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CASE REPORT / OLGU SUNUMU

A Rare Case of Cerebral Venous Anomaly Presenting with an Epileptic Seizure
Epileptik Nébet ile Prezente Olan Nadir Bir Serebral Venéz Anomali Olgusu

Burcin Durmust™, Sefer Ozkaya?

ABSTRACT

Aim: Although there are names such as 'venous angioma' and
'cerebral venous malformation,’ they are now called
developmental venous anomalies. The most common form of
venous anomaly is cerebral vascular malformation. They are usually
detected incidentally on computed tomography (CT) or magnetic
resonance imaging (MRI) scans. In addition, it may present with
hemorrhage, ischemic stroke, epileptic seizure, or headache in
clinical practice. It is aimed to emphasize that cerebral venous
anomalies can be a rare cause of epileptic seizures in this study.

Case: A 24-year-old male patient with no previous history of
epilepsy or other disease was brought to the emergency
department with convulsions and loss of consciousness in all four
extremities, similar to generalized tonic-clonic seizures. It was
learned that there were contractions in the whole body, urinary
incontinence, foaming at the mouth, and locking in the jaw, which
lasted for two minutes, and he remained unconscious for 1 hour.
There was no feature in his or his family’s medical history. He was
conscious and cooperative. His vital signs were: blood pressure:
125/80 mmHg, pulse: 88 beats/min, respiratory rate: 13/min, fever:
36°C. All other system examinations, including the neurological
system, were unremarkable. Complete blood count, electrolyte
values, and liver and kidney function tests provided normal results.
No abnormal findings were found on the CT scan of the brain. In the
follow-up examination, a contrast-enhanced brain MRI was
performed due to persistent vomiting and headache. Contrast-
enhanced brain MRI showed hyperintense in T1 and T2 sequences
and heterogeneous contrast transition in contrast-enhanced
sequences, extending from the subcutaneous region to the
parenchyma in the right occipital region. Brain MR venography
revealed a venous malformation extending from under the skin to
the cerebral venous system in the occipital region and draining.
Since the patient had a neuroradiologically pathological risk factor,
1000 mg/day of levetiracetam was started as an antiepileptic
treatment, even though he had his first epileptic seizure.

Conclusion: Developmental venous anomalies may present
with hemorrhage, ischemic stroke, epileptic seizure, focal
neurological deficits, or headache in clinical practice. In neurology
clinics, the first epileptic seizure cases at a young age are frequently
encountered as primary epileptic seizures. However, it should be
kept in mind that rare clinical situations, such as in this case, may
also present with epileptic seizures in young patients, and etiologic
examinations should be planned accordingly.
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oz

Amag: ‘Vendz anjiom’, ‘serebral venéz malformasyon’ olarak
isimlendirmeler olsa da glinimizde gelisimsel venéz anomaliler
olarak adlandirilmaktadir. Venéz anomalilerin en sik gorilen sekli
serebral vaskiler malformasyonlardir. Genellikle bilgisayarli
tomografi (BT) veya manyetik rezonans goriintileme (MRG)
taramalarinda insidental saptanirlar. Bunun vyanisira hemoraji,
iskemik inme, epileptik nobet veya bas agrisi ile klinik pratikte
karsimiza ¢ikabilir. Bu ¢alismada serabral vendz anomalilerin nadir
bir epileptik nobet nedeni olabileceginin  vurgulanmasi
amagclanmistir.

