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OLGU SUNUMU CASE REPORT
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OZET

Moyamoya hastaligi, internal karotid arterin distali ile 6n ve orta serebral arterlerin proksimalinde stenoz veya
okliizyonlarla seyreden serebrovaskiiler bir hastaliktir. Nadiren intrakraniyal hemorajiye bagh gecici veya tekrarlayici
hemipareziye neden olurken bas agrisi, konviilziyon, nistagmus, afazi ve ataksi gibi semptomlar da goriilebilir. Bu
yazimizda bas agrisi, bulanti ve kusma sikayetleri ile acil servisimize basvuran ve radyolojik bulgulari oksipital lob
hemorajisini gosteren 23 yasinda bayan hastada teshis edilen bir Moyamoya Hastalig1 vakasi sunuyoruz.

Anahtar Sozciikler: Moyamoya hastaligy, intrakraniyal hemoraji, bas agrisi, dijital subtraksiyon anjiyografisi-DSA.

PRESENTATION OF MOYAMOYA DISEASE WITH OCCIPITAL HEMORRHAGE: A CASE REPORT

ABSTRACT

Moyamoya disease is a cerebrovascular disease which is characterized with stenosis and occlusions at the distal part of
internal carotid artery and at the proximal part of anterior and middle cerebral arteries. It rarely causes temporary or
recurrent hemiparesis due to intracranial hemorrhage while symptoms like headache, convulsion, nystagmus, aphasia and
ataxia may also occur. In this paper, we present a case of Moyamoya disease which was diagnosed with a 23 year old
female patient who was admitted to our emergency department with headache, nausea and vomiting complaints and
whose radiological findings showed occipital lobe hemorrhage.
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GiRiS

Moyamoya hastaligi beyne giden ana vaskiiler damar segmenti ve gelisen Kkollateralleri
yapilar1 etkileyen ve progresyon gosteren bir gostermede BT'ye gore 6nemli katki saglamaktadir
vazookliiziv hastahktir. Ik olarak Takeuchi ve (3). Ozellikle hafif dereceli darhk bulunan ve az
Shimizu tarafindan 1957 yilinda tanimlanmistir (1). sayida kollateral gelismis olgularda tani icin Dijital
On, orta ve arka serebral arterlerde degisik Subtraksiyon  Anjiyografisi (DSA) yapilmasi
diizeyde stenoz ve okliizyon tespit edilir. (2) gereklidir ve altin standarttir (4).
Ozellikle iskemik inme ile eriskinlerde nadiren Bu yaz1 Acil Servis’e bas agrisi, bulant1 ve
intrakraniyal hemorajiye bagh gecici veya kusma ile bagvuran, goriintileme yontemleri ile
tekrarlayici hemiparezi, basagrisi, konviilziyon, intakraniyal hemoraji ve iskemik dokularn
nistagmus, mental retardasyon, afazi, ataksi gibi beslemek amaci ile gelisen Kkollateraller tespit
semptomlar verebilir. Radyolojik ydntemlerden edilen gen¢ bayan hastalarda, nérologlar tarafindan
Bilgisayarli Tomografi (BT) intrakraniyal kanama Moyamoya hastaliginin akla getirilmesi ve
ve enfarktlarin gosterilmesinde faydali iken, Moyamoya hastaligindan siiphelenilen hastalara
Magnetik Rezonans Goriintileme (MRG) ve DSA yonteminin kullanilmasina dikkat c¢ekme
Magnetik Rezonans Anjiografi (MRA) stenotik amaciyla kaleme alinmistir.
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OLGU SUNUMU

Ozgecmisinde zaman zaman zonklayici, tek
tarafli, fonofobi-fotofobinin ve bulantinin eslik
ettigi daha once tanisi konmus migren agrilarinin
oldugunu belirten 23 yasindaki bayan hasta acil
servisimize siddetli bas agrisi, hafif gorme kaybi ve
bulanti-kusma sikayetleri ile basvurdu. Hastanin
yapilan noérolojik muayenesinde suuru letarjik,
oryante ve koopere idi. Fasiyal asimetri yoktu, goz
hareketleri her yone konjuge, her iki gézde direkt
ve indirekt 1sik refleksleri aliniyordu. Goz dibi
muayenesinde bilateral hafif 6dem ve gérme alani
muayenesinde sag gozde iist i¢ ve sol gozde list dis
kadranda gorme kayb1 tespit edildi. DTR’ler

normoaktif, TCR bilateral lakayt idi. Ates-Nabiz-
Tansiyon degerleri normal sinirlarda idi. Kraniyal
BT incelemesinde sag lateral ventrikiile agilan
oksipital kanama (Resim I) tespit edilen hasta
Beyin Cerrahi
edilmisti.

