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Ozet: Bu yazida moyamoya hastaliginin tarihgesi,
etyolojisi, patolojisi, tam araglar, klinigi ve tedavisi gozden
gecirilmistir. Moyamoyanin etyolojisi bilinmemektedir.
Klinikte kendisini iskemik ataklarla veya kanamalarla
gosteren hastaligin tedavisinde giliniimiizde direkt ve
indirekt revaskiilarizasyon yontemleri uygulanmaktadir.

Anabhtar sozciikler: Moyamoya hastaligs,
revaskiilarizasyon cerrahisi, serebrovaskiiler olay

Abstrac: In this article, the history, etiology, pathology,
clinical features and the treatment of moyamoya dis-
ease arereviewed. The etiology of moyamoya disesae is
unknown. It appears with ischemic attacks and bleed-
ing episodes. Direct and indirect revascularization sur-
gery is the treatment modality of disease.

Key words: Cerebrovascular disease, moyamoya disease,
revascularization surgery

TANIM

Moyamoya hastaligi Willis poligonunu
olusturan major intrakranial serebral arterlerin
genellikle bilateral, nadiren unilateral, ilerleyici
darlhig: veya tikanmasi ve kompenzatuar kollateral
damarlarin gelismesi ile karakterize kronik bir
serebrovasktler hastaliktir (14,22,54). Bilateral
internal karotid arterlerin (ICA) terminal kismmdan
baglayan darlik, Willis poligonunun anterior
boliimiine yayilir. Unilateral formun klasik
moyamoyadan farkli oldugunu bildiren yazarlar
vardir (17).

Hastalik ismini anjiografik gortinimiinden
dolay1 almistir(14,36). Japoncada “havada dagilan
sigara dumani "’ anlamina gelen moyamoya deyimi
(14,51) bazal gangliadaki anormal kollaterallari tarif
etmektedir (27).

TARIHCE

Moyamoya hastalig: ilk olarak Kudoh(9)
tarafindan 1956’da Japonya’da tarif edilmistir . 1957
de Takeuchi ve Shimizu (36) 29 yasindaki bir erkek
hastada internal karotid arterin bilateral displazisini
yayinlamuglardir . 1964’de Nishimoto (62) tarafindan
hastaligin ayrintilar: gosterilmis ve bu nedenle bir
stire "Nishimoto hastali1” olarak taninmistir.
Hastaliga moyamoya adi 1969’da Suzuki(36)
tarafindan verilmis ve bu da daha sonra genel olarak
kabul edilmistir .

ETYOLOJi

Moyamoya idiopatik bir hastaliktir (54).
Japonya’dan rapor edilen olgularmm %10 unda ailede
moyamoya hastaligi oldugu saptanmistir (38,63).
Bu nedenle aile 6ykiisti mutlaka sorusturulmahidir
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(58,63). Ailevi moyamoya olgularinin gogu
Japonya’dandir(31). Ilk olgular Japonyadan
yaymlanmis, ama daha sonra tiim diinyadan yaymlar
yapilmigtir. Hatta hastaliga siyah irkta da
rastlanmaktadir(37). Hastaligin konjenital veya akkiz
oldugu konusunda goriis birligi yoktur (36).

Bazi calismalarda anjiojenik faktorlerin
superfisial temporal arter duvarinda, dura 6rnekleri
ve beyin omurilik sivisinda(BOS) arttig:
gosterilmistir(54). Moyamoya hastalarinda HLA
antijenleri incelenmis ve DQB1*0502 geninin bunun
ile iligkili olabilecegi sonucuna varilmigtir(20). Insan
16kosit antijeni B51, moyamoya olgularinda anlamh
olarak yiiksek tespit edilmistir(38). Panegyres(49),
hastaligin T hiicre kaynakli, damar duvarina kars
bir otoimmiin reaksiyon olabilecegini belirtmigtir .
Bu yazar bir olguda subendotelyal fibroz doku
proliferasyonu ve karotid arter duvarinda T hiicresi
infiltrasyonu saptamugtir. Ikizlerde de tanimlanmug
olmasi, genetik etyolojiyi diistindtirmektedir(51).
Cesitli yayinlarda bazi hastalarda, moya moya
hastalig: ile birlikte Down send(6,50), orak hiicreli
anemi(6,7), norofibromatosis(6), kranioforengioma
(6), optik glioma(6), bag dokusu hastaligi(6),
progressif miyopati(5), trizomi21(61), konjenital kalp
hastalig1(35), protein S eksikligi(3), Fanconi
anemisi(36) goriildtigii bildirilmigtir. Ancak Japon
Willis Poligonu Spontan Okliizyonu (moya moya
hastalig1) Komitesince yayimlanan tani rehberinde
klinik ve goriinttisel tami kriterlerine ek olarak
bagka hastaligin bulunmamasi gerekliligi iizerinde
de durulmustur(38).

