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ARAfiTIRMA YAZISI

M oyamoya hastal›ğ›, etyolojisi bilinmeyen, nadir görülen, se-

rebrovasküler oklüzif bir hastal›kt›r (1,2). Japonya’da s›k gö-

rülmekle birlikte ülkemiz dahil birçok ülkede de rastlanmak-

tad›r (3). Hastal›k, supraklinoid internal karotid arterin (İKA) terminal

k›sm›, orta serebral arter (OSA) ve anterior serebral arterin (ASA)

proksimallerinde stenoz ya da oklüzyonlarla seyretmektedir. Bu sereb-

rovasküler olaylar sonucunda beyinde iskemi, ileri dönemde de atrofi

gelişir (4). İskemik beyin, parankimal, bazal ganglionlar seviyesinde

leptomeningiyal ve transdural olarak gelişen vasküler kollaterallerle

beslenir (5-7). Çal›şmam›zda Moyamoya hastal›ğ›n›n tan›s›nda

manyetik rezonans anjiografinin (MRA) önemini araşt›rd›k. 

Gereç ve yöntem
Ağustos 1996- Ekim 1999 tarihleri aras›nda Moyamoya hastal›ğ› ta-

n›s› alan 7 olgu incelendi. Semptomatik süre 1-13 y›l aras›ndayd› ve ol-

gular tedavi amaçl› cerrahi  operasyon geçirmemişlerdi.

İncelemeler 1.5 Tesla GE (GENESIS, SIGNA- MRS2000) MRG ci-

haz›nda, baş sarmallar› ile yap›ld›. Rutin sagittal T1, aksiyal T1, T2,

proton dansite (PD), FLAIR sekanslar› ile MRA ve multiplanar volüm

rekonstrüksiyon (MPVR) imajlar›yla değerlendirildiler. MRA sekan-

s›nda 55/6 msn (TR/TE), 15 derece ‘flip angle’, 13 cm FOV, 256x256

matriks, 64 mm’lik volüm kal›nl›ğ›, 0 mm kesit aral›klar› kullan›ld›.

Rutin manyetik rezonans görüntüleme (MRG) sekanslar› ve MRA

imajlar› değerlendirildikten sonra, MRA s›ras›nda elde edilen ham

imajlar üzerinden, farkl› aç› (0-90 derece) ve kesit kal›nl›klar› kullan›-

larak (0.5-25.4 mm), ‘advantage window’, JA, 2001 AA cihaz›yla

MPVR imajlar› elde edildi. Kollateral damar oluşumu, anastomozlar ve

Moyamoya damarlar› araşt›r›ld›.

İKA, ASA ve OSA darl›klar› değerlendirildi. Leptomeningiyal, tala-

moperforan, lentikülostriat ve bazal serebral damarlar›n (Moyamoya

damarlar›= MMD) oluşumuna göre de; MMD olmayan, hafif ve ciddi

derece MMD gelişen olgular olarak s›n›fland›r›ld›lar (1). Leptomenin-

giyal, talamoperforan, lentikülostriat ve bazal serebral damarlardan

kollaterallerin gelişmediği olgular MMD olmayan; İKA, OSA, ASA

darl›klar›na eşlik eden az say›da kollateralin eşlik ettiği olgular hafif de-

recede MMD oluşumu olarak düşünüldü. İKA, ASA, OSA oklüzyonu-

na eşlik eden çok say›da leptomeningiyal, talamoperforan, lentikülost-

riat ve bazal serebral damarlar ve kollateraller ciddi derecede MMD

olarak yorumland›. Normal İKA, ASA, OSA trasesinde ve beklenen
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kalibrede olmayan, farkl› traselerdeki,

multipl say›da tortüyöz ve beklenen-

den düşük kalibredeki damarlar kolla-

teral, MMD olarak değerlendirildi.

