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6z

Moyamoya hastaligi 6n ve orta serebral arterler ile internal karotid arterler arasindaki sahada obstriiksiyon
veya stenoza bagli olarak olusan, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen ve anjiyografik olarak tanimlanan bir
durumdur. Eriskinlerde hemoraji, cocuklarda iskemi siklikla baslangi¢c semptomlaridir. Bu yazimizda bas
agrisi, bulanti, kusma ve sol hemiparazi sikayetleri ile acil servisimize basvuran ve radyolojik bulgulari
sag basal ganglion hemorajisini gosteren 21 yasinda erkek hastada teshis edilen bir Moyamoya Hastaligi
vakasi sunuyoruz

Anahtar Kelimeler: Moyamoya, hemoraji, erken inme, yetiskin, anjiografi

Abstract

Moyamoya disease is an entity, which is caused by obstruction or stenosis in the area between the
internal carotid artery, and anterior and middle cerebral arteries, identified angiographically, and does
not have an exactly known etiology. The most frequent symptoms of onset are hemorrhage in adults and
ischemia in children. In this paper, we present a case of Moyamoya disease which was diagnosed with a
21 year old male patient who was admitted to our emergency department with headache, nausea vomiting
and left hemiparasi complaints and whose radiological findings showed right basal ganglia hemorrhage.
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GiRiS

Moyamoya hastaldi; supraklinoid internal karotis
arter ve Willis poligonundaki ana dallarinin genellikle
bilateral, idiopatik progresif ilerleyici oklizyonu
ya da stenozu ile karakterize primer vaskuler bir
hastaliktir.  Gelisen  oklizyona kompansatuvar
olarak oklizyonun distalinden baslayarak yavasca
ilerleyen yaygin vaskuler kollateraller geligir. Olugan
bu anormal revaskilarizayon anjiografide sigara
dumanina benzer bir gorintd vermektedir. Hastalikta
ismini Japonca’da ‘sigara dumani’ anlamina gelen
‘moyamoya’ dan almaktadir (1). Etiyolojide herediter
faktorler yer almakla birlikte, ¢cogu olgu sporadiktir
(2). ik semptomlar rekiirren bas agrisindan,
akut hemiplejiye ve epilepsiye kadar degisen bir
cesitlilikte kendini gosterir. Klinik tablo ve basvuru,
cocuklarda ve erigkinlerde farkliliklar géstermektedir.
Cocuklarda iskemik semptomlar 6n planda iken,
erigkinlerde kanamaya ait semptomlar 6n plandadir.
Kanama insidansinin eriskinde %60, ¢ocuklarda ise
%10 oldugu bildirilmistir. Eriskinlerde ise hastalik
kendisini genellikle kanama ile go6stermektedir.
Kanama subaraknoid, intraventrikiler, subdural veya
intraserebral olabilir Willis poligonunda bilhassa
posterior sirkilasyondaki kiglk anevrizmalar ve
anormal dilate moyamoya damarlannda gelisen
mikroanevrizmalar kanamaya yol agar (3). Cocuklarda

iskemik bulgular hiperventilasyon veya yiksek ategle
agreve olur (4). Kesin tani anjiografi ile konur (5). Bu
olgu sunumu Ulkemizde nadir gorulen bir hastalik olan
moyamoya hastalginin farkl klinik tablolar ile acil
servise gelebilecedi, gen¢ inmenin sebeplerinden biri
olabilecegi ve tanisinin akla geldigi zaman kolayca
konup erken tedavi edilebilecegini hatirlatmak igin
yazilmigtir.

OLGU SUNUMU

Yaklagik 7-8 yildir gerilim tipi bas agrisi ile birgok
kez poliklinik basvurular olan 38 yasinda erkek
hastanin 1 yil 6nce poliklinigimize bagvurusunda
yine sik sik olan siddetlenmeyen ancak rahatsiz edici
bas agrisi olmasi nedeni ile kranial MRG (Manyetik
rezonans goruntileme) ¢ekilmis ve yasi ile uyumlu
olmayacak sekilde yaygin iskemik alanlar goralmuas
(Sekil 1-2).

