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Lokalizasyonlu Bir Kavernéz Hemangiom Olgusu

IBRAHIM OZTEK @), FATIH YAVUZ ), A.FEVZI KARSLIDP), YUSUF ZIYA YERGOK ©),
M. NUSRET DEMIRCAN 4)

) GATA, Haydarpaga Egitim Hastanesi, Patoloji Anabilim Dalr, Istanbul, Tiirkiye

b) GATA, Haydarpasa Egiitim Hastanesi, Radyoloji Anabilim Dali, Istanbul, Tirkiye

©) GATA, Haydarpaga Egitim Hastanesi, Kadin Hastaliklan ve Dogum Anabilim Dals, Istanbul, Tiirkiye
d) GATA, Haydarpaga Egitim Hastanesi, Nérosirurji Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

A CEREBRAL AND CEREBELLAR MULTI-LOCALIZED CAVERNOUS HEMANGIOMA
CAUSING INTRAUTERINE DEATH

Summary

In a 29-year-old woman during her first pregnancy, prenatal ultrasonic examination of the fetus
revealed hydrocephalus and a cystic mass measuring 4 em in diameter in the basis of cerebrum. Full-term
delivery terminated with a prenatal death. Autopsy was performed and histopathological examination of
the specimens taken from the lesions, located next to lateral ventricle in the occipital region and in the
antero-superior region of cerebellum, showed cavernous hemangioma and accompanying hemorrhage.
We report this case as we could not find another case of intracranial cavernous hemangioma causing
prenatal death in the literature.

Key words: Cerebral hemangioma - Cavernous hemangioma - Vascular malformation - Intracranial
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Ozet

29 yasindaki bir kadimin ilk gebeligi 6lii dofumla sonlanmisur. Dogumdan iki giin énce yapilan
ultrasonografi tetkikinde, fetusun beyin tabaninda yaklasik 4 cm c¢apinda kistik bir olusum ve
hidrosefaliye ait bulgular izlenmigtir. Ertesi giin, fetustaki vitalite bulgulanmin silinmesi iizerine,
intrauterin 6lu fetus, daha sonra vajinal yolla spontan olarak dogurtulmustur. Otopsiyi takip eden
histopatolojik tetkikte, sol oksipital lopta ve lateral ventrikiile yakin, ayrnica anterior serebellumun
siiperior kisminda yer alan lezyonlarin kavemdz hemangiom ve buna bagh yaygin hemoraji alanlan
oldufu saptanmigtir.

Literatiirde, prenatal éliime neden olmug benzer bir bagka olguya rastlanmamig olmasi nedeni ile
ilging bulunarak yaymnlanmigtr.
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GIRIS

Intrakranial kavernéz hemangiomlar, intraparenkimal ve ekstraserebral yerlegimli,
ince {ibroz doku tabakalan ile birbirinden ayrnilmis, bitigik, dilate, duvarlarinda clastik
veya muskiiler doku bulunmayan, tek sira endotel hiicreleri ile doseli sintizoide benzer
vaskiler yapilardan meydana gelmis, konjenital, kan damarlart hamartomlarinin bir
formudur (1-13).

Intrauterin hayattan itibaren dopumu takip eden ilk giinlerde ve yagamn ileri
yullarinda, bilhassa 30-40 yaslarinda fazla olmak iizere raslaniriar (7,12,14-17).

Boyutlari, milimetrik ¢aplardaki petesiyal kanamalara benzeyen yapilardan, birkag
cm ¢apa varan genig hemorajik kitlere kadar depisebilir (8,10,18-24).

Her iki cinste esit oranlarda ve santral sinir sisteminin herhangi bir bélgesinde
olusabilir. En ¢ok serebral hemisferin frontal lobunun subkortikal bélgesinde yerlesir.
Sirasiyla, lateral ventrikiil, bazal ganglion, pons, eksternal kapsiil bolgesi, nadiren de
serebellar beyaz cevher, spinal kord ve dura materde olusabilirler. Lezyonlar tck veya
multipl olabilecefi gibi, sag ve sol hemisferde dagilim farki gostermezler (1,2,13,
25-30).

Intrakranial kavernéz hemangiomlar kafa i¢i basing artist sendromu veya intrakranial
hemoraji i¢in potansiyel bir kaynaktir. Siklikla hidrosefalus ve epilepsiye neden olurlar
(1,2,4,7,16,22,26,27,31,32).

Olgu

Klinik protokol no: 521-6320/90, Patoloji protokol no: 0-12/4904/90.

29 yagindaki M.E.'nin ilk hamileligi olup, son adetini 29 Eylil 1989 giinii gdrmiis ve tahmini
dogum giinti 6 Temmuz 1990 olarak hcsaplanmigtir.

23 Mart 1990 tarihinden itibaren dogum kliniginin kontrolii altina ginnig, 5 Nisan giinii yapilan US
letkikinde, plascnta arka duvarda agagi yerlegimli olarak bulunmugtur. 21 Haziran tarihine kadar da tiim
klinik ve laboratuvar tetkikleri normal seyretmistir.

