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ABSTRAK

Pendahuluan : Moyamoya Disease (MMD) adalah kasus langka yang dapat menyebabkan stroke pada usia
muda. Insiden MMD sangat jarang, biasanya terjadi pada wanita di bawah usia 20. MMD hadir dengan
berbagai kasus serebrovaskular termasuk TIA, stroke iskemik, perdarahan intrakranial, sakit kepala, atau
kejang. Tipe iskemik mendominasi pada usia muda, sedangkan tipe hemoragik mendominasi pada orang
dewasa.? Perkembangan MMD progresif dan simptomatik dalam 5 tahun; hasilnya buruk jika tanpa
pengobatan. Ini merupakan kasus pertama yang kami temukan. Laporan kasus : Sebuah kasus, perempuan
Asia 21 tahun, mengalami sakit kepala berat dengan VAS: 9, kaku kuduk, paresis saraf wajah kanan tipe
UMN, dengan pemeriksaan darah normal. NCCT Otak ditemukan perdarahan intraventrikular pada
ventrikel lateral kiri. Angiografi serebral ditemukan oklusi total segmen M1 kiri, kolateral leptomeningeal
dari ACA kiri ke MCA, dilatasi segmen P1 kiri, kolateral leptomeningeal PCA Kiri cabang temporal ke
kortikal MCA, blush koroidal di sisi kiri. Pasien didiagnosis dengan MMD (klasifikasi Suzuki stage I1) dan
tatalaksana pengobatan konservatif, mRS setelah perawatan adalah 0. Pasien menjalani MRI dan MRA
TOF setelah 9 bulan kemudian dan ditemukan normal pada MRI dan ada penyempitan kaliber di segmen
proksimal Al kiri. Kesimpulan : MMD adalah kasus yang langka yang didiagnosis dengan angiografi
serebral. Manajemen perawatan konservatif adalah pilihan pada onset awal dalam kasus ini. Namun,
pemantauan ketat terhadap pemeriksaan klinis dan radiologis diperlukan.

Kata Kunci: Moyamoya Disease, stroke usia muda, perdarahan intraventrikular.

PENDAHULUAN serebrovaskular termasuk TIA, stroke
MMD adalah kasus langka yang dapat iskemik, perdarahan intrakranial, sakit
menyebabkan stroke di usia muda. Insiden kepala, atau kejang. Tipe iskemik lebih
MMD sangat jarang, biasanya terjadi pada mendominasi pada usia muda, sedangkan
wanita di bawah usia 20 tahun. MMD cukup tipe hemoragik lebih mendominasi pada
sering terjadi di Asia, termasuk Jepang dan orang dewasa.? Perkembangan MMD
Korea, tetapi jarang di negara-negara barat. diperkirakan progresif selama 5 tahun;
Insiden MMD adalah 0,35 / 100.000 hasilnya buruk jika tanpa pengobatan.
populasi. Rasio pria dan wanita adalah 1: Mayoritas manifestasi klinis MMD pada
1,8. Riwayat keluarga dengan penyakit yang orang dewasa adalah perdarahan, sedangkan
sama berpengaruh sekitar 10%.! MMD pada anak-anak adalah iskemia. Diagnosis
menunjukkan berbagai kejadian penyakit ini  ditegakkan berdasarkan
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klasifikasi Suzuki dan melalui pemeriksaan
angiografi dalam bentuk MRA (Magnetic
Resonance Angiography) atau DSA (Digital

Substraction Angiogrphy) 2 Ini adalah
kasus pertama yang kami laporkan.

Gambar 1. CT-Sken kepala non kontras

Sebuah kasus, perempuan Asia 21 tahun,
mengalami sakit kepala berat dengan VAS:
9, kaku kuduk, paresis saraf wajah kanan
tipe  UMN, dengan pemeriksaan darah
CT-Sken

ditemukan perdarahan intraventrikular pada

normal. kepala non kontras
ventrikel lateral kiri (gambar 1). Angiografi
serebral (gambar 2, 3 dan 4) ditemukan
oklusi total segmen M1 Kiri, kolateral
leptomeningeal dari ACA Kkiri ke MCA,
Kiri,
leptomeningeal PCA kiri cabang temporal
ke kortikal MCA, blush koroidal di sisi Kiri.

dilatasi segmen Pl kolateral

Pasien  didiagnosis  dengan  MMD
(klasifikasi Suzuki stage I1) dan tatalaksana
pengobatan  konservatif, MRS setelah

perawatan adalah 0. Pasien menjalani MRI
dan MRA TOF (gambar 5) setelah 9 bulan

kemudian dan ditemukan normal pada MRI

dan ada penyempitan kaliber di segmen

proksimal Al Kiri.

Gambar 2. Angiografi serebral arteri karotis

interna Kiri.

