'esprit qu'elle peut augmenter le risque du développement du
syndrome de Reye chez les patients pédiatriques, caractérisé par une atteinte du foie et des
reins chez I’enfant de moins de 7 ans dans 85 % des cas, s’associant a une encéphalopathie,
dont I’origine peut-étre due a la prise d’aspirine, ou a une infection virale, n’est pas connue

avec certitude (93).
Les anticonvulsivants doivent également étre utilisés en cas de convulsions (93).

2- Prévention des récidives pendant la phase chronigue :

a- Traitement anticoagulant :

Le rétrécissement artériel cérébral observé dans la maladie de Moya-Moya
s’accompagne d’un risque élevé de formation de caillots sanguins qui peuvent contribuer a
I’obstruction vasculaire. Des médicaments antiagrégants plaquettaires, permettant d’empécher
la formation des caillots, tels que l'acide acétylsalicylique (I’Asprine) a dose anticoagulante,
peuvent étre utilisés a titre préventif des récidives ischémiques mais leur efficacité n’est pas
clairement prouvée et le traitement a long terme par aspirine peut convertir la maladie du type
ischémique au type hémorragique. Les anticoagulants ne sont pas recommandés en cas

d’antécédents d’accidents hémorragiques (133) (93).

En cas d’intolérance a I'Aspirine, l'utilisation de Clopidogrel, un antiagrégant
plaquettaire de la classe des Thiénopyridines, est recommandée. Le Clopidogrel a également

de bons profils de tolérance et de sécurité chez les enfants (93).

Par contre, les anticoagulants AVK comme la Warfarine sont rarement utilisés dans le
cadre de la MMM, bien que certains praticiens préférent utiliser 1’héparine de faible poids
moléculaire (HBPM) au lieu de l'aspirine pour des effets antithrombotiques. L'HBPM est
également couramment utilisée en pré-opératoire en raison de sa demi-vie plus courte en

comparaison avec l'aspirine (116).
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b- Traitements adjuvants :

Les facteurs de risque d'’AVC doivent étre gérés conformément aux cas généraux : un
traitement antihypertenseur en cas d’hypertension, un traitement hypolipémiant en cas de
dyslipidémie, un contrble adéquat de la glycémie en cas de diabete sucré, une réduction

pondérale en cas d’obésité et un sevrage tabagique si tabagisme (93).

En termes de mode de vie, I'hyperventilation induit souvent les symptomes de la
maladie de Moya-Moya ; par conséquent, les facteurs favorisants I’hypocapnie (repas chauds,

exercice intense, instruments a vent...) doivent étre évités, en particulier chez 1’enfant (93).

D'autres médicaments peuvent étre administrés en fonction de la présentation clinique
du patient. Des inhibiteurs des canaux calciques, de la classe des vasodilatateurs, sont parfois
utilisés pour traiter des cephalées séveres, frequemment observées chez les patients atteints de
la MMM. Ils peuvent également étre efficaces pour réduire a la fois la fréquence et la sévérité
des AIT réfractaires. Toutefois, ils doivent étre utilisés avec prudence en raison de leur

tendance a induire une hypotension que cette population de patients ne peut tolérer (133).

En cas de crises d’épilepsie, des médicaments anticonvulsivants peuvent étre prescrits

(133).

Concernant les mouvements choreiques parfois associés a la MMM, des neuroleptiques
tels que I'halopéridol peuvent étre tres efficaces, comme pour les mouvements involontaires
associés a dautres pathologies. Ces mouvements peuvent disparaitre apres une
revascularisation chirurgicale, par l'intermédiaire de la normalisation de la hypoperfusion
cérébrale (103).

Cependant, I'administration de ces médicaments en I'absence d'un traitement chirurgical
est inefficace pour le traitement Moya-Moya. En absence de traitement chirurgical, le risque
d'un AVC ipsilatéral récurrent a 5 ans est de 65 % chez les patients symptomatiques avec une

atteinte unilatérale et 85% en cas d'atteinte bilatérale.
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3- Prise en charge médicale de la maladie Moya-Moya asymptomatigue

Les cas asymptomatiques de la maladie Moya-Moya présentent également un risque
élevé de développer des accidents vasculaires cérébraux pendant le suivi, quel que soit le type
de la maladie, ischémique ou hémorragique. (93).

Contrairement au syndrome de Moya-Moya qui se voit en association a une pathologie
sous-jacente, il n'y a pas de procédure efficace pour la prévention des lésions vasculaires dans
la maladie de Moya-Moya idiopathique ; par conséquent, un traitement chirurgical pour la

prévention d’un futur AVC peut étre considéré, méme dans les cas asymptomatiques (93).

La prise en charge des facteurs de risque et des conseils de mode de vie doivent étre mis

en ceuvre conformément a la prévention des récidives dans la phase chronique (93)

Chez les adultes, l'utilisation d’agents antiplaquettaires ne doit pas étre considérée pour
les patients asymptomatiques, car prés de 50 % des patients atteints de Moya-Moya présentent
des hémorragies (93)
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I1- TRAITEMENT CHIRURGICAL:

L’objectif du traitement chirurgical est d’augmenter la perfusion cérébrale (formes
ischémiques) ou de réduire la sollicitation des néovaisseaux lenticulo-striés (formes
hémorragiques), en favorisant le développement secondaire d’une néovascularisation corticale

et/ou en augmentant directement le débit dans le réseau sylvien (134).

L’efficacité du traitement chirurgical reste a démontrer et son indication est collégiale,
inscrite dans une prise en charge multidisciplinaire. L’indication d’un traitement chirurgical se
discute dans les formes symptomatiques (progressive ou récurrente) avec altérations de
perfusion ou de la réserve cérébro-vasculaire (IRM ou scanner de perfusion, SPECT, PET) car
le risque de récidive est élevé (10 a 13 % /an) (134).

Il a été rapporté que le traitement chirurgical permet d’améliorer 1’hémodynamique
cerébrale, de réduire la gravite et la fréquence des accidents ischémiques et par consequent de
diminuer le risque d’'infarctus cérébral et d’améliorer les activités de la vie quotidienne en
post-operatoire et le pronostic a long terme des fonctions cérébrales supérieures des patients
(93).

Plusieurs interventions chirurgicales ont été proposées, classées en trois catégories : des
techniques de revascularisation artérielle directes, indirectes et combinees. Elles ont pour but
commun d’établir une circulation cérébrale collatérale adéquate et suffisante pour le cortex
ischémique afin de prévenir I'infarctus cérébral. Elles visent a améliorer le flux sanguin vers
les régions hypoperfusées, grace a un court-circuitage de I’aire cérébrale atteinte ; ce court-
circuitage est amené par une artere du systéme artériel extracranien, de maniére directe et/ou
indirecte (68).

Il n'y a pas de procédure standard, des approches directes et indirectes ont montré des
taux de succes similaires. Le choix de la procédure dépend de I'dge du patient, de la taille
anatomique des vaisseaux donneurs/receveurs, des mesures hémodynamiques préopératoires

(débit sanguin cérébral et la réserve vasculaire) et de la préférence du chirurgien (135).

Les taux de morbidité et de mortalité sont respectivement de ’ordre de 3 % et inférieur
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a 1 %, quel que soit la technique. Un strict monitorage anesthésique périopératoire doit étre

appliqué (normocapnie, normoxie, normotension) (134).

1- Histoire du premier traitement chirurgical dans la MMM

Apres avoir décrit les aspects angiographiques de Moya-Moya et les avoir rapporté a
leur présentation clinique, Suzuki et al. ont commencé a penser a des traitements alternatifs
pour ces patients, vu qu’il n’y a pas eu de preuve d’efficacité des moyens médicaux pour
controler la maladie. Ils ont décidé d'effectuer une sympathectomie carotide cervicale et une
ganglionectomie périvasculaire cervicale supérieure en se basant sur des études d'axones

adrénergiques des parois artérielles et artériolaires (136).

Les recherches sur la ganglionectomie cervicale supérieure chez les chiens ont montré
une dégénérescence des axones adrénergiques dans les parois des arteres cérébrales aprés 48
heures et la disparition des axones aprées 4 jours. Ces auteurs ont pensé que s’ils arrivaient a
favoriser la dilatation des artéres cérébrales et développer les vaisseaux collatéraux, le debit
sanguin cerébral augmenterait. En se basant sur ceci, Suzuki et al. ont effectué¢ une
sympathectomie carotide cervicale et une ganglionectomie périvasculaire cervicale supérieure
chez 23 patients (10 enfants et 13 adultes) entre 1968 et 1973. lIs ont rapporté de bons
résultats dans I'amélioration des symptémes cliniques, mais la procédure n'a pas pu empécher
la progression de la maladie et ’aggravation de 1’aspect angiographique chez la plupart des

patients. Cette série a eté la premiére tentative de traitement chirurgical de Moya-Moya (136)

2- Technigues de revascularisation directe

La chirurgie de revascularisation directe est un type de chirurgie de pontage, qui
impliqgue implique généralement les anastomoses artérielles EC-IC (Extracranienne-

Intracranienne) et les greffons veineux.

