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MOYA MOYA HASTALIGI: BiR OLGU SUNUMU
Fiigen SONMEZ, Aysu SEN, Hiiseyin SARI, Cengiz DAYAN, Ender OFLUOGLU, Baki ARPACI

Bakuirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi I. Néroloji Klinigi

OZET

Bu makalede tekrarlayan gegici iskemik ataklar ile bagvuran ve tetkikler sonucunda moyamoya hastali: tarusi konulmus,
38 yaginda bir bayan olguda 3 yilhk siire i¢inde Klinik ve radyolojik &zellikler tartigtlmistir.

Anahtar Sézciikler: moyamoya, gegici iskemik atak

MOYAMOYA DISEASE: A CASE REPORT

In this article, we report a caes of Moyamoya disease in a 38 year old woman with characteristic clinical and radiological
features of recurrent transient ischemic attacks within three yaers.
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GIRig

Moyamoya hastalig1 nadir goriilen bir progresif
vaskiilopati nedeni olup, gocukluk yaglarinda
iskemik degisiklikler, erigkin yasta ise hemorajik
tipte serebrovaskiiler hastahiga neden olmaktadir
(D.

llk defa 1955 yilinda Japonya'da iskemik ve
hemorajik strok nedeni olarak tanimlanmig bir
sendrom olup, Japonca’daki anlami iiflenmis
sigara dumani goruniimidiir. Internal karotid
arterin kavernoz siniis i¢inde yer alan supraklinoid
pargast ve/veya Willis poligonunu olugturan
arterlerin tek veya iki yanh progresif okliizyonu
ile karakterize bir sendromdur (1,2,3).

Olgularin  gogunda neden saptanamaz.
Saptanabilen nedenler arasinda; orak hiicreli
anemi, piriillan veya tiiberkiiloz menenjit,
norofibromatoz, kranial radyoterapi ve
koagiilasyon = bozukluklann  sayilabilir  (3).
Hastaligin olusumunda intimay: olugturan diiz
kas hiicrelerinde proliferasyon, internal elastik
laminada kalinlasma 6nemli rol oynamaktadur.
Bu bulgulara ragmen arter duvarinda ateromatéz
plaklara rastlanmaz (1). Ay ailede, tek yumurta
ikizlerinde (2) ve Down sendromlu hastalarda sik
goriilmesi de genetik yatkinig diigiindiirtmektedir
(5). Norofibromatozisli hastalarda yapilan
caligmalarda hastaliga neden olan kromozom
bélgesinin 17q25 olabilecegi belirtilmektedir
(3). Daha yeni galigmalarda kromozom 3, 6, 17
ile moyamoya hastaligimuin yakin ilgili oldugu
belirtilmektedir (1).

OLGU SUNUMU:

38 yaginda bayan olgu 1998 yih Ekim aymnda
yaklagtk 45 dakika kadar siiren sag tarafta
gugstizlik, konusmada bozulma yakinmas: ile
acil poliklinigine bagvurdu. Hastamin nérolojik
muayenesinde sag kol ve bacakta friist diizeyde
kas giicii zafiyeti, sa§ taban cildi lakayd olmasi
diginda ozellik saptanmadi. Risk faktorii olarak
ikinci dogumundan sonra gelisen postpartum
hipertansiyon disinda normaldi. Ilk gekilen kranyal
bilgisayarl tomografisi (kranyal BT) normal
bulundu. Hastanin yapilan rutin biyokimyasal
incelemelerinde aglik kan gekeri 131 mg/dl,
kolesterol 238 mg/d], trigliserid 196 mg/dl olmas1
disinda normaldi. Hasta yatinlarak antiagregan
tedavi baglandi. Yatigindan 24 saat sonra sag kol
ve bacakta 4/5 diizeyinde kas giicii parezisi ile
giden yaklagik 10 dakika siiren gegici iskemik
atak gecirmesi iizerine yeni bir kranyal BT gekildi,
normal bulunms: iizerine antikoagiilan tedavi
bagland1. Bu tedavi ile hasta izlenirken yatiginn
5. glniinde etkin antikoagiilan diizeyine ragmen
tekrar sagda friist diizeyde kas giicii zaafiyeti ile
giden atak gecirmesi iizerine tedaviye antiagregan
eklendi.

