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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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ÖZ

Çocukluk çağı intrakraniyal vasküler patolojileri nadir görülmeleri, hastaların uzun yaşam beklentileri ve tedavisindeki zorluklar nedeni 
ile özellik gösterir ve erişkin yaş grubundan ayrılır. Hastalıkların oluş mekanizmaları açısından da iki yaş grubu arasında farklılıklar 
bulunmaktadır. Posterior sirkülasyon anevrizmaları, internal karotid arter bifurkasyon anevrizmaları çocuklarda daha sık izlenir. Bu 
yaş grubunda dev, mikotik, posttravmatik anevrizma görülme sıklığı da daha fazladır. Çocuklarda arteriovenöz malformasyonların 
mikroşirürjikal rezeksiyonunun başarısı erişkinlerden daha iyidir. Moyamoya hastalarında erişkinlerden farklı olarak indirekt 
anostomoz teknikleri tercih edilmektedir. Galen veni malformasyonu pediatrik hastalarda görülen ve son yıllarda hastaların yaşam 
süresinin uzadığı nadir bir hastalıktır. Bu derlemede pediatrik vasküler patolojilerin belli başlıları ve bunların tedavileri güncel literatür 
ışığında özetlenmiştir. 
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Anevrizma, Arteriovenöz malformasyon, Çocukluk çağı, Moyamoya hastalığı

█   ANEVRIZMALAR

İntrakraniyal anevrizmaların %0.5-4.6’sı çocukluk çağında 
izlenir (8). 20 yaşının altındaki hemorajik inmelerin %10-
15’inin sebebi intrakraniyal anevrizmalardır ve spontan 

subaraknoid kanamaların yarısından fazlasından sorumludur-
lar (13). Kadın erkek oranı 1:1.2 den 2.8:1’e kadar değişir (22). 
Etiyoloji, demografik özellikler, anevrizma lokalizasyonu, anev-
rizmaların morfolojik karakterleri, klinik bulgular ve sonuçları 
açısından erişkin ve çocukluk çağı anevrizmaları arasında pek 
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çok fark bulunmaktadır. Bu iki yaş grubu arasındaki en önemli 
fark çocuklardaki uzun yaşam beklentisidir. Bu durum tedavi 
modalitelerini direkt olarak etkiler. Tedavinin yüksek obliteras-
yon, düşük rekürens, morbidite ve mortalite oranı olmalıdır. 
Anevrizmanın rekürens şansı ve de novo anevrizma gelişme 
riski nedeni ile uzun dönem takip bu hastalarda mecburidir. 

Erişkin yaş grubunda anevrizmalar vasküler yapıların tunica 
adventisyadaki sorunlardan, daha çok 6. ve 7. dekatta orta-
ya çıkarken, çocuklarda anevrizmaların, damar duvarındaki 
hasarın tamirindeki başarısızlık sonucu çeşitli damar duvarı 
işlev bozukluklarının bir sonucu olduğu öne sürülmüştür (19). 
Ayrıca, doğuştan, travmatik ve bulaşıcı hastalıklar (Marfan 
sendromu, Ehler-Danlos sendromu, polikistik böbrek hastalığı, 
psödoksantoma elastikum, orak hücreli anemi, tüberoskleroz, 
bakteriyel endokardit, kapalı ve delici kafa travması, ışın teda-
visi) gibi ilişkili durumlar da çocukluk yaş grubunda anevrizma-
ların gelişimine katkıda bulunur (Şekil 1).

Erişkinlerde anevrizmaların aile hikayesi, sigara, kokain kul-
lanımı, hipertansiyon gibi sebeplerden geliştiğine inanılırken 
çocukluk çağında bu risk faktörlerinin çoğu bulunmadığından 
patogenezin farklı olduğuna inanılmaktadır (14). Bazı araştır-
macılar vaskülopatinin altta yatan sebep olduğunu bildirmiş-
lerdir (20). Erişkinlere göre bu yaş grubunda erkek predomi-
nansı, posterior sirkülasyon ve internal karotid bifurkasyonda 
daha sık izlenmesi ve dev anevrizma sayısındaki fazlalık gibi 
farklılıklar mevcuttur (25). 

