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Moyamoya hastaligi internal karotid arterlerin bilateral stenozu ile karakterize, kronik serebrovaskuler oklusif bir hastaliktir. Hastaligin
seyrine kesin engel olabilen bir tedavi sekli halen bulunamamistir. Ancak uygun cerrahi bypass yontemleri ile iskemik hasarin 6nlenmesine
cahsilmaktadir. Sekiz yasinda erkek olguda bas agrisi ve fokal epileptik nobet sikayetleri lizerine elde edilen serebral anjiyografi goriintileriyle
Moyamoya hastaligi tanisi koyuldu. Olguya 3 ay ara ile her 2 serebral hemisfere ensefalo-miyo-sinangiozis (EMS) cerrahi miidahalesi ti¢ adet
burr-hole ile yapildi. Olgunun son midahalesinden 1 yil sonra klasik serebral anjiyografi ile serebral arteryel dolasimi gériintilendi. Karotis
eksterna ile interna arasinda olusan yeni damarlar goériintiilendi. Bu goriintiler indirekt bypass yontemi uygulanan ¢ocuklarda meydana gelen
anjiyogenezisin ne kadar etkin oldugunun bir kaniti olarak sunulmustur. Elde edilen bu anjiyografik gérlintiler esliginde, Moyamoya hastaligi
olan pediatrik olgularda; basit ve daha az invaziv olmasi, daha kisa stirede gergeklestiriimesi, daha az perioperatif komplikasyonu olmasi
nedeniyle EMS cerrahi ydonteminin, ilk tercih edilebilecek tedavi yontemi oldugu diistincesindeyiz.

ANAHTAR SOZCUKLER: Direkt anastomoz, Ensefalo-miyo-sinangiozis, indirekt anastomoz, Moyamoya hastalig, Yeni damar olusumu

ABSTRACT

Moyamoya disease is a chronic occlusive cerebrovascular disease characterized by bilateral stenosis of the internal carotid arteries. There is
still no known definitive treatment which prevents progression of the disease but appropriate by-pass methods are tried to prevent ischemic
injuries. An 8-year-old boy with complaints of headache and focal epileptic seizures was diagnosed as Moyamoya disease after cerebral
angiography. Encephalo-myo-synangiosis (EMS) surgery with three burr-holes was performed to both two hemispheres of the patient with
an interval of 3 months. Cerebral arterial circulation was observed with classical cerebral angiography 1 year after last intervention. New
vascular structures formed between the external and internal carotid arteries were observed. This is presented as proof of how angiogenesis
after indirect bypass is effective in pediatric cases. Considering the angiographic findings, we believe that the EMS surgery will be the first
choice of treatment in pediatric cases with Moyamoya disease as it is easy to perform, less invasive, performed in a shorter time and has fewer
perioperative complications.

KEYWORDS: Direct anastomosis, Encephalo-myo-synangiosis, Indirect anastomosis, Moyamoya disease, Re-vascularization

GiRiS Olusan Moyamoya damarlar aslinda kollateral yollar olarak
gorev yapmak uzere dilate olan ve bunun sayesinde anjiyog-
rafik olarak goriiniir hale gelen perforan arterlerdir. Genellikle
bu damarlar beyin bazalindeki Willis poligonundaki major ar-
terlerden kaynaklanan perforan arterler ile posterior sirkiilas-
yondan kaynaklanan leptomeningeal arterlerdir (2, 8, 13, 18,

Moyamoya hastaligi internal karotid arterlerin bilateral steno-
zu ile karakterize, kronik serebrovaskuler oklizif bir hastalk-
tir. ilk olarak 1957'de Takeuchi ve 1966'da Suzuki tarafindan
hastaligin en yiksek prevalansinin oldugu Japonyada tarif-
lenmistir (20, 21). Hastalik anjiyografik goriiniiminden dolayi

ismini almistir (20). Japoncada “havada dagilan sigara duma-
ni anlamina gelen “Moyamoya” deyimi (2, 8, 20) aslinda bazal
ganglionlardaki anormal kollateral damarlari tarif etmektedir
(3, 5, 21). internal karotid arterlerin genellikle bilateral, nadi-
ren unilateral, ilerleyici daralmasi veya tikanmasi ile zamanla
olusan kompenzatuar kollateral damarlarin gelismesi hasta-
igin tipik radyolojik goriintlisiine neden olmaktadir (5, 12).
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21).

