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OZET

AMAGC: Bu calismada etyolojisi bilinmeyen, nadir rastlanan, ¢ocukluk ve eriskin ¢agda goriilen ve genellikle Japon
irkinda gozlenen bir serebral vaskiilopati olan Moyamoya hastaligi tanisini almig olan hastalarmmzin 6zelliklerinin
literattir verileri ile kargilagtirilmast amaglanmaistir.

MATERYAL VE METOD: 2006-2010 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji ve Cocuk Nérolojisi
Klinik ve Polikliniklerine miiracaat eden ve Moyamoya hastalig1 tanis1 almig olan 10 hasta retrospektif olarak yas, cinsiyet,
aile hikayesi, klinik prezentasyon, kraniyal MR ve serebral anjiografi bulgular: ve tedavi sekli agilarindan incelendi.
BULGULAR: Caligmaya alman 10 hastanin 5'i ¢ocuk, 51 erigkin yas grubunda idi. Hastalarin bir yada birden fazla
semptom bir arada olmak tizere 8'inde hemiparezi, 6'sinda epileptik nébet, 4'tinde bagsagrisi, 2'sinde gérme kaybs, 3'tinde
konugma bozuklugu tespit edildi. Kraniyal MR’da 8 olguda serebral infarkt, 1 olguda da intraserebral kanama ve gegici
iskemik atak geciren 1 olguda normal MR bulgulari tespit edildi. Serebral infarkt: olan hastalarin 4’tinde middle cerebral
arter kok tikanmasi tespit edildi. Hastalarin tamami serebral anjiografide Moyamoya hastalig1 i¢in tipik kabul edilen “sigara
duman” goriintiisi ile tan1 aldi. Hastalarin 9'una medikal tedavi, 1'ine ise hem medikal hem de cerrahi tedavi uygulandi.
SONUC: Nadir goriilen bir vaskiilopati olan Moyamoya hastalig1 tanisi almig 10 olgumuzda literatiir ile uyumlu bulgular
tespit edildi. Norolojik dykiisii olan her yas grubundaki hastada 6n tamida az rastlanan bir vaskiilit olarak Moyamoya
hastahigimin akilda tutulmast ve ayiric: tanuda g6z oniinde bulundurulmas: gereklidir.

Anahtar S6zciikler: Moyamoya hastalig

THE RETROSPECTIVE EVALUATION OF THE PATIENTS DIAGNOSED MOYAMOYA DISEASE
AT ULUDAG UNIVERSITY HOSPITAL BETWEEN 2006-2010

SUMMARY

OBJECTIVE: Moyamoya disease is usually seen in Japanese ethnicity, with an unknown ethiology and is a rare cerebral
vasculopathy. We aimed to compare the patients with Moyamoya disease during the ages of childhood or adulthood in
our departments with literature data.

MATERIAL AND METHODS: We analysed 10 patients retrospectively according to age, gender, family history, clinical
presentation, cranial MR and cerebral angiography findings and treatment who referred to the departments of Neurology
and Child Neurology Clinics in Uludag University Medical Faculty between 2006-2010 years Moyamoya disease ,
RESULTS: 5 of 10 patients were children, 5 of them were in the adult age group. A combination of one or more symptoms
of the patients with hemiparesis in 8, epileptic seizures in 6, headache in 4, and visual loss in 2, speech disorder in 3 were
detected. According to cranial MR, cerebral infarction was found in 8 cases, normal findings in 1 case and intracerebral
hemorrhage in 1 case. In four of the patients with cerebral infarction, middle cerebral artery occlusion was detected. All
of the patients were diagnosed with the image of ‘smoke’ that is typical for Moyamoya disease in cerebral angiography.
Nine patients were treated medically and 1 patient was treated both medically and surgically.

CONCLUSION: Moyamoya disease is a rare vasculopathy. We found similar findings in our patients with the literature.
As Moyamoya disease is presented with various neurological signs in different age groups, it must be kept in mind in
making the differential diagnosis.
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GIRIS: nadir rastlanan bir serebral vaskiilopatidir. En
sik Japonlarda goriiliir. Japonlarda c¢ocuklar
Moyamoya hastalig1 etyolojisi bilinmeyen, arasinda yillik insidans 3/100 000 dir. Moyamoya
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hastaligina diger toplumlarda daha seyrek olarak
rastlanur. Avrupa’da Japon 1rkina gore 10 kat daha
az goriiliir. Erkek /kadimn oran1 1/1.65 tir (1-3).

