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Cocukluk ¢cagi intrakraniyal vaskdler patolojileri nadir gortilmeleri, hastalarin uzun yasam beklentileri ve tedavisindeki zorluklar nedeni
ile 6zellik gbsterir ve erigkin yas grubundan ayrilir. Hastaliklarin olus mekanizmalar acisindan da iki yas grubu arasinda farkliliklar
bulunmaktadir. Posterior sirklilasyon anevrizmalari, internal karotid arter bifurkasyon anevrizmalar ¢cocuklarda daha sik izlenir. Bu
yas grubunda dev, mikotik, posttravmatik anevrizma gérilme sikligi da daha fazladir. Cocuklarda arteriovendz malformasyonlarin
mikrosirtirjikal rezeksiyonunun basarisi erigkinlerden daha iyidir. Moyamoya hastalarinda erigkinlerden farkli olarak indirekt
anostomoz teknikleri tercih edilmektedir. Galen veni malformasyonu pediatrik hastalarda gorilen ve son yillarda hastalarin yagsam
siresinin uzadigi nadir bir hastaliktir. Bu derlemede pediatrik vaskiler patolojilerin belli bashlari ve bunlarin tedavileri gtincel literattr
IsIginda ézetlenmigtir.
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ABSTRACT

Pediatric intracranial vascular pathologies are characterized by their rarity, long life expectancy, and difficulties in treatment, and
differ from the adult age group. There are also differences between the two age groups in terms of the pathophysiology of the
diseases. Posterior circulation and the internal carotid artery bifurcation aneurysms are more common in children; also there
is high incidence of giant, posttraumatic, and mycotic aneurysms in this age group. The success of microsurgical resection of
arteriovenous malformations in children is better than in adults. Unlike adults, indirect anastomosis techniques are preferred in
moyamoya patients. Vein of Galen malformation is a rare disease seen in pediatric patients and the life expectancy of patients has
been prolonged in recent years. In this review, the main pediatric vascular pathologies and their treatments are summarized in the
light of current literature.
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B ANEVRIZMALAR subaraknoid kanamalarin yarisindan fazlasindan sorumludur-
lar (13). Kadin erkek orani 1:1.2 den 2.8:1’e kadar degisir (22).
Etiyoloji, demografik dzellikler, anevrizma lokalizasyonu, anev-
rizmalarin morfolojik karakterleri, klinik bulgular ve sonuglar
acisindan erigkin ve gocukluk ¢agi anevrizmalari arasinda pek

izlenir (8). 20 yasinin altindaki hemorajik inmelerin %10-

°
Intrakraniyal anevrizmalarin %0.5-4.6’s1 cocukluk ¢aginda
15’inin sebebi intrakraniyal anevrizmalardir ve spontan
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cok fark bulunmaktadir. Bu iki yas grubu arasindaki en dnemli
fark gocuklardaki uzun yasam beklentisidir. Bu durum tedavi
modalitelerini direkt olarak etkiler. Tedavinin ylksek obliteras-
yon, disik reklrens, morbidite ve mortalite orani olmaldir.
Anevrizmanin reklirens sansi ve de novo anevrizma gelisme
riski nedeni ile uzun dénem takip bu hastalarda mecburidir.

Eriskin yas grubunda anevrizmalar vaskuler yapilarin tunica
adventisyadaki sorunlardan, daha ¢ok 6. ve 7. dekatta orta-
ya cikarken, cocuklarda anevrizmalarin, damar duvarindaki
hasarin tamirindeki basarisizlik sonucu cesitli damar duvari
islev bozukluklarinin bir sonucu oldugu 6ne sirtlmustir (19).
Ayrica, dogustan, travmatik ve bulasici hastaliklar (Marfan
sendromu, Ehler-Danlos sendromu, polikistik bébrek hastaligi,
psédoksantoma elastikum, orak hticreli anemi, tliberoskleroz,
bakteriyel endokardit, kapali ve delici kafa travmasi, isin teda-
visi) gibi iligkili durumlar da ¢ocukluk yas grubunda anevrizma-
larin gelisimine katkida bulunur (Sekil 1).

