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NORORADYOLOJi

ARASTIRMA YAZISI

Moyamoya hastaliginin tanisinda
manyetik rezonans anjiyografi

Simay Altan Kara, Fumiaki Ueda, Makoto Suzuki

AMAC

Moyamoya etyolojisi bilinmeyen, nadir, progresif
okliizif vaskiiler bir hastaliktir. Moyamoya hastali-
ginin tanisi ve evrelemesinde maynetik rezonans
anjiyografi (MRA) ve multiplanar volim rekonst-
riksiyonun (MPVR) 6nemini arastirdik.

GEREC VE YONTEM

MRA yapilan 800 olgu retrospektif olarak incelen-
di. Moyamoya tanisi alan olgularda, internal karo-
tid arter, anterior serebral arter ve orta serebral ar-
ter darliklari degerlendirildi. Moyamoya damarlari-
nin olusumuna gore; olmayan, hafif ve ciddi dere-
cede damar gelisimi olarak 3 grupta siniflandirildi-
lar.

BULGULAR

Moyamoya tanili 7 olguda beyinde iskemi, atrofik
degisiklikler izlendi. Tiim olgularda Moyamoya
hastaligi ile uyumlu olarak ileri derecede internal
karotid arter darligi mevcuttu. Anterior ve orta se-
rebral arterlerde de belirgin darlik izlendi. Olgula-
rin liclinde hafif, doért olguda da ciddi derecede ge-
lismis Moyamoya damarlari olusumu saptandi.

SONUC

Moyamoya hastaliginin, tanisi ve evrelemesinde
MRA ve MPVR birlikteligi oldukca basarilidir. Non
invaziv olmasi, hastanin radyasyon almamasi ve
kontrast madde kullaniminin gereksiz olmasi, pre
ve post-operatif donemde iskemik komplikasyon
riskinin olmamasi nedeniyle dijital anjiografiye al-
ternatif olarak kullanilabilir.
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oyamoya hastalig1, etyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen, se-
M rebrovaskiiler okliizif bir hastaliktir (1,2). Japonya’da sik go-

riilmekle birlikte iilkemiz dahil bir¢ok iilkede de rastlanmak-
tadir (3). Hastalik, supraklinoid internal karotid arterin (IKA) terminal
kismi, orta serebral arter (OSA) ve anterior serebral arterin (ASA)
proksimallerinde stenoz ya da okliizyonlarla seyretmektedir. Bu sereb-
rovaskiiler olaylar sonucunda beyinde iskemi, ileri donemde de atrofi
gelisir (4). iskemik beyin, parankimal, bazal ganglionlar seviyesinde
leptomeningiyal ve transdural olarak gelisen vaskiiler kollaterallerle
beslenir (5-7). Calismamizda Moyamoya hastaliginin tanisinda
manyetik rezonans anjiografinin (MRA) 6nemini aragtirdik.

Gere¢ ve yontem

Agustos 1996- Ekim 1999 tarihleri arasinda Moyamoya hastalig ta-
nis1 alan 7 olgu incelendi. Semptomatik siire 1-13 y1l arasindaydi ve ol-
gular tedavi amagh cerrahi operasyon gecirmemislerdi.

Incelemeler 1.5 Tesla GE (GENESIS, SIGNA- MRS2000) MRG ci-
hazinda, bag sarmallari ile yapildi. Rutin sagittal T1, aksiyal T1, T2,
proton dansite (PD), FLAIR sekanslar1 ile MRA ve multiplanar voliim
rekonstriiksiyon (MPVR) imajlariyla degerlendirildiler. MRA sekan-
sinda 55/6 msn (TR/TE), 15 derece ‘flip angle’, 13 cm FOV, 256x256
matriks, 64 mm’lik voliim kalinligi, 0 mm kesit araliklar1 kullanildi.

Rutin manyetik rezonans goriintiileme (MRG) sekanslar1 ve MRA
imajlar1 degerlendirildikten sonra, MRA sirasinda elde edilen ham
imajlar iizerinden, farkli ac1 (0-90 derece) ve kesit kalinliklari kullani-
larak (0.5-25.4 mm), ‘advantage window’, JA, 2001 AA cihaziyla
MPVR imajlar elde edildi. Kollateral damar olusumu, anastomozlar ve
Moyamoya damarlar1 arastirildi.

