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YFIRLITSGREIN

Adaflaekjur 1 heila - yfirlitsgrein

Olafur Arni Sveinsson' lzsknir, Ingvar H. Olafsson? lzeknir, Einar Mar Valdimarsson® laeknir

Adafleekjur i heila eru sjaldgeefar en geta valdid alvarlegum heilablaeding-
um, varanlegri fétlun og dauda. Auk pessa geta peer valdid stadbundnum
taugaeinkennum, flogum og hofudverk. Medferd aedafleekja er vandasém.
Algengust er skurdadgerd par sem leitast er vid ad loka naerandi slag-
2dum. Einnig er notast vid prividdarmidada (stereotactic) geislamedferd

eda innanaedarlokun (endovascular embolization) i sama tilgangi. Velja
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Inngangur

[ @daflaekjum hefur frumstaed tenging & milli slagaeda-
kerfis og blaeedakerfis haldist fra fosturstigi. Ekkert
haredakerfi er til stadar i hreidri (nidus) eedaflaekj-
unnar. Hreiorid er midjan par sem neerandi slageedar
(feeding arteries) fleekjunnar koma saman og tengjast
bldeedum hennar. Adafleekjur eru algengastar ofan
hnykiltjalds (supratentorial) 1 heilanum og yfirleitt er
um stakar breytingar ad reeda.">?

Alvarlegasta afleiding aedafleekju 1 heila er
heilableeding. Flestar aedafleekjur bera merki fyrri
smeerri bleedinga 4 neemum myndrannséknum, jafnvel
b6 ad einkennagefandi bleedingar hafi ekki att sér stad.
Zodaflekjur geta einnig valdiod stadbundnum taugaein-
kennum, flogum og hofudverk."* Medferd aedaflaekja er
vandasom. Algengust er skurdadgerd par sem leitast
er vid ad loka neerandi slageedum. Einnig er notast
vid prividdarmidada (stereotactic) geislamedferd eda
innanadarlokun (endovascular embolization) 1 sama til-
gangi'3 [ pessari grein er yfirlit yfir faraldsfreedi, ein-
kenni, greiningu og medferd eedafleekja i heila. Ekki
verda reeddar adrar seedamissmidar eins og edaflekjur
i meenu eda edahnod (cavernous hemangioma).

Aoferdir

Gerd var leit i PubMed gagnasafninu. Notud voru
leitarordin ,cerebral arteriovenous malformations” og
,arteriovenous malformations of the brain”. Alls feng-
ust 20074 (10146, 9928 ) heimildir i peirri leit. Ahersla
var 16g0 & greinar sem birst hafa eftir 1990, en 1 vissum
tilvikum leiddi leitin i ljos mikilveegar eldri heimildir.
Eingdngu voru lesin agrip a ensku. Adeins voru lesnar
greinar ur virtum ritryndum timaritum i taugaleekn-

parf rétta medferd fyrir hvert tilfelli og oft parf ad beita fleiru en einu med-
ferdarformi til ad loka aedaflaekjunni. Nylegar rannsdknir benda til pess ad
ekki eigi ad gripa til adgerdar pegar sedaflaekjur hafa ekki blzett. | pessari
grein er veitt yfirlit yfir faraldsfraedi, einkenni, greiningu og medferd seda-
fleekja i heila.

ingum, taugaskurdleekningum og myndrannsoknum.
Agrip af fundum eda veggspjoldum voru ekki skodud.
Gerdar voru peer krofur ad tilfellaradir yrou ad hafa
fleiri en 50 sjuklinga til ad koma til alita. Yfirlitsgreinar
ivirtum timaritum voru einnig teknar til greina. Grein-
ar voru valdar ut frd mikilveegi og pydingu fyrir ritun
pessarar yfirlitsgreinar. Af ofantdldum fj6lda heimilda
voru 332 agrip lesin. A grunni peirra voru 64 greinar
lesnar og af peim var efni ur 43 notad i pessa grein.

Faraldsfraedi

Z0aflaekjur i heila eru jafnalgengar hja bAdum kynjum.
Par sem hluti einstaklinga er einkennalaus alla aevi er
afar erfitt ad segja til um algengi. Pad hefur verid aeetl-
ad um 0,01%, sem pydir ad einn af hverjum 10.000 hafi
edaflaekju.> Nygengi einkennagefandi sedafleekja hef-
ur verid deetlad rumlega eitt tilvik 4 hverja 100.000 ibtia
a ari.* Samkveemt pvi eettu um prir til fjorir ad veikj-
ast arlega hérlendis. Aukin notkun myndgreiningar a
sidari arum veldur pvi ad fleiri greinast fyrir tilviljun.”
Meirihluti eedaflekja i heila eru stok tilvik (sporadic).
Til eru ettleeg heilkenni eins og Osler-Weber-Rendu
og Sturge-Weber heilkennin, par eru aedaflekjur oft til
stadar i fleiri liffeerum en heilanum.?