Servisi tarafindan hospitalize

Resim [. Kraniyal BT’de sag ventrikiile ac¢ilmis sag oksipital
hemoraji alani izlenmekte.

Ik etapta girisim diisiiniilmeyen hastaya
bilgimiz dahilinde anti 6dem mannitol tedavisi
baslandi. Kontrol BT’lerinde kanamanin hafif
regrese olmas1 ve ventrikiile acilmadiginin tespiti
ile klinigimize nakil alindi. DSA incelemesinde sag
internal karotis arterde (ICA) supraklinoid
segmentte cidar diizensizligi (Resim II), buna
sekonder hafif dereceli (%20) dizgin ylzeyli
stenoz; sag orta serebral arter (MCA) M1 segmentte
yaygin cidar duzensizlikleri ve orta-ciddi (%70)
stenoz alanlar1 (Resim III) ile bu bolim
komsulugunda vaskuler kollateraller; M4
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Resim II. DSA goriintiisiinde sag ICA ve MCA M1 segmentte
ardisik stenozan alanlar ve fokal ektazi izlenmekte (mavi ok).

Resim III. Sag M1 segment (beyaz ok) ve paroftalmik
segmentteki (siyah ok) darliklar izlenmekte.

segmentler ile anterior serebral arter (ACA) A3-4
segmentler arasinda pial-pialkollateraller; kalkarin
arter ile temporal lobda MCA distal dallar1 arasinda
pial-pial kollateraller (Resim IV) ve posterior
parietal arterdeki fokal anevrizmatik dilatasyon
izlendi (Resim V). Sag posterior serebral arterin
(PCA) sola oranla kollateral sagladigi icgin



Resim IV. Sag PCA'nin kollateral sagladigi icin genisledigi
izlenmekte (beyaz ok).

kalibrasyonunda artis izlenmekte, PCA dallan ile
temporal lobda MCA distal dallar1 arasinda
kollateraller izlenmekte ve parieto-oksipital dalda
genisleme izlenmekteydi. Posterior sirkiilasyonda
stenoz saptanmamigti. Vaskiiler spazmin
ekartasyonunu esas olarak kontrol anjiografi ile
degerlendirdik. ilk DSA’dan 6 hafta sonra kontrol
anjiografisi yapildi. Amag 6zellikle M1 ve ICA’daki
darliklarin degerlendirilmesi ve de ozellikle
posterior parietal bolgedeki fokal ektazinin oldugu
yerde kanama nedeniyle basi altinda kalip
saptanamayan bir vaskiiler malformasyonun
ekartasyonu idi.

Resim V. Sol oblik standart ve magnifiye goriintiilerde retrograd
olarak dolan posterior parietal arterdeki fokal anevrizmatik
dilatasyon izlenmekte (beyaz oklar).

ilk bagstaki
lezyon

Yapilan Kkontrol anjiografide
bulgular ile aym seyler saptandi, ek
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izlenmedi. Orak hiicreli anemi ayiric1 tanisina
yonelik periferik yayma yapildi, transkraniyal
doppler ile vazospazm ve orak hiicreli anemiye
yonelik bulguya rastlanmadi. Hastanin hemogram
sayimi ve rutin kan tahlillerinde 6zellik arz eden bir
durum saptanmadi. Klinik ve noéroradyolojik
goruntiiler degerlendirildiginde hastaya Moyamoya
Hastalifi tanisi konuldu. Tedavi olarak asetil
salisilik ait (ASA) 300 mg ile birlikte migren
agrilarina yonelik olarak verapamil ve analjezik
baslandi. Klinik takiplerinde kanamasi tamamen
regrese oldu. Yakinmalar geriledi ve kontrollerine
gelmek iizere haliyle taburcu edildi.

