Moyamoya Hastaligi
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Ozet

Summary

Moyamoya hastaligi karotid sifonundan basglamak iizere,
internal karotid arterlerin yavas, progresif, bilateral okliizyonu
ya da stenozu ile karakterize primer vaskiiler bir hastaliktir.
Okliizyon yavasea ilerleyerek yaygin kollateral gelisimine yol
acar. Ik semptomlar rekiirren bas agrisindan akut hemiplejiye
kadar degisen bir gesitlilikte kendini gosterir. Tan1 arteriografi
ile konur.

Bu sunumda sag hemiparezi, santral fasiyal paralizi
ve afazi bulgulari ile bagvuran ve strok olarak tani alan
7 yasindaki bir erkek olgu yer almaktadir. Dinamik serebral an-
jiografi (DCA) ile Moyamoya hastalig1 tanis1 alan olgunun
izlem sirasinda norolojik bulgular hizla gerilemis ve olguya
EDAMS operasyonu uygulanmistir. Nadir goriilen bir hastalik
olmast nedeniyle sunulmus ve strok ayirici tanisinda
diistiniilmesi gerekliligi vurgulanmustr.

Anahtar Kelimeler: Moyamoya hastaligi, Strok,
Hemipleji, Hemiparezi
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Moyamoya disease is a primary vascular diorder charac-
terized by progressive, bilateral occlusion of the internal
carotid arteries starting at the carotid siphon. Occlusion pro-
gresses slowly leading to diffuse colateral formation. The ini-
tial symptoms vary from recurrent headache to acute hemi-
paresis. Definitive diagnosis requires arteriographic demons-
tration of the occlusion.

We present here a 7-year old boy admitted because of
right sided hemiparesis, central facial paralysis, and aphasia.
He was diagnosed to have a stroke and dynamic cerebral an-
giography (DCA) revealed that the existence of Moyamoya
vessels. At follow-up neurologic findings regretted and he un-
derwent neurochirurgical operation (EDAMS). Since
Moyamoya disease is rather rare this case is presented and its
importance in the differential diagnosis of stroke is empha-
sized.
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Ender goriilen bir serebral vaskiilopati olan
Moyamoya hastaligi, internal karotid arterlerin
supraklinoid bdliimiiniin okliizyonu ya da stenozu
sonucunda ortaya ¢ikmaktadir. Bu okliizyon yavas
yavag gelistigi i¢cin internal ve eksternal karotid
arterler arasinda multipl anastomozlarin olusumu
icin yeterince zaman vardir. Sonugta beyin baza-
linde, bazal ganglionlar diizeyinde olusan kollater-
aller; anjiografide hastalik icin tipik olan sisli bir
goriiniime yol acgarlar. Bu nedenle Japonca "havaya
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iflenmis sigara dumani goriintiisii" anlamina gelen
"Moyamoya" sozciigiiyle tanimlanmaktadir (1-6).

Moyamoya hastaliginin en sik rastlanan klinik
ozellikleri; gocuklarda gegici iskemik ataklar ve
strok, erigkinlerde ise intrakranial hemorajidir (4).
Genellikle altta yatan bir neden tanimlanamazsa da
otoimmun bir vaskiilit olmasindan kuskulanilmak-
tadir (1,2). Orak hiicreli anemi, nérofibromatozis,
santral sinir sistemi enfeksiyonlar1 gibi cesitli
hastaliklar sonucunda gelismisse, sekonder moya-
moya hastalig1 olarak adlandiriimaktadir (1).

Ender goriilmesine karsilik, cocukluk done-
minde iskemik ataklar ve strokla klinige gelmesi;
bu spesifik vaskiilopatiyi pediatrik acil ve ndroloji
pratiginde onemli hale getirmektedir. Bu nedenle
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strok bulgular1 ile hastanemize basvuran ve
Moyamoya hastalig1 tanisi alan 7 yasindaki bir
erkek olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Daha 6nce tamamen saglikli oldugu belirtilen
7 yasindaki erkek hasta konusamama, sag kol ve
bacakta kuvvet kaybi ve biling bulaniklig1 yakin-
malart ile basvurdu. Oykiide bir hafta 6nce yiiksek
atesle birlikte ani olarak sag kol ve bacakta giic-
siizlik, konusamama ve biling bulanikliginin
gelistigi; bu tablonun bir ilge devlet hastanesinde
"otitis media ve yiiksek ates"e baglanarak dort giin
siire ile antibiyoterapi uygulandig1 6grenildi. Biling
diizeyinde diizelme olmamasi ve diger norolojik
bulgularin gerileme gostermemesi iizerine sevk
edilen olgu yatirild1.

