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Ozet

1994-1996 yullart arasinda serebrovaskiiler bozuklugu
(SVB) olan 13 olgu ilging etyolojik dagilim gésterdiginden ret-
rospektif olarak degerlendirilmigtiv. Yaslart 11 ay ile 16 yas
arasinda degisen olgularn erkek kiz oran 8/51. Hastalarm
tiimiinde hematolojik, metabolil, kardivolojik, immunolojik
nedenler arastirihmus ve lipid profilleri, kollagen doku tetkik-
leri ile heyin tomografisi veya magnetik resonans inceleme
vapunustir: Serebral anjiografi yapilan iki olgunun biri normal
bulunmusg, digerinde sag karotis interna arterinde okliizyon
saptannugtir.

SVB nedeni olarak; menenjit(3), tuberoz skleroz +
menenjit (1), hipertansivon (2), mukopolisakkaridoz (Hurler)
(1), travma (1), vaskilit (1), antirombin-IIl eksikligi (1),
idiopatik (1), mitral valv prolapsusu (1) saptanmistir. Etyoloji
belirlenemeyen bir hasta Moyamoya agrsindan izlenmektedir.

Calismamizda goriildiigii gibi cocuklarda SVB'a predis-
pozisyon yaratan durumilar ¢ok ¢esitli oldugundan, ayrintil
laboratuar incelemesi yapilarak etyoloji aydmlatiimalt ve
tekrarlar onlenmeye calisilimalidir.

Anahtar Kelimeler: Serebrovaskiiler bozukluk,
Etyoloji, Cocukluk ¢ags
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Summary

Thirteen patients with cerebrovascular disorder (CVD)
who were diagnosed between 1994-1996, were evaluated ret-
rospectively in order to review etiopathogenesis and the risk

factors for pediatric cerebrovascular disorders.

Their ages ranged between 11 months and 16 years, 5 of
them were female. Hematologic, metabolic, and immunologi-
cal causes were investigated in all patients. Lipid profile, col-
lagen tissue tests were evaluated and CT or MRI was per-

formed. Angiography was performed only in two patients and

one of them revealed an occlusion of the right internal carotid
artery.

In ithe patients the causes of CVDs were as follows;
menengitis (3), tuberous sclerosis and menengitis (1), hyperten-
sion (2), mucopolysaccharidoses(Hurler) (1), trauma (1), vas-
culitis (1), antithrombin Il deficiency (1), idiopathic(l). mitral
valve prolapse(1). In one patient the cause remained obscure.

These cases demonstrated that the children with CVD
have a wide array of risk factors. In conclusion, a systematic
evaluation and laboratory investigations in detail are essential
in establishing the etiology.

Key Words: Cerebrovascular disorder,
Etiology, Childhood
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Serebrovaskiiler bozukluklar (SVB) eriskin-
lerde cocuklardan daha sik goriilmekle birlikte
giinlimiizde varolan degisik tani yontemleriyle
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cocuklarda SVB tanisi eski yillara gore daha fazla
konulmakta ve sanildigi kadar nadir olmadig:
goriilmektedir (1).

SVB belli bir bolgeye giden kan akiminin bir
sekilde kesilmesiyle olusan "iskemik" ya da
parankim igine kanamayla olusan "hemorajik" 6zel-
likte olabilir. Cocukluk yas grubunda SVB insidensi
yilda 2.5/100.000 olarak bildirilmistir (2). Bunlarm
%55’1 iskemik, %45°1 hemorajik niteliktedir. Tiim
tam yontemlerine kargin iskemik olanlarin ancak
2/3’iinde etyoloji belirlenebilmektedir (3).
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Cahismamizda ¢ocukluk ¢aginda SVB’u olan
hastalarm etyolojilert ve klinik dzcllikleri deger-
lendirilerck predispozisyon yaratan durumlar goz-
den gecirilmistir.