EPIDEMIYOLOJi

Moyamoya hastalig1 daha ¢ok Japonlarda
gorilmektedir. Diinyanin degisik tilkelerinden
yayinlar yapilmakla birlikte olgularin % 90 1
Japon’dur(51). Japon Willis Poligonu Spontan
Okliizyonu (moya moya hastalig) Komitesinin 1994
de yaptirdig1 arastirmanin sonuclarina gore 1995
yili itibariyle Japonya‘da tedavi altinda 3900 hasta
oldugu bildirilmistir(63). Kadinlarda daha sik
goriilen (kadin/erkek=1.8) bu  hastaligin
Japonya’daki yillik goriilme sikligi 0,35/100000
dir(63). Hastaligin 10-14 yaslarinda ve 5. dekadda
pik yaptigi, %478 10 yas altnda goriildiigii ve
%10 aile hikayesi oldugu bildirilmistir(63).

Ayni komitenin Kore’'deki olgular tizerinde
yaptig1 c¢alismada, Japon toplumuna goére
erigkinlerde %20 daha fazla, kadin/erkek oranimin
1,3 ve aile oykiisiiniin %1.8 oldugu
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goriilmiistlir(38). Bu bulgular irksal farkliliklar ve
cografi degisikligin etkisi agisindan gbz éniinde
bulundurulmalhdir.

KLINIiK

Moyamoya hastalig1 kendisini gocuklarda
serebral iskemik ataklarla, eriskinlerde ise
intrakranial kanama ile gostermektedir(14,18,24,
38,39). Cocuklarin %90 inda infarkt, erigskinlerin %88
inde kanama gériilmektedir (51). Cocuklarda gegici
iskemik atak, reversibl iskemik norolojik defisit ve
komplet strok gelisebilmektedir (22). iskemik
belirtilerin ortaya ¢ikma nedeni kollateral damarlarin
gelisiminin yeterli olmamasidir (6,40). Komplet strok
daha ¢ok 5 yasin altindaki gocuklarda ortaya
gtkmakta ve prognozun kétiiltigiine isaret etmektedir
(22). Eger hastaligin belirtileri 5 yagindan ve ozellikle
2 yasindan Once basladiysa prognoz oldukga
kotadiir (39).

Cocuklarda iskemik bulgular hiperventilasyon
veya yiiksek atesle agreve olur(38).
Hiperventilasyon balon sisirme, 1shik calma, iiflemeli
miizik aletlerini kullanma, kusma vb. aktivitelerle
ortaya qikabilir. Serebral kan akiminin azalmasi
veya oksijen tiiketiminin artmas: iskemik ataklar
kolaylastirir. Diger iskemik serebrovaskiiler
olaylardan farkli olarak iskemik semptomlarin
taraf ve ekstremite degisiklikleri gostermesi
karakteristiktir(2,38). Moyamoya da goriilen iskemi
hemodinamik tipte olup semptomlar watershed
sahalara ait olma meylindedir. Motor defisit en
sik rastlanilan bulgudur(2,18,22).). ki yagin alinda
hastalik genellikle nobet ile kendini gosterir. Basagrisi
cocukluk caginda da bir belirti olabilir ve zellikle
sabah kusmalarlyla beraberdir(38). Moyamoya
hastalig1 olan gocuklarda kore ve atetozis gibi
istemsiz  hareketler de gorulebilir(59).
Matsushima(39), cocuklarda moyamoya hastaligin,
iskemik belirtilerin tipine, gsiddetine ve CT
bulgularina gore siniflamistir :

Tip 1 (TIA tipi): Ayda iki defadan daha az TIA
gortiliir. Beyin tomografisi normaldir.

Tip 2 (S1k TIA tipi): Ayda iki defadan fazla TIA
olur. Tomografi bunlarda da normaldir.

Tip 3 (TIA-Infarkt tipi): Sik ataklar olur.
Tomografide diisiik dansiteli alanlar goriiliir.
Norolojik muayenede defisitler saptanir.

Tip 4 (Infarkt-TIA tipi): {1k olarak infarkt ile
ortaya gikar. Sonradan TIA ataklar1 da goriiliir.
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Tip 5 (Infarkt tipi): Infarkt ile ilk olarak kendini
gosterir. Yeniden infarkt ataklar olabilir.

Tip 6 (Hemorajik tip): Kollateral damarlardan
kanama ile ortaya gikar.

. Hastalik ne kadar erken ortaya gikarsa mental
gelisim o kadar geri olmaktadir (39).

Cocuklarda Kklinikte spontan diizelmeler
olabilir. Bu kollaterallerin gelisimiyle iskemik
semptomlarin ortadan kalkmasina baghdir(38).
Fakat bir siire sonra moya moya damarlarinda
mikroanevrizmalarin olusmas: nedeniyle spontan
iyilesme donemi kanama ile sonlanabilir(38).

