
137

West sendromu ile prezente olan serebral kavernoz 
hemanjiyom

Cerebral cavernous hemangioma presented with West syndrome
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ÖZET

Serebral kavernöz hemanjiomlar vasküler yapının ender hamartomlarındandır. 
Bunlar gerçek neoplazm olmayıp, klinik ve radyolojik olarak neoplazmları taklit 
ederler. Sıklıkla serebral hemisferde olmak üzere santral sinir sisteminin tüm kısım-
larında oluşabilirler. Fokal nörolojik defisit ve intrakraniyal hipertansiyon bulguları 
büyük serebral kavernomu (>3 cm) olan çocuklarda en sık klinik başvuru sebebidir 
(1). Ender olarak hastalar epileptik nöbet ile başvururlar. Bu çalışmada, epileptik 
spazm ve elektroensefalogram da hipsaritmi paterni ile başvuran metabolik tarama-
ları normal saptanan, kraniyal magnetik rezonans görüntülemesinde kavernöz 
hemanjiyom saptanması üzerine cerrahi tedavi yapılan, cerrahi tedavi sonrası hipsa-
ritmi paterni kaybolan, nöbet sıklığı azalan 7 aylık kız hasta, etiyolojik faktörlerin 
epilepsi prognozunda en önemli belirleyici olduğunu vurgulamak amacıyla sunuldu. 
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ABSTRACT

Cerebral cavernous hemangiomas are rarely seen hamartomas of the vascular struc-
ture. They are not true neoplasms, but mimic neoplasms clinically and radiologically. 
Cavernous hemangiomas are vascular malformations that can occur in all parts of the 
central nervous system being most frequently in the cerebral hemispheres. Focal neu-
rological deficits and symptoms of intracranial hypertension are the most frequent 
clinical manifestations in children with large (>3 cm) cerebral cavernomas (1). Rarely, 
patients apply with epileptic seizures. In this study, a 7 -month- old girl who was 
referred with epileptic spasms, hypsarrhythmic patterns on EEG, normal metabolic 
test parametres, antiepileptic treatment-resistant seizures and cavernous hemangioma 
detected in cranial imaging whose hypsarrhythmic pattern on detected on previous 
electroencephalograms disappeared, and frequency of seizures decreased after sur-
gery is presented to emphasize that the etiological factors are the most important 
determinants in the prognosis of epilepsy.
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Olgu Sunumu

 GİRİş

 Gerçek bir neoplazm olmayan ve kavernoz anji-
om olarak da adlandırılan kavernoz hemanjiyomlar 
damar yapısının hamartomlarıdır (1-5). Vasküler mal-
formasyonların %8-16’sını oluşturmaktadır (1,2). 

Çoğunlukla supratentoryal (%80) olmak üzere sant-
ral sinir sisteminin her yerinde yerleşim gösterebilir-
ler (1-7). Başlıca başvuru semptomları baş ağrısı, 
nöbet, nörolojik defisittir (1-7). Ciddi kanama daha 
ender olmakla birlikte, yineleyen intrakraniyal kana-
malarda görülebilir (1,5-7). Nöbet ender bir başvuru 
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sebebi iken, fokal nörolojik defisit ve intrakraniyal 
hipertansiyon bulguları büyük serebral kavernomu 
(>3 cm) olan çocuklarda en sık klinik başvuru bulgu-
lardır (1,3,7). Tedavisi cerrahi olup, semptomatik olgu-
larda ulaşılabilir kavernomlar rezeke edilir (1-7). West 
sendromu epileptik spazmı, hipsaritmi olarak adlan-
dırılan elektroensefalogram (EEG) paterni ve psiko-
motor gerilik ya da gerileme ile karakterize çocukluk 
çağı epileptik ensefalopati sendromlarından biridir (8). 
Tüm çocukluk çağı epilepsilerinin %2’sini oluşturur 
(9). Etiyolojide gelişmiş ülkelerde en sık nedenler, 
kortikal malformasyon, nörokutan hastalıklar, 
genetik-metabolik hastalıklar olmasına karşın, geliş-
mekte olan ülkelerde en sık neden perinatal asfiksi-
dir (10,11). Burada West sendromu kliniğinin etiyoloji-
sinde serebral kavernoz hemanjiom olgusu bildiril-
mektedir.

