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1. GIRIS VE AMAC

Konjenital serebrovaskiiler malformasyonlar nadir goriilmesine ragmen
pediatrik yas grubunda intrakranyal lezyonlar arasinda 6dnemli bir grubu olusturur.
Morbidite ve mortalite orani yiiksektir. Eriskinlere oranla kanama riski yiiksektir A).

Arterioven6z malformasyonlar (AVM) serebrovaskiler malformasyonlar
arasinda en sik olan gruptur (V).

Intrakranyal kanama AVM’ lerin en sik prezentasyon seklidir (%40-50).
Gengclerde travmatik olmayan intrakranyal kanamanin en sik sebebidir (%).

Vendz anjiom en sik rastlantisal saptanan, herhangi bir Klinik bulgu
yaratmayan serebrovaskiiler malformasyonlardir (%).

Calismamizda; Ege Universitesi T1p Fakiiltesi (EUTF) Pediatrik Yogun Bakim
Unitesi’nde ve Beyin Cerrahisi’nde 2009- Nisan 2015 tarihleri arasinda izlenen
serebral vaskiiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin demografik, morfolojik ve

klinik 6zelliklerinin geriye donlk olarak degerlendirilmesi amaglanmistir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Serebral Vaskuler Malformasyonlar

1966 yilinda McCornick (%) serebral vaskiiler malformasyonlarin histopatolojik
smiflamasint yapmustir. Konjenital serebrovaskuler malformasyonlar dort ana gruba
ayrilir; arteriovendz malformasyonlar (AVM), kavernéz malformasyonlar, ventz
anjiomlar ve telenjiektaziler. Genel popiilasyonda ¢ok ender goriilmesine ragmen
Galen ven anevrizmasi, konjenital serebrovaskiiler lezyonlar arasinda ozellikle

pediatrik yas grubunun erken déneminde énemli bir yer tutar(®).
2.1.1. Arterioven6z Malformasyonlar
2.1.1.1. Tanim, Epidemiyoloji

Ik kez 1895 yilinda Steinheil tarafindan beyin arteriovendz malformasyonlari
tanimland1 (°). Anormal arter ve venlerden olusan, kapiller yatak icermeden direkt
fistllize olan komplekslerdir.

Yapilan ¢aligmalarda bildirilen insidans 100.000 kiside 1.1- 2.05 arasindadir
(780101L1213)

Arteriovendz malformasyonlar serebrovaskiler malformasyonlar arasinda en
sik olan gruptur. Genel popiilasyonda serebrovaskiiler malformasyonlarm %10’ unu

olustururlar ve prevelansi yaklasik 15/100.000° dir (*).
2.1.1.2. Morfoloji, Patoloji

AVM’ler embriyolojik beynin herhangi bir yerinden orjin alabilirler ama
genellikle tentoryum iistiinden orjin alirlar ve kokleri genelde hemisfer yilizeylerine
uzanir. Beyin dokusu i¢inde arter ve venler arasinda kapiller yatakta defekt vardir.
Tam mekanizmasi bilinmemektedir. Fakat hipotezler; ¢ogu malformasyonun
embriyogenezin 3.haftasinda olustugunu, embriyo 40 mm uzunluga ulagsmadan 6nce
gerceklestigini gostermektedir. Zamanla lezyon basing etkisi ile buyir ve sekillenir.
Postnatal cevresel faktorler ile gelisimi tamamlanir. Cocukluktan sonra da

semptomatik olur (*4).



Cocukluk ¢caginda AVM’ nin kanama nedeni heniiz aydinlatilmamistir. Shin ve
ark. (*) bu lezyonlarin duragan olmadigini ve anjiogenez olaymin ¢ocukluk caginda
basladigin1 dngdérmektedirler.

Buyume faktorleri cocukluk déneminde daha etkili olup AVM gelisiminde rol
alirlar. Sonstein ve ark. (*°) VEGF’ nin AVM gelisiminde mediyatér oldugunu ortaya
koymustur. Daha 0Onceden AVM obliterasyonu uygulanan hastalarda VEGF

diizeyinin arttigini ve lezyonun tekrarlamasia neden oldugunu belirtmislerdir.

Sonug olarak, serebral AVM’ ler embriyogenez esnasindaki hatadan dolay1
direkt olarak arteriovendz santlarin oldugu, kapiller yatagin olmadigi konjenital
lezyonlardir ().

AVM’ler karakteristik bir sekle sahiptir (Sekil 2.1). Ug¢ komponentten
olugurlar: besleyici arterler, nidus, vendz drenaj sistemi. Besleyici arterler damarda
olusan biiyiikk akima bagli genelde biiyiikk ve kivrimlidir. Nidus normal kapiller
yatagmn yerini alan bir grup histolojik olarak anormal damarlardan olusur.
Arteriovendz santm olustugu yerdir. Nidus santtan vendz drenaj sistemine yiiksek
basinca ve yiiksek akima izin verir. AVM’ lerin vendz drenaj sistemi, nidustan gelen
yiiksek akim ve basinca bagli olarak genelde biiyiiktiir (*°).

AVM’ler 3 major gruba ayrilmaktadir:

1) Yiiksek akim, siki nidiis yapisi, birkag besleyici arter ve drenaj veni vardir.
En sik gozlenir.

2) Diisiik akim, ¢oklu besleyici arter ve drenaj veni vardir.

3) Diiz, ven agirlikli, goklu besleyici arteri olan sekildedir (**2%%).

Normal damar yatagi Arterioven6z malformasyon

capllllaries

] %® = Oxygen molecules

Sekil 2.1.Normal damar yatagi, Arteriovendz malformasyonlu damar yapisi ve damar duvari



2.1.1.3. Klinik

Intrakranyal kanama AVM’ lerin en sik prezentasyon seklidir (%40-50).

Genelde yasamin ikinci ve dordiincii dekadinda olusur ().

Gengclerde travmatik olmayan intrakranyal kanamanin en sik sebebidir ().

Cocuklarda spontan intrakranyal kanamanin % 30- 50’ sinden sorumludur,
morbidite ve mortalite oram yiiksektir (**%).

AVM kanamasi ile iligkili mortalite gocuklarda % 25, eriskinlerde ise % 6-10’
dir (32),

Yillik kanama orani pediatrik yas grubunda eriskinden fazladir (¢ocukta %2-4,
eriskinde %1-3 oraninda) (*"). Tekrar kanama riski 50 yil icinde %65’ tir. Bu nedenle
pediatrik yas grubunda AVM asemptomatik bile olsa tedavi edilmesi gerekmektedir.

AVM'’ler daha az siklikla kitle etkisi, ventz hipertansiyon veya hidrosefali
nedeni ile nobet ya da kanamali olmayan norolojik kayiplarla prezente olabilirler.
Bas agrisi da taruda sik goriilen énemli bir semptomdur (*%).

AVM’lerin baz1 ozellikleri gelecekte kanama ihtimalini belirlemektedir.
Hastaya ait olan 6zelliklerden; kanama ile prezente olmasi, hasta yasi, ilag kullanim1
ve hipertansiyon olmasi kanama ile iligkilidir. AVM’ lerin kendi Ozelliklerinden;
infratentoryal yerlesimli olmasi, nidus boyutu, derin veya yiizeyel ventz sisteme
acilmasi, tek veya multiple vendz drenaj sistemi olmasi, vendz stenoz veya fokal

bilylime olmasi kanama ile iligkilidir (®).

2.1.1.4. Goruinttleme

Goruntuleme yontemi tedavi planlamasinda onemlidir. Besleyici arterin
belirlenmesi, arterin AVM ya da normal beyin parankimiyle iliskisinin gosterilmesi,
AVM iliskili kanamanin ortaya konmasinda yararli olur (**). Kanamanm yakin veya
uzak odakta oldugunu gostermede, AVM kompleksi ile kanamanin iliskisini
belirlemede 6nemlidir. Nidus lokalizasyonu ve boyutu da tedaviyi diizenlemede yol
gostericidir (*°).

Vendz drenajin yiizeyel ya da derin olmasi ve venoz ¢ikista kisitlanma, Kitle
etkisi varligi, beyin parankim dokusunun hasarlanmasinin olup olmadiginin bilinmesi

onemlidir (3**2).



Anevrizma veya vendz stenoz gibi vaskiiler lezyonlar arastirilmalidir. Coklu
intrakranyal AVM’ ler ¢ok nadirdir, gorulurse herediter hemorajik telenjektazi

diisiiniilmelidir (*%).

BT: BT’ de minimal kitle etkisi ve hafif hiperdens alan olarak goralir. Akut
intrakranyal kanama, subaraknoid kanama gibi intrakranyal kanama siliphesi olan
durumlarda yiiksek giivenilirligi ile BT ilk goriintiileme yontemi olmalidir (**).

AVM ile iliskili beyin parankim hasarmi belirlemek ve hidrosefali varligini
gostermek gereklidir. AVM ile iligkili kalsifikasyona sik rastlanilir ve BT ile kolayca

gosterilebilir (**).

BT anjiografi: BT anjiografi intrakranyal AVM hakkinda 6nemli bilgi verir ve

BT’ nin gosteremedigi kiicik AVM” leri gosterebilir (*°). Besleyici arterleri bilyiikse

hassas bir sekilde gosterir. ilaveten, nidus, drene olan venler de cok iyi gosterilir (*').

Iliskili diger lezyonlar( anevrizma vb.) iyi belirlenir.

Dort _boyutlu BT anjiografi:  Dort boyutlu BT anjiografi ile kuglk
38
).

anevrizmalar (<5 mm) veya nidus i¢i anevrizmalar gosterilebilmektedir (

MR: Manyetik Rezonans ve MR anjiografi ¢cok iyi gorunttileme yontemleridir.
Her ikisi de AVM’ nin besleyici arterlerini, nidusu ve drene olan venleri gostermede
cok etkilidir ().

Subaraknoid kanama dis1 kanamalar MR ile iyi gosterili. MR beyin
parankimini, AVM ile iliskili lezyon ¢evresi 6demi, gliosisi veya infarkt1 gostermede
etkilidir (*°). Ayrica hidrosefali de MR ile iyi gdsterilir.

Ileri MR teknikleri, fonksiyonel MR ve difiizyon sistem goriintiilemesi AVM’

lerin tedavi 6ncesi goriintiilenmesinde nemli yer tutar (*).