Klinik Prezantasyon

Erişkinler gibi çocuklar da subaraknoid kanama, başağrısı, 
direkt bası bulguları, fokal nörolojik bulgular veya nöbet ile 
başvururlar. Başağrısı en sık başvuru şikayetidir (7). Subarak-
noid kanama (SAK) mevcut ise hastaların yaklaşık %60’da 
anevrizma saptanır (12). Fuziform anevrizmalar non hemorajik 
defisitler ile karşımıza çıkma eğilimindedir (9). Erkek kadın 
oranı 1.5:1’e yakındır. Bunun sebebi çocukluk çağındaki anev-
rizmaların %4-9’unun travma sonucu oluşması ve bunun da 
daha sık erkeklerde izlenmesi olabilir (37). 1 yaşın altında bu 
oran 1.1:1 olarak bildirilmiştir (3). 

Tanı

SAK şüphesi olan bir çocukta tanı kontrastsız kraniyal bilgisa-
yarlı tomografi (BT) ile başlar. Eğer BT normal ise ancak klinik 
olarak SAK’dan şüphe ediliyorsa lomber ponksiyon yapılır. 
Kan veya ksantokromi varlığında kontrastlı görüntüleme yapıl-
malıdır. Bu aşamada çocuğun yaşına, kliniğine göre seçilecek 
görüntüleme modalitesi değişiklik gösterir. Erişkinlerde BT 
anjiyografi veya manyetik rezonans (MR) anjiyografi tercih 
edilirken, çocuklarda az radyasyon alması için olgu bazında 
değerlendirilmesi önerilir. Rüptüre olmamış anevrizmalar 
başağrısı veya nöbet ile prezante olabilir. Postkontrast BT altta 
yatan patolojiyi göstermede yetersiz kalabilir. SAK dışı başağ-
rısı ve nöbetin çocukluk yaş grubunda %40 oranında anevriz-
manın prezante olan bulgusu olabileceği unutulmamalıdır (9). 
Eğer konservatif olarak takip edilmeye karar verilirse MR veya 
MR anjiyografi tercih edilecek takip yöntemi olmalıdır.   

Anevrizma Özellikleri

Çocukluk yaş grubunda anevrizmaların yerleşim yerleri ve 

büyüklükleri erişkinlerden farklılık göstermektedir (9) (Tablo 
I). İnternal karotid arter (İKA) her iki popülasyonda da aynı 
oranlarda izlenir; ancak çocukluk yaş grubunda İKA terminal 
kısımında anevrizma sıklığı fazladır. Orta serebral arter (OSA) 
anevrizmaları her iki yaş grubunda da aynı dağılımla gözlenir. 
Tespit edilen anevrizmaların %18’i OSA’da saptanır. Erişkinler-
de anterior serebral arter anevrizmaları (ASA) %34 oranında 
gözlenirken, çocuklarda bu oran %5-10’dur. Bunun tersi ola-
rak çocukluk yaş grubunda posterior sirkülasyon anevrizmala-
rı daha sık izlenmektedir (%25-%8). Çocuklarda anevrizmalar 
erişkinlere oranla daha büyük olma eğilimindedir (7). Dev 
anevrizma görülme oranı erişkinlerin 2 katıdır. Çoklu anevrizma 
görülme oranı ise erişkin yaş grubuna göre daha azdır (18). 

Tedavi

Çocukluk çağı anevrizmalarının tedavisi multidisipliner bir 
yaklaşımı gerektirir. İnme konusunda deneyimli bir nörolog, 
beyin cerrahı ve girişimsel radyolog birlikte çalışmalıdır. Tedavi 
seçenekleri gözlem, endovasküler tedavi veya cerrahidir. 
Anevrizmanın morfolojisi ve etiyoloji tedavi seçeneğini belirler. 
Sakküler anevrizmalar daha çok kanama eğilimindedir (9). 
Enfektif anevrizmaların daha düşük rüptür oranı mevcuttur 
(%13-17). 

Şekil 1: Ani şuur kaybı ile başvuran 11 yaşındaki kadın hastanın 
serebral DSA’sında sol anterior temporal trunk distal segmentinde 
anevrizmatik dilatasyon izlenmektedir.

