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ipertansiyon saptanan çocukların %5-25’inde renovasküler
hipertansiyon görülmektedir.1 Fibromusküler displazi ve mid-
aortik sendrom renovasküler hipertansiyonun en sık sebepleri-

dir.2 Ancak renovasküler hipertansiyon ve moyamoya birlikteliği
nadirdir.

Malign Hipertansiyon Nedeni:
Moyamoya Hastalığı

ÖÖZZEETT  Moyamoya hastalığı, iki taraflı terminal internal karotis arter ile orta ve ön serebral arterin
kronik ilerleyici darlığıdır. Oluşan kollaterallerin anjiyografik görüntüsüne, Japonca “havada dağı-
lan duman” anlamına gelen “moyamoya” ismi verilmiştir. Moyamoya hastalığı ve renovasküler hi-
pertansiyon birlikteliği nadirdir. Bu çalışmada, moyamoya hastalığı ve renovasküler hipertansiyon
birlikteliği bulunan erkek olgu sunulmuştur. Dokuz yaşındaki erkek olgu, bilinç bulanıklığı ve an-
lamsız konuşma şikâyetleri ile hastanemize başvurdu. Fizik muayenesinde sağ hemiparezi saptandı.
Kan basıncı 200/145 mmHg idi. Beyin manyetik rezonans incelemede sol temporooksipital lobda in-
farkt alanları görüldü. Serebral anjiyografisinde bilateral internal karotis arterlerde darlık ve kolla-
teraller ile tipik moyamoya damarları ve renal anjiyografisinde bilateral renal arterlerde darlık
saptandı. Hipertansiyonu olan tüm çocuklarda moyamoya hastalığı gibi damar patolojileri akılda tu-
tulmalı ve renovasküler hastalık ve moyamoya hastalığı birlikteliğinin düşünülenden daha sık ola-
bileceği unutulmamalıdır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Moyamoya hastalığı; hipertansiyon, malign; hipertansiyon, renovasküler

AABBSS  TTRRAACCTT  Moyamoya is a chronic, occlusive cerebrovascular disease involving bilateral stenosis
or occlusion of the terminal portion of the internal carotid arteries and/or the proximal portions of
the anterior cerebral arteries and middle cerebral arteries. The radiological image of a hazy “puff of
smoke” giving the disease its name, “moyamoya” in Japanese is this outgrowth of small vessels.
Cases of moyamoya disease associated with renovascular hypertension are very rare. We present a
case of moyamoya disease with renal artery involvement in a young male patient. A 9-year-old boy
was referred to our hospital due to somnolence and cognitive deficit. Physical examination revealed
right side hemiparesis. Blood pressure was 200/145 mmHg. Cerebral magnetic resonance imaging
showed multiple small infarcts at the left temporooccipital region. Cerebral angiography showed se-
vere stenosis of the internal carotid arteries with multiple collateral vessel formations typical of
moyamoya disease and renal angiography showed bilateral stenosis of renal arteries. In all children
with hypertension, vascular events such as moyamoya disease should be considered and moyamoya
disease with concomitant renovascular disease may be more frequent than usually suspected.

KKeeyy  WWoorrddss::  Moyamoya disease; hypertension, malignant; hypertension, renovascular
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Moyamoya hastalığı, iki taraflı terminal in-
ternal karotis arter ile orta ve ön serebral arterin
idiyopatik, ilerleyici darlığı veya tıkanıklığı ile ka-
rakterize kronik bir serebrovasküler hastalıktır.
Bunun sonucunda beyinde bazalden başlayarak
moyamoya damarları olarak adlandırılan ince vas-
küler ağlar belirginleşir.3-5 

Bu çalışmada, moyamoya hastalığı ve renovas-
küler hipertansiyon birlikteliğine dikkat çeken 9
yaşındaki erkek olgu sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Daha önce bilinen şikayeti olmayan 9 yaşındaki
erkek olgu kusma, bilinç bulanıklığı, anlamsız ko-
nuşma ve sağ kolda güçsüzlük yakınmasıyla acil
servisimize başvurdu. Fizik muayenede genel du-
rumu iyi, bilinci konfüze, pupiller izokorik ve ışık
refleksi bilateral pozitif bulundu. Boy ve tartısı nor-
mal sınırlarda, diğer sistem muayeneleri doğaldı.
Aile öyküsünde özellik yoktu. Kan basıncı 200/145
mmHg idi. Olgunun tam kan sayımı (Hb: 12,6 g/dL,
hct: %38,7, wbc: 8900/µL, plt: 343000/µL), böbrek

