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A Case Report of Moyamoya Disease Presenting

with Seizure

Nobet ile Basvuran Moyamoya Hastaligi Olgu Sunumu
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ABSTRACT

Moyamoya disease is characterised by idiopathic steno-occlu-
sion at the intracranial carotid arteries with concomitant abnor-
mal vascular networks. In this case report, a 34 year old man pre-
sented to the emergency room with a complaint of seizure and
was diagnosed with Moyamoya disease by history, examination,
cranial computed tomography (CCT) and digital subtraction an-
giography (DSA). This case was reported as it is the first known

OZET

Moyamoya hastaligi intarakraniyal internal karotis arterlerin idiapo-
tik steno-okltizyonu ve anormal vaskuler aglar ile karakterizedir. Bu
vaka sunumunda acil servise ndbet gegirme sikayeti ile basvuran
otuz dort yasindaki erkek hastaya, anamnez, muayene bilgisayarli
beyin tomografisi (BBT) ve dijital substraksiyon anjiyografi (DSA) ile
Moyamoya hastaligi tanisi konuldu. Bu vaka ilk olarak nébet ile bas-
vurmasl ve nadir gértlmesi nedeniyle sunuldu.

example of a patient presenting initially with seizure, as well as
the rarity of the disease.
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Giris

Moyamoya hastaligy; karotid sifonundan baslamak tizere, internal karotid arterlerin yavas, progresif, bilateral oklizyonu ya da
stenozu ile karakterize primer vaskiler bir hastaliktir. Okliizyon yavasca ilerleyerek yaygin kollateral gelisimine yol acar. Ismini
bu anormal vaskilarizayonun neden oldugu, Japoncada ‘sigara dumani’ anlamina gelen ‘'moyamoya’ dan alir (1). Etiyolojide
herediter faktérler yer almakla birlikte, cogu olgu sporadiktir (2). ik semptomlar rekdirren bas agrisindan, akut hemiplejiye ve
epilepsiye kadar degisen bir cesitlilikte kendini gosterir. Genellikle cocuklarda iskemik serebrovaskiler inmelerle, eriskinlerde ise
intraserebral veya subaraknoid kanama ile birlikte gorulr. Kesin tani DSA ile konur (3).

Bu vaka sunumunda nadir gorilmesi nedeniyle, ilk kez nébet ile acil servise basvuran, gegirilmis inme dykisi olan ve DSA ile
Moyamoya hastalidi tanisi konulan bir olgu sunuldu.

Olgu Sunumu

Otuz dort yasinda erkek hasta, sag kol ve bacagindan baslayan, sol kol ve bacagina yayilan kasilmalar ve biling kaybinin eslik
ettigi ndbet ile acil servise basvurdu. Ozge¢misinde, on (¢ yasindayken sag kol ve bacaginda gii¢siizlik ile konusma bozuk-
lugunun eslik ettigi gecirilmis inme dykdsu vardi. Hastanin o dénemde hastanede yatis dykiusd vardi ancak etyolojiye yonelik
yapilan Kraniyal MRG ve vaskulit rutinleri normaldi. Sigara, alkol ve ilag kullanim dykust yoktu. Soyge¢misinde ozellik yoktu. Acil
norolojik muayenesinde genel durumu iyi, suuru aglk ve koopereydi. Sag nazolabial oluk silikti. Konusmasi dizartrik olan hasta-
nin, kas glici muayenesi tim ekstremitelerde tamdi. Derin tendon refleksleri tim ekstremitelerde normoaktif, Babinski testi bi-
lateral fleksord. Acil cekilen Kraniyal tomografisinde sol parietal bélgede hipodens alanlar izlenmekteydi. Tam kan, elektrolitler,
BUN, kreatin, kan sekeri, karaciger fonksiyon testleri normaldi. Vaskulite yonelik istenen antintkleer antikor, immtnglobulinler,
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Resim 1. Kranial MRG'de sol tempora-pariato-oksipitalde akut
diflizyon kisitlamasi gostermeyen enfarktla uyumlu goriintiist
mevcut

Resim 3. DSA tetkikinde internal karotis arter bifurkasyondan
sonrasi gortintilenemedi ve Willis poligonunda zengin
kolleteralleri vardi

kompleman C 3-4, brucella serolojik testi, antitrombin 3, protein C,
protein S, Extractable nUkleer antijen antikor testleri normaldi. Krani-
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Resim 2. MR Anjiografisinde, bilateral distal IKA (internal
karotis arter), Superior serebellar arter ve proksimal OSA (Orta
Serebral arter), sag proksimal ASA (Anterior serebral arter)'da
tromboz; kronik tromboza ikincil dural ylizey ve sisternlerde
gelismis kollateral vaskdlarizasyon izlendi