Unilateral ya da bilateral olarak internal karotid
arterin terminal kismu ile orta ve anterior serebral
arterin proksimal kisimlarinda progresif stenoz ya
da okliizyona sebep olan intimal proliferasyon ile
karakterizedir. Moyamoya hastalig1 1. ve 4. dekadda
olmak iizere bimodal yas dagilimina sahiptir (4-9).
Hem ¢ocuk hem de yetigkinlerde gériilen hastalik,
cocuklarda en sik gecici iskemik atak (GIA) ve
epileptik nobetler, yetiskinlerde ise intrakraniyal
infart ve kanamalar seklinde kendini gosterir (5,6).

Etyolojisi tam olarak acgiklanamamakla birlikte
genetik faktorlere bagh oldugu diisiiniilmektedir
(10,11). Moyamoya hastalig1 tanisinin konmasinda
altin standart yontem serebral anjiografidir (5,7).

Moyamoya hastaliginin kesin bir tedavisi yoktur.
Inme igin risk faktorlerinin kontrolii, hipotansiyon
ve hiperventilasyondan kaginmak iskemik inmeden
korunmakicin6nemlidir. Cerrahiolarakhemorajinin
bosaltilmasi, varsa bir anevrizmanin klemplenmesi
vedirektyadaindirektrevaskiilarizasyonyontemleri
ile koruyucu tedavi girisimleri 6nerilmektedir.
Direkt revaskiilarizasyon igin en sik siiperfisyal
temporal arter ile a.serebri media arasinda bypass
yapilmaktadir. Indirekt revaskiilarizasyonda
EDAS (ensefaloduroarteriosinanjiosis) ve EDAMS
(ensefaloduroarteriomiyosinanjiosis), ~omental
transpozisyon ve multipl burr hole gibi yéntemler
kullanilmaktadir. Cerrahi revaskiilarizasyonlarin
hastaligin prognozu tizerine olan etkileri kesin
olarak bilinmemektedir. Hastaligin kesin bir tedavi
protokoliiolmasadaserebralkanamasiolanolgularda
revaskiilarizasyonun saglanmasina yonelik cerrahi
tedavilerin uygulanmasi 6nerilmektedir (2,9,12).

Bu calismada hastanemizde ¢ocukluk yada
eriskin ¢aginda Moyamoya tanist alarak takip
edilen ve gerekli tedavileri diizenlenen hastalarin
literatiir verileri ile kargilastirilarak sunulmasi
amaclanmisgtir.

MATERYAL VE METHOD:

Bu ¢alismada 2006-2010 yillar1 arasinda Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji ve Cocuk
Norolojisi Klinik ve Polikliniklerine miiracaat
eden ve Moyamoya hastalig1 tanist alan 5i ¢ocuk,
51 erigkin yas grubunda 10 hasta retrospektif
olarak incelendi. Moyamoya hastaligi 6n tanist

Ttirk Beyin Damar Hastaliklar1 Dergisi 2011 17:3; 95-100

96

almis ancak serebral anjiografisi yapilmamis olan
hastalar ¢alisma dis1 birakildi.

Hastalar yas, cinsiyet, aile hikayesi, klinik
prezentasyon, kraniyal MR ve serebral anjiografi
bulgulari, eslik eden hastaliklar ve tedavi gekli
acisindan incelendi ve literatiir verileri ile
karsilagtirildi.

