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Pediatrik Konjenital Vaskuler
Malformasyonlarda Endovaskiiler

Tedavi

Celal Cinar @, ismail Oran

OGRENME HEDEFLERI

m Konjenital vaskuler malformasyonlarin siniflan-
dinlmasi

m Pediatrik vaskuler malformasyonlarin endovas-
kuler tedavisindeki yaklasimlar

m Vaskiler malformasyonlarin endovaskuler teda-
visindeki kullanilan malzemeler

m Endovaskuler tedavi basarisini saglamada uygu-
lanacak tedavi basamaklari

Cinar C, Oran |. Pediatrik Konjenital Vaskiler Malformasyonlarda Endovaskiiler Tedavi. Trd Sem 2018; 6: 86-97.

GALEN VEN MALFORMASYONU

Galen veni anevrizmal malformasyonu
(GVAM), tiim intrakranial vaskiiler malfor-
masyonlarin yaklasik %1’ini ve ¢ocuklarda-
ki vaskiiler malformasyonlarin ise %30’unu
olusturan, yiiksek debili arteriovendz fistiile
yol acan bir anevrizmal malformasyondur.
Yenidogan doneminde siklikla ciddi kalp ye-
tersizligi ile bulgu verir. Galen veni kiigiik,
ince duvarli, derin vendz internal serebral kan
damaridir. Internal serebral venler anatomik
olarak, interventrikiiler foramendeki koroid
ven ve talamostriat venlerin birlesmesi ile
olusturulur. GVAM, primitif koroidal damar-
lar ve median prosensefalik ven (Markowski)
arasindaki baglantilar ile 6. ve 11. gebelik
haftalarinda olugmaktadir [1]. Lasjaunias ve
ark. [2] tarafindan GVAM iki grupta siniflan-
dirtlmastir:

1) Koroidal tip (tip I): Genellikle yasamin
erken doneminde mevcut olup, en sik goriilen
ve en karmagik tiptir. Coklu besleyici arterler
median prosensefalik vene genellikle anterior
duvardan girerler. Tiim koroidal arterler ve ara
baglantilari, anterior serebral arter, perikallo-
sal, talamoperforan ve kuadrigemial arterlerin
katkilar1 vardir.

2) Mural tip (tip II): Median prosensefalik
venin (Markowski veni) genellikle inferolate-
ral kenarindan damar duvar igine tekli veya
coklu direkt arteriovendz fistiilii (AVF) vardir.
Genellikle kollikular ve posterior koroidal ar-
terler sant1 destekler (Resim 1A). Gelisen AVF
anormal akima yol agarak embriyonik venin
gerilemesini onler (Resim 1B) ve sonrasinda
GVAM gelisir [3, 4].

Ayrica koroidal ve mural tiplerin birlikte bu-
lundugu mikst tipler de goriilmektedir.
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Prenatal tani, genellikle ii¢lincii trimesterde
renkli Doppler ultrasonografide, iiglincii ventri-
kiil arka kisminda orta hatta lokalize anevrizma
ve hipoekojenik yapilar icinde, vendz ve arte-
riyel tiirblilan akimin gdsterilmesi ile konulur
[5]. Araknoid, prosensefalik veya koroid plek-
sus kisti, pineal tiimor, koroid papillomu ve int-
raserebral hematomun diglanmasi ve GVAM
dogrulanmasi i¢in fetal MR goriintiileme ya-
pilmalidir [6]. Anevrizmanin yol agtig1 sereb-
ral sant, sag ventrikiile doniisii artirarak, asiri
voliim yiikii ile konjestif kalp yetersizligine yol
acar. Kardiyomegali, trikiispit yetersizligi, po-

lihidramniyoz, perikardiyal-plevral effiizyon,
o0dem ve asit varlig, yiiksek debili tedaviye di-
rengli anomaliyi gosterir ve kotii prognoz tasir
[7]. Endovaskiiler tedaviden yarar gorebilecek
yenidoganlari belirlemede Bicétre skoru kulla-
nilmaktadir (Tablo 1) [8].

