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ÖZ 

Moyamoya hastalığı internal karotid arterlerin intrakraniyal segmenti ve Willis poligonundaki damarların ilerleyici darlık veya oklüzyonu ile 
karakterize bir hastalıktır. Daha çok Japonya’da görülmesine karşın, ülkemiz dahil birçok ülkede vakalara rastlanmaktadır. Çocuklarda daha 
çok iskemik atak ve epilepsi ile klinik bulgu verirken, buna karşın erişkinlerde daha çok beyin içi kanamaya bağlı semptomlar ile klinik bulgu 
vermektedir. Bu yazıda, ilk bulgu olarak beyin içi kanamaya bağlı semptomlar ile başvuran ve radyolojik bulgular ile tanı alan pediatrik 
Moyamoya olgusu sunulmuştur. Çocuklarda travma dışı birçok neden beyin içi kanamaya neden olmakla birlikte, alışılmadık bir durum olsa 
da bu hastalarda Moyamoya’nında bu duruma neden olabileceği düşünülmelidir. Moyamoya hastalığının patogenezi ile birlikte klinik ve 
radyolojik bulguları tartışılmıştır.       
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ABSTRACT 

Moyamoya disease is a primary vascular disorder of inctracranial part of internal carotid arteries and Willis polygon that characterized by 
progressive stenosis or occlusion. Although most cases seen in Japan, it can be seen in many countries. Ischemic attack and epilepsy are major 
clinical findings of Moyamoya in pediatric patients, however in adult patients intracranial hemorrhage is the major findings of Moyamoya. 
Intracranial hemorraghe has traumatic and non-traumatic so many causes, beside Moyamoaya disease is a rare cause of intracranial 
hemorrhage in pediatric patients. However Moyamoya disease is rarely presents with intracranial hemoraghe in pediatric patients. Here in we 
report a pediatric case of Moyamoya disease who presented with intracranial hemorrhage which was diagnosed with radiological findings.      
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intrakraniyal Kanama ile Tanı Konan Pediatrik 
Moyamoya Hastalığı: olgu Sunumu 
Intracranial Hemorrhage Diagnosed with Pediatric Moyamoya Disease: 
A Case Report

GiRiş

Moyamoya hastalığı, kafa içindeki ana vasküler yapıları 
ve internal karotid arterlerin (İCA) distal segmentini tutan 
steno-oklüziv bir hastalıktır. Bu arterlerdeki darlık ve zamanla 
gelişen oklüzyon genellikle bilateral olmakla birlikte, nadiren 
tek taraflı olarak gelişebilir (8). Etkilenme yavaş geliştiğinden 
ince ve yoğun kollateral vasküler yapılar gelişmektedir (20). 
Hastalığın nedeni bilinmemekle beraber değişikliklerin 
primitif internal karotid arterlerde ve sonrasında posteriyor 
serebral arterlerde embriyolojik dönemde başladığı ileri 
sürülmektedir (12). Hastalık ilk olarak Takeuchi ve Shimizu 
tarafından 1957 yılında Japonya’da tanımlanmıştır (13, 21). 
Daha önce en çok 10 yaş altında görüldüğü rapor edilmesine 
karşın (17), yeni çalışmalarda en sık görüldüğü pikin 45-49, 
daha az oranda görüldüğü ikinci pikin 5-9 yaşlar olduğu 
bildirilmiştir (20). Çocukluklarda genellikle geçici iskemik 

ataklar ile, erişkin yaş grubunda ise intrakraniyal kanamaya 
bağlı semptomlar ile kendini göstermektedir (23).         

Bu yazımızda nadir olarak görülen ve ilk bulgusu intrakraniyal 
kanama olan pediatrik yaş grubu Moyamoya  olgusu klinik ve 
radyolojik bulgular ile sunulmuştur.

