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Moyamoya hastaligi internal karotid arterlerin intrakraniyal segmenti ve Willis poligonundaki damarlarin ilerleyici darlik veya oklizyonu ile
karakterize bir hastaliktir. Daha ¢ok Japonya'da gériilmesine karsin, Glkemiz dahil bircok lilkede vakalara rastlanmaktadir. Cocuklarda daha
cok iskemik atak ve epilepsi ile klinik bulgu verirken, buna karsin eriskinlerde daha cok beyin ici kanamaya baglh semptomlar ile klinik bulgu
vermektedir. Bu yazida, ilk bulgu olarak beyin ici kanamaya bagh semptomlar ile basvuran ve radyolojik bulgular ile tani alan pediatrik
Moyamoya olgusu sunulmustur. Cocuklarda travma disi bircok neden beyin ici kanamaya neden olmakla birlikte, ahsiimadik bir durum olsa
da bu hastalarda Moyamoya'ninda bu duruma neden olabilecegi disliniilmelidir. Moyamoya hastaliginin patogenezi ile birlikte klinik ve
radyolojik bulgulari tartisilmistir.
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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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GiRiS
Moyamoya hastaligi, kafa icindeki ana vaskiler yapilar
ve internal karotid arterlerin (ICA) distal segmentini tutan
steno-okllziv bir hastaliktir. Bu arterlerdeki darlik ve zamanla
gelisen okliizyon genellikle bilateral olmakla birlikte, nadiren
tek tarafli olarak gelisebilir (8). Etkilenme yavas gelistiginden
ince ve yogun kollateral vaskiler yapilar gelismektedir (20).
Hastaligin nedeni bilinmemekle beraber degisikliklerin
primitif internal karotid arterlerde ve sonrasinda posteriyor
serebral arterlerde embriyolojik dénemde basladigi ileri
strtlmektedir (12). Hastalik ilk olarak Takeuchi ve Shimizu
tarafindan 1957 yilinda Japonya'da tanimlanmistir (13, 21).
Daha once en ¢ok 10 yas altinda gorildiigu rapor edilmesine
karsin (17), yeni calismalarda en sik gorildiga pikin 45-49,
daha az oranda gorildiigu ikinci pikin 5-9 yaslar oldugu
bildirilmistir (20). Cocukluklarda genellikle gecici iskemik
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ataklar ile, eriskin yas grubunda ise intrakraniyal kanamaya
bagl semptomlar ile kendini gostermektedir (23).

Bu yazimizda nadir olarak gorulen ve ilk bulgusu intrakraniyal
kanama olan pediatrik yas grubu Moyamoya olgusu klinik ve
radyolojik bulgular ile sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Sekiz yasinda erkek hasta halsizlik, ytriimede glcliik, bayilma
ve kusma sikayetleri ile hastanemiz acil servisine basvur-
mus. Ozgecmisinde ve soygecmisinde 6zellik bulunmayan
olgunun, yapilan laboratuvar incelemelerinde; kan sayimi,
biyokimya, PT ve a PTT degerleri normaldi. Cekilen beyin
bilgisayarli tomografisinde (BT); korpus kallosum gévdesinde,
singulat gyrusa uzanimi bulunan hematom ile uyumlu hiper-
dens alan izlendi (Sekil 1). Ayrica anteriyor interhemisferik
fisstirde subaraknoid kanama vardi. Beyin manyetik rezonans
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goriuntulemede (MRG); korpus kallozumda ¢evresinde 6dem
alani bulunan T1A ve T2A sekanslarda hipointens akut siirecte
hematom saptandi. Sentrum semiovale diizeyinde, bilateral
frontal subkortikal beyaz cevherde kismen ensefalomalazik
degisiklik gosteren T2A ve FLAIR sekanslarda hiperintens glio-
tik alanlar saptandi. Beyin sapi cevresinde kollateral vaskdiler
yapilara ait yaygin, sinyalsiz tubuler yapilar dikkat cekti. Ayrica
her iki serebral hemisferde, FLAIR sekansta, sulkuslar arasinda
‘Ivy sign’ile uyumlu hiperintens gértiinimler izlendi (Sekil 2).
Bu bulgular ile Moyamoya hastaligindan siiphe duyulan has-
taya, taninin kesinlestirilmesi icin 64 dedektorli BT ile beyin
anjiyografisi yapildi. Cekilen Beyin BT anjiografik incelemede;
sol ICA intrakraniyal segmentinde kafa tabanindan itibaren
olusan okliizyon, sag ICAda tortiyozite ile birlikte orta kesi-
minde yer yer belirginlesen diizensiz daralmalar saptandi.