Dijital substraktion anjiyografi (DSA): AVM goéruntilemesinde 6nemli bir

yontemdir. Arteriovendz sant ile ilgili en dogru tanty1 saglar. Arteri, nidusu, ventz
drenaji ¢ok iyi gosterir. AVM ile iligkili anevrizmalar1 gostermede Ustun bir
tekniktir(*2).

Lezyonu besleyen tim arterleri gostermek gerekmektedir. AVM ile iliskili tim

arteryel sirkulasyona (eksternal karotis arter, internal karotis arter ve vertebrobasiler

5



sistem gibi) kontrast enjeksiyonu uygulanir. AVM tanisinda arteriovendz santtan
venoz sisteme hizli kontrast gecisini gostermek gerekir. Son olarak nidusun ve ventz
drenajmn hizla dolmasi karakteristiktir. ODblik gorintiler nidusun morfolojisini,
intrakranyal yapilarla iligkisini belirlemede Onemlidir. Yizeyel veya derin ventz
sisteme drenaji gostermek de lezyonu tam anlamuyla belirlemek igin gereklidir (*3).
Bazen anjiyografik olarak vaskiiler malformasyon goriintiilenemeyebilir. Cogu
goruntulenemeyen malformasyon kavernz yapidadir ve genellikle orta serebral arter

yerlesimlidir (*°).

Cocuklarda akut spontan intraparankimal kanamada negatif gorintiileme
oldugunda dikkatli olunmalidir. Hematom, AVM’ yi komprese edip gizleyebilmekte
ve rezorbe oldukca gérintiileme saglanabilmektedir. Jordan ve arkadaslar1 (**) bunu
cok iyi orneklemislerdir: DOrt yaginda bir erkek olguda spontan intrakranyal kanama
saptanmig, 24 saat icinde yapilan MR, MR anjiyografi ile kanama odagi
bulunamamistir. Takip eden 2.haftada, 2.ayda ve 7. ayda BT ve MR tekrarlanmig
negatif sonuc¢lanmistir. Tanidan 1 yil sonrasinda kanama tekrar etmis ve lezyon
anjiyografi ile saptanarak basari ile ¢ikarilmistir. Bu 6rnek, kicik AVM’ lerin,
gelenecksel MR, MR anjiyografi ile goriintiilenemeyebilecegini ve baslangicta
uygulanan konvansiyonel anjiyografi tekniginin, bu olgularin, atlanmasinin Oniine

gecgebilecegini isaret etmesi agisindan onemlidir.

2.1.1.5. Tedavi

AVM tedavisi vaskiiler lezyonun tam tikanmasi Veya c¢ikarilmasini
icermektedir. Boylece kanama tekrar1 Onlenebilmekte ve norolojik fonksiyon
diizelebilmektedir. Tedavi basaris; AVM yerlesimi, boyutu, hemodinamik
ozellikleri, hastanin klinik durumu ve tedavi secimine baglidir. Teknolojinin
ilerlemesi ile tedavi yontemleri gelismistir. Tedavi segenekleri; gdzlem, cerrahi

tedavi, radyocerrahi, embolizasyon ve son (i¢ teknigin kombinasyonunu igerir (*°).

Cerrahi tedavi: Uzun yillar AVM’ nin en iyi tedavi sekli olarak kabul edildi.

Cerrahinin amaci; AVM’nin tamamen ¢ikarilmasidir. Boylece 6liim orani, kanama

ve epilepsi riski azalmaktir (*').



Spetzler-Martin siniflandirmas1 (Tablo 2.1) cerrahi ¢ikarilmanm sonuglarimni
tahminde, lezyonlarm  multimodalite  tedavi  seceneklerini  belirlemede

kullamImaktadir (*°).

Tablo 2.1. Arteriovendz malformasyonlarda Spetzler-Martin Derecelendirme Sistemi

Ozellik Puan
AVM boyutu

Kiguk (<3cm) 1
Orta (3-6¢cm) 2
Biyuk (>6cm) 3
Lokalizasyon

Hassas olmayan alan 0
Hassas alan 1
Venoz drenaj

Yizeyel 0
Derin 1

Arterioventz malformasyonun derecelendirmesinde kullanilan parametreler;
nidusun boyutu, derin vendz sisteme drene olup, olmamasi ve lokalizasyonun, beynin
hassas bolimlerinde olup, olmamasidir. Beynin hassas bolimleri primer
sensOrimotor alan, dil, gérsel korteks, hypotalamus ve talamus, internal kapsul, beyin
sapy, serebellar pedinkiiller ve derin serebellar ¢ekirdeklerdir (*°). Spetzler-Martin
derecelendirme (SMD) sisteminde, bu ¢ 6zellik ele alinarak her bir paremetre
puanlanir ve toplam puan iizerinden agirlik derecesi giderek artan 5 evreye ayrilir:1
puan= SMD evre 1, 2 puan=SMD evre 2, 3 puan=SMD evre 3, 4 puan=SMD evre 4,
5 puan=SMD evre 5 seklindedir.

Evrelemenin yaninda, cerrahi tedavi zamani ve cerrahinin, radyocerrahi ve
embolizasyon gibi diger AVM tedavi sekilleri ile kombine edilip edilemeyecegi de
6nem tasimaktadir(*®).

Cerrahi  hizla iyilesmeyi saglayarak hematom tamamen ortadan
kaldirilabilmektedir. Yine de cocuklarda en iyi tedaviyi belirlemek icin dikkat
edilmesi gereken gesitli faktorler vardir. Hastanin yasi ve lezyonun boyutu dnemlidir.
Infantlarda, diisiik total kan voliimiinden dolayr hizli kan kaybi1 kan voliimiiniin

blyilk miktarinin kaybina sebep olabilir boylelikle AVM un ¢ikarilmasi zorlasabilir.

Boyle hastalarda cerrahi ¢ocuk blylyene kadar ertelenmeli ya da baska tedavi



secenegi secilmelidir. AVM lokalizasyonu da cerrahi agidan énemlidir. Ozellikle,
bazal gangliyon, beyin sap1i, motor veya gorsel korteks gibi hassas lokalizasyonlarda
cerrahi geri planda diisiiniilmelidir. (*°).

SMD evre 1 AVM’ lerde cerrahi tedavi en iyi segenektir. Tekrar kanamadan
korur ve komplikasyon orami diisiiktiir (%0-%12). lyilesme oram1 % 80’ lere
¢ikmaktadir (1"?4°1),

Cogu AVM c¢ikarimi, kanamanin olmadigi, elektif sartlarda gergeklestirilir.
Kanama ile komplike olmus olgularda ise elektif operasyon sonrasinda zamanla
kanamanin tekrarlama riski vardir. Ertelenen cerrahi ¢ikarilma ile AVM ve hematom
net ayirt edilerek ¢ikarim kolaylagabilmektedir. Yine de blyuk hematom sonucu kitle
etkisi olusan durumlarda, erken cerrahi mudahale, norolojik hasarmn ilerlemesini
azaltmak amaci ile gereklidir. Erken cerrahi ile hedef, AVM ve hematomun tamamen

¢cikartimasidir (*8).

Radyocerrahi:_ 1951 yilindan bu yana stereotaktik radyocerrahi ndrocerrahi

hastaliklarda 6nemli oranda kullanilmaktadir. Radyocerrahi derin yerlesimli veya
blylk boyuttaki erigskin serebral AVM’ lerinde iyi bir tedavi yontemidir. Cocuk
hastalarda ise gelismekte olan santral sinir sistemine, iyonize radyasyon
uygulanmasi, erigkinlere gore bu tedavi yontemini daha riskli kilmaktadir.
Cocuklarda ilk kez 1980’ li yillarda denenmis ve derin yerlesimli lezyonlar ve
korteksin hassas alanlar1 bu tedavi yonteminin en sik basvuruldugu lokalizasyonlar
olarak belirlenmistir(*?).

AVM tedavisinde ii¢ radyocerrahi yontemi kullanilmaktadir. Bunlar Gamma
knife, linaer akselator, ve partikiil 1sindir. Ug teknik de ¢ok sayida radyasyon isini,
gamma 1ginlari, yiikksek enerjili fotonlar ve yiikli partikilleri icermektedir. Isinlar,
nidusun oldugu bir merkezde birlesir, boylece ¢evre dokuya daha az doz verilmis
olur. Yuksek doz, nidus damarlarini zedeler ve nidusta diz kas proliferasyonu,
fibrozis yaparak nidusu ortadan kaldirir. Bu etkilerin tamamen olusmast 2-5 yili
bulur. Bu stirecte kanama riski devam eder (**°**).

Nidusun ortadan kaldirilmasinin orant nidusun boyutuna ve yerlesimine gore
degismektedir 9. Radyocerrahi 3 cm altindaki AVM” leri %65-85 oraninda ortadan
kaldirmaktadir ve kii¢iik, yogun nidusta en iyi tedavi seklidir. Boyutu 3 cm’i gecen

lezyonlarda ise bu oran daha diisiiktiir (*').



Cocuklarda obliterasyon; radyocerrahiden 3 yil sonra % 27, 5 yil sonra ise %
95 oraninda saptanmaktadir (%) .

Cocuklarda radyocerrahi sonrasi intrakranyal malignite gelisim insidansi ile
ilgili veri yoktur. Bu giine kadar yaymlarda radyocerrahi ile iliskili malignite 4
hastada saptanmigtir (*%). Standart doz araligi olmamakla birlikte, doz araligi 14-30

Gy arasinda degismektedir.

AVM embolizasyonu: AVM’ yi arteryel besleyen damarlarin endovaskiiler

kateterizasyonu ile nidusa embolik materyelin verilmesidir. Bu teknik nidustaki
akimi azaltir veya kesintiye ugratir. Boylece cerrahi tedavi veya radyocerrahi dncesi
lezyon kiiciltiilmiis olur. Ayrica semptomlar da gerileyebilir(*°) .

AVM embolizasyonunda kullanilan maddeler polyvinyl alkol partikiilleri
(PVAs) ve s1ivi embolik materyelleri, n-butyl cyanoacrylate (n-BCA) ve Onyx gibi
materyelleri icermektedir (°*). Genelde siv1 ajanlar kullanilmaktadr.