TARTISMA

Moyamoya hastalig ozellikle Willis
poligonunu tutan ilerleyici, steno-okliizif, bu
lezyonlara sekonder olusmus kollaterallarin

gelistigi etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastaliktir.
Bazi hastalarda ailesel hikdyenin bulunmasi, Japon
ve Kore 1rkinda sik rastlanilmasi hastaligin
patogenezinde genetik faktorlerin rol
oynayabilecegini diisiindiirmektedir. Hastalik en
sik ilk dekatta goriilmekte, liclincii ve doérdiincii
dekatta da kii¢iik bir pik yapmaktadir (5). Yapilan
calismalarda hastaliga neden olabilecek genlerin
3p, 6p, 17q kromozomlarinda ve 8q23 bandinda
lokalize oldugu ortaya konmustur. Yine hastaligin
patogenezinde  fibroblast  biiylime  faktord,
prostoglandin E2 gibi mediatorler ile Epstein-Barr
viriisi gibi enfeksiydz ajanlarin rol oynadig
diisinilmektedir.  Bilateral ICA'min  terminal
dallarindaki intimanin fibroseliiller kalinlasmasi
patolojiden sorumlu tutulsa da hastaligin
patogenezi net olarak aydinlatilamamistir (6).

Vaskiiler tikaniklik ve darliklar sonucunda
beynin iskemik dokularini besleyebilmek amaci ile
kollateraller gelisir. Bazal gangliyonlar seviyesinde
gelisen kollateraller, leptomeningiyal ve transdural
kollateraller ile PCA’dan Kkollateraller iskemik
parankimin beslenmesini saglar (7). Hastaliga bagh
morbidite kan akimindaki azalma ile direkt olarak
iligkilidir. Kan akimindaki azalma o6zellikle frontal
lobda izlenirken temporal ve oksipital bolgelerde
akim nispeten normal seviyelerde kalmaktadir (8).

Hastalar ¢ogunlukla iskemik atak ya da inme ve
nadiren de intrakraniyal hemoraji ile hastaneye
gelirler. Bas agrisi, motor fonksiyon bozuklugu, zeka
geriligi, hipotalamo-hipofizer disfonksiyon, istemsiz
koreiform hareketler, suur bulanikligl ve anevrizma
gelisim insidansinin yiiksek olmasi nedeniyle
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goriilebilen  subaraknoid kanamalar
bulgulardir (8,9).

Hastalarda motor fonksiyon bozukluklari en sik
karsilagilan klinik bulgu olup olgularin %80’inde
gorilmektedir. Olgumuz bas agrisi, bulanti-kusma
ve suur degisikligi ile acil servise basvurdu. Ancak
bu  hastalikta  gorilebilen  diger  bulgular
izlenmemistir. Yapilan kraniyal BT’sinde sag
ventrikiile acilan oksipital hemoraji tespit edildi ve
yapilan DSA’sinda  ozellikle MCA'da cidar
diizensizlikleri ve stenoz alanlar ile intrakraniyel
yaygin kollateraller izlendi. Klinik ve ndéroradyolojik
goriintiilemelerine dayanarak Moyamoya hastaligl
tanis1 kondu. Klinik takiplerinde hemorajinin
regrese olmasi sebebi ile hastaya ASA baslandi.

[skemik Moyamoya hastaliinin  optimal
tedavisi heniliz saptanmamigtir.  Antiagregan,
kalsiyum kanal blokerleri ve kortikosterod ajanlar
kullanilmaktadir. Superfisiyal temporal arter ile
MCA anastamozu ve diger indirekt veya kombine
cerrahi revaskularizasyon prosedirlerinin iyi
sonuglar verdigi Dbildirilmistir. Hemorajik tip
Moyamoya hastalifinda yeniden kanlanmadan
korunmayr saglayacak daha st bir tedavi
gosterilememistir (10-13).