Gambar 3. Angiografi serebral arteri karotis
eksterna kiri (A dan B) dan pada arteri
karotis interna kanan (C & D).

oAl ol

Gambar 4. Angiografi serebral a/rtefi

vertebralis Kkiri
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MMD adalah kasus yang langka dan

didiagnosis dengan angiografi serebral.
Dalam hal ini kami melakukan angiografi
serebral dan menemukan oklusi total
segmen M1 Kiri, kolateral leptomeningeal
dari ACA Kkiri ke MCA, dilatasi segmen P1
kiri, kolateral leptomeningeal PCA Kiri
cabang temporal ke kortikal MCA, blush
koroidal di sisi kiri. Kami mendiagnosis
MMD menggunakan Klasifikasi Suzuki,
seperti yang kita tahu klasifikasi ini dibagi
oleh 6 tahap, tahap I: Penyempitan segmen
ICA distal, Tahap II: Penampilan awal dari
kolateral basal moyamoya. Penyempitan
segmen ICA, MCA dan / atau ACA, tahap
Ill: kolateral basal moyamoya yang
menonjol. Bagian proksimal dari MCA dan
/ atau ACA menghilang, stadium 1V: Basal
moyamoya mulai menghilang. kolateral
leptomeningeal yang lebih menonjol, tahap
V: kolateral basal moyamoya menghilang.
Anrteri intrakranial tidak lagi tampak, dan
tahap VI: kolateral basal moyamoya tidak
ada. Hanya pasokan leptomeningeal pada
hemisfer. Dalam kasus ini telah dikonfirmasi
Suzuki

Prognosis pasien dengan onset gejala di usia

sebagai  klasifikasi tahap II.
muda (usia 3-4 tahun) memiliki prognosis

terburuk, terutama karena penurunan

perkembangan mental dan infark yang
sering. Perjalanan Klinis pasien dengan
gejala lanjut tampaknya relatif jinak. Terapi
medis moyamoya disease ditujukan untuk
fase akut stroke, pencegahan fase kronik

stroke yang rekuren dan tatalaksana penykit
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moyamoya  asimtomatik.  Penggunaan
edaravone (agen serebroprotektif) dan obat
antitrombotik seperti ozagrel, argatroban,
aspirin, dan heparin direkomendasikan
sebagai terapi spesifik untuk infark serebri
aterotrombotik pada pasien dewasa dengan
MMD. Terapi suportif seperti antipiretik
untuk demam, antikonvulsan untuk kejang,
kontrol adekuat gula darah, oksigenasi
adekuat, dan obat profilaksis ulkus dapat

diberikan pada serebral infark fase akut.16

Terapi bedah untuk mencegah
rekurensi harus dipertimbangkan pada
pasien dengan MMD tipe iskemik.

Pemberian aspirin oral direkomendasikan,
namun penggunaan aspirin jangka panjang
dapat mengubah penyakit dari tipe iskemik
Tindak
pemeriksaan MRI T2 untuk mendeteksi
efektif untuk

menjadi  perdarahan. lanjut
perdarahan mikro dapat
mencegah perdarahan di masa yang akan
datang. Penggunaan klopidogrel
yang

intoleransi terhadap aspirin atau bila aspirin

direkomendasikan  bagi  pasien
tidak memberikan manfaat yang berarti.
Klopidogrel memiliki toleransi dan aman
bagi anak. Penggunaan jangka panjang
kombinasi aspirin dan Kklopidogrel atau
penggunaan dua/ lebih obat antiplatelet
dilaporkan meningkatkan risiko perdarahan
serebral terutama pada pasien MMD yang
berat dengan atrofi serebral yang nyata, atau
terdapat dinding pembuluh darah moyamoya

yang lemah dalam jumlah banyak.**
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Revaskularisasi  serebral (bypass
ekstrakranial-intrakranial) untuk
memperbaiki tekanan perfusi serebral,

umumnya diindikasikan pada (1) pasien
dengan infark atau perdarahan serebri

dengan perfusi yang buruk sehingga
menganggu aktivitas sehari-hari, (2) pada
pemeriksaan penunjang didapatkan lesi
infark berukuran < 2 cm dan perdarahan
terdahulu telah menghilang dengan komplit,
(3) stadium 11 - IV klasifikasi Suzuki, (4)
operasi dilakukan minimal dua bulan setelah
serangan terakhir.*’

MMD pada kasus ini termasuk tipe
hemoragik. Manajemen perawatan
konservatif adalah pilihan pada onset awal
dalam kasus ini. Pasien diberikan terapi
konservatif simtomatik berupa analgetik.
Revaskularisasi serebral pada kasus ini
dengan stadium Il menurut Klasifikasi
Suzuki belum dapat dilakukan karena masih
terdapat kolateral yang cukup, selain itu
belum dilakukan penilaian perfusi serebral
melalui CBF-SPECT dan PET. Jika perfusi
buruk, direk

revaskularisasi dapat

dikerjakan minimal 2 bulan setelah onset

serangan. Namun pemantauan  Ketat
terhadap pemeriksaan klinis dan radiologis
dilakukan

lanjutan berupa Magnetic

diperlukan. Pada Kkasus ini
pemeriksaan
Resonance Imaging (MRI) kepala tanpa
kontras Resonance
Angiography Time of Flight MRA-TOF

kepala (Gambar 5 dan 6). Pemeriksaan ini

dengan  Magnetic

tidak menunjukkan lesi infark akut maupun
kronik dengan gambaran pembuluh darah

yang relatif tidak terdapat perburukan.

Gambar 6. MRA-TOF
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KESIMPULAN

MMD merupakan salah satu penyebab
stroke pada usia muda dengan manifestasi
stroke iskemik. Pada kasus ini dilaporkan
kasus MMD dengan manifestasi perdarahan

intraventrikular. Angiografi serebral

merupakan standar baku emas sebagai
penunjang diagnosis MMD. Tatalaksana
kasus MMD sendiri harus memperhatikan

gejala Klinis, Kklasifikasi penyakit, dan

beberapa pemeriksaan penunjang. Pada
kasus ini dilakukan tatalaksana konservatif
dengan pemantauan berkala pada struktur

pembuluh darah intrakranial.
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