
233 

ERİşKİN YAŞTA TRANSİENT İSKEMİK ATı\K BULGULARI İLE 
SEYREDEN MOYAMOYA HASTALIGI OLGUSU 

Canan AYKUTO), Sevinç AKTAN(2) 

Moyamoya hastalığı , .bilateral internal karolid arterlerde daralma ve intrakranial dolaşımın kollateralizasyonu ile 
karakterize, nadir görülen, kronik progresif bir damar hastalığıdır. Klinik olarak hemoraji, infarkt, Transient Iskemik 
Atak (TİA), epilepsi görülmektedir. Çocukluk çağndı TİA ve epilepsi görülürken, erişkinlerde genellikle hemoraji tab­
losu ile ortaya çıkmaktadır. Bu yazıda, TIA öyküsü ve serebral iskemi bulguları olan, karolid anjiyiogramı Moyamoya 
hastalığı ile uyumlu, 33 yaşında kadın hasta bildirildi. Bilgisayarlı beyin tomografisi ve magnetik rezonans 
görüntülerne incelemelerinde bilteral subkortikal "watershed" infarktlar saptandı. Son literatür gözden geçirilerek, Mo-
yamoya hastalığı tanı kriterleri tartışıldı. ' 

MOY AMOY A DISEASE IN AN ADULT WITH TRANSIENT ISCHEMIC A TTACK FINDINGS 
Moyamoya disease is an unusual vaseular disorder high Iigihted by p'rogressive bilateral internal earotid ar­

tery oeclusion and eollateralization of intraeranial blood Ilow. The clinical manifestations of Moyamoya disease 
are hemorrhage, infarction, Transient Isehemic Attaek (TIA) and epilepsy. Hemorrhage tends to o'eeur in the 
adult group while TIA and epilepsy are see n in children. We report a 33 year-old woman who had a history of 
TIA and present eerebral isehemic delicits. Carotid angiograms demonstrated the evolution of Moyamoya di­
sease. Cerebral eomputed tomography and magnetie resonance imaging revealed bilateral subeortical "wa­
tershed" infaretions. The diagnostic eriteria of Moyamoya disaesa 'is diseussed in the Iight of reeent Iiterature. 

Moyamoya hastalığı, nedeni bilinmeyen, internal 
karotid arterlerin distalinde daralma ile başlayan, 
kronik progresif intraserebral bir ,damar hastalıgıdır 
(6,7). Lentilmlositriat ve leptomeningeal arterlerin 
genişlemesi sonucu bazal bölgede, Willis po­
figonunun distalinde tipik telenjiektatik damar ağı 
görünümü ortaya çıkar(6,7,) . Japonlar taafından, bu 
görünüme, sigara dumanınına benzediği için "Mo­
yamoya" adı verilmiştir(6).Tanısı karotid ar­
teriogramlarda, Moyamoya damarlarının görülmesi 
ile konur(6). 

Çocukluk çağında Transient İskemik atak (TİA) 
ve epilepsi bulguları ile seyreden Moyamoya has­
talığı erışkinlerde genellikle intraserebral hemorilji 
tablosu ile ortaya çıkmaktadır(5,6). Bu yazıda, TIA 
öyküsü ve serebral infarkt bulguları olup, Mo­
yamoya hastalığı tanısı konulan erişkin bir hasta bil­
dirilmiştir. 