Bunun U(zerine hastaya ileri radyolojik ve
biyokimyasal tetkikler planlanmis. Biyokimyasal ve
hematolojik bakisinda hemogram, rutin biyokimya,
tiroid fonksiyon testleri, Prot C, Prot S, antitrombin
3, faktér 5 leiden mutasyonu, protombin 2 gen
mutasyonu, antinikleer antikor, kompleman duzeyleri
ve diger vaskulit markerleri negatif olarak gelmis.

Hastaya yapilan anjiografi sonucunda her iki
internal ve eksternal karotid arter uc dallarda darlik ve
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Sekil 1-2. T2 Axial-Sagittal kesitte yaygin iskemik alanlar

anevrizmatik genislemeler (Sekil 3-4) olmasi nedeni
ile Moya Moya hastaligi teshisi konmus ve diusik doz
asetil salisilik asit tedavisi baslanmis, cerrahi tedavi
disinilmemis.

Hasta bu tedavi ile dizenli poliklinik kontrollerine
gelmekte iken ani gelisen sol kol ve bacakta gligsuzlik,
bas agrisi ve bulanti kusma sikayetleri ile acil servise
basvurdu. Yapilan beyin BT incelemesinde sag basal
ganglion seviyesinde sag lateral ventrikile agilan
kanama (Sekil 5) tespit edilmesi Uzerine servise
yatirildi. Antiédem ve semptomatik tedavi uygulandi.
Beyin BT kontrolleri ile kanama ¢api takip edildi.

Takibinin ikinci ayinda kontrol BT de kanamanin
kaybolmasi ve vyapilan rehabilitasyon programi
sonrasi kliniginin tamamen dizelmesi Gzerine olgu
beyin cerrahisi klinigine cerrahi tedavi planlanmasi
amaclyla sevk edildi ancak hasta cerrahi tedaviyi
kabul etmedi ve diuslk doz antiagregan tedavi ile
takip edilmesine karar verildi.

TARTISMA
Moyamoya hastaligi; nedenitam olarak bilinmeyen,

Sekil 3-4. Saggital-Aksiyal anjio grafide yaygin damarlarda
iskemik daralmalar
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Sekil 5. BT de sa§ putamen seviyesinde ventrikil igine
acilan kanama

histopatolojik olarak suprasellar intrakraniyal internal
karotid arter stenozuile sonuglanan, fibroselllerintimal
kalinlasma, diz kas proliferasyonu, artmis elastin
birikimi ile olusan bir hastaliktir (1). Wills poligonu
cevresinde ¢ok sayida perforan anastomozlar goralur
(2).

Moyamoya hastalarinin %90’  japondur.
Japonya’daki vyillik prevalansi ise 3.16 / 100,000
olup, Japonya’nin en sik pediatrik serebrovaskuler
hastahgdidir. Avrupaki yillik insidans ise Japonya’'nin
1/10’u kadardir. Moyamoya hastaliginin 1-5 yaslarinda
ve 36-40 yaslari arasinda olmak tzere 2 pik yaptigi
ve tani konulan olgularin yaklasik yarisinin 10 yas
altinda oldugu dikkat cekmektedir (6,7). Histopatolojik
calismalarda asil lezyonun fibrosellller intimal
kalinlasma ve elastik laminada tabaka artisi oldugu
g6zlenmistir.  Kalinlagsmis intimada elastin birikimi
dikkati cekmis ve bu hicrelerde elastin mMRNA’'sinin
artig1 gosterilmistir (8). Otopsi ¢alismalarinda ayrica
subaraknoid mesafe igerisinde dilate, ince duvarli,
adale tabakasi olmayan kollateral damarlarin
varligina dikkat cekilmistir. Patolojik incelemelerde
cocuk ve erigkin yas gruplarindaki bulgular arasinda
anlamli bir farkhlik saptanmamigtir (1). ligili genetik
lokUslerin 3, 6, 8 ve 17. kromozomlarda (3p [MYMY1],
17925 [MYMY2; 607151], 8923 [MYMY3; 608796],
6. kromozom, D6S441) oldugu yolunda calismalar
mevcuttur. Genetik baglantinin Japon irkinda anlaml
sekilde daha yUksek oldugu dikkat cekmekle beraber,
hastaliga siyah irk da dahil olmak tzere diinyanin her
yerinde rastlaniimaktadir (9). Moyamoya hastalarinda
HLA antijenleri incelenmis ve DQB1*0502 geninin
hastalik ile iligkili olabilecegi dusunulmustiar (10).
insan lékosit antijeni B51’in, moyamoya olgularinda
anlamh olarak yuksek tespit edilmesi de dikkat
cekicidir (4). Yine hastaligin patogenezinde fibroblast
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blyime faktérl, prostoglandin E2 gibi mediatorler
ile Epstein-Barr virisi gibi enfeksiydéz ajanlarin rol
oynadigi duslnllse de hastaligin patogenezi net
olarak aydinlatilamamistir (11). Vaskiler tikanikhk
ve darliklar sonucunda beynin iskemik dokularini
besleyebilmek amaci ile kollateraller gelisir. Bazal
gangliyonlar  seviyesinde gelisen kollateraller,
leptomeningiyal ve transdural kollateraller ile PCA'dan
kollateraller iskemik parankimin beslenmesini saglar
(12). Hastaliga bagh morbidite kan akimindaki
azalma ile direkt olarak iligkilidir. Kan akimindaki
azalma Ozellikle frontal lobda izlenirken temporal ve
oksipital bolgelerde akim nispeten normal seviyelerde
kalmaktadir (13).