BULGULAR:

Klinik bulgularmin ilk ortaya c¢ikis yaslar1 goz
ontine alindiginda g¢alismaya alinan Moyamoya
hastalig1 tanili 10 hastamin 5i ¢ocuk , 5'i erigkin
yas grubunda olup, 4t birinci dekadda, 1'i ikinci
dekadda, 2’si tiglincti dekadda, 3't ise dordiinci
dekadda idi. Hastalarin 7’si kadin, 3'ii erkek idi.
Her birinde bir yada birden fazla semptom ile
birlikte olmak tizere 8inde hemiparezi, 6'sinda
nobet, 4’iinde basagrisi, 2’'sinde gorme kaybs,
3’tinde konugsma bozuklugu tespit edildi. Ek
olarak hastalarin 4’tinde  hipertansiyon, birinde
diabetes mellitus, birinde hipertiroidi Gykiileri
vardi. Ayrica 2 hastada hidrosefali ve korpus
kallosum agenizisi, bir hastada pons gliomu tespit
edildi. Hastalarin ¢ekilen kraniyal MR bulgularma
gore 8 olguda serebral infarkt ve bir olguda da
intraserebral kanama saptandi. Gegici iskemik
atak geciren ¢ocukluk ¢agindaki bir hastanin ise
kraniyal MR’inda herhangi bir iskemi yada kanama
bulgusuna rastlanmadi, ponsta kitle ile uyumlu
gorinim vardi. Serebral infarkti olan hastalarin
4’tinde middle cerebral arter kok tikanmas: tespit
edildi. Semptomlar1 ¢ocukluk ¢aginda baglayan
hastalarin 4’tinde serebral enfarkt, yetiskin yasta
baslayanlarin ise 1 inde intraserebral kanama,
digerlerinde serebral enfarkt saptandi. Hem
cocukluk hem de yetiskinlik ¢aginda % 60 oraninda
nobet dykiisii vardi.

Hastalarin tamami  serebral anjiografide
Moyamoya hastalig icin tipik olarak kabul edilen
“sigara dumani1” gortintiisii ile tanmi aldi. Sekiz
olguda bir tarafta daha belirgin olmak {izere
bilateral, 2 olguda unilateral tutulum tespit edildi.
Ikisi antikoagulan, 7’si antiagregan olmak iizere
hastalarin 9'u medikal tedavi aldi. Geri kalan 1
olguda ise hem medikal hem de cerrahi tedavi
uygulandi. Olgularin higbirinde pozitif aile dykiisii
alinamadi. Genetik gegcis agisindan genetik testleri
yapilmadigr i¢in olgular sporadik olarak kabul
edildi.
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COCUK YAS CINSIYET KLINIK MR EK AILE  TEDAVI sikayeti ile bagvuran 37 yasinda kadin hastanin nérolojik
YAS HASTALIK  OYKUSU muayenesinde sagda %10 kas giiciiniin oldugu hemiparezi
GRUBU saptandi. Kraniyal goriintiilemesinde sol frontoparietooksipital
1 3 Kz Sag Serebral Yok Yok Antiagregan bolgede infarkt tespit edildi.
hemiparezi,  enfarkt
nbet
2 3 Kz Gegici Ponsta  Beyin Yok Antiagregan
iskemik glioma  tiimorii
atak, nibet B
3 8 Kz Sol Serebral - Yok Yok Antiagregan
hemiparezi,  enfarkt
nobet
4 16 Kz Bagagnsi,  Multipl Yok Yok Antikoagiilan
gorme kaybi  serebral
enfarkt
5 7 Erkek  Sol Serebral - Corpus Yok Antiagregan
hemiparezi, enfarkt callosum
bagagrist agenezisi,
hipertansiyon,
hidrosefali

Tablo1: Cocukluk yas grubundaki olgular.

ERISKIN - YAS CINSIVET KLINIK MR EK AILE  TEDAVI

YAS HASTALIK  OYKUSU

GRUBU

1 39 Erkek Sol Serebral  Hipertansiyon, Yok Antiagregan
hemiparezi, infarkt  Diyabetes
nobet mellitus

2 36 Erkek Sol Serebral  Hipertansiyon Yok Antiagregan
hemiparezi, infarkt
nébet

3 37 Kadm Sag Serebral  Hipertansiyon, Yok Antikoagilan
hemiparezi, infarkt  hipertiroidi
disfazi

4 26 Kadm Biling Intraserebral - Corpus Yok Antiepileptik
bozuklugu, kanama  callosum
nobet disgenezisi,

hidrosefali

5 30 Kadn Sag Serebral Yok Yok Antiagregan,
hemiparezi, infarkt Cerrahi
basagrisi,
disfazi

Tablo2: Erigkin yas grubundaki olgular.