Athyglisvert er ad algengi aedaflekja i samanburdi
vid aedagula virdist afar mismunandi eftir 16ndum og
kynpattum. Til ad mynda eru @dagutlar fimmfalt al-
gengari en adaflekjur 1 Bandarikjunum og 14 sinnum
algengari i Bretlandi. Hlutfallid er jafnt i Katar, Sadi-Ar-
abfu og Kina. T Singaptr er pessu 6fugt farid, par eru
edaflaekjur fjorfalt algengari en eedagular.?
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Mynd 1a. Télvusneidmynd sem synir bléd 1 heegra hlidarheilahdlfi (16ng 6r) og pridja
heilahélfi (stutt 61). [ haegra heilahveli sést hapéttnibreyting sem vekur grun um 2da-
flaekju (grannar érvar).

Klinisk einkenni

Algengast er ad sjuklingar med aedafleekju 1 heila leiti leeknis
vegna eftirfarandi: 1) heilavefsblaedingar, 2) floga, 3) stadbundinna
taugaeinkenna, 4) hofudverkjar og 5) blasturshljods i hofoi (bruit).

Heilavefsblading

Heilavefsbleeding er algengasta upphafseinkennid (42-72%), dsamt
flogum.*! Bleedingarnar verda einkum 4 aldrinum 20 til 40 ara.’
Peer valda um 2% af 6llum heilabl6of6llum.”*? Heilavefsbleed-
ingin er oftast stadbundin p6 ad bleding inn i heilahdlf eda inn-
anskumsbleeding komi fyrir. Einkennin radast af stadsetningu
og umfangi bleedingarinnar. Brottfallseinkenni asamt hofudverk
koma skyndilega eins og vid adrar tegundir heilavefsbleedinga.

Flog

Flog er fyrsta einkenni hja 28-67% einstaklinga. Hja helmingi
peirra verdur flogid innan vid pritugt. Pessi hopur veikist ad jafn-
adi fyrr en peir sem blaeda. Athyglisvert er ad flog eru tvofalt al-
gengari en blaedingar pegar sedaflekjur eru stérar.

Hofudverkur
Hofudverkur vegna edafleekju kemur fyrir hja 5-35% pessara
einstaklinga. Verkurinn er yfirleitt dsérteekur. Hann getur ver-
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Mynd 1b. TS @damynd synir @daflekjuna med storu hreidri (nidus) (3,5 cm i steersta
pvermdl, 16ng hoit 6r). Sjd md tvaer narandi slagaedar (grannar svartar §rvar). Einnig
md sjd tveer stérar frifleedisbldeedar (stuttar hvitar 6roar).

i0 stodugur, komid i késtum og verid 60rum megin eda badum
megin 1 h6fdinu, og likist gjarnan migrenihofudverk.®

Stadbundin taugaeinkenni

Stadbundin taugaeinkenni eins og helftarlomun, maltruflun, skyn-
eda sjonsvidsbrottfall koma fyrir. Einkenni rddast af stadsetningu
fleekjunnar. f eedaflaekjunni par sem slagaedablod 4 greidan adgang
a0 blaeedakerfinu getur ordid blodpurrd 1 adliggjandi heilavef (cer-
ebral steal syndrome).* Blodpurrdin getur leitt til einkenna skamm-
vinnrar heilablédpurrdar eda heiladreps. Einnig getur zedafleekjan
med fyrirferd sinni valdid stadbundnum brottfallseinkennum.

Bldsturshljod

Einstaklingar geta heyrt hljod 1 hofdi sem peir lysa oft sem puilser-
andi i takt vid eedaslattinn. Hlj6dinu er lyst inni { h6fdinu eda neer
60ru hvoru eyranu. Slikt getur verid visbending um aedafleekju.

Myndrannsoknir

Heaegt er ad greina edaflekjur med tolvusneidmyndasedarann-
s6kn, segulémskodun (SO) og SO-zdarannsékn og hefdbundinni
edamyndatdku (conventional catheter angiography) (mynd 1). Hefo-
bundin télvusneidmynd er neem til greiningar a bradri heilableed-
ingu en varpar ekki fullneegjandi 1josi 4 eedafleekjuna sjalfa. Leggja
verdur aherslu a ad hefdbundin télvusneidmynd dutilokar ekki
@daflekju. Tolvusneidmyndazedarannsokn synir eedafleekjur med
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Mynd 1c. TS @damynd synir ad M1 adin (16ng hvit 61) er steerri en samsvarandi &d
hinum megin. Einnig md sjd tvaer M2 adar sem neera 2daflakjuna (stuttar hvitar 6ro-
ar). baer eru staerri en samsvarandi @dar d hinni hlidinni. Einnig md sjd stora frdfladis-
bldeaed (svartar drvar) sem liggur ad pverstokki (sinus tranversus) 4 hagri hlid.

