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Pediatrik Intrakraniyal Vaskiiler Malformasyonlar
Pediatric Intracranial Vascular Malformations
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Cocukluk caginda gorilen spontan intrakraniyal hemorajilerin ve hemorajik stroklarin insidansi az degildir. Bunlarin en sik nedeni
intrakraniyal vaskiler malformasyonlardir. Bu vaskiler malformasyonlar oldukga genis bir hastalik grubunu olusturmakta olup tani ve
tedavileri oldukca zor olabilmektedir. Vaskuler cerrahide deneyimli merkezlerde dahi yanlis tani ve bu nedenle yanlis tedavi oranlari
yiiksektir. intrakraniyal vaskiiler malformasyonlarin tani ve tedavisinin planlanmasinda; nérovaskiiler cerrahi ekibi ve endovaskdiler
girisim ekipleri arasinda multidisipliner yaklasim mutlaka saglanmali, ortak bir terminoloji ve siniflandirma kullaniimalidir. Bu yazida
cocukluk yas doneminde karsilasilan temel intrakraniyal vaskiler malformasyonlar gézden gegirilmistir. Okuyucuya, konu ile ilgili
guncel literatlr verileri 1siginda, pediatrik intrakraniyal vaskiler malformasyonlar ile ilgili temel bilgiler sunulmustur.

ANAHTAR SOZCUKLER: intrakraniyal, Pediatrik, Vaskuler malformasyon

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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B GIRIS pial-dural arteriovenoz fistlllerdir (26). Vaskuler malformas-
yonlar icinde en yaygin gorilen tip vendz malformasyonlar

olup bunu lenfatik, kapiller ve arteriovendz malformasyonlar

nedenini travmalar olustururken, travmalardan sonra

ikinci siray!1 intrakraniyal vaskuler malformasyonlar alirlar.
intrakraniyal veya serebrovaskiiler malfomasyonlar; hemodi-
namik ve yapisal &zelliklerine goére cesitlilik g&sterebilen bir
grup vaskuler lezyonlardir. Bunlar; gelisimsel ven6z anomali-
ler, kavernéz malformasyonlar, arteriovendz malformasyonlar,
telenjiektaziler, galen veni malformasyonlari, anevrizmalar ve

Pediatrik yas grubunda, intrakraniyal kanamalarin en sik

izlerler (18).

B GELISIMSEL VENOZ ANOMALILER

Goruntlilemede en sik karsilagilan intrakraniyal malformasyon-
lar, gelisimsel vendz anomalilerdir (GVA) (26). Yapilan otopsiler
ve gorintllemeler g6z 6niinde bulunduruldugunda, GVA'larin
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insidansinin %2’den fazla oldugu séylenebilir (58). GVA’larin
etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte; hipoplazi, aplazi ya
da venlerin olusumu sirasinda gelisen tikaniklik sonucu normal
damarlarin olusamamasi sebepli oldugu distnilmektedir (6).

GVA'lar, meduller venlerin merkeze dogru genisleyen radyal
kumeleridir, yaygin bir toplayici vende birlesirler, normal
beyin parankimine bosalirlar (54). Manyetik rezonans (MR)
gorlntlilemede izlenen bu goérinim “kaput medusa” olarak
adlandinilir (54). Gelisimsel venéz anomalilere, Bilgisayarl
Tomografi (BT) ya da MR gorintileme ile tani konulabilmekte
olup altin standart tani yodntemi dijital substraksiyon
anjiyografisidir (DSA); gelisimsel vendz anomalinin cesitli
kanallarindaki kan akimi ile ilgili inceleme de bu ydntemle
yapilabilmektedir (54). Hangi gortintileme ydntemi kullanilirsa
kullanilsin, GVA tanisi yaygin toplayici vene dékilen kaput
medusa bolgesinin tanimlanmasiyla konulur.

Genellikle derin serebral yerlesimli olup, en sik lateral
ventrikllin frontal hornu komsulugunda ve serebellumda
bulunurlar (18). Insidental olarak tespit edilirler, tanisal amagli
MR gériintilemesinin giinUmuzde daha yaygin kullanimiyla,
tani konulan hasta sayisi artmisti. Gogu hastada GVA'lar
benign ve asemptomatiktir. Kanama riski %0,7’den azdir (5),
literatlirde kanama oranlar %0,15 ve %0,34 olarak bildirilmistir
(37,43). Toplayici vendeki akut tromboz, etrafindaki beyin
parankiminin vendz enfarktina sebep olabilmektedir (20,59).