Moyamoya hastaligi klasik olarak ICA distali
ile ACA ve PCA'nin proksimal segmentlerini tutar.
Arka sirkiilasyona ait tutulum ¢ok nadir olup daha
cok bu bolgede hastaliga eslik eden anevrizma ve
arteriyoven6z malformasyonlar bildirilmistir. Arka
sirkiilasyona ait olusabilecek bu olusumlara
sekonder hemoraji vakalar bildirilmistir (8). Arka
dolasima ait vaskiiler yapilarin tutulumu son
derece nadir olup bu tutulum postero-bazal
Moyamoya olarak adlandirilir (9). Bizim olgumuzda
posterior sirkiilasyonlar arterlerinde belirgin erken
vendz doniis gosteren bir arteriyovenoz
malformasyon saptanmadi. Ancak sag PCA
dallarinca pial-pial kollaterallerle dolum goésteren
sag MCA’nin posterior parietal dalinda fokal ektazi
izlenmistir. Biz olgumuzda hemorajinin bu fokal
ektazi alanindan oldugunu diisiindiik. Hematom
nedeniyle basi altinda kalip gériinmeyebilecek bir
vaskiiler malformasyonun ekartasyonu icin 6 hafta
sonra hemorajinin rezorbsiyonunu takiben BT
anjiografi yaptik. BT anjiografide de belirgin bir

diger
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vaskiiler malformasyon izlemedik. Olgumuzla MRG,
MRA ve DSA bulgularimizi sunarak Moyamoya
hastaliginin sadece 6n serebral dolasimi tutan bir
hastalik olmayip, sekonder olarak etkilenen
PCA’'nin, hastalarda gelis semptomlarina neden
olabilecegi ve takipteki hastalarda arka sistem

damarlarinin da dikkatli bir sekilde
degerlendirilmesi gerektigini vurgulamayi
amagcladik.

KAYNAKLAR

1- Hoffman HJ. Moyamoya disease and syndrome. Clin Neurol
Neurosurg 1997; 99 Suppl 2: 39-44.

2- Shimizu H, Shirane R, Fujiwara S, et al. Proton magnetic
resonance spectroscopy in children with Moyamoya disease.
Clin Neurol Neurosurg 1997; 99(2):64-67.

3- Houkin K, Yoshimoto T, Kuroda S, et al. Angiographic analysis
of Moyamoya-how does Moyamoya disease progress? Neurol
Med Chir (Tokyo) 1996; 36:783-787.

4- Fukawa O, Aihara H, Ishii K, et al. Middle cerebral artery
occlusion with Moyamoya phenomenon. First report: clinical
course and angiographical findings. Proceedings of the 10th
Conference of Surgery for Cerebral Stroke. Tokyo, 1981; 36-41.
5- Gosalakkal JA. Moyamoya disease: a review. Neurol India
2002;50:6-10.

6- Malek AM, Connors S, Robertson RL. Elevation of cerebro
spinal fluid levels of basic fibroblast growth factor in Moyamoya
and central system disorders. Pediatr Neurosurg 1997; 27:182-
189.

7- Fukui M. Guidelines for the diagnosis and treatment of
spontaneous occlusion of thecircle of Willis (‘Moyamoya'
disease). Research Committee on Spontaneous Occlusion of the
Circle of Willis (Moyamoya Disease) of the Ministry of Health
and Welfare, Japan. Clin Neurol Neurosurg 1997; 99:238-240.

8- Chiu D, Shadden P, Batina P. Clinical features of Moyamoya
disease in the United States. Stroke: 1998; 29:1347-1351.
Jayakumar PN, Vasudev MK, Srikanth SG. Posterior circulation
abnormalities in moyamoya disease: a radiological study.
Neurology India 1999; 47: 112-117.

9- Ishikawa T, Houkin K, Kamiyama H, et al. Effects of surgical
revascularization on outcome of patients with pediatric
Moyamoya disease. Stroke 1997;28:1170-1173.

10- Kamiyama H, Takahashi A, Houkin K, et al. Visualization of
the ostium of an arteriotomy in bypass surgery. Neurosurgery
1993;33:1109-1110.

11- Karasawa ], Kikuchi H, Furuse S, et al. Treatment of
moyamoya disease with STA-MCA anastomosis. ] Neurosurg
1978;49:679-688.

12- Tolgay E, Cantiirk V, Bakar M, et al. 2006-2010 yillar1 arsinda
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi'nde Moyamoya
Hastaligi  tanisi  almis  olgularin  retrospektif  olarak
degerlendirilmesi Tiirk Beyin Damar Hastaliklar1 Dergisi 2011;
17 (3): 95-100.