Tablo I: Yerleşim Yerlerine Göre Pediatrik ve Erişkin Anevrizmalar

Yerleşim yeri Pediatrik 
Anevrizma (%)

Erişkin 
Anevrizma (%)

İKA terminal 39–51 38.1

Anterior serebral arter 5.4–10 34.6

Orta serebral arter 13.5–21 18.4

Posterior dolaşım 22–27 8.6
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█   ENDOVASKÜLER TEDAVI
Endovasküler tedavi oranlarında günümüzde büyük bir artış 
mevcuttur. Çocukluk çağı hastaları endovasküler koil ile tedavi 
edilirken çocukların yaşam süresi, takip gerekliliği, tekrar teda-
vi gerekliliği göz önünde bulundurulmalıdır. Bu yaş grubunda 
koillenme ile tedavi edilen hastaların %21’de 2 yıllık takiplerde 
yeniden girişim gerekmektedir (11). Anevrizmanın yeniden 
kanalizasyonunun kümülatif doğası ve çocuklarda gecikmiş 
yeniden kanalizasyon nedeni ile, daha uzun izlemin daha yük-
sek oranda tedavi başarısızlığı ortaya çıkarması mümkündür.

█   CERRAHI TEDAVI
Cerrahi yaklaşımlar ve kullanılan aletler erişkin yaş grubundaki 
gibidir. Küçük çocuklar kan kaybının takibi ve yeterli volüm rep-
lasmanı yapılabilmesi için iyi bir şekilde monitörize edilmelidir. 
Çocukluk yaş grubunda çivili başlık takılırken komplikasyonlar 
açısından dikkatli olunmalıdır. 

█   SONUÇ
Günümüzde mortalite ve morbidite oranları hem endovasküler 
tedavide hem de cerrahide düşüktür. Komplikasyon oranları 
da zaman içinde azalma göstermiştir. Enfark oranları cerrahi 
tedaviden sonra endovasküler tedaviye göre daha yüksektir 
(%14-%7) (9). Daha kompleks anevrizmaların cerrahi tedaviye 
alınması aradaki bu farkın oluşmasına neden olabilir. Pediatrik 
anevrizmalarda cerrahi serilerde endovasküler serilere göre 
daha yüksek obliterasyon oranları ve daha düşük rekürens 
oranı bildirilmiştir (29). 

SAK’a bağlı vazospazm çocuklarda radyolojik olarak %30 
civarında izlenmekle beraber nedeni tam anlaşılamayan bir 
şekilde çocukluk çağında klinik olarak erişkinlere göre çok 
daha az oranda izlenir (11).

Çocukluk yaş grubunda anevrizma saptandığında uzun süre 
takip edilmesi gerektiği; de novo anevrizmaların gelişebileceği 
veya tedavi edilmemiş anevrizmalarda büyümelerin olabilece-
ği akılda tutulmalıdır. 

█   ARTERIOVENÖZ MALFORMASYON
Santral sinir sistemindeki arteriovenöz malformasyonların 
(AVM) konjenital vasküler lezyonlar olduğu düşünülmekte-
dir. Çocukuk yaş grubunda görülen AVM’ler tüm AVM’lerin 
%3-20’sini oluşturur; ancak bu lezyonlar çocuklarda görülen 
spontan intrakraniyal kanamaların %30-50’sini oluşturmak-
tadır (32). Tedavi edilmemiş AVM’lerde tüm yaş gruplarında 
yıllık %2-4 kanama riski mevcuttur ve bu oran kümülatif olarak 
çocuklarda çok daha yüksektir (34). Güncel AVM tedavileri 
mikrocerrahi, endovasküler embolizasyon ve stereotaktik rad-
yocerrahiyi tek başına veya kombine olarak içerir (6) (Şekil 2). 