Moyamoya hastaligi bimodal dagihm gosterir.
Cocuklarda ortalama 2-17 yaslar arasinda gortilirken;
erigkinlerde 30-40 yaslar arasinda gorulir. Klinige
iskemik olaylar, bas agrisi, nébetler, hareketbozuklugu
(kore, distoni, hemikore, atetoz), mental kétllesme,
intrakraniyal hemoraji, gecici iskemik ataklar ile yansir
(14,15). Hastamizinda ilk poliklinigimize bagvuru
sebebi bas agrisi seklinde olup acil servise ise motor
defisit ve bas adrisi, bulanti-kusma sikayetleri ile
basvurmustur.

Moyamoya hastaliginda altin standart ve tani
koydurucu yontem anjiyografidir.  Anjiyografide;
distal internal karotid arterlerin stenozu veya tam
ttkanmasi, anterior ve orta serebral arterlerin
proksimal kisimlarinin silik gértlmesi, beynin bazal
kisimlarinda iyi gelismis moyamoya damarlarinin
gorilmesi, kortikal arterlerin kendi aralarinda veya
kortikal arterlerle leptomeningeal arterler arasindaki
kollaterallerin gorulmesi gibi bulgular saptanabilir
(5) Bizim olgumuzda literatire benzer sekilde
konvansiyonel anjiografi ile kesin tanisi konmustur.

Tanida ayrica Beyin tomografisinde (BT)
multipl  infarkt, beyin  atrofisi,  subaraknoid
bosluklarda genigleme ve ventrikller dilatasyon
gorllebilmektedir.  Kontrasth BT'de ise bazal
serebral damarlarin az kontrast tutmasi 6nemli
bir belirti olabilir. Kontrastl kesitlerde giral tutulum
izlenirse ameliyat icin opaklasmanin kaybolmasi
beklenmesi oOnerilmektedir(16). Manyetik rezonans
(MR) goruntileme tekniginin  kullanima girmesi
ile  moyamoya hastaliginda MR bulgulari sikca
rapor edilmeye baslanmistir. Bu bulgulardan en
onemli iki tanesi: 1. Orta serebral arterin terminal
kisminda “flow-void” gérintiinin gorilmemesi veya
azalmasi, 2. Bazal ganglionda perforan damarlara
bagh “flow-void” gérintinun ortaya ¢ikmasidir (17).
MR géruntileme teknidinin moyamoya tanisindaki
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radyolojik spesifikligi %100, sensitivitesi ise %73'tur.
MR gorintileme tekniginin sensitivitesi 1.5 Tesla’lik
incelemelerde MR + MR-anjiyografi (MRA) seklinde
calisildiginda %92’ye ¢ikmaktadir (18).

