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OLGU SUNUMU CASE REPORT

BASLANGIC BULGUSU KOREIFORM HAREKET BOZUKLUGU OLAN MOYAMOYA HASTALIGI
Ayca OZKUL, Cengiz TATAROGLU, Ali AKYOL, Eylem TELLIi TURGUT

Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Aydin

OZET

Moyamoya hastaligt (MMH), gecici iskemik atak, nobet ve inme gibi cesitli norolojik tablolara yol agabilir. Pulmoner
tiiberkiiloz 6ykiisii olan 15 yaginda erkek Moyamoya hastamizin, baglangic ve tek bulgusu koreiform hareket bozuklugu
olmasi nedeniyle sunulmasi uygun gortilmiisttir.

Kranial T2 agirlikli MR goriintiilerinde bilateral subkortikal beyaz cevherde hiperintens lezyonlar saptanan hastamizin
bazal gangliyonunda lezyon izlenmemistirr MMH tanisi serebral MR anjiyografi ile konulmustur. Revaskiilarizasyon
cerrahisi onerilmis; ancak hasta haloperidol (10mg/ giin) tedavisini tercih etmistir. izlemede, koreiform hareketlerinin bu
tedavi ile azaldig: goriilmiistir. MMH istemsiz hareketlerin ayiric: tanusinda yer almalidir. Olgumuz, bazal gangliyonda
iskemik lezyon saptanmasa da, MMH'nin ilk ve tek bulgu olarak koreiform istemsiz hareketlerle baglayabilecegini
desteklemektedir.

Anahtar Sozciikler: Istemsiz hareketler, Moyamoya hastaligy, tiiberkiiloz, bazal gangliyon, korea

MOYAMOYA DISEASE PRESENTING WITH CHOREIFORM INVOLUNTARY MOVEMENTS
AS AN INITIAL SYMPTOM

SUMMARY

Moyamoya disease (MMD) is known to produce variable neurological symptoms such as transient ischemic attack,
seizure and stroke. We report here a 15 year-old boy who had a history of pulmonary tuberculosis with Moyamoya
disease whose initial and unique symptom was choreiform involuntary movements. Although there were hyperintense
lesions in bilateral subcortical white matter in cranial T2-weighted Magnetic Resonance Imaging (MRI), no lesions in
basal ganglia could be detected. The diagnosis of MMD was established by cerebral magnetic resonance angiography.
Revascularization surgery was recommended, but he preferred to have haloperidol (10mg/day) medication, which
reduced the choreiform movements. MMD should be included in the differential diagnosis of involuntary movements.
This case suggests that although no ischemic lesions in basal ganglia were seen in the cranial MRI, Moyamoya disease
may present with choreiform involuntary movements as an initial and unique manifestation.
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GIRiS

Moyamoya hastaligit (MMH), internal karotid
arter terminal bolimii bilateral stenozu veya
okltizyonu ve anormal vaskiiler dagilima dair
anjiografik bulgular ile karakterize olan nadir
bir hastaliktir (1). Etiyolojide herediter faktorler
yer almakla birlikte, olgularin ¢ogu sporadiktir.
MMH, Down sendromu, neonatal anoksi, travma,
norofibromatozis, tiiberkiiloz, leptospirozis
fibromuskular displazi, Marphan sendromu,
psodoksantoma elastikum, serebral dissekan ve
sakkuler anevrizmalar, beyin timori ve talasemi,
orak hiicreli anemi gibi hematolojik hastaliklarla
iligkilendirilmistir (2).

Norolojik bulgular cesitli olup, damarsal
patolojik degisimlere bagl gelisen serebrovaskiiler
olaylarla ilgilidir. Ilk bulgu siklikla gegici iskemik
atak, serebral infarkt, intrakranial hemoraji olup

nobetler de gorilebilir (1). Korea da MMH'nin
nadir bir bulgusu olarak literatiirde bildirilmistir
(3/4). Tiiberkiiloz 6ykiisii bulunan, baglangic ve
tek bulgusu koreiform hareket bozuklugu olan
bir MMH olgumuzun, nadir olmas: dolayisiyla
sunulmast uygun gorilmiistiir.