Moyamoya idiopatik bir hastalik olup ancak Japonya'da rapor
edilen olgularin %10'unda ailede Moyamoya hastalgi oldu-
gu saptanmistir. Japonya disinda tim diinyada Moyamoya
olgularina rastlanmaktadir. Hastaligin 10-14 yaslar arasinda
ve 5. dekatta pik yaptigi, %47,8'nin 10 yas altinda goruldigu
bildirilmistir (20). Hastaligin histopatolojik acidan olusma ne-
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deninin, Willis poligonundaki damarlarda fibroseliler intimal
kalinlasmaya neden olan elastik laminalarindaki tabaka artisi
ile sonuclanan lezyonlar oldugu gdésterilmistir (12).

Moyamoya, ¢ocukluk ¢adr inme (strok) olgularinin yaklasik
%6'sindan sorumlu olan nedendir. Moyamoya hastaliginda
iskemik belirtilerin ortaya ¢ikma nedeni, kollateral damarlarin
gelisiminin yeterli olmamasina baglanmistir (12, 20). Bu ne-
denle, tam inme daha ¢ok 5 yasin altindaki ¢cocuklarda ortaya
¢itkmaktadir. Bu olgularda yeterli kollateral dolasim olusmadi-
g1 icin prognozlari da kétl seyretmektedir (12, 20, 21).

serebral
DSA).

altin  standart halen
subtraction angiography;

tanisinda
(digital

Moyamoya
anjiyografidir

Anjiyografi'ye gére arteria karotis interna’nin (iCA) son kismin-
da daralma veya tikanma ve/veya anterior serebral arter’de
(ACA) ve/veya orta serebral arterin (MCA) proksimalinde da-
ralma veya tikanma olmasi, anormal damar aginin olmasi
(Moyamoya damarlari) ve ilk saydigimiz bulgularin iki tarafli
olmasi ile kesin moyamoya tanisi koyulmaktadir (9, 17, 21).
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Ayrica bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans (MR)
gorlntilerinde multipl infarkt, beyin atrofisi ve ventrikiler
dilatasyon goruntilenebilir. Pozitron emisyon tomografisinde
(PET) azalmis beyin kan akimi ve Single-photon emission
computed tomography (SPECT) ile de azalmis serebral
perflizyon gosterilebilir.

Biz bir cocuk olguda gerceklestirilen EMS+multipl burr-hole
(EMS plus) cerrahi isleminin klinik ve radyolojik sonuglarini,
cerrahi tedavi yontemini tartisarak sunmayi amacladik.

OLGU SUNUMU

Sekiz yasinda erkek olgu, 4 yildir devam eden bas agrisi ve
aralikh meydana gelen fokal epileptik ndbet dykiisi ile Roma
Katolik Universitesi Pediatrik Nérosiriirji Bolimiine bagvurdu.
Epileptik nébet sikligi giderek artti. Oncelikle elde edilen beyin
MR anjiyo goriintilerinde anormal Moyamoya damarlari
kuskusu olusunca klasik serebral anjiyo goériintllemesi yapildi
ve Moyamoya hastaligi tanisi koyuldu (Sekil 1A-D; 2A-D; 4A,