Sekil 1: Aksiyel beyin BT incelemesinde; korpus kallozum
yerlesimli hiperdens hematom izlenmektedir.
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Sag ICA'da kaverndz segmente kadar giderek artan daralma
izlenebilmekle birlikte bu diizeyin distalinden itibaren okllize
izlendi (Sekil 3A,B). Perimezensefalik sisternde milimetrik
kalinhkta kollateral damarlara ait damar aglan mevcuttu. Per-
foran dallar belirginlesmisti. Her iki vertebral arter ve baziller
arter dilate goriinimdeydi. Radyolojik bulgular Moyamoya
hastaligi ile uyumlu bulundu.

TARTISMA

Moyamoya etiyolojisi tam olarak bilinmeyen ve nadir goriilen
bir hastaliktir. En sik Japonya ve Kore'de gorilmekle birlikte
Ulkemizinde aralarinda bulundugu bircok tlkede rastlanmak-
tadir (1-3, 18). Erkek/kadin orani 1/1.8 olup, olgularin yaklasik

Sekil 2: Sentrum semiovale diizeyinden gecen aksiyel FLAIR
kesitinde; sulkuslar icinde “ivy sign” ile uyumlu hiperintens
gorinumler (oklar). Kesit alaninda perikallozal 6deme ait
hiperintens alanlar gortilmektedir.

Sekil 3. Beyin BT
anjiyografisinde;
aksiyel plandaki
gorintide (A);
perimezensefalik
sisternada moyamoya
damarlarina ait ince
yogun vaskdler
kollateral yapilar
izlenmektedir (oklar).
Koronal plandaki
gorinttde (B); sag
ICA bifurkasyondan
itibaren incelmis
(uzun oklar), sol iICA
ise proksimalden
itibaren okluizedir
(kisa oklar).
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%15’'inde aile hikayesi vardir (20). Bu nedenlerle etiyolojide
genetik faktorlerin roli oldugu dusunilmektedir. Ancak
neden olan gen heniiz saptanamamistir (16). Etiyolojide bazi
viral enfeksiyonlar suclanmakla birlikte heniiz tespit edilen
bir etken bulunamamistir (22). Ancak bu hastalarin beyin-
omurilik sivisinda artmis bulunan fibroblast biyime faktord,
vaskiiler endoteliyal bilyume faktori, trombosit kaynakli
blylume faktoru gibi bazi spesifik sitokinlerin patogenezde
rol oynadidi ileri siriilmektedir (16).

Hastalarda klinik bulgular olduk¢a degisken olabilir. Bas
agnisindan hipofizer yetmezlige, zeka geriliginden nébetlere
kadar oldukca genis bir yelpazede dagilan klinik tablo
gostermektedirler (5). ilk on yasta daha cok gecici iskemik
atak veya enfarkt ile ileri yaslarda ise intrakraniyal kanama
ile basvurmaktadirlar (20, 16). Cocuklarin %90'nda infarkt,
eriskinlerin  %88'inde kanama gorulmektedir (17). Bu
hastalarda artmis anevrizma insidansi subaraknoid kanamaya
yol acar (7). iskemik belirtilerin ortaya cikma nedeni gelisen
kollateral damarlarin yeterli olmamasidir (14). Komplet inme
daha ¢ok 5 yasin altindaki ¢ocuklarda ortaya c¢ikmakta ve
prognozun kétllugline isaret etmektedir. Hastaligin belirtileri
5 yasindan ve o6zellikle 2 yasindan 6nce basladiysa prognoz
oldukga kotudir (9). Olgumuzun baslangi¢c bulgusunun
intrakranial kanama olmasi ile literatiir bilgilerinden
ayrilmaktadir. Ancak beyin MRG tetkikinde, her iki serebral
hemisferde izledigimiz iskemik odaklar hastanin daha 6nce
iskemik atak gecirdigini gostermesine karsin, aile 6ykisu
bunu dogrulamamistir.

