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Moyamoya hastaligi olan yedi yasindaki cocukta
coklu burr-hole ile serebral revaskularizasyon

The use of multiple burr-hole operation for cerebral revascularization
in a seven-year-old child with moyamoya disease

Kerem BIKMAZ, Murat COSAR, Kahan BASOCAK, Sirzat BEK, A. Celal iPLIKCIOGLU

SSK Okmeydani Egitim Hastanesi Noérosirtrji Klinigi

Yedi yasinda kiz cocugu bag agrist ve sol taraf giigsiizlii-
gii sikayetleriyle klinigimize bagvurdu. Hastanin ¢ekilen
manyetik rezonans goriintiileme, manyetik rezonans anji-
yografi, dijital substraksiyon anjiyografi (DSA) ve single
photon emisyon bilgisayarli tomografi (SPECT) tetkikle-
ri sonucunda sag hemisferde perfiizyon defekti goriildii ve
moyamoya hastaligi diigiiniildii. Hastanin ameliyatinda,
sag yiizeyel temporal arter ve dallari iizerine indirekt ne-
ovaskiilarizasyon i¢in ¢oklu burr hole agildi. Ameliyattan
sonra ¢ekilen dérdiincii aydaki SPECT’de sag hemisfer-
deki perfiizyonda artma, 6. ve 12. aylardaki kontrol
DSA’larda sa§ yiizeyel temporal arter ve dallarindan sag
hemisfere yeniden damarlanma gézlendi.

Anahtar sézciikler: Serebral anjiyografi; serebral revaskiilari-
zasyon; serebrovaskiiler dolagim; ¢ocuk; moyamoya hastalify;
neovaskiilarizasyon, fizyolojik; single-photon emisyon bilgisa-
yarli tomografi.

A seven-year-old girl was admitted to our clinic with
headaches and left hemiparesis. Magnetic resonance imag-
ing, magnetic resonance angiography, digital subtraction
angiography (DSA), and single photon emission computed
tomography (SPECT) showed hypoperfusion in the right
hemisphere, suggesting moya moya disease. We performed
multiple burr hole operation over the right superficial tem-
poral artery and branches for indirect neovascularization.
In the fourth postoperative month, SPECT examination
showed increased perfusion in the right hemisphere; DSA
examinations in the sixth and 12th months showed neovas-
cularization from the right superficial temporal artery and
its branches to the right hemisphere.

Key words: Cerebral angiography; cerebral revascularization;
cerebrovascular circulation; child; moyamoya disease; neovas-
cularization, physiologic; tomography, emission-computed, sin-
gle-photon.

Moyamoya, Willis poligonunu olugturan ana
intrakranyal serebral arterlerin genellikle iki taraf-
I, nadiren tek tarafly, ilerleyici darhig veya tikan-
mas1 ve kompansatuvar kollateral damarlarin ge-
lismesi ile kendini gosteren kronik serebrovaskiiler
bir hastaliktir."* Cerrahi tedavide direkt veya indi-
rekt yaklagimlar kullanilir.*™ Genel olarak kabul
edilen goriis, cocuklarda revaskiilarizasyonun, by-
passin direkt ya da indirekt cerrahi yontemlerle
yapilmasindan etkilenmemesi nedeniyle iki du-
rumda da etkili oldugu, ancak uygulama kolayhg:
agisindan oncelikle indirekt yontemlerin denen-

mesi gerektigi;"” ileri yaslarda ise, &zellikle 40 ya-

sin lizerinde indirekt by-passa bagh kollateral geli-
siminin az olmasindan dolay: direkt yontemlerin
uygun olacag seklindedir.”