IKA, ASA ve OSA darliklar1 degerlendirildi. Leptomeningiyal, tala-
moperforan, lentikiilostriat ve bazal serebral damarlarin (Moyamoya
damarlari= MMD) olugumuna gore de; MMD olmayan, hafif ve ciddi
derece MMD gelisen olgular olarak siniflandirildilar (1). Leptomenin-
giyal, talamoperforan, lentikiilostriat ve bazal serebral damarlardan
kollaterallerin gelismedigi olgular MMD olmayan; IKA, OSA, ASA
darliklarma eslik eden az sayida kollateralin eslik ettigi olgular hafif de-
recede MMD olusumu olarak diisiiniildii. IKA, ASA, OSA okliizyonu-
na eslik eden ¢ok sayida leptomeningiyal, talamoperforan, lentikiilost-
riat ve bazal serebral damarlar ve kollateraller ciddi derecede MMD
olarak yorumlandi. Normal IKA, ASA, OSA trasesinde ve beklenen
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% Resim 1. Moyamoya hastaligi olan 9
yasindaki bir erkek cocuk hastada MRA
ham imajlarinda bazal ganglionlar
diizeyinde gelisen Moyamoya damarlari
izleniyor. Sol temporal lop korteksinde
kronik iskemik degisiklikler goriilmektedir.

Resim 2. 13 yasinda Moyamoya tanisiyla izlenen kiz gocukta koronal diiziemde 9.5 mm kesit kalinligiyla elde
edilmis MPVR goriintiisiinda serebral bazal seviyede hafif derecede gelismis Moyamoya damarlari, laterallerde

gelismekte olan leptomeningeal kollateraler izleniyor.

kalibrede olmayan, farkl traselerdeki,
multipl sayida tortiiyoz ve beklenen-
den diisiik kalibredeki damarlar kolla-
teral, MMD olarak degerlendirildi.
Tam okliizyon ve ileri derecede stenoz
tanisinda ham imajlar ve rekonstriiksi-
yon goriintiilerinden yararlanildi. Nor-
mal IKA, ASA, OSA trasesine uyan
lokalizasyonda, beklenenden zayif ka-
libreler ileri derecede stenoz; trasenin
izlenmemesi ise tam okliizyon olarak
yorumlandi.

Bulgular

Olgularin 4’ti bayan (%57.1), 3’u
erkekti (%42.9). 2 olgu kardes idi. Or-
talama yas 12.4 (3-22) olarak saptan-
di. Moyamoya tanistyla izlenen 7 ol-
guda rutin MRG kesitlerinde vaskiiler
okliizyona sekonder iskemik degisik-
likler (Resim 1) ve atrofi mevcuttu.
Tiim olgularda ileri derecede IKA
darlig1 saptandi. Olgularin besinde g6-
riinlim tam okliizyonla uyumluydu
(Resim 2), 2 olguda IKA cok zayif
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olarak goriintiilenebildi. 4 olguda
ASA ve OSA izlenmedi, 3 olguda da
cok zayif dolum dikkati ¢ekti. ‘Puff of
smoke’ denilen ‘sigara duman1’ gorii-
niimii ile uyumlu 3 olguda hafif, 4 ol-
guda ileri derecede MMD olusumu
saptand1 (Resim 2-4). ASA, OSA’da
ileri derecede darlik olan olgularda
hafif derecede MMD; ASA ve
OSA’da okliizyon olan olgularda cid-
di derecede MMD geligmisti. Klinik
bulgularla iligkilendirilmedi. Ancak
vaskiiler degisikliklere paralel olarak,
ciddi derecede MMD olusan olgular,
hafif derecede MMD olusan olgular-
dan daha agir klinik bulgu ve paranki-
mat6z degisiklikler gosteriyorlardi.
Moyamoya hastalig1, progresif ok-
liizif bir hastalik oldugundan tanimla-
nan damarlarda okliizyon geligmekte-
dir. Kollaterallerle distalden retrograt
dolumu zayiftir. Olgularimizda nor-
mal IKA, ASA, OSA trasesine uyan
lokalizasyonda normalden zayif
kalibrede izlenen akim goriiniimiiniin

ileri derecede darlikla uyumlu oldugu
diisiiniildii. Normal arter trasesisinde
beklenen kalibrede dolumun olmadi-
81, normalden zayif kalibrede olup
multipl sayida tortiiyoz kollaterallerle
devamlilig1 izlenen arteryel dolumun
retrograt yolla rekonstriiksiyonla dol-
mus olabilecegi diisiiniildii. Bu gorii-
niimlerin birbirleriyle olan iligkileri
ardistk MRA ham imajlariyla takip
edildi. Ileri derecede daralmus, distal
kesimi izlenmeyen, sadece proksimali
izlenebilen IKA’larda Willis poligonu
yoluyla komiinikan arterlerden retrog-
rat dolum ekarte edilemedi.

