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Malign Hipertansiyon Nedeni:
Moyamoya Hastalig1

Malign Hypertension in Childhood:
Moyamoya Disease: Case Report

OZET Moyamoya hastaligy, iki tarafli terminal internal karotis arter ile orta ve on serebral arterin
kronik ilerleyici darligidir. Olusan kollaterallerin anjiyografik goriintiisiine, Japonca “havada dagi-
lan duman” anlamina gelen “moyamoya” ismi verilmistir. Moyamoya hastalig1 ve renovaskiiler hi-
pertansiyon birlikteligi nadirdir. Bu ¢aligmada, moyamoya hastalig1 ve renovaskiiler hipertansiyon
birlikteligi bulunan erkek olgu sunulmustur. Dokuz yasindaki erkek olgu, biling bulaniklig1 ve an-
lamsiz konusma sikayetleri ile hastanemize bagvurdu. Fizik muayenesinde sag hemiparezi saptandu.
Kan basinc1 200/145 mmHg idi. Beyin manyetik rezonans incelemede sol temporooksipital lobda in-
farkt alanlar1 gériildii. Serebral anjiyografisinde bilateral internal karotis arterlerde darlik ve kolla-
teraller ile tipik moyamoya damarlar: ve renal anjiyografisinde bilateral renal arterlerde darlik
saptand1. Hipertansiyonu olan tiim ¢ocuklarda moyamoya hastalig1 gibi damar patolojileri akilda tu-
tulmali ve renovaskiiler hastalik ve moyamoya hastalig: birlikteliginin diisiiniilenden daha sik ola-
bilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Moyamoya hastali$1; hipertansiyon, malign; hipertansiyon, renovaskiiler

ABSTRACT 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.
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ipertansiyon saptanan ¢ocuklarin %5-25’inde renovaskiiler

hipertansiyon goriilmektedir.! Fibromuskiiler displazi ve mid-

aortik sendrom renovaskiiler hipertansiyonun en sik sebepleri-
dir.2 Ancak renovaskiiler hipertansiyon ve moyamoya birlikteligi
nadirdir.
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Moyamoya hastaligi, iki tarafli terminal in-
ternal karotis arter ile orta ve 6n serebral arterin
idiyopatik, ilerleyici darlig1 veya tikanikligi ile ka-
rakterize kronik bir serebrovaskiiler hastaliktir.
Bunun sonucunda beyinde bazalden baglayarak
moyamoya damarlar: olarak adlandirilan ince vas-
kiiler aglar belirginlesir.*>

Bu ¢alismada, moyamoya hastalig: ve renovas-
kiiler hipertansiyon birlikteligine dikkat ceken 9
yasindaki erkek olgu sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

Daha 6nce bilinen sikayeti olmayan 9 yasindaki
erkek olgu kusma, biling bulanikligi, anlamsiz ko-
nusma ve sag kolda giigsiizlitk yakinmasiyla acil
servisimize bagvurdu. Fizik muayenede genel du-
rumu iyi, bilinci konfiize, pupiller izokorik ve 151k
refleksi bilateral pozitif bulundu. Boy ve tartisi nor-

mal sinirlarda, diger sistem muayeneleri dogald:.
Aile 6ykiisiinde 6zellik yoktu. Kan basinc1 200/145
mmHg idi. Olgunun tam kan sayim1 (Hb: 12,6 g/dL,
het: %38,7, wbc: 8900/pL, plt: 343000/uL), bobrek

RESIM 1: Beyin bilgisayarli tomografisinde kanama, hidrosefali ve orta hat yer
degistirmesi saptanmadi.