Normal spontan dogumla miadinda dogan has-
tanin psikomotor gelisimi normal olarak tanim-
landi. Aile anamnezinde noérolojik ve kalitsal bir
hastaliga iliskin bulgu yoktu.

Fizik bakida; agirlik 25 kg (50. p), boy 118 cm
(25. p), viicut 1s1s1 38°C, biling bulanik, cilt bakis1
olagan. KTA 100/dk-diizenli, tansiyon arteriyel
100/60 mmHg, periferik nabizlar normal dolgunuk-
ta; solunum sistemi bakisi olagan, bilateral otitis
media mevcuttu. Diger sistem bakilar1 olagan olan
hastanin ndrolojik muayenesinde; biling bulanik-
lig1, afazi, sag santral fasial paralizi ve yiiziin sag
yarisinda hipoestezi, sagda hemiparezi (alt ve {ist
ekstremitelerde kas giicli 2/5), sagda Babinski po-
zitifligi saptandi. Pupil 151k refleksi iki tarafl
alintyordu, pupiller normoizokorik, géz dibi bakisi
olagan idi.

Laboratuvar incelemesinde; tam kan sayimin-
da hipokrom mikrositer bir anemi saptandi. ESR 28
mm/saat, CRP (+), aglik kan sekeri, serum elek-
trolitleri, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
rutin idrar bakist normaldi. Strok etiyolojisine
yonelik testler iginde total kolesterol, lipid, trigli-
serid, lipid elektroforezi, hemorajik diatez testleri,
C; ve C, anti-DNA diizeyleri normal bulundu.
ANA, antifosfolipid antikorlar ve oraklasma testi
negatif saptandi. Hemoglobin elektroforezinde
S bandi yoktu.

Teleradyografi, EKG ve EKO normaldi.
Uyku EEG'sinde tiim trase boyunca delta ve
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Sekil 1. Serebral MRI'da sol frontoparietal va sag frontal alan-
da kortikal giriform tarzda boyanma ve infarkt alanlari.

teta frekansinda yavas dalga aktivitesi, lokalize
veya lateralize patoloji gostermeyen 1limh epileptik
aktivite izlendi.

Bilgisayarli beyin tomografisinde (BBT) sol
parietal bolgede infarktla uyumlu bulgular sap-
tandi.

Serebral manyetik rezonans goriintiillemede
(MRI) sol septum semiovalede kronik infarktla
uyumlu oldugu izlenen birer santimetrelik diizensiz
yapili kontiirler goriildii. Sol frontoparietal, sag
frontal alanda kortikal giriform tarzdaki boyanma
stroka sekonder olarak degerlendirildi (Sekil 1).

DSA'da sag arteria karotis kommunisin ori-
jininden itibaren tikali oldugu ve hi¢ dolmadigi,
solda arteria karotis interna bifurkasyonundan
itibaren stenotik oldugu ve buradan sonra ¢ok
kiiciik dallanmalar gdsterdigi saptandi. Bu
goriinim Moyamoya hastalig1 i¢in tipikti (Sekil 2
ve 3).

Beyin SPECT'te solda belirgin bilateral fron-
toparietal hipoperfiizyon izlendi.

