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Ozet

Moyamoya hastalig1, internal karotid arterin distali ile 6n
ve orta serebral arterlerin proksimalinde stenoz veya
okliizyonlarla seyreden nadir kronik bir serebrovaskiiler
hastaliktir. Erigkinlerde hemoraji, ¢ocuklarda iskemi
siklikla baglangic semptomlaridir. Bu yazimizda bag
agris1 sikayeti ile hastanemize bagvuran 5 yaginda erkek
hastada teshis edilen bir unilateral moyamoya hastalig1
vakasi sunuyoruz.
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Abstract

Moyamoya disease is a rare chronic cerebrovascular
disease which is characterized with stenosis and
occlusions at the distal part of internal carotid artery
and at the proximal part of anterior and middle
cerebral arteries. The most frequent symptoms of
onset are hemorrhage in adults and ischemia in
children. In this paper, we present a 5-year-old male
patient with unilateral moyamoya disease who was
admitted to our hospital with a complaint of headache.
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Giris

Moyamoya hastaligi (MMH); supraklinoid internal karotis arter ve Willis poligonundaki ana dallarinin genellikle
bilateral, progresif stenozu ya da okliizyonu ve bu okliizyonun sonucunda beyinde bazalden baslayarak ince
vaskiiler aglarin (moyamoya damarlari) belirginlesmesi ile karakterize nadir goriilen kronik bir serebrovaskiiler
hastaliktir. Moyamoya damarlar1 esasinda kollateral olarak gorev yapmak iizere genisleyen ve bunun sonucunda
anjiyografik olarak goriiniir hale gelen perforan arterlerdir. Gelisen bu anormal revaskiilarizayon anjiografide
sigara dumanina benzer bir goriintii vermektedir. Hastalik adin1 Japonca’da ‘sigara dumani’ anlamina gelen
‘moyamoya’ dan almaktadir '. Etiyolojide herediter faktorler yer almakla birlikte, olgularin cogu sporadiktir °.

Bu yazimizda, bas agrisi sikayeti ile hastanemize bagvuran 5 yasinda erkek hastada saptadigimiz bir unilateral
MMH vakasinin manyetik rezonans goriintiileme (MRG) bulgular1 sunulmustur.

Olgu Sunumu

Bes yasinda erkek hasta bag agris1 sikayeti ile hastanemize bagvurdu. Norolojik muayenesi normal saptanan
hastanin soyge¢misinde norolojik ve kalitsal bir hastaliga iliskin bulgu yoktu. Ozge¢misinde basagrisinin son bir
yildir araliklarla oldugu, yaklagik 2 aydir agrilarin siklagtigi ve bu nedenle defalarca poliklinige basvurdugu
ogrenildi. Hastaya cekilen kraniyal MRG’de; sag parietal periventrikiiler beyaz cevherde sivi zayiflatilmis
inversiyon geri kazanim (fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR)) ve T2 agrilikli goriintiilerde hiperintens
goriilen iskemi ile uyumlu alan izlendi (Sekil 1-2) .
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Sekil 1 : Aksiyel FLAIR goriintiisiinde;sag parietal periventrikiiler beyaz cevherde iskemi ile uyumlu hiperintens
alan izlenmektedir.

Sekil 2 : Aksiyel T2 agirlikli goriintiide;sag parietal periventrikiiler beyaz cevherde iskemi ile uyumlu hiperintens
alan izlenmektedir.

Kontrastli T1 agirlikli goriintiilerde sag serebral hemisferde yaygin anormal vaskiiler kollaterallerin varlig1 dikkati
cekti (Sekil 3).
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Sekil 3 : Aksiyel T2 agirlikli goriintiide;sag sag serebral hemisferde yaygin anormal vaskiiler kollateraller
izlenmektedir.

Serebral arteryel MR anjiografide; sag internal karotid arter kalibrasyonunda belirgin incelme, supraklinoid
segmentinde okliizyon, sag on serebral arter Al segmentinde stenoz, sag orta serebral arter M1 segmentinde
okliizyon ve diger segmentlerinin kalibrasyonlarinda belirgin incelme izlendi. Ayrica sag internal karotid arterin
distal anastomotik dallarinda belirgin artigla karakterize duman goriintiisii izlendi (Sekil 4). Mevcut bulgularla
hastaya unilateral MMH tanis1 kondu.
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Sekil 4 : Serebral arteryel MR anjiografide; sag internal karotid arter kalibrasyonunda belirgin incelme,
supraklinoid segmentinde okliizyon, sag on serebral arter A1 segmentinde stenoz, sag orta serebral arter M 1
segmentinde okliizyon ve diger segmentlerinin kalibrasyonlarinda belirgin incelme izlenmektedir. Ayrica sag
internal karotid arterin distal anastomotik dallarinda belirgin artis ile karakterize duman goriintiisii izlenmektedir.

Tartisma

Moyamoya hastalig1 nedeni tam olarak bilinmeyen, supraklinoid internal karotid arter stenozu ile sonuglanan,
fibroseliiler intimal kalinlagma, diiz kas proliferasyonu ve artmis elastin birikimi ile olusan bir hastaliktir '.

