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intrakraniyal dural arteriyovenéz fistiiller (DAVF) tiim intrakraniyal vaskiiler malformasyonlarin %10 - 15 ini olusturmaktadir. Fistiller,
meningeal arterlerden dural vendz sinUslere veya kortikal damarlara olmaktadir. En sik transvers - sigmoid sinls bileskesi olmak
Uzere, kavern6z sinus, superior sagital sinus, 6n kafa kaidesi, tentoryum veya intrakraniyal duramater icerisinde herhangi bir yerde
gorulebilirler. Patogenezinde vendz hipertansiyonun kritik bir rol oynadigi distintlmektedir. Vendz drenaj ve klinik basvuru ézelliklerini
iceren farkl siniflandirma sistemleri énerilmistir. Olgular, asemptomatik veya lezyonun yerlesim yeri ve vendz drenaj sekline bagli
olarak hafif semptomlardan 6limcil kanamaya kadar genis bir klinik spektrumda bagsvurabilir. Kortikal vendz drenaj varligi ve
posterior fossa yerlesimi kanama i¢in bagimsiz risk faktorleri olarak goérilmektedir. Genel tedavi prensipleri; izlem, stereotaksik
radyocerrahi, endovaskuler girisimler ve cerrahidir. Tedavi karari alinmasinda, lezyonun yerlesimi, klinik ve anjiyografik 6zellikleri
dikkate alinmalidir.
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ABSTRACT

Intracranial dural arteriovenous fistulas (DAVF) represent 10 - 15% of all intracranial vascular malformations. These fistulas are from
the meningeal vessels to the dural venous sinuses or cortical veins. They can occur anywhere within the intracranial duramater,
frequently at the transverse - sigmoid junction but also at the cavernous sinus, superior sagittal sinus, anterior cranial fossa,
tentorium, and other locations. Venous hypertension is thought to play a critical role in the pathogenesis. Various classification
systems have been proposed, including venous drainage patterns and clinical features. Patients may be asymptomatic or may
present in a wide clinical spectrum, ranging from mild symptoms to fatal hemorrhage depending on the location and venous
drainage pattern of the lesion. The presence of cortical venous drainage and a posterior fossa location seem to be independent
risk factors for hemorrhage. Treatment strategies include observation, stereotactic radiosurgery, endovascular interventions, and
surgery. The location of the lesion, and the clinical and angiographic features should be considered for decision making.

KEYWORDS: Dural arteriovenous fistulas, Natural history, Treatment

 GIRIS lardir. Tim intrakraniyal vaskiler malformasyonlarin yaklasik
ural arteriyovendz fistiiller (DAVF), dura yapraklari ige- %10 - 15’ini olustururlar (26). Bununla birlikte, DAVF’lerin
D risinde, meningeal arterler ve dural ventz sinlsler ve/  &nemli bir kisminin Klinik olarak sessiz kaldigi, kendiliginden
veya subaraknoid venler arasindaki anormal baglanti- gerileyebildigi ve bu nedenle de gercek sikiginin ¢ok daha
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yiiksek olabilecegi belirtiimektedir (22). Mevcut kanitlar, DAVF’
lerin edinilmis lezyonlar oldugu ve serebral arteriyovenz mal-
formasyonlara (AVM) kiyasla yasamda daha sonra ortaya cik-
tigini géstermektedir (3). Serebral DAVF’ler siklikla dural vendz
sinuslerin yakininda gériilse de, intrakraniyal duramater icinde
herhangi bir yerde olugabilirler. En yaygin goéruldikleri yerler;
kaverndz sinus, kribriform plak, transvers, sigmoid sinisler ve
tentoryumdur (43). internal karotid arter (iKA), eksternal karo-
tid arter (EKA), vertebral arterin (VA) dural dallan ve nadir de
olsa pial arterler besleyicileridir (25). Vendz drenajlari ise; dural
ven, sinusler, kortikal ve pedimeduller venlere olur. Cogun-
lukla idiyopatik olduklar dusinUlse de, az bir kismi travma,
enfeksiyon, vendz sintis trombozu ve gegcirilmis kraniyotomi ile
iliskilendirilmistir (1,24).