Pendant de nombreuses années, le traitement chirurgical de la maladie occlusive des
arteres extra et intracraniennes irriguant le cerveau était considéré comme impossible. Une
anastomose EC-IC pour revasculariser le cerveau a été suggeérée par Fisher en 1959, mais en

raison de l'insuffisance des instruments, l'opération n'a pas été possible a ce moment-Ila.
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L'introduction de techniques de microchirurgie par Jacobson et Suaraz en 1960 a permis
I'application de ces principes a la neurochirurgie par Yasargil et al. (136). Ces derniers ont
réalisé en 1967 la premiere revascularisation directe EC-EI pour traiter I'ischémie cérébrale.
Plus tard en 1972, Karasawa et al. ont appliqué cette technique sur des patients Moya-Moya

dans le but d’augmenter le flux sanguin cérébral chez ces patients.

a- Anastomose extracranienne - intracranienne (EC-1C)

Jusqu'en 1975, la plupart des 700 cas déclarés de la maladie de Moya-Moya ischémique
ont été traités de facon conservatrice. Certains médicaments ont été essayés mais sans succes
(136).

La procédure de revascularisation directe EC-El implique généralement, selon le niveau
de l'occlusion, une anastomose entre ’artére temporale superficielle et l'artére cérébrale
moyenne (ATS-ACM) ou lartére cérébrale antérieure (ATS-ACA), une anastomose entre
I’artére occipitale et I’artére cérébrale moyenne (AO-ACM) et rarement une anastomose entre

l'artére occipitale et I’artére cérébrale postérieure (AO-ACP) (136).
> Anastomose ATS-ACM

La premiére anastomose entre ’artére temporale superficielle et l'artére cérébrale
moyenne (ATS-ACM) pour la maladie de Moya-Moya a été réalisée par Yasargil en 1972,
chez un garcon de 4 ans ayant présenté une hémiplégie droite et une anarthrie apres le réveil
d'un coma. Dans une tentative pour améliorer 1’anarthrie du patient en augmentant le débit
sanguin cérébral, le Dr Yasargil a effectué une anastomose artéerielle EC-1C. La procédure a
consisté en une anastomose termino-terminale entre I’ATS et une branche insulaire de 'ACM
gauche (Figure 28). L'évaluation de suivi de 2 ans a démontré une amélioration des troubles
de la parole et de la faiblesse du coté droit du patient. Les études angiographiques ont montré
une amélioration de la vascularisation de I'hémisphére gauche a travers I'anastomose. Dans les
années suivantes Karasawa et al. ont obtenu de bons résultats avec cette procédure chez 23

patients atteints de Moya-Moya (136).
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Figure 42 : Anastomose ATS-ACM lors d’une opération chez un patient atteint de la MMM.
Hopital universitaire d’Hokkaido, 2012 (137).

: Patient en décubitus dorsal avec la téte tournée latéralement.

. Incision linéaire le long de I’ATS, qui est ensuite méticuleusement disséquée.

: Elévation du muscle temporal.

: Découpe d’un volet osseux centré sur la fissure sylvienne.

: Ouverture de la dure-mére.

: Une fois le segment M4 de I’ACM identifié, ouverture de I’arachnoide et
dlssectlon libre d’un petit segment (1.5 - 2 cm) de 1’artere.

G : Préparation de I’artere donneuse, en lui otant le tissu conjonctif adjacent et son
adventice afin de la rendre la plus lisse possible. Une solution de papavérine peut
étre placée sur I’ATS pour la dilater.

H : Placement d’un clip temporal sur la portion proximale de I’ATS qui est ensuite
coupé en forme de ‘‘bouche de poisson’’, forme qui permet d’augmenter la surface
de I’anastomose (Fig.7, H).

| : Coloration mauve de I’artére afin de faciliter I’identification de sa paroi.

J : Réalisation de 1’artériotomie, apres application de clips atraumatiques aux
extrémités de 1’anastomose. Ensuite, réalisation de 1’anastomose avec du
monofilament aussi fin que du 10-0.

'nrnUOUUJ>
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La technique d'anastomose ATS-ACM corrige principalement 1’ischémie dans le
territoire de I’ACM. Toutefois, elle ne couvre pas les territoires artériels cérébraux antérieurs

et/ou postérieurs.
» Anastomose AO-ACM

Chez les patients presentant une ATS de petit calibre, une anastomose entre 1’artére
occipitale et I’artére cérébrale moyenne (AO-ACM) a été utilisée comme une alternative a
I'anastomose ATS-ACM. (138)

> Anastomose ATS-ACA

La revascularisation directe dans le territoire de 1’artére cérébrale antérieure a été
rapportée par lwama et al. lls ont effectué des anastomoses entre I’artére temporale
superficielle et 1’artére cérébrale antérieure (ATS-ACA) et des anastomoses entre ’artére
temporale superficielle et I’artére cérébrale moyenne (ATS-ACM) au cours d'une procedure
unique et ils ont rapporté de bons resultats. Cependant le calibre et la longueur de l'artére

donneuse limitent l'utilité de cette procédure (139).
» Anastomose AO-ACP

Toshiaki et al. ont réalisé une anastomose termino-terminale entre 1’artére occipitale et
l'artére cérébrale postérieure (AO-ACP) chez trois patients atteints de la maladie de Moya-
Moya, agés de 6 a 35,2 ans (A&ge moyen: 23,8 ans) et ayant présenté des symptémes
ischémiques postopératoires. Le suivi post-chirurgical a révélé une une amélioration

cliniguement et radiologique apreés la chirurgie (140).

b- Revascularisation directe par greffon veineux :

En 1982, Ishii et al avaient décidé d'effectuer une procédure de revascularisation
chirurgicale qui consistait en une anastomose ATS-ACM plus une anastomose ATS-ACA
menées en interposant un greffon veineux céphalique, chez une femme de 30 ans présentant
un large infarctus de ’ACA droite associ¢ a une occlusion complete de 1'ACI ipsilatérale,

apres des épisodes d’hémiparésie et d’hémi-hypoesthésie gauche. lls avaient interposé un
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segment de la veine céphalique avec anastomose termino-terminale entre une branche
pariétale de I’ATS et une branche collatérale de I’ACA (artére calloso-marginale), dans une

tentative d'éviter un infarctus supplémentaire du c6té controlatéral (136).

Bien que les auteurs ont rapporté un excellent remplissage de I'ACA gauche a travers le
greffon veineux, ils n’ont fourni aucune information sur le status post-opératoire ou du suivi

clinique de la patiente (136).

La décision de ces chirurgiens avait été basée sur la chirurgie anastomotique rapportée
par Lougheed et al. dans laquelle des greffons veineux ont été utilisés et sur les tentatives de
revascularisation des portions distales de I'ACA rapportées par Ito et al. (136).

3- Techniques de revascularisation indirecte :

Les techniques de revascularisation directe EC-IC dependent de la perméabilité et de la
pertinence de des ATS ou des AO. De nombreux auteurs ont signalé des difficultés techniques
a la réalisation de ces techniques directes, surtout chez les enfants, dues a la petite taille des
vaisseaux et la crainte d'endommager les anastomoses transdurales entre I’ATS distale et les
arteres corticales. Parce que la revascularisation directe était le seul traitement pour la maladie
de Moya-Moya au début des années 1970, les patients qui ne disposaient pas d'un vaisseau
donneur de bonne qualité pour cette procedure, avaient présenté un défi pour les chirurgiens.
Par conséquent, le developpement de méthodes de revascularisation indirecte pour la maladie
de Moya-Moya a été étudié (138).

L'approche chirurgicale de revascularisation indirecte apporte un tissu richement
vascularisé existant en contact avec le cerveau et favorise la croissance de néovaisseaux

sanguins pour augmenter I'apport de sang dans les zones ischémiques (138).

Les procédures anastomotiques indirectes les plus élémentaires et couramment utilisées
qui ont été proposées sont 'EDAS (encéphalo-duro-artério-synangiose), ’EMS (encéphalo-
myo-synangiose), I’EMAS (encéphalo-myo-artério-synangiose), I’EDS (encéphalo-duro-
synangiose), I’EDAMS (encéphalo-duro-artério-myo-synangiose), la technique de

trépanations multiples et la transplantation d'épiploon (Figure 43) (136).
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I1'y a des variations et des combinaisons de procedures de revascularisation indirecte,
principalement I'utilisation des tissus des donateurs, y compris ’ATS, le muscle temporal
(’artére temporale profonde), la dure-mére (I’artére méningée moyenne), la galéa, le périoste,

ou par contact direct du vaisseau donneur a la surface de la pie-mére (141).

Figure 43 : Dessin schématique de la revascularisation indirecte lors de la MMM
utilisant PEMS, ’EAS et ’EDS (137)

a- Développement de la chirurgie EMS

L’encéphalo-myo-synangiose (EMS) a été réalisee pour la premiere fois en 1950 par
Henschen, chez un patient avec une occlusion bilatérale des ACI et qui présentait des crises
d'épilepsie. Cette technique consistait a implanter le muscle temporal disséqué (organe
donneur) sur la surface cérébrale et a le suturer sur les bords de la dure-mere afin de stimuler
le développement des vaisseaux collatéraux. Une réduction de la fréquence des crises a été

notée chez ce patient (138).