OlGu Sunumu

Sekiz yaşında erkek hasta halsizlik,  yürümede güçlük, bayılma 
ve kusma şikayetleri ile hastanemiz acil servisine başvur-
muş. Özgeçmişinde ve soygeçmişinde özellik bulunmayan 
olgunun,  yapılan laboratuvar incelemelerinde; kan sayımı, 
biyokimya, PT ve a PTT değerleri normaldi. Çekilen beyin 
bilgisayarlı tomografisinde (BT); korpus kallosum gövdesinde, 
singulat gyrusa uzanımı bulunan hematom ile uyumlu hiper-
dens alan izlendi (Şekil 1). Ayrıca anteriyor interhemisferik 
fissürde subaraknoid kanama vardı. Beyin manyetik rezonans 
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görüntülemede (MRG); korpus kallozumda çevresinde ödem 
alanı bulunan T1A ve T2A sekanslarda hipointens akut süreçte 
hematom saptandı. Sentrum semiovale düzeyinde, bilateral 
frontal subkortikal beyaz cevherde kısmen ensefalomalazik 
değişiklik gösteren T2A ve FLAIR sekanslarda hiperintens glio-
tik alanlar saptandı.  Beyin sapı çevresinde kollateral vasküler 
yapılara ait yaygın, sinyalsiz tubüler yapılar dikkat çekti. Ayrıca 
her iki serebral hemisferde, FLAIR sekansta, sulkuslar arasında 
‘Ivy sign’ ile uyumlu hiperintens görünümler izlendi (Şekil 2). 
Bu bulgular ile Moyamoya hastalığından şüphe duyulan has-
taya, tanının kesinleştirilmesi için 64 dedektörlü  BT ile beyin 
anjiyografisi yapıldı. Çekilen Beyin BT anjiografik incelemede; 
sol İCA intrakraniyal segmentinde kafa tabanından itibaren 
oluşan oklüzyon, sağ İCA’da tortiyozite ile birlikte orta kesi-
minde yer yer  belirginleşen düzensiz daralmalar saptandı. 

Sağ ICA’da kavernöz segmente kadar giderek artan daralma 
izlenebilmekle birlikte bu düzeyin distalinden itibaren oklüze 
izlendi (Şekil 3A,B). Perimezensefalik sisternde milimetrik 
kalınlıkta kollateral damarlara ait damar ağları mevcuttu. Per-
foran dallar belirginleşmişti. Her iki vertebral arter ve baziller 
arter dilate görünümdeydi. Radyolojik bulgular Moyamoya 
hastalığı ile uyumlu bulundu.

TARTIşmA

Moyamoya etiyolojisi tam olarak bilinmeyen ve nadir görülen 
bir hastalıktır. En sık Japonya ve Kore’de  görülmekle birlikte 
ülkemizinde aralarında bulunduğu birçok  ülkede rastlanmak-
tadır (1-3, 18). Erkek/kadın oranı 1/1.8 olup, olguların yaklaşık 

şekil 3. Beyin BT 
anjiyografisinde; 
aksiyel plandaki 
görüntüde (A); 
perimezensefalik 
sisternada moyamoya 
damarlarına ait ince 
yoğun vasküler 
kollateral yapılar 
izlenmektedir (oklar). 
Koronal plandaki 
görüntüde (B); sağ 
İCA bifurkasyondan 
itibaren incelmiş 
(uzun oklar), sol İCA 
ise proksimalden 
itibaren oklüzedir 
(kısa oklar).

şekil 2: Sentrum semiovale düzeyinden geçen aksiyel FLAİR 
kesitinde; sulkuslar içinde ‘‘ıvy sign’’ ile uyumlu hiperintens 
görünümler (oklar). Kesit alanında perikallozal ödeme ait 
hiperintens alanlar görülmektedir.

şekil 1: Aksiyel beyin BT incelemesinde; korpus kallozum 
yerleşimli hiperdens hematom izlenmektedir.

A B
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%15’inde aile hikayesi vardır  (20). Bu nedenlerle etiyolojide 
genetik faktörlerin rolü olduğu düşünülmektedir. Ancak 
neden olan gen henüz saptanamamıştır (16). Etiyolojide bazı 
viral enfeksiyonlar suçlanmakla birlikte henüz tespit edilen 
bir etken bulunamamıştır (22). Ancak bu hastaların beyin-
omurilik sıvısında artmış bulunan fibroblast büyüme faktörü, 
vasküler endoteliyal büyüme faktörü, trombosit kaynaklı 
büyüme faktörü gibi bazı spesifik sitokinlerin patogenezde 
rol oynadığı ileri sürülmektedir (16).