(BUN: 10 mg/dL, cr: 0,41 mg/dL), karaciger
(ALT:15 U/L, AST:25 U/L) ve tiroid (TSH: 2,3
pIU/mL, sT4: 1,22 ng/dL) fonksiyon testleri, kan
elektrolit degerleri (Na:137 mEq/L, K: 4,2 mEq/L)
ve tam idrar tetkiki normal idi. Uriner ultrasono-
grafide 6zellik yoktu. Kraniyal bilgisayarli tomo-
grafisinde (BT) kanama, orta hat yapilarda yer
degistirme ve hidrosefali saptanmadi (Resim 1).
Olgu, ¢ocuk yogun bakim {iinitesine yatirildi. Sod-
yum nitroprussid infiizyonunun ardindan ancak
propranolol HCl, doksazosin ve minoksidil birlesik
tedavisi ile kan basinc1 kontrol altina alinan olgu-
nun, goz dibi muayenesinde hipertansif retinopati
bulgusuna rastlanmadi. Ekokardiyografide sol ven-
trikiil hipertrofisi, beyin manyetik rezonans go-
riintiilemesinde (MRG) her iki frontal loblarda
infarkt alanlar: saptandi (Resim 2). Beyin MRG an-
jiyografisinde her iki posterior serebral arterde P2
segmentinden sonra dolum izlenmedigi, 6n ve orta
serebral arterlerin kollateral akim ile doldugu sap-
tandi. Bu bulgular moyamoya hastalig1 ile uyumlu
bulundu. Bunun {izerine yapilan konvansiyonel
beyin anjiyografide her iki internal karotis arterde
stenoz ve kollateraller, konvansiyonel renal anji-
yografisinde solda daha ciddi olmak iizere bilateral
renal arter darligi saptandi (Resim 3, 4). Moyamoya
hastalig: tanisi alan olgu, kan basinci kontrol altina
alindiktan sonra ti¢lii antihipertansif tedavi ve evde
tansiyon takibi ile taburcu edildi.

On bes giin sonraki kontrol muayenesinde ol-
gunun aktif sikdyeti yoktu. Sag elinde olan giigsiiz-
lik gerilemisti ve kas giicii 4/5 idi. Kontrol fizik
muayenesi dogaldi. Evde istirahat hélinde kan ba-

RESIM 2: Beyin manyetik rezonans incelemesi flair koronal incelemede sol frontal lobda sekel infarkt alani, difiizyon agirlikl aksiyal incelemelerde her iki frontal
loblarda anterior serebral arter ve orta serebral arter sulama alanlari (watershed) boyunca akut infarkt alanlari.

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2016;25(3)

175



Sercin GUVEN ve ark.

MALIGN HIPERTANSIYON NEDENI: MOYAMOYA HASTALIGI

sinci Olgiimleri 130-140/80-75 mmHg olan olgunun
tedavisi ayni sekilde devam etti.

Olgu endovaskiiler girisim agisindan girisim-
sel radyoloji tarafindan degerlendirildi. Her iki in-
ternal karotis arter ve sag renal arterdeki darliklar
icin girisim endikasyonu olmadig: belirtildi. Sol
renal arterdeki darlik i¢in endovaskiiler girisim en-
dikasyonu oldugu, bu girisimin olasi risk ve komp-
likasyonlar1 aile ile paylasildi, ancak olgu bu
goriisme sonrasi takiplerine gelmedi.

TARTISMA

Moyamoya hastalig1 ilk kez 1957 yilinda Japonya’da
tarif edilmis ve ilk kez Suzuki ve Takaku tarafindan
1969 yilinda moyamoya ismi kullanilmigtir.®” Mo-
yamoya damarlar1 aslinda dilate olan perforan ar-
terlerdir ve bu kollaterallerin anjiyografik dumansi
gorlintiisiine Japoncada “havada dagilan duman”
anlamina gelen “moyamoya” ismi verilmigtir.*8?
Moyamoya hastalar1 ¢ogunlukla Japonya’dan ve kiz-
larda rapor edilmistir. Moyamoya hastaliginin Av-

rupa’da goriilme siklig1 Japonya'nin onda biridir.!

RESIM 4: Konvansiyonel renal anjiyografisinde solda daha ciddi olmak tizere
bilateral renal arter darligi.

