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Intraserebral Hematom ile Ortaya Cikan Moyamoya

Hastaligi: Olgu Sunumu

Moyamoya Disease Presenting with Intracerebral Hematoma:

Case Report

Fatih ALAGOZ, Emin CAGIL, Egemen ISITAN, Ozhan Merzuk UCKUN, Ahmet Deniz BELEN

Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Beyin Cerrahi Klinigi, Ankara, Turkiye

Moyamoya hastaligi internal karotid arter dallarinin progresif ilerleyen stenoz veya okliizyonu ile anormal ince vaskdler aglarin giderek
belirginlesmesi ile seyreden kronik bir serebrovaskiler hastaliktir. Pediatrik ve erigkin olmak Gzere 2 yas piki mevcuttur. Moyamoya
hastalijinda pediatrik olgularda gelis sikayetleri genellikle gegici iskemik ataklar ve inmelerdir. Erigkin Moyamoya olgularinda ise
intraserebral hematom en sik bagvuru sebebidir. Bu olgu sunumunda acil servisimize intraparankimal hemoraji ile gelen, genel
durumu ve ndrolojik muayenede gerilemesi olan, yapilan anjiyografi ile Moyamoya hastaligi teshisi alan 49 yasindaki erkek hastanin;
preoperatif ve postoperatif klinik durumu, beyin bilgisayarli tomografi sonuglari, anjiyografi bulgulari ve cerrahi teknigi sunulmustur.

ANAHTAR SOZCUKLER: Moyamoya hastalig, intraserebral hematom, Yetiskin

ABSTRACT

Moyamoya disease is a chronic cerebrovascular disease involving progressive bilateral stenosis of the intracranial segments of
the internal carotid arteries represented with evident abnormal thin vascular webs. There are two age peaks of the disease as
pediatric and adult groups. In pediatric cases, transient ischemic attacks and strokes are most common presenting symptoms. On
the other hand, in adult groups, intracerebral haematoma is the most common presenting symptom. In this report, we presented a
49-year-old male patient in whom angiography was performed after he came to our emergency room with intracerebral hematoma.
Moyamoya disease was diagnosed. The presentation includes preoperative and postoperative clinical findings, brain computed
tomography, angiography findings and surgical technique.
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B GIiRIS

Moyamoya hastaligi genellikle bilateral proksimal ve distal
internal karotid arter (IKA) dallarinin progresif ilerleyen stenoz
veya oklizyonu ile bu dallarin ileri parankimal, leptomeningeal
ve transdural anastomozlar yapan ince vaskiler aglarn
(Moyamoya damarlari) belirginlesmesi ile seyreden kronik bir
serebrovaskiler hastaliktir (4). Tanida en yararl tetkik “digital

subtraction angiography” (DSA)’'dir (1). Japonca’da ‘havada
dagilan duman’ anlamina gelen “Moyamoya” deyimi bazal
gangliadaki anormal kollaterallerin anjiyografik dumansi
goruntist Uzerine verilmistir (1). Nadir gorllen bir hastalik
olmakla birlikte dinyada degisik Ulkelerinden Moyamoya
olgular sunulmustur, ancak tim bunlara ragmen olgularin
%90’1 Japon’dur (8).
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Kadinlarda daha sik gérulir (kadin/erkek orani: 1:6). Hastaligin
seyri sirasinda gegcici iskemik ataklar (TIA) ve inmeler
karakteristiktir (4). Erigkin Moyamoya olgularinda intrakraniyal
hemoraji daha sik gorilir (4). Moyamoya hastaliginin 1-5
yaslar ve 36-40 yaglari arasinda olmak Uzere 2 piki vardir (6).

B OLGU SUNUMU

49 yasinda erkek hasta, sol tarafta glgslzlik ve kusma
sikayeti ile acil servise bagvurdu ve yogun bakimda klinik
izleme alindi. Hastanin nérolojik muayenesinde uykuya
meyilli oldugu, sol santral fasial parezi, sol hemiplejisi oldugu
izlendi. Glasgow Koma Skalasi (GKS) skoru 13 puan olarak
degerlendirildi. Hastanin ¢ekilen kraniyal bilgisayarli tomografi
(BT)sinde sag frontotemporal bdlgede derin uzaniml
intraparankimal hematom tespit edildi (Sekil 1). Lentiform
cekirdek kanamasi ile ayrici tanisi net olarak yapilamadi ve
arteriovendz malformasyon (AVM), arteriovendz (AV) fistil
ayirici tani agisindan hastaya DSA yapildi. DSA sonucunda
distal IKA'larin ileri derece stenotik olup orta serebral arterde
dolum olmadigi, anterior serebral arter dallarinin proksimal
kisimlarinin silik oldugu, beynin bazal kisimlarinda karakteristik
Moyamoya damarlarinin oldugu, eksternal karotid arter (EKA)
dallarinin belirginlestigi, kortikal arterler ile leptomeningeal
arterler arasinda kollateral dallar gelismis oldugu gérildi
(Sekil 2).