Asemptomatik ya da insidental olarak saptanmis olan GVA'lar
tedavi edilmezler. Antikoagilan kullanimini destekleyen
blylk Olcekli kontrolli arastirmalar olmamasina ragmen;
semptomatik, tromboze vendz anjiyomu olan ve ek kanama
riskleri acgisindan da ayrintii olarak degerlendirilmis olan
hastalarda kullanimi énerilir (5).

Nadir olsa da masif intraserebral kanamasi olan hastalarda
cerrahi endike olup normal beyin dokusuna bosaldigi icin
radyocerrahi kontraendikedir (49).

B SEREBRAL KAVERNOZ MALFORMASYONLAR

intravaskiiler malformasyonlar icinde, gelisimsel vendz
anomalilerden sonra, ikinci en yaygin formu olustururlar.
Malformasyonlar, herhangi bir yas grubunda ortaya ¢ikabildigi
gibi, genellikle en sik yasamin 3. dekadinda gorulirler (12).

Serebral kavernéz malformasyonlar (SKM), sinozoidal
damarlarin arasina giren, diiz kas ve elastin dokusu icermeyen
(57), beyin dokusuna sahip olmayan, disik akimli vaskiler
kanallarin anormal blylk koleksiyonlaridir (2,53). SKM’ler hem
kiguk cocuklarda hem de yetiskinlerde gérilebilir ve hastanin
yasam slresi boyunca de novo olarak ortaya cikabilecegi
gibi spontan olarak da gerileyebilirler (8). SKM’lerin ¢ogu
sporadiktir, %20 kadari ailesel otozomal dominant kalitim
paterniyle karakterizedir ve tek hastada multiple serebral
kaverndz malformasyonu ile karsimiza ¢ikabilir (3,19). CCM1,
CCM2 ve CCMS3 genlerinin otozomal dominant mutasyonu
sebebiyle olusur (33,52). SKM protein Urlnleri, birbirleriyle
ve diger hucrelerle iligki halindedir. Hicreler arasi iletisim
ve anjiyogenezin de iginde bulundugu birgok fonksiyondan
sorumludurlar. SKM mutasyonlarii¢inde gorulen kritik en yaygin
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disfonksiyon endotelyal baglanti gegirgenligi mutasyonudur,
Notch1 ve Rho-kinaz aktivitesinin etkilenmesiyle ortaya
cikmaktadir (17).

SKM’lerin insidansi %1’den kuguktir, yillik kanama riski %3
ve tekrarlayan kanama riski yillik %4.5-23 arasindadir (11).
Histopalojisinde, beyin parankim dokusu icine girmeyen, tek
sira endotelinle ¢evreli vaskiler bosluklarin oldugu goéralir
(8,28). Lezyonun icinde duslk basing ve yavas kan akimi
mevcuttur, bu da tekrarlayici sekilde, kanin organizasyonuyla
beraber, trombis olusturur ve lezyon sinirlarinda hemosiderin
birikmesine sebep olur. Bu 6zellikler, gbzle de disaridan
gorulebilen “dut gérinimu” lezyonlar olarak tanimlanir (9,16).

Santral sinir sisteminin herhangi bir yerinde olabilecegi gibi
yaklasik %20’si beyin sapinda lokalizedir (48). Semptomatik
kaverndz malformasyonlarin klinik prezentasyonu lokalizasyo-
nuna goére cesitlilik gosterir; en yaygin klinik bulgularn nébet
(%50), intrakraniyal kanama (%25) ve radyolojik olarak yeni
kanama kaniti olmamasina ragmen fokal nérolojik defisitler-
dir (%25) (2,4). Supratentoryal lezyonlarda en yaygin gorilen
bulgu nébet, infratentoryal lezyonlarda fokal nérolojik defisit
ve ataksidir (60). Semptomatik ya da insidental olarak tespit
edilmis olsun, SKM’lerin ¢coguna neredeyse %100 sensitivi-
teye sahip olan MR gériintileme ile tani konulur (3,22,39,53).
MR goérinttleme, T2 sekansinda &zellikle hipointens kenarli
“patlamis misir” merkezli sinyal gérinimu serebral kaverndz
malformasyonlar igin karakteristiktir (16).