Tartisma

Moyamoya hastalig1 intrakranyal
hemoraji ve serebral iskemilerle sey-
reden, serebrovaskiiler okliizif, prog-
resif bir hastaliktir. Goriintiileme bul-
gular1 primer ve sekonder olarak si-
niflanmigtir. Willis poligonunda ok-
liizyon geligsmesi, Moyamoya damar-
lar1 ve kollaterallerin olusumu primer;
serebral infarkt, beyaz cevher lezyon-
lar1, atrofi ve hemoraji sekonder bul-
gulardir (8). Ik 5 yasta izlenen juve-
nil formu ve 3. dekatta goriilen adult
formlar1 vardir. Cocuklarda serebral
iskemi, geng erigkinlerde ise intrakra-
niyal hemorajiler daha sik izlenmek-
tedir (7-11).

Onceki calismalarda erkek/bayan
orani 1/1.7°dir. Calismamizda da ba-
yan predominansi (%57.1) mevcuttu.
Literatiirde aile hikayesi %10 oranin-
dadir, bildirilen ikiz kardes olgular
mevcuttur, ¢alismamizda da 2 olgu
(%16.7) kardes idi (12).

Bazi sistemik ya da genetik hasta-
liklar, norokiitandz hastaliklar, bakte-
riyel menenjit, poliarteritis nodoza,
kafa travmalar1, oral kontraseptif kul-
lanimi, tiiberkiiloz, epileptik ataklar,
Down sendromu, ateroskleroz, orak
hiicreli anemi, primer oksalosis gibi
intimal vaskiilopatilerde de Moyamo-
ya benzeri vaskiiler degisiklikler uni-
lateral ya da yaygin olarak olugmakta-
dir. Ancak bu tabloya Moyamoya has-
talif1 yerine ‘Moyamoya sendromu’
denilmesi (13-18) veya ‘yalanci
Moyamoya hastalig1’, ‘Moyamoya
hastalig1 benzeri’ gibi terimlerin kul-



L8 Resim 3. 9 yaginda erkek hastada

&% suprasellar ve ambient sisternlerde
gelismekte olan Moyamoya damarlari
izleniyor.

Resim 4. 18 yasinda Moyamoya tanil erkek hastada 15.6 mm kalinlikli, sol sagital diiziemde elde edilen MPVR

ile ciddi derecede gelismis Moyamoya damarlari izleniyor.

lanilmasinin terminolojik olarak daha
dogru oldugu savunulmaktadir (19).
Bu hastaliklarin ayirict tanisinda
MRG yol gosterir.

Moyamoya hastaliginda, vaskiiler
yatakta inflamatuar reaksiyon olmak-
s1zin endotelyal hiperplazi ve fibrozis
gelismektedir. Vaskiiler okliizyonlar
sonucunda iskemik beyin dokusunu
besleyebilmek igin bircok kollateral
gelisir. Leptomeningiyal, transdural,
bazal ganglionlar seviyesinde ve pos-
terior serebral arterden geligen kolla-
teraller parankimin beslenmesini sag-
lar. Ancak ileri evrede, posterior se-
rebral arterin (PSA) stenozu ya da ok-
liizyonu, KA terminal kesimindeki
degisikliklere paraleldir. Erken do-
nemde stenotik degisikliklerle paran-
kimal iskemi anterior kesimdeyken,
ileri evrede 1KA’ya paralel olarak
PSA’da da stenozun ilerlemesi ile pa-
rankimin posteriorunda da iskemik
degisiklikler geligir (18).

