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ABSTRACT

Spontaneous intracranial hemorrhages and hemorrhagic strokes in childhood are not uncommon. Their most common causes 
are intracranial vascular malformations. These vascular malformations constitute a wide range of diseases and their diagnosis 
and treatment can be very difficult. Even in centers experienced in vascular surgery, misdiagnosis and therefore wrong treatment 
rates are high. In planning the diagnosis and treatment of intracranial vascular malformations, a multidisciplinary approach should 
be ensured between the neurovascular surgery team and the endovascular intervention team, and a common terminology and 
classification should be used. In this paper, the authors reviewed the major types of intracranial vascular malformations seen in the 
pediatric population. Along with the current literature findings, the basic knowledge on pediatric intracranial vascular malformations 
is discussed.
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ÖZ

Çocukluk çağında görülen spontan intrakraniyal hemorajilerin ve hemorajik strokların insidansi az değildir. Bunların en sık nedeni 
intrakraniyal vasküler malformasyonlardır. Bu vasküler malformasyonlar oldukça geniş bir hastalık grubunu oluşturmakta olup tanı ve 
tedavileri oldukça zor olabilmektedir. Vasküler cerrahide deneyimli merkezlerde dahi yanlış tanı ve bu nedenle yanlış tedavi oranları 
yüksektir. İntrakraniyal vasküler malformasyonların tanı ve tedavisinin planlanmasında; nörovasküler cerrahi ekibi ve endovasküler 
girişim ekipleri arasında multidisipliner yaklaşım mutlaka sağlanmalı, ortak bir terminoloji ve sınıflandırma kullanılmalıdır. Bu yazıda 
çocukluk yaş döneminde karşılaşılan temel intrakraniyal vasküler malformasyonlar gözden geçirilmiştir. Okuyucuya, konu ile ilgili 
güncel literatür verileri ışığında, pediatrik intrakraniyal vasküler malformasyonlar ile ilgili temel bilgiler sunulmuştur.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: İntrakraniyal, Pediatrik, Vasküler malformasyon

█   GIRIŞ

Pediatrik yaş grubunda, intrakraniyal kanamaların en sık 
nedenini travmalar oluştururken, travmalardan sonra 
ikinci sırayı intrakraniyal vasküler malformasyonlar alırlar. 

İntrakraniyal veya serebrovasküler malfomasyonlar; hemodi-
namik ve yapısal özelliklerine göre çeşitlilik gösterebilen bir 
grup vasküler lezyonlardır. Bunlar; gelişimsel venöz anomali-
ler, kavernöz malformasyonlar, arteriovenöz malformasyonlar, 
telenjiektaziler, galen veni malformasyonları, anevrizmalar ve 

pial-dural arteriovenöz fistüllerdir (26). Vasküler malformas-
yonlar içinde en yaygın görülen tip venöz malformasyonlar 
olup bunu lenfatik, kapiller ve arteriovenöz malformasyonlar 
izlerler (18).

█   GELIŞIMSEL VENÖZ ANOMALILER

Görüntülemede en sık karşılaşılan intrakraniyal malformasyon-
lar, gelişimsel venöz anomalilerdir (GVA) (26). Yapılan otopsiler 
ve görüntülemeler göz önünde bulundurulduğunda, GVA’ların 
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insidansının %2’den fazla olduğu söylenebilir (58). GVA’ların 
etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte; hipoplazi, aplazi ya 
da venlerin oluşumu sırasında gelişen tıkanıklık sonucu normal 
damarların oluşamaması sebepli olduğu düşünülmektedir (6). 

GVA’lar, medüller venlerin merkeze doğru genişleyen radyal 
kümeleridir, yaygın bir toplayıcı vende birleşirler, normal 
beyin parankimine boşalırlar (54). Manyetik rezonans (MR) 
görüntülemede izlenen bu görünüm “kaput medusa” olarak 
adlandırılır (54). Gelişimsel venöz anomalilere, Bilgisayarlı 
Tomografi (BT) ya da MR görüntüleme ile tanı konulabilmekte 
olup altın standart tanı yöntemi dijital substraksiyon 
anjiyografisidir (DSA); gelişimsel venöz anomalinin çeşitli 
kanallarındaki kan akımı ile ilgili inceleme de bu yöntemle 
yapılabilmektedir (54). Hangi görüntüleme yöntemi kullanılırsa 
kullanılsın, GVA tanısı yaygın toplayıcı vene dökülen kaput 
medusa bölgesinin tanımlanmasıyla konulur.

