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Kaverndz malformasyonlar sinir sisteminin herhangi bir bdlgesinde olabilir. Sporadik ve ailesel formlari vardir. Radyasyon ile iligkili
olabilir. Siklikla asemptomatik olabildigi gibi, lezyonun yerine ve kanama 6zelliklerine gore fokal nébetten baslayarak agir nérolojik
defisitlere kadar semptom olusturabilir. Calismanin amaci kavernéz malformasyonlarin takip ve tedavi algoritmasini glincel literatir
esliginde incelemektir. Angioma Alliance Bilimsel Danisma Kurulu ve inceledigi vaka serileri géz éniine alinarak, cerrahi tedavi yani
sira glincel olarak stereotaktik radyocerrahi (gamma-knife) ile ilgili yayinlar incelenmistir. Yeni gortintlileme yontemleri ve bu alandaki
deneysel alternatifler de tani agisindan degerlendirilmistir. Periyodik takibin yeterli oldugu asemptomatik hastalardan, agir sonuglarin
ortaya ¢iktigi hastalara kadar genis bir kontrast barindirir. Glincel dislince, cerrahi tedavi gereken hastalarda oldukga koruyucu bir
yoénetim sekli belirlenmesi yonlndedir. Riskler iyi siniflandiriimali ve uygun hastalarda radyocerrahi ydntemlerin denenmesi uygun
olabilir. Her hasta kendi 6zelliklerine gére siniflandinimall ve degerlendirilmelidir. Yeni tedaviler 6zellikle ulasiimasi zor bdlgelerdeki
semptomatik hastalar igin umut verici olabilir ancak daha genis galismalara ihtiyag vardir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Vaskiiler malformasyon, Kavernom, Kavernéz malformasyon

ABSTRACT

Cerebral cavernous malformations can occur in any part of the nervous system and exhibit both sporadic and familial forms, with
potential associations with radiation. While frequently asymptomatic, they can manifest symptoms ranging from focal seizures to
severe neurological deficits depending on the lesions location and bleeding characteristics. This study aims to search the follow-up
and treatment algorithms for cavernous malformations in light of current literature. Drawing on the expertise of the Angioma Alliance
Scientific Advisory Board and reviewed case series, this research examines publications related to both surgical and contemporary
stereotactic radiosurgery (gamma-knife). Additionally, recent imaging modalities and experimental alternatives on imaging are
evaluated for diagnostic purposes. The spectrum of cases ranges from asymptomatic patients requiring periodic monitoring to
severe outcomes in need of intervention. Current consensus suggests a highly conservative management approach for patients
requiring surgical treatment. Risks should be meticulously classified, and exploring appropriate patients for radiosurgical methods
may be beneficial. Each patient should be classified and assessed based on individual characteristics, and novel treatments,
particularly for symptomatic patients in challenging anatomical locations, hold promise. However, further extensive studies are
necessary for validation.
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H GIiRiS

eyin damar anomalileri, kavernéz malformasyon (KM),
B kapiller telanjiyektazi, gelisimsel ven6z anomali (GVA) ve

arteriyovendz malformasyon (AVM) olarak ayrilir. KM’ler,
endotelyumla kapli, disfonksiyonel siki baglantilara sahip olan,
edinsel, anjiyografik olarak saptanamayan vaskuller malfor-
masyonlardir (53). Serebral bdlgede supratentorial (%80), be-
yin sapinda (%15), spinal kordda (%5) veya nadiren durada
olabilirler. Sporadik olarak goérilebildigi gibi ailesel veya rad-
yasyon kaynakli da olabilirler. Kavernz anjiom ve kavernom
terimleri KM ile es anlamlidir (26).

Epidemiyoloji

Yillk insidans 0,17-0,56/100,000 olarak bilinmektedir (5,9).
Otopsi calismalari, klinik MRG serileri ve klinik olmayan amac-
larla gerceklestirilen MRG c¢alismalarina dayanarak, KM’nin
yayginligi yaklasik olarak %0.2-0.7°dir. Tani konulmus KM
hastalarinin %90’ asemptomatiktir (18,23,60). Erkeklerde ve
kadinlarda esit siklikta gérilmektedir (6).

Hastalar genellikle 2.-4. dekatlar arasinda tani alirlar; ancak
bebekler ve ¢cocuklar da semptomatik KM’ye sahip olabilirler
(44). Kohort galismalar, 65 yas Uzeri hastalarin kanama ile
basvurmasinin daha az yaygin oldugunu belirtmektedir.