GVAM, gorilme siklhigr yaklasik 1/25000
dogum olarak bildirilmektedir [9]. GVAM er-
kek c¢ocuklarda daha sik olarak bildirilmektedir
[10]. Erkek cinsiyet hakimiyetinin nedeni bilin-
memektedir. GVAM, yenidoganda ciddi kalp
yetersizligine yol agarak yagami tehdit edebilir.
Koroidal ve miks tip malformasyon, yasamin

Resim 1. A-D. (A) 8 aylik erkek olguda 3D TOF MRA MIP géruntide mural tip Galen ven malformas-
yonu. (B) T1 sagital MR gorintude embryonik falsin sinUs izlenmekte. (C) Embolizasyon 6ncesindeki
serebral anjiografisi. (D) Galen ven malformasyonun glue ile total embolizasyonu.
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Tablo 1: Bicétre skorlama sistemi

Kalp Serebral Solunum Karaciger Bobrek
Puan fonksiyonu fonksiyon fonksiyon fonksiyon fonksiyon
5 Normal Normal Normal Puan yok Puan yok
4 Asir yuk, tibbi Subklinik, Takipne, Puan yok Puan yok
tedavi yok izole EEG beslenebilir
anormalligi
3 Yetersiz- tibbi Nonkonvulziv Takipne, Hepatomegali Normal
tedavi ile stabil aralikli nérolojik  beslenemez yok, KCFT
bulgular normal
2 Yetersiz- tibbi izole Yardimh Hepatomegali Gecici
tedavi ile stabil konvulsiyon ventilasyon; KCFT normal anuri
degil normal satirasyon
FiO, %<25
1 Ventilator Nobet Yardimli Orta veya Stabil degil
gereksinimi ventilasyon; gecici karaciger Tedavi ile
normal satlirasyon yetersizligi ditrez
FiO, %>25
0 Tibbi tedaviye Kalici nérolojik Yardimli ventilasyon,  Koagulopati; Anuri

direnc

bulgular

desatlirasyon

enzim yUksekligi

Lasjaunias, P Surgery and Neuroangiography, Second edition, Springer 2004. (13)
Maksimum skor: 5 (kardiyak)+5 (serebral)+5 (solunum)+3 (Karaciger)+3 (Bobrek)=21.
Skor >12=embolizasyon geciktirilebilir; skor 8-12=acil embolizasyon; skor<8=embolizasyon yok.

erken doneminde hafif-agir kalp yetersizligi,
serebral atrofi, konviilziyon veya hepatomega-
liye yol agabilir. Siit ¢ocuklarinda makrokrani
ve hidrosefali, asemptomatik kardiyomegali
veya orta derecede kalp yetersizligi, daha biiylik
cocuklarda ise hafif kalp yetersizligi, asempto-
matik kardiyomegali, bas agris1 veya kafa ici
kanama bulgular goriili. GVAM olan yenido-
ganlarda farkli derecelerde goriilen kalp yeter-
sizliginin klinik bulgular1 anevrizmanin ciddi-
yetine bagldir [11]. Ozellikle koroidal ve miks
tip GVAM olan yenidoganlarda agir kalp yeter-
sizligi, tedaviye direngli hipotansiyon gelisme-
si, yasamsal organlarin iskemisine neden olarak
coklu organ yetersizligine ilerleyebilmektedir.
Kalp yetersizligi olan GVAM vakalarinda, en-
dovaskiiler tedaviden en iyi yarar gorebilecek
yenidoganlar1 belirlemek i¢in Bicétre skoru sis-
temi gelistirilmistir. Bicétre skoru degerlendir-
mesi, yiiksek debili kalp yetersizligi doneminde,
coklu organ yetersizliginin eslik edip etmemesi-
ne gore yapilmis olup, tedavi karari i¢in yararl,
fakat erken donemde giivenilmezdir [12].

GVAM, sinus venozus tip atrial septal defekt
ve aort koarktasyonu gibi cesitli yapisal kalp
hastaliklar ile iligkili olarak bildirilmektedir
[13]. Mc Elhinney ve ark. [14], kismi pulmo-
ner vendz doniis anomalisi, ventrikiiler septal
defekt ve atrioventrikiiler kanal defekti gibi
anomalilerin de sik oldugunu bildirmistir.

