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OLGU SUNUMU CASE REPORT

BASAGRISI iLE PREZENTE OLAN MUKOZAL LEZYONLARIN ESLIK ETTiGi INTRAKRANIAL

VENOZ MALFORMASYON OLGUSU
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Saglik Bilimleri Universitesi, Istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi, Noroloji Klinigi, ISTANBUL

OZET

Gelisimsel ven6z anomaliler veya diger adiyla vendz malformasyonlar serebral vaskiiler malformasyonlarin en sik
goriileni olup genellikle manyetik rezonans goriintileme (MRG) esnasinda insidental olarak saptanir. Venodz
malformasyonlar, hastanin yasami boyunca biiyiimeye devam eden, ektatik vendz kanallardan olusan vaskiiler
anormalliklerdir. Bu lezyonlar siklikla kafa i¢i, bas ve boyun bélgelerinde (oral kavite, solunum yolu mukozalari, kaslar...)
gelisir. Yerlesim yerine gore basagrisi, nébet, gérme alanm kayiplari, motor ve duyusal defisit gibi farkl klinik bulgular
goriilebilir. Hemoraji ve iskemik inme ile prezente olabilecegi gibi asemptomatik de kalabilir. Biz bu yazida basagrisi
yakinmasiyla basvuran mukozalarda vaskiiler lezyonu ve ayni tarafta intrakranial venéz malformasyonu olan olguyu
sunmak istedik.

Anahtar Sozciikler: Basagrisi, beyin vaskiiler malformasyon, mukozal vaskiiler malformasyonlar.

THE CASE OF INTRACRANIAL VENOS MALFORMATION ACCOMPANIED BY MUCOSAL LESIONS
PRESENTED WITH HEADACHE

ABSTRACT

Developmental venous anomalies (DVA) or in the other name cerebral venous malformations are the most commen of
cerebral vascular malformations and generally found incidentally at magnetic rezonans imaging (MRI) examinations.
Venous malformations are vascular anomalies composed of ectatic venous channels that will continue to grow throughout
the patient’s lifetime. These lesions commonly occur in the intracranial, head and neck region (oral cavity and airway
mucosa, muscles). Different clinical signs such as headache, seizure, motor and sensory deficits and visual field deficit may
seen according to lesion localization. Venous malformation can be presented with haemorrhage, ischemic stroke or can
stay asymptomatic. In this article, we wanted to present the patient with mucosal vascular lesions and ipsilateral
intracranial venous malformation.

Key Words: Headache, brain vascular malformation, mucosal vascular malformations.

GIRIS

Venoz malformasyonlarin en sik lokalize saptanabilecegi gibi hemoraji, iskemik inme,
oldugu bolge bas-boyun bolgesidir. Bas boyun epileptik nobet, fokal norolojik defisitlerle veya
bolgesinde siklikla, masseter, temporal, dil, oral ve basagrisi ile karsimiza cikabilir (3,4). Literatiire
larengeal mukozada etkilenme gozlenir (1). Venoz bakilirsa basagrisi bu norolojik tablolar arasinda
anomalilerin en sik goriillen sekli ise serebral en sik rastlananidir (5). Biz de bu makalemizde
vaskiiler malformasyonlardir (2). Intrakranial basagrist yakinmasi ile ndroloji poliklinigine
vaskiiler malformasyonlar arasinda tanimlanan, basvuran ve fizik muayene ve ileri radyolojik
gelisimsel vendz anomaliler diger adiyla vendz goriintiilemeler ile venéz malformasyon tanisi alan
malformasyon veya vendz anjiomlar, insidental vakamizi sunmak istedik.
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59 yasinda erkek hasta uzun siiredir var olan,
yaklasik iki aydir siklasan, hemen her giin
ortalama 1-2 saat sliren, hafif-orta siddetli,
sikistiric tarzda, gozlerden baslayan enseye dogru
yayllarak tiim basi kapsayan, eslik¢i bulgularin
olmadigi, basagrisi yakinmasi nedeniyle noroloji
poliklinigine basvurdu. Norolojik muayenesi
normal smirlarda idi. Cekilen kranial manyetik
rezonans gorintilemesinde (MRG) ve MR
venografisinde ven6éz yapilarda dilatasyon,
superior sagittal ve konfluens sinuumda trombiis
stiphesi goriilmesi lizerine servisimize yatirildi.
Ozge¢misinde bilinen hastahk éykiisii ve ilag
kullanim1 olmayan hastanin olasi siniis ven
trombozu,  basagrisi etyolojisine  yonelik
degerlendirilmesinde; fizik muayenesinde alt
dudak, dil, oral ve palatal mukozanin sol yarisinda
mor renkli vaskiiler dilate lezyonlar dikkatimizi
cekti (Resim I).