Yapilan ¢alismalar, DAVF patogenezinde vendz hipertansiyo-
nun kritik bir rol oynadigina isaret etmektedir. Vendz hiper-
tansiyona neden olan vendz cikimdaki tikanikhgin, serebral
perflizyonun azalmasi, sonrasinda da birtakim anjiyogenik
faktorlerin etkisiyle DAVF gelisimi stirecini tetikleyebilecegi
one surilmektedir (19,37). Li ve ark.’lan; vaskiler endotelial
blyume faktori (VEGF) rekombinant adenovirlisii ve resep-
toér inhibitéru yoluyla VEGF inhibisyonunun DAVF olusumunu
engelleyebildigini gdstermislerdir. Bu sonuclar, vendz hipertan-
siyon ve/veya serebral hipoksiye yanit olarak salinan VEGF’in
DAVF patogenezindeki rolinl ortaya koymaktadir (20).

B DURAL ARTERIYOVENOZ FiSTULLERIN
SINIFLANDIRILMASI

DAVF’ler i¢in en basit ve yaygin kullanilan sema Borden -
Shucart siniflamasidir (3). Bu semada DAVF’ler, ven6z drenaj
ozelliklerine gore, kortikal vendz drenaj (KVD) varlidi (tip I) veya
yoklugu (tip Il ve lll) esas alinarak siniflandirilirlar. Borden -
Shucart tip | fistll, antegrad vendz akimla, sadece bir dural
sinlise drene olan dural arterleri icerir. Tip Il fistlller, hem
antegrad olarak dural sinis hem de retrograd olarak kortikal
venleri iceren vendz akim sekline sahiptir. Tip Il fistlller ise
retrograd olarak sadece kortikal venlere drene olurlar. Tip Il ve
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Il fistuller, KVD varligi ve bu vendz drenaj seklinin dogal seyir
Uzerine etkisi nedeniyle ylksek dereceli olarak kabul edilirler.
Bu lezyonlar ayrica tek (alt tip a) veya cogul (alt tip b) fistdl
olarak alt gruplara ayrilabilirler (29).

Cognard siniflamasi ise fistul yerlesimi, vendz drenaj 6zellikleri
ve vendz akim sekline dayanmaktadir. Cognard tip | ve lla
DAVF’ler, Borden - Shucart tip | fistll ile benzerlik gosterirler.
Tip llb fistlller antegrad, tip lla + b fistlller retrograd olarak
dural sinlse drene olup, kortikal vendz refli olustururlar. Tip
Il DAVF’ler dogrudan kortikal venlere, tip IV fistiller ise yine
dogrudan kortikal venlere drene olup, ayni zamanda vendz
ektazi igerirler. Tip V fistlllerin drenaji spinal perimeduiller
venlere olur. Tip llb’den tip V’e tim fistiller, KVD icermeleri
nedeniyle yuksek dereceli kabul edilirler (5).

Zipfel ve ark.’lar;; Borden - Shucart siniflandirma semasinda,
intraserebral hemoraji (ISH) ve hemorajik olmayan nérolojik
defisit (NHND) riskini de gdsteren bir degisiklik dnermislerdir
(43). Bu yeni sistem; Borden - Shucart tip Il ve Ill DAVF’leri
2 kategoriye ayirir. Buna gére; asemptomatik KVD ile ortaya
cikan lezyonlar (asemptomatik veya artmis sinls akimi
nedeniyle olusan tinnitus veya oftalmolojik semptomlar)
tip 2A ve 3A, semptomatik KVD ile ortaya cikan lezyonlar
(kortikal vendz hipertansiyon ile iligkili ISH ve NHND'yi igeren
semptomlar) tip 2S ve 3S olarak siniflandirilir. Bu siniflandirma
ile anjiyografik ve klinik bulgular tek bir semaya entegre
edilerek, olasi kanama ve NHND riskleri ortaya konulup, tedavi
planlamasi agisindan iyi bir rehber edinilmis olur (16,43) (Tablo

).

Borden - Shucart, Cognard ve Zipfel siniflandirma sistemleri,
karotikokavernoz fistillere (KKF) uygulanabilirse de, bu fistiller
icin en sik Barrow siniflamasi kullaniimaktadir. Buna gére; Tip
A, kaverndz iKA ile kaverndz sinis (KS) arasinda dogrudan,
yilksek akimli baglantilardir. Tip B, kaverndz iKA dallar ve KS
arasindaki dural santlardir. Tip C, EKA'nin meningeal dallar,
tip D ise hem meningeal EKA, hem de kavernéz IKA dallari
kaynakli fistullerdir (2).