GVAM tedavisinde en biiylik sorun, hasta-
ligin yonetimidir. GVAM spesifik tedavisinde
giincel yontem, endovaskiiler tedavidir. Bu te-
davide amag, yiiksek debili vaskiiler malfor-
masyonun debisinin azaltilmasi i¢in selektif
olarak besleyici arterlerin kataterize edilmesi,
ardindan fistiil bolgesinin sivi (NBCA, Onyx)
veya coil’ler ile kapatilmasidir (Resim 1C, D)
[15, 16]. Birgok kez yapilan embolizasyon is-
lemi ile malformasyonda elde edilen debi diis-
mesi, sistemik kardiyovaskiiler yiikii azaltir.
Yenidoganlarda endovaskiiler tedavinin opti-
mal kosullara ve uygun teknik donanima sahip,
deneyimli ekipler ile yapilmasi biiyiik 6nem ta-
simaktadir. Yasamin erken doneminde yapilan
endovaskiiler tedavinin hastada olusturacagi
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yiik ve potansiyel riskler goz oniline alinarak
ve risk-yarar orani diigiiniilerek tedavi karari
verilmesi gerekmektedir. Tedavinin olabildigi
kadar geciktirilerek, yenidogan bebegin tarti-
sinin artmasi, viicut direncinin gelismesi islem
risklerini diigiirerek basarty1 artirmak ile bera-
ber, ciddi solunum ve kalp hastaligi riski altin-
daki hastalarda erken girisim zorunlu olabilir.
Islem sirasinda hastanin viicut 1sisinin korun-
masi, antisepsiye dikkat edilmesi, ponksiyon
ve kateterizasyon islemlerinin atravmatik ola-
rak uygulanmasi, kullanilan kontrast maddenin
dozu, islem siiresi, diger ¢evresel etkiler, hasta-
nin yasi, kilosu ve genel durumuna gore karar
verilmesi 6nemlidir. Yiiksek debili, koroidal ve
mikst tip agirlikli vakalarda, yeterli tedbirlerin
alinmasina ragmen, mural tip ve/veya daha az
seans-daha ge¢ girisim gereksinimi olan gruba
gore mortalite ve morbidite oranlar1 daha ko-
tiidiir. Ancak, girisimsel néroradyolojideki son
yillardaki ilerlemeler GVAM’da prognoz ve
tedaviyi olumlu yonde degistirmistir [17].

Fullerton ve ark. [18] 2003’te, toplam 27
cocuk hastada (21 yenidogan), yeni tedavi se-
ceneklerinden dolayr mortalite oranin1 %15
olarak bildirmistir. Kaybedilen doért hasta, ye-
nidogan doneminde semptomlar1 baslayan has-
talardir. Geibprasert ve ark. [19] 2010°da, on
yillik siirede toplam 25 ¢ocuk hastada (20 ye-
nidogan) mortalite oranint %36 bulmuslardir.
Yenidoganlarin takip ve tedavisindeki olumlu
ilerlemelere ragmen, agir kalp yetersizligi hiz-
la ilerleyerek ¢oklu organ yetersizligi ve 6liim;
serebral vendz hipertansiyon, vaskiiler kagak,
serebral iskemi ve enfarkt ile sonuglanabilir.
Norolojik hasar vakalarmm %37-50’sinde go-
riiliir. Embolizasyon tedavisi sonrasi yasayan
hastalarin  %66’s1 norolojik olarak normal,
%11,5’1 orta derecede ndrolojik sorunlu,
%8,5°1 geri doniistimsiiz norolojik hasarli ol-
maktadir [20]. Coklu organ yetersizligi gelisen
hastalarda, serebral infarkt daha yiiksek oran-
larda goriiliir ve uzun dénemde nérogelisimsel
prognoz daha kotiidiir [10].

Sonu¢ olarak, neonatal donemde kardiyak
kokeni olmayan, yliksek debili kalp yetersizligi
saptanan yenidoganlarda GVAM diisiiniilme-
lidir. Prenatal erken taninin ¢ok 6énemli oldugu

GVAM olan vakalarin, iiciincli basamak yeni-
dogan yogun bakim, pediatrik kardiyoloji, ndro-
anestezi, deneyimli ndroradyoloji olanaklarinin
oldugu merkezlerde takip ve tedavilerinin ya-
pilmasi, diisiik mortalite ve yiiksek sag kalimi
olas1 kilabilir. Agir kalp yetersizligi bulunan va-
kalarda, uygun medikal tedaviye ragmen, ¢coklu
organ yetersizligi gelisirse, Bicétre skoru diigiik
ise, yliksek mortalite ve kotii norolojik prognoz
nedeni ile endovaskiiler embolizasyon tedavisi
erken dénemde tercih edilmemelidir.

PIAL AVM

Arteriovendz malformasyonlar (AVM) ar-
terio-kapiller agin anormal gelisiminden kay-
naklanan konjenital vaskiiler lezyonlardir [21].
AVM’lerin toplumdaki siklig1 %0,5, ¢ocuklar-
daki siklig1 ise 0.0014-0.028dir [22]. Beyinde
hayatin herhangi bir doneminde belirti verebi-
lir. Cocuklarda siklikla intrakraniyal kanama,
konviilsiyon, hidrosefali ve daha nadiren ye-
nidogan doneminde konjestif kalp yetersizligi
seklinde karsimiza ¢ikarlar [21]. Gerek ¢ocuk-
larda gerekse de eriskinlerde kanama en sik
goriilen klinik bulgu olup, ¢ocuklarda (%75-
80), erigkinlere gore (%50- 65) daha yaygindir.
AVM’lerin sadece %18-20’si 15 yagin altinda
semptomatik hale gelir, ¢ogu 20-40 yas arasin-
da tam1 alir [21, 23]. Cocuklarda kanamadan
kaynaklanan 6liim orani %25°dir. Kanamanin
tekrarlama olasilig1 birinci yilda %6, daha son-
raki yillarda ise %2’dir [24].