Resim 1. Dudak dil ve palatal mukozanin sol yarisinda mor
renkli dilate vaskiiler goriinim.

Mukozalardaki lezyonlar vaskiiler
malformasyonla uyumlu olarak degerlendirildi.
Goz muayenesinde, sol gbéz medialde dilate
konjonktival damar ve sol fundusta arterlerde
skleroz venlerde minimal kalinlasma saptandi,
optik disk simnirlart dogaldi. Yapilan lomber
ponksiyon incelemesinde BOS  biyokimyasi
normaldi ve hiicre izlenmedi, agilis BOS basinci ise
125 mmH20 idi. Hastanin beyin manyetik
rezonans gorintillemesinde (MRG) ve MR
venografisindeki goriiniimiin, suboksipital ve sol
temporal alanda vendz malformasyon, olas1 dural
arterioven6z malformasyon (AVM), fistiille uyumlu
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olabilecegi  diistiniildi  (Resim II).  Dijital
substraksiyon anjiografi (DSA) incelemesinde sol
serebellar hemisferde gelisimsel venéz anomali,
sol serebral hemisferde 2 adet gelisimsel venoz
anomali ve eslik eden ven6z donis

malformasyonu, sinus rektusta atrezi ve varyatif
falsin sintis saptand: (Resim III). Hastanin mukozal
lezyonlar1 nedeniyle eslik edebilecek i¢ organ
patolojilerini dislamak i¢in yapilan toraks ve batin
bilgisayarl tomografisinde 6zellik saptanmadu.

Resim II. Flair goriintillerde anormal genislemis vaskiiler
yapilar.
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Resim III. DSA incelemesinde anormal gehi§lemi§ vaskiiler
yapilar.

TARTISMA

Vaskiiler = malformasyonlar, embriyolojik
gelisimdeki bozukluk sonucu ortaya ¢ikar. Baskin
olan damar tipine gore arteriyel, vendz, kapiller,
lenfatik ya da bunlarin kombinasyonlarindan
olusan alt gruplara, akim hizlarina gore ise yavas
akimh (kapiller, lenfatik  ve venoz



malformasyonlar) ve hizh akimli (arteryel ve
arteriovenoz malformasyonlar) olarak
gruplandirilmiglardir (6). Vaskiiler
malformasyonlar genellikle dogumda vardir, ancak
bazen adolesan veya eriskin doneme kadar ag¢iga
¢ikmayabilir (7). Russell ve Rubinstein’in yaptigi
siniflamaya gore intraserebral yerlesimli vaskiiler
malformasyonlar; arterioven6z malformasyonlar,

kapiller telenjiektazi, kavernom ve venoz
malformasyonlar olarak 4 gruba aynlir (8).
Venom anjiyomlar veya gilincel adiyla

gelisimsel vendz anomaliler en sik goriilen
serebral vaskiiler malformasyon olup genis bir
drenaj venine agilan dilate intramediiller
venlerden olusur (2). Embriyogenezisin erken
donemlerinde lokal okllizyon veya venoz
drenajdaki hatali gelisime sekonder olarak
kompansasyon icin meduller genislemekte ve
transserebral anastomozlar meydana gelmektedir.
Bu hipotez derin ve superfisyal venlerin olusumu
esnasinda herhangi bir noktada gelisen venoz
anjiyomalarin etyolojisini aciklamaktadir (9). Tekli
ve ¢oklu sporadik ven6z malformasyonlarin biiyiik
bir kisminda Angiopoetin reseptorlerinde somatik
mutasyonlar bulunmustur (10). Bu mutasyonlar
TIE2 reseptor fonksiyonunda kayba yol acar.
Yapilan c¢alismalarda TIE 2  reseptoriin
vaskiilogenezde o6nmeli bir komponent oldugu
belirtilmistir. Doku growth faktor beta (TGFbeta)
ve beta fibroblast growt faktor (betaFGF) gibi
diger  vaskiller = growth  faktorlerde de
upregiilasyon gorilmistir. Venoz
malformasyonlarla iliskili, blue rubber bled nevus
sendromu, glomuvendz malformasyon ve multiple
cutanemukozal venéz malformasyon (TIE2
reseptér mutasyonu) gibi tanimlanan sendromlar
vardir (11,12). Insidansinin yaklasitk 1/10 000
oldugu belirtilmektedir (12).