Erişkinlerde cerrahi rezeksiyon sonuçlarını tahmin etmek için 
geliştirilen Spetzler-Martin derecelendirmesi, multimodalite 
tedavi ile tedavi edilen lezyonların sonuçlarını tahmin etmek 
için de başarıyla kullanılabilir (5). Ancak unutulmamalıdır ki 
çocuklar erişkinlerin küçük birer kopyası değildir. Remode-
ling potansiyeli nedeni ile özellikle ilk yaşlarda elegan beyin 
bölgelerini belirlemek zordur, çoğu lezyon fistül veya multifo-

kaldir, drenaj genellikle tüm venöz sistemi etkiler. Yenidoğan 
ve infantil hastaların hidrovenöz özellikleri ve myelinizasyonun 
tam olarak gerçekleşmemesi bazı nonhemorajik semptomların 
oluşmasına neden olabilir (17). Pediatrik vasküler malformas-
yonların hastanın yaşına göre sınıflandırılması, ne tür vasküler 
malformasyonlarla karşılaşılacağını tahmin etmede yardımcı 
olur, ancak nedenini açıklamaz. Belirli yaş gruplarında belirli 
vasküler malformasyonların baskınlığı mevcuttur (Tablo II) (17).

Erişilebilir, düşük dereceli (Spetzler-Martin derece 1-3) AVM’ler 
genellikle en iyi şekilde, düşük komplikasyon riski (%0-12) ve 
%80’i aşan iyileşme oranı ile yeniden kanamaya karşı anında 
koruma sağlayan cerrahi ile tedavi edilir (16). Düşük dereceli 
ancak erişilemeyen AVM’ler veya elegan bölgelerdeki AVM’ler 
genellikle stereotaktik radyocerrahi ile tedavi edilir; bu, uygun 
şekilde seçilmiş lezyonlar için %81’lik bir iyileşme oranı ve 
%5’lik bir komplikasyon riski sunar (27). Bununla birlikte, 
radyocerrahi uygulanan hastalarda, AVM’nin obliterasyonu 
için 3 yıl kadar bir süre gerekir; bu süre zarfında çocuk, AVM 
kanaması riski altındadır. Gelişmekte olan bir sinir sistemine 
radyasyon uygulanmasının da yan etkileri göz önünde bulun-
durulmalıdır. Endovasküler embolizasyon tek başına nadiren 
tedavi edicidir, bu yaş grubunda özellikle cerrahi sırasındaki 
kan kayıplarının azaltılması konusunda çok etkilidir (5). Yük-
sek dereceli çocukluk çağı AVM’lerinin tedavisi tartışmalıdır. 
Büyüklükleri nedeni ile bu lezyonların radyocerrahi ile obli-
terasyon oranları düşüktür ve cerrahi olarak sıklıkla derin ve 
elegan beyin bölgelerine uzandıklarından sekelsiz çıkarılma-
ları daha zordur. Yüksek evreli AVM’ler tedaviye bağlı yüksek 
komplikasyon açısından daha büyük risk taşırlar (6). Kısmi 
tedavi doğal seyri kötüleştirebileceğini öne sürülmüştür (36). 
Öte yandan, çocuklarda AVM’lerin kötü doğal seyri, agresif bir 
tedaviyi gerekli kılar. 

Şekil 2: Serebral DSA’da sağ parietal bölgede orta serebral 
arterden köken alan ve süperior sagital sinüse drene olan AVM ile 
uyumlu görünüm izlenmekte.
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daraltabilir ve anevrizmal olarak genişlemiş venin daha fazla 
genişlemesine neden olabilir; bu daha sonra acil müdahale 
gerektiren akut bir makrosefali olarak ortaya çıkabilir (1). Galen 
veninde genişlemeye neden olan pial veya dural arteriovenöz 
malformasyonlar Galen veninin anevrizmal dilatasyonu olarak 
adlandırılırlar (1).