Oykii ve fizik baki bulgular ile strok olarak
degerlendirilen olgu, MRI ve DSA incelemeleri
sonucunda Moyamoya hastaligi tanisi aldi. Bu ara-
da fizik tedavi ve rehabilitasyon programina alinan
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Sekil 2. ve 3. DSA'de sag arteria karotis kommunisin orijinin-
den itibaren, sol arteria karotis internanin ise bifurkasyonun-
dan itibaren tikali oldugu ve buradan sonra kii¢iik dallanmalar
(Moyamoya damarlar1) gosterdigi izleniyor.

hastanin biling diizeyi 1-2 gilin i¢inde, afazi ve
hemiparezisi ise 2 hafta icinde belirgin sekilde
diizelme gosterdi. Ege Universitesi Beyin Cerrahisi
Klinigi ile yapilan goriisme sonucunda cerrahi gi-
risim endikasyonu oldugu ifade edilen hastaya ayni
klinikte EDAMS (Encephaloduroarteriomyo-
synangiosis) uygulandi. Operasyon sonrast erken
donemde komplikasyon goriilmedi. Postoperatif
birinci ayda ndrolojik defisitinin oldukc¢a gerile-
digi, sagda hafif kas giicii kayb1 disinda bir patolo-
jisinin kalmadig1 gozlendi. Hastanin noroloji poli-
klinigince izlemi planlandi.

T Klin J Pediatr 2000, 9
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Tartisma

Ik kez Japonya'da tanimlanan Moyamoya
hastalig1, tek bir antite olmaktan ¢ok anjiografik bir
sendrom seklinde tanimlanmaktadir (1,5).
Takeuchi, Gadoth ve Hirsch (1) primer ve sekonder
Moyamoya hastaligi seklinde iki ayr1 form belir-
lemislerdir. Primer formda altta yatan bir neden bu-
lunamaz; arteriyel anomaliler siktir; Suzuki etiyo-
lojide otoimmun bir vaskiilitin rol oynayabilecegi-
ni ileri siirmektedir (1,2,7,8). Sekonder form ise
norofibromatozis, tiiberoskleroz, poliarteritis
nodoza, Down sendromu, orak hiicreli anemi,
Fanconi anemisi, kafa travmasi, radyasyon,
tiiberkuloz, bakteriyel menenjit ve bazi otoimmiin
hastaliklarla birliktelik gosterir (1,3,6,8-11). Son
yillarda herediter sferozlu bir hasta ile bir optik
disk defekti olan "morning glory" disk anomalili bir
hastada da moyamoya hastalig1 bildirilmistir (4,5).
Hastamizda klinik ve laboratuvar bulgular ile bu
patolojiler dislanmis ve primer Moyamoya hasta-
l1ig1 olarak kabul edilmistir.

Pediatrik yas grubunda kizlarda daha fazla
goriiliir, pik yaptigi donem ise 5 yas oncesidir (1).
Karasawa ve arkadaglarmin serilerinde baglangig¢
yast 2-17 yil arasinda degismektedir, Muttaqin ve
arkadaglarinin bildirilerinde ise ortalama baslangi¢
yas1 7.7 yildir (12,13).

Moyamoya hastaliginin klinik yansimasi eris-
kinlerde daha ¢ok intrakranial kanamaya, ¢cocuklar-
da ise iskemiye bagl bulgulardir. ilk semptomlar
motor bozukluklardir; en sik alterne, genellikle de
nonprogresif hemiparezi, iskemik ataklar, konugsma
bozukluklar1 ve konvulsiyonlar seklinde bulgu
verir. Infantlarda yiizii de icine alan ani baslangich
komplet bir hemipleji gelisimine egilim vardir.
Olgularin yaklasik %20'sinde 6zellikle hiperventi-
lasyon ya da aglama ile ortaya ¢ikan birka¢ dakika
ya da saat siiren epizodik hemiparezi ve disestezi-
lerle karakterize gecici iskemik ataklar gériiliir. Int-
rakranial hemoraji ¢ocuklarda nadirdir (1-3,8,12,
14,15). Hastamizdaki bulgular da benzer sekilde
ylzli de icine alan akut gelisimli hemiparezi ve
afazidir.

Norolojik bulgular akut donemde diizelse de,
tam iyilesme olmadan yeni norolojik disfonksiyon
epizodlar1 ortaya ¢ikar. Prognoz genellikle kotiidiir.
Tek veya iki tarafli kronik kas gii¢stizliigii, epilepsi
ve mental retardasyon gelisir, 6liimle sonuglana-
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bilir (1). Bu nedenle hastamizin noérolojik bulgular
diizelmis olsa da olas1 yeni epizodlar ve norolojik
sekel agisindan yakin izlemi gerekmektedir.