Dans les années 1970, Karasawa et al. ont tenté d’appliquer ’EMS a la MMM. Leur
étude a été basée sur des preuves obtenues chez deux patients chez lesquels les anastomoses
ATS-ACM avaient échoué ou ne pouvaient étre exécutées. Chez ces patients, de nouveaux
vaisseaux collatéraux sur le territoire de ’ACM ont été développées a partir de l'artere
carotide externe. Karasawa, et al. ont choisi le muscle temporal en raison de son riche

approvisionnement en sang. La procédure consistait a suturer le muscle temporal a la dure-
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mere. Elle a été réalisée chez 10 patients entre Décembre 1975 et Décembre 1976 avec de
bons résultats (138).

b- Développement de la chirurgie EDAS

Jusqu’en 1979, I’anastomose ATS-ACM et ’EMS ont été les meilleures options
chirurgicales pour la prise en charge des patients Moya-Moya, malgré la détérioration
neurologique chez les patients pédiatriques aprés anastomose ATS-ACM et les crises
d’épilepsie aprés EMS qui ont été rapportés. Des alternatives chirurgicales et des procédures
complémentaires étaient encore en cours d'évaluation, dont 1’encéphalo-duro-artério-
synangiose (EDAS). Cette technique consiste a exposer ’artére temporale superficielle (ATS)
puis a percer deux trous dans le crane, un proximal et ’autre distal a la ATS. Une craniotomie
est effectuée le long de I’ATS et la dure-mére en-dessous est exposée et ouverte.
L’aponévrose de I’ATS est ensuite suturée aux bords de la dure-mére et le volet osseux est

remis en place (138).

La premicre tentative d’EDAS a été réalisée en 1964 par Tsubokawa et al. pour
revasculariser le cerveau d'une fille de 6 ans ayant présenté une ischémie cérébrale apres une
thrombose artérielle intracranienne. La chirurgie a été réalisée par l'insertion d'une greffe
durale contenant l'artere méningée moyenne dans le tissu cérébral ischémique et de bons

résultats ont été obtenus.

Par ailleurs, il a été rapporté que dans la maladie de Moya-Moya, la vascularisation
forme des vaisseaux collatéraux plus facilement que dans les tissus normaux et I'anastomose
vasculaire se produit naturellement entre les adhérences de la dure-mere et le cerveau. Tous
ces rapports ont soutenu le principe derriere le développement de 'EDAS comme une
méthode pour fixer un tissu avec un riche approvisionnement en sang sur le cortex cérébral
(138).

En Septembre 1979, Matsushima et al. ont réalisé la premiére procédure I’EDAS pour
traiter la maladie de Moya-Moya, chez un garcon de 9 ans présentant des épisodes
d’hypotonie au niveau de ses extrémités, avec des pertes de conscience, des convulsions et la
notion de troubles du comportement. Une étude angiographique a été réalisée dans un
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contexte d’hémiparésie gauche, faisant le diagnostic de la maladie de Moya-Moya. Une
EDAS du cété droit a été réalisée, dans laquelle la branche pariétale de I’ATS droite a été
utilisée comme vaisseau donneur, sans complications. Les fonctions cognitives et les épisodes
d’hypotonie du patient se sont améliorés au cours des mois suivants. Le suivi angiographique

de 6 mois a montré une remarquable revascularisation du cerveau (138).

La procédure a été nommée «encéphalo-duro-artério-synangiose™ en raison de
I'nypothese que l'opération entrainerait la formation d'anastomoses spontanées entre les
artéres du cortex cérébral, la dure-mére et le cuir chevelu. La procédure a recu le prix du
meilleur poster lors de la 10° réunion annuelle de la Société Japonaise de Neurochirurgie

Pédiatrique et a été publiée dans le journal officiel de la société (138).

Une variante de cette technique a été décrite par Scott, qui a modifié la procédure de
I’EDAS en ouvrant largement ’arachnoide et en suturant directement ’adventice de I’ATS

sur la pie-meére, afin de promouvoir une exposition maximale a la surface cérébrale (142).

c- Encéphalo-duro-artério-myo-synangiose EDAMS :

L’EDAMS est une procédure correspondant aux deux techniques EDAS et EMS

combinées.

L'étendue de la formation de vaisseaux collatéraux, méme apres la méme procédure de
revascularisation, varie considérablement d'un patient et d'une région a l'autre. La plupart de
ces procédures sont efficaces, mais parfois certaines d’entre elles échouent a produire une
circulation collatérale. L’expérience de certains équipes a révélé qu'environ 20% des sites
opérés par ’EDAS ou P’EMS n'ont pas réussi a produire des vaisseaux collatéraux suffisants.

Dans certains cas, une ré-intervention a été nécessaire (143) (142).

Pour surmonter ces problémes, certains équipes ont introduit la méthode indirecte
combinée, notamment la procédure de dérivation indirecte combinée fronto-temporo-
pariétale. Dans cette procédure, trois techniques sont utilisées en combinaison, a savoir,
EMAS dans la région frontale et '’EDAS et '’EMS dans la région temporo-pariétale, en

utilisant les branches postérieures et antérieures de I’ATS avec les muscles temporaux et
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faciaux. Avec cette procédure mixte, la formation de vaisseaux collatéraux est obtenue et les

collatéraux postopératoires couvrent une plus large zone (Figure 44, Figure 45) (144).

Figure 44 : Procédure opératoire combinée
fronto-temporo-pariétale comme technique de
revascularisation indirecte (144)
a : incisions cutanées

b : encéphalo-myo-artério-synangiose
frontale (EMAS)

c : encéphalo-duro-artério-synangiose
(EDAS) et encéphalo-myo-synangiose (EMS)
dans la région temporo-pariétale

BF : volet osseux

Al b )

Figure 45 : Angiographie post-
operatoire apres une
revascularisation fronto-temporo-
pariétale indirecte combinée : vue
latérale (144)

Formation des collatéraux vus
dans les 3 regions de
revascularisation : ’EMAS
frontale, ’EDAS et ’EMS

temporo-pariétale

d- Transplantation intracrinienne de I’épiploon :

Les tentatives visant a améliorer la circulation des organes ischémiques remontent a
1936, lorsque O'Shaughnessy avait réalisé des transplantation d’épiploon pour augmenter le
flux sanguin vers le cceur. Goldsmith et al. ont été les premiers a appliquer la technique de
transplantation d’épiploon expérimentalement dans le systéme nerveux. Une procédure basée
sur des techniques de microchirurgie a également été developpée par Yasargil et al. en 1974 et

a abouti a de bons résultats (138).

Sur la base des résultats décrits précédemment, Karasawa et al. ont effectué en 1978 la
premiére transplantation intracranienne d’épiploon pour la maladie de Moya-Moya, chez une
patiente de 56 ans avec une occlusion bilatérale des portions terminales des ACI, ACA et
ACM, présentant une cécité, une hémiplégie gauche et une hémiparésie droite. Au cours du
suivi, la patiente était capable de marcher avec une canne apres une rééducation physigue,
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mais sa cécité ne s’est pas améliorée. Elle n’a pas eu d'événements cérébro-vasculaires et n’a

utilisé aucun médicament dans les deux années suivantes (Figure 46) (138).

Karasawa et al. ont rapporté ensuite une revascularisation cérébrale via une
transplantation d’épiploon pour 13 patients pédiatriques atteints de la MMM. 11 patients
(84,6%) avec des symptdmes visuels ont montré une amélioration de leur état neurologique
suite & une transplantation d’épiploon unilatérale ou bilatérale dans le territoire de I’ACP
(145). Ils ont également rapporté de bons résultats de la transplantation d’épiploon chez des
patients ayant des symptdémes ischémiques dans le territoire de 'ACA. Cependant, certains
auteurs ont rapporté des taux élevés de morbidité-mortalité péri-opératoire car la

transplantation d’épiploon nécessite des procédures plus complexes (146).

La technique chirurgicale de la transplantation d’épiploon est représentée sur la (Figure

46) (145) :

- Laparotomie médiane et retrait d’un segment de 8x8 cm a 13 x 13 cm de I'épiploon
contenant des vaisseaux perforants de I’artére et la veine gastro-épiploiques.

- Craniotomie uni-ou bi-occipitale, I'artére et la veine occipitale juste au-dessus du niveau du
sinus transverse sont séparées par une distance de 2 cm du cuir chevelu

- Anastomose termino-terminale entre 1’artére gastro-épiploique et I’ATS (ou l'artére
occipitale) suivie par la méme procédure entre la veine temporale superficielle (ou la veine
occipitale) et la veine gastro-épiploique. Si aucune veine adéquate du cuir chevelu n'est
disponible, la veine gastro-épiploique est anastomosée a une veine corticale.

- Ouverture de la dure-mére et incision de I’arachnoide permettant une répartition de
I’épiploon transplanté sur la surface corticale et 1égérement sous les bords de la dure-mere.

- Suture des bords dure-meriens a I'épiploon par plusieurs sites.

- Replacement du volet cranien et fermeture de la plaie cutanée.
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Figure 46 : Représentation schématique de la transplantation d’épiploon (145).
a : retrait d’un segment de 1'épiploon avec les vaisseaux perforants de 1’artére
et la veine gastro-épiploiques
b : craniotomie
c : anastomose termino-terminale entre I'artére/veine occipitale, respectivement
(en haut), et le lobe occipital est recouvert par I'épiploon (en bas).
1 : Artére et veine gastro- épiploiques
: Omentum
. veine gastro-épiploique
. artére gastro-épiploique
. veine occipitale
. artére occipitale

[op N &2 BEF~ NGO R V)

e- Revascularisation cérébrale par des trépanations multiples :

Les trépanations multiples ou la multicraniostomie, consiste a mettre en contact le cuir

chevelu, région richement vascularisée, avec les régions cérébrales peu irriguées.