skyrum heetti og hefur yfirburdi yfir segulémeaedamynd. Segulém-
skodunin gefur po6 betri mynd af tengslum aedaflekju og adlegs
heilavefs.? Hefdbundin edamyndataka (conventional angiography)
er kjorrannsokn pegar kemur ad pvi ad gefa sem skarpasta mynd
af uppbyggingu edafleekjunnar, til ad syna fram 4 tilvist eedagtls
og kortleggja blaaedafrafledid. Adafleekjur geta breyst og steekkad
med timanum. Peim breytingum ma fylgja eftir med myndrann-
soknum.

Nattarulegur gangur og horfur

Stor krufningarannsokn gaf til kynna ad eingdngu 12% aedafleekja
syndu einkenni.® Petta virdist vanmat pvi ad adrar rannsoknir
benda til pess a0 flestar eedafleekjur bleedi ad minnsta kosti einu
sinni.>!® Flestar rannsoknir meela arlega grunnaheettu a bleedingu
a bilinu 2-4%."°'6® Blaedingunum fylgir 5-10% danartioni og allt ad
helmingur hlytur varanlega fotlun.’ Eftir ad klinisk bleeding hefur
att sér stad er arleg aheetta talin heerri en grunndheaettan. Par eru
tolur b6 mjdg a reiki, allt fra 4,5-34,4%."'*" Besta nalgunin telur
um 6% bledingarlikur & fyrsta arinu eftir bleedingu. Eftir fyrsta
&rid tekur grunnéhaettan aftur vid (2-4%).72 | framskyggnri rann-
sokn medal 622 einstaklinga med aedafleekju sem fylgt var eftir ad
medaltali 1 2-3 4r var arleg heetta & bleedingu 59% hja peim sem
hofdu bleett en 1,3% medal peirra sem ekki hofou blett.”

Akvednir paettir auka heettuna 4 bleedingu. Peir helstu eru: til-
vist adaguls, frafledi inn 1 djupa blasedakerfid, djup stadsetning
@dafleekjunnar, til ad mynda 1 djaphnodum (basal ganglia), fjoldi
frafleedisblaseda og loks blaedaprengsli.’**!

Mynd 1d. Segulémskodun, T2 viktud mynd, synir aedaflekjuna. Blodid er svart inni i
adafleekjunni. Engin merki eru um bjug d adlaegum svaedum. Einnig md sjd blod i hacgra
heilahdlfi, par er bl6did baedi svart og hvitt. Fer pad eftir aldri blodsins.

Einnig fylgja 6medhondludum eedafleekjum i hnakkagrof
(posterior fossa) verri horfur?? Sjuklingar med litlar aedafleekjur
eru liklega i hlutfallslega meiri bleedingarheaettu vegna pess ad hja
peim er prystingurinn i hreidrinu (nidus) jafnan heerri. Heekkadur
blédprystingur eykur einnig heettuna a bleedingu.

Medferd

Adur fyrr var talid rétt ad bjoda flestum einstaklingum med
@dafleekju fthlutandi medferd. Var pad fyrst og fremst vegna ar-
legrar bledingaraheettu sem nefnd var ad ofan. Landslagid i
pessum efnum hefur breyst toluvert vegna svokalladrar ARUBA
(A Randomized Trial of Unruptured Brain Arteriovenous Mal-
formations) rannséknar sem birtist fyrir teepum tveimur arum. {
peirri rannsdkn var 223 manns med @dafleekju 1 heila sem ekki
hafdi bleett slembiradad, annars vegar i hép an inngrips og hins
vegar i medferdarhdp (skurdadgerd, geislun eda innaneedar-
lokun).” Eftir 33 manada eftirfylgd ad medaltali var daudi eda
heilablédfall markteekt algengara (31%) i medferdarhépnum en i
hinum hépnum (10%). Pvi var frekari innskrdning i rannséknina
stodvud. Fimm ara eftirfylgd hefur ekki breytt nidurstodunni.
Vissulega hafa ymsir gagnrynt adferdafraedi rannsdknarinnar en
nidurstddurnar munu liklega leida til pess ad medferd einstak-
linga med aedaflekju 1 heila verdi ihaldssamari en 4dur. Ekki sist &4
pad vid hja peim einstaklingum sem ekki hafa bleett.

bvi verdur i hverju tilviki ad spyrja eftirfarandi spurninga:
Eru likur 4 pvi ad medferdin valdi sjuklingi meiri skada en sé hun
ekki framkveaemd? Er heettan a bleedingu pad mikil ad hun krefj-