Cocuklarda spontan intrakraniyal kanamanin
en sik nedenleri AVM’ler, kaverndz anjiom-
lar ve anevrizmalardir [25]. Kanama serebral
AVM’larda en sik goriilen klinik bulgu olup,
tiim yas gruplarinda goriilme siklig1 %55-75dir
[26, 27]. Yillik kanama riski ¢ocuklarda (%3,2)
erigkinlere (%2,2) gore daha yiiksektir [21]. Co-
cuklarda kanamanin daha yiiksek oranlarda go-
riilmesinin nedeni AVM’lerin en sik bazal gang-
lion ve talamus lokalizasyonunda goriilmesi ile
aciklanmaktadir [28]. Di Rocco derin yerlesimli
AVM’lerin hemisferik olanlara gore kanamaya
daha yatkin olduklarimi bildirmistir [22].

Cocukluk ¢agi AVM’lerinin tedavisi hala
tartismali bir konudur. Gerosa ve ark. [29] ka-
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nama olsun ya da olmasin AVM’lerin primer
tedavi segeneginin cerrahi oldugunu ve kon-
servatif yaklasilan olgularin prognozunun daha
kot oldugunu ileri stirmiislerdir. Humphreys
ve ark. [30] 105 AVM’li pediatrik olguyu in-
celemis ve 10 yillik gbzlem sonunda kanama
riskinin %32 ve tek bir kanama sonrast 6lim
oraninin %24 oldugunu bildirmislerdir. Ayrica
bu ¢aligmada operatif 6liim orani %8 olup, bu
oran kanama riskine gore daha diigiiktiir. Bu
¢alismanin sonucunda kanama olmamis olgu-
larda cerrahi tedavinin ilk segenek oldugunu
ileri siirmiislerdir [29].

AVM’ye bagl kanamanin erigkinlere gore ¢o-
cuklarda daha yiiksek mortaliteye sahip oldugu
ileri siiriilmektedir [3 1]. Cocuklardaki mortalite-
nin %24, eriskinlerde ise %6-10 oldugu bildiril-
mektedir [32]. Kondziolka ve ark. [31] da geng
hastalarda morbidite ve klinik seyrin daha kotii
prognoz gosterdigini ileri stirmiislerdir.

AVM endovaskiiler tedavisinde sivi embolizan
ajanlar (n- butril siyanoakrilat (glue), etilen copo-
limer (onyx)) yaygin olarak kullanilmaktadir.

PIAL AVF

Nongalenik pial AVF (NGAVF) nadir
bir wvaskiiler malformasyondur. Bazen pial
AVM’nin bir alt kiimesi olarak diisiiniilmiisse
de, NGAVF’ler, pial AVM’ler i¢in tipik olan
bir nidus olmaksizin, bir veya daha fazla pial
arterlerin dogrudan bir kortikal ven igine do-
kiilmesi ile karakterize olmasi ile farklilik gos-
termektedir [33, 34] Vendz drenaj fistiiliin ko-
numuna gore degismektedir.

NGAVF insidansi ve prevalansi bilinmemek-
tedir. NGAVF’ ler kranial vaskiiler malformas-
yonlarin %1,6 ile %4,7’sini olusturmaktadir [35,
36]. NGAVF’lerin prevelanst ise 0.1/100.000 ila
1/100.000 arasinda oldugu tahmin edilmektedir.
NGAVF’ler genellikle g¢ocukluk déneminde
semptomatik hale gelir. Yeni dogan ¢ocuklarda
NGAVF’nin en sik goriilen sunumu konjestif
kalp yetmezligidir. Pediatrik olgularda artmis
bas ¢evresi veya fokal norolojik defisitler orta-
ya ¢ikabilir. Yetigkinler ise daha sik bas agrilari,
ndbetler ve fokal ndrolojik defisitler vardir [33,
36, 37]. Bir NGAVF tedavisinin amaci besleyici

arterleri ile birlikte ve proksimal drenaj veninin
miimkiin oldugunca fistiile yakin bdlgeden ti-
kanmasidir. Prognoz konservatif tedavi ile kotii
oldugu diisiiniilmektedir ve genellikle 6nemli
derecede beyin hasarmin olmamasi durumunda
tedavi Onerilmektedir [33, 36].