21 ve 22 Haziran giinleri yapilan US tetkiklerinde, dofum yagt 37 = 3 hafta olan, basla gelis
goésteren, tekil canh fetus saptanmugtir. Fetusun kranial US kesitlerinde, beyin tabaninda, lateral
ventrikile kismen basi yapan, bir kenannda uibiiler tipte uzantist bulunan, 36x21 mm boyutlarda,
diizgiin kenarly, kistik olmast muhtemel bir olusum izlenmistic (Resim 1). Yakininda, orta serebral
arierin pulsasyonu alinmaktadir. Posterior yerlegimli plasenta mikrokalsifikasyonlar gostermektedir.

23 Iaziran giini saat 20.30'da monitérde gocuk kalp seslerinin ortadan kalkuigt ve vitalite
bulgulanmn kayboldugu goriibmiistir. 24 Haziran saat 19.00'da vaginal yoldan spontan intrauterin 8li
fetus dogurulmugtur. Plasenta ve ekleri tam olarak ¢ikardmigtir.

Otopsi incelemelerinde, 51 cm boyunda, 3400 gr aguhifinda, miadinda erkek bebegin cildi yer yer
mascredir. Kafatast sigkince, diizensiz, kemikleri ayrdmustir. Pelte kivamindaki beyin dokusunda, sol
oksipital lop beyin tabaninda subkortikal lokalizasyonlu, lateral ventrikiile distan basy yapan, 4 cm
capa yakin, yuvarlakga, kahverengi, kanamalt bir alan mevcuttur. Ayni gekilde, anterior serebellumun
supcrior kisminda da 1 cm'den kiigiik kanamalt ikinci bir alan bulunmaktadir. Akcigerler soluk almamig,
testisleri inmis ve i¢ organlar hipecremikiir. Plasenta oval, diskoid, kalsifiye, kordon 50 cm uzunlukta,
yapigmast santral, damarlari normaldir. Mikroskopik incelemelerde, beyin tabam ve beyincikteki lezyo-
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Resim 1. Lateral ventrikiile alttan bast yapan kistik lezyon.

Resim 2. Beyinde birbirine bitigik, ince duvarli, tek kat endotelle doseli genig damar
x100).

kesitleri (..,
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nun ¢ok genis kanama alanlan ve bunlann gevresinde, ince, basik endotel hiicreleri ile doseli, degisik
boy, bir kism kistik, igleri eritrositlerle dolu, bazilarmin duvarlan kalinca damar kesitleri gézlenmigti
(Resim 2-3). Damar kesitleri arasinda gevsek bagi doku stromasi mevcuttur. Beynin diger alanlannda ileri
derecede 6dem, erime odaklari, mikro ve makro kistler ile dilate damarlar yer almaktadir. Diger organlarda
da postmortem otoliz ve hiperemi dikkali ¢ekmigtir. Plasenta kalsifik dejenerasyon gostermektedir. Bu
bulgular 15181 altinda, intrauterin 6liimiin, serebral ve serebellar kaverntz hemangiom ve buna bagh
yaygin hemoraji sonucu meydana geldigi anlagildi.

Resim 3. Beyincikte kavernéz hemanjiom ve genis kanama alanlan (H.E., x100).

TARTISMA

Santral sinir sisteminin vaskiiler lezyonlari, arterio-vendz malformasyonlar, kapiller
telenjektiaziler, ventz malformasyonlar ve kaverndz hemangiomlardir; konjenital bir
lezvon olarak kabul edilirler (1,2,12,17,22). Polioma virus inokiilasyonu ile bir haftalik
farenin sinir sisteminde kavernz angiom meydana getirilmis olmasi, viral orijinin de
s6z konusu olabilecegini akla getirmektedir (3-5).