Bu yazida, moyamoya hastalig1 nedeniyle indi-
rekt revaskiilarizasyon icin ¢oklu burr-hole ameli-
yat1 yapilan yedi yasindaki kiz ¢ocugu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yedi yaginda kiz ¢ocugu, alt1 ay 6nce ani gelisen
bag agrisi, sol kol ve bacaginda giigsiizliik yakin-
masiyla getirildi. Noérolojik muayenesinde sol friist
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hemiparezi, taban cildi refleksinde sagda fleksor
solda ekstansor yanit belirlendi. Fizik muayenesin-
de bir 6zellige rastlanmadi. Kranyal bilgisayarl to-
mografi (BT) ve manyetik rezonans goriintilleme-
de (MRG) sag bazal gangliyonda iskemik enfarkt
saptandi. Karotis vertebral Doppler ve transkran-
yal renkli Doppler incelemede, sag orta serebral ar-
ter (MCA) M, segmentinde daralma gozlendi; sag
karotis internanin (ICA) yalnizca oftalmik arter ve
anterior serebral arteri (ACA) besledigi, sag MCA
sulama alaninin 6n planda sag posterior serebral
arterden (PCA) ve bir dlglide de sag ACA’dan pial
kollateraller aracilig1 ile beslendigi goriildii. Hasta-
nin parezisi inceleme asamasinda diizeldi.

Ozgegmisinden, ti¢ yasinda kizamik ve alt: ya-
sinda sugicegi gegirmis oldugu 6grenildi. Soygec-
miginde bir 6zellige rastlanmadh.

Manyetik rezonans anjiyografi (MRA) ve dijital
subtraksiyon anjiyografide (DSA) sag ICA suprak-
linoid segmentte tikanikhiga yakin darlik gortldii.
Sag MCA alaninda akimda yavaglama vardi; bu
alan sag PCA, pariyetooksipital ve temporal dal
anastomozlariyla sulanmakta idi (Sekil 1). Kranyal
single-photon emisyon bilgisayarli tomografide
(SPECT) sag hemisferde pariyetal ve temporal bol-
gede hipoperfiizyon izlendi. Inme risk faktorleri
ve vaskiilit agisindan yapilan hematolojik deger-
lendirmede bir 6zellik saptanmadi.

Yapilan incelemelerin moyamoya hastaligina
isaret etmesi lizerine Onerilen ameliyat hasta ya-
kinlan tarafindan baglangicta kabul edilmedi; an-
cak daha sonra onay alinarak ameliyat planlandi.
Genel anestezi altinda sag temporal bolgeye yiize-
yel temporal arter ve dallan izdiiglimiine 2 cm
uzunlugunda doért adet cilt insizyonunu takiben
damar olugumlar: laterale alimip birer adet burr
deligi agildi. Duramater ve ardindan araknoidma-
ter (+) seklinde agild1 ve cilt primer kapatildi.

Ameliyattan sonra herhangi bir komplikasyon
gelismedi ve hasta dordiincii giinde taburcu edil-
di. Ameliyat sonras: erken donemde ve 15 aylik
klinik izlemde yeni gelisen herhangi bir gegici ya
da kalic1 iskemik atak izlenmedi, nobet gozlenme-
di. Dérdiincii ayda gekilen kranyal SPECT'de sag
hemisfer pariyetal ve temporal bélgedeki hipoper-
flizyon alaninin daha iyi beslenmekte oldugu go-
rildi. Altina ve 12. aylarda gekilen kranyal
DSA’da sag pariyetal bolgenin perfiizyonunun yii-
zeyel temporal arter anastomozlari, sag ACA dis-
tal dallari, sag PCA temporal ve pariyetooksipital
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dallarinin leptomeningeal anastomozlariyla ret-
rograd beslendigi goriildii (Sekil 2).

