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Ozet: Bu yazida moyamoya hastaliginin tarihgesi,
etyolojisi, patolojisi, tam araglar, klinigi ve tedavisi gozden
gecirilmistir. Moyamoyanin etyolojisi bilinmemektedir.
Klinikte kendisini iskemik ataklarla veya kanamalarla
gosteren hastaligin tedavisinde giliniimiizde direkt ve
indirekt revaskiilarizasyon yontemleri uygulanmaktadir.

Anabhtar sozciikler: Moyamoya hastaligs,
revaskiilarizasyon cerrahisi, serebrovaskiiler olay

Abstrac: In this article, the history, etiology, pathology,
clinical features and the treatment of moyamoya dis-
ease arereviewed. The etiology of moyamoya disesae is
unknown. It appears with ischemic attacks and bleed-
ing episodes. Direct and indirect revascularization sur-
gery is the treatment modality of disease.
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TANIM

Moyamoya hastaligi Willis poligonunu
olusturan major intrakranial serebral arterlerin
genellikle bilateral, nadiren unilateral, ilerleyici
darlhig: veya tikanmasi ve kompenzatuar kollateral
damarlarin gelismesi ile karakterize kronik bir
serebrovasktler hastaliktir (14,22,54). Bilateral
internal karotid arterlerin (ICA) terminal kismmdan
baglayan darlik, Willis poligonunun anterior
boliimiine yayilir. Unilateral formun klasik
moyamoyadan farkli oldugunu bildiren yazarlar
vardir (17).

Hastalik ismini anjiografik gortinimiinden
dolay1 almistir(14,36). Japoncada “havada dagilan
sigara dumani "’ anlamina gelen moyamoya deyimi
(14,51) bazal gangliadaki anormal kollaterallari tarif
etmektedir (27).

TARIHCE

Moyamoya hastalig: ilk olarak Kudoh(9)
tarafindan 1956’da Japonya’da tarif edilmistir . 1957
de Takeuchi ve Shimizu (36) 29 yasindaki bir erkek
hastada internal karotid arterin bilateral displazisini
yayinlamuglardir . 1964’de Nishimoto (62) tarafindan
hastaligin ayrintilar: gosterilmis ve bu nedenle bir
stire "Nishimoto hastali1” olarak taninmistir.
Hastaliga moyamoya adi 1969’da Suzuki(36)
tarafindan verilmis ve bu da daha sonra genel olarak
kabul edilmistir .

ETYOLOJi

Moyamoya idiopatik bir hastaliktir (54).
Japonya’dan rapor edilen olgularmm %10 unda ailede
moyamoya hastaligi oldugu saptanmistir (38,63).
Bu nedenle aile 6ykiisti mutlaka sorusturulmahidir
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(58,63). Ailevi moyamoya olgularinin gogu
Japonya’dandir(31). Ilk olgular Japonyadan
yaymlanmis, ama daha sonra tiim diinyadan yaymlar
yapilmigtir. Hatta hastaliga siyah irkta da
rastlanmaktadir(37). Hastaligin konjenital veya akkiz
oldugu konusunda goriis birligi yoktur (36).

Bazi calismalarda anjiojenik faktorlerin
superfisial temporal arter duvarinda, dura 6rnekleri
ve beyin omurilik sivisinda(BOS) arttig:
gosterilmistir(54). Moyamoya hastalarinda HLA
antijenleri incelenmis ve DQB1*0502 geninin bunun
ile iligkili olabilecegi sonucuna varilmigtir(20). Insan
16kosit antijeni B51, moyamoya olgularinda anlamh
olarak yiiksek tespit edilmistir(38). Panegyres(49),
hastaligin T hiicre kaynakli, damar duvarina kars
bir otoimmiin reaksiyon olabilecegini belirtmigtir .
Bu yazar bir olguda subendotelyal fibroz doku
proliferasyonu ve karotid arter duvarinda T hiicresi
infiltrasyonu saptamugtir. Ikizlerde de tanimlanmug
olmasi, genetik etyolojiyi diistindtirmektedir(51).
Cesitli yayinlarda bazi hastalarda, moya moya
hastalig: ile birlikte Down send(6,50), orak hiicreli
anemi(6,7), norofibromatosis(6), kranioforengioma
(6), optik glioma(6), bag dokusu hastaligi(6),
progressif miyopati(5), trizomi21(61), konjenital kalp
hastalig1(35), protein S eksikligi(3), Fanconi
anemisi(36) goriildtigii bildirilmigtir. Ancak Japon
Willis Poligonu Spontan Okliizyonu (moya moya
hastalig1) Komitesince yayimlanan tani rehberinde
klinik ve goriinttisel tami kriterlerine ek olarak
bagka hastaligin bulunmamasi gerekliligi iizerinde
de durulmustur(38).

