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Ozet: Bu yazIda moyamoya hastahgmm tarih<;esi,
etyolojisi, patolojisi, tam ara<;lan,klinigi ve tedavisi gozden
ge<;irilmi§tir. Moyamoyanm etyolojisi bilinmemektedir.
Klinikte kendisini iskemik ataklarla veya kanamalarla
gosteren hastalrgm tedavisinde giiniimiizde direkt ve
indirekt revaskiilarizasyon yontemleri uygulanmaktadlr.

Anahtar sozciikler: Moyamoya hastalrgl,
revaskiilarizasyon cerrahisi, serebrovaskiiler olay

TANIM

Moyamoya hastahgl Willis poligonunu
olu~turan major intrakranial serebral arterlerin
genellikle bilateral, nadiren unilateral, ilerleyici
darhgl veya tlkanmasl ve kompenzatuar kollateral
damarlann geli~mesi ile karakterize kronik bir
serebrovashi.ler hastahktu (14,22,54). Bilateral
internal karotid arterlerin (ICA) terminal klsmmdan
ba~layan darhk, Willis poligonunun anterior
bolUmune yayllu. Unilateral formun klasik
moyamoyadan farkh oldugunu bildiren yazarlar
vardIr (17).

Hastahk ismini anjiografik gorunumunden
dolaYI alml~tlr(14,36). Japoncada "havada dagIlan
slgara dumam 11 anlamma gelen moyamoya deyimi
(14,51)bazal gangliadaki anormal kollaterallari tarif
etmektedir (27).

Abstrac: In this article, the history, etiology, pathology,
clinical features and the treatment of moyamoya dis
ease are reviewed. 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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TARiH<;E

Moyamoya hastahgl ilk olarak Kudoh(9)
tarafmdan 1956'daJaponya'da tarif edilmi~tir. 1957
de Takeuchi ve Shimizu (36) 29 ya~mdaki bir erkek
hastada internal karotid arterin bilateral displazisini
yaymlaml~lardlr . 1964'de Nishimoto (62) tarafmdan
hastahgm aynntIlan gosterilmi~ ve bu nedenle bir
sure "Nishimoto hastahgl" olarak tamnml~tJr.
Hastahga moyamoya adl 1969' da Suzuki(36)
tarafmdan verilmi~ ve bu da daha soma genel olarak
kabul edilmi~tir .

ETYOLOJi

Moyamoya idiopatik bir hastahktu (54).
Japonya'dan rapar edilen olgulann %10 unda ailede
moyamoya hastahgl oldugu saptanml~tlr (38,63).
Bu nedenle aile oykusu mutlaka soru~turulmahdlr
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(58,63). Ailevi moyamoya olgulanmn Gogu
Japonya' dandIr(31). Ilk olgular Japonyadan
yaymlanml:;;,ama daha sonra him dunyadan yaymlar
yapIlml:;;trr. Hatta hastahga siyah Irkta da
rastlanmaktadlr(37). Hastahgm konjenital veya akkiz
oldugu konusunda goru:;;birligi yoktur (36).

Bazl Gah:;;malarda anjiojenik faktorlerin
superfisial temporal arter duvannda, dura ornekleri
ve beyin omurilik slvlsmda(BOS) arttrgl
gosterilmi:;;tir(54). Moyamoya hastalannda HLA
antijenleri incelenmi:;; ve DQBl *0502geninin bunun
ile ili:;;kiliolabilecegi sonucuna vanlml:;;br(20). Insan
lokosit antijeni B51,moyamoya olgularmda anlamh
olarak yuksek tespit edilmi:;;tir(38). Panegyres(49),
hastahgm T hucre kaynakh, damar duvanna kar:;;l
bir otoimmun reaksiyon olabilecegini belirtmi:;;tir .
Bu yazar bir olguda subendotelyal fibroz doku
proliferasyonu ve karotid arter duvannda T hucresi
infiltrasyonu saptaml:;;br. Ikizlerde de tammlanml:;;
olmasl, genetik etyolojiyi du:;;undurmektedir(51).
<;e:;;itJiyaymlarda bazl hastalarda, moya moya
hastahgl ile birlikte Down send(6,50), orak hucreli
anemi(6,7), norofibromatosis(6), kranioforengioma
(6), optik glioma(6), bag dokusu hastahgl(6),
progress if miyopati(5), trizomi21(61), konjenital kalp
hastahgl(35), protein S eksikligi(3), Fanconi
anemisi(36) goruldugu bildirilmi:;;tir. Ancak Japon
Willis Poligonu Spontan Okluzyonu (moya moya
hastahgl) Komitesince yaYlmlanan tam rehberinde
klinik ve goruntusel tam kriterlerine ek olarak
ba:;;kahastahgm bulunmamasl gerekliligi uzerinde
de durulmu:;;tur(38).