L’EMS, I’EDAS et ’anastomose ATS-ACM induisent une bonne revascularisation de
la surface cérébrale, en particulier dans le territoire de I’ACM, mais la vascularisation est
pauvre dans les territoires des arteres céréebrales antérieures et les postérieures. Ce probléeme a
préoccupé l'équipe chirurgicale de I’Université Kitasato de Médecine a Kanagasawa, Japon.
Une réponse a surgi en 1984 basée sur le cas d'un garcon de 10 ans qui présentait une
hémorragie intraventriculaire. En raison des circonstances cliniques de l'enfant, des drains

intra-ventriculaires ont été insérés bilatéralement a travers la région frontale. Trois mois plus
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tard, une néovascularisation marquée dans le cortex cérébral frontal a travers les trous
frontaux a été notée. Une EMS a été réalisée en Juin 1985 et les angiographies de suivi de 6
mois ont démontré un bon remplissage des territoires des ACM et ACA ainsi qu’une

amélioration du quotient intellectuel de I'enfant (138).

Le cas mentionné ci-dessus a fourni un appui pour la premiere intervention chirurgicale
prévue de ce type, réalisée en 1986, chez une fille de 12 ans ayant subi une EMS et des trous
frontaux bilatéraux ont été percés au cours de la méme opération. Apres avoir utilisé le point
Kocher pour faire les trépanations multiples et l'ouverture cruciforme de la dure-mere d'une
maniére, la membrane arachnoide a été dépouillée du cerveau. Le suivi angiographique a 8
mois a démontré une néovascularisation par ’EMS et les trépanations frontales. Les auteurs
ont rapporté de bons résultats de la procédure chez cing autres patients et ont suggéré la mise
en place de trépanations occipitales pour améliorer la vascularisation dans le territoire de

I'artére cérébrale postérieure (138).

Plusieurs techniques chirurgicales en utilisant des trépanations ont été rapportées par
Kwaguchi et al. dans la MMM chez I’adulte. Ils ont montrées des bons résultats. Ainsi la
technique de trépanation a trous multiples a été réalisée chez dix patients. 41 des 43 trous de
trépan ont eu une néovascularisation efficace. Dans le lobe frontal, I'amélioration de la
réactivité a lI'acétazolamide a été vue dans 6 des 11 hémispheéres par la scintigraphie cérébrale
« SPECT » (139).

f- Galéo-duro-encéphalo-synangiose :

Cette technique, rapportée par Kawamoto et al., correspond a une méthode modifiée de
trépanation, dont laquelle la galéa est insérée a travers trépanations par la fissure

interhémisphérique et fixée par la dure-mere (139).

g- Ribbon EDAMS :

En 1994, Kinugasa et al. ont introduit une nouvelle méthode pour augmenter le DSC du
territoire de I’ACA. Ils ont combiné I’insertion de la Galéa +/- le périoste de la zone frontale
dans l'espace interhémisphérique avec encéphalo-duro-artério-myo-synangiose (EDAMS). lls
ont appelé cette technique Ribbon EDAMS. IIs ont obtenu d'excellents résultats et ils ont
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conclu que le Ribbon EDAMS ¢était une méthode efficace en cas d’ischémie cérébrale

symptomatique de la circulation antérieure dans la MMM (147).

h- Ribbon EDAMS modifiée :

Kim et al. ont rapporté un Ribbon EDAMS modifié et lI'ont appelé le combiné EDAS
avec encéphalo-galéo-périosto-synangiose bifrontale (EGPS). lls ont rapporté que 85 % des

92 patients n'ont pas eu de symptémes post-opératoires (148).

Kim.CY et al. ont présenté des résultats similaires, 88 % des 67 patients qui avaient
bénéficié de 'EDAS ou I’EMS avec I’EGS bifrontale ont eu une réponse favorable et leurs
symptomes avaient totalement disparu (149).

Cette technique a montré une excellente revascularisation dans les territoires bilatéraux

d’ACA ainsi que dans les territoires d’ACM, sans aucune complication significative (148).

L’EGS bifrontale ou procédure d’EGPS est généralement effectuée en deux étapes.
Initialement, elle se fait dans I'némisphere symptomatique et hémodynamiquement le plus
touché, puis plus tard dans I'nhémisphére controlatéral. La combinaison d’EGS bifrontale ou
non depend de I'état et des symptdmes du patient. Le cuir chevelu est incisé séparément pour
I’EDAS et pour I’EGS bifrontale (Erreur ! Source du renvoi introuvable.) (150).
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Figure 47 : Schémas montrant les étapes de PEGPS (150)
- a: Sur le site de ’EGPS, incision du cuir chevelu en forme de S en avant de la suture

coronale

- b : Une vue supérieure du site de ’EGPS. Dissection de la galéa sous forme de «H» 4 x
8 cm puis réalisation d’une craniotomie médiane en croisant le sinus sagittal supérieur
(SSS).

- ¢ Incision et insertion de la dure-mére (dont la base est adjacente au SSS) dans la
fissure interhémisphérique.
Dissection de la membrane arachnoide sur les sillons corticaux afin favoriser la
croissance néovasculaire.
Insertion des volets duraux incisés dans chaque fissure interhémisphérique tout en
prenant soin d'éviter de léser des veines corticales
La galéa est préte pour couvrir le lobe antérieur frontal paramédian

- d: Une vue frontale illustrant la galéa qui est suturée a la marge de la dure-mere insérée

pour couvrir la surface frontale paramédiane du cerveau.

Staf = branche frontale de I’ATS ; Stap = branche pariétale de I’ATS
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4- Revascularisation indirecte, directe et combinée : laguelle choisir?

Un rapport publié par le Ministére Japonais de la Santé en 1997 a révéle que chez 302
patients atteints de la MMM, 162 d’entre eux (53,6 %) ont eu une chirurgie de dérivation
indirecte, 35 (11,6 %) une chirurgie de dérivation directe, 50 (16,6 %) une chirurgie de
dérivation directe et indirecte combinée et 55 (18,2 %) patients n’ont pas bénéfici¢ de

traitement chirurgical (135).

Une revue de la littérature de 57 études (1448 patients) des patients de moins de 21 ans
atteints de la MMM a travers la base de données Ovid Medline (dont 74 % sont des
institutions japonaises), a révélé que 4 % des patients ont été traités par la procédure directe,
73 % par la procédure indirecte, et 23 % des patients par une procédure combinée directe et
indirecte (151).

» Chez les enfants : la revascularisation chirurgicale, quelle que soit la procédure directe ou
indirecte réalisée, a eté signalée a améliorer le pronostic. Les techniques indirectes offrent
une amélioration ou stabilisation clinique dans plus de 95 % des cas avec une
néoangiogenese satisfaisante dans 83 % des cas, contre 30 % chez I’adulte (134).

» Chez les adultes : I'effet de la procédure indirecte seule n’est pas trés significatif et le taux
de récidive d’AVC est 7 fois plus important aprés un geste indirect seul que direct ou
combiné, qui quant a lui est souvent efficace et réduit le risque de récidive ischémique a 5

ans de 65 a 5 % et diminue le risque hémorragique (134).

a- Techniques directes :

Les techniques de revascularisation directe permettent d’obtenir une revascularisation
efficace, surtout chez les adultes avec une amélioration instantanée et de facon importante du
débit sanguin cérébral dans la région cérébrale hypoperfusée. Elles peuvent toujours étre

associées a un geste indirect.

De la méme fagon, cependant, lI'augmentation soudaine du débit sanguin peut conduire a

des complications péri-opératoires a type de microbleeds ou d’accidents vasculaires cérébraux
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postopératoires diffus avec le risque du syndrome d’hyperperfusion postopératoire immédiat
(152) (134).

Elles sont en revanche techniquement plus difficiles chez I’enfant (faible calibre
artériel). Plus l'enfant est jeune, plus le diameétre des vaisseaux (I’ATS +/- la branche corticale
d’ACM) sont plus fragiles. Ainsi les enfants de moins de 4 ans ne sont généralement pas
candidats a la procédure de revascularisation directe (153). A partir de 1’dge 5-8 ans, ils
peuvent étre considérés comme des candidats a cette revascularisation directe (141).

b- Techniques indirectes :

Les techniques de revascularisation indirecte sont des techniquement simples,
permettent de revasculariser une large surface corticale et sont trés efficaces chez I’enfant, la
dérivation directe étant difficile en raison de la petite taille des vaisseaux a cet age-la. Ces
techniques reposent sur I'environnement pro-angiogénique du cerveau ischémique et favorise
la croissance d'un reéseau de vaisseaux collatéraux efficace pour augmenter

I'approvisionnement en sang.

Leur bénéfice est en revanche retardé de plusieurs mois, a peu d’impact sur le risque
hémorragique et est trés aléatoire chez 1’adulte (50 %). Une revascularisation suffisante
nécessite environ 3 a 6 mois pour pouvoir developper des collatérales adéquates et fournir
I’amélioration symptomatique attendue, méme si elle commence un ou deux semaines apres la
chirurgie (134) (153).

c- Techniques combinées :

La revascularisation combinée directe et indirecte est souvent faite par une dérivation
d’ATS-ACM, plus une ou deux dérivations indirectes. Les variétés les plus couramment
utilisées sont I'anastomose entre ’ATS-ACM ainsi que ’EMS (ou P’EDAS), et ’anastomose
entre I’ATS-ACM associée a ’TEDAMS. Ce procédé met a profit les techniques de dérivation

directe et indirecte qui nécessitent une durée de chirurgie prolongée sous anesthésie (141).