Gerec-Yontem

Mart 1994 ile Agustos1996 tarihleri arasinda
KTU Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali’nda
yenidogan doénemi disinda SVB tamsi alan ve
yaslart 11 ay ile 16 yas arasinda degisen 13 olgu
retrospektif olarak degerlendirilmistir. Norosiriirji
klinigince izlenen travma ve timor olgulan calis-
maya alimmamustir (Sadece 1 nolu hasta bize
basvurmadan 3 ay énce yiiksekten diisme tanimli-
yordu.). Hastalarda hematolojik (hemogram, trom-
bosit sayis1, protrombin zamani, parsiyel trombo-
plastin zamam, kanama ve pihtilasma zamani, orak
hiicreli anemi tanist agisindan oraklagma testi),
metabolik (kan ve idrar aminoasit kromotografisi,
laktik asit ve piruvik asit) nedenler arastirilmis ve
lipid profilleri (Trigliserid, kolesterol, HDL, LDL)
ile lipid clektroforezi, C3 ve C4, LE hiicresi, anti-
niikleer antikor, antikardiolipin antikor galisiinus
ve timiinde telekardiyogram, elektrokardiyogram,
ckokardiyogram ¢ekilmistir. Protein C ve S,
Antitrombin [II diizeyleri 8 olguda bakilmistir.
Tam olgulara beyin tomografisi (BT) veya mag-
netik rezonans inceleme (MRI), iki olguya serebral
anjiografi yapilmistir. Hipertansiyonu (HT) olan
olgularda plazma renin, angiotensin, aldosteron
diizeyi, 24 saatlik idrarda homovalinik asit ve va-
linmandelik asit diizeyleri, intravenoz piyelogram
(IVP), bobrek ultrasografisi ve sintigrafisi
yapilmis, renal anjiografi birinde ¢ekilmistir.

Hastalarin son basvuru esnasindaki fonksi-
yonel iyilesme durumlart Glasgow Prognoz
Skalasimna (4) gore degerlendirilerek; 1) Tam
tyilesenler (T.1.) 2) Orta derecede sekelli iyilesenler
(ODS, kendine bakabilecek diizeyde sekel) 3) Agir
sekelli iyilesenler (kendine bakamayacak diizeyde
sekel) seklinde siniflandirildr.

Bulgular

Olgularimizda crkek/kiz orani 8/5 olup ortala-
ma yas 7.5 £ 5.6 yil idi. Tlimiinde iskemik inme
olan hastalarimizin besi 11 ay ile 3 yas arasmdaydi.
Bagvuru sirasinda hastalarin tigiinde (3, 6 ve 13
nolu olgular) biling kayb1, dérdiinde hemiparezi ile
birlikte konviilsiyon (2, 3, 6 ve 12 nolu olgular),
ikisinde fasyal sinir paralizisi ve ikisinde meningial
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irritasyon bulgular1 vardi (Tablo). Hemiparezi ilc ¢s
zamanl konviilsiyonu olan hastalardan 2 ve 3 nolu
olgularda, daha &nce de konviilsiyon gegirme
Oykiisti vardi. Ortalama izlem stiresi 11 + 9 ay (1-
27 ay) olup hastalarin 6’sinda ODS, 7’sinde T.I.
elde edilmisti, agir sekelli veya eksitus olan has-
tamiz yoktu. Ikisi (5 ve 10 nolu olgular) disinda hep-
sinde akut hemiparezi tanimlanan hastalarm klinik
ve radyolojik bulgular: tabloda goriilmektedir.

Olgularin 5’inde sag hemiparezi, 8’inde sol
hemiparezi vardi ve dordiinde sadece MRI, dor-
diinde BT, besinde hem BT hem de MRI, ikisinde
(11 ve 13 nolu olgular) serebral anjiografi cekil-
misti. Etyolojiye yonelik tiim tetkikleri normal
bulunan 2 nolu olgu idyopatik kabul edilmistir.

Olgu 1’de yiiksekten diismeyi takiben 5-6 saat
sonra sag hemiparezi tanimlaniyordu. Bu olgunun
daha sonra ¢ekilen BT inde solda lakiiner infarkt
belirlenmistir.

Hastalarimizin ti¢linde menenjit (Olgu 3, 4, 5),
birinde meningoansefalit (Olgu 6) seklinde santral
sinir sistemi enfeksiyonu vardi. Konviilsiyon ve
biling kaybiyla getirilen 3 nolu olguda menenjit
bulgulartyla birlikte yaygm depigmente lekeler
goriilmestyle tuberoz skleroz tanisi da konulmus ve
bu hastanin ti¢ hafta sonra hemiparezisi diizelmistir.

Hurler Sendromunun klinik (kaba yiiz gorii-
numii, makrosefali, makroglossi, komeal bulanik-
lik, umblikal herni, hepatosplenomegali, kisa ve
kiint parmaklar, penge eli) ve radyolojik bulgularmi
tasryan, agir motor ve mental retardasyonu olan 8
nolu olgu 13 aydir HT nedeniyle antihipertansif
tedavi aliyordu, bu hastanm bir ay sonraki kon-
troliinde ODS vardi. Dokuz nolu olgu isc son bir
yildir HT nedeniyle tedavi almaktaydi, yapilan
tetkiklerinde: plazma renin, anjiotensin ve aldos-
teron seviyeleri yiiksek, ultrasonografi , IVP ve
sintigrafilerinde (DMSA, DTPA) sag bdbrek nor-
mal olup sol bobrek afonksiyone ve hipoplazik
olarak izlenmistir. Renal anjiografisinde sol bbrek
ve renal arterde hipoplazi vardr (Sekil 3 ve 4).
Hemiparezisi tamamen iyilesen bu olguya daha
sonra sol nefrektomi uygulanmistir. Hipertansiyonu
olan 11 aylik olgumuzda ise, tetkikleri tamamlan-
madan ailesinin istegi ile taburcu edildiginden et-
yoloji belirlenememistir.