Olgu: Daha 6nce epilepsi ve baska hastalik 6ykiisii olmayan 24
yasinda erkek hasta jeneralize tonik klonik nébete benzer sekilde
dort ekstermitede birden olan kasilma ve biling kaybi ile acil servise
getirildi. iki dakika siiren tiim viicutta kasilma, idrar inkontinansi,
agizda kopirme ve genede kitlenme oldugu ve 1 saat boyunca
bilincinin kapali kaldigi 6grenildi. Ozge¢mis ve soygecmisinde dzellik
yoktu. Biling agik koopere oryante idi. Vital bulgularinda; kan
basinci: 125/80 mmHg, nabiz: 88 atim/dk, solunum sayisi: 13/dk,
ates: 36°C olarak olglldi. Norolojik sistem dahil diger tim sistem
muayeneleri olagandi. Yapilan tam kan sayimi, elektrolit degerleri,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normaldi. Beyin BT normal
saptandi. Takipte direngli kusmasi ve bas agrisinin olmasi lzerine
kontrastli beyin MRG yapildi. Kontrastli beyin MRG’'nde sag
oksipitalde cilt alti bolgeden parankime uzanan T1 ve T2 sekansta
hiperintens, kontrastli sekansta heterojen kontrast gegcisi seklinde
gbrinim izlendi. Beyin MR venografide oksipitalde cilt altindan
serebral venoz sisteme uzanip drene olan ven6z malformasyon
saptandi. Hastanin néroradyolojik agidan patolojik bir risk faktori
olmasi sebebiyle, ilk epileptik nobeti olmasina ragmen hastaya
antiepileptik tedavi olarak 1000 mg/gtin levetirasetam baglandi.

Sonug: Gelisimsel ven6z anomaliler hemoraji, iskemik inme,
epileptik nébet, fokal norolojik defisitlerle veya bas agrisi ile klinik
pratikte karsimiza g¢ikabilir. Noroloji kliniklerinde geng yas ilk
epileptik ndbet olgulari siklikla primer epileptik nobetler olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Ancak bu vakada oldugu gibi nadir gorilen
klinik tablolarin da geng yas hastalarda epileptik nébet ile karsimiza
¢ikabilecegi unutulmamali ve yapilacak etiyolojik tetkikler buna
gore planlanmahdir.

Anahtar Kelimeler: Epileptik nobet, ven6z anomali, venoz
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Serebral Venéz Anomali

Giris

Venoz malformasyonlarin en sik goruldigi bolge bas-boyun
bolgesidir. Bas boyun bolgesinde de siklikla, masseter,
temporal, dil, oral ve larengeal mukozada etkilenme goéralir
(1). Venoz anomalilerin en sik goriilen sekli ise serebral
vaskiler malformasyonlardir. ‘Ven6z anjiom’, ‘serebral
vendz malformasyon’ veya ‘serebral ventéz mediller
malformasyon’ olarak isimlendirmeler olsa da artik
glniimizde  gelisimsel vendéz  anomaliler  olarak
adlandirilmaktadir. Gelisimsel ven6z anomaliler (GVA) en sik
karsilasilan serebral ven6z malformasyon olup otopsi
serilerinde insidansi yaklasik %2.6 olarak bildirilmektedir (2).
GVA’lar vendz vyapilanmanin  bir varyasyonu gibi
disindlebilir. Genellikle derin vendz sisteme drene olmasi
beklenen alanlari sentrifugal bir sekilde pial tarafa dogru
veya direkt olarak dural vendz sinislere dogru; veya
normalde pial ylize veya direkt olarak dural vendz sisteme
drene olmasi beklenen alanlari sentripedal bir sekilde derin
subependimal venlere dogru drene ederler. Meydana gelis
sekilleri hala tartisma konusudur ancak intrauterin donemde
gelistikleri dusinilmektedir (3,4). Genel olarak rutin beyin
tomografisi (BT) veya manyetik rezonans gorintilemesi
(MRG) taramalarinda insidental olarak saptanirlar. Hem
pediatrik hem de eriskin popilasyonda karsilasilabilir (5).
insidental saptanabilecegi gibi hemoraji, iskemik inme,
epileptik ndbet, fokal norolojik defisitlerle veya bas agrisi ile
klinik pratikte karsimiza cikabilir. Literatiirde bas agrisi en sik
karsilasilan klinik tablodur (6). Bu ¢alismada ilk defa nébet
gecirme Oykisi ile basvuran 24 yasinda bir erkek hasta
sunulmustur. Calismamizda hem vendz malformasyonlarin
epileptik nobetin nadir nedenlerinden biri olabileceginin
hem de acil servis-néroloji klinikleri arasinda yeterli iletisimin
O6nemini vurgulayan, nadir vakalarin acil servis izleminde
optimal tani ve tedavi edilebilmesinin  6neminin
vurgulanmasi amaclanmistir.