Hidrodinamik bozukluklar GVM’nun infant ve küçük çocuklar-
daki kliniğini açıklamaktadır. BOS’un ana absorpsiyon yolu, 
dural sinüslerdeki negatif basınçtan kaynaklanan beyindeki 
araknoid granülasyonlardır. Yüksek akımlı şantlar, venöz 
sinüste artan basınca neden olarak BOS malabsorpsiyonuna 
neden olur. Pulmoner hipertansiyon gibi eşlik eden anomaliler 
kliniği kötüleştirir. Venöz hipertansiyon, malformasyonun teda-
vi edilmesi ile düzelebilen psödo Chiari tip tonsiller hernias-

Doğal seyir

Kraniyal AVM’leri tedavi edip etmeme kararı, tedavi etkinliği, 
komplikasyon riski ve nihai klinik sonuçlar açısından doğal 
seyir ile tedavi sonuçları karşılaştırılarak verilmektedir. Bu 
konuda henüz düzey 1 kanıt yoktur. Yüksek dereceli AVM’le-
rin doğal seyri tam olarak bilinmemektedir; kanama oranları, 
hesaplama için kullanılan metodolojiye bağlı olarak %2-10/
yıl arasında değişir (10). Erkek cinsiyette ve yüksek evreli 
AVM’lerde kanama oranı daha yüksektir. AVM’ye bağlı anev-
rizma olması kanama riskini artırmamaktadır. 

Çocukluk yaş grubunda yapılan gözlemsel çalışmalar nöronal 
plastisite nedeni ile mikrocerrahi sonuçların erişkinlerden çok 
daha iyi olduğunu düşündürmektedir (30). Uluslararası bir 
kohort çalışmasında ise hem kanamış hem de kanamamış 
AVM’lerde radyocerrahinin etkili olduğu ancak nidus tam 
olarak oblitere oluncaya dek kanama riskinin bulunduğu vur-
gulanmıştır (35).  

█   GALEN VENI MALFORMASYONU
Galen veni malformasyonu (GVM) nadir görülen bir intrakrani-
yal malformasyondur. Bu durumun gestasyonun 6-11. haftaları 
arasında primitif koroidal arterler ile median prosensefalik veni 
(Markowski veni) bağlayan bir sorun nedeni ile ortaya çıktığı 
düşünülmektedir (26) (Şekil 3). 

En yaygın sınıflandırma, endovasküler tedavi için daha uygun 
olan Lasjaunias sınıflandırmasıdır (23). Tip I, daha sık izlenen 
koroidal GVM ve tip II, mural GVM’dur. Klinik olarak tip I, kalbin 
sağ tarafında önemli hacim yüklenmesine yol açan ve tedavi 
edilmezse çoğunlukla ölümcül yüksek debili kalp yetmezliğine 
yol açan masif serebral arteriyovenöz şant nedeniyle daha 
şiddetli olan formdur (24). Mural tipi ya velum interpositum sis-
ternasında ya da quadrigeminal sisternada bulunur. Prosen-
sefalonun median venine tek veya çoklu fistüllerden oluşurlar 
ve genellikle koroidal tipten daha az sayıdadırlar. Kuadrige-
minal ve/veya posterior koroidal arterlerden beslenirler. Tipik 
olarak, prosensefalonun medyan veninde daha yuvarlak bir 
dilatasyona sahiptirler; bu ven genişledikçe bükülebilir, çıkışı 

Tablo II: Pediatrik Vasküler Malformasyonların Yaşa Göre Sınıflandırması; Her Yaş Grubuna Özgü Başvuru Şikayeti ve Hastalıklar 
Mevcuttur

Yaş Başvuru şikayeti Vasküler malformasyon tipi

In utero Konjestif kalp yetmezliği (>200 atım/dak, ventriküler ekstrasistoller, tricuspit
yetmezliği), makrokrani, ventrikülomegali, parankim kaybı Pial yüksek akımlı AVF, GVM, DSM

Yenidoğan Konjestif kalp yetmezliği, çoklu organ yetmezliği, koagülopatiler), 
intrakraniyal kanama (hematomalar, venöz enfarkt, SAK), konvülsiyonlar GVM, pial yüksek akımlı AVF, DSM

İnfant Hidrovenöz bozukluklar: makrokrani, hidrosefali, konvülsiyonlar, gelişme 
geriliği, intrakraniyal kanama (hematom, venöz enfarkt, SAK)

GVM, pial AVM (fistülözs > nidal), 
anevrizmalar, kavernomlar

Çocuk Intrakraniyal kanama (hematom, venöz enfarkt, SAK), progressif nörokognitif 
ve nörolojik bozukluklar, konvülsiyonlar, başağrısı

Pial AVM (nidal > fistülöz), 
anevrizmalar, kavernomlar, dural 
AV şantlar

AVF: Arteriovenöz fistül; SAK: Subaraknoid kanama; DSM: Dural sinüs malformasyonu.