Erigkinlerde anevrizmalarin aile hikayesi, sigara, kokain kul-
lanimi, hipertansiyon gibi sebeplerden gelistigine inanilirken
cocukluk ¢caginda bu risk faktdrlerinin gogu bulunmadigindan
patogenezin farkli olduguna inanilmaktadir (14). Bazi arastir-
macilar vaskilopatinin altta yatan sebep oldugunu bildirmis-
lerdir (20). Eriskinlere gore bu yas grubunda erkek predomi-
nansi, posterior sirklilasyon ve internal karotid bifurkasyonda
daha sik izlenmesi ve dev anevrizma sayisindaki fazlalik gibi
farklihklar mevcuttur (25).

Klinik Prezantasyon

Erigkinler gibi ¢ocuklar da subaraknoid kanama, basagrisi,
direkt basi bulgular, fokal nérolojik bulgular veya ndbet ile
basvururlar. Basagrisi en sik basvuru sikayetidir (7). Subarak-
noid kanama (SAK) mevcut ise hastalarin yaklasik %60’da
anevrizma saptanir (12). Fuziform anevrizmalar non hemorajik
defisitler ile karsimiza ¢ikma egilimindedir (9). Erkek kadin
orani 1.5:1’e yakindir. Bunun sebebi cocukluk ¢cagindaki anev-
rizmalarin %4-9’unun travma sonucu olusmasi ve bunun da
daha sik erkeklerde izlenmesi olabilir (37). 1 yasin altinda bu
oran 1.1:1 olarak bildirilmistir (3).

Tani

SAK sUliphesi olan bir cocukta tani kontrastsiz kraniyal bilgisa-
yarli tomografi (BT) ile baglar. Eger BT normal ise ancak klinik
olarak SAK’dan slphe ediliyorsa lomber ponksiyon yapilr.
Kan veya ksantokromi varliginda kontrasth gérintileme yapil-
malidir. Bu asamada ¢ocugun yasina, klinigine goére segilecek
goruntlileme modalitesi degisiklik gosterir. Erigkinlerde BT
anjiyografi veya manyetik rezonans (MR) anjiyografi tercih
edilirken, cocuklarda az radyasyon almasi icin olgu bazinda
degerlendiriimesi  &nerilir. Riptire olmamis anevrizmalar
basagrisi veya ndbet ile prezante olabilir. Postkontrast BT altta
yatan patolojiyi géstermede yetersiz kalabilir. SAK disi basag-
risi ve ndébetin cocukluk yas grubunda %40 oraninda anevriz-
manin prezante olan bulgusu olabilecedi unutulmamalidir (9).
Egder konservatif olarak takip edilmeye karar verilirse MR veya
MR anjiyografi tercih edilecek takip yontemi olmaldir.

Anevrizma Ozellikleri

Cocukluk yas grubunda anevrizmalarin yerlesim vyerleri ve

blyUkllkleri erigkinlerden farklilk gdstermektedir (9) (Tablo
l). internal karotid arter (IKA) her iki poplilasyonda da ayni
oranlarda izlenir; ancak gocukluk yas grubunda IKA terminal
kisiminda anevrizma sikhigi fazladir. Orta serebral arter (OSA)
anevrizmalari her iki yas grubunda da ayni dagilimla gozlenir.
Tespit edilen anevrizmalarin %18’i OSA'da saptanir. Erigkinler-
de anterior serebral arter anevrizmalar (ASA) %34 oraninda
gbzlenirken, gocuklarda bu oran %5-10’dur. Bunun tersi ola-
rak ¢cocukluk yas grubunda posterior sirkiilasyon anevrizmala-
r daha sik izlenmektedir (%25-%8). Cocuklarda anevrizmalar
eriskinlere oranla daha buytk olma egilimindedir (7). Dev
anevrizma gorilme orani erigkinlerin 2 katidir. Coklu anevrizma
gorilme orani ise erigkin yas grubuna gére daha azdir (18).