Tablo I: Zipfel ve ark.’lar Tarafindan Onerilen Yeni Siniflama Sistemi (43)

. Borden- Venoz : iSHriski Mortalite .
Zipfel Shucart Cognard Drenaj KVD KVH ISH/NHND (%) (%) Tedavi
1 | Illa  Duralsinis Yok Yok Yok <1,0 0,0 Inatei semptomlar igin,
Elektif
oA Il b, lla+b  Dural sinils Var Yok Yok 1,4-15 0,0 ISH/ NHND'den korumak
igin, Elektif
23 I lb, lla+b ~ Duralsinis Var  Var Var 74-76 38  SH/NHND'den korumak
igin, Erken
3A Il Il,IV,V  Serebralven Var Yok Yok 14-15 0,0 ISH/ NHND'den korumak
igin, Elektif
3s Il I,V Serebralven Var Var Var 74-76 38 SH/NHND'den korumak
igin, Erken

KVD: Kortikal venéz drenaj, KVH: Kortikal venéz hipertansiyon, ISH: Intraserebral hematom, NHND: Kanama disi nérolojik defisit (43 numarali

kaynaktan uyarlanmgtir).
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B DURAL ARTERIYOVENOZ FiSTULLERDE KLIiNiK
BASVURU

DAVF’ler ortalama 50-60 yas araliginda tani alirlar. Erkekle-
rin kadinlara gére kanama ile basvuru sikliklari daha yiksek
goriinmektedir. Subaraknoid komponentli travmatik olmayan
iISH’li hastalarda, altta yatan bir DAVF varligindan stiphelenil-
melidir (32). DAVF’lerde fistll bdlgesinde vendz sistemin arte-
riyelizasyonu ve vendz hipertansiyon, iskemi veya kanamaya
neden olabilir. Bazi olgular asemptomatik ve rastlantisal olarak
tespit edilebilirken, bazilarinda ise sant igerisindeki turbulan
kan akimina bagl, bas agnsi, pulsatil tinnitus gibi semptom-
lar ortaya c¢ikabilir. Bunlar diginda, fistll yerlesimine goére cift
goérme, proptozis, gérme kayiplari, fokal nérolojik defisitler,
epileptik ndbetler ve ilerileyici demans da tabloya eklenebilir
(7,18,36,40).

Klinik bagvuru ve semptomlarin siddeti, fistulin yerlesimi,
vendz drenaj sekli ve serebral hemodinamide meydana
gelen degisiklikler dogrultusunda sekillenir. Hemodinamideki
degisimler sant icerisindeki kan hacmi ve vendz drenajla
iligkilidir. Awad ve ark.’lan; kaverndz veya transvers -
sigmoid sinis DAVF’lerinin sadece %10 - 20’sinin, tentoriyal
DAVF’lerin ise %90’indan fazlasinin kanama ile bagvurduklarini
gbzlemlemislerdir (1). Baska calismalarda da, kavernéz ve
transvers - sigmoid sinlis DAVF’leri icin kanama ile bagvuru
sikhgr %6 - 11 iken, bu oran tentoriyal veya petrozal sinis
lezyonlari icin %54 - 79 olarak saptanmistir (14,32). FistilUn
yerlesimi ile klinik davranigi arasinda bir iligski oldugu gdésterilse
de, herhangi bir bdélgedeki DAVF’nin de agresif davranis
gOsterebilecegi unutulmamalidir (13). KVD’si olan bir DAVF
icin yillik kanama riski %19, buna bagdlh mortalite ve morbidite
%20 - 30 olarak tespit edilmistir. KVD varligi ve posterior fossa
yerlesimi, kanama agisindan bagimsiz risk faktorleri olarak
tanimlanmistir (1,30,32).