OLGU 

Eyıü1.1989 tarihinde; otuzüç yaşında, kadın hasta, 
bilinç bulanıklığı ve sağ hemıparezi .bulguları ile , 
Nöroloji Anabilim Dalı'na başvurdu. Oyküsünde 6 
ay önce sağ hemiparezi atakları geçirdiği öğrenildi. 
Nörolojik incelemesinde, hasta uykuya eğilimli ve 
disorienteydi; sağ homonim hemianopi, sağ he­
miparezi ve motor afazi saptandı. Hemogram ve 
idrar incelemesinde; karaciğer fonksiyon testlerinde; 
böbrek fonksiyon testlerinde; kan lipid frak­
siyonlarında patoloji saptanmadı. Kollagen doku ve 
hiperviskozite incelemeleri normaldi. Beyin omurilik 
sıvısı bulguları normal sınırlardaydı. Bilgisayarlı 
Beyin Tomografisi (BBT) incelemesinde iki taraflı, 
solda daha geniş olmak üzere anterior "watershed" 
alanda infarkt ve multipl subkortikal küçük infartlar 
saptandı (şekil 1). Magnetik Rezonans (MR) 
görüntülerne inç.elemesi B13T bulguları ile uyum­
Iuydu (şekil 2). Uç sistem serebral anjiyografide, iki 
taraflı internal karotid arterın supraklinoid 
bölümünde daralma ve bazal bölgede telenjiektatik 

(1) Marmara Üniv. Tıp. Fak. Nöroloji Ana bilim Dalı Uzmanlık Öğrencisi 

(2) Marmara Üniv. Tıp. Fak. Nöraloji Ana bilim Dalı Doçenti 

damar ağı görüldü (şekil 3). 

TARTIŞMA 

Serebral anjiyografi ile tanısı konulan Moyamoya 
hastalığı, iki taraflı, internal karotid arterlerin dis­
talinde, ön ve orta serebral arterlerin proksimal 
bölümlerinde daralma, tıkan~a ve bazalde anormal 
damar ağı ile karakterizedir. Ilk kez 1957'de Japonlar 
tarafından tanımlanmıştır; o zamandan beri 
dünyanın diğer bölgelerinden de olmak üzere 2000'e 
yakın hasta bildiriImiştir(6). Genellikle çocuklarda 
ve kadınlarda görüıür(6). Nedeni tam olarak bi­
linmemektedir. Genetik ' ve irnmunolojik in­
celemelerde BW46, BW54 ve AW24 HLA tiplerine 
daha sık rastlanmış; DNA ve NK hücre antikorları 
saptanmıştır (3,6). Bazı enfeksiyon (tüberküloz me­
nenjit, leptospirosis), hemotoloJik (sickle cell anemi, 
Fanconi anemisi, Hageman. faktor eksikliği), kon­
nektif doku, genetik (Down sendromu) hastalıklarla 
birlikte olan Moyamoya hastalığı olguları bil­
dirilrniştir(6,7). Hispatolojik incelemelerde, arter ve 
venIerde intimal fibroz kalıDlaşma, intimada lipid bi­
rikimi saptanmıştır(4,6,7). On çevresinde ve bazı ol­
gularda pial membranda ince damarlanmalar 
görülmüştür(4,6). Liptomeningeal damarlar in­
celendiğinde, yeni damarlanmaların olmadığı; va­
rolan kollatera~ damarların genişlemiş olduğu sap,­
tanmıştır(4,6). Inflamasyona ya da vaskulite baglı 
değişikler gösterilernemiştir. Moyamoya has­
talığındaki histopatolojik değişiklikler hemodinamik 
değişikliklere bağlı olup, bir özelliklik 
taşımamaktadır. 

Moyamoya hastalığı, oluşturduğu klinik tabloya 
göre 4 grupta incelenebilir. Bunların görülme 
sıklığına göre: 1. hemorajik tipi (%32.9); 2. infakt tipi 
(%21.7); 3. TIA tipi (%20.5); 4. epileptik tipi 
(% 11.9)'dir(7). Çocuk1arda,. kalateral dolaşımın hızlı 
gelişebilmesi nedeniyle TIA ve epilepsi daha sık 
görüıür(6,7). Hemodinamik çalışmalarda, 
çocuklarda, erişkinlere göre, bölgesel serebral kan 
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akımı belirgin olarak artmış bulunmuştur(5) . 
Erişkinlerde, kollateral dolaşımın hızlı gelişmemesi, 
damar kalibrasyonunun azalması ve pse­
udoanevrizmatik değişimler sonucunda subkortlkal, 
"watershed" alanlarda infarktlar; subaraknoid ve 
subdural kanamalar görüıür(2,6,7). Burada sunulan 
33 yaşınd~ki kadın hastanın, erişkinlerde daha nadir 
görülen TIA öyküsü olup; serebral iskemi bulguları 
vardır . 