Perinatal hipoksi tanimlanmakla birlikte,
hemiparezisi altt ayliktan itibaren tariflendiginden
calismaya dahil edilen ve mental degerlendirmesi
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Tablo. Hastalarm klinik ve radyolojik bulgular
Olgu Klinik BT /MRI Etyolojik Tam Prognoz
LLE 1l/I2y K Sag hemiparezi Sol santral semiovalede lakiiner Travma Ti
infarkt*
2KK9y E Sag hemiparezi Sag posterior hidrosefali, sol sere- Idyopatik oDS
bellum atrofik, sol oksipitalde
infarkt
3AT 2y E Sol hemiparezi Periventrikiiler multipl nodiiler  Tuberoskleroz T
multipl depigmente lezyonlar, sag hemisferde infarkt, sa§  Menenjit
lezyonlar, MIBe serebral atrofi
4 NC13y [ Sol hemiparezi Sag frontal lopda infarkt Menenyjit oDS
sol fasyal paralizi
MIB
5MELS5y K Sol hemiparezi Sol temporal lop atrofik, eski infarkt Menenjit ODS
MMR (4 y1l sonra)*
6.ET4y E Sol hemiparezi Vaskiilite sekonder iskemik degi- Meningoensefalit  T.1.
siklikler
7.0K 11/12y E Sag hemiparezi Serebral kortikal atrofi* Hipertansiyon oDS
8. CK2"%y E Sag hemiparezi Konjenital kavum septum Hipertansiyon ODS
MMR® anomalisi® Hurler Sendromu
9.0014y E Sol hemiparezi Sag ve sol talamusda akut infarkt Hipertansiyon Tl
Sol hipoplastik
bobrek
10.MA9y K Sol hemiparezi Sag oksipital intraparankimal Perinatal anoksi ODS
splenomegali mikrokistik, glial degisiklik Lokositoklastik
vaskiilit
11.ZTl6y K Sag hemiparezi Vaskiilitle uyumlu multifokal Ti
lezyonlar, sag karotis interna
okliizyonu**
12.BT7y K Sol hemiparezi Siiperior sagital sinus trombozu, Antitrombin III T.IL
hemisferde arteryal infarkt eksikligi
Sepsis
13.BY 135y & Sol hemiparezi Sag lentiform ve kaudat nikleus ve Mitral valv TL

sol fasyal paralizi
sistolik sufl

sag parietalde infarkt**

prolapsusu

* Bu olgularda sadece BT gekilmistir, °motor mental retardasyon,

emenengial irritasyon bulgusu

** Bu olgularda anjiografi de ¢ekilmistir, ®Hurler sendromunun diger klinik bulgulari da vards,
T.I: Tam iyilesme  ODS: Orta derecede sekelli.
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Sekil 1. Olgu no: 13, Beym MRI, T2 agmnhikh kesu, sag
lentiform ve kaudat nukleusda infarkt.

Sekil 2. Olgu no: 1. Serebral angiografide sag karotis terna
okliizyonu.

Sekil 3. Olgu no: 9. Renal angiografide sol bébrek ve sol renal
arterde hipoplazi.

tamamen normal olan 10 nolu olgu, kliniginin
(hepatosplenomegali, anemi, nonspesifik dokiintii)
kollagen doku hastaligi olabilecegini diistindiirme-
si iizerine yapilan tetkiklerinde, sedimentasyon
yitksekligi ve romatoid faktér pozitifligi disinda
diger tiim tetkikleri normal bulunmus, bir yil sonra
bu hastada l6kositoklastik vaskiilit geligmistir.

Akut gelisen sag hemiparezi ile birlikte sereb-
ral anjiografisinde sag arteria karotis internada
(AKI) okliizyon gériilen (Sekil 2) , Matas testinde
iskemi bulgulart saptanmayan 11 nolu olguda
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Sekil 4. Olgu no: 9. Beyin MRI, T2 agirhklr kesit. sag ve sol
talamusda akut infarkt.

ayrmtili olarak yapilan tetkiklere karsin ctyoloji
aydinlatilamamistir. Norosirlrji  konsiiltasyonu
sonucu cerrahi girisimde bulunulmayan ve 18 aydir
Moyamoya hastaligi agisindan da izlenen bu has-
tanin hemiparezisi tamamen diizelmis olup, yeni bir
atak gelismemistir.