Moyamoya hastaliginin etiyoloji ve patogenezi
halen net degildir. Cesitli yayinlarda moyamoya
hastalig1 ile Down sendromu, orak hiicreli anemi,
norofibromatoz ve tiiberkiiloz menenjiti gibi has-
taliklarin birlikteligi bildirilmistir.""'* Bu duruma
hastalik yerine “moyamoya sendromu” denil-
mektedir. Rapor edilen hastalarin %7-12’sinde ai-
lede moyamoya hastalifi 6ykiisii saptanmigtir.!>16
Olgumuzun ailesinde ise bdyle bir durum bulun-
mamaktadir. Moyamoya hastaliginin 1-5 ve 36-40
yaslar arasinda iki pik yapmasi ve tani konulan
hastalarin yaklagik yarisinin olgumuzda da oldugu
gibi 10 yasin altinda olmas: dikkat ¢ekicidir.!”!8
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Bagvuru anindaki tablo ¢ocuklarda ve eris-
kinlerde genellikle farklidir. Cocuklarda iskemik
serebrovaskiiler olaylar, infarkt veya gecici iske-
mik ataklar [transient ischemic attack (TTA)], he-
morajik durumlardan daha fazla gorilir."”
Cocuklarda inme, TIA’dan daha fazla gorilir,
ancak bu durum onlarin TIA’y1 tam olarak tarif
edemiyor olmalarindan kaynaklanabilir.!’ Olgu-
muz kusma, bilin¢ bulaniklig1 ve sag kolda gii¢c-
stizliik sikayeti ile bagvurdu ve beyin MRG'nde
sol temporooksipital lobda infarkt alanlar1 sap-
tand1. Ilk dlciilen kan basinci degeri 200/145
mmHg idi ve takibinde de yiiksek seyretti. Olgu-
nun konvansiyonel beyin anjiyografisinde her iki
internal karotis arterde ciddi derecede darliklar
ve kollateraller, renal anjiyografisinde ise solda
ciddi olmak iizere her iki renal arterde darlik go-
rildi (Resim 3, 4).

Moyamoya hastaliginda tani koydurucu yo6n-
tem konvensiyonel anjiyografidir. Anjiyografide,
distal internal karotis arterlerin stenozu veya tam
tikanmast, anterior ve orta serebral arterlerin prok-
simal kisimlarinin silik gériilmesi, beynin bazal
kisminda iyi gelismis moyamoya damarlarinin
goriilmesi tan1 koydurucu bulgular olarak sayila-
bilir.?*?! Japonya Saglik Bakanligi Willis Poligo-
nunun [lerleyici Tikayic1 Hastaliklar1 Arastirma
Komitesi, moyamoya hastaliginin tanisindaki an-
jiyografi kriterlerini tarif etmistir;

1. Internal karotid arterin son kisminda stenoz
veya tikanma ve/veya anterior serebral arter
ve/veya orta serebral arterin proksimalinde da-
ralma veya tikanma,

2. Anormal kollateral damar agi,

3. Yukaridaki bulgularin iki tarafli olmasidur.

Her ¢ kriterin varliginda kesin moyamoya
hastalig, birinci ve ikinci kriterler mevcut ise olasi
moyamoya hastalig1 tanis1 konmaktadir. Olgumuz
ti¢ kritere de sahip oldugu i¢in moyamoya hastalig
tanisi aldi.

Daha 6nceki ¢alismalarda moyamoya hastaligi-
nin sadece intrakraniyal damarlar1 degil aym za-
manda ekstrakraniyal damarlar1 da etkiledigi
bildirilmigtir.”>*® Pulmoner hipertansiyon, ekstre-
mitelerde gangren, mezenterik ve koroner arter ti-
kanmalari ve renovaskiiler hipertansiyon nadiren de
olsa moyamoya hastali ile iligkilendirilmigtir.?28
Bunlarin arasinda en sik rastlanan renal arter tutu-
lumudur. Japonya’da yapilan iki ayri ¢aligmaya gore
moyamoya hastaliginda renal arter stenozu insidansi
%5-7 olarak bildirilmistir. Yine ayni ¢aligmalarda,
ciddi renal arter stenozu ve renal arter hipertansi-
yonu insidanst ise sirastyla %2-3 olarak rapor edil-
mistir.?*° Olgumuzda da her iki aragtirmanin ortaya
koydugu gibi ciddi renal arter darhig1 ve hipertansi-
yonun eslik ettigi cok nadir bir olgudur.

Medikal tedavi ile kontrol altina alinamayan
renovaskiiler hipertansiyonu ve ciddi renal arter
darlig1 olan moyamoya hastalar, perkiitan translu-
minal anjiyoplasti (PTA) ile basarili bir sekilde te-
davi edilebilir. Yamada ve ark.nin g¢aligmasinda,
renal arter hipertansiyonu olan iki hastanin kan
basinci PTA sonrasinda kontrol altina alinmig-
tir.?? Olgumuzda da kan basinci degerleri ti¢lii an-
tihipertansif tedaviyle giicliikle kontrol altina
alinmis olup, PTA acisindan hilen degerlendiril-
mektedir.

Oldukga nadir goriilen renovaskiiler hipertan-
siyon ve moyamoya birlikteligi agir hipertansiyon
tanis1 alan ¢ocuklarda akilda tutulmalidur.
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