TARTISMA

Moyamoya hastaliginda, ozellikle distal ICA,
proksimal MCA ve ACA’da ilerleyici tek veya iki
tarafh arteriyel tikaniklik goriiliir ve beyin taba-
ninda kendiliginden vaskiiler ag (moyamoya da-
marlar) geligir.*""

Hastalik ilk olarak 1956’da Japonya’da tanim-
lanmugtir.” 1957’de Takeuchi ve Shimizu tarafin-
dan ICA’nin iki tarafli hipogenezi bildirilmistir."”
1964’de Nishimoto hastaligin ayrintilarin goster-
mis ve kendi adin1 vermistir."*"” Kudo"™ 1968'de
hastalig1 Willis poligonunun kendiliginden tikan-
masi olarak tanimlamis ve Japonlara 6zgii bir
hastalik oldugunu belirtmigtir. Ayn1 y1l Nishimo-
to ve Takeuchi" Japonya’dan 96 olgu bildirmis-
lerdir. 1969 yilinda Suzuki ve Takaku" hastaliga
moyamoya adin1 vermislerdir. Bu durum, daha
sonraki yillarda da genel olarak bu sekilde tanim-
lanmustir.

Hastaligin etyolojisinde toksik, enfeksiyoz ve
enflamatuvar faktorlerin sorumlu oldugu disi-
niilmektedir."* Irksal, ailesel, genetik, yas ve cinsi-
yet gibi bagimsiz faktorlerin de katkilariyla, sepsis,
sigara, oral kontraseptifler gibi enflamatuvar uya-
ranlar veya olas1 bagka bir faktoriin sonucu olarak

Sekil 1. Ameliyattan 6nceki lateral dijital subtraksiyon an-
jiyografide sag karotis interna supraklinoid segmentinde
ve My proksimalinde tikanikliga yakin darlik ve moyamoya
hastaligina bagh vaskiler ag gériliyor.
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ortaya ¢ikar."” Japonya’da olgularin %10'unda ai-

lesel gegis bildirilmigtir.”’ Kromozom 3, 6 ve 17 ile
gectigini gosteren genetik caligmalar vardir."

Hastaligin patogenezinin anlagilmasi giigtiir.
Dogustan ya da edinsel olup olmadig: tartigmal-
dir."” Siteno-okliiziv arterlerin intima diiz kas hiic-
relerinin fibroseliiler kalinlasmas: hastaliga 6zgii
histopatolojik goriiniimi olusturur. Aymi 6zellik
internal elastik laminada da goriiliir, fakat arteriyel
duvarda ateromatoz plaklar bulunmaz."

Klinik bulgular, ¢ocukluk yaslarinda baslayan
iskemik ataklar ve 6zellikle yetiskin grupta, genis-
lemis ve hassas kollaterallerden veya yalanc1 ya da
gercek anevrizmalardan kanama seklindedir. Ol-
gumuz serebral enfarkt ile bagvurmustu.

Moyamoya hastaliginin ilerleyici seyri ve kotii
prognozu iyi bilinmektedir."” Hastaligin tanisi an-
jiyografi ile konur." Anjiyografide, distal ICA’larin
stenozu veya tam tikanmasi;; ACA ve MCA’larin
proksimal kisimlarinin silik goriinmesi; beynin ba-
zal kisimlarinda iyi gelismis moyamoya alanlari-
nin goriilmesi; kortikal arterlerin kendi aralarinda
veya kortikal arterlerle leptomeningeal arterler
arasindaki kollaterallerin goriilmesi &nemlidir.”
Hastaligin tanis: igin Peerless" tarafindan su 6l-
citler tanimlanmigtir: Proksimal ACA veya
MCAlar ile birlikte ICA’larin darlik veya tikanikh-
g1 veya yalmz ICA’larin darhk veya tikarukhgy;

$ekil2 a) Ameliyattan sonra altinci ayda ¢ekilen dijital subtraksiyon anjiyog

hastahigin iki tarafli olusu; genislemis kollateral
damarlar1 gosteren daralmus ya da tikali arter ya-
ninda anormal vaskiiler ag ve bagka bir faktor bu-
lunmamasi.

Kranyal BT'de multipl enfarkt, beyin atrofisi,
subaraknoid bosluklarda genigleme ve ventrikiiler
dilatasyon goriilebilir.”" Hastamizda sag bazal
gangliyonda enfarkt saptandi. Kontrasth MRG’de
yaygin mikrodamarlanmanin yan sira leptome-
ningeal boyanma goriilmesi 6nemlidir."'

