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ERISKIN YASTA TRANSIENT ISKEMIK ATAK BULGULARI ILE
SEYREDEN MOYAMOYA HASTALIGI OLGUSU

Canan AYKUT(1), Seving AKTAN(2)

Moyamoya hastalif1, .bilateral internal karotid arterlerde daralma ve intrakranial dolagimin kollateralizasyonu ile
karakterize, nadir goriilen, kronik progresif bir damar hastaligidir. Klinik olarak hemoraji, infarkt, Transient Iskemik
Atak (TiA), epilepsi goriilmektedir. Cocukluk cagndi TiA ve epilepsi goriiliirken, erigkinierde genellikle hemoraji tab-
losu ile ortaya ctkmaktadir. Bu yazida, TIA Gykiisii ve serebral iskemi bulgulari olan, karotid anjiyiogrami Moyamoya
hastaligt ile wyumlu, 33 yasinda kadin hasta bildirildi. Bilgisayarh beyin tomografisi ve magnetik rezonans
goriintiileme incelemelerinde bilteral subkortikal "watershed"” infarktlar saptandi. Son literatiir gbzden gegirilerek, Mo-

yamoya hastahig: tam kriterleri tartisildi.

MOYAMOYA DISEASE IN AN ADULT WITH TRANSIENT ISCHEMIC ATTACK FINDINGS

Moyamoya disease is an unusual vascular disorder high ligihted by progressive bilateral internal carotid ar-
tery occlusion and collateralization of intracranial blood flow. The clinical manifestations of Moyamoya disease
are hemorrhage, infarction, Transient Ischemic Attack (TIA) and epilepsy. Hemorrhage tends to occur in the
adult group while TIA and epilepsy are seen in children. We report a 33 year-old woman who had a history of
TIA and present cerebral ischemic deficits. Carotid angiograms demonstrated the evolution of Moyamoya di-
sease. Cerebral computed tomography and magnetic resonance imaging revealed bilateral subcortical "wa-

tershed" infarctions. The diagnostic criteria of Moyamoya disaesa is discussed in the light of recent literature.

Moyamoya hastali1, nedeni bilinmeyen, internal
karotid arterlerin distalinde daralma ile baglayan,
kronik progresif intraserebral bir damar hastahigidir
(6,7). Lentikulositriat ve leptomeningeal arterlerin

eniglemesi sonucu bazal bolgede, Willis po-
igonunun distalinde tipik telenjiektatik damar aga
goriiniimii ortaya glkar&],). Japonlar taafindan, bu
goriintime, sigara dumaninina benzedigi i¢in "Mo-
yamoya" adi verilmigtir(6).Tanis1 Kkarotid ar-
teriogramlarda, Moyamoya damarlarimin goriilmesi
ile konur(6). . 4

Cocukluk ¢aginda Transient Iskemik atak (TIA)
ve epilepsi bulgulan ile seyreden Moyamoya has-
taligl erigkinlerde genellikle intraserebral hemoraji
tabgsu ile ortaya ¢itkmaktadir(5,6). Bu yazida, TIA
Oykiisii ve serebral infarkt bulgularnn olup, Mo-
yamoya hastalig1 tanis1 konulan erigkin bir hasta bil-
dirilmigtir.

OLGU

Eyliil. 1989 tarihinde; otuziig yasinda, kadin hasta,

bilin¢ bulanikhigy ve sag hemiparezi bulgulan ile

Noroloji Anabilim Dali'na bagvurdu. Oykustinde 6
;%1 once sag hemiparezi ataklar gecirdigi 6grenildi.

orolojik incelemesinde, hasta uykuya eg'i%imli ve
disorienteydi; sag homonim hemianopi, sag he-
miparezi ve motor afazi saptandi. Hemogram ve
idrar incelemesinde; karaciger fonksiyon testlerinde;
bobrek fonksiyon testlerinde; kan lipid frak-
siyonlarinda patoloji saf)tanmadl. Kollagen doku ve
hiperviskozite incelemeleri normaldi. Beyin omurilik
sivis1 bulgulari normal simirlardaydi. Bilgisayarh
Beyin Tomografisi (BBT) incelemesinde iki tarafls,
solda daha genis olmak tizere anterior "watershed"
alanda infarkt ve multipl subkortikal kiiciik infartlar
saptand1 (sekil 1). Magnetik Rezonans (MR)
oriintiileme incelemesi T bulgulan ile téyurm
uydu (sekil 2). Ug sistem serebral anjiyografide, iki
tarafli internal karotid arterin supraklinoid
boliimiinde daralma ve bazal bolgede telenjiektatik

damar a1 goriildii (sekil 3).
TARTISMA

Serebral anjiyografi ile tanis1 konulan Moyamoya
hastaligi, iki tarafli, internal karotid arterlerin dis-
talinde, 6n ve orta serebral arterlerin proksimal
boliimlerinde daralma, tikanma ve bazalde anormal
damar ag ile karakterizedir. Ilk kez 1957'de Japonlar
tarafindan tamimlannmuishr; o zamandan beri
diinyanin diger bolgelerinden de olmak tizere 2000'e
yakin hasta bildirilmigtir(6). Genellikle cocuklarda
ve kadinlarda goriiliir(6). Nedeni tam olarak bi-
linmemektedir. Genetik ve immunolojik in-
celemelerde BW46, BW54 ve AW24 HLA tiplerine
daha sik rastlanmis; DNA ve NK hiicre antikorlar
saptanmugtir (3,6). Baz1 enfeksiyon (tiiberkiiloz me-
nenjit, leptospirosis), hemotolojik (sickle cell anemi,
Fanconi anemisi, Ha%eman, faktor eksikligi), kon-
nektif doku, genetik (Down sendromu) hastaliklarla
birlikte olan Moyamoya hastaligi olgular bil-
dirilmistir(6,7). Hispatolojik incelemelerde, arter ve
venlerde intimal fibroz ka{lnlagma, intimada lipid bi-
rikimi saptanmistir(4,6,7). On cevresinde ve bazi ol-