Venoz anjiyom, insidental saptanabilecegi
gibi hemoraji, iskemik inme, epileptik noébet ya da
fokal norolojik defisitlerle karsimiza cikabilir.
Hastalarda en sik gozlenen semptomlar ise %93
oraninda basagrisi, %72 oraninda diplopi ve %55

oraninda unilateral hemipleji olarak
bildirilmekte,temporal lobda lokalize olan
lezyonlarda ise psikomotor epilepsi siklikla

gozlenmektedir (13). Bizim olgumuz da basagrisi
yakinmasi ile basvurmustu. Literatiir
incelendiginde vendz malformasyonlu hastalarda
basagrilar1 %58 oraninda daha ¢ok lezyonla
unilateral tarafta aurali migren ataklari, az oranda
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trigemino otonom sefaljiler, kronik giinliik
basagrilar1 seklinde klinik tablolar belirtilmistir
(4,5). Hastamiz da uzun siiredir olan ve son
donemlerde siklasarak giinlik basagris1 ataklar
seklini alan nérolojik yakinma ile merkezimize
basvurdu.

Anatomik olarak ven6z malformasyonlarin en
sik yerlestigi bolge olan bas-boyun boélgesindeki
ekstrakranyal vaskiiler anomalilerin intrakranyal
vaskiiler anomaliler, o6zellikle gelisimsel venoéz
anomaliler ile birlikte goriilmesi siktir. Bas boyun
bolgesinde siklikla, masseter, temporal, dil, oral ve
larengeal mukozada etkilenme go6zlenir (1).
Literatiirde Boukobza ve ark. (13), bas-boyun
bolgesinde  ven6éz  malformasyon  goriilen
hastalarin yaklasik %20’sinde gelisimsel venoz
anomali saptamis, Aagaard ve ark. (14), ise multipl
fasiyal hemanjiyomu ve sag hemisferde yerlesim
gosteren kompleks gelisimsel vendz anomalisi
olan bir olgu bildirmistir. Klinik bulgulara
bakildiginda sikilikla dogumda farkedilen venéz
malformasyonlar lezyon lokalizasyona gore farkl
bulgular  gosterebilir.  Vendz malformasyon
lezyonlarinin iyilesmesi durumunda hastalarin
kliniginde oOrnegin basagris1 sikliginda ve
siddetinde azalma, lezyonlarin kotilesmesi
durumunda ise malformasyonun oldugu tarafta
lokalize basagris1 siddetinde artis izlendigi
gorilmiustir (5).

Tedavi, yatarken bas elevasyonu, lazer,
skleroterapi ile cerrahi ve girisimsel tedavi olarak
siralanabilir.  Hangi tedavinin tercih edilecegi
degerlendiren merkez ve uzman yaklasimina
baghdir (11). Tromboz bélgesine sicak kompres
ile ibuprofen faydali olabilir. Mukozal ve cilt
lezyonlar1 i¢in lazer tedavisi en temel tedavidir.
Hava yollarindaki lezyonlar icinde endoskopik
laser tedavisi uygulanabilir. Skleroterapi de bas
boyun bdlgesi lezyonlarinda kullanilabilir ancak
hava yolu obstriiksiyonu, enfeksiyon, sinir hasari

ve Kkardiyovaskiiler kollaps gibi potansiyel
komplikasyonlar1 géz oniinde bulundurmak
gerekir (11).

Olgumuzda da bas boyun bolgesinde 6zellikle
ylizde ve mukozalarda venoz vaskiiler degisiklikler
dikkat cekici idi. Basagrisi ile gelen ve yapilan
tetkiklerinde siniis trombozu siiphesi ile
degerlendirilirken, ekstrakranial yapilarda
(mukozalarda) gozlenen degisiklikler, ayni tarafta
intrakranial yapilardaki vaskiiler degisikliklerin de
tanimlanmasinda yardimci olmustur.
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Sonu¢ olarak, noroloji pratiginde basagrisi,
epileptik nobet veya baska bir klinik tablo ile
tarafimiza bagsvuran hastalarda intrakranial
yapilara  ait  patolojileri  degerlendirirken
beraberinde fizik muayenede eslik edebilecek
durumlar da goz oéniinde bulundurmak énemlidir.
Intrakranial venéz vaskiiler malformasyon tani ve
takibinde rutin goriintiileme teknikleri yaninda
DSA gibi ileri tetkikler kadar hastanin fizik
muayene ve sistemik degerlendirilmesi de énem
tasir.
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