Tedavi

Cocukluk c¢agr anevrizmalarinin tedavisi multidisipliner bir
yaklagimi gerektirir. inme konusunda deneyimli bir nérolog,
beyin cerrahi ve girisimsel radyolog birlikte calismalidir. Tedavi
secenekleri gbdzlem, endovaskuiler tedavi veya cerrahidir.
Anevrizmanin morfolojisi ve etiyoloji tedavi secenegini belirler.
Sakkdler anevrizmalar daha ¢ok kanama egilimindedir (9).
Enfektif anevrizmalarin daha dustk riptir orani mevcuttur
(%13-17).

Tablo I: Yerlesim Yerlerine Gore Pediatrik ve Erigkin Anevrizmalar

Yerlegim yeri Pec_iiatrik Er_i§kin
Anevrizma (%) Anevrizma (%)

IKA terminal 39-51 38.1

Anterior serebral arter 5.4-10 34.6

Orta serebral arter 13.5-21 18.4

Posterior dolasim 22-27 8.6

Sekil 1: Ani suur kaybi ile bagvuran 11 yasindaki kadin hastanin
serebral DSA’sinda sol anterior temporal trunk distal segmentinde
anevrizmatik dilatasyon izlenmektedir.
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B ENDOVASKULER TEDAViI

Endovaskdler tedavi oranlarinda giinimiizde buyuk bir artis
mevcuttur. Cocukluk ¢cagi hastalari endovaskuler koil ile tedavi
edilirken gocuklarin yasam siresi, takip gerekliligi, tekrar teda-
vi gerekliligi gbz oniinde bulundurulmaldir. Bu yas grubunda
koillenme ile tedavi edilen hastalarin %21’de 2 yillik takiplerde
yeniden girisim gerekmektedir (11). Anevrizmanin yeniden
kanalizasyonunun kiumdlatif dogasi ve cocuklarda gecikmis
yeniden kanalizasyon nedeni ile, daha uzun izlemin daha yuk-
sek oranda tedavi basarisizlii ortaya ¢ikarmasi mimkunddr.

B CERRAHI TEDAVi

Cerrahi yaklasimlar ve kullanilan aletler eriskin yas grubundaki
gibidir. Ki¢tik cocuklar kan kaybinin takibi ve yeterli volim rep-
lasmani yapilabilmesi icin iyi bir sekilde monitérize edilmelidir.
Cocukluk yas grubunda civili baslik takilirken komplikasyonlar
acisindan dikkatli olunmalidir.

B SONUG

Gunumuzde mortalite ve morbidite oranlari hem endovaskuler
tedavide hem de cerrahide disuktir. Komplikasyon oranlari
da zaman i¢inde azalma gdstermistir. Enfark oranlar cerrahi
tedaviden sonra endovaskiler tedaviye gbre daha yiksektir
(%14-%7) (9). Daha kompleks anevrizmalarin cerrahi tedaviye
alinmasi aradaki bu farkin olusmasina neden olabilir. Pediatrik
anevrizmalarda cerrahi serilerde endovaskdler serilere goére
daha ylksek obliterasyon oranlar ve daha dislik rekirens
orani bildirilmistir (29).

SAK’a bagli vazospazm ¢ocuklarda radyolojik olarak %30
civarinda izlenmekle beraber nedeni tam anlasilamayan bir
sekilde ¢ocukluk gaginda klinik olarak erigkinlere gore gok
daha az oranda izlenir (11).

Cocukluk yas grubunda anevrizma saptandiginda uzun sire
takip edilmesi gerektigi; de novo anevrizmalarin gelisebilecegi
veya tedavi edilmemis anevrizmalarda buytmelerin olabilece-
gi akilda tutulmalidir.

B ARTERIOVENOZ MALFORMASYON

Santral sinir sistemindeki arterioven6z malformasyonlarin
(AVM) konijenital vaskiler lezyonlar oldugu dustniimekte-
dir. Cocukuk yas grubunda gérilen AVM’ler tim AVM’lerin
%3-20’sini olusturur; ancak bu lezyonlar ¢ocuklarda gérilen
spontan intrakraniyal kanamalarin %30-50’sini olusturmak-
tadir (32). Tedavi edilmemis AVM’lerde tim yas gruplarinda
yillik %2-4 kanama riski mevcuttur ve bu oran kiimulatif olarak
cocuklarda ¢ok daha yiksektir (34). Glincel AVM tedavileri
mikrocerrahi, endovaskuler embolizasyon ve stereotaktik rad-
yocerrahiyi tek basina veya kombine olarak icerir (6) (Sekil 2).