Sekil 1A,B: T2 aksiyal MR
kesitlerinde, bazal ganglionlar
lizerinde hipointens vaskiiler
gortinim lehine degerlendirilen
goruntuler izlenmekte. C) T2 koronal
MR kesitinde ayni degisiklikler
vaskdler patoloji icin sliphe
olusturmakta. D) DSA arteryel geg
fazda, lateral oblik bakista tipik
moyamoya damarlari izlenmekte.
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B; 5A, B). Hastaya Nisan 2012'de sol elini dominant kulladigi
icin 6nce sag ensefalo-miyo-sinangiozis (EMS) cerrahisi Ug
adet burr-hole ile (plus) yapildi. Yaklasik t¢ ay sonra Haziran
2012'de diger tarafina (sol tarafa) ensefalo-miyo-sinangiozis
cerrahisiile g adet ek burr-hole agildi. Olgunun cerrahi sonrasi
norolojik takibinde herhangi bir gerileme gozlenmedi. Bir yil
sonra Haziran 2013'de klasik DSA goriintiilemesi yapilarak
kontrol edildi. Her iki hemisferde iyi re-vaskilarizasyon
oldugu, daha énce yapilmis olan sag hemisferde yeni olusmus
damarlarin ¢ok daha fazla oldugu gorintilendi (Sekil 4C, D;
5C, D). Olgu Subat 2015'te klinik kontrolu icin tekrar gorilda.
Herhangi bir iskemik veya hemorajik bir atak gecirmedigi,
olgunun dogal nérolojik bulgulara sahip oldugu gorildi.

Cerrahi Teknik

Olgunun basi 90 derece cevrilip, temporal ylizey ve kulak dik
olarak yukari bakacak sekilde basina pozisyon verildi. Ufak
dar pterional cilt insizyonu sonrasi, cilt ve temporal kas diseke
edilip pedikili kaudalde kalacak sekilde asildi. Temporal
kemik Uzerine capr 3x3cm’lik elips veya dairesel sekilli
mini-kraniotomi yapildi. Hemen bu alana komsu frontal ve
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parietal kemiklere hastanin yasina ve de kranyum boyutuna
uygun olacak sekilde 3 adet burr-hole acildi. Serbest kemik
adanin temporal kas pedikiliine bakan kismi yaklasik yarim
santimetrelik kismi kesildi. Temporal kemik pencere icerisinde
dura pedikili kranyalde (verteksde) kalacak sekilde kesilip
acildi. Temporal kas araknoid zarla kapli serebral kortikal
doku tzerine serildi. Dura flebide kasin tzerine kapatildi. Kas
flebinin kenarlar serbest dura kenarlarina tutturuldu. Daha
sonra verteks tabanl dura pedikili kasin Gzerine dikildi.
Temporal kasi sikistirmayacak sekilde kasa bakan kenari
yenmis kranyum parcasi yerine birakildi (Sekil 3). Diger katlar
primer tamir edildi. Olguya indirekt bir re-vaskilarizasyon
(EMS plus) cerrahisi yapilmis oldu.

TARTISMA

Moyamoya hastaliginin tedavisinde hastaligin seyrine kesin
engel olabilen bir tedavi sekli halen bulunmamistir. Ancak
cerrahi tedavide amag iskemik (hipoperfiizyon) belirtileri
onlemek ve kanama olasiligini en aza indirmektir. Bu amagla
bir cok cerrahi prosediir denenmistir. Zamanla denenen bu
midahaleler direkt ve indirekt prosedirler olarak 2 gruba

Sekil 2: A,B) Klasik DSA
kesitlerinde sag iCA ve
dallari izlenmekte. Sag
MCA ve ACA'nin net
secilemedigi izlenmekte.
C, D) Sol ICA ve dallari ayni
sekilde goriintiilenmeye
calisilmis. Sol MCA ve ACA
net secilemiyor. Arteryel geg
fazda moyamoya damarlari
belirmekte.
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Sekil 3: EMS plus operasyonunun sonunda skalp'in kapatilmasin-
dan 6nceki doku katmanlarinin cerrahi kapama gortinimd.
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ayrilmiglardir. Baslangicta bazi yayinlarda direkt anastomoz
midahalelerinin operasyon sonrasi sonuglarinin en iyi
oldugu degerlendirilirken, sonralari bazi yayinlarda da direkt
anastomozdan sonra kortikal damarlarda meydana gelen
vazospazmdan dolayl olusan kotl sonuglar bildirilmistir
(21). Tibbi arastirmalarin seyri ile yeni calismalarda indirekt
prosedirlerinde c¢ok iyi sonuclari oldugu gosterilmistir (7).
Boylece son yillarda her 2 yontemin kombine uygulandig
basarili sonuclar bildiriimeye baslanmistir (4, 8).