EPiDEMiYOLOJi

Moyamoya hastahgl daha Gok Japonlarda
goriilmektedir. Diinyanm degi:;;ik iilkelerinden
yaymlar yapIlmakla birlikte olgularm % 90 1

Japon'dur(51). Japon Willis Poligonu Spontan
Okliizyonu (moya moya hastahgl) Komitesinin 1994
de yapbrdlgl ara:;;brmanm sonuGlanna gore 1995
Ylh itibariyle Japonya'da tedavi altmda 3900 hasta
oldugu bildirilmi:;;tir(63). Kadmlarda daha slk
goriilen (kadm/erkek=1.8) bu hastahgm
Japonya'daki yllhk gorulme slkhgl 0,35/100000
dir(63). Hastahgm 10-14 ya:;;larmda ve 5. dekadda
pik yapbgl, %47,8 10 ya:;; altmda goriildiigii ve
%10 aile hikayesi oldugu bildirilmi:;;tir(63).

Aym komitenin Kore'deki olgular iizerinde
yaptlgl Gah:;;mada, Japon toplumuna gore
eri:;;kinlerde %20 daha fazla, kadm/ erkek oramnm

1,3 ve aile oykiisiiniin %1.8 oldugu
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goriilmii:;;tur(38). Bu bulgular lrksal farkhhklar ve
cografi degi:;;ikligin etkisi aGlsmdan goz oniinde
bulundurulmahdlr.

KLiNiK

Moyamoya hastahgl kendisini Gocuklarda
serebral iskemik ataklarla, eri:;;kinlerde ise
intrakranial kanama ile gostermektedir(14,18,24,
38,39). <;ocuklarm %90mda infarkt, eri:;;kinlerin %88
inde kanama goriilmektedir (51). <;ocuklarda geGici
iskemik atak, reverslbl iskemik norolojik defisit ve
komplet strok geli:;;ebilmektedir (22). Iskemik
belirtilerin ortaya Glkmanedeni kollateral damarlann
geli:;;imininyeterli olmamasldlr (6,40).Komplet strok
daha Gok 5 ya:;;m altmdaki Gocuklarda ortaya
Glkmaktave prognozun kotiiliigiine i:;;aretetmektedir
(22).Eger hastahgm belirtileri 5 ya:;;mdan ve ozellikle
2 ya:;;mdan once ba:;;ladlysa prognoz oldukGa
kotiidur (39).

<;ocuklarda iskemik bulgular hiperventilasyon
veya yiiksek ate:;;le agreve olur(38).
Hiperventilasyon balon :;;i:;;irme,lshk Galma,uflemeli
muzik aletlerini kullanma, kusma vb. aktivitelerle
ortaya Glkabilir. Serebral kan aklmmm azalmasl
veya oksijen tiiketiminin artmasl iskemik ataklan
kolayla:;;tmr. Diger iskemik serebrovaskiiler
olayIardan farkh olarak iskemik semptomlarm
taraf ve ekstremite degi:;;iklikIeri gostermesi
karakteristiktir(2,38). Moyamoya da goriiIen iskemi
hemodinamik tipte olup semptomlar watershed
sahaIara ait olma meylindedir. Motor defisit en
slk rastlamIan bulgudur(2,18,22).). Iki ya:;;maItmda
hastahk genellikIe nobet ile kendini gosterir. Ba:;;agnsl
Gocukluk Gagmda da bir belirti olabilir ve ozellikle
sabah kusmaIanyla beraberdir(38). Moyamoya
hastahgl olan Gocuklarda kore ve atetozis gibi
istemsiz hareketler de goriilebilir(59).
Matsushima(39), Gocuklarda moyamoya hastahgml,
iskemik belirtilerin ti pine, :;;iddetine ve eT
bulgularma gore slmflaml:;;br :

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

Tip 2 (Slk TIA tipO: Ayda iki defadan fazla TIA
olur. Tomografi bunIarda da normaldir.

Tip 3 (TIA-Infarkt tipi): Slk atakIar olur.
Tomografide dii:;;iik dansiteli alanlar goruliir.
Norolojik muayenede defisitler saptamr.

Tip 4 (Infarkt- TIA tipi): Ilk olarak infarkt iIe
ortaya Glkar.Sonradan TIA atakIan da gorulUr.