Tam oklüzyon ve ileri derecede stenoz

tan›s›nda ham imajlar ve rekonstrüksi-

yon görüntülerinden yararlan›ld›. Nor-

mal İKA, ASA, OSA trasesine uyan

lokalizasyonda, beklenenden zay›f ka-

libreler ileri derecede stenoz; trasenin

izlenmemesi ise tam oklüzyon olarak

yorumland›.

Bulgular
Olgular›n 4’ü bayan (%57.1), 3’ü

erkekti (%42.9). 2 olgu kardeş idi. Or-

talama yaş 12.4 (3-22) olarak saptan-

d›. Moyamoya tan›s›yla izlenen 7 ol-

guda rutin MRG kesitlerinde vasküler

oklüzyona sekonder iskemik değişik-

likler (Resim 1) ve atrofi mevcuttu.

Tüm olgularda ileri derecede İKA

darl›ğ› saptand›. Olgular›n beşinde gö-

rünüm tam oklüzyonla uyumluydu

(Resim 2), 2 olguda İKA çok zay›f

olarak görüntülenebildi. 4 olguda

ASA ve OSA izlenmedi, 3 olguda da

çok zay›f dolum dikkati çekti. ‘Puff of

smoke’ denilen ‘sigara duman›’ görü-

nümü ile uyumlu 3 olguda hafif, 4 ol-

guda ileri derecede MMD oluşumu

saptand› (Resim 2-4). ASA, OSA’da

ileri derecede darl›k olan olgularda

hafif derecede MMD; ASA ve

OSA’da oklüzyon olan olgularda cid-

di derecede MMD gelişmişti. Klinik

bulgularla ilişkilendirilmedi. Ancak

vasküler değişikliklere paralel olarak,

ciddi derecede MMD oluşan olgular,

hafif derecede MMD oluşan olgular-

dan daha ağ›r klinik bulgu ve paranki-

matöz değişiklikler gösteriyorlard›. 

Moyamoya hastal›ğ›, progresif ok-

lüzif bir hastal›k olduğundan tan›mla-

nan damarlarda oklüzyon gelişmekte-

dir. Kollaterallerle distalden retrograt

dolumu zay›ft›r. Olgular›m›zda nor-

mal İKA, ASA, OSA trasesine uyan

lokalizasyonda normalden zay›f

kalibrede izlenen ak›m görünümünün

ileri derecede darl›kla uyumlu olduğu

düşünüldü. Normal arter trasesisinde

beklenen kalibrede dolumun olmad›-

ğ›, normalden zay›f kalibrede olup

multipl say›da tortüyöz kollaterallerle

devaml›l›ğ› izlenen arteryel dolumun

retrograt yolla rekonstrüksiyonla dol-

muş olabileceği düşünüldü. Bu görü-

nümlerin birbirleriyle olan ilişkileri

ard›ş›k MRA ham imajlar›yla takip

edildi. İleri derecede daralm›ş, distal

kesimi izlenmeyen, sadece proksimali

izlenebilen İKA’larda Willis poligonu

yoluyla komünikan arterlerden retrog-

rat dolum ekarte edilemedi.

Tart›flma
Moyamoya hastal›ğ› intrakranyal

hemoraji ve serebral iskemilerle sey-

reden, serebrovasküler oklüzif, prog-

resif bir hastal›kt›r. Görüntüleme bul-

gular› primer ve sekonder olarak s›-

n›flanm›şt›r. Willis poligonunda ok-

lüzyon gelişmesi, Moyamoya damar-

lar› ve kollaterallerin oluşumu primer;

serebral infarkt, beyaz cevher lezyon-

lar›, atrofi ve hemoraji sekonder bul-

gulard›r (8). İlk 5 yaşta izlenen juve-

nil formu ve 3. dekatta görülen adult

formlar› vard›r. Çocuklarda serebral

iskemi, genç erişkinlerde ise intrakra-

niyal hemorajiler daha s›k izlenmek-

tedir (7-11). 

Önceki çal›şmalarda erkek/bayan

oran› 1/1.7’dir. Çal›şmam›zda da ba-

yan predominans› (%57.1) mevcuttu.