Genellikle derin serebral yerleşimli olup, en sık lateral 
ventrikülün frontal hornu komşuluğunda ve serebellumda 
bulunurlar (18). Insidental olarak tespit edilirler, tanısal amaçlı 
MR görüntülemesinin günümüzde daha yaygın kullanımıyla, 
tanı konulan hasta sayısı artmıştır. Çoğu hastada GVA’lar 
benign ve asemptomatiktir. Kanama riski %0,7’den azdır (5), 
literatürde kanama oranları %0,15 ve %0,34 olarak bildirilmiştir 
(37,43). Toplayıcı vendeki akut tromboz, etrafındaki beyin 
parankiminin venöz enfarktına sebep olabilmektedir (20,59).

Asemptomatik ya da insidental olarak saptanmış olan GVA’lar 
tedavi edilmezler. Antikoagülan kullanımını destekleyen 
büyük ölçekli kontrollü araştırmalar olmamasına rağmen; 
semptomatik, tromboze venöz anjiyomu olan ve ek kanama 
riskleri açısından da ayrıntılı olarak değerlendirilmiş olan 
hastalarda kullanımı önerilir (5).

Nadir olsa da masif intraserebral kanaması olan hastalarda 
cerrahi endike olup normal beyin dokusuna boşaldığı için 
radyocerrahi kontraendikedir (49).

█   SEREBRAL KAVERNÖZ MALFORMASYONLAR
İntravasküler malformasyonlar içinde, gelişimsel venöz 
anomalilerden sonra, ikinci en yaygın formu oluştururlar. 
Malformasyonlar, herhangi bir yaş grubunda ortaya çıkabildiği 
gibi, genellikle en sık yaşamın 3. dekadında görülürler (12). 

Serebral kavernöz malformasyonlar (SKM), sinozoidal 
damarların arasına giren, düz kas ve elastin dokusu içermeyen 
(57), beyin dokusuna sahip olmayan, düşük akımlı vasküler 
kanalların anormal büyük koleksiyonlarıdır (2,53). SKM’ler hem 
küçük çocuklarda hem de yetişkinlerde görülebilir ve hastanın 
yaşam süresi boyunca de novo olarak ortaya çıkabileceği 
gibi spontan olarak da gerileyebilirler (8). SKM’lerin çoğu 
sporadiktir, %20 kadarı ailesel otozomal dominant kalıtım 
paterniyle karakterizedir ve tek hastada multiple serebral 
kavernöz malformasyonu ile karşımıza çıkabilir (3,19). CCM1, 
CCM2 ve CCM3 genlerinin otozomal dominant mutasyonu 
sebebiyle oluşur (33,52). SKM protein ürünleri, birbirleriyle 
ve diğer hücrelerle ilişki hâlindedir. Hücreler arası iletişim 
ve anjiyogenezin de içinde bulunduğu birçok fonksiyondan 
sorumludurlar. SKM mutasyonları içinde görülen kritik en yaygın 

disfonksiyon endotelyal bağlantı geçirgenliği mutasyonudur, 
Notch1 ve Rho-kinaz aktivitesinin etkilenmesiyle ortaya 
çıkmaktadır (17).

SKM’lerin insidansı %1’den küçüktür, yıllık kanama riski %3 
ve tekrarlayan kanama riski yıllık %4.5-23 arasındadır (11). 
Histopalojisinde, beyin parankim dokusu içine girmeyen, tek 
sıra endotelinle çevreli vasküler boşlukların olduğu görülür 
(8,28). Lezyonun içinde düşük basınç ve yavaş kan akımı 
mevcuttur, bu da tekrarlayıcı şekilde, kanın organizasyonuyla 
beraber, trombüs oluşturur ve lezyon sınırlarında hemosiderin 
birikmesine sebep olur. Bu özellikler, gözle de dışarıdan 
görülebilen ‘’dut görünümü’’ lezyonlar olarak tanımlanır (9,16).

Santral sinir sisteminin herhangi bir yerinde olabileceği gibi 
yaklaşık %20’si beyin sapında lokalizedir (48). Semptomatik 
kavernöz malformasyonların klinik prezentasyonu lokalizasyo-
nuna göre çeşitlilik gösterir; en yaygın klinik bulguları nöbet 
(%50), intrakraniyal kanama (%25) ve radyolojik olarak yeni 
kanama kanıtı olmamasına rağmen fokal nörolojik defisitler-
dir (%25) (2,4). Supratentoryal lezyonlarda en yaygın görülen 
bulgu nöbet, infratentoryal lezyonlarda fokal nörolojik defisit 
ve ataksidir (60). Semptomatik ya da insidental olarak tespit 
edilmiş olsun, SKM’lerin çoğuna neredeyse %100 sensitivi-
teye sahip olan MR görüntüleme ile tanı konulur (3,22,39,53). 
MR görüntüleme, T2 sekansında özellikle hipointens kenarlı 
‘’patlamış mısır’’ merkezli sinyal görünümü serebral kavernöz 
malformasyonlar için karakteristiktir (16).