MRA; IKA, OSA, ASA ve PSA’nin
bazal ya da proksimal kesimlerindeki

okliizyon ve stenozlar ile gelisen kol-
laterallerin gosterilmesinde oldukca
basarilidir. Moyamoya hastaliginin ta-
n1 ve takibinde bu arterlerdeki okliizif
degisikliklerin saptanmasi onem tasir
(1,5,6,9). Serimizde olgular MRA
agirlikli olmak iizere, MRG, MRA ve
MPVR ile degerlendirildiler. Tan1 ve
evrelememizde komplikasyon riski
nedeniyle dijital substraksiyon anji-
yografi (DSA) kullanilmadi. MRA si-
nirlamalari, ham goriintiilerin deger-
lendirilmesi ve  MPVR kullanilarak
minimuma indirilmeye ¢aligildi.
MRA’nin, DSA ile kiyaslandiginda
bazi sinirlamalar1 vardir. sinirlamalar
hastaligin erken ve ge¢ donemlerinde
daha belirginlesmektedir (20). Tiirbii-
lan ya da yiiksek hizda kan akimi var-
liginda intravaskiiler sinyal kaybi ol-
maktadir. Geometrik rezoliisyonu da-
ha diisiiktiir. Arteriyel stenozlar anji-
yografiye gore daha abartili olarak iz-
lenebilmektedir, evrelemede hata ya-
pilabilmektedir. Bu hata, ham goriin-
tillerin ayrintili olarak degerlendiril-

mesi ve ham goriintiilerden farkli kesit
kalinliklar1 ve farkli agilarla elde edi-
len MPVR gériintiileriyle azaltilabilir.
Ayrica MRA sirasinda yeterli koope-
rasyonun saglanmasi da ¢ok onemli-
dir. Bu nedenle infant ve c¢ocukta iyi
kalitede MRA elde edilmesi erigkine
gore daha zordur.

Takanashi ve ark. yaptiklar1 benzer
bir calismada MRG, MRA, ‘maxi-
mum intensity projection’” (MIP) ile
DSA kullanarak MMD olugumunu
aragtirmiglardir (21). MIP kullanarak
%92 dogrulukla MMD olusumunu
saptamiglardir. MIP yapmadan yapi-
lan degerlendirmede %16.6 oraninda
MMD olusumu daha az olarak sapta-
nabilmigtir. MRA ve MIP birlikteligi-
nin Moyamoya hastalif1 tan1 ve taki-
binde kullanilabilecegini savunmus-
lardur.

Yamada ve ark. Moyamoya hastali-
ginin tanisinda MRG ve MRA ’nin ta-
n degeri oldugunu ancak MRA ve
MRG’nin birlikte kullanilmasinin sen-
sitivite ve spesifisitesini %92-%100’e
yiikselttigini gostermiglerdir (22). Sa-
eki ve ark. Moyamoyali olgularda
DSA ve MRA’1 kargilastirdiklar ca-
lismalarinda IKA, ASA, OSA,
PSA’da DSA ve MRA’y1 %83-88 ora-
ninda uyumlu bulmuslardir (15). Di-
ger olgularda stenoz, MRA ile daha
abartili olarak izlenmistir. MMD’nin
varli§i, MRA-DSA Kkargilastiriimasin-
da %83.3, evrelemesinde %75 uyumlu
saptanmigtir. MMD c¢ok zayif olarak
olustugu olgularda MRA ile izleneme-
yebilmektedir (15). Houkin ve ark.
MRA-DSA karsilagtirmasinda sonug-
lar1 %83 oraninda uyumlu bulurken
%17 oraninda stenoz olgularinin nor-
malden abartil1 olarak goriintiilendigi-
ni saptamiglardir (20). Bu nedenlerle
DSA halen Moyamoya hastaliginin
evrelemesinde birinci yerini korumak-
tadir.

Satoh ve ark. Moyamoya hastaligin
internal karotid arter bifurkasyonu,
supraklinoid IKA, ASA ve OSA prok-
simal kesimlerindeki darlik derecesine
gore bes evrede incelemigtir (6): evre
I, IKA bifurkasyonunda liimen nor-
malin %10’undan genis (hafif-orta)
evre II, IKA bifurkasyonunda liimen
normalin %10’undan dar (ciddi); evre
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II, ASA veya OSA’da obstriiksiyon
var; evre IV, IKA veya ASA ve OSA
da obstriiksiyon var, ASA ve OSA
kismen izlenebilmekte; evre V, IKA
veya ASA ve OSA’da obstriiksiyon
var, ASA ve OSA izlenememekte.