Tedavide halen gesitli cerrahi yontemler kulla-
nilmakla birlikte, bilinen hicbir tedavi yontemi
hastaligin ilerlemesini durduramamaktadir. Te-
davinin amaci iskemik belirtileri onlemek, kana-
ma olasiliini en aza indirmektir." Baz1 farmako-
lojik ajanlar denenmekle birlikte, tibbi tedavi ge-
nellikle kabul gérmemektedir.™" Antiagreganlar,
steroidler, antiepileptikler, vazodilatatorler™ ve
kalsiyum kanal blokerlerinin" kullamildig bildi-
rilmistir.

Cerrahi tedavide, beyin perfiizyonunu artiracak
girisimler uygulanir. Cocuklarda indirekt, erigkin-
lerde ise direkt revaskiilarizasyon yontemleri tercih
edilir. Cocuklarda indirekt tekniklerin, ozellikle
goklu burr-hole ameliyatinin tercih edilmesinin ne-
deni, basit, giivenli ve etkili bir yontem olusu,"" ay-
n1 zamanda diger by-pass yontemleri uygulanan
hastalara da uygulanabilmesidir." Tek dezavantaiji
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rafide (ség ICA Iaeral) yuzeyel tempo-

ral arter dallarindan geligen anastomozlar gériltyor. (b) Ameliyattan sonra 12. ayda (sag ECA lateral) sag ECA ug

dallarindan gelisen neovaskiilarizasyonlar izleniyor.
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etkili kollateral akimin ancak birkag ay sonra gelise-
bilmesidir."” Direkt teknikler, eksternal karotis ar-
terden kaynaklanan damarlarin serebral damarlara
anastomozu yontemleridir."” Indirekt tekniklerde
ise kranyotomi yapildiktan sonra damar ortaya ¢i-
kanlmakta ve serebral doku iizerine yiizeyel tem-
poral arter, kas, dura, meningeal arter veya galea
yerlestirilerek bu dokularla beyin arasinda mikro-
anastomozlarin gelismesinin saglanmasi hedeflen-
mektedir." Indirekt by-pass sonrasi revaskiilarizas-
yon iki haftada baglamakta ve ameliyattan sonra
tiglincii ayda yeterli gelisime ulagmaktadur.”'

Burr-hole agma yontemi bir gesit indirekt revas-
kiilarizasyon teknigidir. 1980’li yillarin sonunda
moyamoyal hastalarda frontal lobdaki iskemiyi
diizeltmek amaciyla ¢ocuklar (ort. yas 13) ve yetis-
kinlerde (ort. yas 50) kullanilmigtir.*"

Yontem, ventrikiiler drenaj i¢in burr-hole agil-
masi ile aynidir. Ana amac: yeterli kanlanmanin
saglanamadig1 dusiiniilen bolgelerde damarlan-
mann gelistirilmesidir.” Ozellikle erigkin hasta-
larda lokal anestezi altinda yapilabilmesi ve genel
anestezi gerektiren diger by-pass yontemlerinde
ameliyat sirasindaki hipotansiyon ve hiperkapni
nedeniyle goriilen diigiik perfiizyon riski tagima-
mas1 6nemli bir avantajdir.” Hastamiz yedi yagin-
da oldugundan ameliyat genel anestezi altinda ya-
pildi. Ayrica, kranyotomi gerektirmediginden
ameliyattan sonra intrakranyal hematom riski yok-
tur.”’ Bu nedenle, 6zellikle hemorajik bir sorunu
da bulunan hastalarda degerli bir segenektir.”" Di-
ger bir avantajij, MCA sulama alan1 yan1 sira ACA
sulama alaninda da yeniden kanlanmay: saglaya-
bilmesidir."”