SKM’lerin lokalizasyonuna göre ve eğer hastanın cerrahi ile 
ilişkili artmış riski mevcutsa, asemptomatik lezyonlar düzenli 
takip edilebilir (42). SKM’ler için cerrahi rezeksiyon en çok 
tercih edilen yöntemdir. Cerrahi, lezyonun lokalizasyonuna ve 
hastalığın şiddetine bağlıdır, bunlar arasında dirençli nöbetler, 
progresif nörolojik bozulma, beynin hassas olmayan bir böl-
gesindeki şiddetli kanama, ya da beynin hassas bir bölgesin-
deki en az 2 kanama odağının bulunması yer alır (41). SKM’ler 
lokalizasyona göre yüksek cerrahi riske sahipse, stereotaktik 
radyocerrahi lezyonun tedavisinde bir seçenek olarak kullanı-
labilir, bununla birlikte stereotaktik radyocerrahinin oluştura-
bileceği yeni kavernomlar ve radyasyonun indükleyebileceği 
komplikasyonlar akılda tutulmalıdır (21). SKM’si olan hastaların 
yaklaşık %13’ü bununla ilişkili bir gelişimsel venöz anomaliye 
sahiptir (55). Gelişimsel venöz anomali ile beraber kavernomu 
olan hastalarda meydana gelen kanama komplikasyonları, 
izole kavernomu olan hastalardan daha yüksek oranda görül-
mektedir (61).

█   ARTERIOVENÖZ MALFORMASYONLAR
Arteriyovenöz malformasyonlar (AVM); kapiller bir ağın araya 
karışmadığı arterler ve venler arasında doğrudan bağlantılarla 
oluşan genişlemiş ve kıvrımlı damarlar ile karakterize 
kitlelerdir. Morfolojik olarak AVM’ler besleyici arterler, 
drenaj venleri ve nidustan oluşur. Birçok AVM’nin sporadik 
olduğuna inanılır (47). AVM’ler en sık 20 ile 40 yaşları arasında 
görülürken (40) ve çocukluk çağı AVM’leri tüm hastaların %3-
20’sini oluşturmaktadır (10). AVM’ler, pediatrik hastalarda 
intrakraniyal kanamanın en yaygın sebebidir ve pediatrik 
spontan serebral kanamanın %30-50’sini oluştururlar (13,63). 
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Bazı serilerde, çocuklarda AVM rüptürü sebepli ortalama 
mortalite oranı %21-25 kadardır (25,30,32). AVM’lerde görülen 
anjiyo yapısı statik değildir, çocuklar büyürken ve yetişkinliğe 
geçerken bu yapı da değişilikler oluşur (14,24). Bu nedenle 
pediatrik AVM’ler, yetişkinlere göre daha çok kanama riski 
taşırlar, yapılan çalışmalarda bu oranın yaklaşık %80 olduğu 
bildirilmiştir (50,51). Çocuklarda kanamanın erişkinlere göre 
daha yüksek oranda görülmesinin nedeni bazal gangionlar 
yani derin yerleşimli AVM’lerin erişkinlere göre daha fazla 
bulunmasıdır (25). Di Rocco ve ark. yazılarında derin yerleşimli 
olanların kanamaya daha yatkın olduklarını bildirmişlerdir 
(15). Pediatrik AVM’ler için, lokalizasyonun genelde kortekste 
olduğu (%40), bunu derin yerleşimli yapılar (%35), posterior 
fossa (%17), ve en az sıklıkta da santral beyaz cevherin (%8) 
izlediği bildirilmiştir (50). Hastaların %30’unda ilişkili anevrizma 
da bulunmaktadır (51).

Çocuklarda intrakraniyal kanama dışında AVM’ler; konvülsiyon, 
hidrosefali ve daha nadiren yenidoğan döneminde konjestif 
kalp yetersizliği bulguları ile karşımıza çıkarlar (38). Tanı 
yöntemleri arasında BT ve MR anjiografi gibi yöntemler etkin 
olsa da, hâlen en etkili yöntem DSA’dır. 