Hastaya gecirdigi 3 atak igin yapilan iki
kranyal BT normalken, son yapilan kranial
magnetik rezonans goriintiilemesinde (kranyal
MRI)'inda solda kapsiila interna 6n béliimde ve
kismen globus pallidusu igine alan yaklagik 1 em
boyutunda ve sol frontopariyetal bolge derin ak
maddesinde iskemik lezyonu saptandi (Resim 1).
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Resim 1:

Hastamin  etyoloji aragtinmu  igin  yapilan
transtorasik ve transozefagial ekokardiyografisi
normal bulundu. Vaskiilit, kollagen vaskiiler
hastaliklar, koagiilasyon bozukluklari, Behget
agisindan Gykii olmamasina ragmen ASO, CRP,
FANA, Protein C, Protein S, antikardiyolipin IgG,
IgM, lupus hiicresi, paterji negatif geldi. Hepatit
markerlarindan HbSAg, AntiHBcIgM negatif,
antiHBclgG  pozitif bulundu. Yapilan lomber
ponksiyon ve EEG normaldi. Ekstrakranial karotis-
vertebral doppler USG (doppler USG)'sinde sol
internal karotid arter (ICA)'da ileri derecede
stenozu diistindiiren akim bulgulari, sag vertebral
arterde hipoplazi bulundu.

Hastaya yasi itibar1 ile etiyoloji arastirmak
amactyla  konvansiyonel anjiografi  yapildi
Sonucunda sol arteria serebri media (MCA)
M1 pargasinda okliizyon, sol arteria serebri
posteriordan (PCA) gelen kollaterallerle rertrograd
dolumu, sag MCA M1 pargasinda gikan striat
arterlerde ags1 gortiniim saptanmasi ile moyamoya
tanis1 konuldu (Resim 2, 3, 4).

Hasta yaklagik 1 yil kadar oral antikoagiilan
aldiktan sonra 300 mg. asetilsalisilik aside gegildi.
Antiagregan tedaviden yaklagik 9 ay kadar sonra
sadece yiiz, sol kol ve bacakta kisa siireli uyusukluk
yakinmalar1 poliklinik izleminde fark edildi.
Tedaviye dipiridamol grubu da eklendi. 2001 yil
subat ayinda sol tarafta uyusma yakinmalarma
gugsuzlikte eklenince tekrar yatirildi.

Gelig norolojik muayenesinde, solda friist
diizeyde parezi, taban cildinin solda dorsal
kagakli olmasi disinda normal bulundu. Yine
EKG normal, rutin incelemelerde hiperglisemi ve
hipertrigliseridemi diginda 6zellik saptanmad.
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Resim 2: Sag Karotis Interal distral pargasinda bifurkasyonda
darlik. Al'da zayif dolum. A2-A3, MCA’dan gelen kollaterallerle
retrograd dolmakta. Ags: yap: izlenmekte.
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Resim 4: Sol vertebral arter sol MCA ve PCA’dan gelen
kollaterallere dolmakta



Budonemde yapilan Kranial MRI'da sagda daha
belirgin olmak {izere bilateral MCA ve anterior
serebral arter (ACA) dallann watershed zonlarinda
kronik infarkt alanlarn izlenmekte bu hemodinamik
infarkt alanlar derin ve periferik beyaz cevherde
daha belirgin olmakla beraber, sagda kronik
donemde kanama komponentleri igerdigi, her iki
internal karotid arterin (ekstrakranial-intrakranial)
ozellikle kavernéz ve supraklinoid segmentinde
komplete yakin okliizyon bulgulan ile frontobazal
ve bazal ganglionlarda belirgin olmak tzere
kollateral sirkiilasyonu diigtindtiriir akim bulgular
saptand1 (Resim 5).
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Resim 5:

Kranial angiografi tekrarlandifinda sag karotis
interna baglangicinda hafif darhk, ICA supraklinoid
segment distalinde ileri darhk saptandi. ACA Al
segmenti ileri derecede dar ve A2 dallan zayif
olarak doluyordu. MCA M1 segmenti ileri dar,
derin perforan dallar1 anterograd geg olarak
dolmaktaydi. Oftalmik arter distalinde ufak
damarlanmalar goriilmekteydi. Sol vertebral arter

Resim 6: Sag Karotis interna distali dar, A1, A2 ve M1 pargalan
zayif dolum izlemekte
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enjeksiyonlarinda a serebri posteriordan gelen
leptomeningial kollaterallerle bilateral ACA ve
MCA dallan retrograd dolmaktaydi (Resim 6, 7,
8).

