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HEMIKOREA ILE SEYREDEN MOYAMOYA HASTALIGI
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Trakya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Noroloji Anabilim Dali, Edirne
OZET

Korea, santral sinir sistemini tutan dejeneratif, vaskiiler ve toksik bozukluklarda bir semptom olarak ortaya gikar.
Koreanin ortaya cikisi bazal ganglionlarin, 6zellikle striatumun disfonksiyonu ile ilgilidir. Korea nedenleri arasinda
Sydenham Koreas:, Huntington Koreasi, Wilson Hastalif1, polisitemia rubra vera, sistemik lupus eritematosus ve ilag
kullarumu gibi sik goriilen nedenler diginda, moyamoya hastaliga da nadir bir sebep olarak literatiirde yer almaktadir.
Moyamoya hastah@1 internal karotis arterinin terminal béliimiinde ve intrakranial ana damarlarda progresif
steno-okluzif degisiklikler sonucunda, anjiografik olarak anormal anostomoz ag1 (moyamoya damarlar) olusumuna
yolagan, etiyolojisi bilinmiyen bir hastaliktir. insidans: ilk 5 yagta (juvenil form) ve 30'lu yaslarda (adult form) artig
gosterir. Juvenil form genellikle iskemik strok, adult form hemorajik strok ile prezante olur.

Bu galismada 14 yasinda, son 2 aydir sol kol ve bacakta koreiform hareket bozuklugu olusan kiz ¢ocugu sunulmugtur.
Hemikorea disinda sadece bagagris: sikayeti olan ve néroradyolojik incelemeler sonucunda moyamoya hastali: tanisi
alan olgu nedeniyle, gocukluk ¢agindaki direngli korea olgularinin ayiric1 tausinda nadir bir neden olarak bu hastahigin
da diigtiniilmesi gerektigini s6yleyebiliriz.

Anahtar Sozciikler: Hemikorea, Moyamoya hastahg, Striatum.

MOYAMOYA DISEASE PRESENTING WITH HEMICHOREA

The chorea appears as a symptom in toxic, vascular and degenerative impairment affecting the central nervous system.
The appearance of the chorea is related with the basal ganglia, especially with the striatal dysfunction. Other than the
frequent causes of the chorea - such as Sydenham’s chorea, Huntington’s chorea, Wilson's disease, polycythemia rubra
vera, systemic lupus erythematosis, drugs ~ moyamoya disease takes place in the literature as a rare cause.

Moyamoya disease is a disease with an unknown etiology and occurs as a result of progressive steno - occlusive changes
of terminal part of the internal carotid arteries and the main intracranial vessels. The latter causes the abnormal
anastomotic network, the incidence shows increment in the first 5 years (juvenile form) and 30s (adult form). The juvenile
form presents usually with ischemic stroke, whereas the adult form presents with hemorrhagic stroke.

1n this study, a 14 years old girl suffering from the choreiform movement disorder of the left arm and leg for the last two
months is presented. The sole complaint of the case is the hemichorea beside the headache. The case is
neuroradiologically diagnosed as moyamoya disease. Moyamoya disease should be considered among the differential
diagnosis of the resistant childhood chorea.
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GIRIiS
Moyamoya  hastaligi,  kronik  tikayic

istemsiz  hareketler sikayeti ile klinigimize
bagvurdu. Oykiisiinden bunlarin son bir aydir
ortaya ¢iktig), giderek artan bir progresyon

serebrovaskiiler bir bozukluktur. Willis poligonu
arterlerinin, internal karotid arter(ICA) ve baziler
arterde ilerleyici stenoz ile karakterizedir (1). Beyin
tabaninda anormal vaskiiler agh moyamoya
damarlarmin  olugturdugu anjiografik goriiniim
olan “sigara dumam manzarasi” tam koydurucu
niteliktedir (2). Moyamoya hastaliginin bimodal
baglama yas;1 vardiwr. Cocuklukda ilk on yilda
iskemik inme 6n planda iken, erigkinlerde kirkli
yaslarda hemorajik inmenin varhig dikkati geker.
En sik baglangic bulgusu hemiparezi olmakla
birlikte, literatiirde nadir olarak korea ile baglangi¢
da bildirilmistir(1, 2).