Literatürde aile hikayesi %10 oran›n-

dad›r, bildirilen ikiz kardeş olgular

mevcuttur, çal›şmam›zda da 2 olgu

(%16.7) kardeş idi (12). 

Baz› sistemik ya da genetik hasta-

l›klar, nörokütanöz hastal›klar, bakte-

riyel menenjit, poliarteritis nodoza,

kafa travmalar›, oral kontraseptif kul-

lan›m›, tüberküloz, epileptik ataklar,

Down sendromu, ateroskleroz, orak

hücreli anemi, primer oksalosis gibi

intimal vaskülopatilerde de Moyamo-

ya benzeri vasküler değişiklikler uni-

lateral ya da yayg›n olarak oluşmakta-

d›r. Ancak bu tabloya Moyamoya has-

tal›ğ› yerine ‘Moyamoya sendromu’

denilmesi (13-18) veya ‘yalanc›

Moyamoya hastal›ğ›’, ‘Moyamoya

hastal›ğ› benzeri’ gibi terimlerin kul-

Resim 2. 13 yafl›nda Moyamoya tan›s›yla izlenen k›z çocukta koronal düzlemde 9.5 mm kesit kal›nl›¤›yla elde
edilmifl MPVR görüntüsünda serebral bazal seviyede hafif derecede geliflmifl Moyamoya damarlar›, laterallerde
geliflmekte olan leptomeningeal kollateraler izleniyor.

Resim 1. Moyamoya hastal›¤› olan 9
yafl›ndaki bir erkek çocuk hastada MRA
ham imajlar›nda bazal ganglionlar
düzeyinde geliflen Moyamoya damarlar›
izleniyor. Sol temporal lop korteksinde
kronik iskemik de¤ifliklikler görülmektedir.
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lan›lmas›n›n terminolojik olarak daha

doğru olduğu savunulmaktad›r (19).

Bu hastal›klar›n ay›r›c› tan›s›nda

MRG yol gösterir. 

Moyamoya hastal›ğ›nda, vasküler

yatakta inflamatuar reaksiyon olmak-

s›z›n endotelyal hiperplazi ve fibrozis

gelişmektedir. Vasküler oklüzyonlar

sonucunda iskemik beyin dokusunu

besleyebilmek için birçok kollateral

gelişir. Leptomeningiyal, transdural,

bazal ganglionlar seviyesinde ve pos-

terior serebral arterden gelişen kolla-

teraller parankimin beslenmesini sağ-

lar. Ancak ileri evrede, posterior se-

rebral arterin (PSA) stenozu ya da ok-

lüzyonu, İKA terminal kesimindeki

değişikliklere paraleldir. Erken dö-

nemde stenotik değişikliklerle paran-

kimal iskemi anterior kesimdeyken,

ileri evrede İKA’ya paralel olarak

PSA’da da stenozun ilerlemesi ile pa-

rankimin posteriorunda da iskemik

değişiklikler gelişir  (18). 

MRA; İKA, OSA, ASA ve PSA’n›n

bazal ya da proksimal kesimlerindeki

oklüzyon ve stenozlar ile gelişen kol-

laterallerin gösterilmesinde oldukça

başar›l›d›r. Moyamoya hastal›ğ›n›n ta-

n› ve takibinde bu arterlerdeki oklüzif

değişikliklerin saptanmas› önem taş›r

(1,5,6,9). Serimizde olgular MRA

ağ›rl›kl› olmak üzere, MRG, MRA ve

MPVR ile değerlendirildiler. Tan› ve

evrelememizde komplikasyon riski

nedeniyle dijital substraksiyon anji-

yografi (DSA) kullan›lmad›. MRA s›-

n›rlamalar›, ham görüntülerin değer-

lendirilmesi ve MPVR kullan›larak

minimuma indirilmeye çal›ş›ld›.