EPIDEMIYOLOJi

Moyamoya hastalig1 daha ¢ok Japonlarda
gorilmektedir. Diinyanin degisik tilkelerinden
yayinlar yapilmakla birlikte olgularin % 90 1
Japon’dur(51). Japon Willis Poligonu Spontan
Okliizyonu (moya moya hastalig) Komitesinin 1994
de yaptirdig1 arastirmanin sonuclarina gore 1995
yili itibariyle Japonya‘da tedavi altinda 3900 hasta
oldugu bildirilmistir(63). Kadinlarda daha sik
goriilen (kadin/erkek=1.8) bu  hastaligin
Japonya’daki yillik goriilme sikligi 0,35/100000
dir(63). Hastaligin 10-14 yaslarinda ve 5. dekadda
pik yaptigi, %478 10 yas altnda goriildiigii ve
%10 aile hikayesi oldugu bildirilmistir(63).

Ayni komitenin Kore’'deki olgular tizerinde
yaptig1 c¢alismada, Japon toplumuna goére
erigkinlerde %20 daha fazla, kadin/erkek oranimin
1,3 ve aile oykiisiiniin %1.8 oldugu
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goriilmiistlir(38). Bu bulgular irksal farkliliklar ve
cografi degisikligin etkisi agisindan gbz éniinde
bulundurulmalhdir.

KLINIiK

Moyamoya hastalig1 kendisini gocuklarda
serebral iskemik ataklarla, eriskinlerde ise
intrakranial kanama ile gostermektedir(14,18,24,
38,39). Cocuklarin %90 inda infarkt, erigskinlerin %88
inde kanama gériilmektedir (51). Cocuklarda gegici
iskemik atak, reversibl iskemik norolojik defisit ve
komplet strok gelisebilmektedir (22). iskemik
belirtilerin ortaya ¢ikma nedeni kollateral damarlarin
gelisiminin yeterli olmamasidir (6,40). Komplet strok
daha ¢ok 5 yasin altindaki gocuklarda ortaya
gtkmakta ve prognozun kétiiltigiine isaret etmektedir
(22). Eger hastaligin belirtileri 5 yagindan ve ozellikle
2 yasindan Once basladiysa prognoz oldukga
kotadiir (39).

Cocuklarda iskemik bulgular hiperventilasyon
veya yiiksek atesle agreve olur(38).
Hiperventilasyon balon sisirme, 1shik calma, iiflemeli
miizik aletlerini kullanma, kusma vb. aktivitelerle
ortaya qikabilir. Serebral kan akiminin azalmasi
veya oksijen tiiketiminin artmas: iskemik ataklar
kolaylastirir. Diger iskemik serebrovaskiiler
olaylardan farkli olarak iskemik semptomlarin
taraf ve ekstremite degisiklikleri gostermesi
karakteristiktir(2,38). Moyamoya da goriilen iskemi
hemodinamik tipte olup semptomlar watershed
sahalara ait olma meylindedir. Motor defisit en
sik rastlanilan bulgudur(2,18,22).). ki yagin alinda
hastalik genellikle nobet ile kendini gosterir. Basagrisi
cocukluk caginda da bir belirti olabilir ve zellikle
sabah kusmalarlyla beraberdir(38). Moyamoya
hastalig1 olan gocuklarda kore ve atetozis gibi
istemsiz  hareketler de gorulebilir(59).
Matsushima(39), cocuklarda moyamoya hastaligin,
iskemik belirtilerin tipine, gsiddetine ve CT
bulgularina gore siniflamistir :

Tip 1 (TIA tipi): Ayda iki defadan daha az TIA
gortiliir. Beyin tomografisi normaldir.

Tip 2 (S1k TIA tipi): Ayda iki defadan fazla TIA
olur. Tomografi bunlarda da normaldir.

Tip 3 (TIA-Infarkt tipi): Sik ataklar olur.
Tomografide diisiik dansiteli alanlar goriiliir.
Norolojik muayenede defisitler saptanir.

Tip 4 (Infarkt-TIA tipi): {1k olarak infarkt ile
ortaya gikar. Sonradan TIA ataklar1 da goriiliir.