Bu hastaligin tanisinda kullanilan radyolojik modalitelerden
BT acil durumlarda kanama ve enfarkti saptayabilir. Moyamoya
hastaliginin tanisinda, arteriyografi nemlidir. Ancak anjiyog-
rafik yontemler sirasinda 6lime neden olabilecek iskemik
komplikasyon riski var oldugundan (4, 19) MR anjiyografi ilk
secenek olarak kullanilabilir (5). Beyin MRG ve MR anjiyografi
ise hastalik hakkinda daha detayli bilgiler vermektedirler (10,
18). MR kullaniminin artmasi ile birlikte semptomatik olmayan
veya minimal semptomatik hasta sayisinda artis saptamistir
(20). Beyin MRG’ de FLAIR ve kontrastli T1 agirlikh sekanslarda
serebral hemisferlerdeki beyin ylzeyi veya kortikal sulkuslar
boyunca yiiksek sinyal intensitesinin - kontrastlanmanin
izlenmesine “lvy sign” denir ( duvara tirmanarak blyuyen sar-
maslik) (11, 15). MRG’ deki bu bulgu, gorildigi hemisferdeki
azalmis serebrovaskdler rezervi yansitmaktadir (11). Olgu-
muzda bu bulgunun her iki serebral hemisferde olmasi, her
iki ICA'nin etkilenmesine bagl olarak serebrovaskiiler rezervin
bilateral azaldigini yansitmaktadir. Erken donemde stenotik
degisikliklerle parankimal iskemi anterior kesimdeyken, ileri
evrede iCA'ya paralel olarak posterior serebral arterdeki (PSA)
stenozun ilerlemesi sonucu parankimin posteriorunda da
iskemik degisiklikler gelisir. PSA okllizyonu nadiren bildiril-
mistir (5).

Moyamoya hastaliginin tedavisinde amac iskemik belirtileri
onlemek, kanama olasiligini en aza indirmektir. Ancak bilinen
hicbir tedavi hastaligin progresyonunu durduramamistir (1).
Medikal ve cerrahi tedavi uygulanir. Medikal tedavide steroid-

40

ler, antiagreganlar, antikonviilsifler ve kalsiyum kanal blokér-
leri gibi vazodilatorler kullanilir. Bu hastalikta cerrahi tedavi
ilk olarak 1970’li yillarda yapildi. Cerrahi tedavide amag beyin
perfiizyonunu artirmaktir. ilk olarak yiizeyel temporal arter ile
orta serebral arter anastomozu yapildi. Bu prosediir daha ¢ok
yetiskin hastalara uygulanmaktadir. Daha sonra encephalo-
myo-synangiosis ve encephalo-duro-arterio-synangiosis adi
verilen ve daha ¢ok ¢ocuk hastalara 6nerilen indirekt cerrahi
islemler gelistirildi (1, 20).

Sonug olarak her ne kadar ¢ocuk yas grubu Moyamoya
hastalarinda ilk bulgu enfarkt olarak bilinmesine karsin,
intrakraniyal kanama ilk bulgu olabilir. intrakraniyal kanama
ile gelen c¢ocuk hastalarin etiyolojilerinde Moyamoya
hastaliginin olabilecedi akilda tutulmahdir.
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