OLGU

15 yasinda erkek hasta noroloji poliklinigimize
sag elinde iki ay 6nce ortaya ¢ikan diizensiz, aritmik
istemsiz hareketler sikayeti ile bagvurmustur. Hasta
sag elini diizgiin kullanamamaktan yakinmigtir.
Hastanin bu istemsiz hareketleri son ti¢ aydir
sag bacaginda da olmaya baglamistir. Hastamizin
0zgeg¢misinde 10 yil once gegirilmis pulmoner
tiiberkiiloz Oykiisti vardir. Soygecmisinde bir
ozellik yoktur.

Norolojik muayenede sag tist ve alt ekstremitede
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koreiform hareketler izlenmistir. Yiiriiyiis normal
degerlendirilirken, hastanin sag elindeki istemsiz
hareketler yazi yazmasimi etkilemekteydi.
Kognitif fonksiyonlar ve kranial sinirler normal
degerlendirilmistir. Serebellar etkilenme bulgular1
izlenmemistir. Tonus, kas glicii, derin tendon
refleksleri ve duyu muayenesi normaldir.
Goz muayenesinde Kayser-Fleischer halkas:
goriilmemistir.

Hemogram, biyokimya ve sedimentasyon gibi
rutin laboratuvar testleri normal saptanmustir.
Benzer sekilde seruloplazmin, ACE, 24 saatlik
idrar bakir ve kalsiyum, antintiklear antikor,
immunglobulinler, kompleman 3 ve 4 serum
seviyeleri normal smurlardadir. Taze seyreltilmis
periferik yaymada akantosit goriilmemistir. Vaskiilit
yoniiyle Brusella, Borrelia, sitomegalovirus,
Epstein-Barr virus ve sfilize dair serolojik testler ve
antitrombin III, protein S, ve protein C seviyeleri
normal saptanmugtir. Elektrokardiyografi, toraks
bilgisayarli tomografi (BT) normaldir. Hastamizin
ayni zamanda BOS bulgularinda da patolojik deger
saptanmamustir. Ancak istenen tiiberkiiloz deri
testi pozitif (16mm) degerlendirilmistir.

Kranial MRI'da bilateral subkortikal beyaz
cevherde hiperintens lezyonlar izlenmistir (Sekil
1). Serebral MR anjiografide bilateral karotid
internada okliizyon ve anterior ve orta serebral
arterlerde multisegmental okliizyonlar ile birlikte
MMH'’ y1 destekleyen kollateral vaskiiler yapilar
izlenmigtir (Sekil 2).

Sekil 1. Kranial MRI T2 kesitlerde bilateral subkortikal
hiperintens lezyonlar.
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Sekil 2. Kranial MRA’da bilateral internal karotid
arter okliizyonu ve MMH lehine kollateral vaskiiler
degisiklikler.

Hastamizin 6nerilen revaskularizasyon cerrahisini
kabul etmemesi tizerine haloperidol (10mg/gtin)
baglanilmistir. Bir ay sonraki poliklinik kontroltinde
hastanin sikayetlerinin bu tedavi ile kontrol altina
alindig goriilmiigtiir.

TARTISMA

MMH nadir goriilen ve etiyolojisi net olmayan

bir kronik serebral vaskiilopatidir. Baslangig
tipik olarak ¢ocukluk caginda veya erken erigkin
yaslarda olup prognoz degiskendir. Siklikla
baglangi¢ bulgular: serebral arterial patolojiye bagh
gelisen GIA, serebral infarkt, intrakranial hemoraji
olabilecegi gibi, nadiren korea da gortilebilir
(3,4). Literattirde 81 MMH'mun yer aldig: bir seride
sadece 2 olguda korea bildirilmistir (5).
Korea patofizyolojisi siklikla striatum veya
subtalamik ¢ekirdek patolojileri ile iliskilendiril
mektedir(6). Cesitli veriler bazal gangliyon dist
alanlarin korea patolojisinde yer alabilecegi
ihtimalini desteklemektedir. Nadir goriilen
bu klinik tablonun kesin dogasi net degildir.
Ancak bazal gangliyon, korteks, subkortikal
beyaz cevher, talamus ve subtalamik g¢ekirdek
iskemik disfonksiyonlar1 birgok istemsiz hareket
alt tiplerinin gelisimine neden olabilmektedir (7-
8). Bizim olgumuzda kranial MRG’de striatum
veya subtalamik ¢ekirdeklerde herhangi bir lezyon
saptanmamuigstir. Bununla beraber MMH'nin
bazal gangliyon ve talamokortikal devrelerinde
kan akimini olumsuz etkilemesine bagli olarak
koreiform hareketler gelismis olabilir.