Çocukluk çağı AVM’lerinin tedavisi hâlâ tartışmalı bir konudur. 
Serebral AVM’ler için tedavi; girişimsel yöntemler, mikrocerrahi 
rezeksiyon, embolizasyon, radyocerrahi ve bunların kom-
binasyonudur. Mikrocerrahi rezeksiyon, hızlı tedavi başarısı 
sağladığı ve hastalığı ortadan kaldırma oranı yüksek olduğu 
için önemli bir avantaja sahiptir (23). Pediatrik hemorajik AVM 
tedavisinin amacı tam obliterasyon sağlanmaktır. Kırış ve ark., 
mikrocerrahi rezeksiyon sonrası düşük evreli AVM’ye sahip 
pediatrik hastalarda obliterasyon oranını %89 olarak rapor-
lamışlardır (30). Nair ve ark., SM grade 1-3 olan AVM’li 36 
pediatrik hastanın %86.1’inin mikrocerrahi rezeksiyon sonrası 
iyi fonksiyonel sonuçlar aldığını göstermişlerdir (44). FDA tara-
fından 2005 yılında onaylanan, etilen vinil alkol ve Onyx-18 ile 
embolizasyon yöntemleri düşük kür oranları ile hâlâ tartışmalı 
yöntemler içerisinde yer almaktadırlar (27,44). Radyocerrahi, 
derin lezyonlarda ve 3 cm’den daha küçük lezyonlarda daha 
faydalıdır (45). Uzun dönem obliterasyon oranı ve gözlem 
dönemindeki rekürren kanamanın kontrolü tatmin edici değil-
dir (56).

█   GALEN VENI MALFORMASYONU
Galen veni anevrizmatik malformasyonunun (GVAM) etiyolojisi 
açık değildir ve gebeliğin 6 ve 11. haftaları arasındaki fetal 
gelişim evresinde ortaya çıktığı düşünülmektedir (1). GVAM, 
aslında galen veni ile ilişkili değildir, koroidal arterler (hem 
anterior hem de posterior) ile embriyonik median prozensefalik 
ven (galen veninin embriyonik prekürsor veni) arasındaki 
direkt oluşmuş olan arteriyovenöz fistüldür (62). GVAM’nin 
prevalansı oldukça düşüktür ve sıklıkla 25.000’de 1 olduğu 
bildirilmektedir (1). GVAM olan hastalarda 3 ardışık klinik evre 
tanımlanmıştır: 1- Konjestif kalp yetmezliği olan yenidoğanlar 
(1 ay altı), 2- Mikrokrani, gelişimsel gerilik, hidrosefali ve 
nöbetleri olan infantlar (1 ay-2 yaş arası) ve küçük çocuklar 
(2 yaş altı), 3- Baş ağrısı ve subaraknoid kanaması olan 
büyük çocuklar (7,36). GVAM’nin koroidal ve mural tip olmak 

üzere 2 tipi bulunmaktdır (35). Koroidal tip; tüm galen veni 
anevrizmatik malformasyonlarının %56-76’sını oluşturur, 
erkeklerde daha sıktır, konjestif kalp yetmezliğiyle prezente 
olurlar (7). Yenidoğanlardaki beyin omurilik sıvısı emilim 
sistemi, beyin kapillerlerine bağlıdır. Anormal venöz drenaj, 
venöz sistemdeki basıncın yükselmesine ve BOS akımını 
bozulmasına bu nedenle de hidrosefaliye sebep olabilir (34). 
Prenatal dönemde, GVAM’ler ve dural sinüs malformasyonları 
en sık tanı alan lezyonlardır (46). GVAM spesifik tedavisinde 
güncel yöntem, endovasküler tedavidir. Bu tedavide amaç; 
yüksek debili vasküler malformasyonun debisinin azaltılması 
için selektif olarak besleyici arterlerin kateterize edilmesinin 
ardından fistül bölgesinin sıvı (NBCA, Onyx) veya coil’ler ile 
kapatılmasıdır (29, 31).

█   SONUÇ
Vasküler anomaliler, genellikle perinatal dönemde ortaya çıkan, 
kan damarları morfogenezinin anormallikleriyle ortaya çıkan 
kapsamlı bir grup anomalidir. Uygun tedaviye başlanılması 
için doğru tanı konulması çok önemlidir. Tedavi yöntemi 
belirlenirken multidisipliner yaklaşım ve hastanın tüm tedavi 
modaliteleriyle birlikte değerlendirilmesi gerekir. Vasküler 
anomalisi olan pediatrik hastaların tedavisinde temel hedef 
yaşam boyu mevcut nörolojik fonksiyonların korunmasıdır. 
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