(BUN: 10 mg/dL, cr: 0,41 mg/dL), karaciğer
(ALT:15 U/L, AST:25 U/L) ve tiroid (TSH: 2,3
µIU/mL, sT4: 1,22 ng/dL) fonksiyon testleri, kan
elektrolit değerleri (Na:137 mEq/L, K: 4,2 mEq/L)
ve tam idrar tetkiki normal idi. Üriner ultrasono-
grafide özellik yoktu. Kraniyal bilgisayarlı tomo-
grafisinde (BT) kanama, orta hat yapılarda yer
değiştirme ve hidrosefali saptanmadı (Resim 1).
Olgu, çocuk yoğun bakım ünitesine yatırıldı. Sod-
yum nitroprussid infüzyonunun ardından ancak
propranolol HCl, doksazosin ve minoksidil birleşik
tedavisi ile kan basıncı kontrol altına alınan olgu-
nun, göz dibi muayenesinde hipertansif retinopati
bulgusuna rastlanmadı. Ekokardiyografide sol ven-
trikül hipertrofisi, beyin manyetik rezonans gö-
rüntülemesinde (MRG) her iki frontal loblarda
infarkt alanları saptandı (Resim 2). Beyin MRG an-
jiyografisinde her iki posterior serebral arterde P2
segmentinden sonra dolum izlenmediği, ön ve orta
serebral arterlerin kollateral akım ile dolduğu sap-
tandı. Bu bulgular moyamoya hastalığı ile uyumlu
bulundu. Bunun üzerine  yapılan konvansiyonel
beyin anjiyografide her iki internal karotis arterde
stenoz ve kollateraller, konvansiyonel renal anji-
yografisinde solda daha ciddi olmak üzere bilateral
renal arter darlığı saptandı (Resim 3, 4). Moyamoya
hastalığı tanısı alan olgu, kan basıncı kontrol altına
alındıktan sonra üçlü antihipertansif tedavi ve evde
tansiyon takibi ile taburcu edildi. 

On beş gün sonraki kontrol muayenesinde ol-
gunun aktif şikâyeti yoktu. Sağ elinde olan güçsüz-
lük gerilemişti ve kas gücü 4/5 idi. Kontrol fizik
muayenesi doğaldı. Evde istirahat hâlinde kan ba-

RESİM 1: Beyin bilgisayarlı tomografisinde kanama, hidrosefali ve orta hat yer
değiştirmesi saptanmadı.

RESİM 2: Beyin manyetik rezonans incelemesi flair koronal incelemede sol frontal lobda sekel infarkt alanı, difüzyon ağırlıklı aksiyal incelemelerde her iki frontal
loblarda anterior serebral arter ve orta serebral arter sulama alanları (watershed) boyunca akut infarkt alanları.
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sıncı ölçümleri 130-140/80-75 mmHg olan olgunun
tedavisi aynı şekilde devam etti.

Olgu endovasküler girişim açısından girişim-
sel radyoloji tarafından değerlendirildi. Her iki in-
ternal karotis arter ve sağ renal arterdeki darlıklar
için girişim endikasyonu olmadığı belirtildi. Sol
renal arterdeki darlık için endovasküler girişim en-
dikasyonu olduğu, bu girişimin olası risk ve komp-
likasyonları aile ile paylaşıldı, ancak olgu bu
görüşme sonrası takiplerine gelmedi.

TARTIŞMA

Moyamoya hastalığı ilk kez 1957 yılında Japonya’da
tarif edilmiş ve ilk kez Suzuki ve Takaku tarafından
1969 yılında moyamoya ismi kullanılmıştır.6,7 Mo-
yamoya damarları aslında dilate olan perforan ar-
terlerdir ve bu kollaterallerin anjiyografik dumansı
görüntüsüne Japoncada “havada dağılan duman”
anlamına gelen “moyamoya” ismi verilmiştir.4,8,9

Moyamoya hastaları çoğunlukla Japonya’dan ve kız-
larda rapor edilmiştir. Moyamoya hastalığının Av-
rupa’da görülme sıklığı Japonya’nın onda biridir.10

Moyamoya hastalığının etiyoloji ve patogenezi
hâlen net değildir. Çeşitli yayınlarda moyamoya
hastalığı ile Down sendromu, orak hücreli anemi,
nörofibromatoz ve tüberküloz menenjiti gibi has-
talıkların birlikteliği bildirilmiştir.11-14 Bu duruma
hastalık yerine “moyamoya sendromu” denil-
mektedir. Rapor edilen hastaların %7-12’sinde ai-
lede moyamoya hastalığı öyküsü saptanmıştır.15,16

Olgumuzun ailesinde ise böyle bir durum bulun-
mamaktadır. Moyamoya hastalığının 1-5 ve 36-40
yaşları arasında iki pik yapması ve tanı konulan
hastaların yaklaşık yarısının olgumuzda da olduğu
gibi 10 yaşın altında olması dikkat çekicidir.17,18

RESİM 3: Konvansiyonel beyin anjiyografisinde
vertebrobaziler sistem normal saptandı. Her iki in-
ternal karotis arterde ise ciddi derecede darlıklar
mevcut olup, her iki orta serebral arterin kortikal dal-
ları posterior serebral arterlerden gelişen pial kol-
lateraller ile doluş göstermektedir.