Bu teknikte burr delikleri ytizeyel temporal arter
izdiiglimlerinin hemen yanina agilmah ve bu arter
cilt insizyonu sirasinda mutlaka korunmahdir. Ag-
lan delik sayis: arttikca bu yontemin diger standart
indirekt tekniklere tistiinliigli de belirgin hale gel-
mektedir.” Delik agildiktan sonra duramater ve arak-
noid, meningeal arterler korunmak sartiyla mikros-
kop altinda genisge acilir ve cilt primer kapatilir.
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Kawaguchi ve ark.” ¢oklu burr-hole ameliyati
uyguladiklan 10 hastay: (4 erkek, 6 kadin; ort. yas
37.8; dagilim 25-54) ortalama 34.7 ay (dagilim 6-62
ay) siireyle izlemislerdir. Olgularin tiimiinde iki he-
misfere de 1-4 arasinda delik agilarak, sekiz hasta-
ya iki tarafli, iki hastaya tek tarafl cerrahi uygulan-
mustir. Ameliyattan bes ay sonra DSA ve beyin
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SPECT incelemeleri yapilmig; DSA’da tiim hasta-
larda ameliyattan 3-23 ay sonra (ort. 9.2 ay) yeterli
derecede neovaskiilarizasyon belirlenmis; beyin
SPECT’inde ise burr-hole komsulugundaki alanlar-
da serebral kan akiminda belirgin derecede artma
gorilmigtiir. Olgumuzda sag hemisfere dort adet
burr-deligi agildi. Dordiincii ayda gekilen kranyal
SPECT’de perfiizyonda artma; 6. ve 12. aylarda ce-
kilen DSA’da ise yiizeyel temporal arter anasto-
mozlarmin sag ACA distal dallan sag PCA tempo-
ral ve pariyetooksipital dalin leptomeningeal anas-
tomozlanyla retrograd perfiize oldugu saptandi.
Ameliyat sonrasi erken donemden itibaren herhan-
gi bir iskemik atak goriilmedi. Klinik diizelme anji-
yografik diizelmeden daha once gergeklesti.

Sonug olarak, ¢oklu burr-hole ameliyat1 basit,
guivenilir ve lokal anestezi altinda uygulanabilme-
si, eksternal karotis arterin hi¢cbir dali hasarlanma-
digindan direkt veya indirekt diger by-pass yon-
temlerinin de eklenebilmesi, hem MCA hem de
ACA sulama alanlarinda yeniden kanlanmay1 sag-
layabilmesi, ameliyat sonras: klinik ve radyolojik
sonuglarinin umit verici olmasi nedeniyle

Sonug olarak, ¢coklu burr-hole ameliyat1 moya-
moyal1 yetiskin ve g¢ocuklarda cerrahi bir segenek
olarak onerilebilecek basit ve giivenilir bir yontem-
dir. Lokal anestezi altinda uygulanabilmesi, ekster-
nal karotis arterin hicbir dali hasarlanmadigindan
direkt veya indirekt diger by-pass yontemlerinin
de eklenebilmesi, hem MCA hem de ACA sulama
alanlarinda yeniden kanlanmay1 saglayabilmesi,
ameliyat sonrasi klinik ve radyolojik sonuglarinin
limit verici olmasi belirgin avantajlardar.

KAYNAKLAR

1. Daggcinar A, Ozek MM, Pamir MN. Moyamoya
hastaligy. Tiirk Norosirurji Dergisi 2000;10:176-85.

2. Endo M, Kawano N, Miyaska Y, Yada K. Cranial burr
hole for revascularization in moyamoya disease. |
Neurosurg 1989;71:180-5.

3. Eguchi T, Ugajin K. Surgical management of moy-
amoya disease. In: Schmidek HH, editor. Operative
neurosurgical techniques: indications, methods, and
results. Vol. 1, 2nd ed. Philadelphia: W. B. Saunders;
1988. p. 797-806.