Embolizasyon yonteminin tek basina uygulanmasi ile %5-10 oraninda basari
saglanabilmektedir. Ozellikle kiigiik AVM’lerde basarili sonuglar almabilmektedir

(°®).Tek basmna endovaskiiler tedavi ile diisiik sonuclar almmasi nedeni ile

endovaskiiler tedavi ve cerrahi tedavi kombine kullanilmas: énerilmektedir. (°%).
SMD evre 1 olan cocuklarda preoperatif embolizasyon gerekmeyebilir fakat
evre 2 ve evre 3 SMD lezyonu olanlarda, embolizasyon, cerrahi 6ncesi lezyonu
kiiciiltmek ve intraoperatif asir1 kan kaybmi dnlemekte énemli rol oynamaktadir(*°).
Sonu¢ olarak; pediatrik AVM’ lerde en uygun tedavi yontemi halen
tartigmalidir. Kolaylikla ulasilabilir olanlarda, mikrocerrahi ¢ikarim, altin standart
tedavi yontemidir. Son 20 yilda embolizasyon ve radyocerrahi klasik cerrahiye
alternatif olusturmustur. Embolizasyonun tek basina basarisi ¢cok yiiksek olmasa da
mikrocerrahi 6ncesi AVM voliminid azaltmakta ve intraoperatif kanama riskini
diistirmekte faydalidir. Radyocerrahi biyik AVM’ lerde, derin yerlesimli, hassas
alanda yerlesimli AVM’ lerde, rekiirrens AVM’ lerde diger alternatif tedavi
yontemidir. Cocuklarda uzun donem gorintileme yontemleri ile AVM rekirrensi

saptanabilmektedir (*°).



2.1.2. Kavern6z Malformasyonlar

2.1.2.1. Epidemiyoloji

Kaverndz malformasyonlar serebrovaskiler malformasyonlarin % 5-15" ini

olusturur (®+®°

66).

). Kavern6z malformasyonlarin yaklasik ¥4’ U pediatrik yas grubunda
olusur (
Komsu gelisimsel vendz anomali ile birlikteligi yaklasik % 25” tir. Kizlar ve
erkekleri esit oranda etkiler. Genel popiilasyonda % 0.02-0,9 prevelansta gérilir (¢').
MR ile asemptomatik lezyonlarin gdsterilmesi ile en az % 40’ 1 tesadiifen
saptanmaktadir (**). insidans Giclincii ve dordiincii dekatta artmaktadir (°®).
Kaverntz malformasyonlu cocuklar, en sik 0-2 yas ve 13-16 yaslar arasinda
gozlenmektedir (*9).
Genetik anomaliler % 30° a yakin hastada saptanmaktadir. Aile Oykiisii

olanlarda gecis %100’ e ulasmaktadr ("*™

). Son 20 yilda yapilan genetik
caligmalarda otozomal dominant serebral kaverndz malformasyonlarda 3 gen
sorumlu tutulmustur. Bunlar: CCM1/KRIT1, CCM2/MGC4607, ve CCM3/PDCD10’
dur("®).

Kavern6z malformasyonlar tek veya ¢ok sayida olabilir. Meksikan
Amerikahlarda % 6-50° si ailevi 6zellik gostermektedir ("%).

Cogu olgu sporadiktir (% 50-80), aile dykiisii yoktur (°®). Tek sayida kaverndz
malformasyon, sporadik olgularda % 75 oraninda, ailesel olgularda % 8-19 oraninda
gozlenir ("*). Cok sayida kavernéz malformasyon ailesel olgularda gozlenir. Yaklasik
% 75 hastada etkilenmis aile bireyi vardir ("°). Sadece % 10-25 sporadik olguda ¢ok
sayida kavern0z malformasyon go6zlenmektedir ve c¢ogunlukla da radyasyona

sekonder olusmaktadir ().

2.1.2.2. Morfoloji

Kaverndz malformasyonlar olgun vaskiler duvar komponenti icermeyen
kollajen stroma iginde kapsiillenmemis, ince duvarl siniizoidal kanallardan olusur
().  Kavernéz  malformasyonlar  anjiografik olarak  gizli  vaskiler

malformasyonlardir. Dut agaci1 kiimesi benzeri goriiniimlii, ince duvarli damar
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sinuzoidleri, ince endotelyumu olan, diiz kas, elastin ve beyin dokusu icermeyen
lezyonlardir ("""8).

Kaverndz malformasyonlar hemosiderin ile cevrilidirler ve reaktif gliozis
olustururlar ().

Kaverndz malformasyonlarda normal beyin parankimi bulunmaz. Fazlasiyla
yavas kan akimi ve farkl piht1 sekilleri kanallarda bulunur. Damar duvarlarinda asir1
fibrozis ve kollajen birikimi ve kalsifikasyon olabilir. Kaverntz malformasyonlar
lezyonu cevreleyen demir depolari ile karakterizedir ve akut kanama olmamasi
durumunda minimal kitle etkisi gorulir. Patolojik damarlar arasinda normal doku
yoktur. Sadece siniizoidal yapida endotel tabakasi bulunur. Bu 6zellik kavernomu
telenjektaziden ayiran temel 6zelliktir (*8).

Kaverndz malformasyonlar tipik olarak serebral hemisferin subkortikal
boliimiinde yer alir. Temporal ve frontal lob en sik tutulan yerlerdir. Yaklasik % 10’u
beynin derin merkezi yerlerindedir. infratentoryal yerlesim lezyonlarm % 20’sinde
gOriiliir, bunlarin ¢ogunlugu beyin sap1 ve 6zellikle ponsu etkiler. Omurilik % 5

oraninda etkilenir, nadir olarak tictincti ventrikiil etkilenir (*%).

2.1.2.3. Klinik

Kaverndz malformasyonlar genelde asemptomatiktir. Hastalarin yaklasik %
15’inde semptom verir. Semptomlarin olusmasi lezyonun boyutuna ve lezyonun
yerlesimine baghdir (*°).

Semptomatik supratentoryal lezyonlarin % 23-79’unda nobet gelisir (®Y).Benzer
hacim ve yerlesimli diger parankimal lezyonlar ile kiyaslandiginda, kaverntz
malformasyonlarin nobet ile ortaya c¢ikmasi iki kat daha fazladir ("®). Beyin
parankimine kanin ekstravazasyonu hemosiderin halkas1 olusumuna neden olur ve bu
da n6betin olusumunu tetiklemektedir.

Fokal norolojik defisit veya yliriiylis ataksisi infratentoryal lezyonlarda sik
goralur (3.

Beyin sap1 kaverndz malformasyonlarinda govdesel ataksi, fasiyal sinir felci,
yutma gilicligii, cift gérme, kol veya bacak gii¢siizliigli, uyusukluk, bas donmesi,
bulanti, kusma, higkirik sik goriiliir 9.

AVM ile kiyaslandiginda kanama daha az gOrulir, yaklasik % 20 vakada

prezentasyon seklidir ().
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2.1.2.4. Gorunttleme

Kaverndz malformasyonlarin MR ile goruntulenmesinde popkorn benzeri
karakteristik bir goruntiisii vardir (*4).

Lezyonun santral bolgesi heterojen yogunlukta farkli evredeki kanama
triinlerini barmdirir. Kitle etkisi minimal gorulir. Akut hemoraji yoksa 0dem
gozlenmez (*).

BT kaverndz malformasyonlar1 saptamada daha az sensitiftir. BT’ de hiperdens
alanlar ve nadiren kalsifikasyon gozlenir (®*). Hemoraji olmadigi durumlarda kitle
etkisi ve ddem nadiren gozlenir (%%).

Kaverndz malformasyonlarda anjiografik gorintiileme nadiren genellikle de
akut hemorajiden ayrim yapmak i¢in kullanilir. Kavernéz malformasyonlardaki ¢ok
yavas akim anjiografik olarak goriintiilenmeyi engeller. Bu yizden anjiografik olarak
gizli vaskiler malformasyon grubu i¢indedir. Bu lezyonlar mikroskopik boyuttan 5

cm c¢apa ulasan boyutta olabilir *9.

2.1.2.5. Tedavi

Ulasilabilir, semptomatik kavernomlarda cerrahi tedavi yapilmalidir (*°).
Kavernéz malformasyon nedeni ile olusan kanama, AVM gibi yiiksek akimli
lezyonlara gore daha iyi tolere edilebilmektedir. Posterior fossa gibi yuksek riskli
bolgelerde kanama gelisebilmektedir ("). Her olusan kanama ile fonksiyonlar daha
da azalmaktadir. Bu nedenle semptomatik lezyonlar tedavi edilmelidir. Tek sayida
lezyon varsa, cerrahi ile ¢ikarilabilecek bolgede ise lezyon cerrahi ile ¢ikarimalidir
(®"). Eger ¢ok sayida lezyon varsa hasta yeni kavernom gelisimi ve semptom gelisimi
acisindan yakin takip edilmelidir. Genetik danigmanlik verilmelidir. Yilda bir kez
MRG ile progresyon takip edilmelidir.

Cogu cocukta (% 63) cerrahi yontem ile tamamen iyilesme olamamaktadir &)
Radyocerrahi, kavern6z malformasyon, beyin sapi, hassas korteks alan1 gibi yiksek
riskli bolgede ise tedavi segenegidir (*°). Radyocerrahi yillik kanama riskini % 17,3’
ten % 4,5" e diisiirmektedir (*°). Endovaskiiler tedavinin kaverndz malformasyonda

yeri yoktur (*°).
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Kavern6z malformasyonlar eger total ¢ikarilmadiysa ya da ailevi olgularda
tekrarlayabilmektedir (°*). Cogu hastada postoperatif 6. hafta ile 6. ay arasinda MRG
onerilmektedir, 2-5 yil siiresince yillik gorinttleme yontemi ile takip 6nerilmektedir.

2.1.3. Gelisimsel Venéz Anomaliler
2.1.3.1. Epidemiyoloji

Gelisimsel vendz anomaliler, ayrica ventz anjiom olarak da bilinirler.
Rastlantisal saptanan serebrovaskiiler —malformasyonlar igerisinde en sik
gorilenleridir. Prevelanst % 2’ dir(**). Otopside tespit edilen serebrovaskiiler

malformasyonlarin % 60’ 1 olustururlar (*3).

2.1.3.2. Morfoloji

Gelisimsel vendz anomaliler normal vendz yapinin anatomik varyantlaridir.
Normal beyaz cevherde multiple dilate kalin duvarli damarlar igerirler ve genis
santral govdeye drene olurlar (**). Santral gvde yiizeyel veya daha az siklikla derin
venoz sisteme drene olur. Beyinde genelde subkortikal beyaz cevherde gorilirler.
Siklikla frontal ve paryetel lobdadir (*°).