Bu ¢abgmada hemikorea ile klinigimize
bagvuran ve etyolojide moyamoya hastalif
saptanan 14 yaginda bir kiz gocugu sunulmustur.

OLGU
14 yasinda kiz gogugu, sol kol ve bacakta

gosterdigi, emosyonel stresden etkilendigi ve
uykuda kayboldugu o&grenildi. Ozgegmisinde;
gelisimini normal olarak stirdiiren olgunun, sadece
son 10 yildir birkag ayda bir ortaya gikan daha gok
basin bir yarisimi tutan, zonklayia tipte bulant,
kusma ve fotofobinin eglik ettigi 3-4 saat siiten bag
agriarmin oldugu ogrenildi. Soy gec¢miginde;
annesinde diabetes mellitus olmas1 disinda 6zellik
yoktu, iki kardesi ve babasi saghkhydi. .

Olgunun TA: 110/70 mmHg ve nabiz: 88/dak.
ritmik, diger sistem muayeneleri normaldi:
Norolojik muayenesinde, sol elini kullanan
olgunun bilinci acik, koopere ve oryanteydi. Isik
refleksi bilateral alimirken, pupillalar izokorik ve
g6z dibi normaldi. Sag yiiz yarisinda hipoestezi ve
sag silik santral fasial paralizi diginda diger
kraniyal sinirler intaktti. Motor muayenesinde,
derin tendon refleksleri bilateral normoaktif olup
patolojik refleks alinmiyordu. Sol kol ve bacakta
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zaman zaman ortaya ¢ikan koreiform hareketler
goriiliiyordu. Duyu muayenesinde, sag
hemihipoestezi  vardi.  Serebellar ~muayenesi
normaldi. Rutin laboratuar testlerinde hafif anemi
bulgular: disinda bir 6zellik saptanmada.

Olgu sol hemikorea ve muayene ile saptanan
saf hemihipoestezi tamsiyla yatinldi Etyoloji
arastirihr iken oncelikle istenen kraniyal MR'de,
parankim intensitelerinin normal oldugu, vaskiiler
yapilarda  belirginlesme, her iki ICA’in
supraklinoid segmenti ve basiler arter distalinde
akim gozlenmedigi goriilda (Resim 1). Bulgularin
moyamoya hastaligini diisiindiirmesi {izerine,
istenen konvansiyonel ve MR anjiografide her iki
supraklinoid segmentlerin, anterior serebral arter
(ACA), orta serebral arter (MCA) ve posterior
serebral arter (PCA) proksimallerden tikah oldugu,
talamoperforan  ve lentikiilostriat  displastik
vaskiiler yapilardan olusan, kollateral ag ve
yogun parankimal blush (sigara duman
manzaras))  gorinimunin  olmasi  tamyi

kesinlestirmistir (Resim 2, 3).

Resim 1: Serebral MRr'da parenkimal vaskiiler yapilarda
belirginlesme, her iki ICA supraklinoid segmenti ve basiler
arter distalinde akim kaybu.
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Resim 2: Konvansiyonel serebral anjiografi de “sigara dumam
manzarasi”.
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Resim 3: MR Anjiografi. Her iki ICA supraklinoid segmentleri,

ACA ve MCA proksimallerde oklizyon, talamoperforan ve
lentikiilostriat displastik vaskiiler yapilardan olusan kollateral
ag1 ve yogun parankimal “blush”.

Korea etyolojisinde nadir bir neden olan
moyamoya hastaligi saptanan olguya tedavide,
haloperidol 5 mg/giin ve asetil salisilik asit 300
mg/giin  baslandl. Tedavi sonrasi koreik
hareketlerde hizla tam bir diizelme hali gozlendi.
Norogirurji konsiiltasyonu sonucu 6nerilen cerrahi
tedavi [ensefalo-duro-arterio-sinangiosis (EDAS)]
aile tarafindan kabul edilmedigi igin
uygulanamadi.

TARTISMA

Cocukluk c¢agimin korea nedenleri arasinda;
Sydenham Koreasi, Huntington Koreasi, multipl
skleroz, primer antifosfolipit antikor sendromu,
sistemik lupus eritematosus, polisitemia vera,
travma ve ilaglar gibi nedenler sayilabilir (3).
Bunlar arasinda Sydenham Koreasi, akkiz koreanin
en sik olanidir (2). Cok nadir nedenler arasinda
hipotiroidizm, alternan hemipleji, otozomal
dominant paroksismal ataksi, ailevi paroksismal
distonik ataksi, paroksismal kineziojenik
koreatetoz yaminda moyamoya hastaligi da
literattirde birkag olguda saptanmustir (2, 3).

