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INTROBUCTION
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 La maladie de Moyorc;agyo . angiopathie rare d’origine inconnue.
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« QOcclusion progrgs%ive de la terminaison des arteres carotides internes et
de I'origine degeurs branches terminales, néovaisseaux fins et fragiles a &
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la base du grdne. e
e?&o ro&e}\
. Aspec&é‘fngiogrophique en fumée de cigarette (« moyamoya @éﬁw
Jopgﬁcis). 6&;@
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-@(ﬁﬁoycmoyo Maladie / Syndrome &
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P+ Prévalence 3 & 10 cas/100 000 au Japon, dix fois m\\df’%s frequente en
Europe &0@6‘0
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« Signes neurologiques, des cephalées aux o%géfden’rs vasculaires
cérébraux (AVC) ischémigues ou hémorrcgg@lques

+ Atteinte extra-cérébrale possible, raregfhent coronaire
v



CAS C@ﬁlQUE M

@
Homme de 46 0n3°°

Tc:bog|que @c’nf a 30 PA |

Maladieg e Moyamoya connue avec anftecédent ;¢
d’ AVCﬁschemque sans sequelle a 33 ans, @&"’

lest poar le SAMU pour ACEH, rythme choqucbl@o

N

c,o°°F\/ reduite par 1 CEE par DSA, No-Flow <5 m‘inu’res

\«@‘ig Low-Flow 10 minutes. =
ECG en rythme sinusal © pas de mgn@% d’ischémie
myocardigue. O@"

Coronarographie immeédiate
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CORO INITIALE (ACEH)
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CORO INITIALE (ACEH)
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CAS CL&NIQUE )
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Echoccrdlogroghle . hypokinésie inféro-latéro-basale et
moyenne avet une FEVG estimée a 50%.
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Evolution & favorable en  réanimation perme’r’rqﬁ‘?
|’ ex’rub@‘ﬁon du patient et le fransfert en cardiologie a J@
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IRI\/M:erebroIe pas d'héeémorragie ou de signes egf?oveur
db“un AVC |schem|que recent. &
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IRM CM{bIAQUE

Séquences fonc’rlonn@.ﬂe
en écho de grodi,en’r
équilibré (s§geF>)




IRM CARDIAQUE
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Sequence de perfugion premier
assage
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IRM CARDIAQUE
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Séqguence de réhaussement Séqugﬁ%e de rehaussement
tardif. Coupe 4 carvités. L@’r%jif. Coupe petit axe.
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TEST A\Q\METHERGIN
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TEST AUNETHERGIN




TEST AUNMETHERGIN
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TOMOGRAPH# PAR COHERENCE
OBTIQUE (OCT)




EVOLWION
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Discussion de LifeVest™ : h@fs indications remboursées en France
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Discussion de sten’rmﬁ de la plaque fibreuse Cx spasmogene : contre
indication neuroLp ique a la DAPT
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Second J@shng medicamenteux sous traitement antispastique mgx et

arrét q@’roboc c;\@
6\\’
Qoo‘?es’f au Methergin restant trés positif (sus décalage, doula@r sans
# frouble du rythme, subocclusion CX) .200
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Décision d'implantation d’'un DAI car maladie spc&ﬁque non controlée

par traitement optimal et risque de récidive d’ A@EH
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Suivi a 1 an: Patient stable et osymp’romo’rtgﬁe

Pas d’arythmie a I'interrogation du DAI«@‘ib
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DISCLL‘SSION
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Maladie de moyomoafo atteinte rénale dans 8% des cas,
coronaire dans 4%@1“65 Cas.
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Histologie dlfteren’re de |'atteinte athéroscléreuse: &
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dlmlnu’rlonﬁu calibre des artéres avec épaississement ¢®
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fibreux gjél intima, depdts graisseux, et prohferohonﬁ’es
cellulgs musculaires lisses sans infiltrats mflcmma’r@fes

@%
O eQ
C)o \@k
<>

&’r’rem’re filbreuse peut entrainer I’ oppon’non«é un angor
spos’nque de bon pronostic en géenéral (%‘?% de survie
sans MACE a 5 ans, 72% s'il se compll%tfe d'un arrét

cardiaqgue). S



CONCEUSION
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 La maladie de Moyamoyc est une pathologie rare,
&

« L'afteinte ex’rrcget:erebrole devrait étre systématiguement
recherchée. «*
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4 pron@%’nc dépend surfout de I'étendue de IQTigln’re
cereb;@le mais |'atteinte coronaire peut étre respgﬁsoble
el u&% issue fatale de la maladie, dont I'ACEH p@@’r &tre lo
Qo@mere manifestation. &

q‘/b
(9“. Apres ACEH, I'IRM cardiague a un role@‘?‘ncjeur pour le
diagnostic et la prise en charge, surtout swﬁbsence de lesions
significatives a la coronarographie et gfi enque’re étiologique

est non conclusive. &
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« Cet impact cliniqgue est bien iIILA@’fgré dans cette observation
S