Moyamoya hastalığı tanısı , serebral anjiyografi ile 
konmaktadır ve tanı . kriterleri Tablo 1 'de 
özetlenmiştir. Diğer tanı yöntemleri içinde BBT ve 

TABLO i : Moyamoya hastalığı tanı kriterleri. 

1. KLİNİK BULGULAR: 

MR görüntülerne teknikleri ile heriki hemisferde, ön 
ve orta serebral arterlerin "watershed" alanlarında, 
ayrıca subkortikal bölgede, multipl infarktlar 
gösterilebilir(1,6). Takanashi, bazal ganglia 
çevresinde, kontrast tutan, kıvrımlı, artmış koUateral 
dolaşımla uyumlu bulgular tanımlamıştır(7) : 

Erken yaşta görülen serebrovasküler olaylarda, 
etyolojinin belirlenemediği durumlarda anjiyografi 
önemli bir tanı yöntemidir. Nadir görülmekle bir­
likte, anjiyografi ile ta nıs ı konulan Moyamoya has­
talığı ayırıcı tanıda düşünülmelidir. 

* Herhangi bir yaşta ortaya çıkabilir; genellikle ı,ı;ençlerde ve kadınlarda görülür. 
* Belirtiler asemptomatik ile ağır nörolojik defisıt arasında değişir. 
* Çocuklarda iskemik belirtiler; erişkinlerde hemoraji daha SıK görülür. 
* Çocuklarda hemiparezi, monoparezi, duyu bozuklukları, başağrısı, konvulsiyonlar epizodik olarak 

görülebilir. Mental bozukluk ve kalıc ı nörolojik defisit de olabilir. Hemoraji genillikle geç dönemde 
ortaya çıkar. 

*Erişkinde subaraknoid, intraventriküler, intraserebral hemoraji gelişebilir. Belirti ve bulgular 
genellikle kalıcı ve ağır seyreder. 

2 .. ANJİYOGRAFİ BULGULARI TEMEL TANI KRİTERİDİR. BULGULAR: 
* Intrakranial internal karotid arterlerin distal bölümünde ve ön ve orta serebral arterlerin proksimal 

bölümlerinde daralma ve tıkanmalar, 
* Komşuluğunda arterial fazda anormal damar ağı, 
* Bu bulguların iki taraflı olması. 

3. ETYOLOJİ sİ BİLİNMEMEKTEDİR; BAZI HAsT ALIKLARLA BİRLİKTE OLABİLİR. 

4 .. HİsTOPATOLOJİK BULGULAR: 
* Internal karotid arterde intimal kalınlaşma ve bilateral daralma; bazen kalınlaşmış intimada lipid 

qirikimi, 
* On, orta ve posterior serebral arterlerde internal elastik laminanın fibröz kalınlaşması ve genişlemesi 

sonucu daralma, 
* Willis poligonu çevresinde ince damarlar, 
* Bazen pial membranda ince damar ağı. 

Şekil 1: Hastanın BBT incelemesinde, iki taraflı, soldadaha geniş olmak üzere anterior "watershed" alan­
larda infarktlar ve subkortikal multipi küçük hipodens alanlar görülmektedir. 
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Şekil 2: Koronal MR görüntülerne (spin eko görüntüsü) kesitinde subkortikal "watershed" alanlarda 
hiperintens alanlar iskemi ile uyumludur. 

A B 

Şekil 3: Sağ (A) ve sol (B) karotid arteriyogramların lateral görüntülerinde bilateral internal karotid 
arterın suprak1inoid bölümünde daralma ve bazal bölgede Moyamoya tipi telenjiektatik damar ağı 
görülmektedi. 
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