 olGu

 Yedi aylık, daha öncesinde tamamen sağlıklı, 
nöromotor gelişimi normal olduğu belirtilen kız olgu 
her iki kolda öne kapanır şekilde sıçrayıcı hareket 
yakınması ile kliniğimize başvurdu. Özgeçmiş ve 
soygeçmişinde özellik olmayan olgunun fizik mua-
yenesi ve rutin laboratuvar tetkikleri normaldi. 
Olgunun EEG’si hipsaritmi ile uyumluydu. Etiyolojiyi 
saptama açısından yapılan Kraniyal magnetik rezo-
nans görüntülemesinde (MRG); sol temporal lobda 

büyük oval şekilli ve homojen hiperintens kitle sap-
tandı. Santral kavitasyonu olmaması, çevresindeki 
beyin parenkiminde yaygın ödemli görünümü ile 
beyin tümörünü taklit eden kitlenin koronal T2 ağır-
lıklı MRG sekans da farklı yaşlarda kan ürünlerinin 
görülmesi nedeniyle ön tanı olarak kavernöz heman-
jiyom düşünüldü (Şekil 1). Kavernomun 3 cm’den 
büyük olması ve olgunun tedaviye dirençli spazm 
tarzında epileptik nöbetlerinin olması nedeniyle cer-
rahi tedavi kararı verildi. Tam olarak rezeke edilen 
kitlenin (Şekil 2) patolojik incelemesi eski kanama 
alanlarının olduğu yaklaşık 3x4 cm boyutunda kaver-
noz hemanjiyom olarak raporlandı. Operasyon sonra-
sı herhangi bir komplikasyon gözlenmedi. Nörolojik 
defisit kalmayan olgunun postoperatif birinci ayda 
nöbetleri tamamen kontrol altına alındı ve EEG’deki 
hipsaritmi paterni kayboldu. Olgu tekli antiepileptik 
tedavi ile taburcu edildi.

 TARTIşmA

 Arteriyovenöz malformasyonlar (AVM) çocukluk 
çağında anevrizmalardan daha fazla görülmekte olup, 
spontan subaraknoid kanama (SAK) ve intraventri-
küler hemorajinin (IVH) en sık nedenlerindendir (1,12). 
Matson AVM’ların en sık görülen çocukluk çağı 
serebral dolaşım anomalileri olduğunu bildirmiştir 
(13). Tüm serebral vasküler malformasyonların 
%8-16’sını oluşturan kavernoz hemanjiyomlar çoğun-

şekil 1. Sol temporal lobda yerleşmiş, gradient eko sekansta yoğun 
olarak kanama ürünleri içeren (A), T2 ağırlıklı görüntüde ağırlıklı 
olarak yüksek sinyalli kavernöz hemanjiyom izlenmektedir (B). 
Lezyon içerisinde, hipointens hemosiderin halkası ile çevrelenmiş 
nodüler, kavernöz hemanjiyom için tipik alanlar bulunmaktadır 
(oklar).  

