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OZET :

Moyamoya hastalig internal karotid arterin ilerleyici daralmas: ve anormal damar ag ile karek-
terize etyolojisi tam olarak bilinmeyen patolojik bir durumdur. Bu bildiride 23 yasinda intraventri-
kiiler kanama ile gelen bir olgu klinik, BBT, MRI ve DSA bulgulan ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler : Anjiografi, Intraventrikiiler Hemoraji, Moyamoya Hastalig

SUMMARY :

Moyamoya disease is a pathologic condition of unknown aetiology characterized by progressive
narrowing of the internal carotid artery and abnormal vascular network. We report a 23 year old
woman who had intraventriculer hemorrhage with clinical findings and CT, MRI, and angiographic

evaluations.
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GIRiS

Moyamoya hastalig: ilk kez Shmizu ve Ta-
keuchi tarafindan 1955 yilinda bir Japon olgu-
da tanimlanmustir (20, 23). Ancak daha sonralan
degisik tlkelerden ¢ok sayida olgu bildirilmis-
tir. Moyamoya terimi Japonca anjiografik gérii-
niimd tanimlamak igin kullanilmistir ve
sis,havada sigara dumaninin dagilmas: anlami-
na gelir (4,5). Hastahk her yasta gézlenebilirse
de olgulann %50'si 10 yasin altindadir. Genel-

likle 0-10 ve 30-40 yaslan arasinda ve bayanlar-

da daha ¢ok gézlenir (5.6,14,18). Hastalik genel
olarak her iki internal karotisin terminal kisim-
larinda ve Willis poligonunda daralma veya ok-
lizyon ve perforan.pial arterlerde vaskiiler
anastomotik ag gértiniimiiyle karakteristiktir.

Genellikle cocuklarda iskemik serebrovaskii-
ler episodlarla, eriskinlerde ise intraserebral ve-
ya subaraknoid kanama ile kendini belli eder.

OLGU SUNUMU

23 yasinda kadin hasta bir hafta énce orta-
ya ¢ikan ani biling kaybi nedeniyle Ankara Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi Norosiriirji Ana Bilim
Dali'na kabul edildi. Hastanin fizik muayenesi
normaldi. Hastanin bilinci agik, kooperasyon ve
oryentasyonu defektifdi. Fundoskobik muaye-
ne normal olarak degerlendirildi. (+++) ense
sertligi disinda nérolojik muayene de patoloji-
ye rastlanilmadi. Rutin tam kan kan elektrolit-
leri, BUN, kreatinin,kan sekeri ve karaciger
fonksiyon testleri normal sinirlardayd:. Bilgisa-
yarh Beyin Tomografisinde yaygin vent-
rikiiler hemoraji vard: (Sekil 1). Magnetik
Resonans Gortintiilemede her iki lateral ventri-
kiil icinde kanama gériilmekteydi (Sekil 2). Lom-
ber ponksiyonda beyin omurilik sivisi
hemorajikti. Digital Substraction Angiografi tet-
kikinde bilateral olarak internal karotid arter



Sekil 1 : Bilgisayarh Beyin Tomografisi' nde yaygin ventri-
kiiler hemoraji gézlenmektedir.

bifurkasyon seviyesinden sonra stenotik gorii-
niiyordu ve leptomeningeal anastomozlarda ar-
tis ve ekstrakranial damarlarda hipertrofik
gbriiniim mevcuttu ($ekil 3a, 3b). Suzuki simif-
landirmasina gére olgumuzu Evre 3 olarak de-
gerlendirdik.

Hasta klinik ve radyolojik olarak Moyamo-
ya hastalif olarak degerlendirildi. Medikal kon-
servatif tedavi uygulanarak, ginlik bosaltic1
lomber ponksiyonlar yapildi. Giderek kooperas-
yon ve oryentasyon defekti diizelen hasta nor-

mal nérolojik muayene bulgulan ile taburcu
edildi.