Şekil 3: Sagital T2 ağırlıklı MR görüntülerinde galen veni malfor-
masyonu ile uyumlu görünüm izlenmektedir.
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alanı perfüze etmeye çalışan frajil İKA kollaterallerinin rüptürü-
ne bağlıdır. 

Başağrısı moyamoya hastalarında en sık başvuru şikayetidir. 
Nöbet fokal veya jeneralize olabilir ve hipoperfüzyona bağlıdır. 
Hastaların %3-6’sında koreiform hareketler izlenebilir. 

Moyamoya hastalığının tanısında altın standart DSA’dır. Klasik 
olarak supraklinoid İKA, proksimal AKA ve MCA’da stenoz ve 
klasik sigara dumanı görünümünü veren leptomeningeal ve 
transdural kollateraller izlenir.

Tedavi, kan akışını iyileştirmek için antikoagülanlar veya 
vazodilatörler kullanılarak medikal veya beyne akışı yeniden 
sağlamak için çeşitli revaskülarizasyon teknikleri kullanılarak 
cerrahi olabilir. Çoğu durumda cerrahi tedavilerin medikal 
tedavilere göre daha üstün olduğu gösterilmiştir. Cerrahinin, 
tedavi edilen hastaların %100’üne varan oranda anjiyografik 
bulguları iyileştirdiği, hastalığın ilerlemesini durdurduğu ve 
nörolojik defisitleri tersine çevirdiği gösterilmiştir (32).

Moyamoya hastalığının tedavisinde direkt ve indirekt çeşitli 
bypass teknikleri kullanılmaktadır. Direkt anastomoz işlemle-
ri erişkin yaş grubunda daha sık tercih edilir. Bypass en sık 
yüzeyel temporal arter (STA) ile orta serebral arter arasında 
gerçekleştirilir. Akım belirgin olarak artar ancak bu işlemlerin 
gerçekleştirilmesi teknik olarak zordur. Özellikle, küçük pediat-
rik hastalarda anastomoz için yeterince büyük bir alıcı serebral 
arter genellikle yoktur ve bu hastalardaki arterler frajil olabilir. 
Ek olarak, serebral ödem ve kanama meydana gelebilir.

Süperfisyal temporal arterin diseke edilerek beyin yüzeyine 
dikildiği ensefaloduroarteriosynangiozis, temporal kasın 
diseke edilerek beynin yüzeyine yerleştirildiği ensefalomiyos-
ynangiozis (EMS) veya bunların kombinasyonu olan ensefalo-
miyoarteriosynangiozis gibi anastomoz teknikleri kullanılabilir.

STA-MCA anostomozu, EMS, ensefaloduroarteriomyosinan-
giosis (EDAMS) ve pial sinanjiyoz dahil olmak üzere diğer 
revaskülarizasyon prosedürlerine yardımcı olarak çok sayıda 
kraniyal bur deliği kullanılabilir. Tipik olarak burr holler açılarak, 
alttaki dura, araknoid ve pia açılır ve korteks ile temas edecek 
şekilde bir perikraniyal flep yerleştirilir. 

Moyamoya hastalığı olan pediatrik hastalar için takip bakımı 
çok önemlidir ve radyografik görüntüleme ile klinik değer-
lendirmenin bir kombinasyonundan oluşur. Kollateral damar 
gelişimini değerlendirmek için dijital anjiografi (DSA) kullanıl-
masına rağmen, son çalışmalar manyetik rezonans anjiyografi 
ve perfüzyon çalışmalarının operatif etkinliğin anlaşılmasında 
daha etkili olabileceğini düşündürmektedir.
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yona neden olabilir (2). Ventrikülomegali intrakraniyal basınç 
artışı olmadan subependimal atrofiye bağlı olarak gelişebilir. 
Venöz iskemi zamanla bilateral subkortikal beyaz cevher kal-
sifikasyonu ve atrofiye neden olabilir. Bu durumlar psikomotor 
gelişme geriliğine ve nöbetlere neden olabilir. 