larda pial membranda ince damarlanmalar
gortlmiistiir(4,6). Liptomeningeal damarlar in-
celendiginde, yeni damarlanmalarmn olmadigi; va-
rolan kollateral damarlarin genislemis oldugu sap-
tanmistir(4,6). Inflamasyona ya da vaskulite bagh
degisikler  gosterilememistir. Moyamoya  has-
taligindaki histopatolojik degisiklikler hemodinamik
degisikliklere ~ bagh  olup,  bir  ozelliklik
tasimamaktadir.

Moyamoya hastaligi, olusturdugu klinik tabloya
gore 4 grupta incelenebilir. Bunlarmm gorilme
sikhigina gore: 1. hemorajik tipi (%32.9); 2. infakt tipi
(%21.7); 3. TIA tipi (%205); 4. epileptik tipi
(%11.9)'dir(7). Cocuklarda, kalateral dolasimin hizh
gelisebilmesi nedeniyle TIA ve epilepsi daha sik
goriliir(6,7). Hemodinamik calismalarda,
gocuklarda, erigkinlere gore, bolgesel serebral kan

(1) Marmara Univ. Tip. Fak. Noroloji Ana bilim Dali Uzmanhk ég'rencisi
(2) Marmara Univ. Tip. Fak. Noroloji Ana bilim Dali Dogenti
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akimi belirgin olarak artmis bulunmustur(5).
Erigkinlerde, kollateral dolasimin hizhh gelismemesi,
damar  kalibrasyonunun  azalmasi ve se-
udoanevrizmatik degigimler sonucunda subkortikal,
"watershed" alanlarda infarktlar; subaraknoid ve
subdural kanamalar goriiliir(2,6,7). Burada sunulan
33 yagindaki kadin hastanin, eriskinlerde daha nadir
goriilen TIA Oykiisii olup; serebral iskemi bulgular
vardir.

Moyamoya hastalig: tarus, serebral anjiyografi ile
konmaktadir wve tam  kriterleri Tablo 1'de
Ozetlenmigtir. Diger tam1 yontemleri iginde BBT ve

TABLO I: Moyamoya hastahg) tan kriterleri.

1. KLINIK BULGULAR:

MR goriintiileme teknikleri ile heriki hemisferde, 6n
ve orta serebral arterlerin "watershed" alanlarinda,
ayrica subkortikal bolgede, multipl infarktlar
gosterilebilir(1,6).  Takahashi,  bazal anglia
cevresinde, kontrast tutan, kivrimli, artrmus kollateral
dolagimla uyumlu bulgular tanimlamistir(7).

Erken yasta goriilen serebrovaskiiler olaylarda,
etyolojinin belirlenemedi‘gi durumlarda anjiyografi
onemli bir tam yontemidir. Nadir gorilmekle bir-
likte, anjiyografi ile tanisi konulan Moyamoya has-
talig1 ayiricl tamida disiintilmelidir.

* Herhangi bir yasta ortaya gikabilir; %enellikle genglerde ve kadinlarda goriiliir.

* Belirtiler asemptomatik ile agir néro

ojik defisit arasinda degisir.

* Cocuklarda iskemik belirtiler; eriskinlerde hernoraf'i daha sik goriiliir.
* Cocuklarda hemiparezi, monoparezi, duyu bozukluklari, basagrisi, konvulsiyonlar epizodik olarak
gortilebilir. Mental bozukluk ve kalici nérolojik defisit de olabilir. Hemoraiji genillikle ge¢ donemde

ortaya cikar.

*Erigkinde subaraknoid, intraventrikiiler, intraserebral hemoraji geligebilir. Belirti ve bulgular

genellikle kalic1 ve agir seyreder.

2. ANJIYOGRAFI BULGULARI TEMEL TANI KRITERIDIR. BULGULAR:
* Intrakranial internal karotid arterlerin distal boliimiinde ve 6n ve orta serebral arterlerin proksimal

boltimlerinde daralma ve tikanmalar,
* Komsulugunda arterial fazda anormal damar agy,
* Bu bulgularin iki tarafh olmasi.

3. ETYOLOJISI BILINMEMEKTEDIR; BAZI HASTALIKLARLA BIRLIKTE OLABILIR.

4, HISTOPATOLOJIK BULGULAR:

* Internal karotid arterde intimal kalinlagma ve bilateral daralma; bazen kalinlasmus intimada lipid

birikimi,

* On, orta ve posterior serebral arterlerde internal elastik laminanin fibréz kalinlasmasi ve genislemesi

sonucu daralma,
* Willis poligonu cevresinde ince damarlar,
* Bazen pial membranda ince damar ag.

Sekil 1: Hastanin BBT incelemesinde, iki tarafli, solda daha genis olmak iizere anterior "watershed" alan-

larda infarktlar ve subkortikal multipl kiigiik hipodens alanlar goriilmektedir.



Sekil 2: Koronal MR goriintiileme (spin eko goriintiisii) kesitinde subkortikal "watershed" alanlarda

hiperintens alanlar iskemi ile uyumludur.

A

Sekil 3: Sag (A) ve sol (B) karotid arteriyogramlarin lateral goriintiilerinde bilateral internal karotid

arterin supraklinoid boliimiinde daralma ve bazal bolgede

goriilmektedi.
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