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La maladie de Moya Moya est une maladie angiogénique,
caractérisée par un rétrécissement de l'artére carotide interne
distale qui s'étend aux segments proximaux des artéres

cérébrales moyennes et antérieures.

L'Objectif de I'étude est de montrer l'aspect en imagerie a
travers 4 observations en mettant la lumiére sur l'intérét du
scanner, IRM et de |'artériographie de cette affection.

Etude rétrospective portant sur quatre patients dgés de 4 a&

a-

60 ans, dont un cas de drépanocytose . 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 : deux

cas.

Le tableau suivant récapitule des données cliniques et

de l'imagerie
TDOM
Casn 1: hémorragie cérébro-
Patiente de méningée associant un

60ans, HTA
mal suivie,
trouble de
conscience
d'installation
brutale
Cas n 2:
4ans,
syndrome
régressif de
I'hémicorps
droit depuis

un an,
tableau AVC

Cas n 3:
27ans, suivie
pour
drépanocutos
e, syndrome
méningée
apyrétique
Cas n 4:
48ans,
tétraparésie
et troubles
de conscience
d'installation
brutale

hématome lenticulaire et
capsulaire externe gauche,
une hémorragie méningée
dans les vallées sylviennes
ainsi  quune  inondation
ventriculaire

Accident vasculaire
ischémique dége
différents .

IRM réalisée en urgence

plusieurs  AVCI  d'dge
différents de territoire
jonctionnel des ACA et
des sylviennes.

IRM

non réalisée.

non réalisée

hémorragie intra-
ventriculaire ainsi que
de fines structures
vasculaires
serpigineuses au niveau
des vallées sylviennes
e péri-
mésencéphalique.

fines structures
vasculaires
serpigineuses au niveau
des bases

Exploration
vasculaire :

AngioTOM:

occlusion des deux artéres
carotides internes en regard
des clinoides  antérieures,
associée d un fin réseau fait de
structures vasculaires
enchevétrées  siégeant &
I'emplacement de la circulation
antérieure

Artériographie:

‘interruption de la  carotide
interne droite au niveau de son
segment supra-clinoidien ainsi
que le développement d'un
réseau Moya formé de fines
anastomoses  provenant  de
perforantes ainsi que de
Tartére ophtalmique qui permet
lopacification de  lartére
cérébrale antérieure et &
moindre degré la sylvienne.

ARM:

Iabsence des segments supra-
clinoidiens  des  carotides
internes avec développement
dun fin réseau anastomotique
cortical et au niveau du
polygone de Willis.

Angio TOM:
Aspect gréle de la carotide interne
droite au niveau de son trajet
cervical et intra pétreux.
Absence dindividualisation des
portions  proximales  des
Sylviennes

Occlusion carofidienne
bilatérale au niveau de leurs
segments  supra-clinoidiens,
avec présence d'un réseau
Moya.

b, c: occlusion des 2 CI avec réseau Moya moya a I'emplacement de la circulation antérieur.

2 TOM elrdivale ot anglo TOM eves ressnstvustion S0P of

ématome capsulo-lenticulaire gauche avec inondation ventriculaire.
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La maladie de Moya Moya est une pathologie chronique caractérisée par(1):

2 i 2 *l'occlusion progressive des portions distales des artéres carotides internes
el { supra-clinoidiennes, et/ou des portions proximales des artéres cérébrales

moyennes et/ou antérieures.

Le développement d'un réseau vasculaire irrégulier de suppléance réalisant

I'aspect en « nuage de fumée », Moya Moya en japonais.

Les patients atteints de Moya Moya se présentent avec des signes et des
symptdmes résultants des changements dans la circulation de I'artére carotide
interne, et qui peuvent &tre classés en deux groupes:

-Lésion ischémique produisant des AIT ou AVCL.
-Conséquences de phénomeénes compensatoires a cette ischémie: hémorragie par

A-hémorragieintra- ventriculaire. fragilité vasculaire, anévrysme, dilatation transdurales unilatérale.
b- anomalie de signal des centres| La TDM cérébrale permet de mettre en évidence des accidents vasculaires
semi-ovales: ischémie jonctionnelle. . cérébraux soit ischémiques soit hémorragiques(2).

C-fines  structures  vasculaires
serpigineuses au niveau des vallées
Ivi et péri-mé é

phalique.

L'angio-TDM montre des sténoses et occlusions des carotides internes, et/ou
i des portions proximales des artéres cérébrales antérieures et moyennes.
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d- absence de segments supra-/id . Il permet la visualisation du réseau vasculaire de suppléance : réseau Moya
clinoidien des CI avec fin réseaulf > (% Moya sous forme de fines structures vasculaires surnuméraires serpigineuses d
artériolaire de suppléance . ) I'emplacement du polygone de Willis.

LIRM avec les différentes séquences permet de mettre en évidence les
|ésions ischémiques, hémorragiques ainsi que le réseau Moya moya

Cependant, l'artériographie est l'examen de référence pour le diagnostic, il
repose sur la présence de:

-Sténose et/ou occlusion bilatérale des siphons carotidiens et /ou portions
proximales des ACM et des ACA.

-Opacification au temps artériel d'un réseau vasculaire de suppléance bilatéral
visible autour des lésions obstructives, qui est a la base de la classification de
Suzuki et Takaku, qui ont classé cette pathologie en 6 grades de gravité
croissante(3):

[ . . . N S
a- hyperdensité corticale frontale droite associée a plusieurs Iésions ischémiques séquellaires. +6rade I: sténose qes portions distales des artéres carotides internes.
b- réseau moya moya +Grade IT: Apparition des vaisseaux de Moya Moya.
b- réseau Moya moya qui opacifie l'artére cérébrale antérieure et la sylvienne & moindre degré . +6rade III: majoration du nombre de vaisseaux.

[
a,b . plages hypo denses cortico-

sous corticales au niveau fronto-
v pariétal bilatéral et basi-frontal
9 gauche en rapport avec des AVCI.
(¢, d: Aspect gréle de la carotide
interne droite au niveau de son

==q7 trajet cervical et intra pétreux avec !
- s A \
Vo fin réseau anastomotique de la
c £ base.
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+Grade IV: Diminution du nombre de vaisseaux.

+Grade V: Diminution importante du hombre de vaisseaux.

+Grade VI: Disparition des vaisseaux Moya Moya.
Le pronostic de Moya est difficile & prévoir car I'histoire naturelle de la maladie
est mal connue.
L'évolution de la maladie peut &tre lente avec des symptdmes intermittents ou
&tre fulminante avec un déclin neurologique rapide.

Le Moya Moya est une affection vasculaire cérébrale
chronique rare, idiopathique ou secondaire(cas n 3),
constituant une cause non négligeable d'AVC du sujet jeune.
Le retard diagnostique est fréquent, lié a son évolution lente
et a sa symptomatologie polymorphe.

L'angioscanner et l'angio MR constituent actuellement
limagerie de référence pour le diagnostic initial et la
surveillance.

L'artériographie reste un gold standard pour le diagnostic et
le bilan |ésionnel précis de cette pathologie.