MRA’n›n, DSA ile k›yasland›ğ›nda

baz› s›n›rlamalar› vard›r. s›n›rlamalar

hastal›ğ›n erken ve geç dönemlerinde

daha belirginleşmektedir (20). Türbü-

lan ya da yüksek h›zda kan ak›m› var-

l›ğ›nda intravasküler sinyal kayb› ol-

maktad›r. Geometrik rezolüsyonu da-

ha düşüktür. Arteriyel stenozlar anji-

yografiye göre daha abart›l› olarak iz-

lenebilmektedir, evrelemede hata ya-

p›labilmektedir. Bu hata, ham görün-

tülerin ayr›nt›l› olarak değerlendiril-

mesi ve ham görüntülerden farkl› kesit

kal›nl›klar› ve farkl› aç›larla elde edi-

len MPVR görüntüleriyle azalt›labilir.

Ayr›ca MRA s›ras›nda yeterli koope-

rasyonun sağlanmas› da çok önemli-

dir. Bu nedenle infant ve çocukta iyi

kalitede MRA elde edilmesi erişkine

göre daha zordur. 

Takanashi ve ark. yapt›klar› benzer

bir çal›şmada MRG, MRA, ‘maxi-

mum intensity projection’ (MIP) ile

DSA kullanarak MMD oluşumunu

araşt›rm›şlard›r (21). MIP kullanarak

%92 doğrulukla MMD oluşumunu

saptam›şlard›r. MIP yapmadan yap›-

lan değerlendirmede %16.6 oran›nda

MMD oluşumu daha az olarak sapta-

nabilmiştir. MRA ve MIP birlikteliği-

nin Moyamoya hastal›ğ› tan› ve taki-

binde kullan›labileceğini savunmuş-

lard›r. 

Yamada ve ark. Moyamoya hastal›-

ğ›n›n tan›s›nda MRG ve MRA’n›n ta-

n› değeri olduğunu ancak MRA ve

MRG’nin birlikte kullan›lmas›n›n sen-

sitivite ve spesifisitesini %92-%100’e

yükselttiğini göstermişlerdir (22). Sa-

eki ve ark. Moyamoyal› olgularda

DSA ve MRA’› karş›laşt›rd›klar› ça-

l›şmalar›nda İKA, ASA, OSA,

PSA’da DSA ve MRA’y› %83-88 ora-

n›nda uyumlu bulmuşlard›r (15). Di-

ğer olgularda stenoz, MRA ile daha

abart›l› olarak izlenmiştir. MMD’nin

varl›ğ›, MRA-DSA karş›laşt›r›lmas›n-

da %83.3, evrelemesinde %75 uyumlu

saptanm›şt›r. MMD çok zay›f olarak

oluştuğu olgularda MRA ile izleneme-

yebilmektedir (15). Houkin ve ark.

MRA-DSA karş›laşt›rmas›nda sonuç-

lar› %83 oran›nda uyumlu bulurken

%17 oran›nda stenoz olgular›n›n nor-

malden abart›l› olarak görüntülendiği-

ni saptam›şlard›r (20). Bu nedenlerle

DSA halen Moyamoya hastal›ğ›n›n

evrelemesinde birinci yerini korumak-

tad›r. 

Satoh ve ark. Moyamoya hastal›ğ›n›

internal karotid arter bifurkasyonu,

supraklinoid İKA, ASA ve OSA prok-

simal kesimlerindeki darl›k derecesine

göre beş evrede incelemiştir (6): evre

I, İKA bifurkasyonunda lümen nor-

malin %10’undan geniş  (hafif-orta)

evre II, İKA bifurkasyonunda lümen

normalin %10’undan dar (ciddi); evre

Resim 3. 9 yafl›nda erkek hastada
suprasellar ve ambient sisternlerde
geliflmekte olan Moyamoya  damarlar›
izleniyor.

Resim 4. 18 yafl›nda Moyamoya tan›l› erkek hastada 15.6 mm kal›nl›kl›, sol sagital düzlemde elde edilen MPVR
ile ciddi derecede geliflmifl Moyamoya damarlar› izleniyor.
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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.