Moyamoya tedavisinde asil amacimiz azalan serebral kan
akimini artirmaktir (1, 22). Direkt tekniklerde en 6nemli
kural 20-25mlI/100 g/dk olan azalmis serebral kan akimini
korumaktir. Bunun icinde hiperperflizyon sendromuna
neden olmamak icin disik akimh greft kullaniimasi tercih
edilmektedir (12). Bu amacla eksternal karotid arterin (ECA)
dali olan superfisial temporal arter (STA) — orta serebral arter
(MCA), STA - distal anterior serebral arter (ACA), oksipital
arter (OA) - MCA ve OA - posterior serebral arter (PCA)

Sekil 4: A,B) Preoperatif sag ICA
ve dallarinin AP (A) ve lateral

(B) goriintd kesitleri. Lateral
bakis biraz daha ge¢ fazda elde
edildi. C, D) Sag hemisfer tizerine
yapilan EMS plus operasyonu
sonrasinda ECA-STA-MCA
bypass'inin olusmus oldugu,
kontrast gecisi ile anlasiimakta.
4A ve 4B kesitleri ile ayni bakis
acilanyla elde edilen 4C ve 4D
kesitleri karsilastinldiginda
olusan anastomozlar daha iyi fark
edilmekte.
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anastomozlari yapilabilmektedir (12, 14). En sik uygulanan
STA — MCA anastomozudur. Pediatrik yas grubunda direkt
bypass teknikleri, damar yapisinin nazikligi ve damarlarin
kiclk caplari nedeniyle teknik olarak gliclkler icerdiginden
oncelikli uygulanamadigi icin alternatif arayislari olusmustur.
Deneysel olan indirekt yontemlerin etkinligi goruldikee
pratik uygulamaya girmislerdir (9). Halen direkt anastomoz
tekniklerinde perioperatif iskemik inme riski daha dusuktir,
ancak her zaman hiperperflizyona bagh bir kanama
olusturma riskiyle de beraberdirler. Bu ylizden indirekt bypass
yontemlerinin  komplikasyonlarinin dogru hasta ve yas
grubunda oldukga az oldugu bildirilmektedir (9, 10, 21).

indirekt bypass veya anastomoz yéntemleri ensefalo-duro-
arterio-sinangiozis (EDAS), ensefalo-duro-arteriomiyo-sinan-
giozis (EDAMS), ensefalo-miyo-sinangiozis (EMS), kortikal
ylizeye omental transplantasyon, miiltipl burr-hole ve direkt-
indirekt bypassin kombinasyonu seklindedir (10, 19). Ancak
yeni damar olusumu agisindan aralarindan hangisinin daha
etkin oldugu Uzerine belirgin bir calisma bulunmamaktadir.
Ayrica indirekt yaklasimin sadece MCA besleme alant ile sinirli
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olmasi diger bir dezavantaj olabilir. EMS y&ntemi gliniimiizde
tek basina genelde kullaniilmamaktadir. Bazi kaynaklarda ise
EDAS yonteminde fleb icerisinde sliperfisiyal temporal arterin
de olmasi sayesinde EMS’e gore daha etkili oldugu disinl-
mektedir (21). Ancak son yillarda tam tersini bildiren ¢alisma-
lar da bildirilmistir (9).

