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Olgu Sunumu

West sendromu ile prezente olan serebral kavernoz

hemanjiyom

Cerebral cavernous hemangioma presented with West syndrome

Mehmet CANPOLAT!, Giil Demet KAYA OZCORA!, Ayse KACAR BAYRAM!, Gonca KOC?,

Sefer KUMANDAS!, Ali KURTSOY?, Hakan GUMUS', Hiiseyin PER'

'Erciyes l?niversitesi Twp Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Kayseri
2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Radyoloji Anabilim Dali, Kayseri
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Kayseri

OZET

Serebral kavernéz hemanjiomlar vaskiiler yapinm ender hamartomlarindandir.
Bunlar gercek neoplazm olmayip, klinik ve radyolojik olarak neoplazmlar: taklit
ederler. Sikhikla serebral hemisferde olmak iizere santral sinir sisteminin tiim kisim-
larinda olusabilirler. Fokal nérolojik defisit ve intrakraniyal hipertansiyon bulgular:
biiyiik serebral kavernomu (>3 em) olan ¢ocuklarda en sik klinik bagvuru sebebidir
(1). Ender olarak hastalar epileptik nobet ile bagvururlar. Bu ¢alismada, epileptik
spazm ve elektroensefalogram da hipsaritmi paterni ile bagvuran metabolik tarama-
lar1 normal saptanan, kraniyal magnetik rezonans goriintiilemesinde kavernoz
hemanjiyom saptanmasi iizerine cerrahi tedavi yapilan, cerrahi tedavi sonrasi hipsa-
ritmi paterni kaybolan, nébet sikhg azalan 7 ayhk kiz hasta, etiyolojik faktorlerin
epilepsi prognozunda en 6nemli belirleyici oldugunu vurgulamak amaciyla sunuldu.

Anahtar kelimeler: Kavernoz hemanjiyom, West sendromu, vaskiiler malformasyon
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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GIRIS Cogunlukla supratentoryal (%80) olmak iizere sant-
ral sinir sisteminin her yerinde yerlesim gosterebilir-

Gergek bir neoplazm olmayan ve kavernoz anji- ler "7, Baslica bagvuru semptomlar: bas agrisi,
om olarak da adlandirilan kavernoz hemanjiyomlar nobet, norolojik defisittir *?. Ciddi kanama daha
damar yapisinin hamartomlaridir . Vaskiiler mal- ender olmakla birlikte, yineleyen intrakraniyal kana-
formasyonlarin  %8-16’sin1  olusturmaktadir . malarda goriilebilir “°”. Nobet ender bir bagvuru
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sebebi iken, fokal norolojik defisit ve intrakraniyal
hipertansiyon bulgular1 biiyiik serebral kavernomu
(>3 cm) olan ¢ocuklarda en sik klinik bagvuru bulgu-
lardir 27, Tedavisi cerrahi olup, semptomatik olgu-
larda ulagilabilir kavernomlar rezeke edilir *-”. West
sendromu epileptik spazmi, hipsaritmi olarak adlan-
dirilan elektroensefalogram (EEG) paterni ve psiko-
motor gerilik ya da gerileme ile karakterize ¢cocukluk
cagi epileptik ensefalopati sendromlarindan biridir ®.
Tim ¢ocukluk ¢agi epilepsilerinin %2’sini olusturur
©_ Etiyolojide gelismis iilkelerde en sik nedenler,
kortikal malformasyon, norokutan hastaliklar,
genetik-metabolik hastaliklar olmasina karsin, gelis-
mekte olan iilkelerde en sik neden perinatal asfiksi-
dir "*!Y. Burada West sendromu kliniginin etiyoloji-
sinde serebral kavernoz hemanjiom olgusu bildiril-
mektedir.

OLGU

Yedi aylik, daha 6ncesinde tamamen saglikli,
néromotor gelisimi normal oldugu belirtilen kiz olgu
her iki kolda 6ne kapanir sekilde sicrayici hareket
yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Ozge¢mis ve
soygecmisinde 6zellik olmayan olgunun fizik mua-
yenesi ve rutin laboratuvar tetkikleri normaldi.
Olgunun EEG’si hipsaritmi ile uyumluydu. Etiyolojiyi
saptama agisindan yapilan Kraniyal magnetik rezo-

nans goriintiilemesinde (MRG); sol temporal lobda

Sekil 1. Sol temporal lobda yerlesmis, gradient eko sekansta yogun
olarak kanama iiriinleri iceren (A), T2 agirhkh goriintiide agirhkh
olarak yiiksek sinyalli kavernéz hemanjiyom izlenmektedir (B).
Lezyon icerisinde, hipointens hemosiderin halkasi ile cevrelenmis
nodiiler, kavernéz hemanjiyom icin tipik alanlar bulunmaktadir
(oklar).
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biiyiik oval sekilli ve homojen hiperintens kitle sap-
tandi. Santral kavitasyonu olmamasi, ¢evresindeki
beyin parenkiminde yaygin 6demli goriiniimii ile
beyin tlimoriinii taklit eden kitlenin koronal T2 agir-
liklt MRG sekans da farkli yaslarda kan triinlerinin
goriilmesi nedeniyle 6n tani olarak kaverndz heman-
jiyom diisiintildii (Sekil 1). Kavernomun 3 c¢cm’den
biiyiik olmasi1 ve olgunun tedaviye direncli spazm
tarzinda epileptik nobetlerinin olmasi nedeniyle cer-
rahi tedavi karar1 verildi. Tam olarak rezeke edilen
kitlenin (Sekil 2) patolojik incelemesi eski kanama
alanlarmin oldugu yaklasik 3x4 cm boyutunda kaver-
noz hemanjiyom olarak raporlandi. Operasyon sonra-
st herhangi bir komplikasyon gozlenmedi. Norolojik
defisit kalmayan olgunun postoperatif birinci ayda
nobetleri tamamen kontrol altina alindi ve EEG’deki
hipsaritmi paterni kayboldu. Olgu tekli antiepileptik
tedavi ile taburcu edildi.