Sol hemiparezi ile birlikte khinik ve laboratuar
olarak sepsis tablosunda gelen 12 nolu olguda
antitrombin TIT eksikligi (8mg/dl, normali: 22-39
mg/dl) belirlenerek taze plazma ve sepsis tedavisi
verilmis, hastanin hemiparezisi ii¢ hafta sonra
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Sekil 5. Olgu no:12. Beyin MRI, T2 agurhiklr kesit, bilateral
beyaz cevherde ve sag subkortikal beyaz cevherde intensite
artist, sagda kortikal intesitede azalma.

tyilesmistir (Sekil 5).

Ayrintili olarak tiim tetkikleri yapilan ve mitral
valviil prolapsusu (MVP) disinda etyolojik faktor
saptanmayan 13 nolu olgunun anjiografisi de
normaldi ve hemiparezisi tamamen diizelen bu has-
taya profilaktik olarak antiagregan tedavi (asetil
salisilik asit) baslandr (Sekil 1).

Tartisma

Eriskinlerde SVB 1¢cin en 6nemli risk faktorleri
ateroskleroz ve hipertansiyon iken, ¢ocuk ve adéle-
sanlarda genis bir hastalik grubu risk faktorii olarak
gosterilmektedir. Bununla birlikte risk faktorleri
olmadan da SVB olusabilmektedir (1).

Cocuklarda SVB’lerin en sik nedeni kalp
hastaliklaridir ve tiim iskemik ¢ocuklarin yaklasik
ticte birinden sorumludur. Kalp kapak ve bogluk-
larini igeren kompleks yapisal kardiyak anomaliler
bu hastalarin ¢ogunlugunu olusturmakla birlikte,
herhangi bir kardiyak lezyon ¢ocukta inmeye pre-
dispozisyon vyaratabilir (1). Bizim akut inme
gelisen bir olgumuzda MVP saptanmisti. MVP’de
ataklar prolabe olan kapak veya atrial duvarla bir-
lesimden koéken alan trombusten steril emboli ile
olusmaktadir. Iskemik atak gegiren ¢ocuklara giin-
lik asetil salisilik asit tedavisi 6nerilebilir (5).
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Enfeksiyon hastaliklarinda ortaya ¢ikan
vaskiilit sonucu iskemik SVB goriilebilmektedir
(6). Calismamizda da en sik etyolojik nedenlerden
birini menenjitler olusturmusgtur (%23). Kame-
ron’da 35 gocukta yapilan bir ¢ahsmada menenjit
%14.3, kalp hastalig1 %17.1 oraninda ctyolojik fak-
tor olarak saptanmustir (7). Japonya’da yapilan bir
calismada da Moyamoya disinda SVB’u olan 54
cocuk degerlendirilmis, enfeksiyon ve mindr kafa
travmalarinin kalp hastaliklarmdan daha sik rol
oynadigr belirtilmistir (8). Bir olgumuzda trav-
madan 5-6 saat sonra tamimlanan inme izlemde
tamamen diizelmistir. Baska bir ¢aligmada Moya-
moya hari¢ 22 SVB’lu hasta incelendiginde 4
kardiyojenik emboli, 1 postmenenjitik inme neden
olarak bulunmus, geri kalan 17’inde etyoloji belir-
lenememistir (9). Bizim bir olgumuz idyopatik
kabul edilmistir.

Cocuklarda renovaskiiler hipertansiyon (RVH)
diger HT sebeplerinden daha sik olarak karsimiza
¢ikmaktadir (10). Bizim ti¢ HT'lu olgumuzdan
birinde RVH belirlendi. RVH tedavisinde konser-
vatif yaklagim tercih edilmekle birlikte, nadiren cer-
rahi tedavi gerekmektedir. Cerrahi tedavide renal
revasklilarizasyon ve unilateral renal parankimal
hastalikta nefrcktomi veya parsiyel nefrcktomi
uygulamir (10). Bizim hastanizin da malign hiper-
tansiyonu sol nefrektomi ile kontrol altina alinnustir.