TURK J DIAGN INTERVENT RADIOL 2002; 8:177-181
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III, ASA veya OSA’da obstrüksiyon

var; evre IV, İKA veya ASA ve OSA

da obstrüksiyon var, ASA ve OSA

k›smen izlenebilmekte; evre V, İKA

veya ASA ve OSA’da obstrüksiyon

var, ASA ve OSA izlenememekte.

Satoh evrelemesine göre yap›lan

araşt›rmada da %75 olguda DSA ve

MRA uyumluyken, %25 olguda ste-

nozlar MRA ile daha ileri evrede sap-

tanm›şt›r. Evre lV-V ayr›m› yanl›ş ya-

p›labilmektedir (1).  Olgular›m›z Sa-

toh evrelemesine göre evre V ile

uyumluydu. Ancak önceki çal›şmalar

göz önüne al›nd›ğ›nda, DSA korelas-

yonumuz olmad›ğ›ndan, evrelemede

%17-25 oran›nda hata yapma olas›l›-

ğ›m›z bulunmaktad›r.

Aoki ve ark. iki boyutlu, kal›n, MR

DSA (2D MRDSA) ile serebrovaskü-

ler oklüzif hastal›klar› değerlendir-

mişlerdir. İntravenöz kontrast madde-

nin bolus enjeksiyonunu takiben al›-

nan sekanslarda, Moyamoya hastal›-

ğ›nda proksimal arter oklüzyonunda

sirkülasyon süresinin uzad›ğ›n› gös-

termişlerdir. Hemodinamik sirkülas-

yon hakk›nda fikir veren bu yöntem

DSA’ya alternatif olarak önerilmekte-

dir (23).

Hastalar›n takibinde preoperatif ve

postoperatif dönemde komplikasyonu

daha az olan MRA tercih edilebilir

(9,11,24-26). Moyamoya hastal›ğ›,

çocukluk döneminde başlayan progre-

sif bir hastal›k olduğundan tan›s› son-

ras› takibi de önem taş›r. Hastalara en-

sefalo-duro-arteriyo-sinanjiosis,

omental transplantasyon, eksternal ve

internal karotid arterler aras›nda, sü-

perfisyal temporal arterle orta serebral

arter aras›nda anastomoz ameliyatlar›

yap›lmaktad›r (24-26). Revaskülari-

zasyon cerrahisi sonras›nda Moyamo-

ya hastalar› ve sağl›kl› kontrol gru-

bunda yap›lan takip çal›şmalar›nda,

T2 ağ›rl›kl› sekanslarda izlenen beyaz

cevherdeki transvers çizgilerin geniş-

lemiş vasküler yap›lara ait olduğu ve

bu görünümün hipoperfüzyonla artt›ğ›

saptanm›şt›r. Normal sağl›kl› popülas-

yonda da yaş›n artmas›yla benzer de-

ğişiklikler izlenmektedir. Moyamoya

hastal›ğ›nda vasküler değişikliklere

sekonder olarak bu görünüm ortaya

ç›kmakta ve revaskülarizasyon cerra-

hisi sonras›nda, hipoperfüzyonun

azalmas›yla, genişlemiş vasküler ya-

p›lar›n boyutlar› da küçülmektedir

(24).

Moyamoya hastal›ğ›n›n tan›s›nda,

arteriyografi halen en önemli yeri al-

maktad›r. Ancak anjiyografik yön-

temler s›ras›nda ölüme neden olabile-

cek iskemik komplikasyon riski ola-

bildiğinden (2,13), daha güvenilir ve

kolay olan, hastan›n radyasyon alma-

d›ğ›, komplikasyonu olmayan, non-in-

vaziv bir tetkik olan MRA tercih edi-

lebilir ya da DSA’dan önce denenebi-

lir (6,12,13,26). MRA’n›n s›n›rlama-

lar›n›n azalt›lmas› için ham görüntüler

dikkatle değerlendirilmeli ve şüpheli

seviyelerde bu görüntüler üzerinden

MPVR yap›larak yeniden gözden ge-

çirilmelidir.
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