Resim 7: Sol karotis interna baglangici saga kiyasla daha hafif
dar, kafa tabanina girdigi boliim ileri dar, A1 M1 ileri derecede
dar

Resim 8: Sol vertebral arterler AP incelemede ACA ve MCA
dallari a-serebri post.dan retrograd dolmakta.

Bu sonuclarla angiografik olarak hastada bir
progresyon izlenmekteydi.

TARTISMA

Moyamoya hastalig eriskin dénemde siklikla
3. dekatda goriilmekte olup, basagrisi, fokal motor
nobetler, konusma, duyu bozukluklar ve biling
degisiklikleri basvuru nedeni olabilmektedir. Ik
inceleme olarak yapilan kranyal BT veya MRI'da
bazal ganglion veya talamus bolgesinde gok sayida
genislemis damar goriintiileri, Willis poligonunu
olusturan damarlarin stenoz veya okliizyonu,
parankimal  degisiklikler =~ ve  intraserebral
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kanamalar goriiliir. Kranyal MRI'da iskeminin
yol aghigi periventrikiiler, subkortikal lezyonlar
ve moyamoya damarlart daha iyi goriiniir (6). MR
angiografi ise stenozun derecesi hakkinda yeterli
bilgi vermeyebilir hatta yanlis olarak tam stenoz
seklinde sonug verebilir. Moyamoya hastahi1
diigliniilen olgularda konvansiyonel anjiografi
yapilmasi en uygun secenek olarak goriinmektedir
8.

Konvansiyonel anjiografide de taniya gotiiren
6 evre tanimlanmistir. 1. evrede karotis arterin
suprasellar parcasinda daralma, 2. evrede beyin
tabarunda  karakteristik vaskiiler yap1 veya
moyamoya damarlar1 olusur. 3. evre moyamoya
damarlari daha belirginlesir ve darlik ve tikaniklik
distal bolgelere ilerler ve sikhkla tami bu evrede
konulur. 4. evrede Willis Poligonunu olugturan
arterlerin tamamunin tikanmasi ile moyamoya
damarlan kiigiiliir ve ekstrakranyal yapilardan
kollateraller almaya baglar, 5. evrede olay daha
ilerler, son evrede major serebral arterler ve
moyamoya damarlan1 kaybolur. Bu agamada
beyin hemisferinin kanlanmas: ekstrakranyal
ve intrakranyal anostomozlarla  saglanr.
Vertebrobasiler etkilenim de olabilmekte (1).

Hastamuz ilk angiografi bulgulan ile evre 2
ozellikleri tagiyorken ikinci angiografi bulgulan
evre 4 ile uyumlu bulundu.

Tedavisinde 6n planda cerrahi yaklagimlar
bulunmakla beraber antiagregan, antikoagiilan
ve son yillarda kalsiyum kanal blokeri flunarazin
ile tedavide bagarih sonuglar bildirilmektedir
(8). Cerrahi tedavide ise siiperfisial temporal
arterle arteria serebri media arasinda anastomoz

olusturularak gergeklestirilen ensefalo-
myosynangiozis (EMS) ve ensefalo-dura-
arterio-synangiosis (EDAS) operasyonlar1
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yapimaktadir (1). Ancak smurh sayida vakada
cerrahi uygulanmaktadir. Hastamizda iki yanh
bulgularinda ilerleme olmasi, cerrahi miidahaleyi
kabul etmemesi nedeni ile tedavisine profilaktik
antiagreganla devam edilmektedir.

Biz bu vakada nadir goriilen 38 yaginda
moyamoya tans almug bir bayan olgunun 3 yilhik
stire igindeki seyrini; klinik, radyolojik ve tedavi
ozellikleri tartisma ve sunmayi uygun bulduk.

Not: Olgunun angiografilerini yapan Dr. Betiil
Yalginer ve Dr. Goéksel Bakag¢’a katkilarindan
dolay1 tesekkiir ederiz.
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