Lezyon icinde beyin dokusu vardir. % 14-29’u ise serebellumdadir (*°). Bazal
ganglionda veya beyin sapinda ender bulunur (*"). Diisiik akiml1 ve algak basinghdur.

2.1.3.3. Klinik

Nobet ve kanama nadir gozlenir. Cogunlukla asemptomatiktir (**). En sik

semptom bas agrisidir (*°).
2.1.3.4. Goruntuleme

Gelisimsel vendz anomalilerin karakteristik MR goriintiileri vardir. T1 agirhikli
godolinyumlu sekanslar ile genislemis medullar vendz sistem ve genis santral gévde
iyi goruntulenir (*°). Kaput medusa (kuyruklu yildiz) goriiniimii vardir. Kitle etkisi

veya 6dem gozlenmez.
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Anjiografik goriintileme nadiren yapilir. MR ile gelisimsel vendz anomali

AVM’ den ayrt edilemezse yapilabilir.
2.1.3.5. Tedavi

Cogu gelisimsel vendz anomali yasam boyu asemptomatiktir ve tedavi

gerektirmez (**).

2.1.4. Kapiller Telenjiektazi
2.1.4.1. Epidemiyoloji

Kapiller telenjiektazi otopside % 0,4 sikhikla goriiliir (*°°) ve serebrovaskiiler

malformasyonlari % 10-20’ sini olustururlar *oh.

2.1.4.2. Morfoloji

Telenjiektaziler dlz kas veya elastik lif icermeyen ¢ok sayida kapiller benzeri
damarlardan olusurlar ve normal parankim dokusundan ayridirlar (**Y). Hafif
genislemis diisiik akimli kapillerdir. Lezyon ilskili gliozis ¢ok azdir veya yoktur.

Cogu lezyon ponsta gozlenmekle birlikte beyin sap1 ve beyinde de gozlenir (*%).

2.1.4.3. Klinik

Cogu asemptomatiktir. Genelde soliterdir, ailevi sendromlarda multiple
olabilir: Osler-Weber-Rendu, Louis-Barr (ataksik telenjiektazi), Myburn-Mason,

Sturge-Weber sendromu gibi (*%).

2.1.4.4. Gorunttleme

Telenjiektaziler genelde rastlantisal gozlenir. Cogu asemptomatik olup, tedavi
gerektirmez. MR disinda genelde goriintiilenemezler. T1 agirlikli sekanslarda genelde
izointens veya hipointens, T2 agirlikli sekanslarda izointens veya hiperintens gorulur

(*%%). Odem veya kitle etkisi g6zlenmez.
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2.1.5. Galen Ven Anevrizmal Malformasyonu
2.1.5.1. Epidemiyoloji

Galen ven anevrizmal malformasyonu serebral arterin koroid dallar1 ve/veya
baziler arter dallar1 ile mezensefalonun genislemis venleri arasinda arteriyovendz bir
fistiiliin varlig1 sonucunda, Galen venin genislemesi ile olusur. Nadirdir, intrakranyal
vaskiiler malformasyonlarin % 1’ den azmi olusturur. Cok ufak c¢ocuklarda
onemlidir. Neonatal ve infant yas grubunda vaskiiler malformasyonlarm % 30’ unu

olustururlar (**).

2.1.5.2. Anatomi

Galen ven anevrizmal malformasyonu subaraknoid aralikta gozlenir. iki tipi
tanimlanmigtir. Koroid tip; ¢ok sayida arteriovendz fistiil igerir. Santtan asiri
miktarda kan akimi alarak, kardiyak outputun ¢ogunu olusturur. Genellikle neonatal
peryodda gozlenir. Mural tip; birkag fistiilden olusur, daha diisiik sant voltimd igerir.

infant déneminde veya daha ileriki dsnemde gozlenir (*%°).

2.1.5.3. Klinik

Galen ven anevrizmal malformasyonundaki santtan gegen akim voliimii klinigi
belirler. Yasa 6zgii ti¢ ¢esit klinik sunum vardir. Neonataller; genelikle koroid tip
icerir ve yiiksek volimlidiir. Yiksek miyokard yiikii olusturarak miyokard
perfizyonunu azaltir. Sonug olarak kalp yetmezligi gelisir. Infantlar ve ufak
cocuklar; genelde mural tip icerir ve genelde makrosefali, hidrosefali, gelisim geriligi
ile beraberdir. Az siklikla biiyiik ¢ocuklarda bas agrisi veya subaraknoid kanama

gozlenebilir (*%°).

2.1.5.4. Gorunttleme

Kontrastsiz BT genelde dilate vendz drenaj yolunu izodens veya hiperdens
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gosterir (). Beyin parankiminin dikkatli incelenmesi gliosis veya ensefalomalazi
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alanlarmi belirlemede onemlidir. Bu alanlarin olmasi tedaviyi kontrendike yapar.
Hidrosefaliyi belirlemek 6nemlidir.
Galen ven anevrizmal malformasyonunda MR ile birlikte MR anjio yapilmasi

107

gereklidir (*—"). MR anjio 3 boyutlu goriintiilenmesi en iyi goriintiiyli saglar.

2.1.5.5. Tedavi

NoOroendovaskuler teknikler ile arteriyoventz fistlllerin embolizasyonu

yapilmaktadir. Agik cerrahi ameliyat cok az hastada uygulanmaktadir (*%).

2.1.5.6. Klinik Gidis

Tedavi edilmezse semptomatik galen ven anevrizmal malformasyonunda

109

prognoz neonataller ve infantlarda kotudir (7). Neonatal yas grubunda mortalite

orani % 15 ile % 60 arasindadir. Buytuk ¢ocuklarda prognoz daha iyidir.
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3. GEREC VE YONTEM

Caligmamizda Ege Universitesi Tip Fakiiltesi (EUTF) Pediatrik Yogun Bakim
Unitesi’nde ve Beyin Cerrahisi’nde 2009-Nisan 2015 tarihleri arasinda izlenen
serebral vaskiiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin demografik, morfolojik ve
klinik 6zellikleri geriye donik olarak degerlendirildi. Calisma ile ilgili etik kurul
onay1 alind1 (Ek-1). Hastalarin dosyalar1 tarandiktan sonra hastalara ait demografik,
morfolojik ve klinik veriler kaydedildi. Serebral vaskiler malformasyon tipi,
hastalarm basvuru sekli, lezyonun yerlesim yeri, lezyon boyutu, lezyon sayisi, vendz
ve arteryel drenaji, hastalara uygulanan tedavi sekilleri, komplikasyonlar kaydedildi.
AVM tanili hastalar Spetzler-Martin derecelendirme sistemine gore evrelere ayrildi.
Kanamasi olan ve olmayan AVM tanili hastalarin 6zellikleri karsilastirildi. Aileler ile
hastalarin mevcut durumlarina iligkin telefon goriismesi yapilarak tedavi sonrasi
uzun dénemli komplikasyonlar belirlendi.

Toplanan verilerin analizi Statistical Package for Social Sciences (SPSS)
Software for Windows, surim 21 ile gergeklestirildi. Coklu degiskenlerin
karsilatirilmasinda kikare ve Mann-Whitney U testi kullanildi. Istatistiksel anlamlilik
icin P < 0.05 kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calisma siiresince toplam 30 hasta serebrovaskiiler malformasyon tanisi aldi
(Tablo 4.1). Hastalarin hepsi ¢alismaya alindi.

Calismaya alinan hastalarin %80’i (n=24) arterioventz malformasyon, %
20’si (n=6) kaverndz malformasyon taniliydi. Tan1 yaslar1 ortanca degeri 10 yild1
(dagihm 1-17 yil). AVM’ |i hastalarin ortalama yas1 10.3 yil iken, kavernomlu
hastalarin ortama yas1 8.8 yildi.

Hastalarin %53’ (n=16) kiz, %47’si (n=14) erkek idi. AVM tanili hastalarin
% 541 (n=13) kiz, % 46’s1 (n=11) erkek, kavernom tanili hastalarm % 50°si (n=3)
kiz, %50’s1 (n=3) erkek idi.

AVM tanisi alan hastalarda yakinma ve bulgular: %58’inde (n=14) bas agrisi,
%16’sinda (n=4) konviilziyon, %16’sinda (n=4) fokal norolojik defisit, %8’inde
(n=2) serebral kanama seklindeydi.

Kavernom tanisi1 alan hastalarda yakinma ve bulgular: %66’sinda (n=4)
konvilziyon, % 33’iinde (n=2) bas agrisi seklindeydi.

AVM tanili hastalarin % 66’ sinda (n=16) GKS:15, %25’inde (n=6) GKS: 10-
15 arasi, %8’inde (n=2) GKS: 5-10 aras1 olarak saptandi. Kavernom tanili hastalarin
hepsinde GKS: 15 idi.

AVM tanili hastalarin lezyonlar1 % 83’ Unde (n=20) hemisferik yerlesim
gosterdi. Diger yerlesim yerleri % 4 talamus, % 4 serebellum, % 4 pineal bolge, % 4
pons seklindeydi. Kavernomlu hastalarin hepsinde lezyon hemisferik yerlesimliydi.
AVM’ lerin % 50° si sagda, % 45’ i solda, % 5’ i ortada yerlesimliydi. Benzer
sekilde kavernomlarin yaris1 sagda yarisi solda yerlesimliydi. AVM’ lerin % 71’ i
yuzeyel, % 29’ u derin yerlesimliydi.

Anevrizma ile birliktelik AVM tanili hastalarin birinde mevcuttu. Ug yasinda
olan erkek hastada Galen ven anevrizmasi, AVM’a eslik etmekteydi.