Eriskinlerde cerrahi rezeksiyon sonuglarini tahmin etmek icin
gelistirilen Spetzler-Martin derecelendirmesi, multimodalite
tedavi ile tedavi edilen lezyonlarin sonuclarini tahmin etmek
icin de basariyla kullanilabilir (5). Ancak unutulmamaldir ki
cocuklar eriskinlerin kucgik birer kopyasi degildir. Remode-
ling potansiyeli nedeni ile &zellikle ilk yaslarda elegan beyin
bdlgelerini belirlemek zordur, cogu lezyon fistll veya multifo-
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kaldir, drenaj genellikle tim vendz sistemi etkiler. Yenidogan
ve infantil hastalarin hidrovenéz 6zellikleri ve myelinizasyonun
tam olarak gergeklesmemesi bazi nonhemorajik semptomlarin
olugsmasina neden olabilir (17). Pediatrik vaskiler malformas-
yonlarin hastanin yasina goére siniflandiriimasi, ne tir vaskiler
malformasyonlarla karsilasilacagini tahmin etmede yardimci
olur, ancak nedenini aciklamaz. Belirli yas gruplarinda belirli
vaskuler malformasyonlarin baskinligr mevcuttur (Tablo Il) (17).

Erisilebilir, dislk dereceli (Spetzler-Martin derece 1-3) AVM’ler
genellikle en iyi sekilde, disik komplikasyon riski (%0-12) ve
%380’i asan iyilesme orani ile yeniden kanamaya karsi aninda
koruma saglayan cerrahi ile tedavi edilir (16). Dustk dereceli
ancak erisilemeyen AVM’ler veya elegan bolgelerdeki AVM’ler
genellikle stereotaktik radyocerrahi ile tedavi edilir; bu, uygun
sekilde secilmis lezyonlar i¢cin %81’lik bir iyilesme orani ve
%5’lik bir komplikasyon riski sunar (27). Bununla birlikte,
radyocerrahi uygulanan hastalarda, AVM’nin obliterasyonu
icin 3 yiIl kadar bir sre gerekir; bu sure zarfinda gocuk, AVM
kanamasi riski altindadir. Gelismekte olan bir sinir sistemine
radyasyon uygulanmasinin da yan etkileri géz 6éntinde bulun-
durulmalidir. Endovaskuler embolizasyon tek basina nadiren
tedavi edicidir, bu yas grubunda 6zellikle cerrahi sirasindaki
kan kayiplarinin azaltiimasi konusunda cok etkilidir (5). YUk-
sek dereceli cocukluk ¢agr AVM’lerinin tedavisi tartismalidir.
BuyuUkltkleri nedeni ile bu lezyonlarin radyocerrahi ile obli-
terasyon oranlari dusutktir ve cerrahi olarak siklikla derin ve
elegan beyin bdlgelerine uzandiklarindan sekelsiz ¢ikarilma-
lar daha zordur. Yiksek evreli AVM’ler tedaviye bagl ylksek
komplikasyon acisindan daha buylk risk tasirlar (6). Kismi
tedavi dogal seyri kotllestirebilecegini 6ne surtlmustir (36).
Ote yandan, cocuklarda AVM’lerin kétli dogal seyri, agresif bir
tedaviyi gerekli kilar.

Sekil 2: Serebral DSA’da sad parietal bdlgede orta serebral
arterden koken alan ve siperior sagital sintise drene olan AVM ile
uyumlu goérinim izlenmekte.
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Tablo II: Pediatrik Vaskiiler Malformasyonlarin Yasa Gére Siniflandirmasi; Her Yas Grubuna Ozgii Bagvuru Sikayeti ve Hastaliklar

Mevcuttur

Yas Basvuru sikayeti Vaskiiler malformasyon tipi

In utero Konjestllfvlfalp yetmezllgl (>209 ?tlm/dak,. ventrlkuller ekstrasistoller, tricuspit Pial yiiksek akimii AVF, GVM, DSM
yetmezligi), makrokrani, ventrikiilomegali, parankim kaybi