Les procédures combinées indirectes impliquent une grande variété de méthodes et de

modifications dont l'objectif est d'étendre la couverture du cerveau ischémique autant que
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possible, y compris les territoires des ACA et ACM qui sont les plus couramment affectées
dans la MMM. Les procédures combinées indirectes multiples, Ribbon EDAMS, plusieurs
EDAS, EDAS associée a (EGPS) bifrontale et de multiples trépanations sont inclus dans cette

catégorie (141).

=2 En conclusion : un traitement chirurgical doit étre discuté rapidement dans les formes

symptomatiques de la maladie du fait de leur risque évolutif. Les techniques indirectes sont
privilégi¢es chez I’enfant du fait de leur simplicité et de leurs bons résultats cliniques. Les
techniques directes ou combinées seraient plus efficaces chez I’adulte pour prévenir le risque

de récidive (134).

5- Indications et Timing pour la revascularisation :

Le Comite de Recherche sur la Maladie de Moya-Moya recommande une intervention
chirurgicale quand les symptémes cliniques sont répétitifs (avec ischémie cérébrale apparente
ou une diminution du débit sanguin cérébral régional DSCr) et quand la réponse vasculaire et

les réserves de perfusion sont présentes.

En scintigraphie, une étude métabolique utilisant I’oxygeéne 15 comme isotope dans la
MMM, recommande le bon timing pour la revascularisation (de bons candidats pour la
chirurgie de dérivation), les patients qui n'ont pas de signes cliniques d'infarctus ; et elle
montre une diminution de débit sanguin cérébral, une augmentation du taux d'extraction
régional d'oxygéne (FEOr) et du volume sanguin cérébral régional (VSCr) sans changement

de la consommation cérébrale en oxygene régionale (CMROTr) chez ces patients (154).

L’indication et le Timing de la chirurgie de revascularisation devraient étre différenciés

entre la MMM typique bilatérale, MMM unilatérale et le syndrome de Moya-Moya (141).

a- Maladie de Moya-Moya bilatérale :

Dans la MMM bilatérale typique, la revascularisation est généralement menée
initialement dans I'némisphére le plus symptomatique. S'il n'y a pas de signes ou de
symptdmes de latéralisation, I'némisphére dominant est généralement opéré en premier afin

d’éviter d'endommager la parole et I'extrémité dominante. Cependant, une grande série
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d'études favorisent la procédure de revascularisation directe sur le cété non dominant, en
raison d'une augmentation de l'incidence des épisodes neurologiques transitoires aprés la

chirurgie dans I'némisphere dominant (148).

b- Maladie de Moya-Mova unilatérale :

Une étude porté sur 53 patients pédiatriques atteints de la MMM unilatérale a révélé que
24 patients (45 %) ont progressé vers la bilatéralisation au cours d'un suivi moyen de 23 mois
(extréme : 0,5-150 mois). Pour la MMM chez l'adulte, la progression de la maladie n'est pas
courante. Cependant, selon une étude portée sur 47 patients adultes atteints de la MMM, la
progression a été rapportée dans les hémispheéres cérébraux chez 6 patients (12,8 %) qui ont
été suivis de facon conservatrice aprés une chirurgie de revascularisation (141).

Ces résultats suggérent que les suivis cliniques et radiologiques sont essentiels dans la
MMM unilatérale avant de prendre des décisions chirurgicales. En outre, la chirurgie doit étre

retardée jusqu'a ce que les récidives des accidents ischémiques soient confirmées (141).

c- Syndrome de Moya-Movya ou quasi maladie de Moya-Mova :

Le traitement du syndrome de Moya-Moya est similaire a celui de la maladie de Moya-

Moya.

Quelles que soient les maladies associées, la chirurgie de revascularisation extra-

intracranienne reste le traitement optimal des symptémes ischémiques (36).

L'effet de la revascularisation sur la prévention de la récidive hémorragique dans le

cadre du syndrome de Moya-Moya n'a pas encore été clarifié (93).

Pour le syndrome de Moya-Moya associée a la maladie de Von Recklinghausen, le
syndrome de Down, ou l'irradiation, I’efficacité de la revascularisation (directe et indirecte) a

été rapportée (93).

En ce qui concerne la prise en charge des malformations artério-veineuses associées au

syndrome de Moya-Moya, Seol et al. ont rapporté l'efficacité de la radio-chirurgie.
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L’oblitération radio-chirurgicale de ces malformations artério-veineuses peut étre bénéfique

pour réduire le risque de la chirurgie de revascularisation pour la MMM (155).

Pour le syndrome de Moya-Moya associée a des anomalies hormonales, telles qu’une
hyperthyroidie, ou une maladie auto-immune, I’efficacité de la correction de I'anomalie

hormonale et un traitement immunosuppresseur, respectivement, a été signalée (93).

d- Maladie de Moya-Moya asymptomatique :

La MMM asymptomatique est le plus souvent traitée chirurgicalement quand les
accidents ischémiques symptomatiques apparaissent. Toutefois, les procédures de diagnostic
précoce et la revascularisation sur une zone aussi vaste que possible sont essentielles pour

améliorer les résultats intellectuels (156).

e- Timing de la chirurgie selon ’age :

En général, le moment de la chirurgie suit I'indication de la chirurgie. A partir d’une
grande revue de la littérature, I'intervalle moyen entre la présentation clinique et la chirurgie
était de 28,3 mois (extrémes de 0,5 a 168 mois) (151).

Le moment approprié de la chirurgie doit étre différencié en fonction de I'age de debut
de la MMM :

» Début de la maladie entre 2 et 5 ans : PEDAS effectuée avant l'dge de 9 ans peut se
traduire par une bonne évolution surtout en ce qui concerne la capacité mentale, ainsi que
la résolution des symptomes paroxystiques et la revascularisation cérébrale.

> Début de la maladie avant I’Age de 2 ans : le pronostic est tres mauvais si I'opération est
effectuée dans les 3 mois suivant le début. Pour le coté asymptomatique chez les malades
pédiatriques atteint de MMM unilatérale symptomatique, la chirurgie peut étre retardée
jusqu’au développement de symptomes ischémiques a type d’AlT fréquents par exemple.
Cependant, le traitement chirurgical est recommandé dés que possible, quelle que soit la

séverité des symptémes cliniques.

103



Chez les jeunes enfants, en particulier ceux de moins de 3-5 ans, la progression de la
maladie est souvent tres rapide et I'infarctus est la premiére manifestation fréquente, ainsi, la
procédure de revascularisation doit étre considérée comme une urgence pour éviter l'infarctus
(154).

6- Considérations anesthésiques pour les patients Moya-Mova :

Comme indiqué précédemment, avant toute revascularisation, une angiographie
cérébrale est nécessaire afin de confirmer le diagnostic de la MMM et de permettre aux
chirurgiens d’apprécier 1'état vasculaire. A I'neure actuelle, il n'y a pas de norme en ce qui
concerne la meilleure méthode d'induction de l'anesthésie chez ces patients pour la procédure

d'angiographie cérébrale.

L’induction anesthésique peut étre réalisée par voie intraveineuse (IV) ou par un masque
d’induction. L’induction intraveineuse, peut étre réalisée avec du propofol, étomidate ou
thiopental, le propofol étant I'agent anesthésique la plus commun. L’induction au masque peut
étre réalisée avec utilisation de sévoflurane avec ou sans oxyde nitreux comme agent
anesthesique (157). Jusqu'a présent, les anesthésistes ont rapporté que l'induction par voie
intraveineuse permet une plus grande stabilité hémodynamique, tres nécessaire chez ces
patients qui ne tolérent pas I'hypotension. Cependant, le masque d’induction permet d’éviter
la douleur et l'anxiété associée a l'insertion de la voie intraveineuse et de diminuer ainsi le
risque de pleurs et par conséquent celui de la survenue d'un événement ischémique. Un cas de
Moya-Moya a été rapporté chez qui les pleurs lors de I'insertion de la voie intraveineuse ont
conduit & un infarctus cérébral et une hémiparésie subséquente, qui a duré 3 mois (158). Il a
été rapporté que I’induction au masque assure une stabilité hémodynamique égale pour les

patients atteints de la MMM sous anesthésie pour une angiographie cérébrale préopératoire.

Une étude rétrospective a été réalisée a 'Hopital d’Enfants de Boston pour analyser les
parametres hémodynamiques au cours des angiographies cérébrales préopératoires avec
analyse statistique des groupes d’induction au masque par rapport aux groupes d'induction par
voie intraveineuse. Comme expliqué précédemment, I'état de la vascularisation cérébrale chez

les patients atteints de la MMM les rend vulnérables a de graves événements ischémiques
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péri-opératoires. Cette étude a révélé que si le masque d’induction était aussi sOr et
éventuellement préférentiel que la voie I’induction IV, il devrait étre utilisé de préférence
dans la population pédiatrique pour aider a éviter le stress et les pleurs subséquents qui sont
des facteurs déclenchants établis d’événements ischémiques chez les patients Moya-Moya.
Les pleurs déclenchent une hyperventilation respiratoire. La réponse physiologique a
I'hyperventilation conduit a I’hypocapnie, qui a son tour entraine une réponse du systéme

vasculaire cérébral a type de vasoconstriction (Figure 48) (158).

évenement stressant
pleurs

yperventilation
respiratoire

hypocapnie

vasoconstriction

cérébrale

Figure 48 : Réponse Physiologique aux pleurs : Cette figure illustre la série
d'événements qui peuvent se produire suite a un épisode de pleurs (158)

Il est strictement important d’éviter la vasoconstriction chez les patients Moya-Moya
en raison de leur faible débit sanguin cérébral et leurs arteres déja rétrécies (157). Tout autre
rétrécissement pourrait conduire a une complication ischémique a type d’AVC ou d’AIT

(158).