AVM tanili hastalarm % 70’inde (n=17) tan1 esnasinda kanama mevcuttu.
Kanamalarm %54’ti (n=13) intraparankimal, % 16’s1 (n=4) intraventrikuler
kanamaydi. Kavernomlarda tani1 esnasinda kanama yoktu.AVM’ ler kavernomlarla
kanama agisindan karsilastirildiginda; AVM’ lere kanamanin eslik etmesi istatistiksel
olarak anlamli saptandi (p<0.05).
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Tablo 4.1. Serebral vaskiiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin 6zellikleri

Demografik dzellikler (%) AVM Kavernom
Hastalar 24 (80) 6 (20)
Kiz 13 (54) 3(50)
Erkek 11 (46) 3(50)
Ortalama yas 10.3 (1-17) 8.8 (1-15)

Basvuru sekli (%)

Bas agrisi 14 (58) 2 (33.3)
Konvilziyon 4 (16) 4 (66.7)
Ndrolojik defisit 4 (16)
Intrakranyal kanama 2 (8)

GKS (%)

15 16 (66) 6(100)
10-15 6 (25)
5-10 2 (8)

Boyut, cm (%)

0-3 14 (58) 3 (50)
3-6 10 (42) 3 (50)
>6 0
Lokalizasyon (%0)
Hemisferik 20 (83) 6 (100)
Talamus 1 (4)
Serebellar 1 (4)
Pineal 1 (4)
Pons 1 (4)

Sag 12 (50) 3 (50)

Sol 11 (45) 3 (50)

Orta 1 (5)

Yuzeyel 17 (71) 6 (100)

Derin 7 (29)

Iliskili anevrizma (%) 1 (4) 0

Kanama ile birliktelik ® 17 (70) 0
Intraparankimal 13 (54)

Intraventrikiiler 4 (16)

- Pearson Chi-Square test p<0.05

Hastalarin yas dagilimma bakildiginda %76’s1 (n=23) 8-15 yas arasindaydi.

8 yas altinda %20 (n=6) hasta, 15 yas iistiide %3 (n=1) hasta mevcuttu (Sekil 4.1).
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Hasta savyisi
N

i EIn

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18

Yas (yil)

Sekil 4.1. Serebral vaskiiler malformasyon tanili hastalarin yas dagilimi

AVM tanili hastalar Spetzler Martin Derecelendirme (SMD) sistemine gore
smiflandirildiklarinda 4 hasta SMD evre 1, 11 hasta SMD evre 2, 6 hasta SMD evre
3, 3 hasta SMD evre 4 olarak saptandi (Sekil 4.2).

12

11

10

Hasta sayisi
S

evrel evre 2 evre3 evre 4
SMD evresi

Sekil 4.2. Spetzler-Martin derecelendirmesine (SMD) gére Arteriovendz malformasyon tanili hasta
siniflamast

Serebral vaskiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin tedavi sekilleri
karsilagtirildi (Tablo 4.2). AVM tanili hastalarin %58’ine (n=14) cerrahi tedavi,
%12’sine (n=3) endovaskuler tedavi, %4’lne (n=1) radyocerrahi, %16’smna (n=4)
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endovaskiiler+cerrahi tedavi yapildi, %8’1 (n= 2) tedavisiz izlendi. Kavernom tanili

hastalarin hepsine cerrahi tedavi yapildi.

Tablo 4.2. Serebral vaskiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin tedavi tablosu

AVM KAVERNOM
Takip 2 (%8)
Cerrahi 14 (% 58) 6 (%100)
Endovaskiiler 3 (%12)
Radyocerrahi 1 (%4)
Kombine (Endovaskiiler+ Cerrahi) 4 (%16)

(AVM: arterioventz malformasyon)

Serebral vaskuler malformasyon tanili hastalarm 12 tanesi ¢cocuk yogun bakimda,

18 tanesi beyin cerrahisi yogun bakimda izlendi. Hastalarin yogun bakim yatis siireleri,

invaziv mekanik ventilasyon alma siireleri karsilastirildi (Tablo 4.3). Yogun bakim yatig

stireleri en az 1 giin, en fazla20 giin, ortalama 4.9 giin olarak saptandi. AVM tanili

hastalarin %45°1 (n=11) 1-3 gun, %8’i (n=2) 3-5 gln, %29’u (n=7) 5-10 giin, %16’s1

(n=4) 10-20 giin siiresince yogun bakimda izlendi. Kavernom tanili hastalarm %50’si
(n=3) 1-3 giin, %36’s1 (n=2) 3-5 giin, %16’s1 (n=1) 10-20 giin siiresince yogun bakimda

izlendi. Yogun bakim yatis siireleri agisindan AVM ve kavernom arasinda istatistiksel

olarak anlamli farklilik saptanmadi ( p>0.05).

Tablo 4.3. Serebral vaskiiler malformasyon tanili hastalarin yogun bakim yatig siireleri ve invaziv

mekanik ventilasyon alma sireleri

AVM Kavernom
Yatis siiresi, giin (%)
1-3 11(45) 3 (50)
3-5 2 (8) 2 (36)
5-10 7 (29)
10-20 4 (16) 1(16)
Invaziv mekanik ventilasyon, giin (%)
1 17 (74) 5(83)
2 2 (8)
3 2 (8)
4 1(16)
5 2 (8)

Yogun bakim yatis1 siiresince invaziv mekanik ventilasyon (IMV) gereksinimi

%96 (n=29) hastada mevcuttu. IMV gereksinimi en az 1 giin, en fazla 5 giin,
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ortalama 1.5 giin olarak saptandi. AVM tanili hastalarin %74’ (n=17) 1 giin, %8’1
(n=2) 2 giin, %8’i (n=2) 3 giin, %8’i (n=2) 5 giin IMV ile izlendi. Kavernom tanil
hastalarin %83’{i (n=5) 1 giin, %16’s1 (n=1) 4 giin IMV ile izlendi. IMV ile izlem
siireleri agisindan AVM ve kavernom arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
saptanmadi (p>0.05)

Hastalarm yogun bakim izlemleri siiresince gelisen komplikasyonlara bakild.
AVM tanil1 1 hastanin basit parsiyel ndbeti gozlendi, levatirasetam tedavisi ile ndbetine
hakim olundu, 1 hastada cerrahi sonras1t BOS birikimi olmas1 sebebi ile lumboperitoneal
sant takildi, 1 ay sonra sant1 ¢ikarild. AVM tanili 2 hastada serebral tuz kayb1 gelisti, 1
hastada 1 giin siireli santral fasial paralizi gelisti, 1 hastada da gecici siireli yutma
disfonksiyonu gelisti. Kavernom tanili 1 hastada 1 giin siireli afazi gelisti.

Kavernom tanil1 15 yasinda bir kiz hastada operasyondan hemen sonra g¢ekilen
kranyal BT de epidural kanama saptandi. Hematom bosaltilmasi i¢in tekrar opere
edildi. Operasyondan 3 ay sonra epidural kanamasi tekrarlamasi iizerine tekrar opere
edildi. Bu hastanin yapilan tetkiklerinde Bernard-Solier sendromu saptandi,
hematoloji boliimiince takibe alindi.

Serebral vaskiiler malformasyon tanili hastalarin izlem siiresi en az 1 ay, en
fazla 68 ay, ortalama 44 ay olarak saptandi. Hastalarin tedavi sonrasi uzun sireli
izleminde gelisen komplikasyonlar degerlendirildi (Tablo 4.4). AVM tanili hastalarin
%20’sinde (n=5) hemiparezi, %4’inde (n=1) hidrosefali gelisti. Kavernom tanili
hastalarm %33’nde (n=2) epilepsi gelisti. AVM ve kavernom tanili hastalar gelisen
komplikasyonlar agisindan karsilastirildiginda kavernomlarda daha sik komplikasyon
gelismesi istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0.05).

AVM tanil hastalardan birinde 6 ay sonra niikks AVM gelismistir.

Tablo 4.4. Serebral vaskiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarda gelisen komplikasyonlar

AVM KAVERNOM
YOK® 18 (%75) 4(66.7)
HEMIPAREZI 5 (% 20.8)
HIDROSEFALI 1 (%4.2)
EPILEPSI 2 (33.3)

a: Pearson Chi-Square p<0.05 - (AVM: arteriovendz malformasyon)

Kanamasi olan ve olmayan AVM tanili hastalar karsilastirildi (Tablo 4.5).

Kanamasi olan hastalarin ortalama yasi 9.9 idi. Kanamasi olan 17 hastanin %64°0 (n=11)
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kiz, %35’i (n=6) erkekti. Kanamasi olmayan 7 hastanin %71’i (n=5) erkekti. Kizlarda
kanama daha sik saptands, fakat istatistiksel olarak anlamli saptanmadi (p>0.05).

SMD derecesi evre 1 olan 4 hastanin %50’sinde (n=2) kanama saptandi. SMD
evre 2 olan 11 hastanin %63’lnde (n=7) kanama, SMD evre 3 olan 6 hastanin
hepsinde kanama, SMD evre 4 olan 3 hastanin %66’sinda (n=2) kanama mevcuttu.
Kanamasi olan hastalarin % 41’ i evre 2, % 35’ i evre 3, % 11’ ievre 1 ve % 11’ i
evre 2 hastalardan olugsmaktaydi.

Yiizeyel vendz drenaji olan 17 hastanin %70’inde (n=12) kanama mevcutken,
derin vendz drenaji olan 7 hastanin %71’inde (n=5) kanama mevcuttu. Kanamasi
olan hastalarin % 70’ i (n=12) ylizeyel ventz drenaja sahipken, % 29’ u (n=5) derin
venoz drenaja sahipti.

AVM boyutu 0-3 c¢cm arasinda olan 14 hastanin %64’0inde (n=9) kanama
mevcuttu. AVM boyutu 3-6 cm olan 10 hastanin %80’inde (n=8) kanama mevcuttu.
Kanama olan hastalarin % 52 si (n=9) 0-3 cm boyutlu, % 47’ si (n=8) 3-6 cm
boyutluydu.

Kanamasi olan ve olmayan AVM tanili hastalarin = 6zellikleri
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi. Bunun nedeni

hasta sayisinin azligina baglandu.

Tablo 4.5. Kanamasi olan ve olmayan arteriovendz malformasyon tanili hastalarin kargilagtirilmasi

Ozellikler Kanama yok Kanama var Toplam
(s:7) (s:17) (s:24)

Ortalama yas 11.2 9.9 10.3
Cinsiyet, (%)

Kiz 2 (28.6) 11(64.7) 13 (54.2)

Erkek 5(71.4) 6 (35.3) 11 (45.8)
Spetzler-Martin Derecesi (%)

1 2 (28.6) 2 (11.8) 4 (16.7)

2 4 (57.1) 7 (41.2) 11(45.8)

3 0 (0) 6 (35.3) 6 (25.3)

4 1(14.3) 2 (11.8) 3(12.5)
Vendz drenaj (%)

Yizeyel 5(71.4) 12 (70.6) 17 (70.8)

Derin 2 (28.6) 5(29.4) 7 (29.2)
AVM boyutu (%)

0-3cm 5(71.4) 9 (52.9) 14 (58.3)

3-6 cm 2 (28.6) 8 (47.1) 10 (41.7)
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5. TARTISMA

Konjenital serebrovaskiiler ~malformasyonlar pediatrik yas grubunda
intrakranyal lezyonlar arasinda 6nemli bir grubu olusturur, morbidite ve mortalite
orant yiiksektir (*2%).