Sekil 3a, 3b : Digital Substraction Angiography tetkikinde her iki karotid arterde bifurkasyon seviyesinde baglayan ileri dere-
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Sekil 2 : Magnetik Rezonans Gériintiileme tetkiklerinde
lateral ventrikiil i¢inde kanama gzélenmektedir.

poligonunun 6n 2/3 inii tutmas ve posterior se-
rebral,baziller arterlerin siklikla tabloya katilma-
masidir (2,4,5,12,14). Bunun yaninda posterior
serebral arterin tutuldugu vakalarda yayimlan-
mustir (24). Etyolojide primer bir etken gésteri-
lememistir,fakat konjenital faktorlerin,travma
veya nazofaringeal enfeksiyonlara bagh gelisen
arteritisin rolii oldugu séylenmektedir (5,12,18).
Bizim olgumuzda belirgin bir etyolojik faktor
saptanmanustir. Hastalik en fazla 0-10, 30-40 yas-
lan arasinda ve bayanlarda gézlenmektedir (13).
Kadin: Erkek oram: 1.5:1'dir. Hastaligin ailenin
diger bireylerinde gériilme Arasilsansi %7'dir
(13,16).
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cede stenoz, her iki anterior serebral arter ve arteria serebri medianin anatomik yapisinda bozulma ve kapiller
diizeyde dallanmada belirgin artis gézlenmektedir.

TARTISMA

Moyamoya hastahifinin temel 6zelligi,da-
marlardaki okliizyonun yavas gelismesi, Willis

Hastalik genel olarak pediatrik Tip ve Adult
Tip olarak ikiye aynlabilir. Genellikle ¢ocuklar-
da iskemik serebrovaskiiler episodlarla, eriskin-



lerde ise siklikla subaraknoid kanama ile ken-
dini belli eder (5.12,14). Subaraknoid kana-
ma,subdural veya intraserebral kanamalar
dilate olmus frajil bir arterin riiptiirii sonucun-
da ani olarak gelisebilirse de uzun siireli kana-
ma ataklan ile izlenen olgular da vardir (12).
Aoki ve ark.'lar1 primer olarak subaraknoid ka-
nama gozlenmedigini, intraventrikiiler veya int-
raserebral kanamanm ilk bulgu oldugunu
belirtmislerdir (1,7,12). Bizim olgumuzda da su-
baraknoid kanama olmaksizin her iki lateral
ventrikiil i¢inde kanama mevcuttu.

Hastabgin tamisinda Bilgisayarli Beyin To-
mografisi (BBT). Digital Substraction Angiog-
raphy (DSA)Magnetic Resonance Imaging
(MRI)'dan yararlanilir. Literatiirde kranial BBT
bulgularnnin nonspesifik oldugu belirtilmekte-
dir (18,21). MRI'nn ise serebral iskemik degisik-
likleri ve kontrast madde kullanilmadan
serebral damarlan gosterebilme, ionize radyas-
yon aliminin olmamasi ile diger yéntemlere go-
re iistiin oldugu bildirilmektedir (8,17). Ozellikle
Multiple Skleroz gibi dejeneratif hastaliklarin
ayma tamisinda MRI'in énemli yeri oldugu bil-
dirilmektedir (2,3.8). Anjiografik olarak hastah-
gin evrelendirilmesinde Suzuki ve Takaku'nun
yaptigi siniflandinlma kullanilir (19).

Evre 1 : Karotid sifonda Moyamoya damar-
lan olusmadan daralma.

Evre 2 : Bazal Moyamoya'nin gériilmesi.

Evre 3 : internal karotid arter,anterior sereb-
ral arter, arteria serebri mediada stenozla bir-
likte Moyamoya damarlarinin gézlenmesi.

Evre 4 : Supraklinoid internal karotid arte-
rin okltizyonu, anterior serebral arter ve arteria
serebri medianin zayif gériintiilenmesi, ekster-
nal karotid velveya oftalmik arterden transdu-
ral kollaterallerin artis1.