şekil 2. Operasyon sonrası elde edilen mRG’de, T1 (A) ve T2 ağırlık-
lı (B) görüntülerde lezyonun neredeyse tamamının çıkarıldığı ve 
operasyon kavitesi medialinde az miktarda kan ürünü görülmekte-
dir (ok). 
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lukla serebral hemisferlerde yerleşirler (1). Yetişkinler 
ile karşılaştırıldığında daha büyük boyutlarda olmaya 
(çocuklarda ortalama 3-7 cm, erişkinlerde 2-3 cm), 
kanamaya ve kistik değişime daha meyilli olmaktadır 
(1,3,14). Kavernöz hemanjiomların büyümesi; ince 
duvarlı damarların kanaması, kanama alanında orga-
nizasyon sürecinde hematom içinde endotelizasyon 
ile yeni damarların ve buna ek olarak fibroz nedbe 
gelişmesi ile açıklamaktadır (1). Bu durumdan vaskü-
ler endotelyal growth faktör (VEGF) salınımındaki 
artış sorumlu tutulmaktadır (1,15).
 Geleneksel serebral AVM’lardan farklı olarak 
kavernoz hemanjiyomların doğal seyri ve risk faktör-
leri gibi çok iyi bilinmemektedir (1). Scott ve ark. (15) 

olguların %40’ında ilerleyici semptomlar, %8’inde 
ise kanama gözlendiğini rapor etmişlerdir. 
 Büyük kavernomlarda intrakraniyal kanama, 
kanamaya sekonder gelişen nöbet, nörolojik defisit 
ve baş ağrısı başvuru semptomu iken, bazı hastalarda 
kavernomun yavaş büyümesine bağlı olarak hiçbir 
klinik semptom olmayabilir (3,16-18). Olgumuz olağan 
olmayan bir semptom olan epileptik spazm ile karak-
terize West sendromu ile başvurmuştu.
 Geniş kavernomlar (>3 cm) hemen hemen her 
zaman semptomatiktir ve birtakım risklere rağmen, 
çocuklarda ve üreme çağındaki kadınlarda kanama 
ve yineleme riskinin yüksek olması nedeni ile bunla-
rın cerrahi çıkarılmasında tam bir görüş birliği vardır 
(16-18). Çocuklarda kavernöz hemanjiyomlar da stan-
dart bir tedavi olmamasına rağmen, genel olarak 
ortak görüş bu lezyonların semptom meydana getire-
bileceği için çıkartılmasıdır (1). Kanama cerrahide 
gözlenebilen ender bir komplikasyondur (1,15). Total 
eksizyon ile olguların büyük çoğunluğunda semp-
tomların kaybolduğu belirtilmektedir (1). 
Radyocerrahinin kavernoz hemanjiyom tedavisinde 
rolü, büyük çaptaki lezyonlarda ve çocuklarda kulla-
nımı tartışılan bir konudur (3,6). Olgumuz dirençli 
nöbet yakınması ile başvurmuş ve total rezeksiyon 
sonrası nörolojik defisit oluşmadan semptomlar tama-
men gerilemişti.
 Görüntüleme yöntemlerindeki yenilikler kavernöz 
hemanjiomların saptanmasında kolaylıklar sağlamış-

tır. Ayırıcı tanı akut ve akut olmayan hastalarda zor 
olabilir. Akut kanamalar; küresel şekilli, keskin düz-
gün sınırlı veya lezyon çevresi ödemlidir. Ancak int-
raventriküler kanama enderdir (3). Akut olmayan lez-
yonlar ise kalsifikasyon ve kistik değişimleri nedeni 
ile bilgisayarlı tomografide veya T1 ağırlıklı MRG 
sekansda ependimom veya oligodendrogliom olarak 
yanlış tanı alabilirler (3,4). T2 ağırlıklı MRG, farklı 
yaşlardaki kan ürünlerini ve lezyon ve çevresindeki 
hemosiderin ile boyanmayı göstermesi nedeni ile tanı 
koydurucudur (3,4). Olgumuzda da benzer kranial 
MRG bulguları ile kavernoz hemanjiyom tanısı 
konuldu.
 Sonuç olarak, West sendromu kliniğinde başvu-
ran, kavernoz hemanjiyom tanısı konan ve operasyon 
sonrası nöbet kontrolü sağlanan bu olgu, etiyolojik 
faktörlerin epilepsi prognozunu belirleyen en önemli 
faktör olduğunu vurgulamak amacıyla sunulmuştur.
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