Cogu KM, supratentorial bélgededir. KM’ler genellikle yaklasik
olarak 1.4-1.7 cm (0.1-9 cm) boyutunda olup, en sik infra-
tentorial konumu ponstur. KM’ler omurilikte de ortaya cikabilir,
torakal bélge en yaygin gértlen konumdur. Rapor edilen daha
az yaygin konumlar arasinda pineal bez, serebellopontin aci,
kavern6z sinls ve dura bulunmaktadir. Yaklasik olarak KM’le-
rin %80-85’i sporadik formdadir (6,24). Sporadik form KM’ler
genellikle tek bir KM ile karakterizedir ve genellikle bir GVA ile
iligkilidir (11). GVA, KM gelisimine neden olabilecek bir ortam
yaratabilir ve dogal seyrinde de rol oynayabilir (2). Kontrast-
Il standart MRG kullanarak yapilan klinik kohort calismalari,
sporadik KM’li hastalarin %23-30’unun es zamanli bir GVA'ya
sahip oldugunu gdstermektedir (2,16,17). Dammann ve ark.
yapti@i bir ¢alisma, standart MRG cekimlerinde, hastalarin
%35’inde eszamanli bir GVA ve KM oldugunu gdéstermistir
(20). Ancak, 7T MRG’nin SWI sekansi kullanimiyla, 23 hasta-
da geleneksel MRG’da goérilmeyen vendz bir anomali oldugu
gorildu (3,20).

Genetik

Ailevi form, tim KM’lerin yaklasik %15-20’sini olusturur (45).
Bilinen G¢ gen vardir: KRIT1 (CCM1), malcavernin (CCM2) ve
PDCD10 (CCMS3). Bu genler, hiicre gecirgenligi, endotelyal
siki baglantilarin stabilitesi, hiicre cogalmasi ve anjiyogenezi
iceren sinyal yolaklarini kontrol eder (14,15). Genler otozomal
dominant bir sekilde kalitilir. Ancak, kalitsal mutasyon yalniz
basina KM lezyonunun olusmasi i¢in yeterli degildir. Lezyon
gelisimi igin ikincil bir faktér veya somatik mutasyon gereklidir.

Ailevi serebral kaverndz malformasyon (SKM), herhangi bir irk
veya etnik grupta ortaya cikabilir. Ailevi SKM, genellikle GVA
olmadan coklu KM’lerle karakterizedir ancak GVA ile iligkilen-
diriimis nadir vakalar da bulunmaktadir (45). Ailevi formdaki
hastalarin deri lezyonlari (kapiller-vend6z malformasyonlar)
ve retinal hemangioma gibi baska semptomlar da olabilir
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(14,45,69). Ailevi formdaki hastalar, genellikle her 2 yilda bir
yeni bir KM lezyonu gelistirebilirler. CCM3, genellikle CCM1
veya CCM2’ye kiyasla daha siddetli bir hastalik seyrine sahip-
tir (56). Hastalar genellikle cocukluk gaginda ortaya cikar, daha
cok beyin kanamasi ile bagvurabilir ve skolyoz, menenjiom,
astrositom ve vestibiler schwannoma gibi diger iligkili durum-
larla birlikte olabilirler (45,61).

Yalnizca GVA veya gen mutasyonuna sahip olmak, kesin ola-
rak KM lezyonunun olugsmasina veya semptomlara neden
olmaz. Detayll in-vitro ve hayvan verilerinden yola cikarak,
faktorler arasinda oksidatif stres, inflamasyon ve anjiyogenez
degisiklikleri bulundugu disunulmustur (52). Gincel galisma-
lar da bu bulgulan desteklemektedir. CCM1’li hastalarda infla-
matuar ve bagisiklik yaniti yolaklarindaki polimorfizmler ile KM
lezyon yikinU arasinda paralellik goértimustir (15). Bagka bir
calismada, sporadik KM’li hastalarin, GVA olmayan hastalara
kiyasla daha sik kronik inflamatuar bir hastaligina sahip oldugu
gorilmastir (40).

Radyasyon kaynakli KM, bltin beyin veya lokal radyasyondan
2 ila 20 yil sonra ortaya cikabilmektedir (19). KM, radyasyonun
uygulandigi bélgede gelisir ve tek veya ¢oklu lezyonlar olabilir.
Lezyon olusumunun 6nerilen mekanizmasi, damar endotelyal
blylme faktdriindeki artistir ve bu da radyasyon hasarina ya-
nit olarak gergeklesir (33).

Klinik Seyir ve Siniflama

MRG’deki kanama bulgulari, lezyonlarin semptomatik olup ol-
mamasina bakilmaksizin KM’lerin belirgin bir 6zelligidir. Farkl
dénemlerde gerceklesmis kanamalar, KM’yi cevreleyen sereb-
ral dokuda hemosiderin birikimi ile birleserek, bu lezyonlarin
MRG 6zelliklerini olusturur. iliskili bir GVA'nin radyolojik bulgu-
lar, 6zellikle sporadik vakalarda gérulebilir. Lezyonun igerisin-
de bulunan tekrarlayan kiigiik kanamalar ve kan dolu kavern-
lerin spontan trombozu ile blyUkligu artabilir. Hemorajik veya
trombotik bosluklardaki organizasyon ve endotelyal hiicreles-
me buyUme potansiyeli olusturur. Bu lezyonlar nadiren kapstuil
disina cikarak gevreleyen beyin dokusuna agilan bir kanama
yapabilir (41). KM’ler disuk akigh, dusiik basingli lezyonlar ol-
duklarindan, kanama genellikle komsu sinir dokusunu itip si-
kistirnr, destriikte etmez. Defisit gelistiginde genellikle gegicidir
ve kan beyin parankimi tarafindan emilerek lezyon gunler igeri-
sinde kaybolur. Hemorajinin neden oldugu klinik tablo, KM’nin
konumu ve hemorajinin hacmi ile dogrudan iligkilidir (37).