Olgu Sunumu

Daha once epilepsi ve baska hastalik 6ykiisi olmayan 24
yasinda erkek hasta jeneralize tonik klonik nébete benzer
sekilde dort ekstremitede birden olan kasilma ve biling kaybi
ile acil servise getirildi. Biling kaybi sonrasinda kollarda ve
bacaklarda ekstansiyon postiriinde 2 dakika sliren
kasilmalarin oldugu, bu sirada gozlerinin yukari deviye
oldugu, idrar inkontinansi, agizda koplirme ve cenede
kitlenme sikayeti oldugu ve 1 saat sonra bilincinin agildigi
dgrenildi. Oz gecmis ve soy geg¢misinde dzellik yoktu. Kafa
travmasi Oyklsu yoktu. Herhangi bir ilag ya da madde
kullanim o6ykustu yoktu. Hastanin ilk degerlendirmesinde
genel durumu iyi, biling acik, koopere, oryante idi. Vital
bulgularinda; kan basinci: 125/80 mmHg, nabiz: 88 atim/dk,
solunum sayisi: 13/dk, ates: 36°C olarak olguldi. Fizik
muayenesi ve norolojik sistem muayeneleri olagandi. Acil
serviste bakilan tam kan sayimi, karaciger ve bobrek
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fonksiyon testleri, elektrolit degerleri olagandi. Acil serviste
degerlendirilen ilk kan gazi tetkikinde laktat: 16 mmol/L,
pH:7.18 saptandi. Hastanin acil servis goézlemi boyunca
epileptik nobet tekrari olmadi ve izlemi sirasinda
degerlendirilen kontrol kan gazi normal saptandi. Epileptik
nobet etiyolojisi agisindan c¢ekilen beyin BT normaldi.
Hastanin acil servis takibinde direngli bas agrisi ve
kusmalarinin olmasi tizerine etiyolojik amacli kontrastli beyin
MR planlandi. Takiplerde ates yuksekligi olmadi, kontrol
norolojik muayenesi olagan saptandi. Kontrasth beyin
MRG’nde sag oksipitalde cilt alti bolgeden parankime
uzanan, T1 ve T2 sekansta hiperintens goriinen, kontrast
incelemede heterojen kontrast gecisin oldugu lezyon
saptandi. Hasta ileri tetkik amach noéroloji servisine yatirildi.
Hastaya yapilan beyin MR venografide dinamik kesitlerde ve
3 boyutlu sekansta, oksipitalde cilt altindan serebral venéz
sisteme uzanip drene olan vendz malformasyon saptandi
(Sekil-1 ve Sekil-2 a,b,c). Yapilan elektroensefalografisi (EEG)
normal saptandi. Noroloji servisi takibinde epileptik nobeti
gozlenmedi. Hastada saptanmis olan ven6z malformasyon
sebebiyle ilk epileptik nobeti olmasina ragmen antiepileptik
tedavi olarak 1000 mg/giin levetirasetam baslandi. Venoz
malformasyonun girisimsel agidan degerlendirilmesi ve
takibi icin hasta Ust basamak saglik kurulusun sevk edildi.

Bu olgu sunumunun ve eslik eden goriintiilerin yayinlanmasi
icin hastadan yazili bilgilendirilmis olur alinmistir.