Evre 5 : Karotid obstruksiyonunun 2. seg-
mente kadar uzamas, anterior serebral arter ve
arteria serebri medialarin proksimal kisimlari-
nin goériilmez olusu, eksternal internal karotid
kollateral sirkiilasyonunun artmas.

Evre 6 : Karotid sifonun suprakavernéz kis-
minin ve Moyamoya damarlarninin gériinmez
olusu, sirkiilasyonun eksternal karotid damar-
lan ile saglanmasi.
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DSA tanidaki en énemli yardima yéntem-
dir (9). Bizim olgumuzda BBT ve MRI'da her iki
lateral ventrikiil icinde hemoraji gézlendi. DSA'-
da bilateral olarak internal karotid arter, kaver-
néz sinlis segmentinden sonra viziialize
olmuyordu ve leptomeningeal anastomozlarda
artis ve ekstrakranial damarlarda hipertrofik go-
riiniim mevcuttu. Olgumuzu Suzuki ve Takaku
siniflandirmasina gére Evre 3 olarak degerlen-
dirdik.

Serebral kan akim ¢alismalan sikhkla normal
iken gocuklarda azalmis olabilir (5). Adult ve pe-
diatrik tip Moyamoya hastalarinin kontrol grup-
lan ile karsilagtinlarak yapilan bir serebral
hemodinamik 6l¢timii ¢alismasinda, pediatrik
ve adult tiplerarasi en énemli farkin regional se-
rebral kan akimi ve regional oksijen ekstraksi-
yon fraksiyonunda oldugu gézlenmistir (14).
Gocuklarda regional kan akimi ve regional ok-
sijen fraksiyonun artmig bulunmas: bu grupta
TIA'nin neden majér bir semptom oldugunu ve
serebral iskemik olay gelisme riskinin yiiksek-
ligini agikhiyabilir (14).

Hastahgin tibbi tedavisinde vazodilatatérler,
diisiik molekiil agirlikh dextran ve stereoidler
kullanilir.

Cerrahi tedavide perfiizyonu arttrmak igin
cesitli prosediirler uygulanir. Suzuki ve Kodama
perikarotid sempatektomi, superior servikal gan-
glionektomiyi ilk kez uygulamuslar, 1972 yihinda
da Yasargil pediatrik tip bir Moyamoya'li hasta-
da eksternalinternal sant ameliyatini uygulamus
ve miispet sonug almustir (STA-MCA) (25). Ameli-
yat sonrasi olusan revaskiilarizasyon kiigiik per-
foran arterler tizerindeki stresi azaltmakta ve boy-
lece serebral hemoraji ihtimali azalmaktadir. Tem-
poral kas beynin kortikal yiizeyine transplante
edilerek (encephalomyosynangiosis) (EMS) anos-
tomotik kanallanin artis1 saglanabilir (22). Serbest
omentum pargasimnin transplantasyonu arterioar-
terial venovenous anastomoz yapilarak uygula-
nan diger bir cerrahi yéntemdir (11). Kas flebinin
komplikasyonlarndan korunmak igin (EDAS) en-
cephaloduraarteriosynangiosis yéntemi gelistiril-
mistir (15). Normal géniillilerde yaptig calisma-
larda Inguar serebral kan akiminin hiperfrontal
patern izledigini gézlemistir (10).

Moyamoya hastaliginda ise kan akimi pos-
terotemporal ve oksipital'de artmus, frontalde ise
azalmistir.



SONUG

Moyamoya hastah etyolojisi tam olarak bi-
linmeyen internal karotid arterin ilerleyici da-
ralmas: ve anormal damar ag ile karakterize
patolojik bir durumdur. Hastalik Adult ve Pe-
diatrik Tip olarak ikiye aynlabilir. Pediatrik Tip
genellikle iskemik ve serebrovaskiiler episodlar-
la, Adult Tip ise intraserebral veya intraventri-
kiiler kanamalar ile bulgu verir. Hastalara
uygulanmas gereken tedavi yéntemi klinik du-
rum ve gelismelere gére degerlendirilmelidir.
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