Nd&betler, supratentoryal KM’ler ile iliskili en yaygin klinik be-
lirti olup, baglangic semptomlarinin %40 ila %80’ini olusturur
(27,28). Buna ragmen ndbet baslama riskiyle ilgili oldukca az
veri bulunmaktadir. Bu konuyu dogrudan ele alan az sayida
calisma, yeni ndbet baslama oranlarini yilda kisi basina %0.9
ila %2.4 olarak bildirmistir (34). Semptomatik KM’li hastalarda
epileptik nébetler tekrarlayici olabilir (12). Bu hastalardaki n6-
bet aktivitesinin baslangici veya siddetlenmesi, genellikle akut
veya subakut hemorajinin MRG bulgulari ile dogrudan baglan-
tiidir. Bu lezyonlarda nébetlere neden olan tam mekanizma bi-
linmemektedir. KM’ler tipik olarak néronal dokuyu icermez ve
bu nedenle kendi basina epilepsi nébetini tetikleyici bir unsur
degildir. Lezyonlar, ¢cevredeki beyin dokusuna yaptiklar etkiler
araciligiyla nébetlere neden olabilir. Bu etkiler, gliotik odak, he-
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mosiderin birikimi ve hiicresel ve humoral inflamatuar yanitlar
icerebilir. Patolojik olarak, KM’ler, hemosiderin dolu makro-
fajlar ve demir ile yogun infiltrasyonla cgevrili sari-kahverengi
bir sinir ile gevrilidir. Demir, epilepsi laboratuvar modellerinde
ndbetlere neden olan iyi bilinen bir ndbet tetikleyici materyal-
dir (63). Kitle etkisi yaratmasi disinda, supratentorial lezyonlar,
eger lezyon primer motor korteks, bazal ganglionlar veya tala-
mus i¢inde ise nadiren gorulen fokal nérolojik defisitlerle iligkili
olabilir.

Beyin sapi ve bazal ganglionlar iceren KM’lerle iligkili has-
talarda bildirilen en yaygin klinik belirti, ani baslangicli fokal
ndrolojik defisittir (25,51). Abla ve ark.’nin beyin sapi yerlesimli
KM’li 300 hastanin cerrahi tedavisi ile ilgili yaptiklar bir ¢alis-
maya gore, hastalarin %97’sinde akut semptomatik hemoraji
Oykusl oldugu gosterilmistir (1). Beyin sapi KM’lerinin kana-
masindan kaynaklanan semptomlarin gelisimi genellikle akut
baslar ve siddetlidir. Ancak klinik olarak semptomatik kanama-
nin ilk ataklarindan kaynaklanan nérolojik defisitler, genellikle
kanamanin emilip yok olmasiyla diizelme egilimindedir. Buna
karsilik, tekrarlayan kanama epizodlar genellikle giderek artan
daha ciddi defisitlerle iligkilidir ve kalici ndrolojik bozulma riski-
ni artinr. Yalnizca minimal defisitin eslik ettigi buyUk beyin sapi
lezyonlari nadiren gériilebilir. Ozellikle pons icindeki yogun ve
kitle etkisi yapan lezyonlar inen ve ¢ikan lif demetlerini ittire-
bilir. Birden ¢ok semptomatik hemorajik atak olmadan &lim
nadirdir.

Kanama oranlari, seriye ve incelenen populasyonun tanimina
bagli olarak genis bir sekilde degisir. Retrospektif ve prospektif
yontemler de dahil olmak (zere temelde dort farkli kanama
orani hesaplama yéntemi vardir ve her biri hasta veya lezyon
basina kanama riski olarak hesaplanabilmektedir. Retros-
pektif ydntem, tim lezyonlarin dogumdan beri var oldugunu
varsayar. Bu varsayima dayanarak, Del Curling ve ark. yap-
tig1 calismada, bir hasta basina yilda %0.25’lik bir kanama
orani hesaplamigtir (21). Kondziolka ve ark. hasta basina yil-
da %1.3’ltk bir oran bildirmistir (39). Kim ve ark. hasta ba-
sina yilda %2.3’ltk bir oran hesaplamistir (37). Bu hesapla-
ma ydntemi, hastanin kanama epizodlarini anlayabilmek icin
hastanin anamnezine dayanir ve tim lezyonlarin dogumdan
beri var oldugunu varsayar, bu da énemli bir kanama riskini
gbzden kagcirabilir (67). Bir zamanlar KM’nin sadece dogustan
kaynaklandigi distndliirken artan kanitlar hastaligin sporadik
ve ailevi formlarinda yeni lezyonlarin de novo sekilde ortaya
cikabilecegdi yonundedir (48,55). Gebelik déneminde, boyutla-
rnin blyudyebilecedi bildiriimistir (36). Bu dénemde SKM’lerin
ndrolojik semptomlara neden olma olasiligi disiktir ve genel-
likle gebelikte herhangi bir klinik farkliik géstermez (4). Ayrica
klinik seyirde kanama riski acisindan cinsiyetler arasinda bir
fark bulunmamistir (31).