Erigkinlerde ise hastalik kendisini genellikle
kanama ile gostermektedir(14,29,30). Kanama
subaraknoid(29,30), intraventrikiiler(18) veya
intraserebral(43) olabilmektedir. Willis poligonunda
bilhassa posterior sirkiilasyondaki kiiciik
anevrizmalar ve anormal dilate moyamoya
damarlarinda gelisen mikroanevrizmalar
kanamaya yol agarlar(18). Mikroanevrizma olusma
nedeni bu damarlardaki hemodinamik stresstir. Bu
nedenle tedavide revaskiilarizasyon ile bu stress
ortadan kaldirilmaya calisilir(18). Satoh(53),
moyamoya hastaligindaki anevrizmalari, periferal
arter anevrizmalar: ve major arter anevrizmalar
olarak iki gruba ayirmistir. Subaraknoid kanamanin
nedeni, sakkiiler anevrizma veya ventrikiil duvarina
yakin moyamoya damarlarinda yirtilma sonucu
kanin ventrikiillere ve takiben subaraknoid araliga
gecmesi olabilir(33,59,71). Moyamoya damarlarinda
pseudoanevrizma gelisimi de saptanmistir(71).
Moyamoya hastaliginda anevrizmalara genellikle
vertebrobaziler sistemde rastlanmaktadir. Normalde
posterior sistem anevrizma insidansi %10 iken, bu
hastalarda %43 diir. Anterior sistemdeki tikaniklik
posterior sistemde hemodinamik stresi artirarak
anevrizma gelisimini kolaylastirir(42). Anevrizmalar
hastaligin unilateral veya bilateral olusuna gore
lokalizasyon farklilig: gostermezler(42). Bazi
olgularda multipl anevrizma gériilebilir. Kanama
insidansi erigkinde %60, cocukta %10 dur(18).
Moyamoya hastalig: olan bir olguda subaraknoid
kanama tespit edilirse sakkiiler anevrizma olup
olmadig1 mutlaka aragtirilmalidir (1).

Moyamoya hastalig1 kendini erigkinde de nobet
ile gosterebilir (54). Hastalik genellikle bilateral
olmakla beraber bazi1 vakalarda unilateral tutulum
oldugu, bazen de unilateral baglayp bilateral devam
ettigi gortilmektedir(64). Unilateral olgularin klasik
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moya moya hastahigi ile aym ozelliklere sahip
oldugu konusunda siipheler mevcuttur. Houkin(17),
BOS daki basit fibroblast growth factor
seviyelerinin diisiik olmasi, aile Oykiisiiniin
bulunmamasi, erigkin yas grubunda daha sik
gorilmesi ve kliniginin daha benign seyretmesi
nedeniyle unilateral moyamoya olgularinin klasik
tipten daha farkh bir antite oldugunu ileri
stirmustiir. Ancak tiim olgularin %10 unu olusturan
unilateral olgularin %75i de zaman igerisinde cift
tarfli hale gelmektedir(38).

PATOLOJi

Ik moyamoya otopsi vakasi 1965’de Maki(36)
tarafindan  yayimlanmistir. Histopatolojik
calismalarda asil lezyonun fibroselliiler intimal
kalinlagma ve elastik laminada tabaka artis1 oldugu
goriilmiistir(54). Kalinlagmis intimada elastin
birikimi saptanmistir. Bu hiicrelerde elastin mRNA
sinin artigi gosterilmistir(67). Hosada(16), 31
hastanin otopsisinden elde edilen bulgulara gore
once trombus gelismesi ve bunu takiben vaskiiler
yap1 bozuklugunun ortaya giktigini diistinmektedir.
Pereira’ya(51) gore ise 6nce intimal fibroz kalinlasma
ve sonucunda damar tikanmasi olmaktadir. Otopside
ayrica subaraknoid mesafede dilate, ince duvarls,
adale tabakasi olmayan, yeni gelismis kollateral
damarlar goriildiigii bildirilmistir(5). Beyin disindaki
arterlerde de nadiren intima kalinlasmasi ve stenoz
saptanmigtir(67). Bu, anastomoz cerrahisinde goz
onunde tutulmasi gereken bir noktadir. Lipid
birikimi ve mikrotrombiis nadirdir(54). inflamatuar
bulgular goriilmemistir(36). Bu sebeplerle
ateroskleroz ve angiitisle giden  arter
hastaliklarindan  ayirdedilebilir. Patolojik
incelemelerde gocuk ve eriskinlerde bulgularda
farklilik saptanmamustir (36).

Moyamoya hastaligiyla birlikte AVM ¢ok
nadirdir(12). De novo arteriovendz malformasyon
(AVM) gelisimi bu hastalarda anjiojenik etyolojinin
onemli olabilecegini diistindiirmektedir(54). [skemik
kogullarda bazen, basit fibroblast growth faktor(
fibroblast, vaskiiler endotel ve diiz kas hiicresi icin
kuvvetli mitojendir) etkisi ile anjiogenesis aktive
olmakta ve AVM gelismektedir(12). Hojo(15)
superfisial temporal arter duvarindan elde edilen
diiz kas hiicresi kiiltiirlerinde transforming growth
factor beta 1in moya moya olgularinda, ateroskleroz
hastalar1 ve normal populasyondan farkhi olarak
anlamh yiikselme gosterdigini bildirmistir. Ancak
bunun bir sebep mi, yoksa sonug¢ mu oldugu
konusunda yorum yapamamustir.
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TANI YONTEMLERI

Japon Willis Poligonu Spontan Okluzyonu
(moya moya hastalig1) Komitesinin 1994 de
yayimlamis oldugu tani1 rehberi hastaligin
teshisinde klinik radyodiagnostik ve patolojik
kriterleri kombine ederek moya moya hastalig:
tarusinun  objektif olarak konulmasinda yardima

Dagcinar: Moyamoya Hastalig:

Moyamoya hastalifinda en 6nemli ve tani
koydurucu yontem anjiografidir. Anjiografide,

1.Distal internal karotid arterlerin stenozu veya
tam tikanmasi

2.Anterior ve middle serebral arterlerin
proksimal kistmlarinin silik goriilmesi

3.Beyinin bazal kisimlarinda iyi gelismis

olmaktadir(38) (Tablo1).