Anjiyografinin hemen sonrasinda, hastanin nérolojik muaye-
nesinde GKS skorunun hizla 8 puana (agrili uyaran ile sézel
yanit yok, agrili uyaran ile g6z agimi var, agryi lokalize eder
tarzda motor yanit mevcut) gerilemesi Uzerine acil olarak
dekompresyon amagli cerrahiye alindi. Genis frontotemporal
cilt flebi kaldinlarak cilt alti gecildi. Galea ve temporal kas
vaskuler pedikille ait yapilar korunarak diseke edildi. Genis
dekompresif kraniotomi yapildi. Dura yildiz seklinde agild.
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Sag fronto-temporal intraparankimal hematom bosaltildi, loj-
da hemostaz saglandi. Beyin parankimi Uizerine temporal kas
ve galea yerlestirilerek ensefalo-duro-miyosinanjiyozis islemi
uygulandi. Postoperatif dénemde kontrol kranial BT goruldi
(Sekil 3).

Sekil 2: Anjiyografide, anterior-posterior kesitte sag internal
karotis arterde ince ve kicik kapiler dallanma ve anastomozlar
nedeniyle tipik ‘duman’ gériinimu izlenmektedir.

Sekil 1: Preoperatif bilgisayarli tomografi gérinimu.

Sekil 3: Postoperatif bilgisayarli tomografi gérinima.
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Hasta postoperatif yogun bakim takiplerinde ekstliibe olarak
izlendi ve ndrolojik muayenesinde biling agik, kooperasyon
ve oryantasyon tam, anlamh sdzel yaniti mevcut ve sol
hemiplejikti. Postoperatif 6. giin takiplerinde genel durum iyi,
vital bulgulari stabil, GKS skoru15 olan hasta hemiplejik olarak
fizik tedavi ev programi ile taburcu edildi.

B TARTISMA

Moyamoya hastaligi; nedeni tam olarak bilinmeyen, histopa-
tolojik olarak suprasellar intrakraniyal iKA stenozu ile sonug-
lanan, fibroselller intimal kalinlasma, diiz kas proliferasyonu,
artmis elastin birikimi ile olusan bir hastaliktir. Ayrica medya
tabakasinda incelme, internal elastik laminada siklikla ¢cok kath
ve tortiyoz degisiklikler saptanir (8). Wills poligonu ¢evresinde
cok sayida perforan anastomozlar goralar (13).

Moyamoya gérinimiine; neonatal anoksi, travma, baziller
menenjit, noérofibromatozis Tip1, tlUberoskleroz, Sturge-
Weber sendromu, beyin timoérleri, Marfan Sendromu, Turner
Sendromu, serebral diseksiyon, orak hicreli anemi, Down
Sendromu, Alagille sendromu neden olabilir ve bu yitizden
ayirici tanida akilda tutulmalidir (9).

Moyamoya hastaliyi nadir gorllen serebrovaskiler bir
hastaliktir. Moyamoya hastaligi siklikla intrakranial kanama ve
iskemi ile bulgu verir. Erigkin Moyamoya olgularinda kanama
pediyatrik olgulara gbére daha siktir. Kore Serebrovaskiler
Hastaliklar Derneg@i’nin bir ¢alismasinda erigskin Moyamoya
hastalarinda intrakranial kanama insidansinin %60, gocuklarda
ise %10 oldugu bildiriimistir (2). iskemi sonucu erigkinlerde
daha ¢ok komplet stroke, cocuklarda ise genellikle gegici
iskemik atak (TIA) klinigi daha sik gértlmektedir. Genel olarak
degerlendirildiginde intrakranial kanamanin kéti prognostik
bir faktér oldugu lGzerinde durulmaktadir.

Moyamoya hastaligi bimodal dagilim g&sterir. Cocuklarda
ortalama 2-17 yaslar arasinda gérilirken; erigkinlerde 30-40
yaslar arasinda goérilir. Klinige iskemik olaylar, bas agrisi,
ndbetler, hareket bozuklugu (kore, distoni, hemikore, atetoz),
mental koétllesme, intrakraniyal hemoraji, gegici iskemik
ataklar ile yansir. Gocukluk cagi Moyamoya hastaligi, iskemik
Ozellikler gOsterirken, eriskin dénem Moyamoya hastaligi
hemorajik ézellik gdsterir (7,10). iskemik ataklarda ilk olarak
hemiparazi gibi motor belirtiler gézlemlenirken, afaziler ve
dizesteziler bunu izler (3).