Baska bir celigki faktdrl de bu lezyonlarin degisken dogasidir.
Zabramski ve ark., KM’leri MRG 06zelliklerine dayanarak dort
alt tipte siniflandirmistir (68) (Tablo 1). Kanama riskinin, semp-
tomatik olma olasiliyi daha ytksek olan tip | ve tip Il lezyon-
larda en yiksek oldugu gorilmektedir. Cogu klinik ve cerrahi
seri, bu iki lezyon alt tipine agirlikli olarak egilimli olup, bunlar
gradient eko sekanslarina ihtiyagc duymadigi icin MRG’de ko-
layca tanimlanabilirler.

Tablo I: Zabramski Siniflandirmasi

Tip I: Subakut kanama

T1: hiperintens

T2: hipo veya hiperintens

Tip lI: En yaygin tip - klasik “patlamis misir” lezyonu

T1: merkezi olarak karisik sinyal yogunlugu

T2: merkezi olarak karisik sinyal yogunlugu

T2*: blooming ile dusulk sinyal gizgisi

Tip llI: Kronik kanama

T1: merkezi olarak hipo veya izointens

T2: merkezi olarak hipo

T2*: blooming ile dUsiUk sinyal cizgisi

Tip IV: Cok sayida kiiciik mikrokanamalar

T1: tanimlamasi zor

T2: tanimlamasi zor

T2*: blooming ile “siyah noktalar”

Kucuk kapiller telanjiektazilerden ayirt etmek zor

Zabramski siniflandirmasi, klinik uygulamada kullanilmamak-
la birlikte, KM’leri incelemeyi amaclayan bilimsel yayinlarda
faydalidir. Siniflandirma 1994 yilinda 6nerilmistir ve hala lite-
ratlirde en yaygin kullanilan KM siniflandirmasi olma 6zelligini
korumaktadir.

Zabramski’nin 1994 yilinda agikladigi siniflandirma, SWI'dan
oénce dnerilmistir ve bu nedenle yalnizca SWI'da gérilen an-
cak T2 sekanslarinda gérilmeyen lezyonlarin tip 4 KM’ler ol-
dugu varsayimi her zaman dogru olmayabilir (10).

Tani

KM'’lerin bilgisayarli tomografi (BT) goérintileri spesifik olma-
yabilir. KM’lerin sadece %30 ila %50’si BT’de tanimlanabilir
(59). BT’de KM’nin tipik gérinimd, kontrast madde uygulama-
sindan sonra hafif artis gosteren veya hi¢ artis géstermeyen,
zaman zaman Kkalsifikasyonlari igeren hiperdens lezyondur
(61). Kanama ile basvuruldugu durumlarda istisnalar olabilir,
bu durumda yanlizca kitle etkisi ve bitisik beyin parankimin-
de 6dem farkedilebilir. Deneysel bir calisma olarak, diiz panel
dedektdrlt BT ve minimal kontrast kullanimi ile KM’ler ve eslik
eden GVA'lar saptanabilmektedir (38).

Beyin MRG kullanilarak konvansiyonel sekanslarla yapilan in-
celemeler, semptomatik hastalarda KM’lerin tanisinda duyar-
ik ve 6zglllik bakimindan neredeyse %100’e yakindir (54).
Beyin MRG’sindeki KM’nin klasik tanimi, patlamis misir goru-
ndimidar. Bu goriiniim, lezyonun degisen yaslarda kan Grinle-
rini temsil eden heterojen bir merkezi kismindan kaynaklanir ve
T2-agirlikh gorintilemede gorilebilen hemosiderin birikimine
bagl distk yodunluklu bir dis kenar icerir. T2-agirlikli eko se-
kansi, hemosiderin yUkli doku tarafindan olusturulan belirgin
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bir hipointensiteyi gosterir. Bu nedenle, T2-agirlikli eko sekan-
sI, SKM’leri degerlendirirken rutin olarak kullanilan duyarli bir
tekniktir (11). Bu sekans, KM’lerin ailevi formunun teshisi igin
hastalari degerlendirirken de degerlidir (42).

1997 yilinda ilk tanitilan MRG SWI sekansi, 6zellikle ¢oklu
odakl, ailesel lezyonlar i¢in geleneksel T2-agirlikl eko sekans-
larina gore daha buytk duyarlilik saglar (61). SWI gérintuleri,
1.5 T gibi daha dislik manyetik alan siddeti miknatislar kul-
lanildiginda uzun alim siresi gerektirebilir, ancak alan siddeti
arttikgca gorintileme streleri dramatik olarak azaltilabilir. SWI
sekansinin, hemorajik olmayan KM’leri uygun sekilde tespit
etme yetenegine sahip tek gdrintlileme ydntemi olduguna
inaniimaktadir (11). 2017’de yayimlanan konsensus sonucla-
rina gore, stipheli SKM’nin degerlendiriimesinde gradient eko
veya SWI sekanslarin her ikisinin de dahil edilmesi 6énerilmek-
tedir (4).