TARTISMA

Arteriyovenoz malformasyonlar (AVM) ¢ocukluk
caginda anevrizmalardan daha fazla goriilmekte olup,
spontan subaraknoid kanama (SAK) ve intraventri-
kiiler hemorajinin (IVH) en sik nedenlerindendir .
Matson AVM’larin en sik goriilen ¢ocukluk cagi
serebral dolagim anomalileri oldugunu bildirmistir
U9 Tim serebral vaskiiler malformasyonlarin

%8-16’s1n1 olusturan kavernoz hemanjiyomlar cogun-

Sekil 2. Operasyon sonrasi elde edilen MRG’de, T1 (A) ve T2 agirhk-
I (B) goriintiilerde lezyonun neredeyse tamammin cikarildigi ve
operasyon kavitesi medialinde az miktarda kan iiriinii goriilmekte-
dir (ok).
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lukla serebral hemisferlerde yerlegirler (V. Yetigkinler
ile karsilastirildiginda daha biiyiik boyutlarda olmaya
(cocuklarda ortalama 3-7 cm, erigkinlerde 2-3 cm),
kanamaya ve kistik degisime daha meyilli olmaktadir
(319 Kaverndz hemanjiomlarin biiylimesi; ince
duvarli damarlarin kanamasi, kanama alaninda orga-
nizasyon siirecinde hematom i¢inde endotelizasyon
ile yeni damarlarin ve buna ek olarak fibroz nedbe
gelismesi ile agiklamaktadir . Bu durumdan vaskii-
ler endotelyal growth faktor (VEGF) salinimindaki
artig sorumlu tutulmaktadir 19,

Geleneksel serebral AVM’lardan farkli olarak
kavernoz hemanjiyomlarin dogal seyri ve risk faktor-
leri gibi ¢ok iyi bilinmemektedir . Scott ve ark. ¢
olgularin %40’1nda ilerleyici semptomlar, %8’inde
ise kanama gozlendigini rapor etmislerdir.

Biiyiik kavernomlarda intrakraniyal kanama,
kanamaya sekonder gelisen nobet, norolojik defisit
ve bag agrist bagvuru semptomu iken, bazi hastalarda
kavernomun yavag biliylimesine bagli olarak higbir
klinik semptom olmayabilir ¢'¢'®. Olgumuz olagan
olmayan bir semptom olan epileptik spazm ile karak-
terize West sendromu ile bagvurmustu.

Genis kavernomlar (>3 cm) hemen hemen her
zaman semptomatiktir ve birtakim risklere ragmen,
cocuklarda ve iireme cagindaki kadinlarda kanama
ve yineleme riskinin yiiksek olmasi nedeni ile bunla-
rin cerrahi ¢ikarilmasinda tam bir goriig birligi vardir
1618 - Cocuklarda kavernéz hemanjiyomlar da stan-
dart bir tedavi olmamasina ragmen, genel olarak
ortak goriis bu lezyonlarin semptom meydana getire-
bilecegi igin ¢ikartilmasidir V. Kanama cerrahide
gozlenebilen ender bir komplikasyondur ', Total
eksizyon ile olgularin biiylik ¢ogunlugunda semp-
kayboldugu  belirtilmektedir .
Radyocerrahinin kavernoz hemanjiyom tedavisinde

tomlarin

rolii, biiyiik ¢aptaki lezyonlarda ve ¢ocuklarda kulla-
nimi tartisilan bir konudur ©9. Olgumuz direngli
nobet yakinmasi ile bagvurmus ve total rezeksiyon
sonrasi norolojik defisit olusmadan semptomlar tama-
men gerilemisgti.

Goriintiileme yontemlerindeki yenilikler kavernz
hemanjiomlarin saptanmasinda kolayliklar saglamis-

tir. Ayirici tani akut ve akut olmayan hastalarda zor
olabilir. Akut kanamalar; kiiresel sekilli, keskin diiz-
giin sinirh veya lezyon cevresi 6demlidir. Ancak int-
raventrikiiler kanama enderdir . Akut olmayan lez-
yonlar ise kalsifikasyon ve kistik degisimleri nedeni
ile bilgisayarli tomografide veya T1 agirlikli MRG
sekansda ependimom veya oligodendrogliom olarak
yanlig tani alabilirler ¢%. T2 agirhikli MRG, farkli
yaglardaki kan iriinlerini ve lezyon ve ¢evresindeki
hemosiderin ile boyanmay1 gostermesi nedeni ile tani
koydurucudur ©#. Olgumuzda da benzer kranial
MRG bulgulart ile kavernoz hemanjiyom tanisi
konuldu.

Sonug olarak, West sendromu kliniginde bagvu-
ran, kavernoz hemanjiyom tanist konan ve operasyon
sonrast nobet kontrolii saglanan bu olgu, etiyolojik
faktorlerin epilepsi prognozunu belirleyen en énemli
faktor oldugunu vurgulamak amaciyla sunulmustur.
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