B DURAL ARTERIYOVENOZ _
MALFORMASYONLARIN DOGAL SEYRI

DAVF’lerin dogal seyri, hem vendz drenaj paterni hem de
mevcut semptomlardan etkilenir. DAVF’lerin dogal seyri
Uzerine Brown ve ark.’larinin bir calismasinda; ortalama 6.6 yIl
takip déneminde yillik kanama orani %1.6, mortalite ise %2.3
olarak saptanmistir. Kanama riskinin yiiksek olduguna isaret
eden anjiyografik 6zellikler arasinda; petrozal sints veya sinls
rektus yerlesimi, leptomeningeal vendz drenaj ve drenaj veninde
vendz varis varligi vurgulanmaktadir (4). KVD’si olmayan
DAVF’lerin genellikle iyi seyirli oldugu bilinmektedir. Borden tip
| fistlll olan 117 hastalik bir seride, tedavisiz ortalama 27.9
ay takip edilen 68 hastada mortalite bildirilmemistir. Hastalarin
%98.5’inin iyi klinik seyirli oldugu, bu nedenle de KVD’si
olmayan DAVF’lerin izlemi ve tedavide agresif olunmamasi
gerektigi vurgulanmistir (31). Ancak, gbézin vendz drenajinin
bozulmasina neden olup, gérme kaybiyla sonuclanabilen,
kaverndz sintse drene olan semptomatik DAVF’ler (indirekt
KKF) bunun disinda tutulabilir. Bununla birlikte, Borden tip |
fistlli olan hastalarin %1.5’ inde anjiyografik progresyon
saptanmis olup, izlem geregi vurgulanmistir (31).

KVD’si olan DAVF’ ler (Borden tip Il, lll) tipik olarak daha
agresif seyirlidir (31,34). Toronto Beyin Vaskiler Malformasyon
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Grubu verilerine gére; KVD’si olan 20 DAVF olgusunun 4
yillik izleminde yillk kanama orani %8,1, NHND %6,9 ve
yilik kombine olay gelisimi %15 olarak bildirilmistir. Ayni
calismada; 87 hasta - yillik izlem siresi iginde, yillik mortalite
orani %10.4 bulunmustur (38). Kanama ile basvuran DAVF’li
20 hastadan olusan bir seride, Duffau ve ark.lar; iki hafta
icinde yeniden kanama oranini %35 olarak bildirmis ve erken
tedavinin énemini vurgulamistir (9). Yine 85 hastalik bir seride;
kanamis hastalarda yilllk kanama orani %7.4, kanamamis
olanlarda ise %1.5 olarak bildirilmistir (34). Strom ve ark.’larina
goére; KVD’si olan 28 olguda, semptomatik olanlarda yillik
kanama riski %7.6, NHND %11 ve mortalite %3.8 olarak
saptanmisti. Buna karsilik, asemptomatik olgularda yillik
kanama riski %1.4 olarak bildirilirken, NHND ve mortaliteye
rastlanmamistir (35). Gross ve ark.’lar;; asemptomatik veya
minimal semptomu olan hastalarin yillik kanama oranini %2,
NHND ya da kanama ile bagvuran hastalarin ise sirasiyla
%10 ve %46 olarak bulmuslardir (14). 102 hastalik bir seride;
Borden | (Cognard Il ve lla), Borden Il (Cognard llb ve lla + b)
ve Borden lll (Cognard lll, IV ve V) hasta gruplarinda, kanama
veya NHND durumlarindan birinin gelisme riskini sirasiyla, %2,
%39 ve %79 olarak bulunmustur (8). Yine, Borden |, II, Ill ve
venodz ektazili DAVF’lerin yillik kanama oranlari sirasiyla; %0,
%6, %10 ve %21 olarak bildirmistir (10,14).

B DURAL ARTERIYOVENOZ _
MALFORMASYONLARDA TEDAVi

DAVF’lerin ¢ok cesitli klinik spektrumu ve degisken dogal
seyirleri, klinik karar vermede oldukca dikkatli bir yaklagsim
gerektirir. Bu nadir lezyonlar (Gzerindeki sinirli dogal seyir
verileri nedeniyle tedavi karari genellikle sadece nd&rolojik
semptomlarin siddetine ve fistlliin anjiyografik 6zelliklerine
dayanrr. Literatur verilerine gére, KVD’si olan ve posterior
fossa yerlesimli lezyonlarda ylksek kanama riski nedeniyle
agresif tedavi Onerilmektedir (32). Kanama riski yaninda,
kronik nérolojik gerilemenin, radyolojik gértinttilemede tespit
edilen vendz hipertansiyonla iligkili oldugu dustndlmektedir.
Bu sebeple vendz hipertansiyonun progresif etkilerinin de
tedavi kararinda énemi vurgulanmaktadir (30).