Arteriovendz  malformasyon ¢ocukluk c¢aginda spontan intrakranyal
kanamalarm en sik sebebidir. Goriilme siklig1 diisiiktiir ve tim AVM’ lerin %3-20’si
cocukluk ¢aginda goriiliir. Ancak yiiksek morbidite ve mortalite nedeniyle erken tani
ve uygun tedavinin hizla uygulanmasi énemlidir (***'°1),

Bu c¢aligmada hastanemize basvuran AVM tanili 24 hastanin %91°1 (n=22)
tedavi edildi , %9’u (n=2) tedavisiz izlendi. Tedavisiz izlenen hastalarin ilki,
talamusta SMD evre 4 lezyonu olan 15 yasinda kiz hastaydi. Diger hasta ise 15
yasindaki erkek hasta olup ponsta SMD evre 4 lezyonu mevcuttu. AVM tanili
hastalarda, calisma siirecinde mortalite gézlenmezken, hastalarin %24’tinde (n=6)
cesitli komplikasyonlar gelisti.

Di Rocco ve ark. (*'?) tarafindan 1980-1997 yillar1 arasmda Roma Katolik
Universitesi’ nde 18 yillik zaman icinde pediatrik AVM tanisi olan 37 hasta
incelenmistir. Calismada, hastalarin 21’1 erkek ve 16’s1 kiz (oran 1.3) olup, tani
yaslar1 1 ay ile 15 yas(ort.8,1 yas) arasinda degismekteydi. Bu caligmada yas
dagiliminda yasamin ilk yili (% 13.5) ve 8-9 yas arasi olmak iizere iki tepe noktasi
saptanmistir.

Bizim caligmamizda ise; 24 AVM tanili hastanin %54’ (n=13) kiz, %45°1
(n=11) erkek (oran 1.1) olup, ortalama yas 10.3 yildwr. Yas dagilimi agisindan ise
agirhik 8-15 yas arasindaydi.

Di Rocco ve ark. (**?

) tarafindan AVM tanili hastalarda yapilan ¢caligmada %72
hastada intrakranyal hipertansiyon, %51hastada fokal ndrolojik defisit, %16 hastada
ndbet ilk klinik bulgu olarak saptanmustir. intraserebral kanama tamda %70 hastada
saptanmistir. AVM lezyonu %75 hastada supratentoryal, %25 hastada infratentoryal
yerlesimlidir. SMD evre 2 ve evre 3 AVM en sik saptanan AVM lezyonlardir. AVM’
ye eslik eden nidus iligkili anevrizma %18 hastada saptanmistir. Cerrahi tedavi
yontemi olarak %63 hastada uygulanmistir. Embolizasyon ve sonrasi cerrahi %14

hastada, radyocerrahi derin yerlesimli beyin sap1 lezyonu olan %11 hastada

kullanilmistir.
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Bizim ¢alismamizda en sik basvuru sebebi bas agrist (% 58), ikinci siklikla
konviilziyon (% 16), iicilincii siklikla fokal norolojik defisit (% 16) olarak saptandi.
Kanama ile birliktelik % 70 hastada mevcuttu. Lezyonlari % 91° i supratentoryaldi.
Calismamizda da benzer sekilde hastalarin ¢ogunda SMD evre 2 (%45) ve evre 3
(%25 ) lezyonu mevcuttu.

Hung-Chi Lin ve ark. (***) tarafindan yapilan ¢alismada 8 AVM tanili cocuk
hastada en sik klinik semptom bas agris1 olarak saptanmustir (% 62). Bas agrisi,
kusma ve hipertansiyon gibi sik gdriilen semptomlarin en olas1 sebebi olarak kafa ici
basing artis1 diistintilmiistiir.

114

) 1991-2010 yillar1 arasinda Kolombiya Universitesi’nde
yaptiklar1 ¢alismada 77 AVM tanili pediatrik hastanin %28’inde AVM iligkili

Anderson ve ark. (

anevrizma saptanmistir. Anevrizmasi olan hastalar ile olmayan hastalar arasinda
kanama riski ac¢isindan farklilik saptanmamistir. Bizim ¢alismamizda 24 AVM tanili
hastanin sadece bir tanesinde anevrizma eslik etmekteydi. Bu hastada intrakranyal
kanama da mevcuttu.

Stefan ve arkadaslarmm (**°) ¢alismasmmda AVM’lerin kanamasinda riski
arttiran faktorler: Arteryel anevrizmanin varligi, derin besleyici arterlerin olmasi,
drenajin tek vene olmasi, biiyiik nidus varligi (>3 cm) ve derin beyin yerlesimi olarak
saptanmistir. Multiple regresyon analizinde ise sadece nidus boyutu ve derin beyin
lokalizasyonu kanama riskini anlamli olarak arttiran faktorler olarak belirlenmistir.

Hernesniemi ve ark. (*) AVM tamli hastalarda daha Snceden kanama
gecirilmesi, lezyonun biiyiik olmasi, tentoryum alt1 yerlesim ve derin lokalizasyonlu
olmasinin ileride kanama olmasi agisindan yuksek risk olusturdugu saptamiglardir.

Mine ve ark. (**®

) tarafindan yapilan ¢alismada biiylik boyutlu lezyonlarda ilk 5
sene iginde senelik kanama oran1 % 6.4 iken kiglk ve orta boyutlu lezyonlarda oran
% 2.3’ tur. Kanama oranit 20 sene sonrasinda buyik lezyonlarda % 3.9, kiguk
lezyonlarda % 1.6’ ya diismektedir. Calismamizda kanamasi olan olgularin % 52 si
0-3cm boyutlu, % 47’ si 3-6 cm boyutludur. AVM nidus boyutu ile kanama arasi
iligki saptanmamustir.

Fullt ve Kelly (**") tani esnasinda kanamasi olan hastalarda tekrar kanamanin
daha yuksek oranda goriildiigiinii saptamistir. TUm hastalarda senelik kanama riski %
4.12 saptanmistir. Baslangicta kanamasi olan hastalarda bu risk % 4.49° a

cikmaktadir.
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1983 yilinda Graf ve ark. (**®) tarafindan Iova’da 191 beyin AVM’ li hastada
yapilan geriye déniik calismada da benzer bir oran bulunmustur. Ozellikle, ilk 1
yildan sonra kanama riski azalarak bazal degerlere inmektedir.

Fakat bu sonuglardan farkli olarak Ondra ve ark. (**°) tarafindan 1990 yilinda
Finlandiya’ da beyin AVM’ li hastalari kayitlar1 incelenmistir. Toplam160 hastanin
yaklasik 23.7 senelik takibinde dnceden kanamasi olan ve olmayan hastalar arasinda
klinik gidis acisindan farklilik saptanmamistir (6liim orani, kanama tekrari,
morbidite). Senelik riiptiir oran1 % 4 olarak saptanmustir.

Calismamizda baslangigta kanamasi olan olgulardan bir tanesinde (% 4) 6 ay
sonrasinda tekrar kanama gergeklesmistir.

Blauwblomme ve ark. (**°) tarafindan 1997-2012 yillar1 arasinda 106 beyin
vaskiiler malformasyon tanili cocuk hastada yapilan ¢calismada tedavi sonras1 kanama
acisindan risk faktorleri degerlendirilmistir. SMD derecesinin >3 olmasi, iligkili
anevrizma varligi, derin vendz drenaj tekrar kanama agisindan risk faktorli olarak
saptanmistir.

Staph ve ark. (**

) derin vendz sistem, derin lokalizasyon (bazal gangliyon,
internal kapsul, talamus, korpus kallosum) veya tentoryum alt1 yerlesim (beyin sapi,
serebellum) ile AVM kanama riskinin arttigini saptamiglardir. Bu galigmada derin ve
tentoryum alt1 yerlesimde kanama riskinin arttig1 (% 0.9-% 3.1), derin ve tentoryum
alt1 yerlesim ile derin vendz drenaj birlikteliginde riskin ¢ok arttig1 (senelik risk %
8), baslangicta kanama olmasi ile senelik kanama riskinin % 14.8 oldugu
gosterilmistir.

Calismamizda baglangigta kanamasi olan AVM tanili hastalarm %71°1 (n=12)
yuzeyel vendz drenaja sahip iken, %29’u (n=5) derin vendz drenaja sahipti. Bu
nedenle caliysmamizda Staph ve arkadaslarinin ¢alismasindan farkli olarak yiizeyel
vendz drenaja sahip hastalarda kanama daha sik saptandi, fakat istatistiksel olarak
anlamli saptanmadi1 (p>0.05).

Hetts ve ark. (***) tarafindan yapilan prospektif c¢alismada cocuklarda
erigkinlere oranla daha sik kanama gozlendigi (¢ocuk % 59-eriskin % 41), biyuk
niduslu AVM’ lerin, derin vendz drenajin ¢ocuklarda sik oldugu saptanmustir.
Cocuklarda kanamanin erigkinden daha sik gozlenmesine ragmen, vendz ektazi ve

besleyici arter anevrizmasimnin ilerleyen yaslarda da olustugu gosterilmistir.
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Konjenital serebrovaskiiler malformasyon tedavisinde vaskuler lezyonun tam
tikanmas1 veya cikarilmasi gereklidir. Boylece kanama tekrar1 onlenebilmekte ve
norolojik fonksiyon duzelebilmektedir. Tedavi segenekleri; gozlem, cerrahi tedavi,
radyocerrahi, embolizasyon ve son ii¢ teknigin kombinasyonunu igerir (*>*°).

Stanford Tip Fakiiltesinde, 1985-2009 yillar1 arasinda 120 AVM tanili hasta
tedavi edilmistir(*?®). Hastalarin %40’mna (n=49) embolizasyon, %23’iline (n=27)
cerrahi+ embolizasyon, %20’sine (n=24) radyocerrahi+embolizasyon tedavisi
yapilmistir. Sadece embolizasyon tedavisi yapilan hastalarda basar1 oram1 % 4 iken
ilk tedavi olarak cerrahi yapilanlarda basar1 oran1 %67, ilk tedavi olarak radyocerrahi
yapilanda basar1 orant %20 saptanmistir. Bu c¢alismada cerrahi ile tedavi edilen
lezyonlar, agiwlikli olarak diisiik dereceli AVM lezyonlariyken, stereotaktik
radyocerrahi uygulanan hastalarin %481 diisiikk dereceli, %52’si yiiksek dereceli
lezyonlardi. Embolizasyon tedavisinden sonra rezidiiel AVM’ si olan 47 ¢ocugun
%63’line (n=30) cerrahi yontem, %36’smma (n=17) radyocerrahi uygulanmistir.
Bagar1 oran1 cerrahi yontemde %63, radyocerrahide %24 saptanmistir. Toplam 3
hastada 6. aydan sonra tekrar AVM go6zlenmis, 1 hastada da 4. seneden sonra niiks
AVM gelistigi belirtilmistir.