Sekil 1. Beyin MR venografi 3 Boyutlu goéruntusu

Tartisma

Gelisimsel ven6z anomaliler; ‘vendz anjiom’, ‘serebral venoz
malformasyon’ veya ‘serebral venoz medailler
malformasyon’ olarak da adlandiriimaktadir. Gelisimsel
venoz anomaliler (GVA) en sik karsilasilan serebral venoz
malformasyon olup otopsi serilerinde insidansi yaklasik %2.6
olarak bildirilmektedir (2). Vaskiiler malformasyonlar,

embriyogenezis sirasindaki bozukluk sonucu ortaya ¢ikar.
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Sekil 2a-2b-2c. Beyin Mr venografi goriintiileri
Baskin olan damar tipine gore arteriyel, vendz, kapiller,

lenfatik ya da bunlarin kombinasyonlarindan olusan alt
gruplara ayrilip; akim hizlarina gére ise yavas akimli (kapiller,
lenfatik ve ven6z malformasyonlar) ve hizli akiml (arteryel
ve arteriovendz malformasyonlar) olarak gruplandiriliriar.
Daha siklikla supratentorial alanda ve frontal bolgede
izlenirler. Russell ve Rubinstein’in yaptigi siniflamaya gore
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intraserebral  yerlesimli  vaskller  malformasyonlar;
arterioven6z  malformasyonlar, kapiller telenjiektazi,
kavernom ve ven6z malformasyonlar olarak 4 gruba ayrilr.
GVA'larin  %13-40'ina  kaverndz malformasyonlar eslik
edebilir. Glncel adiyla gelisimsel ven6z anomaliler en sik
gorilen serebral vaskiiler malformasyon ¢esidi olup genis bir
drenaj venine agilan dilate intramediller venlerden olusur
(7).

Genellikle dogum sirasinda vardir ancak ¢ocukluk ¢agina
hatta bazen eriskin doneme kadar bulgu vermeyebilirler (8).
Sikhkla rutin BT veya MRG taramalarinda insidental olarak
saptanirlar (5). insidental saptanabilecegi gibi hemoraji,
iskemik inme, epileptik nobet, fokal norolojik defisitlerle
veya bas agnisi ile klinik pratikte karsimiza cikabilir.
Literatirde en sik olarak bas agnsi ile karsilasildigi
bildirilmistir ~ (6). Gorilme  sikhgina  gore  klinik
prezentasyonlar bas agrisi (%93), diplopi (%72) ve unilateral
hemipleji (%55) olarak bildirilmistir. Temporal lob yerlesimli
olanlarda psikomotor epilepsi siklikla gozlenebilmektedir (9).
Ruiz ve ark. yaptiklari literatiir taramasinda 19 semptomatik
tromboze GVA vakasiyla karsilastiklarini ve bunlarin klinik
olarak: venoz iskemik infarkt (%53), parankimal hemoraji
(%37), subaraknoid ve intraventrikiler kanama (%5) seklinde
prezente olduklarini bildirmislerdir (3). Oksipital lob
yerlesimli olanlarda siklikla renkli géormede bozukluklar,
hareket algisi sorunu, ayni anda birden fazla nesneyi
algilayamama gibi gérme ile ilgili bozukluklar beklenirken
epileptik nobet genellikle temporal lob yerlesimli olgularda
gozlenmektedir. Olgumuz, oksipital yerlesimli olmasina
ragmen jeneralize tonik klonik epileptik nébet ile prezente
olmus geng yas bir vakaydi.