Moyamoya hastahig: ilk kez 1957’de Takeuchi
ve Shimuzi tarafindan tarumlanmis kronik serebral
bir vaskiilopatidir(4). Willis poligonu arterlerinde
progresif okluzyonla karakteristik kollateral
damarlarin  gelistigi gozlenmistir. Suzuki ve
Takaku 1969'da arteriografide sigara dumamn
gorinimii veren kollateral damarlara
“moyamoya” ismini vermiglerdir (5). Baglangigtan
glinimtize en yogun bildirimin gerceklestigi
Japonya’da 30001 asan olgu sayisma ulasilmistir
(4). Dinyanin her alaminda goriliirken Asya
disinda nadir goriilme egilimindedir (4). 1996 yih
itibari ile ABD’de bu saymin 250'den az oldugu
dikkat gekmektedir (4). Cevresel faktorlerin Asya
ve Asya disindaki iilkelerde prevalans farklihgina



k]

)]

9)

etkisinin nasil oldugu tam bilinmemektedir.
Bildirilen olgularin ¢ogunlugunun yer aldig:
Asya’da baglangig yas1 bimodaldir. Nishimoto ve
Takeuchi'nin yaptig1 genis olgulu ¢alismada,
olgularn yansindan fazlasinin 10 yagindan kiigiik
oldugu, 40 yagindan biiyiiklerin oramiun ise
yaklagik % 4 civarinda oldugu bildirilmistir(6). Bu

yas gruplarinda c¢ocukluk c¢aginda iskemik
serebrovaskiiler olaylar siklikla olurken,
erigkinlerde  onceligi ~ hemorajik  inmeler
almaktadr.

Moyamoya  hastaliginin  genel  baslangig

bulgusu bir kol ve bacakda ya da her ikisinde
birlikte olan giigsiizliktiir. Bu giigstizliikk gabuk
diizelen ancak tekrarlayici karakterdedir. Hastalik,
genelde ¢ocuklarda akut motor ve duysal defisit,
konusma bozuklugu, bagsagnsi ve transient iskemi
ataklan ile seyreder (2).

Literatiirde yeralan bir ¢aligma serisinde
istemsiz hareketler % 3 civarinda goézlenmistir (2).
Bu istemsiz hareketler baglangigta olmayip klinik
seyirde gozlenme geklindedir. Olduk¢a nadir olan
bu tablonun hastaligin yagina gére izah1 yapilmaya
calisilmugtir. MRG’de ¢ocuklarda 6zellikle, kortikal
ve subkortikal infarktlann gozlendigi, erigkin
hastalarin aksine sentrum semiovale ve bazal
ganglionlarin korundugu saptanarak, gocuklarda
kollateral sirkulasyonun daha geligkin olabilecegi,
bununla da motor paralizi, nobetler ve mental
retardasyonun yiiksek, istemsiz hareketlerin diigiik
insidansh olabilecegi hipotezine ulagilmstir (7).
Koreik hareketler, striatumunun diskfonksiyonu
ile olugur (8). Striatum, globus pallidum tizerine
inhibe edici etki yapar, dolayisiyla globus
pallidustan, talamusa, motor kortekse ve piramidal
traktusa taginan efferent yollar da etkilenir (2).
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Daha 6nceki yayinlanmig moyamoya’li bir olguda
MRG’de kaudat nukleusda ve putamende T1
agirhikh kesitlerde noktasal hipointens lezyonlar
gozlendigi, bilateral ortaya gikan korenin bunlarla
ilintili oldugu sonucuna varilmistir(2). Bizim
olgumuzda sol hemikoreyi agiklayan bir lezyon
gorilmemekle birlikte, striatum iskemisi ve buna
bagli hipofonksiyonu sonucu globus pallidus
disinhibisyonu ile agiklanabilir.

Sonug olarak, moyamoya hastah$ oldukga
nadir olmasina ragmen, korenin sik goriilen
nedenleri diglanarak akkiz korenin ayiic
tanisinda digliniilmelidir.
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