Tablol. Japon Willis Poligonu Spontan Okliizyonu (moya moya hastahg) Komitesinin 1994 yilinda

moyamoya damarlarinin goriilmesi

yayimlamig oldugu tan1 rehberi. (38 numarali yayimdan terciime edilmistir.)

1. (1)

(2)

(3)

(1)

VA
3)

1)
)

(3)
4)

*2

a. Baglangig yas1 degismekle beraber genellikle erken yaslarda ve kadinlarda goriiliir.
Az siklikla aile 8ykiisii mevcuttur.
b. Semptomlar ve hastaligin gidisi degisiklik gosterir. Semptomsuz(insidental) hastalar, hafif
veya ciddi, gegici veya kalici norolojik defisit sz konusu olabilir.
c. Cocuklarda iskemik olaylara, erigkinlerde intrakranial kanamaya bagh klinik daha ¢ok
goriiliir.
Cocuklarda hemiparezi, monoparezi, duyusal tutulum, istemsiz hareketler, basagris: ve konvulzif
nobetler siklikla ve bazen farkh taraflarda izlenir. Mental retardasyon veya kalic1 norolojik defisit
gortilebilir. Eriskinlerin aksine kanama nadirdir.
Erigkinlerde gocuklardakine benzer semptomlar goriilebilmekle beraber ani gelisen
intraventrikiiler, subaraknoid veya intraserebral kanama daha siklikla izlenir. Bu tur
kanamalarin gogunda ciddi ve mortal seyreden bir grup disinda kalic1 defisitle veya defisitsiz
iyilesme olur.

2. Serebral angiografi tanida temeldir ve en azindan agagidaki bulgulan gostermelidir.

ICA nin terminal kisminda ve ACA ile MCA mn proksimalinde daralma veya tikanma
Arteriel fazda oklude damar gevresinde izlenen anormal vaskiiler ag.
Bu bulgular bilateraldir. MR ve MRA da da yukanidaki kriterler izlenirse angiografi gerekmez.

3. Etioloji bilinmemektedir. Ateroskleroz, neoplazm, vaskiiler malformasyon(angioma), Down
sendromu, Recklinghausen hastaligi, kafa travmasi, menenjit, radyasyon, fibromuskiiler displazi,
Sturge-Weber hastahg, Tolosa-Hunt sendromu ve sirkiilasyonda lupus antikoagtilanlar: gibi tanilar
oldugunda Moyamoya hastaligindan bahsedilemez.

4, Tanida patolojik bulgular yardimaidir.

ICA nin terminal kisminda liimende daralma veya tikanmaya yol agan genellikle bilateral intimal
kalinlasma, prolifere olan intimada nadiren lipid depositleri goriilir.

Willis poligonunu olusuran ACA, MCA ve posterior komminikan arterlerde intimada fibroselliiler
kalinlagma, internal elastik laminada zayiflama ve mediada incelme ile giden stenoz veya tikanma
gortldr.

Willis poligonu gevresinde bircok kiiciik arterler(perforen veya anastomotik) izlenir.

Pia tizerinde kiiglik damarlardan olusmus konglomeratlar goriilebilir.

DIAGNOSTIK KTRITERLER:
- 1.Maddeye uyan hastalardan ;

ve 3. maddelerle tam uyumlu olanlar kesin moyamoya olgusudur.

* Cocuklarda tek tarafh olarak 2. maddenin 1. ve 2. siklarina uyumlu olup, kars1 tarafta ICA nin
terminal kisminda stenozu olan olgularda moyamoya hastasidir.
- Tek tarafli olup 2. maddenin 3. sikki harig, 2 ve 3. maddelerle uyumlu olgular olas:
moyamoya hastalandr.
- Anjiografisi olmayan otopsi vakalarinda bulgular 4. maddeyle uyumlu olursa olgu moyamoya hastas
olarak kabul edilir.
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4.Kortikal arterlerin kendi aralarinda veya
kortikal arterlerle leptomeningeal arterler arasmdaki
kollaterallerin goriilmesi (30) gibi isaretler saptanur.

Moya moya hastaligindaki kollateralleri ikiye
ayirabiliriz(38). 1.Intraserebral kollateral damarlar, 2.
Eksternal karotid arterden (ECA) kaynaklanan
kollateraller. Intraserebral kollateraller beyin
basalindeki anormal moya moya damarlar ve
posterior sirkulasyondan kaynaklanan genislemis
leptomeningeal arterlerdir. Moyamoya damarlar
Willis poligonundaki major arterlerden kaynaklanan
perforan damarlardan olusur(30,38). Bu damarlarda
luminal genigleme, mikroanevrizma olusumu,
tortiosite, tikanikliklar sozkonusudur (18,30).
Moyamoya damarlar1 ICA ve dallari (supraklinoid
ICA, posterior kominikan arter, anterior koroidal
arter, lateral ve medial lentiktlostriat arterler) ile
posteror serebral arterin(PCA) dallarindan
(talomoperforanlar, talomogenikulat arterler,
interpedinkiler arterler, medial ve lateral posterior
koroidal arterler) gelisirler(30,38,39,40).
Leptomeningeal kollateraller ise genislemis
leptomeningeal damarlardir. Yeni damar olugumu
yoktur. Bu nedenle beynin yiizeyi hiperemik
goriinimlidir (38,40). ICA sisteminden gikan
anterior ethmoidal, anterior falks ve tentorial
dallardan da kollateral gelisimi s6z konusu olabilir
(38,40). ECA dan olusan anastomozlar ise maksiller
arter, oksipital arter, orta meningeal arter ve superfisial
temporal arter (STA) kokenlidir (30,38,40).