al MRG'de sol tempora-pariato-oksipitalde akut difizyon kisitlamasi
gostermeyen enfarktla uyumlu goérintUsd mevcuttu (Resim 1). MR
Anjiografisinde, bilateral distal internal Karotis Arter (IKA), Superior
serebellar arter ve proksimal Orta Serebral Arter (OSA), sag proksimal
Anterior Serebral Arter’de (ASA) tromboz; kronik tromboza ikincil
dural yUzey ve sisternlerde gelismis kollateral vaskularizasyon izlen-
di (Resim 2). DSA tetkikinde internal karotis arter bifurkasyondan
sonrasi goruntulenemedi ve Willis poligonunda zengin kolleteralleri
vardi (Resim 3). Hastaya 6ykd, norolojik muayene ve ndrogoriinti-
leme bulgular ile Moyamoya hastaligi tanisi konuldu. Antiepileptik
tedavi baslandi ve Beyin cerrahisi bolim ile konsulte edilen hastaya
cerrahi revaskdlarizasyon onerildi. Hasta operasyonu kabul etmed;,
antiagregan ve antiepileptik tedavi baslanarak taburcu edildi.

Tartisma

Moyamoya hastaligl; nedeni tam olarak bilinmeyen, histopatolo-
jik olarak suprasellar intrakraniyal internal karotid arter stenozu ile
sonuglanan, fibroseldler intimal kalinlasma, diiz kas proliferasyonu,
artmis elastin birikimi ile olusan bir hastaliktir. Ayrica medya taba-
kasinda incelme, internal elastik laminada siklikla cok katl ve tortioz
degisiklikler saptanir (1). Wills poligonu cevresinde ¢ok sayida perfo-
ran anastomozlar goralur (2).
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Moyamoya goérinimiine; neonatal anoksi, travma, baziller menenjit,
norofibromatozis Tip1, tiberoskleroz, Sturge-weber sendromu, beyin
ttimorleri, Marfan Sendromu, Turner Sendromu, serebral diseksiyon,
orak hiicrelianemi, Down Sendromu, Alagille sendromu neden olabi-
lir ve bu ylzden ayirici tanida akilda tutulmalidir (3). Bizim olgumuzda
zor dogum 6ykusd yoktu. Sendromik hastaliklarda gorulen diger fizik
muayene bulgulari, klinik belirtiler ve semptomlar yoktu. Yapilan Mini
Mental Test skoru yirmi sekiz olarak saptandi.

Moyamoya hastaligi bimodal dagilim gosterir. Cocuklarda ortalama
2-17 yaslar arasinda gorulurken; eriskinlerde 30-40 yaslar arasinda
gorulur. Klinige iskemik olaylar, bas agrisi, ndbetler, hareket bozuklu-
gu (kore, distoni, hemikore, atetoz), mental kotulesme, intrakraniyal
hemoroji, gecici iskemik ataklar ile yansir. Cocukluk ¢cagr Moyamoya
hastalidi, iskemik ozellikler gosterirken, eriskin dénem Moyamoya
hastaligl hemorojik dzellik gdsterir (4, 5). Iskemik ataklarda ilk olarak
hemiparazi gibi motor belirtiler gdzlemlenirken, afaziler ve dizestezi-
ler bunu izler (6). Hastamizin da ilk belirtisi cocukluk ¢caginda gegiri-
len iskemik serebrovaskuler inmeydi.

Acile basvuran diger serebrovaskiler hastaliklarda oldugu gibi Mo-
yamoya hastaliginda da ilk tanisal gérlinttleme ydntemi beyin to-
mografisidir ve enfarkt alanlar gorilebilir. Ancak bu goértntileme
yontemi vaskularizasyonu gostermedigi icin magnetik rezonans
anjiografi yapilmalidir. Hastaligin kesin tanisi ise tanisal konvansiyo-
nel anjiografi ile konur. Radyolojik olarak bilateral proksimal ASA ve
OSA'ya kadar uzanan distal internal karotid arterlerin tutulumu ile
karakterizedir. Beynin bazal kisminda bulut veya sigara dumani (mo-
yamoya) gibi gorinime neden olan yaygin kolleteral (parankimal,
leptomeningeal) gelisimi gdzlenir. Ozellikle posterior dolagimda yer-
lesim gosteren intrakranial anevrizmalar bulunabilir (7). Bizim vaka-
mizda da benzer radoyolojik gérinumler izlendi.

iskemnik Moyamoya hastaliginda; optimal tedavi heniiz saglanamarmis-
tir. Medikal olarak antiagreganlar, vazodilatorler, kalsiyum kanal blokor-
leri kullanilabilir. Epileptik nébetleri olan hastalarda antiepileptik verilir.

Cerrahi olarak superfisial temporal arter ile OSA anastomozu gibi re-
vaskularizasyon proseddrleri uygulanabilir (8). Cerrahi revaskularizas-
yon dUstnulen ancak bunu kabul etmeyen hastamiza nébet gecirmis
olmasi nedeniyle antiepileptik ve antiagregan tedavi basland!.

Sonug

Bu vaka sunumda; ¢ocukluk déneminde serebral iskemi ve takip
eden slrecte ndbetle acil servise gelmesi nedeniyle inme ayirici ta-
nisinda mutlaka Moyamoya hastaliginin da ddstndlmesi gerektigi
vurgulandi.

Gikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢cikar catismasi bildirmemislerdir.
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