NGAVF heterojen olmasina ragmen, bu lez-
yonlar birbirinden bagimsiz olmamakla birlik-
te, hastanin yas1 ve AVF’ nin kompleksligi ile
2 farkli gruba ayrilabilir. Yasamin ilk iki yilin-
da bulgu veren hastalarda, yiiksek debili kalp
yetmezligine neden olan biiylik, karmasik ¢cok
delikli AVF’leri bulunmaktadir. Belirgin arte-
riovendz santli bu geng¢ hastalarda masif du-
ral siniis dilatasyonu da daha siktir. Oksipital
siniis gibi dilate persistan fetal vendz yapilar,
cok delikli yliksek debili NGAVF’ler fetusun
gelismesinden nispeten erken baslayabilir [38].

Iki yagindan sonra gelen gocuklar ise daha
cok tek delikli NGAVF’ ye sahip olmakta-
dir (Resim 2A, B). Bu olgular nébetle, fokal
norolojik defisitler veya intrakranyal hemoraji
ile klinik bulgu vermektedir. Yiiksek akim ve
kronik basinca maruz kalmasiyla vendz dila-
tasyon, stenoz, tromboz ve kanamaya neden
olur. Yenidoganlarin serebral damar sistemi,
daha biiyiik ¢ocuklara kiyaslandiginda yiiksek
akima maruz kalmamistir ve bu yenidogan ol-
gularda flow releated arter anevrizmalari ya da
vendz ektazilerin gelismis olmasi beklenme-
mektedir. Bu olgularda bu nedenle intrakranyal
hemoraji riski daha diigiiktiir. Bunun yerine,
yenidoganlarda biiyiik debili santlara bagh ge-
lisen konjestif kalp yetmezligi daha erken ge-
listiginden bu hastalarda anevrizma ve venoz
ektazi geligmeden ortaya ¢ikmaktadir.

NGAVF’li olgularin yarisina yakiminda es-
lik eden hastaliklar bulunmaktadir. NGAVF’li
hastalarda Herediter Hemorajik Telenjektazi,
EhlersDanlos sendromu, nérofibromatoz tip I,
KlippelTrenaunay-Weber sendrom, ensefalok-
raniyokutandz lipomatozis ve aort koarktasyo-
nu ile birliktelik gosterilmektedir [39].

Tedavi Yaklasimi

Yeni dogan NGAVF’lerin tedavisi 0zellikle
zordur. Bir endovaskiiler perspektifte, yiiksek
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Resim 2. A-F. (A) 7 yasinda erkek olgu olguda T2 aksiyel goruntilerde oksipital lobta yiksek debili
pial AVF'ye ait dilate vaskuler yapilar izlenmekte. (B) Pial AVF MRA goérinimu. (C) Preoperatif an-
jiografisi. (D) Ayrilabilir koil ve Onyx kombinasyonu ile yapilan embolizasyon islemi sonrasinda kon-
trol anjiografide pial AVF’' nin total oklude oldugu goértlmekte. (E) Postembolizasyon 6. ayda kranial
T2 axial goruntulerde embolize vaskuler yapilar izlenmekte. (F) Postembolizasyon 6. ayda 3D TOF

MRA pial AVF total oklude oldugu gorulmekte.

debili fistiil, tortiydz intrakranyal arterler, kii-
¢iik femoral arter erigim bolgesi ve yenidoga-
nin diisiik kilolu olmasina bagl diisiik voliim-
de kontrast madde kullanimi gibi sinirlamalar
nedeniyle zorluklar olusturmaktadir. Emboli-
zasyon prosediirleri genellikle uzun siirmek-
te, kritik hastalig1 olan bir yenidoganda genel
anestezinin uzamasina bagli islemin riskinin
daha da artmasma neden olmaktadir. Yenido-
ganlarda ilk embolizasyon 6ncesi, bir kranial
MR ve MR anjiografi ile goriintiilemesi altta
yatan hastaligin derecesini degerlendirmek igin
oldukg¢a yararli olmaktadir. Temelde ciddi ha-
sar gbrmiis beyin parankiminde ensefalomala-
zik alanlarin olmas1 daha fazla ek endovaskiiler
tedavi ihtiyacin1 ortadan kaldirabilir. Endovas-
kiiler olarak teknik perspektiften bakildiginda,
tekrar katerizasyon gerektirmeden detachable
koiller kullanilmaktadir. NGAVF”’ lerin endo-
vaskiiler tedavisinde bazi olgularda sivi em-
bolik ajanlar (n-butril siyanoakrilat, onyx) da