Intreavendz dijital subtraction anjiografi (IV-
DSA) tan1 koydurucu olarak degilse de tarama ve
takipte yararl olabilir(13). Suzuki ve Kodama (51)
anjiografi ile moyamoya hastaliginin geligimini
evrelemiglerdir:

1. Internal karotid arter (ICA) bifurkasyonunda
stenoz

2. Geniglemis intraserebral arterlerin gortilmesi
(moyamoya arterleri)

3. Anterior serebral arter (ACA) ve middle
serebral arter (MCA) de stenoz ve bazal gangliada
kollaterallerin artmas:

4. Posterior serebral arter (PCA) de stenoz ve
kollaterallarin kaybolmasi

5. Ana serebral arterlerin tikanmasi

6.Bazal serebral arterlerin tikanmasi ve
eksternal karotid sistemden transdural arterlerle
beslenmenin saglanmasi

Dagcinar:  Moyamoya  Hastaligi

Cocuklarda moyamoya hastaligina bagh
anjiografik degisiklikler adolesan doneme kadar
ilerlemekte, sonra duraklamaktadir (10).

Beyin tomografisinde (CT) multipl infarkt(4),
beyin atrofisi, subaraknoid bogluklarda
genisleme(51) ve ventrikiler dilatasyon
goriilebilmektedir(45). Kontrastl CT de ise bazal
serebral damarlarin az kontrast tutmasi 6nemli bir
belirti olarak karsimiza gtkmaktadir (51). Kontrasth
kesitlerde giral tutulum izlenirse ameliyat igin
opaklasmanin kaybolmas: beklenmelidir(38).

Manyetik rezonans goriintiileme tekniginin
(MR) kullanima girmesi ile moyamoya hastaliginda
MR bulgulan sikga rapor edilmeye baglanmigtir
(45,59). Bu olgularda iki tip belirti gortilmektedir:
1.Flow-void gortntiiniin middle serebral arterin
terminal kisminda goriilmemesi veya azalmasi, 2.
Bazal ganglionda perforan damarlara bagh flow-void
gortntiiniin ortaya ¢ikmasi(51,65). Bunlardan bagka
MR da periventrikiiler yiiksek intensitede sinyal
veren ve iskemi anlamina gelen alanlar
goriilebilir(36). Gd-DTPA ile kontrasth caligmada
yaygin leptomeningeal boyanma goriiliir. Bunun
nedeni ise yaygin mikrodamarlanmadir. Postop
filmlerde bu boyanmanin azaldig: gortlmusttr(45).

MR-Anjiografi (MRA) tanida oldukca
degerlidir (59,66). MRA ile distal karotid arterlerde
stenoz ve moyamoya damarlarinin kendisinin
goriildigii bildirilmistir(51).

BOS da basit fibroblast growth faktoérin
moyamoya hastalarinda artis gosterdigi
bilinmektedir(12,38,39).

EEG de fokal veya jeneralize yavaglama, alfa
supresyonu goriilebilmektedir(36). Somatosensoriel
evok potansiyel 6lglimii de sensitivdir. Viziiel ve
beyin sap1 evok potansiyellerinin ise cok hassas
olmadiklar: bildirilmistir(36). Pozitron emisyon
tomografi (PET) calismalarinda serebral kan akimi
azalmusg, serebral kan volimii ve oksijen ekstraksiyon
fraksiyonu artmus, oksijenin serebral metabolik hiz
degismemistir (27). Tc-99m HMPAO-Single foton
emisyon tomografi (SPECT) moyamoya hastaliginda
serebral perfiizyonu gostermekte degerlidir (8).
Asetazolamid testinde kortex ve bazal ganglianin
diistik reaktivite gosterdigi goriilmiistiir(27). Renkli
dopplerde bazal gangliada telenjiektazik damarlar
ve karotid arter akim azalmasi goriilebilmektedir(51).
Transkranial dopplerde(TCD) hastaligin ilk
doénemlerinde basal arterlerde akim hizi artisy, ileri
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doénemlerde ise azalma oldugu gortilmektedir(60).

Moyamoya hastaliginda ve arteriosklerotik
internal karotid arter ikanmalarinda, lokal serebral
kan akimi ve karbondioksit reaktivitesi incelenmis
ve moyamoya hastaliginda digerinin aksine frontal
ve temporal kortex, ve bazal ganglion da aktivite
artisi izlenmistir (44).