SWI sekansi ayrica vendz anatominin ayrintili gértintilenme-
sini saglar, bdylece herhangi bir iligkili GVA'nin preoperatif
tanimlanmasina izin verir. Bu, cerrahi yaklagsimin GVA'nin ko-
runmasi gdzetilerek planlanmasina olanak tanir. Muhtemel bir
KM'yi deg@erlendirirken rutin sekanslar alinmalidir. Kontrastli
T1-agirhkh gorintdler, iliskili GVA'lar belirleme amaciyla da
kullanilabilir ve rutin sekanslar olarak alinmalidir. Kontrast arti-
sinin olmamasi ve T2-agirlikli ile T2-agirhikh GRE (gradient re-
called echo) sekanslarinda klasik bulgular, KM tanisi icin gucli
kanitlar saglar. Bununla birlikte, kontrast artisinin olmamasi
KM tanisini dislamaz. Yayinlanan bir seride, tim KM’lerin yak-
lasik %50’sinde postkontrast MRG’de artis gdsterilmistir (50).

Diger MRG teknikleri de serebral KM’lerin degerlendiriimesi
ve yOnetiminde yararl olabilir. Difflizyon tensor gérintileme
(DTI), beyaz madde traktlarinin gdérsellestiriimesi igin tani koy-
mada hekime yardimci olur. Bu teknik, derin yerlesimli KM’lere
cerrahi yaklagsim planlamak icin en uygun olanidir. DTI bul-
gularina dayanarak cerrahi yaklasim secimi, eloquent fiber
traktlarindan kagcinmak ve postoperatif nérolojik defisit riskini
azaltmak icin faydalidir. Bu paradigma, serebral hemisferlerin
derin beyaz maddesindeki ve beyin sapindaki lezyonlar igin
kullanilmistir (13,47). Fonksiyonel MRG (fMRG), lobuler KM’le-
rin eloquent kortekse yakin veya korteksin icinde oldugu du-
rumlarda dustnulebilir. DTI gibi, fMRG’den elde edilen bilgiler,
esas olarak cerrahi planlama i¢in uygundur.

Gulncel olarak, non-invaziv gorintileme sonuglan tani ile
uyumlu oldugunda SKM’leri degerlendirmek icin serebral an-
jiyografi endike degildir (4). Ancak non-invaziv goriintileme
sonuglar belirsiz oldugunda ve ayirici tanida vaskdler malfor-
masyon duslnullyorsa, genellikle anjiyografi yapilir. KM’ler
tipik olarak gizli olsa da, iliskili GVA’lar genellikle anjiyografide
gorilebilir. Anjiyografide bagka bulgular olmadiginda, sempto-
matik klinik ve GVA tanisi olan hastanin, olasi bir KM agisin-
dan degerlendirilmesi igin, SWI MRG’ye ydnlendiriimesi uygun
olabilir.

Takip ve Tedavi

Bircok cerrahi serinin ve dogal seyir ¢alismalarinin sonuglari-
ni dikkate alarak, Angioma Alliance Bilimsel Danisma Kurulu
tarafindan KM’lerin klinik ydnetimi icin dneriler yayinlanmistir

(Tablo 1) (4).
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Hastanin semptomlari ve KM’nin yerlesim yeri, cerrahi mida-
haleye olan ihtiyaci belirler. Rastlantisal olarak KM saptanan
semptomsuz hastalar, birkag istisna disinda genellikle konser-
vatif yonetilir. Bu istisnalar, kanama potansiyelinin etkilerine ve
rezeksiyonun cerrahi risklerine dayanmaktadir. Semptomsuz
supraserebellar ve serebellar lezyonlari olan ve eloquent kor-
teksle iligkisi olmayan hastalar genellikle distk cerrahi risk al-
tindadir ve rezeksiyon veya gbézlem segenekleri sunulabilir (4).

Rastlantisal olarak kesfedilen periventrikiler lezyonlarda, vent-
riklle uzanan bir bilesene sahip olanlara genellikle iki nedenle
cerrahi rezeksiyon onerilir. ilk olarak, ventrikiil, kanama sira-
sinda durdurucu bir kompresyon etkisi yaratmaz ve agir int-
raventrikiller kanama meydana gelebilir. ikincil olarak, KM’nin
ventrikile uzanan kismi parankimi gegmeden lezyona dogru-
dan erisim saglar (57). Ozellikle dérdiincii ventrikiil tabanindaki
ventrikller uzanimi olan lezyonlar icin zel bir yaklasima sahip
olunmalidir. Bu lezyonlara, ventrikil ile aralarinda sadece ince
bir doku tabakasi ile kapli olsalar bile, miyelotomi 6nerilmez.
Semptomsuz hastalardaki beyin sapi lezyonlari, lezyonlar pial
ylzeye ulasirsa rezeksiyon agisindan degerlendirilebilir (51).