Resim 2: 3 yildir basmin sol yarisinda lokalize, giinde 2-3
defa olup 10-15 dakika kadar stirtip gegen, yanici karakterde
bas agris1 ve bir defa olan gegici gorme kaybi sikayetleri ile
bagvuran 20 yagindaki kadin hastanin nérolojik muayenesinde
solda hemihipoestezi tespit edildi

"

i S
Resim 1: Sag tarafinda gtigstizliik ve konusma bozuklugu
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Resim3: Peri ve postpartum dénemlerde 2 kez jeneralize tonik
klonik (JTK) nobet gecirme sikayeti ile bagvuran 30 yasinda
kadin hastanin kraniyal goriintiillemesinde intrakraniyal
kanama tespit edildi.

TARTISMA:

Moyamoya hastalign hem ¢ocuk hem de
yetiskinlerde goriilen, serebral arterlerin proksimal
kisimlarinda okliizyon ile karakterize, nadir
rastlanan bir vaskiilopatidir. Ozellikle Japon irkinda
daha sik rastlanan bu vaskiilopati, unilateral ya da
bilateral olarak internal karotid arterin terminal
kismu ile orta ve anterior serebral arterin proksimal
kisimlarinda progresif stenoz yada okliizyona sebep
olan intimal proliferasyon ile karakterizedir (5-9).
Olgularimizin da yarist gocuk, yarisi da yetiskin yas
grubundaydi. Literatiir verilerine gore yetiskinlerde
Moyamoya hastaligina en sik dérdiincii dekadda
rastlanmasina ragmen olgularimizin 4t birinci
dekadda, 1'i ikinci dekadda, 2’si ti¢tincti dekadda,
3t ise dordiincti dekaddaydu.

Moyamoya hastalig1 erkeklerde kadinlara gore
biraz daha sik goriilmektedir. Kadin / erkek orani
1/1.65 olarak bildirilmistir (3). Bizim olgularimizin
ise % 70’i kadindi.

Literatiir verilerine gore klinik prezentasyon,
cocuklarda en sik gecici iskemik atak (GIA),
serebral infarkt ve epileptik nébetler, yetiskinlerde
ise intrakraniyal kanama seklindedir (5,6).
Semptomlar1 ¢ocukluk c¢aginda baslayan 5
hastamizin 4’tiinde serebral enfarkt, birinde
GIA goriiliirken, bulgular1 yetiskin yasta
baslayan hastalarin birinde intraserebral kanama,
digerlerinde serebral enfarkt saptandi. Hem
cocukluk hem de erigkin yas grubundaki hastalarda
ayni oranda (%60) epileptik nobet tespit edildi.
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Japonya’da yapilan 23 olguluk bir ¢alismaya
gore hastalarin 17’sinde GIA ya da infarkt, 4'iinde
intrakraniyal kanama ve 2’sinde de bas agrisi
saptanmugtir (13,14). Olgularmizin 8inde serebral
infarkt, 1inde GIA, 1'inde intrakraniyal kanama
saptandi. %80’inde hemiparezi, %60'1nda nobet,
%40’ 1mnda basagrisi, %30 unda konusma bozuklugu,
%20’sinde gérme kayb1 tespit edildi.

Moyamoyahastaligi tanisinda eniyiyontem olan
serebral anjiografi ttim olgularimiza uygulanmis
ve literatiirde de tarif edilen karakteristik “sigara
dumant” gérintimi izlenmisgtir (15,16).

Moyamoya hastaliginin, norofibromatosis,
vaskiiler anevrizma, AIDS, menenjit, tuberkiiloz,
sifiliz, beyin ttimorti, tliberoskleroz, Marfan
sendromu, Turner sendromu, Down sendromu,
poliarteritis nodosa, Chiari malformasyonu, orak
hiicreli anemi, herediter sferositoz, trombositopenik
purpura, Sturge-Weber sendromu, optik yolak
gliomu, arterioskleroz, hipertansiyon, diyabet,
Graves hastalig1 gibi bazi hastaliklarla ve korpus
kallosum disgenezisi yada agenezisi gibi gelisimsel
beyin anomalileri ile birlikteligi tarif edilmisgtir.
Moyamoya hastaliginin diger tibbi durumlarla
birlikteligi, Moyamoya sendromu olarak
adlandirilir (8,17-25). Bizim olgularimizin da4'tinde
hipertansiyon, 2’sinde hidrosefalinin eslik ettigi
korpus kallosum disgenezisi ve agenezisi tespit
edilirken, birer hastada diyabet, ponsta glioma
ve hipertiroidi saptanmig ve bu veriler literatiirle
uyumlu olarak degerlendirilmistir.