DAVF’ler icin tedavi, hastaya ve lezyona dair faktorlere gore
planlanir. Antegrad sinis drenaji (Borden tip 1), hafif semptom
ve bulgular olan lezyonlar izlenebilir (31,34). Bu grup hastalarin
%2 kadarinda, akim paterninde degisiklik olabilecegi ve
yeni norolojik defisit gelisebilecegi akilda tutulmalidir (5,31).
Tolere edilemeyecek siddette semptomlar, ilerleyici nérolojik
defisit varhgr veya anjiyografik olarak ylUksek riskli olgularda
tedavi Onerilmektedir (3,5,43). Tedavi yontemleri arasinda;
endovaskuler, cerrahi, stereotaksik radyocerrahi (SRC) ve
kombine tedavi semalari sayilabilir (29,42).

Girisimsel ndéroradyoloji alanindaki ilerlemeler, DAVF’li hastalar
icin tedavi seceneklerini artirmistir. Fistll, transarteriyel veya
transvendz yolla kapatilabilir. Transarteriyel embolizasyon,
DAVF’lerin tedavisinde yaygin olarak kullaniimaktadir. Gok
sayida klguk arteriyel besleyici iceren fistlllerde niks ve
kanama riski bildirilmistir (6,12). Bununla birlikte, cerrahi ya
da radyocerrahi dncesi uygulanmasi, bu yéntemlerin etkinlik
ve glvenligini artirabilir (11). Transvendz embolizasyonda ise



amag, fistllin drene oldugu vendz yapilarin kapatiimasidir
(12). Cerrahi tedavi yontemleri arasinda; fistllliin drenaj veni
ile baglantisinin kapatiimasi, arteriyel besleyicilerin kesilmesi,
duradaki fistllin koaglle edilmesi ve/veya eksizyonu ile
beraberinde sinls rezeksiyonu sayilabilir (21). Son ¢alismalar,
sinlis rezeksiyonu yapllmadan sadece drenaj veninin
kapatiimasinin fistlliin rezeksiyonu kadar etkili oldugunu
gostermistir.  Sinusin cikarlmaslyla ortaya gikabilecek
vendz hipertansiyon riskleri nedeniyle, 6zellikle sinisin acik
oldugu durumda korunmasi Onerilmektedir (39). Cerrahinin
morbidite ve mortalitesi %0 - 13 arasinda bildirilmektedir
(17). SRC, intraparenkimal AVM’lerin tedavisinde uzun suredir
kullaniimaktadir (23,27). Embolizasyonla birlikte ya da tek
basina Gamma - knife radyocerrahi uygulanan kaverndz
sinls DAVF’ leri igin obliterasyon orani yaklasik %80 olarak
bildiriimistir (15,28). 49 hastalik bir seride ise; obliterasyon
orani %68 iken %24 olguda da iki yillik takiplerde akimin
azaldigr vurgulanmistir (33). Akut dénemde semptomlarin
giderilmesi ve kanama riskinin azaltiimasi i¢in radyocerrahinin
endovaskdler bir girisimle birlikte uygulanmasi 6nerilmektedir.
Pittsburgh serisinde; kombine SRC ve embolizasyon
uygulanan hastalarda obliterasyon orani %83, sadece SRC
yapllanlarda ise %67 olarak bildirilmistir (41).

Ozetle; KVD ve ozellikle de vendz ektazi varliginda hizl
tedavi karari alinmalidir. Tedavide birincil hedef KVD'yi, ikincil
hedef ise fistllli tamamen ortadan kaldirmaktir. Bununla
birlikte, KVD’ si olup, agresif semptomlari veya venoz ektazisi
olmayan olgularda kanama ve iskemi gelisme riski daha
dusuktir. Bu sebeple, bu grup olgularn elektif kosullarda
tedavisi 6nerilmektedir. Ciddi eslik eden hastalik, kisa yasam
beklentisi veya kompleks vaskiler anatomi varliginda izlem
ya da SRC uygun olabilir. Sayet KVD yoksa bu olgularin
dogal seyrinin iyi oldugu bilinmekte ve sadece tinnitus ya
da orbital semptomlarin varliginda tedavileri 6nerilmektedir.
izlemde klinik ve anjiyografik bulgulardaki degisimler dikkate
alinmalidir (29).

B SONUG

Sonug olarak; intrakraniyal DAVF’ler, farkli patobiyolojileri,
semptomatolojisi, anjiyomimarisi, dogal seyri ve tedavi
secgenekleriyle heterojen bir vaskiler malformasyon grubudur.
Kanama, iskemik noérolojik defisit riskini belirlemek ve tedavi
karari icin lezyonun yerlesimi, klinik ve anjiyografik ozellikleri
dikkate alinmalidir.
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