Semptomatik KM’lerin daha radikal bir sekilde yonetilmesi
uygundur. Epileptik ndbet gegiren hastalar, ndbet odaklarinin
KM’ye lokalize olmasi durumunda cerrahi eksizyon igin deger-
lendirilmelidir. Genellikle kanama olan supraserebellar ve se-
rebellar lezyonlara sahip hastalar igin cerrahi eksizyon 6nerilir
(4). Eloquent kortekste yer alan lezyonlar, fMRI ile degerlen-
dirilmeli ve rezeksiyon uygun sekilde planlanmalidir (51,58).
Semptomlar hafifse ve lezyon eloquent korteks icinde loka-
lizeyse, takip dusundlebilir. Ancak tekrarlayan kanamalarda
cerrahi rezeksiyon uygun olabilir. Derin supratentorial ve beyin
sapl KM’lerine sahip hastalara, tekrarlayan kanamalarla birlikte
progresif norolojik kétlilesme gosterirse rezeksiyon dnerilebi-
lir. Bu lokalizasyonda, eger tek kanama gérilmis ve ndrolojik
kétllesme yoksa, KM pial ylzeye ulasincaya kadar konserva-
tif olarak yonetilmelidir. Kanama ile baslayan klinik tablo icin
cerrahi miidahale mimkinse en az 5 guin geciktiriimelidir. Bu,
boélgedeki hemorajik formasyonun, sivilasmasina izin vermek
icindir. Nadiren, semptomatik kétllesme acil dekompresyon
gerektirebilir (49,58,65).

Eslik eden ciddi hastaliklar varsa, 6n planda cerrahi midaha-
le énerilmemelidir. Diger kontraendikasyonlar, yalnizca tek bir
kanamaya sahip derin yerlesimli veya pial ylzeyde olmayan
beyin sapi KM’leridir. Epilepsisi olan hastalara, nébet odakla-
rinin bir KM’ye lokalize olmasi durumunda sadece o odak icin
cerrahi rezeksiyon &nerilebilir. Bu durum, dzellikle goklu KM’ler
varliginda zor olabilir. Beyin sapindaki ¢oklu KM’ler de deger-
lendirmeyi karmasiklastirabilir ve bu tlr durumlarda cerrahi re-
zeksiyon, hastanin semptomlarinin net bir sekilde sadece tek
bir lezyona baglanabildigi durumlarda hastalara onerilir. Beyin
sapindaki goklu KM’ler de degerlendirmeyi karmasiklastirabilir
ve bu tlr durumlarda cerrahi rezeksiyon, hastanin semptomla-
rinin net bir sekilde sadece tek bir lezyona baglanabildigi du-
rumlarda hastalara énerilir (7). KM’leri olan tUm hastalar icin
cerrahi midahalenin amaci, postoperatif nérolojik defit riskini
en aza indirirken tam cerrahi rezeksiyondur. Herhangi bir iligkili
GVA, postoperatif vendz infarkt riskini azaltmak igin korunma-
lidir. Lezyonun gevresindeki hemosiderin yUkllu beyin dokusu,
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Tablo II: Kavernéz Malformasyonlarda Y&netim

Tek veya coklu

Klinik Yerlesim yeri lezyon Oneri

insidental/asemptomatik Herhangi Tek Gozlem

insidental/asemptomatik Herhangi Birden fazla Gozlem ve genetik test

Tek lezyon ve ilk nébet Herhangi Tek Antiepileptik tedavi

Tek lezyon ve ilk nébet Herhangi Birden fazla Antiepileptik tedavi ve genetik test

Medikal tedaviye direncli epilepsi Supratentoriyal Tek Rezeksiyon
Epileptojenik kaynak olarak

Medikal tedaviye direncli epilepsi Supratentoriyal Birden fazla tanimlanan tek bir lezyon varliginda

rezeksiyon, saptanamazsa takip ve
antiepileptik medikal tedavi

ilk kanama, fokal nérolojik defisit ile

Non-eloquent serebral
kortex ya da serebellum

- Rezeksiyon

ilk kanama, fokal norolojik defisit ile

Derin veya eloquent
serebral korteks

Gozlem veya norolojik tablo ve
yerlesim yeri uygunsa rezeksiyon @

Gozlem veya noérolojik tablo ve

ilk kanama, fokal nérolojik defisit ile Beyin sapi - : ; .
yerlesim yeri uygunsa rezeksiyon 2
ilk kanama (biiyiik), fokal nérolojik defisit ile Spinal kord - Gozlem veya norolojik tablo ve
yerlesim yeri uygunsa rezeksiyon 2
llk kanama (kli¢k), minimal fokal nérolojik Spinal kord ) Gozlem

defisit ile

Tekrarlayan kanama,fokal ndrolojik defisit ile

Derin veya eloquent
serebral korteks

- Mlmkiinse rezeksiyon

Tekrarlayan kanama, fokal ndrolojik defisit ile

Beyin sapi

- MUmkilnse rezeksiyon

Tekrarlayan kanama, fokal nérolojik defisit ile

Spinal kord

- MUmkiinse rezeksiyon

a. Nérolojik defisit cerrahi yaklasima bagll olarak kétilesmeyecek sekilde cerrahiye elverisli ise ve hematom kavitesi glivenli bir cerrahi koridora

elverigli ise cerrahi énerilir.