Moyamoya hastaligi genellikle sporadik
olgular olarak goriilmekle birlikte son yillarda bazi
olgularin genetik gecisli oldugunu vurgulayan
arastirmalar yapilmistir. Aile 6ykiisti olan bazi
olgularda 17q25 kromozomu ile genetik gecis
bildirilmistir (10,11,26-28). Bizim olgularimizin
higbirinde pozitif aile Sykiisti almmamamus olup
teknik yetersizlikler sebebi ile genetik incelemeleri
de yapilmadigindan sporadik olgular olarak kabul
edilmistir. Ancak Moyamoya hastaliginin nadir
goriilmesi sebebi ile genetik incelemeler ile erken
tan1 konulmasinin, koruyucu tedaviler agisindan
Oonemi tartisilmazdir.

Moyamoya hastaliginin kesin bir tedavisi
yoktur. Medikal tedavide antikoagulanlar ve
antiagreganlar kullanilir. Steroidlerin ve kalsiyum
kanalblokerlerininetkinligi tartismalidir. Hastaligin
etkin bir tibbi tedavi protokolii olmasa da 6zellikle
serebral kanamasi ve progresif nérolojik bulgusu
bulunan olgularda superfisiyal temporal arter
ile orta serebral arterin anastomozlagtirilmasi
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ile revaskiilarizasyonun saglanmasi geklinde
cerrahi tedavi uygulanmasi Onerilmektedir
(9,29). Olgularimizin tamaminda medikal tedavi
uygulanmistir. Bunlardan serebral enfarkt ve
kliniginde progresyonu olan bir olguya medikal
tedavi yaninda revaskiilarizasyon cerrahisi de
uygulanmuistir.

1998 da yapilan bir ¢alismada 35 Moyamoya
hastas1 5 yil boyunca takip edilmis, hastalarin
20’sine cerrahi, 15'ine medikal tedavi uygulanmus,
5 yillik takip sonrasinda medikal tedavi ile cerrahi
tedavi arasinda strok tekrari agisindan istatistiksel
olarak anlamli bir farklihik saptanmamistir (30).
2010 da yapilan bir bagka ¢alismada ise Moyamoya
hastalig1 tanist olan 18’i ¢ocuk, 26's1 yetiskin yas
grubunda 44 hasta 1998 ve 2007 yillar1 arasinda
takip edilmis, bulardan 5 iskemik ve 6 hemorajik
strok Oykiisii olan 11 hastaya revaskiilarizasyon
cerrahisi uygulanmugtir. Cerrahi tedavi uygulanan
11 hastanin higbirisinde takiplerde hemorajik
yada iskemik bir atak gelismedigi, buna kargin
medikal tedavi ile takip edilen hastalarin 2’sinde
iskemik atak, 5'inde de hemorajik atak gelistigi
gozlenmistir (31). Bizim de medikal tedavi ile
takip edilen 2 strok olgumuzda daha sonra
yeniden iskemik atak gelistigi goriilmiistiir. Son
yillarda cerrahi tekniklerin daha da gelismesi ile
Moyamoya hastalarinda medikal tedaviye kiyasla
cerrahi tedavinin uzun vadede daha basarili oldugu
sOylenebilir.

Moyamoya hastaligi her ne kadar bizim
toplumumuzda olduk¢a nadir rastlanan bir
vaskiilopati olsa da, bu taninin nérolojik oykdisti
ve bulgusu olan her yas grubundaki hastada 6n
tan1 ve ayiric1 tanuda akilda tutulmasi, miimkiinse
genetik testler ile taninin desteklenmesi gereklidir.
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