Yenidogan  Konjestif kalp yetmezligi, coklu organ yetmezligi, koagllopatiler), -
intrakraniyal kanama (hematomalar, vendz enfarkt, SAK), konvdlsiyonlar GVM, pial ylksek akimit AV, DSM

infant Hidrovendz bozukluklar: makrokrani, hidrosefali, konvilsiyonlar, gelisme GVM, pial AVM (fistlilozs > nidal),
geriligi, intrakraniyal kanama (hematom, venéz enfarkt, SAK) anevrizmalar, kavernomlar
Intrakraniyal kanama (hematom, vendz enfarkt, SAK), progressif nérokognitif Pial A.VM (nidal > fistuloz),

Cocuk anevrizmalar, kavernomlar, dural

ve norolojik bozukluklar, konvilsiyonlar, basagrisi

AV santlar

AVF: Arteriovenéz fistil; SAK: Subaraknoid kanama; DSM: Dural siniis malformasyonu.

Dogal seyir

Kraniyal AVM’leri tedavi edip etmeme karari, tedavi etkinligi,
komplikasyon riski ve nihai klinik sonuglar agisindan dogal
seyir ile tedavi sonuglan karsilastirilarak verilmektedir. Bu
konuda hentiz dizey 1 kanit yoktur. Yiksek dereceli AVM’le-
rin dogal seyri tam olarak bilinmemektedir; kanama oranlari,
hesaplama icgin kullanilan metodolojiye bagl olarak %2-10/
yil arasinda degisir (10). Erkek cinsiyette ve ylksek evreli
AVM’lerde kanama orani daha yuksektir. AYM’ye bagl anev-
rizma olmasi kanama riskini artirmamaktadir.

Cocukluk yas grubunda yapilan gbézlemsel ¢alismalar néronal
plastisite nedeni ile mikrocerrahi sonuglarin erigkinlerden ¢ok
daha iyi oldugunu dustndirmektedir (30). Uluslararasi bir
kohort calismasinda ise hem kanamis hem de kanamamis
AVM’lerde radyocerrahinin etkili oldugu ancak nidus tam
olarak oblitere oluncaya dek kanama riskinin bulundugu vur-
gulanmistir (35).

B GALEN VENi MALFORMASYONU

Galen veni malformasyonu (GVM) nadir goérilen bir intrakrani-
yal malformasyondur. Bu durumun gestasyonun 6-11. haftalan
arasinda primitif koroidal arterler ile median prosensefalik veni
(Markowski veni) baglayan bir sorun nedeni ile ortaya ¢iktigi
disUnulmektedir (26) (Sekil 3).

En yaygin siniflandirma, endovaskdler tedavi i¢in daha uygun
olan Lasjaunias siniflandirmasidir (23). Tip |, daha sik izlenen
koroidal GVM ve tip Il, mural GVM’dur. Klinik olarak tip I, kalbin
sag tarafinda 6énemli hacim ylklenmesine yol agan ve tedavi
edilmezse ¢ogunlukla 8limcil ylksek debili kalp yetmezligine
yol acan masif serebral arteriyovenéz sant nedeniyle daha
siddetli olan formdur (24). Mural tipi ya velum interpositum sis-
ternasinda ya da quadrigeminal sisternada bulunur. Prosen-
sefalonun median venine tek veya ¢oklu fistillerden olusurlar
ve genellikle koroidal tipten daha az sayidadirlar. Kuadrige-
minal ve/veya posterior koroidal arterlerden beslenirler. Tipik
olarak, prosensefalonun medyan veninde daha yuvarlak bir
dilatasyona sahiptirler; bu ven genisledikce bikulebilir, ¢ikigi

Sekil 3: Sagital T2 agirlikli MR gérintilerinde galen veni malfor-
masyonu ile uyumlu gérinidm izlenmektedir.

daraltabilir ve anevrizmal olarak genislemis venin daha fazla
genislemesine neden olabilir; bu daha sonra acil mudahale
gerektiren akut bir makrosefali olarak ortaya ¢ikabilir (1). Galen
veninde genigslemeye neden olan pial veya dural arterioventz
malformasyonlar Galen veninin anevrizmal dilatasyonu olarak
adlandirilirlar (1).