tek yada koiller ile kombine olarak kullanila-
bilmektedir (Resim 2C, D) [40]. Gilinlimizde
detachable koil ile yapilan tedavilerde yiiksek
okluzyon oranlar1 bildirilmistir (Resim 2E, F).
Kiiciik total kan hacimleri ve eslik eden konjes-
tif kalp yetmezligi nedeniyle cerrahi operasyon
yenidoganlarda da risklidir. Biiyiik ¢ocuklarda
goriilen, daha basit, tek delikli arteriovenoz
santlar genellikle tek veya iki seansta emboli-
zasyon ile kolaylikla tedavi edilebilmektedir.
2 yasindan kiiciik ¢ocuklarin tedavi seanslar
ise ¢ok delikli olmas1 ve kontrast madde kulla-
mim kisithiligi nedeni ile ¢ok sayida seansi ge-
rektirmektedir. Konjestif kalp yetmezligi olan
yenidoganlarda NGAVF’ler kalp yetmezligi-
ni azaltmak veya ortadan kaldirmak i¢in tiim
AVF’yi tikamadan debiyi azaltmak amac ile
yapilmaktadir. NGAVF tedavisinde kalp yet-
mezliginin erken bulgulari olmamasi durumun-
da yasamin ilk birka¢ ay1 i¢inde miidahaleyi
geciktirmek tercih edilmektedir.
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Yetigkin hastalarda ise arteriyovendz santi
ortadan kaldirmanin amaci kalp yetmezliginin
onlenmesi icin degil, daha ziyade tedavi edil-
memis ve yetersiz tedavi gormiis olgularda kro-
nik serebral vendz hipertansiyona bagl beyaz
cevherde distrofik kalsifikasyonlar ile giden
“melting brain” sendromu gibi patolojilerin ge-
lismesini engellemek amaciyla yapilmaktadir.
Ayrica, vendz hipertansiyonun rahatlatilmasi,
proanjiyojenik ve proinflamatuar uyaranlara
beyin dokusunun cevabint ve vendz iskemiyi
ortadan kaldirir [41, 42].

NGAVF’li hastalar i¢in klinik sonuglar bii-
yiik ol¢iide ilk AVF’nin kompleksligine ve
hangi yasta klinik bulgu vermesine bagimlidir.
Bu sasirtic1 degildir, ¢iinkii arteriovendz sant
fraksiyonu biiyiidiik¢e, konjestif kalp yetmez-
likli bir yenidogan olarak dogacaktir. Aslinda
neonatal NGAVF lerin prognozu daha kotiidiir
[43, 44]. Bununla birlikte ¢ocukluk c¢aginda
ortaya ¢ikan tek delikli NGAVF’ler i¢in daha
iyimser bir prognozdan bahsedilebilir.

Cok delikli NGAVF’lerin konjestif kalp yet-
mezlikli yenidoganlarda goriilme olasilig1 daha
yiiksektir. Tek delikli NGAVF’ler ise daha ile-
ri yasta genellikle nobet ile prezente olurlar.
iki yasmin altinda NGAVF’li olgular en kotii
prognoza sahiptir.

1. DURAL AVF/DURAL SINUS
MALFORMASYONU

Dural arteriovendz fistiiller (DAVF) ¢ocuk-
lardaki tiim intrakranyal santlarin yaklagik
%]10’unu olusturmaktadir [45]. DAVF’ler,
dural siniis i¢ine drenajla veya pial kortikal
venlerle dogrudan duradaki arteriyovendz bag-
lantilardir. Bu nadir lezyonlar konjenital olabil-
mesine ragmen, ¢ogu ¢alismalarda birgogunun
edinsel olduklar ileri stirilmektedir [45, 46].
Yenidoganlarda ve c¢ocuklarda DAVEF’lerin
dogal ge¢misi son birkag¢ dekatta daha iyi bilin-
mektedir. Tedavi edilmemis lezyonlar Sliimciil
yiiksek debili kardiyak yetmezlik yant sira cid-
di ve geri doniisimsiiz nérogelisimsel gerilige
neden olabilir [45]. Endovaskiiler embolizas-
yon DAVF’lerin baslica tedavisidir [47-49].

DAVF’ler bir dural arter ve bir dural vendz

siniis veya kortikal ven arasinda anormal bir
baglant1 olarak tanimlanir. Bu lezyonlarin kar-
masiklig biiyiik ol¢lide degiskenlik gosterebi-
lir, bazt DAVF’lerin yalnizca bir arteriovenoz
baglantis1 varken, digerlerinde ¢ok sayida arte-
riovendz baglantilar1 bulunabilir.