Hastalarda klinik bulgular oldukça değişken olabilir. Baş 
ağrısından hipofizer yetmezliğe, zeka geriliğinden nöbetlere 
kadar oldukça geniş bir yelpazede dağılan klinik tablo 
göstermektedirler (5). İlk on yaşta daha çok geçici iskemik 
atak veya enfarkt ile ileri yaşlarda ise intrakraniyal kanama 
ile başvurmaktadırlar (20, 16). Çocukların %90’nda infarkt, 
erişkinlerin %88’inde kanama görülmektedir (17). Bu 
hastalarda artmış anevrizma insidansı subaraknoid kanamaya 
yol açar (7). İskemik belirtilerin ortaya çıkma nedeni gelişen 
kollateral damarların yeterli olmamasıdır (14). Komplet inme 
daha çok 5 yaşın altındaki çocuklarda ortaya çıkmakta ve 
prognozun kötülüğüne işaret etmektedir. Hastalığın belirtileri 
5 yaşından ve özellikle 2 yaşından önce başladıysa prognoz 
oldukça kötüdür (9). Olgumuzun başlangıç bulgusunun 
intrakranial kanama olması ile literatür bilgilerinden 
ayrılmaktadır. Ancak beyin MRG tetkikinde, her iki serebral 
hemisferde izlediğimiz iskemik odaklar hastanın daha önce 
iskemik atak geçirdiğini göstermesine karşın, aile öyküsü 
bunu doğrulamamıştır.

Bu hastalığın tanısında kullanılan radyolojik modalitelerden 
BT acil durumlarda kanama ve enfarktı saptayabilir. Moyamoya 
hastalığının tanısında, arteriyografi önemlidir. Ancak anjiyog-
rafik yöntemler sırasında ölüme neden olabilecek iskemik 
komplikasyon riski var olduğundan (4, 19) MR anjiyografi ilk 
seçenek olarak kullanılabilir (5). Beyin MRG ve MR anjiyografi 
ise hastalık hakkında daha detaylı bilgiler vermektedirler (10, 
18). MR kullanımının artması ile birlikte semptomatik olmayan 
veya minimal semptomatik hasta sayısında artış saptamıştır 
(20). Beyin MRG’ de FLAIR ve kontrastlı T1 ağırlıklı sekanslarda 
serebral hemisferlerdeki beyin yüzeyi veya kortikal sulkuslar 
boyunca yüksek sinyal intensitesinin – kontrastlanmanın 
izlenmesine ‘’Ivy sign’’ denir ( duvara tırmanarak büyüyen sar-
maşık) (11, 15). MRG’ deki bu bulgu, görüldüğü hemisferdeki 
azalmış serebrovasküler rezervi yansıtmaktadır (11). Olgu-
muzda bu bulgunun her iki serebral hemisferde olması, her 
iki İCA’nın etkilenmesine bağlı olarak serebrovasküler rezervin 
bilateral azaldığını yansıtmaktadır. Erken dönemde stenotik 
değişikliklerle parankimal iskemi anterior kesimdeyken,  ileri 
evrede İCA’ya paralel olarak posterior serebral arterdeki (PSA)  
stenozun ilerlemesi sonucu parankimin posteriorunda da 
iskemik değişiklikler gelişir. PSA oklüzyonu nadiren bildiril-
miştir (5).

Moyamoya hastalığının tedavisinde amaç iskemik belirtileri 
önlemek, kanama olasılığını en aza indirmektir. Ancak bilinen 
hiçbir tedavi hastalığın progresyonunu durduramamıştır (1). 
Medikal ve cerrahi tedavi uygulanır. Medikal tedavide steroid-

ler, antiagreganlar, antikonvülsifler ve kalsiyum kanal blokör-
leri gibi vazodilatörler kullanılır. Bu hastalıkta cerrahi tedavi 
ilk olarak 1970’li yıllarda yapıldı. Cerrahi tedavide amaç beyin 
perfüzyonunu artırmaktır. İlk olarak yüzeyel temporal arter ile 
orta serebral arter anastomozu yapıldı. Bu prosedür daha çok 
yetişkin hastalara uygulanmaktadır. Daha sonra encephalo-
myo-synangiosis ve encephalo-duro-arterio-synangiosis adı 
verilen ve daha çok çocuk hastalara önerilen indirekt cerrahi 
işlemler geliştirildi (1, 20). 

Sonuç olarak her ne kadar çocuk yaş grubu Moyamoya 
hastalarında ilk bulgu enfarkt olarak bilinmesine karşın, 
intrakraniyal kanama ilk bulgu olabilir. İntrakraniyal kanama 
ile gelen çocuk hastaların etiyolojilerinde Moyamoya 
hastalığının olabileceği akılda tutulmalıdır. 
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