7- Prise en charge péri-opératoire

Pendant la période péri-opératoire, la pression artérielle doit étre maintenue et la
normocapnie assurée, tout en faisant attention aux complications ischémiques, y compris sur

le c6té non chirurgical (93).

L’ischémie cérébrale représente la manifestation la plus commune et la plus dangereuse
de la MMM chez les patients pédiatriques. Raison pour laquelle, certaines précautions doivent
étre prises en péri-opératoire chez les patients Moya-Moya pour éviter les situations qui
pourraient déclencher un événement ischémique, plus précisément, la prévention de

I’hypocapnie, qui conduit a la vasoconstriction cérébrale et I’hypotension (159).
En milieu hospitalier, les pleurs représentent Il'une des principales causes de

105



I'nyperventilation chez les enfants, ce qui peut augmenter le risque d'accident vasculaire
cerébral péri-opératoire (160). Dans certains cas, I'administration d'une prémédication peut
étre proposée, le Midazolam, permettant de diminuer l'anxiété des patients et aider a éviter les
pleurs et I’hyperventilation subséquente. En outre, la pression artérielle doit étre maintenue

dans les limites supérieures de la norme lorsque le patient est sous anesthésie. (157).

8- Evaluation post-opératoire

L’évaluation post-opératoire de I'amélioration du DSC (débit sanguin cérébral) et de la
capacité de réserve vasculaire cérébrale par PET et / ou SPECT permet d’évaluer l'effet de la
revascularisation. L’angiographic cérébrale et 'ARM sont utiles pour Il'évaluation du

développement du flux du pontage (93).

Des affections neurologiques peuvent apparaitre pendant la phase aigué apres la
revascularisation, telles que le syndrome d’hyperperfusion cérébrale et doivent également étre

considérées dans 1'évaluation de I’hémodynamique cérébrale. (93).

9- Complications post-opératoires

Aucune chirurgie n’est sans risque. Les complications générales de toute chirurgie
incluent les hémorragies, les infections, les thromboses et les réactions a I’anesthésie. Les
complications specifiques en relation avec les anastomoses cérébrales sont les attaques
ceérébrales, les épilepsies, I’hyperperfusion cérébrale, la nécrose cutanée et la réapparition de
la maladie connue sous forme d’une nouvelle attaque (Tableau 9) (151).

Tableau 9 : Pourcentage de patients ayant une hémorragie secondaire ou une attaque
ischémique comme deuxieme attaque (151)

Premiéere attaque Deuxieme attaque Nombre de patients (%)
- Hémorragique - Hémorragique 3124 (12,5 %)
- Ischémique - Hémorragique 2/11 (18 %)
- Hémorragique - Ischémique 2124 (8 %)
- Ischémique - Ischémique 0/11 (0)

La récidive sous forme hémorragique est plus fréquente que la forme ischémique,
quel que soit la forme présentée lors de la premiere attaque.
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a- Ischémie cérébrale péri-opératoire :

La complication ischémique peut étre due a une hypotension, une hyper ou hypocapnie
peropératoire, une anémie péri-opératoire ou une déshydratation. Les patients de jeune age
avec un AIT ou un AVC progressif préopératoire ont un risque élevé de complications
ischémiques péri-opératoires (161).

Pour éviter cette complication, il faut précéder a une chirurgie de revascularisation dans
I'némisphere le plus compromis. Il a été rapporté que la revascularisation indirecte
s’accompagne d’un risque important d’ischémie cérébrale secondaire a la compression du

cerveau par un muscle temporal gonflé utilisé dans ’EMS.

b- Hyperperfusion cérébrale :

Des études ont révélé qu’en plus de 1ischémie cérébrale péri-opératoire,
I’hyperperfusion cérébrale symptomatique représenté également une complication potentielle
de ’anastomose ATS-ACM dans la maladie de Moya-Moya (162).

Une étude prospective sur la mesure postopératoire du DSCr en utilisant 123I-IMP-
SPECT a la phase aigué aprés I’anastomose ATS-ACM, a révéle que les patients atteints de la
MMM ont un risque significativement plus ¢élevé d’hyperperfusion cérébrale symptomatique
par rapport aux patients atteints d’autres maladies vasculaires cérébrales sténo-occlusives
telles que I’athérosclérose (Tableau 10).

Tableau 10 : Incidence de I’hyperperfusion cérébrale symptomatique apres
I’anastomose d’ATS-ACM (M4)
Etude prospective utilisant 1231-IMP-SPECT a la phase aigué (162)

MMM Autres maladies
Nombre des patients opérés 105 21
Age 2 ~ 67 (34,9) 12 ~ 67 (55,9)
Sexe (H/F) 19/54 19/2
Hyperperfusion cérébrale symptomatique 25 (24,8 %) 0 (0 %)

A partir de la performance de la mesure du DSCr postopératoire a la phase aigué,
l'incidence de I"hyperperfusion cérébrale symptomatique était de 24.8 % parmi
les 105 patients MMM opérés. Apres un contrdle intensif de la pression
artérielle.
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L’évolution de ces patients etait favorable, un seul patient s’est manifesté par
une hémorragie intracérébrale suite a I’hyperperfusion. Aucun des patients opérés
pour une autre maladie n’a présenté d’hyperperfusion cérébrale symptomatique

(162).

Le diagnostic précis et précoce de I’hyperperfusion cérébrale postopératoire est
cliniguement important parce que son traitement est contradictoire avec celui de I'ischémie
(162).

10- Conduite a tenir en cas d'échec des technigues de revascularisation :

En cas d’échec de la revascularisation, des anticoagulants doivent étre prescrits en cas
de symptdmes ischémiques persistants apres la chirurgie. Certains paramétres doivent étre
évalués dans les mois suivants: les symptémes cliniques, la formation des vaisseaux
collatéraux sur I'ARM, les conditions de la circulation cérébrale et du métabolisme cérébral au
SPECT/PET (163).

Selon ces paramétres, une nouvelle intervention peut étre envisagée, et ce en cas
d’absence d’amélioration ou aggravation des symptdmes apreés l'opération, de collatérales
postopératoires peu nombreuses sur 1’angiographie cérébrale ou de persistance de zone

hypoperfusée lors de 1’étude de la circulation et du métabolisme cérébral (163).

Pour améliorer les symptomes, la technique chirurgicale choisie pour la deuxiéme
intervention de revascularisation est également trés importante. Les collatérales formées
doivent avoir une répartition appropriée de 1'ACA, de ’ACM +/- de I’ACP, selon les
symptdmes du patient (163).

La procédure de ré-intervention doit étre appropriée pour chaque patient et sélectionnée
parmi les procédures suivantes: I’anastomose ATS-ACM, I’EMS ou I'EDAS, et la
transplantation d’épiploon. Lorsque la branche postérieure d’ATS peut étre utilisée,

I'anastomose ATS-ACM est le premier choix pour le territoire de I'ACM.

En cas de récidive a ’EDAS, la branche postérieure de I’ATS utilisée par ’EDAS peut

étre retirée et utilis€ée comme une artére d'anastomose. Dans le cas ou les branches d’ATS ne
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peuvent pas étre utilisées, 'EMS ou la transplantation de I'épiploon doivent étre choisies
(163).

11- Quels sont les bénéfices et les risques du traitement chirurgical ?

De maniere générale, les enfants répondent mieux a la chirurgie que les adultes. Le
pronostic des personnes opérées est plutdét bon, méme si certaines améliorations ne sont
visibles que 6 a 12 mois apres I’intervention. Plusieurs interventions sont parfois nécessaires.
Il s’agit cependant d’opérations lourdes et le risque 1ié a I’anesthésie est plus important chez
les malades en raison d’une mauvaise vascularisation du cerveau et de la fragilit¢ des
vaisseaux (risque important d’hémorragie). Il est important d’en discuter avec 1’anesthésiste

avant I’opération pour évaluer les risques encourus.

Par ailleurs, si le patient présente AVC grave et prolongeé, les parties cerébrales
endommagées le sont malheureusement de fagon definitive méme si le malade peut «
récupérer » certaines facultés, il se peut qu’il présente des séquelles permanentes sur

lesquelles I’opération chirurgicale n’aura aucun effet.

I11- REEDUCATION :

Aprés un AVC, une rééducation doit étre organisee par une équipe pluridisciplinaire
pour essayer de récupeérer le plus de facultés possibles, au niveau du langage, des mouvements
mais aussi au niveau des capacités intellectuelles. Les enfants, tout comme les adultes, ont des
capacités de récupération souvent impressionnantes qui doivent absolument étre exploitées au

mieux grace a des exercices adaptés.

Ainsi, la kinésithérapie est indispensable pour prendre en charge les éventuels troubles
moteurs (marche, équilibre, coordination des mouvements...). En cas de troubles de la parole,

une rééducation orthophonique est conseillée.

En cas de séquelles importantes, des séances de psychomotricité peuvent aider le

malade a vivre avec son handicap et a s’adapter a son environnement. En ce qui concerne la
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prise en charge des troubles intellectuels, elle peut passer par la participation a des séances

collectives, permettant de stimuler le malade et d’éviter son isolement.