Degisik konnektif doku hastaliklarinda hemi-
parezi goriilmektedir (11,12). Sistemik lupus
eritematosuslu 240 eriskinde yapilan bir ¢alismada
%67 orantyla en sik nérolojik bulgu olarak hemi-
parezi bildirilmistir (13). Mikst konnektif doku
hastalig1 ve poliarteritis nodozah birkag hastada ilk
klinik prezantasyonun hemiparezi scklinde oldugu
bildirilmistir (11,14). Baslangigtan itibaren klinik
bulgulart nedeniyle kollagen doku hastaligi agism-
dan izledigimiz 11 nolu olgumuzda ancak bir yil
sonra lokositoklastik vaskiilit gelismistir.

Moyamoya AKI ve ug dallarinda stenoz ve
okllizyon, bazal ganglionlar diizeyinde kollateral-
lerin gelisimiyle karakterize, tanmmn anjiografik
olarak konuldugu radyografik bir sendromdur.
Hastaligmn konjenital ve edinsel formlar: vardir ve
degisik nedenlerle gelisebilir. Bu nedenler arasinda
tuberoz skleroz, ndrofibromatosis, poliarteritis
nodosa, Down sendromu, orak hiicreli anemi,
radyasyon, siklosporin kullanimi, Takayasu
hastaligi, otoimmun hastaliklar, metabolik neden-
ler, konjenital ve edinsel enfeksiyonlar sayilabilir
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(1,15). Fizik ve laboratuar incelemelerinde bu
hastaliklardan herhangi birisini destekleyen bulgu
belirleyemedigimiz 11 nolu olgumuzun serebral
anjiografisinde sag AKI'da oklizyon vards.
Ayrintili olarak yapilan tetkiklere karsin etyoloji
aydmlatilamayan ve hemiparezisi tekrarlamayan
hastanin Moyamoya hastaligt acisindan izlemi de-
vam ctmektedir.

Tuberoz skleroz; konviilsiyon, mental retar-
dasyon, adenoma sebaseum, erken donemde deride
siklikla kesin hudutlu oval yaprak seklinde beyaz
lekelerle seyreden, gozde i¢ organlarda, dislerde,
kemiklerde, sinir sisteminde bozukluklara neden
olan otozomal dominant gecisli noérokiitan dis-
plazilerden birisidir (16). Tuberoz skleroz, rab-
domyoma bagh embolik inmeye neden olan
genetik risk faktorleri i¢inde bildirilmigtir (5).
Bizim de bir olgumuzda menenjitle birlikte tuberoz
skleroz gorilmiistir.

Protein C, Protein S ve Antitrombin-ITI eksik-
ligi SVB’a neden olan hematolojik bozukluklar-
dandir. Protein C cksikligi otozomal resesif kalitilir
ve homozigot bireylerde agir arteryel ve vendz
trombozlar goriiliir. Protein S cksikligi otozomal
dominant gegislidir ve siklikla vendz tromboza
neden olur, arteryel tromboz nadirdir. Antitrombin-
1 cksikligine 1/5000 oraninda rastlanir ve
homozigot eksiklik yasamla bagdasmaz. Hetero-
zigot olanlarda faktoér diizeyi normalin %30-60’1
civarindadir ve yineleyen arteriovendz tromboem-
bolilere bagh iskemik inme gelisebilmektedir
(6,17). Bir olgumuzda inme nedeni olarak
Antitrombin-IIT eksikligi saptanmastir.

Cocuklarda ani gelisen hemipareziye konviil-
siyon da eslik ediyorsa tablonun daha agir ve iyiles-
menin daha gli¢ oldugu bildirilmistir (18).
Konviilsiyonlu dért olgumuzun {iclinde tam
iyilesme saglanirken, konviilsiyonsuz grupta tam
iyilesme oram %44 bulunmustur. Bu uyumsuzluk
olgu sayimzin az olmasindan kaynaklanabilir.
Cocukluk ¢ag1 inmelerinde mortalite %20-30 olarak
bildirilmis olmakla birlikte hemorajik inmelerde bu
oran daha fazladir. Yasayanlarin yaridan ¢ogunda
kalici sekel bildiriimustir (18,19). Hasta sayimiz az
olmakla birlikte hi¢ mortal olgumuz olmadig: gibi,
%53.9 oraninda da tam iyilesme elde edilmistir.

Calismamizda da gérildigli gibi, ¢ocuklarda
SVB’a predispozisyon yaratan durumlar c¢ok
cesitlilik géstermektedir. Bu nedenle ¢ocukluk ¢agin-
da SVB varhiginda sistemik bir degerlendirme ve
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anjiografiyi de igeren ayrmtili laboratuar ince-
lemeleri ile inme sebebi aydinlatilarak uygun tedavi
yapilmal ve tekrarlar 6nlenmeye galisiimahdir.
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