TEDAVI

Moyamoya hastaligimin tedavisinde amag
iskemik belirtileri 6nlemek, kanama olasiligini en aza
indirmektir. Halen bilinen hig bir tedavi yontemi
hastaligin gidisini durdurmamaktadir.

Tedavi yontemleri medikal ve cerrahi olmak
tizere iki ana baslikta toplanabilir. Medikal tedavide
bazi farmakolojik ajanlar onerilse de, genellikle kabul
gormemektedir(34). Antiagreganlar, steroidler,
antiepileptikler, vazodilatorler kullanilmaktadir(36).
Kalsiyum antagonistlerinin basagrisi sikayetlerinde
etkili oldugu bildirilmistir(38).

Cerrahi tedavide beyin perfiizyonunu
arttiracak girisimler uygulanmaktadir. Cocuklarda
indirekt, erigskinlerde ise direkt revaskiilarizasyon
yontemleri tercih edilir. Direkt teknikler ECA dan
kaynaklanan damarlarin, serebral damarlara
anastomuzu yontemleridir. Indirekt tekniklerde ise
kraniotomi yapildiktan sonra dura agilmakta ve
serebral doku tizerine siiperfisiyal temporal arter,
adale, dura, meningeal arter, galea yerlestirilerek bu
dokularla beyin arasinda mikroanastomozlar
gelismesi saglanmaya calisilmaktadir.

Cocuklarda direkt anastomozun tercih
edilmemesinin birka¢ nedeni vardir. Bunlarda damar
caplariin ok kiigiik olmasi hem teknigi oldukga
zorlastirmakta, hem de anastomoz sonras: kan
akimini etkilemektedir(6). Direkt STA-MCA
anastomozu ilk olarak Yasargil tarafindan bir cocuga
uygulanmigtir(6). Genel olarak kabul edilen goriis
cocuklarda revaskiilarizasyon cerrahisinin,
bypassin direkt veya indirekt olmasi halinden
etkilenmeyip her iki durumda da effektif oldugu
ancak indirekt yontemlerle alman sonuglarin yeterli
olmas1 nedeniyle bu tekniklerin oncelikle
kullanilmas: gerektigidir(22,38,56). Ishikawa(21)
¢ocuklarda sadece STA-MCA anastomozu +
ensfaloduroarteriomyosinangiozis in tek bagina
kullanilan diger indirekt yontemlerden daha yararh
oldugunu ileri stirmiistiir. Cocuklarda erken
revaskiilarizasyon zeka gelisimini de olumlu yénde
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etkilemektedir (22). Indirek bypass sonrasi
revaskiilarizasyon 2 haftada baglamakta ve postop
lclincii ayda yeterli gelisime ulagmaktadir (22).

Kirk yasin tzerindeki hastalarda direkt
anastomoz segilmelidir. Ciinkii ileri yaslarda indirek
bypassa bagl kollateral gelisimi ¢ok az olmaktadir
(41). Houkin’in(18) bildirdigine gore erigskinde direkt,
cocuklarda indirekt revaskiilarizasyonun etkin
oldugu PET ve SPECT ile gosterilmistir. Eriskinlerde
beyin omurilik sivisinda (BOS) bir sitokin olan basit
fibroblast growth faktoriin gocuklardaki kadar
yliksek olmamasi, bunlarda indirekt bypassin daha
az yararh olmasinn bir nedeni olabilir (18).

Cerrahi yontemleri su gekilde simuflayabiliriz
1. Direkt anastomozlar

a. STA-MCA anastomozu. Direkt yaklagimlar
icinde en sik kullamlan yontemdir.

b. Oksipital arter -PCA anastomozu
c. Middle meningial arter- MCA anastomozu.

d.STA iledistal anterior serebral arter (ACA)
arasinda ven grefti

1.Indirekt cerrahi yontemler

a.Dura kullanilan yaklasimlar. Dural arterlerin
beyin yiizeyine yayilarak indirekt anastomozlar
gelistirmesi mantigina dayanmaktadir. Duranin
dis tabakasinda yaygin bir arteriel ag bulunur.
Kollaterallerin beyne dogru gelisimini duranin ig
tabakas1 engeller. Eger duranin beslenmesi
bozulmadan dis tabaka beyin yiizeyi ile temas
ettirilirse neovaskiilarizasyon gelisebilir. Bu nedenle
Dauser(6) ensefaloduroarteriosinangiozis teknigine
ek olarak dura inversionu yontemini kullanmustir.
Duranin kullamildig: baska farkli teknikler de
yayimlanmustir (22,26). Yoshida (69), dural pedicle
insertion yontemini ensefalogaleomyosinangiozis
ile kombine ederek basarili sonuclar elde etmistir.
Bu teknikde STA nin korunmasi, cilt flebinde nekroz
riskinin azalmas: ve uygulamanin kolayhig:
yontemin istiinliikleri olarak belirtilmistir(69).
Multipl burr hole yontemi de dural damarlardan
revaskiilarizasyon saglanmasi amacina dayanir(27).
Eksternal ventrikiiler drenaj uygulanan moyamoya
olgularinda kontrol angiografilerde bu bélgelede
neovaskiilarizasyon goriilmesi tizerine burr hole
operasyonlar: glindeme gelmistir (27). Cocuklarda
ve erigkinlerde basarili sonuglar bildirilmistir(27.28).
Suzuki(59), ensefaloduroarteriomyosinangiozis
uyguladig1 olgularda frontal loblardaki perfiizyonu
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arttirmak amaciyla burr hole lerin agilmasinin
yararll oldugu gorigiindedir. Bu prostidirde
araknoidin acilmasinin gerektigi, boylelikle
revaskiilarizasyonun kolaylagtig1 bildirilmistir
(57,59). Takiplerde burr hole cerrahisinden sonra
klinik diizelmenin anjiografik diizelmeden daha
once oldugu izlenmistir(27,28). Multiple burr hole
teknigi diger yontemlerle de kombine edilebilir.