Hastaligin tanisinda bilgisayarli tomografinin yeri kisithdr.
Kontrastli kranial BT de basal ganglionlar etrafinda tortiyoze,
ince, kivniml damarlar ve proksimal anterior-orta serebral
arterler zorlukla segilebilir. Manyetik rezonans gérintlilemede
ise serebral iskemik degisiklikleri ve kontrast madde kullanil-
madan serebral damarlari g&sterebilme, iyonize radyasyon
aliminin olmamasi ile diger ydéntemlere goére Ustin oldugu
bildiriimektedir. Hastaligin kesin tanisi ise DSA ile konulur (5).

Hastaligin evrelenmesinde bir anjiyografik siniflama olan
Suzuki ve Takaku’nun yaptigi evreleme kullanilir (7).

Evre 1: Karotid sifonda Moyamoya damarlar olusmadan
daralma.
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Evre 2: Bazal Moyamoyanin gérilmesi.

Evre 3: KA, anterior serebral arter, orta serebral arterde
stenozla birlikte Moyamoya damarlarinin gérilmesi.

Evre 4: Supraklinoid IKA'lerin oklizyonu, anterior serebral
arter ve orta serebral arterin zayif gortntilenmesi, eksternal
karotid veya oftalmik arterden transdural kollaterallerin artigi.

Evre 5: Karotid obstriksiyonunun 2. segmente kadar
uzamasl, anterior serebral arter ve orta serebral arterin
proksimal kisimlarinin gérilmez olusu, EKA-IKA Kkollateral
sirkiilasyonunun artmasi.

Evre 6: Karotid sifonun suprakavernéz kisminin Moyamoya
damarlarinin gériinmez olusu, sirkiilasyonun eksternal karotid
damarlari ile saglanmasi.

Olgumuzda kraniyal BT'de sag frontotemporal parankimal
hematom mevcuttu. Yapilan DSA'da IKA'de belirgin stenoz
izlenirken orta serebral arter sagda lokalize edilememekte ve
Moyamoya damarlari gézlenmistir. Suzuki Takau siniflandir-
masina gore evre 5 olarak degerlendirilmistir.

Moyamoya tedavisindeki asil hedef iskemiyi 6nlemek ve
kanama olasiigini en aza indirmektir. iskemik Moyamoya
hastaliginda optimal tedavi henliz saglanamamistir. Medikal
olarak antiagreganlar, vazodilatérler, kalsiyum kanal blokerleri
kullanilabilir. Epileptik ndbetleri olan hastalarda antiepileptik
verilir. Ginimiizde Moyamoya olgularinda serebral kan akimini
artirmaya yo6nelik cerrahi girisim yontemleri kullaniimaktadir.
Cerrahi tedavide beyin perflzyonunu artirmak icin cesitli
yéntemler uygulanmaktadir. Direkt anastomoz tekniklerinde
superfisyal temporal arter (STA)-orta serebral arter (MCA),
STA-anterior serebral arter, oksipital arter-MCA ve oksipital
arter-posterior serebral arter anastomozlari bulunmaktadir
(11,12).

indirekt tekniklerde ise amag pedikiillii flep doku kullanilarak
beyin ylzeyi ile flep arasinda spontan anjiyogenezi olustur-
maktir. Bu amagla STA, dura, temporal kas ve galea kullanil-
maktadir.

Olgumuzda hastanin frontotemporal biylk intraparankimal
hematomunun olmas! acil dekompresif cerrahi gerektirmesi
nedeni ile indirekt tekniklerden ensefaloduro-arterio-miyo-
sinanjiyozis (EDAMS) teknigi kullanildi.

B SONUG

Moyamoya hastaligi nadir gérilen, erigkinlerde ¢cogunlukla
kanama ile, pediatrik yas grubunda gegici iskemik atak ile
bulgu veren kronik serebrovaskdiler bir hastaliktir. intraserebral
hemoraji ile basvuran hastalarda, Moyamoya hastaligi da
tanida g6z 6ninde bulundurulmalidir. Kontrastli beyin BT
veya manyetik rezonans goriintlileme tetkiklerinde silphe
halinde DSA yapilarak tani netlestiriimelidir. intraparankimal
hematomlu acil dekompesif cerrahi ihtiyaci olan hastalarda
acil cerrahi sirasinda indirekt teknikler ile Moyamoya cerrahisi
uygulanabilmektedir.
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