Bu amagla incelenen serilerden birinde, serebrovaskiiler malformasyon gosteren 147
otopsi olgusunun % 7' sinde kaverndz hemangiomlar saptanmustir (2). Takaku ve ark.
(38), 103 olguluk serilerinde 2'sinin kaverndz angiom oldufunu belirtmislerdir. Jooma
ve ark. (39) ise, 1 yasina kadar olan 100 intrakranial neoplazmli olgularindan 1
tanesinin kaverndz angiom oldugunu bildirmislerdir,
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Bugiine kadar 250 civarinda sercbral kavernéz hemangiom olgusu rapor edilmigtir.
Bunlar difer vaskiiler lezyonlardan, damar duvarlarinda elastik veya muskiiler tabaka bu-
lunmamasi, aralarinda da glial veya noral doku olmamas: ile ayrilirlar (1,2,8,
10,12,13,22). Kavernéz hemangiomlar kapsiilsiiz, koyu kahverengi, yuvarlak veya
lobiile lezyonlardir. Eski ve yeni hemorajiler, hemosiderin yiiklii makrofajlar, degigik
oranlarda organizasyon ig¢eren tromboz alanlari, fibrozis veya gliozis alanlari, intra-
vaskiiler trombozun organizasyonuna baglh kalsifikasyonlar, hatta ossifikasyonlar
gosterebilirler (7,11,16,26,27,30,31). Olgularin ¢oZu serebral hemisferin subkortikal
bolgesinde lokalizedir ve genellikle otopsilerde rastlanmigtir (26). Intraparenkimal olan-
larin 3/4'ii supratentorial, 1/4'ii ise infratentorial yerlesimlidir (9,35,36). Intrakranial
ekstraserebral kaverndz hemangiomlarin ¢ofu orta fossada meydana gelir. Genellikle
kaverndz siniis orijinlidir (9, 16, 27, 37). Dura materden kaynaklananlarin ¢offu ise, arka
fossada ekstra-aksiyal olarak bulunur (16,37). 3. ve 4. ventrikiil lokalizasyonlu olanlar
internal hidrosefalusa yol agabilirler. Ponsta lokalize olanlar, multipl sinir felglerine ve
bazan da fatal hemorajilere neden olabilirler. Multipl olan olgular, deride ve karacigerde
telenjicktazi ve hemangiomlar, bobrek ve karacigerde kistler ve atnali bébrek gibi
malformasyonlarla birliktedir (8,10,21,24,26). Familyal 6zellik ve tiimor ile birliktelik
izlenmemigtir (13,22). Lindau-Von Hippel hastalifinda, sercbellum, pons ve gozde de
kaverntz hemangiomlarin olusabilece@i bildirilmistir (32,38). Olgularin yarisina
yakiminda klinik ve radyolojik olarak hidrosclali meveuttur (2).

Kaverndz angiomlarin kesin bir spesifik klinik bulgusu yoktur; yine de ¢ocuk ve
biiyiikte ayni olan semptomlarinin en ¢énemlileri, bas agrisi, epileptik ndbetler,
hidrosefali ve fatal hemoraji olarak tammlanmigtir (1,2,4,26,27,30). Hemoraji, prenatal
olgularda da goriiliir (16), intrakranial basing artist olur (32). Hamilelik, semptomlari
aruinier etki gostermektedir (27).

Yamasaki (12,18)'nin bildirdigine gore, kendisinin 15 aylik olgusu dahil, bugiine
kadar bebeklerde 6 kaverntéz hemangiom olgusu saptanmig, bunlardan 4'ii cerrahi olarak
tedavi edilmis, tanilar histopatolojik olarak da kanitlanmistir.

3 giinliik bir bebefin otopsisinde, lateral ventrikiil lokalizasyonlu kavernéz heman-
giom raslanu olarak bulunmug (16), intrauterin 33 hafltalik bir fetusta, US kesitlerinde,
sonradan CT tetkikleri ile de belirlenen, arka fossada progressif ventrikiilomegali ve
kraniomegaliye yol agan bir anjiom saptamistir (17). Beyin tabaninda sercbral ve
serebellar yerlegimli olgumuz, Moritake (17)'nin olgusu ile, prenatal yagamdaki ayni
haltalara uymast ve lezyonun US tetkiki ile saptanmig olmasi agisindan ileri derccede
benzerlik gostermektedir. Otopsi istefi ve histopatolojik tetkik ise, natiirii giipheli olan
lezyonun kaverndz hemangiom oldufunu kamitlamigur. Olgumuz multipl olmakla
beraber bir bagka anomali izlenmemistir. Lezyonun igerisinde ve gevresinde de
kalsifikasyon saptanmamugtic. Moritake (17)'nin isaret ettifi ve olabilecegini ileri
stirdiigii fatal prenatal hemorajiler de olgumuzda intrauterin yagami sona crdirmistir,
Aynca olaya minimal hidroscfali de eslik ctmekiedir.

Giniimiizde CT ve US'nin kullanim alanma girmesi ile, fetusta, bebeklerde ve yetis-
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kinlerde intrakranial lezyonlar etkin olarak belirlencbilmekte, giin géctikge de olgularin
sayilart hizla artmaktadir. Boylece, anjiografiyle 1/3 olan dogru tani orani, gelismis
yontemlerle %100'e varabilmektedir (16,18,22,23,39,40-42).

Kavernéz hemangiomlarda, biiyiik kanamalar sz konusu olmakla beraber, kesin
tedavi cerrahidir (1,12).

SONUC

Olgumuzun, serebral ve serebellar bifokal kavernéz hemangiom ile buna bagh
yaygin hemoraji sonucu prenatal dénemde yagami sona ermig, spontan dogurtulan ilk
olgu oldugunu diigiinmekteyiz. Daha ¢ok raslanti sonucu ortaya ¢ikan kavernoz
hemangiomlar, giiniimiizdcki tcknik geligmlere paralel olarak US ve CT tan: yontemleri
ile kolayca belirlenebilmektedir. Intrauterin 6liim nedenleri arasinda kaverniz
hemangiomlarin da yer alabilecegi akla getirilmelidir.
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