b. Temporal adele ve diger adelelerin
kullanildig1 teknikler-Ensefalomyosinangiozis
(EMS): EMS temporal adelenin ig yiiziiniin korteks
tizerine yayilmasidir(6). Gracillis, serratus anterior
ve lattissimus dorsi adelelerinin free flap transferi
de kullanilmistir(38). Matsushima(38), EMS
yonteminin STA da zedelenmeye yol agabilmesi,
daha 6nce spontan gergeklesmis anastomozlarin
dura eksizyonu sonucu bozulmasina neden
olabilmesi , kontraksiyon ve nobet gelisme riskinin
artmasi, adelenin gignemeyle hareketlenmesi ve
atrofiye sekonder kozmetik problemler nedeniyle
yetersiz oldugunu bildirmigtir.

c. Skalp arterlerinin kullanildig yaklasimlar:
Ensefaloarteriosynangiozis (EAS),
Ensefaloduroarteriosynangiozis (EDAS). Ozellikle
EDAS ¢ocukluk cag iskemik tip moyamoya
olgularinda basariyla kullanilan ve Matsushima
tarafindan tarif edilmig bir yontemdir(38,39). STA
nin 9 cm lik kismu temporal adeleden diseke edilir.
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3-4x7-8 cm. boyutlarinda kraniektomi yapilir.
Dura 6-7cm. uzunlugunda agilip serbestlestirlen
STA araknoid agilmadan beyin tizerine yayihir(39).
Matsushima EDAS in semptomatik g¢ocuk
olgularda yeterli neovaskiilarizasyonu sagladigin
belirterek teknigin aymi seansda her iki hemisfere
uygulanmasin tavsiye eder(38). EDAS in gelisiminde
EMS ve STA-MCA anastomozu tekniklerinin
yetersizliklerini gidermek diigiincesi rol oynamustir.
STA-MCA anastomozlarinin teknik olarak
zorlugu, anastomozun c¢alismamas1 halinde
STA den tekrar faydalanilamamasi1 ve daha
once STA araciligiyla gelismis spontan
anastomozlarin  bozulmasi bu  teknigin
ozellikle g¢ocuklarda kullanimini kisitlayan
faktorlerdir (38,39). Matsusuhimanin (38)
gocuk hastalarda gelistirmis oldugu tedavi
protkolu oldukga kullanighdir (Bkz. Tablo2).
Matsushima(38) EDAS prostidiiri sirasinda
araknoidin agilmamasini 6nurirken Scott(55)
ozellikle agilmasinin gerektigini, boylece
revaskiilarizasyonun artacagini soyler. Scott(55)
araknoidi agarak STA y1 pial ylizeye tespit ettigi
prosiidiire pial synangiozis adin1 vermistir.

2 Yagindan biiyiik ozellikle 4-14 yas arasinda,
CT de infarkt sahas1 veya kalici nérolojik kayb
olmayan ¢ocuklarda preoperatif IQ 70 tizerinde ve
olgu suzuki grade 5 den daha iyi durumda ise
tamidan sonraki 6.5 yil iginde uygulanacak EDAS

Tablo2. 20 Yas alh moyamoya olgularinda tedavi protokolii(38,39)

1. Insidental olgular
<2y  Bilateral standart ameliyat
2-5y Yakin medikal izlem
>5y  Yakin aile takibi

girigim

3. Kanama ile gelen olgular

5. Olas1 moyamoya olgular
<2y  Bilateral standart ameliyat

2. Tekrarlayan iskemik semptomlar olan hastalar
<2y  Bilateral genigletilmis (extended) ameliyat
2 -5y Bilateral standart ameliyat + en az tek tarafli( semptomatik veya dominant hemisfere) ek cerrahi

>5y  Bilateral standart ameliyat + gerekirse semptomatik tarafa veya serebral kan akimi galismalan
sonucuna gore iskemik tarafa ek cerrahi girisim

Kanamann tarafi 6nemli olmaksizin bilateral standart ameliyat

4. 1lk ameliyattan 1,5 y1l sonra hala tekrarlayan iskemik semptomlari olan hastalar
Semptomatik veya hemodinamik stres altindaki tarafa ek indirekt cerrahi girigim