Gelisimsel venéz anomaliler (GVA) bir toplayici vene dogru
konverjans gosteren kaput medusa seklindeki mediiller ven
kiimelerinden olusur. Toplayici venin gegtigi parankim
uzunlugu lezyondan lezyona farkhlik gosterir. Nadiren hem
pial hem de ependimal tarafa drene olabilirler (3).
Glinimuzde BT ve MRG teknolojisinin gelisimi sonucunda
artik Dijital Substraksiyon Anjiografi (DSA) yapilmadan da
GVA tanisi konulabilmektedir. DSA glinimizde siklikla;
iskemik veya hemorajik infarkt gelisen veya eslik eden
sipheli  vaskiler  malformasyonu olan  vakalarda
kullanilmaktadir. Temporal ¢6zlnirligli daha yiksek
oldugundan hemodinamik ozelliklerinin gosterilmesinde
yine de hala en iyi goriintileme yontemi DSA’dir (10,11).
GVA vakalarinin klinigini ve cerrahi yonetimlerini genellikle,
eslik eden kavernomun 6zellikleri belirler. Kavernomun eslik
etmedigi plr GVA vakalari i¢in rutinde takip gerekli degildir
(12). Ven6z malformasyonun vyerlestigi bolgeye gore;
yatarken bas elevasyonu, lazer, skleroterapi ile cerrahi ve
girisimsel tedaviler tedavi secenekleri arasinda siralanabilir.
Hangi tedavinin tercih edilecegi degerlendiren merkez ve
uzman yaklasimina baglidir. Mukozal ve cilt lezyonlari igin
lazer tedavisi en temel tedavidir. Hava yollarindaki lezyonlar
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icin de endoskopik lazer tedavisi uygulanabilir. Skleroterapi
de bas boyun bolgesi lezyonlarinda kullanilabilir ancak hava
yolu  obstriksiyonu, enfeksiyon, sinir hasari ve
kardiyovaskiiler kollaps gibi potansiyel komplikasyonlari g6z
oniinde bulundurmak gerekir (13). Literatiirde tromboze
GVA’larin tedavilerinde trombozun ilerlemesini engellemek
amagl veya rekanalizasyonu saglamak icin antikoagilan
ajanlarin kullanilabilecegine dair yayinlar mevcuttur (14).
Bizim vakamizda ileri inceleme amagli hasta ileri bir merkeze
yonlendirilmis olup yapilan tetkikler sonucunda vendz
malformasyona kavernom eslik etmedigi saptandi. Yapilan
tim sistem muayenelerinde de baska bir lokalizasyonda
vendz malformasyon olmadigi tespit edildi. Noroloji
pratiginde ilk kez epileptik nébet sikayeti ile basvuran geng
yas hastalar, herhangi bir risk faktorii olmamasi halinde
tedavisiz  izleme alinmaktadir. Ancak hastamizda
nororadyolojik olarak patolojik bir risk faktéri olmasi
sebebiyle antiepileptik tedavi ile klinik ve radyolojik takibe
alinmasi kararlastirildi.

Sonug

Noroloji kliniklerinde geng yas ilk epileptik nébet olgulari
siklikla  primer epileptik nobetler olarak karsimiza
¢ikmaktadir. Ancak bu vakada oldugu gibi nadir gérilen klinik
tablolarin da gen¢ yas hastalarda epileptik nobet ile
karsimiza gikabilecegi unutulmamali ve yapilacak etiyolojik
tetkikler 6zenle planlanmahdir. Bu c¢alisma venoz
malformasyonlarin nadir bir epileptik noébet nedeni
olabilecegini géstermektedir. Bu nedenle klinisyenler nébet
etiyoloji arastirirken vendz malformasyonlari géz oniinde
bulundurmalidir. Son olarak vakamiz (izerinden; acil servise
basvuran norolojik semptomu olan olgularda, hastanin acil
ilk midahalesi yapildiktan sonra acil servis ve noroloji
kliniklerinin hastayi birlikte degerlendirmesi sirasinda iyi ve
dizenli bir iletisimle tetkik algoritmasinin duzenli
planlanmasinin, nadir gorilen olgulara acil servis izleminde
optimal olarak tani konulmasina katki sagladigini gérerek acil
servislerde konsiiltan branslar ile karsilikl efektif iletisimin
oneminin vurgulamak acisindan da sunulmaya deger bulduk.
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