Pediatrik DAVF’ler GVAM gibi inutero
donemde gelisebilmesine ragmen, bu lezyon-
lardan bazilar1 daha sonra gelismekte ya da
postnatal olarak edinilmis gibi goriinmektedir.
Cogu dural AVF’de mature arteriyel ve venodz
yapilarin bulunmasi, biiyiik bir olasilikla pe-
diatrik dural AVF’lerin intrauterin yasamin 3.
ayinda edinildigini 6nermektedir.

Masif vendz siniis genislemesi genellikle ye-
tigkin edinsel DAVF’lerde goriilmez iken, kon-
jenital DAVF’lerde fetusun vendz siniislerindeki
yiiksek fistiiloz baglanti nedeniyle siklikla goriil-
mektedir. Fetal hayatta dural AVF’ler siniislerde
vendz trombozu tetiklemektedir [45]. Dogum
sonrasinda trombosit tiikketimine bagl trombosi-
topeni ve genislemis vendz siniisteki bilyiik pth-
tinin varhigr DAVF tedavisini zorlastirabilir [50].

DAVF’lerin patogenezini agiklayan iki temel
hipotez vardir. Birinci hipotez, DAVF’lerin
vendz hipertansiyona yanit olarak agilan dura-
mater igerisindeki vendz yolaklar ve eksternal
karotid arter dallar1 arasindaki “dormant” ka-
nallarinin agilmasi ile ortaya ¢ikmaktadir [46,
51]. Digeri ise dogrudan siniis trombozundan
kaynaklanan faktorler veya doku hipoksisinin
bir sonucu olarak yeni vaskiiler kanallarin anji-
yojenik olarak uyarilmasi sonucunda fistiillerin
ortaya ciktig1 disiincesidir [52]. DAVF’lerin
etyolojisi agikliga kavusturulamamis olmasi-
na ragmen, arteriyalize tiirbiilansl kan akim,
progressif siniis stenozu/ vendz hipertansiyon
ve vendz reflii nedeni ile progressif venooklu-
ziv hastaliga yol agmakta, hatta baz1 olgularda
melting brain sendromuna neden olabilmekte-
dirler. Melting brain sendromunda, kronik ve-
ndz hipertansiyon, beyaz cevher kalsifikasyon-
lar1 ve ensefalomalazi ile birlikte geri doniissiiz
beyin hasarinin olmasina yol agar (Resim 3A,
B). Genellikle bilateral ve simetrik melting
brain sendromu serebral kan akiminda bolgesel
bir diisiis nedeni ile retrograd vendz hipertansi-
yondan kaynaklanir [53].
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Resim 3. A-F (A) 3 yasinda infantil tip dural AVF’ li olguda prekontrast kranial BT’ de yaygin kortikomeduller
distrofik kalsifikasyonlar izlenmekte. (B). T2 axial gértnttlerde yaygin ven6z yapilarda engorjman ve konfluens
seviyesinde dilate dural sints ve beyin sapinda kronik ven6z konjesyona sekonder santral gliotik sinyal artisi.
(C). 3D TOF MRA goruntulerde torkula diuzeyinde infantil dural AVF'ye ait bulgular. (D). Preoperatif anjiografi.
(E). Ayrilabilir ve itilebilir koil kombinasyonu ile yapilan embolizasyon islemi sonrasi kontrol gériintilerde dural
AVF’ nin oklude oldugu gorulmekte. (F). Postembolizasyon 1. yilinda kontrol MRA' da nuiks ya da rezidu izlen-

memekte.

Pediatrik DAVF’lerin gelisimi i¢in risk fak-
torleri genetik veya edinsel olabilir. Bazi arteri-
ovendz santlar kalitsal hemorajik telenjiektazi
ve norofibromatoz tip I’de dahil olmak {iizere
kromozom anormallikleriyle baglantili olabil-
mektedir. DAVF’li hastalarinin birgogunda pe-
riferik vendz hemanjiyomlar veya lenfatik mal-
formasyonlar bulunmaktadir. Dural AVF’ler
en sik torcula, transvers siniis ve kavernoz
siniis lokalizasyonunda goriilmektedir (Resim
3C) [45]. Torkuladan uzak olan dural AVF’le-
rin uzun dénem sonuglar1 daha iyidir.

Pediatrik DAVF’ler i¢in ¢oklu simiflandirma
sistemleri mevcuttur. Lasjaunias’in siniflandir-
ma sistemi 3 tip igermektedir: dural siniis mal-
formasyonu (DSM), infantil tip DAVF’ler ve
adult tip DAVF’ler [49].