Hastalarin bazilarinda ailesel hikdyenin olmasi, Japon ve Kore irkinda sik rastlanilmasi patogenezinde genetik
faktorlerin rol oynayabilecegini diisiindiirmektedir. Japonya’daki yillik prevalanst 3.16 / 100,000 olup,
Japonya’nin en sik pediatrik serebrovaskiiler hastaligidir. En sik birinci dekatta goriilmekte, iiciincti ve dordiincii
dekatta da kii¢iik bir pik yapmaktadir 3,

Vaskiiler darliklar ve tikaniklik neticesinde beynin iskemik dokularini besleyebilmek amaciyla kollateraller
gelisir. Bazal gangliyonlar seviyesinde gelisen kollateraller, leptomeningiyal ve transdural kollateraller ile
PCA’dan kollateraller iskemik parankimin beslenmesini saglar *,

Hastalar genellikle iskemik atak, inme ve nadiren de intrakraniyal hemoraji ile hastaneye gelirler’. ilk semptomlar
tekrarlayan bas agrisindan, akut hemipleji ve epilepsiye kadar degisen bir cesitlilikte olabilir. Klinik bulgular
erigskinlerde ve cocuklarda farkliliklar gostermektedir. Cocuklarda iskemik semptomlar ©n planda iken,
erigkinlerde kanamaya ait semptomlar 6n plandadir. Cocuklarda baglica klinik bulgular rekiirren iskemik ataklar,
multipl serebral enfarkt, nobet, bag agris1 ve gelisme geriligidir. Geri doniisiimsiiz norolojik hasarin 6nlenmesi
icin zamaninda tam1 ve tedavi yaklasimi ¢ok Onemlidir. Erigkinlerde ise hastalik kendisini genellikle kanama
(subaraknoid, intraventrikiiler, subdural veya intraserebral) ile gostermektedir. Willis poligonunda ozellikle
posterior sirkiilasyondaki kiiciik anevrizmalar ve anormal dilate moyamoya damarlannda gelisen
mikroanevrizmalar kanamaya yol acar 6,
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Moyamoya hastaliginda tan1 koydurucu altin standart yontem anjiyografidir. Anjiyografide, distal internal karotid
arterlerin stenozu veya tam tikanmasi, anterior ve orta serebral arterlerin proksimal kisimlarinin silik goriilmesi,
beynin bazal kisimlarinda iyi gelismis moyamoya damarlarinin goriilmesi, kortikal arterlerin kendi aralarinda
veya kortikal arterlerle leptomeningeal arterler arasindaki kollaterallerin goriilmesi gibi bulgular saptanabilir’.
Beyin tomografisinde multipl infarkt, subaraknoid bogluklarda genisleme, beyin atrofisi ve ventrikiiler dilatasyon
goriilebilmektedir. MRG’nin kullanima girmesi ile MMH’de MRG bulgular sik¢a rapor edilmeye baglanmistir.
Bu bulgulardan en 6nemli iki tanesi: MRG’de; orta serebral arterin terminal kisminda “flow-void” goriintiiniin
goriilmemesi veya azalmasi ve bazal ganglionlarda perforan damarlara bagli “flow-void” goriintiiniin ortaya
¢ikmast MMH diisiindiiriir *. MRG’nin MMH tanisindaki radyolojik spesifikligi %100, sensitivitesi ise %73tiir.
MRG’nin sensitivitesi 1.5 Tesla’lik incelemelerde MR + MR-anjiyografi (MRA) seklinde calisildiginda %92’ye
cikmaktadir °.

Japonya Saglik Bakanligi, Willis Poligonunun Progresif Tikayici Hastaliklar1 Arastirma Komitesi, MMH’1n
tanisindaki anjiyografi kriterlerini tarif etmigtir *. Bu kriterlere gore:

1. Internal karotid arterin son kisminda darlik veya titkanma, ve/veya on serebral arter ve/veya orta serebral arterin
proksimalinde daralma veya tikanma.

2. Anormal kollateral damar ag1 (moyamoya damarlart).
3. Yukaridaki bulgularin iki tarafli olmasi.

Her {i¢ kriterin de var olmasi durumunda kesin MMH tanis1 konmakta, birinci ve ikinci kriterler mevcut ise olasi
MMH tanis1 almaktadir.

Hastamizda sag internal karotid arter kalibrasyonunda belirgin incelme, supraklinoid segmentinde okliizyon, sag
on serebral arter Al segmentinde stenoz, sag orta serebral arter M1 segmentinde okliizyon ve diger
segmentlerinin kalibrasyonlarinda belirgin incelme vardi. Ayrica, sag internal karotid arterin distal anastomotik
dallarinda belirgin artigla karakterize duman goriintiisii izlendi. Mevcut bulgularla hastaya olast MMH tanisi
kondu.

Moyamoya hastaliginin tedavisinde amag iskemik belirtileri 6nlemek ve kanama olasiligini en aza indirmektir.
Tedavi edilmeyen MMH’de morbidite %70’ ten fazladir. Medikal tedavinin yeri ancak semptomatik veya palyatif
diizeydedir. Bu olgular i¢in progresyonu durduracak veya tersine cevirebilecek bir medikal tedavi yoktur.

Gilintimiizde MMH’de serebral kan akimini arttirmaya yonelik cerrahi girigsimler genel kabul goren bir tedavi
seklidir.

Moyamoya hastalig1 iilkemizde nadir goriilmesine ragmen direncli bag agrilarinda akilda bulundurulmali ve buna
yonelik ileri radyolojik tetkikler yapilmalidir.
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