rezeke edilmeye calisiimamalidir, ancak lezyon non-eloquent
korteks igindeyse ve cerrahi endikasyon epilepsi ise hemosi-
derin yUkli komsu parankim de rezeke edilebilir. Klc¢uk seriler,
medikal direncgli epilepsisi olan hastalarda hemosiderin yUkli
komsu parankimin tamamen cikariimasinin faydali oldugunu
gOstermistir (8,29). Temporal lob KM’leri olan hastalarda, n6-
bet sonuclarini optimize etmek icin KM rezeksiyonuna ek ola-
rak mezial temporal yapilarin epileptik dokusunun rezeksiyonu
gerekebilir (66). Ancak bu potansiyel faydalar, postoperatif de-
fisit riski agisindan mutlaka dengelenmelidir. Derin yerlesimli
veya beyin sapi KM’lerine sahip hastalar, postoperatif nérolo-
jik kotllesme olabilecegi ihtimaline goére degerlendiriimelidir.
Postoperatif semptomlar genellikle hastanin kanama gegirdi-
gi dénemde yasadiklariyla benzerdir ve beyin sapi lezyonlarn
olan hastalarin semptomlari ameliyat sonrasi devam edebilir
(43,64). Uzun vadeli sonuglar olumlu yéndedir ve hastalarin
¢ogu postoperatif ddnemde, defisitlerinde iyilesme yasar.

Stereotaktik radyocerrahi (SRS, Gama-Knife) tedavisi ile kana-
ma frekansinin énemli dlgclide seyreldigi gosterilmis ve nébet
kontroll saglanmasinda etki saptanmistir. Bu tedavi yontemi

KM’nin kanama riskini azaltmak icin glvenli ve etkili olabilir.
YUksek cerrahi risk ve kanama dykuslne sahip hastalarin te-
davisinde, bekle-gér ydntemi yerine SRS diistnulebilir (35).

Kaverndz malformasyonlarin cerrahi rezeksiyonunun sonucla-
r, lezyonun konumuna ve muidahale nedenine bagldir. Cer-
rahi rezeksiyonun, non-eloquent alanda bulunan KM’ler igin
dustk cerrahi morbidite ile iliskilendigi yaygin sekilde kabul
edilmektedir. Eloquent alanlardaki KM’ler icin cerrahi sonra-
sinda ndrolojik defisit gelisme riski ylksektir. Bu oran, hastala-
rin yaklasik %30°u ila %60’inda rapor edilmistir (43,51,57,64).
Ancak, cogu hasta norolojik iyilesme yasar, bu durum, beyin
sapl, talamus veya bazal gangliyon lezyonlari olan hastalar
icin de gecerlidir (49,58,65). Uzun vadeli takipte, cerrahi énce-
si durumlarina kiyasla hastalarin yaklasik %5’ ila %16’sinda
kotllesen norolojik defisit varligr bildirmistir. Eloquent KM’lerin
total rezeksiyonu genellikle vakalarin %90’indan fazlasinda ra-
por edilmistir (43,57,64). Tamamen rezeke edilen lezyonlardan
kaynaklanan postoperatif yeniden kanama orani, %1’den az
rapor edilmistir (43). Buna karsilik, beyin sapindaki kavernéz
malformasyonlardan kaynaklanan parsiyel rezeksiyonlu lez-
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yonlardan kaynaklanan tekrar kanama orani yaklasik %60
olarak rapor edilmistir (27). Literatiriin gézden gegirilmesi,
hastalarin %75’inden fazlasinin cerrahi rezeksiyon sonrasinda
ndbetlerinin sonlandigini bildirmistir (Engle sinifi ). Nobetsiz
ddénemin prognostik faktérleri arasinda lezyon boyutunun 1.5
cm’den kuguk olmasi, gérintilemede yalnizca bir lezyon varli-
g1, total rezeksiyon yapilmasi ve ameliyat 6ncesi ndbet dykisi
bulunmasi yer alir (22,30). Ayrica, sadece fokal nébetleri olan
hastalarin, ikinci derece jeneralize nébetleri olan hastalara ki-
yasla daha yUksek bir olasilikla ndbetsiz dbneme sahip olaca-
g1 6ngorulebilir (22). Temporal lob kavernomalari icin, nébetle
iliskili sonuclari optimize etmek icin kavernéz malformasyonun
yani sira mezial temporal lobunun, amigdalasinin ve/veya hi-
pokampusunun etkilenen kisimlarinin ¢ikariimasi gerekebilir
(66).

Eloquent alanlardaki lezyonlar igin, cerrahi riskin titiz bir se-
kilde degerlendiriimesi gerekir. Ancak risklere ragmen, bu
lezyonlar, uzun vadeli pozitif sonuglar distnlldiginde cer-
rahi yoniinde karar verilip rezeksiyonu gerceklestirilebilir. Bu
karmasik KM’lere sahip hastalar icin etkili bir medikal tedavi
mevcut degildir ve 6zellikle derin yerlesimli lezyonlarda semp-
tomatik yeniden kanama tabloyu kétulestirir. Bu karmasik mal-
formasyonlara sahip hastalar i¢in en iyi sonuclari elde etmek
icin titiz preoperatif hazirlik ve optimal mikrocerrahi teknik
gereklidir (32,46). Bu baglamda klinigimizde tedavi ve takibini
yaptigimiz, santral KM’si olan bir hastamizi sunmaktayiz.