Klinik bulgularin cocuklar ile eriskinler arasinda farkliliklar
gosterdigi bildirilmektedir. Pediatrik olgularda hafif iskemik
semptomlar 6n planda iken, eriskin olgularda kanama veya
agir iskemiye ait semptomlar bulunabilmektedir (21). Kanama
insidansinin eriskinde %60, ¢ocuklarda ise %10 oldugu
bildirilmistir (12, 21). Baska bir calismada ise eriskinlerde
kanamanin, cocuklarda ise iskemiye bagli bulgularin daha sik
oldugu vurgulanmistir (21). Ayrica iskemi olusan eriskinlerde
daha ¢ok komplet inme, ¢ocuklarda ise genellikle gecici
iskemik atak (TiA) veya diizelebilen nérolojik bulgularin
klinige hakim oldugu bildirilmistir (12).

Butin bu klinik bilgiler 1s1ginda, direkt ve indirekt cerrahi
yontemlerinin avantaj ve dezavantajlari bulunmaktadir.

Sekil 5: A,B) Sol
hemisferin preoperatif
DSA gérintdleri.

C,D) Sol hemisferin
postoperatif DSA
gorintuleri. 5D, 5C'ye
gore daha ge¢ fazda
elde edilmis. Kontrastin
serebral korteks
Gzerindeki kapiller
diizeyde dagildigi
izlenmekte. Ancak

sag hemisferdeki

gibi belirgin biyuk

bir anastomoz henliz
olusmamis.
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Yontemlerin avantaj ve dezavantajlar Tablo I'de verilmistir.
Ozellikle indirekt bypass cerrahisi daha basit, daha az invaziv
ve dogal biryéntemdir (10). Fakat erken postoperatif donemde
yeterli kan akimi saglayamadigindan perioperatif iskemik
komplikasyonlari olabilmektedir. Bu ylizden anjiogenezis
hizi yiksek olan cocuklarda indirekt bypass yontemlerinin
daha uygun olabilecegi, eriskin olgularda ise anjiyogenezi
beklemek icin yeterli vakitleri olmadigindan direkt bypass
yontemlerinin uygun oldugu distinilmektedir (12).

Moyamoya olgularina cerrahi yapildiktan sonra hastaligin do-
gal seyrini tahmin etmek zordur. Cerrahi tedavi yapilamayan
veya yapilmakta ge¢ kalinan Moyamoya'li cocuk olgularinin
yarisindan fazlasinda tekrarlayan iskemik ataklara bagh no-
rolojik defisitler vardir. Ek olarak Japonya'dan son yayinlarda
asemptomatik Moyamoya hastaliginin sessiz bir bozukluk ol-
madigi ve iskemik veya hemorajik inmenin potansiyel nedeni
olabilecegi bildirilmistir (13, 18, 21). Onceki calismalarda yeni
damar olusturan cerrahilerin 6zellikle pediatrik olgulardaki is-
kemiyi 6nlemedeki etkinligi bildirilmistir (6, 7, 10). Ancak Mo-
yamoyali eriskin olgularda indirekt bypass'in etkinligi direkt
bypass ile karsilastirildiginda tartismali oldugu vurgulanmak-
tadir (7, 10, 11). Anormal dilate kollateral damarlarin ve anev-
rizmalarin olusmasina engel olmasi veya sayilarini azaltmasi
ile gelecekte olusabilecek kanamanin 6nlenmesi indirekt yon-
temler icin 6Gnemli bir Ustlinlik oldugu disiinilmektedir (10,
11). Bu nedenle dogru tedavi yontemine karar verilirken bir
isbirligi veya bir ekip karari her zaman daha ustun olabilir (16).

Onceki calismalarda Moyamoya'nin dogal seyrinde hizli
progresyonun erken ¢ocukluk doneminde oldugu ve geg
cocukluk dénemi ile addlesan donemde ise stabil oldugu
anjiyografi bulgulari ile bildirilmistir (6,10,11,13). Literattrdeki
bulgular 1s1ginda Moyamoya'nin sadece birkag eriskin olguda
eriskindénemdebasladigigorilmustir. Busebepleyenidamar
olusturan cerrahilerin kalici norolojik sekeller olusmadan 6nce
yapilmasi tavsiye edilmektedir. Hipoperflizyon alanlarinin
dogdru analizi ve klinik semptomlarin iyi degerlendirilmesi ile
cerrahi midahale icin dogru zamanlamaya karar verilebilir
(16). Ayrica beklenmedik komplikasyonlarla karsi karsiya
kalmamak icin daima dokunun biyolojisi ve fizyolojisine

uygun cerrahi tedavi yonteminin secimi her zaman daha iyi
sonuclarla birlikte oldugu gorulmektedir (15).