Satoh evrelemesine gore yapilan
arastirmada da %75 olguda DSA ve
MRA uyumluyken, %25 olguda ste-
nozlar MRA ile daha ileri evrede sap-
tanmigtir. Evre 1V-V ayrimi yanlis ya-
pilabilmektedir (1). Olgularimiz Sa-
toh evrelemesine gore evre V ile
uyumluydu. Ancak 6nceki calismalar
g6z Oniine alindiginda, DSA korelas-
yonumuz olmadigindan, evrelemede
%17-25 oraninda hata yapma olasili-
g1imiz bulunmaktadir.

Aoki ve ark. iki boyutlu, kalin, MR
DSA (2D MRDSA) ile serebrovaskii-
ler okliizif hastaliklar1 degerlendir-
mislerdir. Intraven6z kontrast madde-
nin bolus enjeksiyonunu takiben ali-
nan sekanslarda, Moyamoya hastali-
ginda proksimal arter okliizyonunda
sirkiilasyon siiresinin uzadigini gos-
termiglerdir. Hemodinamik sirkiilas-
yon hakkinda fikir veren bu yontem
DSA’ya alternatif olarak onerilmekte-
dir (23).

Hastalarin takibinde preoperatif ve
postoperatif donemde komplikasyonu
daha az olan MRA tercih edilebilir
(9,11,24-26). Moyamoya hastalig1,
cocukluk déneminde baslayan progre-
sif bir hastalik oldugundan tanis1 son-
ras1 takibi de 6nem tagir. Hastalara en-
sefalo-duro-arteriyo-sinanjiosis,
omental transplantasyon, eksternal ve
internal karotid arterler arasinda, sii-
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hastaliginda vaskiiler degisikliklere
sekonder olarak bu goriiniim ortaya
ctkmakta ve revaskiilarizasyon cerra-
hisi sonrasinda, hipoperfiizyonun
azalmasiyla, geniglemis vaskiiler ya-

pilarin boyutlar1 da kii¢lilmektedir
(24).

Moyamoya hastali§inin tanisinda,
arteriyografi halen en 6énemli yeri al-
maktadir. Ancak anjiyografik yon-
temler sirasinda 6liime neden olabile-
cek iskemik komplikasyon riski ola-
bildiginden (2,13), daha giivenilir ve
kolay olan, hastanin radyasyon alma-
dig1, komplikasyonu olmayan, non-in-
vaziv bir tetkik olan MRA tercih edi-
lebilir ya da DSA’dan 6nce denenebi-
lir (6,12,13,26). MRA’nin sinirlama-
larmin azaltilmasi icin ham goriintiiler
dikkatle degerlendirilmeli ve siipheli
seviyelerde bu goriintiiler iizerinden
MPVR yapilarak yeniden gézden ge-
cirilmelidir.

MAGNETIC RESONANCE ANGIOGRAPHY IN THE DIAGNOSIS OF MOYAMOYA

DISEASE

PURPOSE: Moyamoya is a rare, progressive, occlusive vascular disease of unknown
etiology. We investigated the significance of magnetic resonance angiography
(MRA) and multiplanar volume reconstruction (MPVR) in the diagnosis and staging

of Moyamoya disease.

MATERIALS AND METHODS: 800 consecutive patients on whom we had performed
MRA were assessed retrospectively. Occlusion or stenosis in the internal carotid
artery, anterior cerebral artery and middle cerebral artery of the patients, diagnosed
as Moyamoya, were assessed. They were also classified into three groups (as none,
mild, or marked) according to the Moyamoya vessel appearance.

RESULTS: Cerebral ischemia and atrophic changes were observed in 7 cases with
Moyamoya disease. There was severe internal caroid artery occlusion in all cases.
There was severe or moderate stenosis in the middle and anterior cerebral artery in
all cases. Severe forms of Moyamoya vessels in four cases and mild forms in three

cases were observed.

CONCLUSION: The combination of MRA and MPVR is very successful in diagnosing
and staging Moyamoya disease. It might be used as an alternative imaging modality
to digital angiography as it is non-invasive, radiation free and has no risk of ischemic

complications.
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