>2y  Semptomatik hemisfere standart veya genigletilmis ameliyat ve yakin takip

Choi modifikasyonu

Standart ameliyat: EDAS ( STA nin parietal dallar1 kullaniliyor)
Genisletilmig(extended) ameliyat:STA nin diger dalina ek EDAS veya EAS ya da EDAS in Kashiwagi
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prostidiiriiniin sonuglarinin gok daha iyi olacag
bidirilmistir(38). Kinugasa(30) EDAS’1 gelistirerek
ensefaloduroarteriomyosynangiozis (EDAMS)
yontemini tarif etmistir. STA nin yanisira dura ve
adelenin de beyin ylizeyine yayildigi bu uygulama
sonuglarinin  EDAS tan daha iyi oldugu ileri
stirtilmiistir(30).

d. Omentum  kullanilan  yontemler.
Karasawa(25) ACA ve PCA sahalarina yapilan
omentum transplantasyonu ile erigkinlerde iskemik
ataklarin ve defisitlerin diizeldigini bildirmistir.
Ohtaki ve arkadaslari(46) ise 2 tarafli STA-MCA
anastomozu + nonsemptomatik tarafa EMS
uygulanmig bir grup hastada prosiidiire bilateral
frontal loblar tizerine omental tarnsplantasyonu
eklemisler ve prefrontal kanlanma ile intellektiiel
fonksiyonun arttigini gostermislerdir. Yoshioka(70)
da iskemik serebrovaskiiler hastaliklarda omentum
ve adele free flap uygulamalarinin iskemik
semptomlar azalthigmi bildirmistir.

e. Galea kullanilan uygulamalar:
Ensefalogaleosynangiozis. Galeanin beyin iizerine
yayilmasidir.(22,38)

f. Kombine yontemler: Yukarida tartisilan pek
gok yotemin birlikte kullanildig: girisimlerdir.
Direkt veindirekt yontemlerin kombinasyonu da
s0z konusu olabilir.

3. Digerleri: Servikal perivaskiiler
sempatektomi ve superior servikal
ganglionektomiler de tarif edilmis ancak sonuglar
basarili bulunmamuistir(12)

Ameliyat oncesi angiografide donor saha
arterlerinin veya direkt donor arterlerin hastaliktan
etkilenip etkilenmedigi de degerlendirilmelidir(38).
Cerrahi sonras: erigkinlerde %25 vakada moyamoya
damarlar1 gerilemekte, %75 de degisiklik
olmamaktadir. Halbuki ¢ocuklarda tiim vakalarda
gerileme olmaktadir(18). Matsushima %97 olguda
klinik diizelme rapor etmistir(38). EEG de diizelme
direkt cerrahide 1 yildan az zamanda olmakta,
indirek cerrahide bu siire uzamaktadir(59).

Bir moyamoya hastasinda sakkiler anevrizma
saptanirsa mutlaka hizla cerrahi olarak tedavi
edilmelidir(18). Anevrizma cerrahisinde; 1. Girisim
sirasinda moyamoya damarlarina dikkat
edilmelidir(42), 2.Kollateral damarlar korunmalidir,
3.Vazospazm gelismemesi igin erken cerrahi
uygulanmalidir(32). Giiniimiizde uygulanan
endovaskiiler yontemlerle siklikla posterior
sirkiilasyondan koken alan anevrizmalarinn koil
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oklizyonu da tedavi olarak

degerlendirilebilir.

secenegi

Eriskinde revaskiilarizasyon cerrahisinin
kanama onleyici etkisi tizerine degisik goriisler
vardir. Baz1 yaymlarda istatistiksel olarak anlamli bir
fark bulunmamasina karsin(11,19,27,68), bir kisim
yayinlar kanama insidansinin duastiglnt
gostermektedir(18). Okada ve arkadaglar1(47) STA-
MCA anastomozu yaptiklar1 15 vakada iskemik
sikayetlerin azaldigini, serebral kan akiminin
arttigini, moyamoya damarlarimin geriledigini ama
bununla beraber yeniden kanama oraninda énemli
bir degisiklik olmadigini  goérmislerdir.
Kawaguchi’ye(27) gore moyamoya damarlan
serebral iskemiye bir reaksiyon olarak ortaya cikarlar
ve bazi hemodinamik faktorlerden dolayr kanama
egilimleri fazladir. Neovaskiilarizasyon sonrasi bu
damarlara ihtiyag azaldig1 i¢in dogal olarak kanama
insidansi da azalmaktadir .

Moyamoya hastaliginin erken dénemlerinde,
iskemiye bagl infarkt, atrofi gibi kalici hasarlar
olmadan cerrahi uygulanmalidir(52,59).

Tim yontemlerde ameliyat sirasinda bazi
hususlara dikkat edilmelidir. Daha 6nce spontan
olusmus kollateraller korunmali, minimal
retraksiyon yapilmali, parsiyel karbaondioksit
basinct  40-50 mm.Hg arasinda olmals,
hipertansyon, hipotansiyon ve hipertermi kesinlikle
onlenmelidir(23,38). Oshima ve arkadaslari(48)
anestezik ajan olarak propofol kullaniminin
peroperatuar steal fenomeninin gelisimini
engellemek agisindan daha uygun olacagim
gostermiglerdir. Erken postoperatif donemde ¢ok
aglayan, korkan ve hiperventile eden cocuk
hastalarda oksijen cadir1 kullanimi gerekebilir(38).
Matsushima(38) postoperatif 2 sene antikonvulzan
ila¢c kullanimin1 6nermektedir.
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Marmara Universitesi
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