SKM’lerin lokalizasyonuna goére ve eger hastanin cerrahi ile
iliskili artmig riski mevcutsa, asemptomatik lezyonlar dizenli
takip edilebilir (42). SKM’ler icin cerrahi rezeksiyon en ¢ok
tercih edilen yéntemdir. Cerrahi, lezyonun lokalizasyonuna ve
hastaligin siddetine baghdir, bunlar arasinda direncli nébetler,
progresif ndrolojik bozulma, beynin hassas olmayan bir bol-
gesindeki siddetli kanama, ya da beynin hassas bir bdlgesin-
deki en az 2 kanama odaginin bulunmasi yer alir (41). SKM’ler
lokalizasyona gore ylksek cerrahi riske sahipse, stereotaktik
radyocerrahi lezyonun tedavisinde bir secenek olarak kullani-
labilir, bununla birlikte stereotaktik radyocerrahinin olustura-
bilecedi yeni kavernomlar ve radyasyonun indikleyebilecegi
komplikasyonlar akilda tutulmahdir (21). SKM’si olan hastalarin
yaklasik %13’U bununla iligkili bir gelisimsel venéz anomaliye
sahiptir (55). Gelisimsel ventz anomali ile beraber kavernomu
olan hastalarda meydana gelen kanama komplikasyonlari,
izole kavernomu olan hastalardan daha ylksek oranda gorul-
mektedir (61).

B ARTERIOVENOZ MALFORMASYONLAR

Arteriyovendz malformasyonlar (AVM); kapiller bir agin araya
karismadigi arterler ve venler arasinda dogrudan baglantilarla
olusan geniglemis ve kivrimli damarlar ile Kkarakterize
kitlelerdir. Morfolojik olarak AVM’ler besleyici arterler,
drenaj venleri ve nidustan olusur. Bircok AVM’nin sporadik
olduguna inanilir (47). AVM’ler en sik 20 ile 40 yagslar arasinda
gorulurken (40) ve ¢cocukluk cagr AVM’leri tim hastalarin %3-
20’sini  olusturmaktadir (10). AVM’ler, pediatrik hastalarda
intrakraniyal kanamanin en yaygin sebebidir ve pediatrik
spontan serebral kanamanin %30-50’sini olustururlar (13,63).



Bazi serilerde, cocuklarda AVM riptlri sebepli ortalama
mortalite orani %21-25 kadardir (25,30,32). AVM’lerde gérilen
anjiyo yapisi statik degildir, cocuklar blyirken ve yetigkinlige
gecerken bu yapi da degisilikler olusur (14,24). Bu nedenle
pediatrik AVM’ler, yetiskinlere gbre daha c¢ok kanama riski
tagirlar, yapilan g¢alismalarda bu oranin yaklasik %80 oldugu
bildirilmistir (50,51). Gocuklarda kanamanin erigkinlere goére
daha ylksek oranda goérilmesinin nedeni bazal gangionlar
yani derin yerlesimli AVM’lerin erigkinlere gdre daha fazla
bulunmasidir (25). Di Rocco ve ark. yazilarinda derin yerlesimli
olanlarin kanamaya daha yatkin olduklarini bildirmislerdir
(15). Pediatrik AVM’ler icin, lokalizasyonun genelde kortekste
oldugu (%40), bunu derin yerlesimli yapilar (%35), posterior
fossa (%17), ve en az siklikta da santral beyaz cevherin (%38)
izledigi bildirilmistir (50). Hastalarin %30’unda iliskili anevrizma
da bulunmaktadir (51).

Cocuklardaintrakraniyal kanama disinda AVM’ler; konvlsiyon,
hidrosefali ve daha nadiren yenidogan déneminde konjestif
kalp vyetersizligi bulgular ile karsimiza cikarlar (38). Tani
yéntemleri arasinda BT ve MR anjiografi gibi yontemler etkin
olsa da, halen en etkili yéntem DSA’dIr.