Hidrodinamik bozukluklar GVM’nun infant ve kiigiik gocuklar-
daki klinigini aciklamaktadir. BOS’un ana absorpsiyon yolu,
dural sinUslerdeki negatif basingtan kaynaklanan beyindeki
araknoid granulasyonlardir. Yiksek akiml santlar, venéz
sinliste artan basinca neden olarak BOS malabsorpsiyonuna
neden olur. Pulmoner hipertansiyon gibi eslik eden anomaliler
klinigi kotulestirir. Vendz hipertansiyon, malformasyonun teda-
vi edilmesi ile dizelebilen psddo Chiari tip tonsiller hernias-
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yona neden olabilir (2). Ventrikilomegali intrakraniyal basing
artisi olmadan subependimal atrofiye bagli olarak gelisebilir.
Vendz iskemi zamanla bilateral subkortikal beyaz cevher kal-
sifikasyonu ve atrofiye neden olabilir. Bu durumlar psikomotor
gelisme geriligine ve ndbetlere neden olabilir.

Hastaligin tedavisinde karar vermede siklikla Bicétre Neonatall
Degerlendirme skoru kullaniimaktadir. Bicétre skoru, norolojik,
kardiyak, solunum, hepatik ve bdbrek fonksiyonlarini deger-
lendiren 21 puanlik bir skordur. Skora gére 8 puanin altinda
olan hastalarda kétli prognoz nedeniyle endovaskiler tedavi
oneriimemektedir. Skoru 8 ile 12 arasinda olan hastalar acil
embolizasyon almalidir ve skoru 13’ten fazla olan hastalar
tedaviicin Ug ila bes aylik olana kadar bekleyebilirler (21). GVM
icin tercih edilen tedavi yontemi endovaskuler embolizasyon-
dur, ¢clinkl cerrahi tedavi bliylik mortalite oranina sahiptir. Ste-
reotaktik radyoterapinin GVM tedavisinde sinirli bir rolt vardr.
Endovaskiler embolizasyon sonrasi nispeten yavas akim
rezidUel santi olan daha biiylk ¢ocuklarda uygulanabilir (2).

B MOYAMOYA HASTALIGI

Moyamoya hastalidi, ilerleyici stenoz ve sonucunda distal int-
rakranial internal karotid arterlerin (IKA) ve 6n ve orta serebral
arterlerin proksimal dallarinin ttkanmasi ile karakterize, nedeni
bilinmeyen bir serebrovaskdler arteriyopatidir. Tikanikligin dis-
talindeki iskemik beyin bélgesinin perflizyonu igin eksternal ve
internal IKA'den paralel kollateral damarlar gelisir. Normalde
optik sinirler, hipofiz bezi, anterior perforan substance, dura
ve diger kafatabani yapilarini besleyen intrakraniyal iIKA'den
gelisen dilate bazal kollateral damarlar anjiyografideki karak-
teristik sigara dumani goériintisiine sebep olur (31). Pediatrik
yas grubundaki iskemik inmelerin %6’sinin sebebidir (4). Moya
moya hastaliginin bimodal bir yas dagihmi vardir. Pediatrik yas
grubunda tipik olarak yasamin ilk on yilinda meydana gelen ilk
pik ve 30 ila 40 yaslarn arasinda ikinci bir pik (33).

Cocukluk yas grubunda gecici iskemik ataklar, iskemik felg-
ler, intrakraniyal kanamalar, ndbetler, bas agnlari, koreiform
hareketler ve bilissel eksiklikler dahil olmak Uizere moyamoya
hastaligi ile iligkili cok sayida semptom verirken, yetiskinler-
de siklikla intrakraniyal kanama ile prezante olurlar (~%46).
Cocuklar siklikla tikayici tip semptomlar ile basvururlar (15).

Hastaligin ilerleyici dogasi nedeni ile takip dnerilmez. Semp-
tomlarin ilerlemesi, multilp enfarklarin varligi, pozitron emisyon
tomografi veya single-foton BT ile azalmis serebral perflizyon
rezervinin gosterilmesi tedavi i¢in endikasyonlardan bazilaridir
(32).