Hastalığın tedavisinde karar vermede sıklıkla Bicétre Neonatal 
Değerlendirme skoru kullanılmaktadır. Bicétre skoru, nörolojik, 
kardiyak, solunum, hepatik ve böbrek fonksiyonlarını değer-
lendiren 21 puanlık bir skordur. Skora göre 8 puanın altında 
olan hastalarda kötü prognoz nedeniyle endovasküler tedavi 
önerilmemektedir. Skoru 8 ile 12 arasında olan hastalar acil 
embolizasyon almalıdır ve skoru 13’ten fazla olan hastalar 
tedavi için üç ila beş aylık olana kadar bekleyebilirler (21). GVM 
için tercih edilen tedavi yöntemi endovasküler embolizasyon-
dur, çünkü cerrahi tedavi büyük mortalite oranına sahiptir. Ste-
reotaktik radyoterapinin GVM tedavisinde sınırlı bir rolü vardır. 
Endovasküler embolizasyon sonrası nispeten yavaş akım 
rezidüel şantı olan daha büyük çocuklarda uygulanabilir (2).

█   MOYAMOYA HASTALIĞI
Moyamoya hastalığı, ilerleyici stenoz ve sonucunda distal int-
rakranial internal karotid arterlerin (İKA) ve ön ve orta serebral 
arterlerin proksimal dallarının tıkanması ile karakterize, nedeni 
bilinmeyen bir serebrovasküler arteriyopatidir. Tıkanıklığın dis-
talindeki iskemik beyin bölgesinin perfüzyonu için eksternal ve 
internal İKA’den paralel kollateral damarlar gelişir. Normalde 
optik sinirler, hipofiz bezi, anterior perforan substance, dura 
ve diğer kafatabanı yapılarını besleyen intrakraniyal İKA’den 
gelişen dilate bazal kollateral damarlar anjiyografideki karak-
teristik sigara dumanı görüntüsüne sebep olur (31). Pediatrik 
yaş grubundaki iskemik inmelerin %6’sının sebebidir (4). Moya 
moya hastalığının bimodal bir yaş dağılımı vardır. Pediatrik yaş 
grubunda tipik olarak yaşamın ilk on yılında meydana gelen ilk 
pik ve 30 ila 40 yaşları arasında ikinci bir pik (33). 

Çocukluk yaş grubunda geçici iskemik ataklar, iskemik felç-
ler, intrakraniyal kanamalar, nöbetler, baş ağrıları, koreiform 
hareketler ve bilişsel eksiklikler dahil olmak üzere moyamoya 
hastalığı ile ilişkili çok sayıda semptom verirken, yetişkinler-
de sıklıkla intrakraniyal kanama ile prezante olurlar (~%46). 
Çocuklar sıklıkla tıkayıcı tip semptomlar ile başvururlar (15).

Hastalığın ilerleyici doğası nedeni ile takip önerilmez. Semp-
tomların ilerlemesi, multilp enfarkların varlığı, pozitron emisyon 
tomografi veya single-foton BT ile azalmış serebral perfüzyon 
rezervinin gösterilmesi tedavi için endikasyonlardan bazılarıdır 
(32).

Moyamoya hastaları, perioperatif dönemde iskemik olaylar 
açısından özellikle risk altındadır. Hastaneye yatış sırasında 
çocuklarda sık görülen ağlama, hiperventilasyon kısmi kar-
bondioksit gerilimini azaltabilir ve serebral vazokonstriksiyona 
sekonder iskemi indükleyebilir. Erişkinlere göre çocuklarda 
daha sık görme patolojileri izlenebilir.

İntrakraniyal kanamalar daha sıklıkla erişkin yaş grubunda 
görülmektedir. %40 oranında bazal ganglionlarda, %30 intra-
ventriküler ve %15 ventriküler uzanımı olan talamik kanama 
ile prezante olurlar (28). Kanama tıkalı olan venin distalindeki 
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