4. FukuiM, Kono 5, Sueishi K, Ikezaki K. Moyamoya dis-
ease. Neuropathology 2000;20:61-4.

5. Kawamoto H, Kiya K, Mizoue T, Ohbayashi N. A
modified burr-hole method “galeoduroencephalosy-
nangiosis” in a young child with moyamoya disease.
A preliminary report and surgical technique. Pediatr
Neurosurg 2000;32:272-5.



Moyamoya hastaligi olan yedi yasindaki ¢cocukta ¢oklu burr-hole ile serebral revaskUlarizasyon 63

10.

11.

12.

Kawaguchi T, Fujita S, Hosoda K, Shose Y, Hamano S,
Iwakura M, et al. Multiple burr-hole operation for
adult moyamoya disease. ] Neurosurg 1996;84:468-76.
Kinugasa K, Mandai S, Kamata I, Sugiu K, Ohmoto T.
Surgical treatment of moyamoya disease: operative
technique for encephalo-duro-arterio-myo-synangio-
sis, its follow-up, clinical results, and angiograms.
Neurosurgery 1993;32:527-31.

Kudo T. Spontaneous occlusion of the circle of Willis.
A disease apparently confined to Japanese. Neurology
1968;18:485-96.

Miyamoto S, Kikuchi H, Karasawa ], Nagata I,
Yamazoe N, Akiyama Y. Pitfalls in the surgical treat-
ment of moyamoya disease. Operative techniques for
refractory cases. ] Neurosurg 1988;68:537-43.

Suzuki Y, Negoro M, Shibuya M, Yoshida ], Negoro T,
Watanabe K. Surgical treatment for pediatric moy-
amoya disease: use of the superficial temporal artery
for both areas supplied by the anterior and middle
cerebral arteries. Neurosurgery 1997;40:324-9.
Kawaguchi T, Fujita S, Hosoda K, Shibata Y, Komatsu
H, Tamaki N. Usefulness of multiple burr-hole opera-
tion for child moyamoya disease. No Shinkei Geka
1998;26:217-24. [Abstract]

Yasukawa K, Okudera H, Hongo K, Mizuno M. Adult
moyamoya disease with a transcranial internal
carotid-external carotid (EC-IC) anastomosis through
burr holes. No Shinkei Geka 1990;18:373-80.

13.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Matsushima Y. Moyamoya disease. In: Albright AL,
Pollack IF, Adelson PD, editors. Principles and practice
of pediatric neurosurgery. 1st ed. New York: Thieme
Medical Publishers; 1999. p. 1053-69.

. Nishimoto A, Takeuchi S. Abnormal cerebrovascular

network related to the internal cartoid arteries. ]
Neurosurg 1968;29:255-60.

Peerless S]. Risk factors of moyamoya disease in
Canada and the USA. Clin Neurol Neurosurg 1997;99
Suppl 2:545-8.

Maki Y, Enomoto T. Moyamoya disease. Childs Nerv
Syst 1988;4:204-12.

Vuia O, Alexianu M, Gabor S. Hypoplasia and obstruc-
tion of the circle of Willis in a case of atypical cerebral
hemorrhage and its relationship to Nishimoto’s dis-
ease. Neurology 1970;20:361-7.

Suzuki ], Takaku A. Cerebrovascular “moyamoya”
disease. Disease showing abnormal net-like vessels in
base of brain. Arch Neurol 1969;20:288-99.

Suzuki J, Kodama N. Moyamoya disease-a review.
Stroke 1983;14:104-9.

Kuroki M, Nagamachi S, Hoshi H, Flores LG 2nd,
Ohnishi T, Jinnouchi S, et al. Cerebral perfusion imag-
ing evaluates pharmacologic treatment of unilateral
moyamoya disease. ] Nucl Med 1996;37:84-6.
Matsuda M, Enomoto T, Yanaka K, Nose T. Moyamoya
disease associated with hemophilia A. Case report.
Pediatr Neurosurg 2002;36:157-60.



