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SUMMARY
Moya Moya syndrome

Moya moya syndrome (MMS) is a rare cerebrovascular disor-
der caused by segmentary stenosis and occlusions of the small
vessels around the circle of Willis and distal branches of ca-
rotid arteries. The name of “moyamoya” means “puff of smo-
ke” in Japanese and describes the look of the tangle of tiny
vessels formed to compensate for the blockage. This disorder
may presented transient paresis, headache, epilepsy, dementi-
a, aphasia, ataxia and subarachnoid hemorrhage. Although
MMS is considered a disease of unknown etiology, infectious
and genetic causes have been blamed. In this article, we des-
cribed a 48 year-old woman who diagnosed as MMS after in-
vestigation for etiology of transient ischeamic attacks and epi-
leptic seizure. Also, clinical and radiological findings of this
case are discussed in the light of the literature.
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Moya moya sendromu (MMS) nadir bir beyin damar
hastaligt olup, karotid arterlerin u¢ dallarindaki anasto-
mozlarda segmental daralma ve tikanmalarin olmasi ile
sekillenen bir hastaliktir (1. Hastalik, gegici veya tek-
rarlayict hemiparezi, bas agrisi, konviilsiyon, nistagmus,
demans, afazi, ataksi ve subaraknoid kanama gibi bul-
gularla ortaya cikar @, Bu yazida, epileptik nbet ve
gecici iskemik ataklar ile arastirilirken MMS tanisina
ulagilan 48 yasindaki kadin hasta ve onun klinik ve rad-
yolojik bulgulart sunulmustur.
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Oncesinde saglikli, 48 yaginda kadin acil poliklinigimize, sag
kolda kasilma sonrasi tiim viicutta kasilma ve ¢irpinmanin ol-
dugu yaklagik 1 dakika siiren bir biling kayb1 atagi nedeniyle
getirildi. Hastanin soy ge¢misinde her hangi bir 6zellik sap-
tanmadi. Oykiisiinden son 2 yil igerisinde toplam 3 kez olan
ve yaklasik 24 saat siiriip kendiliginden diizelen sag hemipara-
zi ataklar1 oldugu 6grenildi. Norolojik muayenesi normal si1-

nirlar igerisinde saptanan hastanin elektroansefalografi (EEG)
incelemesinde sol temporal bolgede diken dalga aktivitesi iz-
lendi. Kontrastli kraniyal manyetik rezonans goriintiilemede
ise; solda belirgin periventrikiiler beyaz cevherde ¢ok sayida
milimetrik boyutlu, yer yer birlesme egilimi gosteren FLAIR
(fluid-attenuated inversion-recovery) ve T2 Kesitlerde hiperin-
tens goriilen iskemik odaklar izlendi. Ayrica, aksiyel kesitler-
de sag hemisferde belirgin anormal vaskiiler anastomozlarin
varlhig dikkati ¢ekti (Resim 1). Bunun iizerine yapilan serebral
anjiografide ise, sol internal karotid arterin supraklenoid ve in-
trakavernoz segmentlerinde ¢aplarda belirgin azalma ve sag
internal karotid arterin distal anastomotik dallarinda belirgin
artigla karakterize duman goriintiisii izlendi (Resim 2).

Bu bulgular temelinde hastaya moya moya sendromu (MMS)
tanis1 kondu. Ikincil jenaralize tonik-klonik nobet oykiisii ve
EEG bulgular1 zemininde hastaya antiepileptik olarak karba-
mazepin 800 mg/giin tedavisi ve gecici iskemik ataklarmna yo-
nelik dipiradamol 150 mg/giin ile asetil salisilik asit 300 mg/
giin tedavisi diizenlendi. Poliklinigimizce bir yildir takibi siir-
diiriilen hastada norolojik agidan kétiilesme izlenmedi.

Resim 1. Kraniyal MRG’de aksiyal FLAIR Kkesitte sag serebral
hemisferde olusmus yaygin kapiler anastomozlar izlenmektedir.
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Resim 2. (A) Anjiografide, anterior-posterior kesitte sag internal karotis arterde ince ve kiiciik kapiler dallanma ve anastomozlar nedeniyle
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tipik ‘duman’ goriiniimii izlenmektedir. (B) Lateral kesitte, sol karotis internada supraklinoid diizeyinde yetersiz dolus izlenmektedir.

TARTISMA

Moya moya sendromu (MMS) internal karotid arterlerin
uc¢ kisimlart ve onlarin beyindeki ana terminal dallarinin
ilerleyici daralma ve tikanmasi ile karakterize nadir bir
hastaliktir (D, Sendrom genellikle anterior serebral dola-
sim1 etkiler (). Moya moya Japonca bir kelime olup, si-
gara dumant anlamia gelmekte ve olusan ince damar
agini kastetmektedir. Bu durum cok sayida ince damar-
sal yapilar ve arteriyel bloga kars1 beyin kan akimi de-
vamliligin saglamak iizere olusmus alternatif damar ag-
lariin sonucu olarak ortaya ¢ikmaktadir ). MMS hem
cocuklarda hem eriskinlerde goriilebilir. En ¢ok ilk ve
liciincii dekadlarda ortaya ¢ikar 9. Kadin/erkek orani
1/1.8’tir (5). MMS nin etiyolojisi tam olarak aydinlatila-
mamasina ragmen, bazi infeksiyoz ve genetik nedenler
suglanmigtir 4, Bir ¢calismada, 6. kromozom iizerindeki
D6S441 bolgesi ile hastalik arasinda bir iligki olabilece-
i vurgulanmugtir 0, Infeksiyoz ajanlardan ise Cytome-
galovirus ve Ebstein-Barre viriis ile iligkisini gosteren
baz1 galigmalar mevcuttur (7). Ayrica, MMS nin Sturge-
Weber sendromu, norofibromatozis, Down sendromu,
fibromuskiiler displazi, Fankoni anemisi ile birlikteligi-
ne de rastlamlmaktadir 84, MMS nin tanis1 radyolojik
olarak konur. On ve orta serebral dolagim arasindaki ok-
liizyonlara bagli kollateral olusumunun, serebral anji-
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yografi ile gosterilmesi tanida altin standardi olusturur
©), MMS nin kesin bir tedavisi yoktur. Medikal tedavi-
de steroidler, antikoagiilanlar, antiagreganlar ve vazodi-
latatorler kullanilmig olup etkinligi tartigmalidir (10),
Yiizeyel temporal arter ile orta serebral arter arasinda
anastomoz olusturulmasi gibi cerrahi tedaviler ise, ozel-
likle ilerleyici norolojik bulgulari olan veya intrakranyal
kanamast olan olgularda tercih edilebilmektedir (51D,
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