Baslangi¢ Bulgusu Koreiform Hareket Bozuklugu Olan Moyamoya Hastalig

Korea tedavisi hastaligin patofizyolojisine
baghdir. Halloperidol, pimozid ve benzodiazepine,
fenitoin, karbamazepin, valproik asid gibi
antiepileptikler en sik kullanilan ajanlardir.
MMH’da ilerleyici okliisif vaskulopati tablosu
olduguicinbu ajanlarin kesin tedavi olamayacagina
dair kan1 mevcut olup, literatiirde bypass cerrahisi
Onerilmektedir (9). Bununla birlikte bazi olgularin
cerrahi uygulanmaksizin iyilesme gosterdigi
unutulmamalidir (3,4,10). Bizim hastamiz da
cerrahiyi kabul etmemis olup haloperidol (10mg/
giin) tedavisine iyi yanit vermistir.

Nadir goriilmekle birlikte tiiberkiiloz,
MMH ile iligkilendirilmis hastaliklar arasinda
yer almaktadir (11-14). Siddetli bazal ekstidatif
menenjit, Willis ve cevre damarlarda arterite
yol agabilmektedir (13,15,16). Bu hastalarda
menenjit ve sonrasinda arterit gibi bazi ileri
komplikasyonlar bildirilmistir. Ancak literatiirde,
olgumuzda da oldugu gibi pulmoner tiiberkiiloz
ile iliskilendirilen MMH olgular1 da mevcuttur
(14,17). Benzer sekilde pnomokokkal menenjit
sonrast da MMH gelisebilmektedir (18). Yapilan
bir hayvan deneyinde de, Propionibacterium acnes
enfeksiyonu olan ratlarin intrakranial internal
karotid arterlerinde histopatolojik olarak MMH
benzeri degisimler izlenmistir (19). inflamasyon ve
ardindan gelisen postenfeksiyéz otoimmiin yanit
patogenezde yer alan olas1 mekanizmadir.

Literatiirde tiiberkiiloz oykiisii olan MMH
hastalar1 intrakranial hemoraji (9), nobet (9,10),
serebral iskemi (9,10) ve hidrosefali (10) klinikleri
ile bildirilmistir. Bizim hastamizda bu olgulardan
farkli olarak ilk ve tek bulgu koreiform hareket
bozuklugu idi. Her ne kadar literatiirde tiiberkiiloz
MMH ile iligkili hastaliklar arasinda yer alsa da,
kesin patogenez tizerine yorum yapmak mevcut
verilerle miimkiin degildir. Hastamizda pulmoner
tiiberkiiloz Gykiistiniin MMH gelisimine etkisini
de net ortaya koyamamaktayiz. Yine de literattirde,

pulmoner tiiberkuloz 6ykiisii olup ilk ve tek
bulgusu koreiform hareket bozuklugu olan ilk
MMH bizim olgumuzdur.

Sonucta MMH'nin, koreiform hareket

bozuklugu ayiric1 tanisinda yer almas: gerektigini
diistinmekteyiz. Kranial MRG'da bazal gangliyon
lezyonu saptanmasa da, MMH'nin baglangic ve
tek bulgu olarak koreiform hareket bozukluguna
yol agabilecegi unutulmamalidir. Istemsiz
hareketler, bazal ganglia (?) ve talamokortikal
devrelerin kan akiminin etkilenmesine baglh

25

olarak gelisebilmektedir. Bu nedenle stiphelenilen
olgularda mutlaka beyin MRA yapilmalidur.
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