Dural siniis malformasyonu (DSM) 2 tipe ay-
rilabilir. DSM’nin ilk tipi torcula ile veya tor-
cula olmadan posterior siniisii iceren dev dural
dilate genis kese ve diisiik debili mural arte-

riovendz sant1 igermektedir. Spontan tromboz
serebral venoz drenaj1 daha da kisitlayabilir ve
daha sonra intraparankimal hemorajik infarkta
yol acabilmektedir. ikinci tip DSM ise normal
siniislerle birlikte juguler bulb diizeyinde yiik-
sek debili bir sigmoid siniis AVF sidir.

Infantil tip DAVF’ler yiiksek debili ve diisiik
basin¢hdirlar. Siniisler genis ve vendz dilatas-
yonlar olmaksizin patenttir (Resim 3C). Klinik
baslangig, ilk birkag yil iginde gozlenir ve sant-
lar hayatin baslangicta iyi tolere edilir. Intrak-
ranial basing artisina ve venoz iskemiye bagh
progressif semptomlar ilerleyen yas grubunda
gelisir. Uzun dénem prognozu norolojik gelis-
me geriligi olusturmasi nedeni ile kotiidiir.

Adult tip DAVF’ler tiim yas gruplarinda go-
riilmektedir ve neredeyse hepsi kaverndz venoz
pleksusta bulunmaktadir. Postembolizasyon
sonuglart mitkemmeldir [49].

Endovaskiiler tedavi DAVF’nin temel tedavi
yontemidir. Embolizasyon tekniklerindeki iler-
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lemelere ragmen, endovaskiiler olarak pediatrik
DAVF tedavisi halen daha zor olmaya devam
etmektedir. Endovaskiiler tedavi i¢in detachab-
le koiller ve &zellikle sivi embolizan ajanlar
kullanilmaktadir (Resim 3D-F). Endovaskiiler
tedavilerde total kiir oranlar1 diigiiktiir. Cerrahi
ve radyocerrahi genellikle endovaskiiler teda-
vinin basarisiz oldugu veya fistiil bolgesine zor
erigime bagl olarak miimkiin olmadig1 vakalar
i¢in 6nerilmektedir.
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sendromu gibi patolojilerin gelismesini engellemek amaciyla yapilmaktadir.
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DAVF'lerin patogenezini agiklayan iki temel hipotez vardir. Birinci hipotez, DAVF'lerin venz
hipertansiyona yanit olarak agilan duramater i¢erisindeki vendz yolaklar ve eksternal karotid arter
dallar1 arasindaki "dormant" kanallarinin agilmasi ile ortaya ¢ikmaktadir. Digeri ise dogrudan si-
niis trombozundan kaynaklanan faktérler veya doku hipoksisinin bir sonucu olarak yeni vaskiiler
kanallarin anjiyojenik olarak uyarilmasi sonucunda fistiillerin ortaya ¢iktig1 diisiincesidir.
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Pediatrik Konjenital Vaskiiler Malformasyonlarda
Endovaskiiler Tedavi

Celal Cinar, ismail Oran

|
1. NonGalenik pial dural AVF’ler asagidaki hangi hastaliklarla siklikla birlikte goriilmektedir?

a. Herediter Hemorajik Telenjektazi
b. EhlersDanlos sendromu

c. Norofibromatoz tip I

d. Hepsi

2. Prenatal tanida Galen ven malformasyonu ile ayirici tan1 yapilmasi gereken hastaliklar agagidaki-
lerden hangisidir?
a. Koroid pleksus kisti
b. Pineal tiimor
¢. Koroid pleksus papillomu
d. Hepsi

3. Pediatrik dural AVF i¢in asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Pediatrik vaskiiler malformasyonlarin %10’unu olusturular.
b. Kronik vendz hipertansiyon, beyaz cevher kalsifikasyonlar1 ve ensefalomalazi ile birlikte geri
doniisgsiiz beyin hasarinin olmasina yol agar.
c. Pediatrik dural AVF tedavisinde cerrahi 6n plandadir.
d. Pediatrik dural AVF’ ler dural siniis malformasyonu, infaltil ve adult tip olarak 3’e ayrilirlar.

4. Pediatrik vaskiiler malformasyonlarin endovaskiiler tedavisinde kullanilmayan embolik ajn aga-
gidakilerden hangisidir?

®

Etilen kopolimer(onyx)

b. Detachable balon

¢. N butril syanoacrilat(glue)
d. Detachable koiller

5. Asagdakilerden hangisi ¢cocuklarda spontan intrakraniyal kanamanin en sik nedenleri arasinda
degildir?
a. Developmental vendz anomali (DVA)
b. Pial AVM
c¢. Kaverndz anjiomlar
d

. Anevrizma
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