En cas de perte d’autonomie (ralentissement intellectuel, troubles du comportement,
difficultés motrices importantes), le malade peut avoir besoin d’une aide spécialisée a
domicile, voire d’étre hospitalis¢ en maison médicale spécialisée, afin de 1’assister dans la vie

quotidienne (hygiene, alimentation).

= EN CONCLUSION :

Le traitement préventif des thromboses par anti-agrégants plaquettaires, dont l'intérét

n'est pas formellement démontré, reste empirique mais le plus souvent proposeé.

L'efficacité des différentes techniques neurochirurgicales reste a definir, constituant
parfois une controverse. L'attitude est souvent dans un premier temps celle de la solution
chirurgicale la moins agressive et la plus facilement realisable, ce qui n'exclut pas une autre

approche en cas d'échec.

Une prise en charge pluridisciplinaire, éducative, du langage, ainsi que motrice et

comportementale est a organiser selon les indications.
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Partie 13 : EVOLUTION DE LA MALADIE DE MOYA-MOYA

Dans la maladie de Moya-Moya, le rétrécissement des artéres cérébrales est progressif.

L’absence de traitement aggrave les symptémes et augmente le risque d’AVC.

L’évolution de la maladie peut se faire vers I’apparition de troubles neurologiques
définitifs, notamment 1’apparition éventuelle d’un déficit intellectuel di a un endommagement
du cerveau. La perte de la parole ou les troubles du mouvement sont également fréquents mais
la rééducation permet parfois de limiter les séquelles. Environ la moitié des malades
présentent une détérioration intellectuelle. Dans certains cas, la MMM peut étre fatale
(environ 10 % des adultes et 4 % des enfants), généralement par hémorragie cérébrale

cataclysmique.

I- Chez ’enfant :

Chez I’enfant, un suivi multidisciplinaire au long cours est nécessaire, méme apres
revascularisation chirurgicale, en raison de la progression de I’artériopathie primitive, et donc
du risque persistant d’AVC. Les épisodes d'ischémie cérébrale transitoire se produisent le plus
souvent quelques années apres le début de la maladie Moya-Moya, leur fréquence diminue
habituellement par la suite. Cependant, leur fréquence augmente avec le temps chez les

patients présentant une perturbation intellectuelle (93).

Il n'a pas été rapporté d’essai randomisé contr6lé mené pour évaluer l'efficacité de la
revascularisation cérébrale. Cependant, aprés une revascularisation cérébrale, il est supposé
que les AIT diminuerait en fréquence voire disparaitraient complétement, que les infarctus
cérébraux récurrents seraient tout a fait rares quelle que soit la procédure chirurgicale utilisée,

et que le pronostic fonctionnel serait meilleur par rapport a celui des patients non traités (93).

Il a été démontré que la revascularisation cérébrale pourrait réduire la fréquence / la

séverité des céphalées, mais il a également été rapporté que, méme aprés une intervention
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chirurgicale, quelle que soit I'amélioration de la dynamique circulatoire cérébrale, des

cephalées pourraient persister voire méme réapparaitre de nouveau. (93).

Le risque d’AVC est cependant particulierement abaiss¢ aprés chirurgie, et on estime a
96% la probabilité de non-récidive a 5 ans. Certains enfants présentent une évolution naturelle
favorable avec stabilisation de 1’artériopathie aprés quelques mois d’évolution. Les marqueurs

prédictifs initiaux d’évolutivité ne sont actuellement pas connus.

I1- Chez Padulte :

Chez I’adulte, apres le diagnostic, 1I’évolution au niveau artériel se fait le plus souvent

tres lentement, sur plusieurs dizaines d’années.

Un taux de récidive plus élevé d'accidents vasculaires cérébraux a été rapporté chez les
adultes atteints non traités que ceux traités chirurgicalement, quel que soit le type de
manifestation initiale de la maladie (93).

Quel que soit I’état symptomatique / asymptomatique des patients, ou le diagnostic
deéfinitif / probable, la progression de la maladie a été signalée chez environ 20 % des cas,
dans I'hémisphere non traité chirurgicalement, et des AIT, des infarctus ceérébraux ou des
hémorragies intracraniennes ont été signalées chez environ 50 % des cas. L’évolution de la

maladie serait plus susceptible de se produire chez les femmes (93).

Des récidives hémorragiques peuvent se produire soit sur le méme site ou sur un site
différent que celui de I'épisode initial. Il a été rapport¢ qu'a la suite d’un traitement
conservateur, les récidives hémorragiques peuvent se produire 2 a 20 ans apres I'hémorragie
initiale chez 30 % a 65 % des patients et que la fréquence tend a augmenter avec
l'augmentation de la durée de la période du suivi. Le risque de récidive hémorragique est
apparemment plus élevé chez les patients présentant une dilatation anormale de lartére

choroidienne antérieure ou l'artére communicante postérieure.
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Comme pour les enfants atteints de la maladie de Moya-Moya, Il n'a pas été rapporté
d’essai randomisé controlé mené pour évaluer l'efficacité de la revascularisation cérébrale

chez les patients adultes atteints de la maladie de Moya-Moya.

Une diminution marquée de la frequence des AIT et des infarctus cérébraux ainsi
qu’une disparition des anévrismes formés dans les vaisseaux Moya-Moya ont été rapportées
apres la revascularisation cérébrale. L'effet de la revascularisation sur la prévention des

récidives hémorragiques demeure inconnu jusqu’a présent

Néanmoins, une hémorragie intracranienne et un infarctus cérébral attribuable a
I’évolution de la maladie dans I’hémisphére non traité chirurgicalement peut se produire chez
quelques patients pendant la période du suivi; par conséquent, un suivi a long terme est
considéré comme essentiel, que le patient soit traité ou non par une revascularisation cérébrale
(93).

I11- Evolution de la maladie de Moya-Moya asymptomatigue :

Au cours des derniéres années, avec les progrés et la propagation de l'imagerie
diagnostique non-invasive, le nombre de patients diagnostiqués comme ayant une maladie de
Moya-Moya, avant méme l'apparition des symptomes, a été de plus en plus important. Une
récente enquéte de suivi par le RCMJ a révélé que la maladie évolue avec I'age, et que jusqu'a
20 % et 40 % des patients avec un infarctus cerébral et un trouble circulatoire cérébral,

respectivement, sont a risque élevé d'ischémie cérébrale (93).

Selon des rapports antérieurs, avec I’évolution de la maladie, 12 % de patients
asymptomatiques ont développé un AIT, 10 % ont développé un infarctus cérébral et 6 % sont

décédés d’hémorragie intracranienne (93).

Par conséquent, les patients atteints de la maladie de Moya-Moya asymptomatique sont
¢galement considérés comme potentiellement a risque d’accidents vasculaires cérébraux.
Lorsque la maladie est traitée par un traitement conservateur, un suivi prudent a long terme en

utilisant ''RM / ARM est considéré comme nécessaire (93).
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Partie 14 : PRONOSTIC

Le pronostic de la maladie est sévére. Selon les études, 50 & 90 % des cas présentent un
déficit neurologique di a la répétition des accidents vasculaires cérébraux ischémiques et dans
3 a 11 % des cas, I’évolution sera fatale. Ce pronostic est d’autant plus sombre que le début

des symptomes est précoce (avant I’age de 07 ans) (3).

Chez les jeunes enfants de bas age, la survenue d’infarctus cérébraux (en particulier
I’infarctus cortical) et les fonctions cérébrales supérieures, représentent les plus importants
facteurs pronostics fonctionnels. Une détérioration de la fonction cognitive devient souvent

évidente dans les 5-10 ans apreés le début de la maladie (93).

Le pronostic des adultes dépend principalement de la gravité des séquelles des accidents
vasculaires cérébraux survenant au cours de la maladie. L’estimation de la mortalité des
patients se présentant avec une hémorragie intracranienne comme symptomatologie initiale
varie entre 6,8 % et 20 %. Les récidives hémorragiques aggravent le pronostic fonctionnel et
augmentent la mortalité (93).

Le pronostic de la maladie Moya-Moya asymptomatique reste inconnu pour la plupart

des cas.

L’indication chirurgicale doit étre discutée si possible dans les trois mois apres le début
des symptomes, car une intervention précoce peut rapidement améliorer I’état du patient et
prévenir une récidive ischémique. La revascularisation a également été proposée en cas
d’accident hémorragique, mais son efficacité est discutée en fonction de 1’dge du patient,

I’étendue de la maladie et la taille anatomique de la lésion vasculaire (3).

En I’absence de traitement, I’évolution se fait vers la détérioration clinique avec des

déficits neurologiques parfois irréversibles, d’ou I’intérét d’un traitement précoce (3).
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Partie 15 : SUIVI

Le suivi des personnes atteintes de la MMM est assuré dans des consultations
specialisées de neurologie. La fréquence des visites et des examens est déterminée par
I’équipe médicale. Certains symptomes doivent néanmoins alerter le malade ou ses parents et
le(s) pousser a consulter en urgence. Ainsi, un AVC peut se traduire par la survenue brutale
de troubles de la vision ou du langage, de difficultés a bouger un membre (difficultés a
écrire), de troubles de la coordination des mouvements... il est également conseillé de

consulter rapidement son médecin en cas de violentes céphalées (5).