Pediatrik olgularda, basit ve glivenli olmasi, az invaziv olmasi,
daha kisa stirede gerceklestiriimesi ve karsilastirinca daha
efektif olmasindan dolayi bazi yayinlarda standart EDAS, bazi
yayinlardadaEMSile miiltipl burr-hole kombinasyonuilktercih
olmustur (4, 8). Ayni zamanda daha az invaziv olmak ve cerrahi
islemin daha kisa slirmesi perioperatif komplikasyonlara engel
oldugu icin tercih sebebi de olmaktadir. Eriskin hastalarda
yeni damar olusmasini beklemek icin yeterli zamanin
olmamasindan dolayi, direkt ve indirekt bypass cerrahilerinin
kombine kullanilmasinin daha uygun oldugu bildirilmektedir
(8-11). Halen Roma Katolik Universitesi pediatrik nérosiriirji
bolimiinde Moyamoya hastaligi tespit edilen ¢ocuk hastalara
ilk tercih olarak EMS+m{ltipl burr-hole diger bir isimlendirme
ile EMS plus operasyonu yapilmaktadir. Bu sekilde son 3 yilda
25 midahale gerceklestirdikleri 6grenilmistir. Bu olgularla
ilgili tim tecriibeleri ve ge¢ dénem klinik sonuclarinin daha
sonra yayinlanacad: bildirilmistir.

SONUC

1. Klasik anjiyografi ile elde edilen yeni damar olusumu
goruntuleri, indirekt by-pass yontemi uygulanan
¢ocuklarda meydana gelen anjiyogenezisin ne kadar etkin
oldugunun bir kaniti olarak sunulmustur.

2. Moyamoya hastaligi tedavisi icin secilen cerrahi yontem
olgunun yasina, klinik semptomlarina, serebral kan akimi
rezervine ve cerrahin bireysel tercihine bagiml olarak
degisebilmektedir.

3. indirekt bypass yéntemi cocuklarda dogru zamanlama ile
uygulanirsa, serebral anjiyogenezisi saglayarak serebral
iskemiye engel olmaktadir.

4. Yetiskin olgularda serebral iskemiye engel olmak icin daha
hizli ve daha erken ¢oziimler gereklidir.

5. Ayrica kafa kaidesinde olusan Willis poligonunu etkileyen
diger patolojilerde de, serebral kan akiminin indirekt by-
pass yontemleri ile artirilabilecegi hatirlanmalidir.

Tablo I: Moyamoya Hastaligi icin Uygulanan Direkt ve indirekt Anastomoz (Cerrahi Bypass) Yontemlerinin Avantaj ve Dezavantajlari

I I -

Hizli ve erken anastomoz.
Sadece MCA ile sinirli degil.

Direkt bypass

indirekt bypass Daha az invaziv.
Peroperatif iskemik komplikasyonu
cocuklarda daha az.
Daha basit, islem suresi kisa.
350

Daha invaziv.
Hiperperflizyon sendromuna neden olabilir.
Kanamaya yol acabilir.

Peroperatif donemde vazospazma neden olup iskemik
komplikasyonlara neden olabilir.

Sadece MCA sulama alant ile sinirh.

Ge¢ donemdeki olguda (eriskinlerde) iskemik
komplikasyonlar olusabilir.

Cocuklarda tek basina, eriskinlerde ise kombine
uygulanmasi énerilir.

Anastomoz olusumu zaman alir, klinik etkisi geg olur.
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