Bizim c¢alismamizda da AVM tanili 24 hasta degerlendirildi. Bu hastalarin
%58’ine (n=14) cerrahi tedavi, %12’sine (n=3) endovaskiiler tedavi, %4’line (n=1)
radyocerrahi,%16’sma (n= 4) kombine tedavi (endovaskiiler+cerrahi) uygulandi.
Hastalarin %8’ine (n=2) herhangi bir tedavi verilmedi. izlemde hastalarm %20’sinde
(n=5) hemiparezi, %4’inde (n=1) hidrosefali gozlendi.

AVM basari ile tedavi edildikten sonra ayni lezyonun tekrar gelismesine bagh

120

niiks olusabilmektedir. Blauwblomme ve ark. (**) tarafindan yapilan ¢alismada bir

hastada cerrahi tedaviden 9 yil sonra niiks izlenmistir. Yapilan ¢aligmalarda niks

oranlar1 % 1.9-12.8 arasinda degismektedir (20120123

). Bizim serimizde de 6 aylik
izlem sonunda 1 hastada (%4) niiks saptandi.

Cerrahiden kisa bir siire sonra anjiografi yapilmasi, kalmti AVM’ lerin
saptanmasini gii¢lestirebilmektedir. Cogu vakada operasyon esnasinda gelisen kiigiik
sant alanlarmin 6demi, hematom ile kompresyonu ve besleyici arterlerin vazospazmi
sonucunda anjiografi ile lezyon net degerlendirilememektedir. Bu nedenle
cocuklarda operasyondan sonra 3- 6. ayda anjiografi onerilmektedir. Ayrica kiir

gosterildikten 5 sene sonra da anjiografinin tekrar edilmesi dnerilmektedir (***).
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Beyin vaskiiler malformasyonlarmin tekrarlamasi agisindan yas énemli bir risk
faktoriidiir. 20 yas altinda 10 yillik siirecte tekrarlama orani % 63 bulunmustur (%),
Bu nedenle pediatrik AVM tanili hastalarda uzun siireli goriintiileme yontemi ile
takip onerilmektedir. Bizim ¢aliygmamizda AVM tanili hastalara tedaviden 3 ay sonra
DSA yapildi.

Mohr ve ark. (***) 2007-2013 yillar1 arasinda 9 iilkeden 18 yas iisti AVM
tanili riiptiire olmamis toplam 223 hastay1 kapsayan ¢aligmalarinda 33 aylik siirecte
tek bagina tibbi tedavinin cerrahi ve tibbi tedavinin birlikte kullanilmasina gore 6lim
ve felg gelisimini engellemede daha etkin oldugunu gostermislerdir. Bu ¢alisma
halen devam etmektedir ve 5 yil daha gozlem yapilmasi planlanmaktadir.

Kavernéz malformasyonlar serebrovaskiiler malformasyonlarin % 5-15" ini

64,65

Olusturur (°*°). Kavernoz malformasyonlarin yaklasik %4’ {i pediatrik yas grubunda

olusur (%).

Bilginer ve ark. (**) 1996-2012 yillar1 aras1 Hacettepe Universitesi’ nde
kavernomlu 36 cocuk hastayr incelemiglerdir. Bu calismada hastalarin ortalama
yaslar1 8.7 yil olup 4 yas alt1 ve 12 yas iistlii bimodal yas dagilim1 mevcuttur. Nobet
en sik (% 38.9) klinik semptomdur. Hastalarin %86’sma (n=31) cerrahi tedavi
uygulanmistir. Kiigiik ¢ocuklarin (< 6 yas) daha biiyiik kavernoma sahip oldugu,
daha sik kanadigi gosterilmistir. Semptomatik ve ulasilabilir kavernomlarda cerrahi
tedavi uygulanmasi gerektigi belirtilmistir.

Bizim g¢aligmamizda kavernomlu cocuklarin ortalama yasi 8.8 yildir. Nobet
calismamizda da en sik klinik semptomdur (%66). Nobet, kavernomlu ¢ocuklarda %
16-70 siklikla bildirilmektedir(****?). Calismamizdaki 6 hastanin tamamma cerrahi
tedavi uygulanmigtir.

Pediatrik yas grubunda serebral kavernomlar 3 yas alt1 ve 11 yas listii daha
siktir (%), Yapilan ¢alismalarda kavernomlar her iki cinsiyette de esit goriilmektedir
(®1%%). Bizim ¢ahsmamizda da 6 kavernom hastasmm %50’si (n=3) kiz, %50’si
(n=3) erkektir.

Amato ve ark. (**

) tarafindan 1993-2011 yillar1 arasinda Brezilya’da yapilan
caligmada kavernom tanili 30 g¢ocuk hasta degerlendirilmistir. En sik gOzlenen
semptomlar ndbet (% 53), bas agris1 (% 50) ve fokal norolojik defisittir (% 36).
Cerrahi tedavi %86 (n=26) hastaya uygulanmigtir. Semptomatik tekli kavernoz
lezyonlarda cerrahi tedavi 6nerilmektedir.
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Supratentoryal lezyonlarin yerlesim yeri en siklikla frontal, temporal, oksipital
ve paryetal lobda olmaktadir. Bazal gangliyon, hipotalamus ve ventrikiiler sistem

gibi derin yerlesim alanlarmdaysa nadir gozlenmektedir(®***°

). Calismamizda 6
hastanin 3’iinde lezyon paryetel lobdadir. Digerleri birer hastayla frontal lob,
temporal lob ve oksipital lobdadir. Lezyonlarin hepsi supratentoryal yerlesimlidir.

Kaverndz malformasyonlarda olusan semptomlar lezyon yeri ile iligkilidir.
Lezyonlar1 yiizeyel serebral hemisferde olan hastalarda nobet daha sik
g0zlenmektedir. Beyin sap1 gibi derin yerlesimlilerde fokal norolojik defisit daha sik
olmaktadir (*34).

Consales ve ark. (**) tarafindan 1988-2005 yillar1 arasinda 32 serebral
kavernomlu hasta (17 erkek, 15 kiz) prospektif olarak incelenmistir. Lezyon
yerlesimi 24 hastada supratentoryal (% 75), 8 hastada infratentoryaldir (% 25).
Hastalarin %87’sine (n=28) cerrahi uygulanmigtir. Cerrahi uygulanan bu hastalarin
ortalama 4 yillik takip siiresince %78’inde iyi klinik gidis saptanmis, fokal norolojik
defisit g0zlenmemistir. Genetik ¢alisma 8 ailede yapilmig; CCM1 (KRIT1) geninde
aileden gegen 3 mutasyon tespit edilmistir. Bu ii¢ ailede multiple beyin lezyonu
gozlenmistir. Bir hastada anneden, diger ikisinde babadan mutasyon gegisi
gosterilmistir.

Calismamizda kavernom tanili 6 olgu incelenmistir. Lezyonlarin tamami
supratentoryaldir. Tiim hastalara cerrahi tedavi uygulanmigtir. Tedavi sonrasi 2
hastada (% 33) epilepsi gelismistir. Klinik tam iyilesme %67’sinde mevcuttur.
Olgularda genetik analiz yapilmamustur.

Genetik anomaliler %30’ a yakin hastada saptanmaktadir. Aile Oykiisii

olanlarda gegis % 100’ e ulasmaktadir (0.

Serebral kavernomda epilepsi eriskinde en sik gozlenen klinik 6zelliktir (**%).
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Edwards ve ark. (*) tarafindan yapilan ¢alismada % 25 oraninda yeni baslangigh

epilepsi saptanmistir. Calismamizda da serebral kavernomlu 6 hastanin %66’sinda
(n=4) konviilziyon baglangi¢ bulgusudur. Kavernom tanili hastalarin %33’linde

(n=2) epilepsi gelismistir. Hugelshofer ve ark. (***)

serebral kavernom tanili ¢ocuk

hastalarda cerrahi sonrasi % 77.3 oraninda nobetlerde diizelme saptamiglardir.
Kavernomlarin epileptojenik etkisi demir depolanmasi ve kan yikim {iriinlerine

baglanmistir. Hemosiderin kapsiilii yerinde birakilarak norolojik defisit gelisimi

70,136,137

engellendigini gosteren ¢aligmalar mevcuttur ( ). Ayrica ¢ocuklarda erigkinden
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daha ylksek oranda (gocuk:%36-78, erigskin:%8-37) kanama gozlenmektedir
(69,73,138)

Pediatrik yas grubunda radyasyonun tetikledigi kavernomlar da gosterilmistir.

Nimjee ve ark. (%)

radyasyon iligkili 76 kavernéz malformasyon olgusu
bildirmiglerdir. Ortalama radyasyon sonrasi latent periyot 8.9 yil olarak saptanmustir.
Bizim g¢aligmamizda kavernom tanili hastalarin hi¢birinin uzun siireli radyasyona
maruziyeti yoktur.

Serabral kavernomlarda radyocerrahi alternatif tedavi olarak énerilebilmektedir
(**%).  Fakat uygulanacak radyasyon dozu, radyasyon iligkili hasar nedeni ile
cocukluk ¢aginda hala tartismahdir (**°). Kaverndz malformasyonlarda
radyocerrahinin etkinligi ile ilgili veriler yetersizdir (°%).Bizim ¢alismamizda
kavernomlu hastalarin hepsine cerrahi tedavi uygulanmigtir. Radyocerrahi

uygulanmamustir.