RESİM 4: Konvansiyonel renal anjiyografisinde solda daha ciddi olmak üzere
bilateral renal arter darlığı.
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Başvuru anındaki tablo çocuklarda ve eriş-
kinlerde genellikle farklıdır. Çocuklarda iskemik
serebrovasküler olaylar, infarkt veya geçici iske-
mik ataklar [transient ischemic attack (TIA)], he-
morajik durumlardan daha fazla görülür.19

Çocuklarda inme, TIA’dan daha fazla görülür,
ancak bu durum onların TIA’yı tam olarak tarif
edemiyor olmalarından kaynaklanabilir.10 Olgu-
muz kusma, bilinç bulanıklığı ve sağ kolda güç-
süzlük şikâyeti ile başvurdu ve beyin MRG’nde
sol temporooksipital lobda infarkt alanları sap-
tandı. İlk ölçülen kan basıncı değeri 200/145
mmHg idi ve takibinde de yüksek seyretti. Olgu-
nun konvansiyonel beyin anjiyografisinde her iki
internal karotis arterde ciddi derecede darlıklar
ve kollateraller, renal anjiyografisinde ise solda
ciddi olmak üzere her iki renal arterde darlık gö-
rüldü (Resim 3, 4).

Moyamoya hastalığında tanı koydurucu yön-
tem konvensiyonel anjiyografidir. Anjiyografide,
distal internal karotis arterlerin stenozu veya tam
tıkanması, anterior ve orta serebral arterlerin prok-
simal kısımlarının silik görülmesi, beynin bazal
kısmında iyi gelişmiş moyamoya damarlarının
görülmesi tanı koydurucu bulgular olarak sayıla-
bilir.20,21 Japonya Sağlık Bakanlığı Willis Poligo-
nunun İlerleyici Tıkayıcı Hastalıkları Araştırma
Komitesi, moyamoya hastalığının tanısındaki an-
jiyografi kriterlerini tarif etmiştir;

1. İnternal karotid arterin son kısmında stenoz
veya tıkanma ve/veya anterior serebral arter
ve/veya orta serebral arterin proksimalinde da-
ralma veya tıkanma,

2. Anormal kollateral damar ağı,

3. Yukarıdaki bulguların iki taraflı olmasıdır.

Her üç kriterin varlığında kesin moyamoya
hastalığı, birinci ve ikinci kriterler mevcut ise olası
moyamoya hastalığı tanısı konmaktadır. Olgumuz
üç kritere de sahip olduğu için moyamoya hastalığı
tanısı aldı.

Daha önceki çalışmalarda moyamoya hastalığı-
nın sadece intrakraniyal damarları değil aynı za-
manda ekstrakraniyal damarları da etkilediği
bildirilmiştir.22,23 Pulmoner hipertansiyon, ekstre-
mitelerde gangren, mezenterik ve koroner arter tı-
kanmaları ve renovasküler hipertansiyon nadiren de
olsa moyamoya hastalığı ile ilişkilendirilmiştir.24-28

Bunların arasında en sık rastlanan renal arter tutu-
lumudur. Japonya’da yapılan iki ayrı çalışmaya göre
moyamoya hastalığında renal arter stenozu insidansı
%5-7 olarak bildirilmiştir. Yine aynı çalışmalarda,
ciddi renal arter stenozu ve renal arter hipertansi-
yonu insidansı ise sırasıyla %2-3 olarak rapor edil-
miştir.29,30 Olgumuzda da her iki araştırmanın ortaya
koyduğu gibi ciddi renal arter darlığı ve hipertansi-
yonun eşlik ettiği çok nadir bir olgudur.

Medikal tedavi ile kontrol altına alınamayan
renovasküler hipertansiyonu ve ciddi renal arter
darlığı olan moyamoya hastaları, perkütan translu-
minal anjiyoplasti (PTA) ile başarılı bir şekilde te-
davi edilebilir. Yamada ve ark.nın çalışmasında,
renal arter hipertansiyonu olan iki hastanın kan
basıncı PTA sonrasında kontrol altına alınmış-
tır.22 Olgumuzda da kan basıncı değerleri üçlü an-
tihipertansif tedaviyle güçlükle kontrol altına
alınmış olup, PTA açısından hâlen değerlendiril-
mektedir.

Oldukça nadir görülen renovasküler hipertan-
siyon ve moyamoya birlikteliği ağır hipertansiyon
tanısı alan çocuklarda akılda tutulmalıdır.
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