Olgu Sunumu

63 yasinda kadin hasta 1 hafta dnce meydana gelen ve bir-
kac saat icinde gerileyen dizartri sikayeti ile bagvurdu. 18 ay

once, benzer sekilde gecici dizartri ile kendini gdsteren fokal
bir nébet gecirmis. Bu olayin ardindan yapilan incelemelerde,
sol frontal lobda Broca alaninin Gzerinde 1 cm capinda bir
kavernom tespit edilmis ve takibe alinmis. Bilinen esansiyel
hipertansiyon disinda bir hastaligi bulunmamaktaydi. Nobet
kontrolini saglamak ve kanama riskini azaltmak igin hastaya
cerrahi tedavi dnerildi.

Hastanin periyodik takiplerinde, MRG T2 sekansta, etrafin-
da belirgin hemosiderin halkasi izleri barindiran KM lezyonu
gorildi. Lezyon, sol inferior frontal girus, pars operkularis
Uzerinde, korteks yiizeyinden yaklasim 7mm derinde konum-
lanmis sekilde ve 1,5 cm boyutunda, etrafindaki hemosiderin
halkasi ile birlikte izlendi.

Hasta genel anestezi altinda bas hafif saga deviye pterional
yaklasima uygun sekilde konumlandirildi ve mini pterional kra-
niotomi sonrasi sylvian fisslUr ve inferior frontal girus ortaya
kondu. Lezyon ve giruslar USG ile gorildiikten sonra mikros-
kobik sekilde lateral sulcus anterior asenden dali takip edilerek
trans-sulkal diseksiyon ile lezyona ulasildi ve etrafi dénilerek
eksize edildi. Bipolar kullanmaktan mimkiin oldugunca kaci-
nildi, yikama ve fibriler sellloz ile kavitede koagllasyon sag-
landi.

Ameliyat sonrasi norolojik muayenesi dogal gézlenen hasta-
nin, servis takibinin 3. gliniinde konusmasinda gerileme sap-
tandi. Hastanin sorulara yanit vermesi kisitlanmisti ve bir afazi
meydana gelmisti. Cekilen difizyon MRG’sinde ayni taraf pars
operkularis’in posterior boliminde lakiner bir enfarkt saptan-
di. Uygun antitrombotik tedavi baslanan hastanin sonraki 1
gln iginde konusmasi normale dondd.

Sekil 1: Sol inferior frontal gyrus pars operkulariste yerlesmis lezyon. A) Soldan saga preoperatif koronal, aksiyal, sagittal T2 MRG.

B) Soldan saga postoperatif koronal, aksiyal, sagittal T2 MRG.
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Postoperatif 6. ayin sonunda, hasta herhangi bir nébet aktivi-
tesi olmaksizin ve noérolojik defisit gdstermeksizin stabil sey-
retti. Yapilan MRG takiplerinde, rezidiel lezyon saptanmadi

(Sekil 1).

B SONUC

Angioma Alliance Bilimsel Danisma Kurulu tarafindan gtincel
olgu serileri incelenerek hazirlanan son konsensus sonuglari
paylasilmistir. Genetik testler, gen mutasyonlarinin tespitinde
ve ailesel SKM vakalarinin saptanmasinda énemlidir. Tanida
MRG 6nemli olup gradient-eko ve SWI sekanslari SKM’lerin
tanisinda buylUk hassasiyet saglamaktadir. Cerrahi midaha-
le, semptomatik SKM’lerde epileptik nébetlerin kontrol altina
alinmasinda etkili olabilir. Ancak cerrahi riskin, hastanin klinik
durumu ve SKM’lerin konumuna gdére degerlendiriimesi 6nem-
lidir

KM’ler, nifusun %0,4 ila %0,5’ini etkileyen oldukca yaygin
lezyonlardir. iki formda ortaya cikarlar: izole lezyonlarla karak-
terize olan sporadik bir form ve ¢oklu lezyonlar ile otozomal
dominant kalitilarak ortaya ¢ikan familial bir form. Sinir sistemi-
nin her yerinde bulunabilirler, fokal kanama ve cevresel hemo-
siderin birikimi gorulebilir, bu bugular MRG ile teshis edilebilir.
Semptomlar, supratentorial lezyonlarda tekrarlayan kanama
veya tromboz episodlari nedeniyle ndbet gelismesi seklinde
ortaya cikabilir veya beyin sapi, bazal gangliyon ve spinal
korddaki lezyonlarda, tekrarlayan kanama nedeniyle olusan
fokal norolojik defisitler olarak kendini belli edebilir. KM’lerin
klinik seyri, semptomatik olup olmamasina ve lezyonlarin yeri-
ne baghdir. Kanama riskleri diisiktir buna karsin semptomatik
lezyonlara sahip hastalarda tekrarlayan semptomatik kanama
riski, kanama tlrline ve kanama epizodundan sonra gecen
sireye bagl olarak degisir. Beyin sapi, bazal gangliyon ve spi-
nal kordda KM’leri olan hastalar, tekrarlayan kanamadan kay-
naklanan morbidite ve mortalite riski agisindan en buyuk risk
altindadir. KM’nin cerrahi rezeksiyon karari, klinik durum, lez-
yonun yeri ve iligkili nérosirUrjikal morbidite riski géz dninde
bulundurularak alinmalidir. Cerrahi rezeksiyonun riski, KM’nin
yerine bagl olarak bulyulk dl¢lide degisir ve bu nedenle cerrahi
karar vermeyi etkiler.
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