Cocukluk gagi AVM’lerinin tedavisi hala tartigsmali bir konudur.
Serebral AVM’ler icin tedavi; girisimsel ydntemler, mikrocerrahi
rezeksiyon, embolizasyon, radyocerrahi ve bunlarin kom-
binasyonudur. Mikrocerrahi rezeksiyon, hizli tedavi basarisi
sagladigi ve hastaliyi ortadan kaldirma orani ylksek oldugu
icin 6nemli bir avantaja sahiptir (23). Pediatrik hemorajik AVM
tedavisinin amaci tam obliterasyon saglanmaktir. Kirig ve ark.,
mikrocerrahi rezeksiyon sonrasi dustk evreli AVM’ye sahip
pediatrik hastalarda obliterasyon oranini %89 olarak rapor-
lamiglardir (30). Nair ve ark., SM grade 1-3 olan AVM’li 36
pediatrik hastanin %86.1’inin mikrocerrahi rezeksiyon sonrasi
iyi fonksiyonel sonuglar aldigini géstermislerdir (44). FDA tara-
findan 2005 yilinda onaylanan, etilen vinil alkol ve Onyx-18 ile
embolizasyon yéntemleri dustk kur oranlari ile hala tartismali
yéntemler icerisinde yer almaktadirlar (27,44). Radyocerrahi,
derin lezyonlarda ve 3 cm’den daha kiguk lezyonlarda daha
faydalidir (45). Uzun dénem obliterasyon orani ve gdézlem
doénemindeki rekirren kanamanin kontrolil tatmin edici degil-
dir (56).

B GALEN VENi MALFORMASYONU

Galen veni anevrizmatik malformasyonunun (GVAM) etiyolojisi
aclk degildir ve gebeligin 6 ve 11. haftalarn arasindaki fetal
gelisim evresinde ortaya c¢iktigi distinidlmektedir (1). GVAM,
aslinda galen veni ile iligkili degildir, koroidal arterler (hem
anterior hem de posterior) ile embriyonik median prozensefalik
ven (galen veninin embriyonik prekilrsor veni) arasindaki
direkt olusmus olan arteriyovendz fistildir (62). GVAM’nin
prevalansi oldukca dusuktlr ve siklikla 25.000’de 1 oldugu
bildiriimektedir (1). GVAM olan hastalarda 3 ardisik klinik evre
tanimlanmistir: 1- Konjestif kalp yetmezIigi olan yenidoganlar
(1 ay alt), 2- Mikrokrani, gelisimsel gerilik, hidrosefali ve
ndbetleri olan infantlar (1 ay-2 yas arasi) ve kiguk cocuklar
(2 yas alt), 3- Bas agrisi ve subaraknoid kanamasi olan
blyik gocuklar (7,36). GVAM’nin koroidal ve mural tip olmak

Gokbel A. ve ark: Pediatrik intrakraniyal Vaskiiler Malformasyonlar

Uzere 2 tipi bulunmaktdir (35). Koroidal tip; tim galen veni
anevrizmatik malformasyonlarinin = %56-76’sini  olusturur,
erkeklerde daha siktir, konjestif kalp yetmezligiyle prezente
olurlar (7). Yenidoganlardaki beyin omurilik sivisi emilim
sistemi, beyin kapillerlerine baglidir. Anormal venéz drenaj,
vendz sistemdeki basincin ylkselmesine ve BOS akimini
bozulmasina bu nedenle de hidrosefaliye sebep olabilir (34).
Prenatal donemde, GVAM’ler ve dural sinis malformasyonlari
en sik tani alan lezyonlardir (46). GVAM spesifik tedavisinde
guncel yontem, endovaskuler tedavidir. Bu tedavide amag;
yUksek debili vaskiler malformasyonun debisinin azaltiimasi
icin selektif olarak besleyici arterlerin kateterize edilmesinin
ardindan fistll bolgesinin sivi (NBCA, Onyx) veya coil’ler ile
kapatiimasidir (29, 31).

B SONUG

Vaskiler anomaliler, genellikle perinatal ddnemde ortaya ¢ikan,
kan damarlari morfogenezinin anormallikleriyle ortaya cikan
kapsamli bir grup anomalidir. Uygun tedaviye baslaniimasi
icin dogru tani konulmasi ¢ok 6nemlidir. Tedavi ydntemi
belirlenirken multidisipliner yaklasim ve hastanin tim tedavi
modaliteleriyle birlikte degerlendiriimesi gerekir. Vaskdler
anomalisi olan pediatrik hastalarin tedavisinde temel hedef
yasam boyu mevcut nérolojik fonksiyonlarin korunmasidir.
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