Moyamoya hastalari, perioperatif donemde iskemik olaylar
acisindan ozellikle risk altindadir. Hastaneye yatis sirasinda
cocuklarda sik gorllen aglama, hiperventilasyon kismi kar-
bondioksit gerilimini azaltabilir ve serebral vazokonstriksiyona
sekonder iskemi indikleyebilir. Erigkinlere gbére cocuklarda
daha sik gérme patolojileri izlenebilir.

intrakraniyal kanamalar daha siklikla eriskin yas grubunda
gorilmektedir. %40 oraninda bazal ganglionlarda, %30 intra-
ventrikiler ve %15 ventrikiler uzanimi olan talamik kanama
ile prezante olurlar (28). Kanama tikali olan venin distalindeki
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alani perfiize etmeye calisan frajil IKA kollaterallerinin riiptiirii-
ne bagldir.

Basagrisi moyamoya hastalarinda en sik basvuru sikayetidir.
Nobet fokal veya jeneralize olabilir ve hipoperflizyona baghdir.
Hastalarin %3-6’sinda koreiform hareketler izlenebilir.

Moyamoya hastaliginin tanisinda altin standart DSA'dr. Klasik
olarak supraklinoid IKA, proksimal AKA ve MCA’da stenoz ve
klasik sigara dumani gérinimini veren leptomeningeal ve
transdural kollateraller izlenir.

Tedavi, kan akigini iyilestirmek igin antikoagllanlar veya
vazodilatérler kullanilarak medikal veya beyne akisi yeniden
saglamak icin gesitli revaskularizasyon teknikleri kullanilarak
cerrahi olabilir. Gogu durumda cerrahi tedavilerin medikal
tedavilere gbre daha Ustun oldugu goésterilmistir. Cerrahinin,
tedavi edilen hastalarin %100’Une varan oranda anjiyografik
bulgular iyilestirdigi, hastaligin ilerlemesini durdurdugu ve
ndrolojik defisitleri tersine cevirdigi gdsterilmistir (32).

Moyamoya hastaliginin tedavisinde direkt ve indirekt cesitli
bypass teknikleri kullaniimaktadir. Direkt anastomoz islemle-
ri eriskin yas grubunda daha sik tercih edilir. Bypass en sik
ylzeyel temporal arter (STA) ile orta serebral arter arasinda
gerceklestirili. Akim belirgin olarak artar ancak bu islemlerin
gerceklestiriimesi teknik olarak zordur. Ozellikle, kiigiik pediat-
rik hastalarda anastomoz icin yeterince buyUk bir alici serebral
arter genellikle yoktur ve bu hastalardaki arterler frajil olabilir.
Ek olarak, serebral 6dem ve kanama meydana gelebilir.

Siperfisyal temporal arterin diseke edilerek beyin ylzeyine
dikildigi  ensefaloduroarteriosynangiozis, temporal kasin
diseke edilerek beynin ylizeyine yerlestirildigi ensefalomiyos-
ynangiozis (EMS) veya bunlarin kombinasyonu olan ensefalo-
miyoarteriosynangiozis gibi anastomoz teknikleri kullanilabilir.

STA-MCA anostomozu, EMS, ensefaloduroarteriomyosinan-
giosis (EDAMS) ve pial sinanjiyoz dahil olmak (zere diger
revaskularizasyon proseddrlerine yardimci olarak ¢cok sayida
kraniyal bur deligi kullanilabilir. Tipik olarak burr holler agilarak,
alttaki dura, araknoid ve pia acllir ve korteks ile temas edecek
sekilde bir perikraniyal flep yerlestirilir.

Moyamoya hastaligi olan pediatrik hastalar icin takip bakimi
¢ok 6nemlidir ve radyografik goérintileme ile klinik deger-
lendirmenin bir kombinasyonundan olusur. Kollateral damar
gelisimini degerlendirmek igin dijital anjiografi (DSA) kullanil-
masina ragmen, son ¢alismalar manyetik rezonans anjiyografi
ve perfizyon g¢alismalarinin operatif etkinligin anlasiimasinda
daha etkili olabilecegini dustindirmektedir.
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