Moyamoya hastaliginin tedavisinde amag iskemik
belirtileri dnlemek ve kanama olasihdini en aza
indirmektir. Ancak hastaligin etyopatogenezinin net
olarak ortaya konabilmesi ne kadar mimkun olamadi
ise patolojik progresyonu durduracak ya da tersine
cevirecek tam bir tedavi modalitesi de hentiz mevcut
degildir. Tedavi edilmeyen moyamoya olgularinda
morbidite %70’ ten fazladir. Moyamoya hastaliginda
medikal tedavinin yeri ancak semptomatik veya
palyatif dlzeydedir. Bu olgular igin progresyonu
durduracak veya tersine cevirebilecek bir medikal
tedavi yoktur. iki tip ilag grubu ile ancak destek tedavi
verilmesi s6z konusudur. Bunlardan ilki antikoagulan/
antitrombotik tedavidir. Bu amacla aspirin (6 yas
alti 81 mg/gin, adolesanlarda ve eriskinde 325 mg/
gun) veya dusuk molekuler agirlikli heparin (0,5 mg/
kg giinde 2 kez subkutan) kullaniimaktadir. ikinci
grup medikal tedavide ise kalsiyum kanal blokerleri
kullaniimaktadir.  Kalsiyum kanal blokerlerinin,
moyamoya olgularinda karsilasilan direngli basagrisi
ve migrende etkili olabildigi gosterilmigtir. Ayrica
kalsiyum kanal blokerlerinin direngli gecici iskemik
ataklarda ataklarin siklik ve siddetini azaltmada etkili
oldugu da rapor edilmigtir (4,19).

GunUmuzde moyamoya olgularinda serebral kan
akimini arttirmaya yonelik cerrahi girisim yontemleri
genel kabul goren tedavi seklidir. Bu tip cerrahi
girisimlerden yarar gorebilecek ideal hastalar reklirren
progresif iskemik olaylari olan olgular ve azalmis
serebral perflzyon rezervi olan olgulardir. Uygulanan
cerrahi revaskularizasyon yontemleri; direkt teknikler,
indirekt teknikler ve kombine teknikler olarak (¢ ana
grupta incelenebilir. Direkt tekniklerde en dnemli kural,
moyamoya hastaliginin diisik serebral kan akiminin
(20-25 ml/100 g/dk) s6z konusu oldugu bir patoloji
oldugunu g6z énlinde bulundurup, revaskularizasyon
icin kullanilacak greftin de distk akimli greft olmasi
gerekliligini akilda tutmaktir. Bu amagcla siperfisyal
temporal arter (STA)- orta serebral arter (OSA),
STA-distal anterior serebral arter (ASA), oksipital
arter (OA)-OSA ve OAposterior serebral arter
(PSA) anastomozlari yapilabilmektedir(20). indirekt
tekniklerde prensip, pedinkilli donér doku kullanilarak
beyin ylzeyi ile dondr arasinda spontan anjiogenezin
indiklenmesidir. Bu amacgla STA, dura, temporal
adele ve galea kullaniimaktadir. Kullanilan yéntemler
arasinda; encephaloduro-arterio-synangiosis (EDAS),
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encephalo-myo-synangiosis  (EMS), encephalo-
duro-arterio-myo-synangiosis (EDAMS), encephalo-
myo-arterio-synangiosis (EMAS), encephalo-
galeo-periosteal-synangiosis (EGPS), split duro-
encephalosynangiosis ve ¢oklu kraniyal uygulamalar
sayilabilir (21). Hemorajik tip Moyamoya hastaliginda
yeniden kanamadan korunmayi saglayacak daha Ust
bir tedavi gosterilememistir (22, 23)

Biz olgumuza poliklinigimize bagvurdugu sirada
literatlire uygun sekilde tedavisini planladik ve Asetil
salisilik asit basladik. Ancak takipler sorunsuz gitmekte
iken spontan intraserebral hemoraji gelismesi tedaviyi
gugclestirmistir. Hastanin cerrahi revaskularizasyon
tedavisini kabul etmemesi Uzerine antiagregan
tedaviye ve ev egzesiz programina devam etmesini
Onererek rutin takiplerine devam etmesini 6nerdik.

SONUC

Biz bu olgu sunumunda Ulkemizde nadir
gorilmesine ragmen direngli bas agrilarinda ve erken
yasta inme geciren hastalari arastirirken bu hastaligin
akilda bulundurulmasi ve antiagregan tedavi
basladiktan sonra mutlaka hastanin sik kontrollere
gelmesi konusunda uyariimasini hatirlatmak istedik.

Cikar Catismasi: Calismada herhangi bir ¢ikar ¢atismasi yoktur.

Finansal Cikar Gatismasi: Calismada herhangi bir finansal ¢ikar
gatismasi yoktur.
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