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SANTRAL SiNIR SISTEMi VASKULER
MALFORMASYONLARI

Veysel KAYA'!

GiRi$

Santral sinir sistemi (SSS) vaskiiler malformas-
yonlari; sporadik olabilir veya bir genetik send-
romun bileseni olarak bulunabilir. Yiiksek dere-
cede morbidite-mortaliteye sebep olabilmekte
ve cerrahi veya endovaskiiler girisim gerekebil-
mektedir (1). Uygun goriintiileme ¢aligmalari,
malformasyonlarin tanisinda ve bu hastalarin
tedavi planlarinin diizenlenmesinde kritik bir
role sahiptir. Yeni gelismeler ve goriintiileme
tekniklerinin kullanimindaki artigla kraniospi-
nal cogu vaskiiler malformasyon tespit edilebilir
hale gelmistir. Bu durum lezyonlarin tanisinda,
karakterizasyonunda ve zamaninda tedavisinde

uzmanlagmay1 gerekli kilmaktadir (2).

Yetiskinlerde en yaygin gériilen vaskiiler be-
yin lezyonlar: arterio-venoz (AV) santlar ve ka-
verndz malformasyonlar olup sirasiyla tahmini
tespit edilme oranlar1 yilda 100.000 yetiskinde
1.0 ve 0.5tir (3,4). Spinal kord vaskiiler lezyon-
lar1 nadir olup bunlarin %70’ten fazlasini spinal
dural AV santlar olusturmaktadir (5). Vaskiiler

malformasyonlarin altinda yatan ana patoloji
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kapiller, venoéz ve arteryel yataklarin biitiinlii-
gliniin bozulmasidir. Bu biitiinliik kaybi, meka-
nik hasar gibi dis sebeplere bagli olabilir ve/veya
anjiogenez, damar gelisimi ve matiirasyonu es-
nasinda vaskiiler gelisimdeki defektlere bagl
olabilir (6).

Gegen vyillarla beraber bir¢ok SSS vaskii-
ler malformasyonunun genetik temeli daha iyi
aciklanmigtir. Bununla birlikte vaskiiler mal-
formasyonlarin ¢ogu sporadik olarak olusur.
Bireyleri vaskiiler malformasyon olusumuna ve
komplikasyonlarina duyarli kilan bir¢ok gene-
tik varyant tanimlanmistir (7). Bu genetik var-
yantlar baslica kan-beyin bariyer biitiinligiind,
tumor growth factor-B (TGF-B) sinyal yolunu,
lokal enflamatuar cevabi, anjiogenezi ve doku
remodelingini diizenler. Ayrica Endoglin, ac-
tivin-like kinase (ALK) receptor 1, somatic-a-
ctivating KRAS ve RASA-1 geni SSS vaskiiler
malformasyonu olusumuna katkida bulunurlar
(8-10).
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