Genellikle akut hemiplejik bir hastada ilk
uygulanan goriintiileme yontemi kranial tomografi
olmaktadir. Tomografide internal karotid arterin
stenozuna bagli olarak biiyiik bir infarkt goriilebilir.
Ancak bu teknik "moyamoya damarlari"n1 goriin-
tilleyemez. Serebral MRI ise vaskiiler okliizyonu ve
tomografide goriilmeyen infarktlar1 ilk saatlerde
bile gosterebilir (1,2). Hastamizda hem kranial to-
mografi, hem de serebral MRI ile infarkt bulgular
saptanmuigtir.

Moyamoya'da tan1 koydurucu yontem arterio-
grafidir. Olgumuzda da tan1 DSA ile kesinlegmistir.
Ozellikle karotid arterin gatallastig1 yerde belir- si-
zlesme, arteria serebri anterior ve mediada dila-ta-
syon ve yaygin kollateraller (Moyamoya damarlar)
gorilir (1-3,8).

Son yillarda tanida; noninvaziv 6zellikleri ne-
deniyle serebral MRI ve MR-anjiografinin (MRA)
birlikte kullanimi giderek artan bir 6nem kazan-
mustir. Iskemik serebral hastaliklarin tanisinda MRI
lezyonlar1 erken donemde ve dogrulukla gos-
terirken, MRA noninvaziv bir teknikle major int-
rakranial arterlerin durumunu belirlemektedir
(1,4,5,15). Son olarak Tsuchiya ve arkadaslar1 per-
flizyon MR goriintiileme teknigiyle moyamoya
hastaligindaki hemodinamigin de degerlendiril-
mesini saglamislardir (15). Serebral hemodi-
namigin belirlenmesi i¢in kullanilan bir goriin-
tilleme yontemi de SPECT (single-photon emission
computed tomography)tir (15). Biz de hastamizda
SPECT ile bilateral serebral hipoperfiizyon kanit-
larin1 saptadik.

Moyamoya hastaliginin 6zgiil bir sagaltimi
yoktur. Verapamil erken donemde perfiizyonu
diizeltmek amaciyla kullanilabilir. Giderek agir-
lagan strok ataklari ile gelen, rekiirren emboli
gbzlenen ve hiperkoagiilabilitesi olan ¢ocuklarda
ise antikoagiilan kullanimi endikedir. Giinlimiizde
yaygin olarak uygulanan sagaltim yontemi ise se-
rebral dolasima kollateral destegini arttirarak
iskemik ataklar1 6nlemek amaciyla uygulanan di-
rekt ve/veya indirekt vaskiiler rekonstriiktif cer-
rahidir (1-3,12,14,16,17). Hastamizda uygulanan
EDAMS yontemi, temporal arterin c¢evresindeki
kaslarla birlikte duraya implantasyonu sonucu
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gerceklesen bir indirekt ekstrakranial-intrakranial
by-pass teknigidir. Erken donemde faydali
oldugunu gordiigiimiiz bu operasyonunun uzun
donemdeki etkinligi perfliizyon calismalar1 ile
(SPECT) degerlendirilecektir. Son yillarda direkt
revaskiilarizasyon yontemlerinin de (siiperfisyal
temporal arter (STA)-orta serebral arter anasto-
mozu veya STA-6n serebral arter anastomozu gibi)
yararli oldugu gosterilmistir (16,17).

Sonug olarak; Moyamoya hastaliginin gocuk-
luk déneminde yineleyen serebral iskemi bulgulari
ile klinige gelmesi nedeniyle strok ayirici tanisinda
mutlaka distinilmesi gerektigini, serebral MRI ve
MRA'nin birlikte kullaniminin hastaligin tanisinda
giderek artan bir onem kazandigim1 ve yeni
revaskiilarizasyon tekniklerinin gelecek vaad ettigi-
ni animsatmak istiyoruz.
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