A différents moments, la famille et le malade peuvent avoir besoin d’un soutien
psychologique. L’annonce du diagnostic est un moment difficile, car il s’agit d’une maladie
qui touche le cerveau et qui est potentiellement handicapante, aussi bien sur le plan physique
que mental. De plus, I’évolution de la maladie est imprévisible et la crainte d’'un AVC grave
(qui peut entrainer d’importants dommages irréversibles) contribue a plonger certains malades
ou leurs parents dans une anxiété difficile a supporter. De plus, la prise de décision concernant
une éventuelle chirurgie peut étre difficile, justifiant la nécessité d’un encadrement et d’un

soutien des parents (5).
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CONCLUSION




CONCLUSION

La maladie de Moya-Moya (MMM) est une maladie vasculaire cérébrale chronique
rare et peu connue au Maroc, ayant fait I'objet de nombreuses publications dans les pays
asiatiques notamment au Japon, étant donné sa prévalence non négligeable dans ce pays.

Elle est caractérisée par la sténose ou I’occlusion progressive de la terminaison des
arteres carotides internes intracraniennes et de la partie proximale des arteres cérébrales
antérieures et ou moyennes, avec développement d’un réseau vasculaire collatéral anormal a
la base du cerveau, donnant un aspect angiographique en « nuage de fumée », dit Moya-Moya

en japonais, d’ou le nom de la maladie.

Bien que des nombreux parametres génétiques et histologiques aient déja été révélés, la
cause exacte et la pathogenése de la MMM reste inconnue.

Elle est le plus souvent sporadique, mais des formes héréditaires, de transmission
autosomique recessive ont éte décrites dans environ 10% des cas. Diverses localisations
génétiques (au niveau des chromosomes 3, 6, 8 et 17) ont été rapportées dans ces formes

familiales.

Le début des manifestations cliniques de la maladie forment deux pics de fréquence, le
premier chez les enfants a I’age de 5 ans et le second chez les adultes a I’age de 40ans. Les

modes de présentations sont différents entre ces deux populations :

- Le mode de révélation principal chez I’enfant est un accident ischémique cérébral
transitoire (AIT) ou constitué (infarctus cérébral).

- Les autres modes de révélation sont moins fréquents : céphalées brutales ou
récurrentes, crises d’épilepsie, troubles cognitifs, mouvements anormaux a type de
chorée et hémorragie cérébrale.

- Des hémorragies sous-arachnoidiennes constituent une éventualité beaucoup plus

fréquente chez I’adulte que chez I’enfant.
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La maladie de Moya-Moya survient en I’absence de contexte pathologique défini.
Lorsqu’elle apparait associée a une pathologie préexistante (drépanocytose, artérite
infectieuse, trisomie 21, neurofibromatose de type 1, séquelles de radiothérapie...), on parle

alors de Moya-Moya secondaire ou Syndrome de Moya-Moya.

La recherche d’un syndrome de Moya-Moya secondaire doit étre systématique bien

qu’aucune cause ne soit retrouvée dans la plupart des cas.

Le diagnostic peut étre évoqué sur le scanner cérébral et 'IRM en présence
d’accidents ischémiques multiples d’ages différents, d’éventuelles hémorragies et de

vaisseaux anormaux de la base.

Le diagnostic de certitude est basé sur ’angiographie conventionnelle et repose sur la

présence des critéres diagnostiques suivants :

- la sténose ou occlusion de la portion terminale de I’artére carotide interne, de la portion
initiale de Dlartére cérébrale antérieure (Al) ou de la portion initiale de I’artére cérébrale
moyenne (M1)

- la présence d’un réseau artériel de suppléance anormal a 1a base du cerveau

- le caracteére bilatéral des deux premiers critéres

- et ’absence d’une cause de syndrome de Moya-Moya

Le diagnostic de maladie de Moya-Moya « probable » sera retenu lorsque le caractére
bilatéral est absent, cette forme étant plus fréquente chez 1’adulte. La découverte d'une

étiologie inclut le patient dans le cadre d'un syndrome de Moya-Moya.

A l'examen anatomique, les lésions artérielles consistent en une diminution du calibre
extérieur des vaisseaux, une désorganisation de la limitante eélastique interne et un
épaississement concentrique de I'intima, avec sténose ou obstruction de la lumiére vasculaire.
Il n'y a pas de phénoménes inflammatoires. Les mécanismes a I’origine de ces modifications

vasculaires demeurent inconnus.
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L’évolution de la maladie est plus ou moins rapide. La répétition des accidents
ischémiques peut conduire a la longue a la constitution d’une tétraparésie avec syndrome
pseudo-bulbaire et régression intellectuelle. Dans bon nombre de cas cependant, la maladie

reste stationnaire, sans tendance nette a la progression.

Le traitement de la MMM est complexe et doit étre discuté par des équipes
multidisciplinaires, associant en particulier des neuropédiatres, des neurochirurgiens et des

anesthésistes.

En fonction de 1’age, de I’état général, du type de lésions cérébrales (infarctus ou
hémorragies), du stade de la maladie, des possibilités techniques et de 1’évolution de la

maladie, différentes options thérapeutiques peuvent étre choisies :

- I’abstention de tout traitement medical ou chirurgical

- un traitement medical : a base d’antiépileptiques en cas de crises d’épilepsie et de traitement
antiplaquettaire.

- un traitement chirurgical : visant a stimuler une angiogenése périphérique pour compenser
les ischémies profondes, par techniques de revascularisation, directes ou directes et/ou
indirectes. Elles doivent étre discutées au cas par cas au sein d’une équipe multidisciplinaire

dans un centre spécialisé.

Le traitement doit étre précoce pour éviter que les sténoses vasculaires n’aient un
retentissement sur le parenchyme cérébral. La mortalité est augmentée, notamment par la

survenue d’accidents hémorragiques.

Ainsi, il serait judicieux d’entreprendre des recherches au sujet de la MMM,
particulierement quant a sa cause et a la découverte de nouveaux modeles animaux et/ou
synthétiques. Le domaine de la revascularisation cérébrale est un domaine en plein essor avec
des changements dans les techniques et de nouvelles indications pour les interventions

chirurgicales.
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RESUME
Titre : Maladie de Moya-Moya a propos d’un cas avec revue de la littérature
Auteur : BENNANI DOSSE Zineb
Mots-clés : Maladie de Moya-Moya - polygone de Willis - accident vasculaire cérébral -
épilepsie - aphasie - enfant - angiographie cérébrale - angio-IRM - neurochirurgie.

La maladie de Moya-Moya est une maladie cérébro-vasculaire rare et encore
d’étiologie inconnue, caractérisée par une Sténose des arteres carotides internes avec
développement spontané d'un réseau vasculaire collatéral a la base du cerveau.

L’objectif de notre these est de faire une mise au point, a travers une observation
clinique et a la lumiere de la littérature, sur la maladie de Moya-Moya, ses particularités
épidémiologiques, cliniques, paracliniques et évolutives, ainsi que ’état actuel de ses
modalités thérapeutiques.

La présentation clinique est trés polymorphe, représentée principalement par des
manifestations ischémiques chez I’enfant et hémorragiques chez 1’adulte.

Le diagnostic repose sur I’angiographie cérébrale.

Le traitement de la maladie de Moya-Moya est complexe et doit étre discute par des
équipes multidisciplinaires, associant en particulier des neuropediatres, des neurochirurgiens
et des anestheésistes.

Le pronostic est d’autant plus sombre que le début de la maladie est précoce.

Notre patient, agé de 5 ans, a été admis aux urgences pédiatriques de I’hdpital
d’Enfant de Rabat pour un état de mal épileptique, précédé de prodromes a type
d’hémiparésie gauche et d’aphasie. Le diagnostic a été¢ posé par ’angiographie cérébrale. En
absence d’indication neurochirurgicale, le traitement a consist¢é a des antiagrégants
plaquettaires et un antiépileptique. Sur une période de suivi de 8 mois, le patient est resté
stable.

En dépit de la rareté de la maladie de Moya-Moya dans notre contexte, elle doit étre
considérée comme l'une des causes des AVC ischémiques ou hémorragiques, en particulier
chez les jeunes patients.
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SUMMARY
Title: Moya-Moya disease, a clinical case with literature review
Author:  BENNANI DOSSE Zineb
Key words: Moya-Moya disease - circle of Willis - stroke - epilepsy - aphasia - child —
cerebral angiography - RM angiography — neurosurgery.

Moya-Moya disease is a rare cerebrovascular illness with an unknown etiology,
characterized by stenosis of the internal carotid arteries with spontaneous development of a
collateral vascular network at the base of the brain.

The objective of our thesis is to discuss, through a clinical case and in the light of the
literature, the epidemiological, clinical, paraclinical and evolving features, and the current
state of therapeutic modalities.

The clinical presentation is highly polymorphic, represented mainly by ischemic
events in children and bleeding in adults.

Diagnosis is based on cerebral angiography.
Prognosis is even darker than the age at onset of the disease is precocious.

Our patient, 5 years old, presented a status epilepticus, preceded by left hemiparesis
and aphasia. Diagnosis was made by cerebral angiography. In the absence of neurosurgical
indication, treatment consisted of antiplatelet agents and an anti-epileptic. On an 8-month

follow-up period, patient condition remained stable.

Despite the rarity of Moya-Moya disease in our context, it should be considered as one

of the causes of ischemic or hemorrhagic stroke, especially in young patients.
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Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

> Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont
dus.

> Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

> Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

> Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les
nobles traditions de la profession médicale.

> Les médecins seront mes freres.

» Aucune considération de religion, de nationalité, de race,

aucune considération politique et sociale ne s'interposera entre mon

devoir et mon patient.

> Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.
> Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances
médicales d'une fagon contraire aux lois de [humanité.

> Jem'y engage librement et sur mon honneur.
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