Konjenital serebrovaskiiler malformasyonlar pediatrik yas grubunda
intrakranyal lezyonlar arasinda 6nemli bir yer tutar. Morbidite ve mortalite orani
yuksektir. Kanama oranlar1 erigkinden yiiksektir. Erken tani konulmasi ve tedavi
edilmesi onemlidir. Erken agresif tedavi ile iyi sonuglar alinabilmektedir. Konjenital
serebrovaskiiler malformasyonlu hastalarm kanama ya da niiks gelisimi agisindan

yakin takip edilmesi 6nemlidir. (V24110111
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6. SONUCLAR

Calismamizda Ege Universitesi Tip Fakiiltesi (EUTF) Pediatrik Yogun Bakim
Unitesi’nde ve Beyin Cerrahisi’nde 2009-Nisan 2015 tarihleri arasinda izlenen
serebral vaskiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalar1 demografik, morfolojik ve
klinik ozellikleri geriye donuk olarak degerlendirildi. Calismaya 1-18 yas arasi 30
cocuk dahil edildi. Caligmamizda asagidaki sonuglar elde edildi:

e Calismaya alinan hastalardan % 80’1 (n=24) arteriovendz malformasyon, %
20’si ( n=6) kaverntz malformasyondu.

e Cinsiyet dagilimi olarak % 53’0 (n=16) kiz, %47’si (n=14) erkek hastadan
olusmaktaydi.

¢ AVM tanili hastalarin tan1 aninda % 70’inde (n=17) intrakranyal kanama
eslik etmekteydi. Kavernomlarda tani aninda kanama saptanmadi. AVM’ ler
kavernomlarla kanama agisindan karsilastirildiginda AVM’ lere kanamanin eglik
etmesi istatistiksel olarak anlamli saptandi (p<0.05).

¢ AVM tanili hastalarin %58’ine (n=14) cerrahi tedavi, %12’sine (n=3)
endovaskiler  tedavi, %4’Une  (n=1) radyocerrahi, %]16’sina  (n=4)
endovaskiiler+cerrahi tedavi yapildi, %8’i (n=2) tedavisiz izlendi. Kavernom tanili
hastalarin hepsine cerrahi tedavi uygulandi.

e Serebral vaskiiler malformasyon tanili hastalarin yogun bakim yatis siireleri
en az 1 giin, en fazla 20 giin, ortalama 4.9 giin olarak saptandu.

eYogun bakim yatis1 siiresince invaziv mekanik ventilasyon (IMV)
gereksinimi %96 (n=29) hastada mevcuttu. IMV gereksinimi en az 1 giin, en fazla 5
giin, ortalama 1.5 giin olarak saptandi.

¢ AVM tanili hastalarin  %20’sinde (n=5) hemiparezi, %4’linde (n=1)
hidrosefali gelisti. Kavernom tanili hastalarin izleminde %33’Unde (n=2) epilepsi
gelisti. AVM ve kavernom tanili hastalar ge¢ donemde gelisen komplikasyonlar
acisindan karsilastirildiginda kavernomlarda daha sik komplikasyon gelismesi
istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0.05).

e intrakranyal kanamasi olan ve olmayan AVM tamli hastalar karsilastirildu.
Kanamasi olan 17 hastanin %64’ (n=11) kiz, %35°1 (n=6) erkekti. Kizlarda kanama

daha sik saptandi, fakat istatistiksel olarak anlamli saptanmadi (p>0.05).
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e Intrakranyal kanamas1 olan AVM tanili hastalarin % 41° i SMD evre 2, % 35’
I SMD evre 3, % 11’ i SMD evre 1 ve % 11’ i SMD evre 2 hastalardan olugsmaktaydi.
SMD evresi ile intrakranyal kanama arasi istatiStiksel olarak anlamli iliski
saptanmadi (p>0.05).

o intrakranyal kanamasi olan AVM tamili hastalarin % 70’ i (n=12) yiizeyel
venoz drenaja sahipken, % 29’ u (n=5) derin ventz drenaja sahipti. Ven0z drenaj
sekli ile intrakranyal kanama arasi istatistiksel olarak anlamli iligki saptanmadi
(p>0.05).

e Intrakranyal kanamas: olan AVM tanili hastalarin % 52’ si (n=9) 0-3 c¢cm
boyutlu, % 47’ si (n=8) 3-6 cm boyutluydu. AVM boyutu ile intrakranyal kanama
arasi istatistiksel olarak anlamli iligki saptanmadi (p>0.05).

eKanamasi olan ve olmayan AVM tamili hastalarm  &zellikleri
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi. Bunun nedeni

mevcut hasta sayisinin az olmasina baglandi.
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OZET

SEREBRAL VASKULER MALFORMASYON TANILI COCUK
HASTALARIN DEMOGRAFIK, MORFOLOJIK VE KLIiNiK
OZELLIKLERININ RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI

Amag: Calismamizda Ege Universitesi T1p Fakiiltesi (EUTF) Pediatrik Yogun
Bakim Unitesi ve Beyin Cerrahisi’nde 2009-Nisan 2015 tarihleri arasinda izlenen
serebral vaskiiler malformasyon tanili ¢ocuk hastalarin demografik, morfolojik ve
klinik 6zelliklerinin geriye donlk olarak degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Cahsmamiz 2009-Nisan 2015 tarihleri arasinda EUTF
pediatrik yogun bakim {iinitesinde ve beyin cerrahisinde izlenen serebrovaskiiler
malformasyon tanili ¢ocuk hastalar arasinda geriye donik olarak gergeklestirildi.
Hastalarin dosyalar1 tarandiktan sonra hastaya ait demografik, morfolojik ve klinik
veriler kaydedildi. Serebral vaskiiler malformasyon tipi, hastalarin basvuru sekli,
lezyonun yerlesim yeri, lezyon boyutu, vendz ve arteryel drenaji, Spetzler Martin
derecelendirilmesi, uygulanan tedavi sekilleri, komplikasyonlar kaydedildi. Aileler
ile hastalarin mevcut durumlarina iligkin telefon goriismesi yapilarak tedavi basarist,
tedavi sonras1 komplikasyonlar belirlendi.

Bulgular: Cinsiyet dagilimi1 olarak % 53 kiz, % 47 erkek hastadan
olugmaktaydi. AVM’ li hastalarin ortalama yas1 10.3 yil iken, kavernomlu hastalarin
ortama yasi 8.8 yildi. Hastalarin yogun bakim yatis siireleri ortalama 4.9 giindii.
Invaziv mekanik ventilasyon gereksinimi ortalama 1.5 giin olarak saptandi. AVM
tanili hastalarin bagvuru sekli: % 58 bas agrisi, % 16 konvilziyon, % 16 norolojik
defisit, % 8 kanamaydi. Kavernom tanili hastalarda % 66 konvulziyon, % 33 bas
agristydi. AVM tanili hastalarin lezyonlar1 % 83’ iinde hemisferik yerlesimli, % 4’
unde talamusta, % 4’ Unde serebellar bdlgede, % 4 pineal bolgede, % 4 ponsta
yerlesimliydi. Kavernomlu hastalarm hepsinde lezyon hemisferik yerlesimliydi.
AVM tanili hastalarm % 70’inde (n=17) kanama eslik etmekteydi. AVM’ lerde
kanama orani yiiksek olup, AVM’ lere kanamanin eslik etmesi istatistiksel olarak
anlamli saptandi (p<0.05). AVM tanili hastalarin %58’ine (n=14) cerrahi tedavi,
%12’sine (n=3) endovaskuler tedavi, %4’Une (n=1) radyocerrahi, %16’sina (n=4)

endovaskiiler+cerrahi tedavi uygulandi. Kavernom tanili hastalarin hepsine cerrahi

33



tedavi uygulandi. Kavernomlarda komplikasyon orani daha fazlaydi, bu da
istatistiksel olarak anlamli bulundu.(p<0.05).

Sonug: Konjenital serebrovaskiiler malformasyonlar pediatrik yas grubunda
intrakranyal lezyonlar arasinda 6nemli bir grubu olusturur. AVM’de kanama orani
kavernoma gore daha yiksektir. Kavernomda komplikasyon oram1 AVM’ye gore
daha yuksektir. Serebrovaskiiler malformasyonlar1 erken tanimak ve tedavi etmek

Onemlidir.

Anahtar Sozcukler: Serebrovaskiler malformasyon, arteriovenéz malformasyon,

kavernom, kanama, pediatri
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ABSTRACT

A RETROSPECTIVE EVALUATION OF DEMOGRAPHIC,
MORPHOLOGICAL AND CLINICAL CHARACTERISTICS OF
PEDIATRIC PATIENTS WITH CEREBROVASCULAR MALFORMATION

Objective: In this study, it was aimed to evaluate the demographic,
morphological and clinical characteristics of pediatric patients with cerebrovascular
malformation at the Pediatric Intensive Care Unit and Neurosurgery in Ege
University Faculty of Medicine (EUTF) between the years 2009-April 2015
retrospectively.

Materials and Methods: The study was held retrospectively among the
pediatric patients with cerebrovascular malformation monitored at the EUTF
pediatric intensive care unit and Neurosurgery between the years 2009-April 2015.
After scanning the files of patients, the demographic, morphologic and clinical data
of patients were recorded. Type of cerebrovascular malformation, type of
presentation, lesion location, lesion size, venous and arterial drainage, Spetzler-
Martin grading scale, treatment choices, complications were recorded. Treatment
success, treatment complication, the current status of patients were recorded by a
telephone interview.

Results: The patients who were included in this study were 53 % girls and 47
% boys. The mean age at diagnosis was 10.3 for AVM, 8.8 for cavernoma. The
average hospitalization in intensive care was 4.9 days. The mean duration of invasive
mechanical ventilation was 1.5 days. Type of presentations were 58 % headache, 16
% seizure, 16 % focal neurological defisit, 8 % hemorrhage for AVM; 66 % seizure,
33 % headache for cavernom. AVM locations were 83 % hemispheric, 4 % thalamic,
4 % cerebellar, 4 % pineal, 4 % pons. Cavernoma locations were hemispheric for all.
Hemorrhage was accompanied 17 (70 %) patients with AVM. The hemorrhage rate
for AVM was higher and it was found statistical significant (p<0.05). Surgery was
performed 14 patients (%58), endovascular embolization was performed 3
patients(%12) , radiosurgery was performed 1 patient (%4) and combined treatment
was performed 4 patients (%16). Surgery was performed for all cavernomas. The
complication rate was higher for cavernomas and it was found statistical significant
(p<0.05).
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Conclusion: Congenital cerebrovascular malformations are important group of
intracranial lesions in the pediatric age group. The hemorrhage rate for AVM was
higher than cavernoma. The complication rate for cavernoma was higher than AV M.

Cerebrovascular malformations’s early diagnosis and treatment are important.

Key words: Cerebrovascular malformation, arteriovenous malformation,

cavernoma, hemorrhage, pediatrics
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