LAKNAblasiso 2016/102 387



YFIRLITSGREIN

ist adgerdar? Til ad tryggja ad sjuklingurinn fai bestu mogulegu
medferd er naudsynlegt ad teymi sérfreedinga taki slika dkvérdun.
Hafa ber 1 huga a0 skortur er a rannsoknum sem bera saman mis-
munandi medferdarform (skurdadgerd, prividdarmidud geisla-
meodferd og innanaedarlokun). Fleiri en ein medferdartegund getur
komid til greina hja sama sjuklingi. Kostir einnar medferdar geta
vegid upp vankanta annarrar.*

Ef 4kvedid er ad medhondla er markmid medferdarinnar full
lokun eedaflekjunnar. Lokun ad hluta er ekki talin leida til minni
bleedingaraheettu. P6 ad hofudmarkmid medferdarinnar sé ad fyr-
irbyggja bleedingu beinist medferdin einnig ad 60rum hugsanleg-
um afleidingum fleekjunnar, svo sem flogum og héfudverk.?

Meta verdur hvert tilfelli med tilliti til peirra patta sem hafa
ahrif & horfur og dheettu medferdar. Ef blett hefur fra litilli seda-
fleekju sem situr 4 adgengilegum stad og er ekki umvafin afar
mikilveegum heilavef myndu liklega flestir vera sammala um ad
medferdarinngrip sé seskilegt. Hins vegar er adgerd ekki sjalfgefid
urreedi ef eedaflaekjan er stor, ef huin er stadsett a vidkveemu svaedi,
neerd af mérgum slageedum og hefur aldrei bleett.

Zdaflekjur i heila eru mjog mismunandi ad uppbyggingu. Peer
geta neerst fra einni eda fleiri af storu heilaslageedunum. Petta &
ekki sist vid um steerri adafleekjur sem liggja a mérkum neeringar-
svaeda tveggja slageeda. Blaeedafrafleedi aedafleekja getur einnig
veri0 breytilegt. Pad getur tengst djupa eda grunna blasedakerfinu
1 heilanum eda teemst beint inn 1 stéran blaedastokk (sinus) eda
haft alla ofannefnda farvegi. Adur en tekin er afstada til medferd-
ar er naudsynlegt ad kortleggja fleekjuna vel med eedamyndatoku.

Skurdadgerd

Skurdadgerd gegnir stéru hlutverki vid medferd aedaflekja. Ekk-
ert medferdarform er eins ahrifarikt hvad vardar skjota lokun
flaekjunnar.! { tilfelli 67 sjiklinga med sedafleekju sem var minni
en 3 cm i pvermal tokst ad loka fleekjunni med skurdadgerd i 94%
tilfella.® Athyglisvert var ad 45% aedafleekjanna voru a svedum
sem almennt teljast illa adgengileg, eins og stukan (thalamus),
heilastofn og svaedid i kringum heilahdlfin. Kosturinn vid skurd-
adgerd, ef huin tekst, er ad adafleekjunni er eytt. Skurdadgerd er
po aldrei heettulaus.

Akvordun um skurdadgerd raedst af eftirfarandi pattum: staerd
®0aflekjunnar, stadsetningu, fjolda neerandi slageeda, magni
blédfleedis 1 gegnum fleekjuna, blédpurrdareinkennum fra um-
lykjandi heilavef, mikilveegi adliggjandi heilavefs og loks blaaeda-
frarennsli. Svokalladur Spetzler-Martin-skali hefur verid notadur
til pess ad meta ahaettu skurdadgerdar (sja toflu I).? Skalinn stigar

Tafla Il. Samanburdur & mismunandi medferdarformum vid sedafleekju I heila.

Tafla |. Skali Spetzler-Martin yfir skurdahaettu sjuklinga med aedafleekju. Fleiri
stig, meiri dheetta.

Steerd (lengsta pvermal) Stig
0-3cm 1
3,1-6,0cm 2
>6 cm 3

Stadsetning

Ekki & viskvaemum stad 0

A vidkveemum stad 1

Djupt blazedafrafleedi

Ekki til stadar 0

Til stadar 1

@dafleekjur ut fra premur pattum sem hafa forspargildi vardandi
aheettu skurdadgerdar: stersta pvermal edafleekjunnar, stadsetn-
ing (hvort fleekjan er & viokveemum stad) og hvort frafleedi sé inn
i djupa blaedakerfid. Baedi aftur- og framskyggnar rannséknir
hafa synt naid samband milli fjolda stiga og skurddheettunnar. Oft
er sjuklingum med stig I til III & Spetzler-Martin-skalanum bod-
in skurdadgerd. Alvarlegir fylgikvillar vid skurdadgerd hja peim
hopi eru fatidir.* Vi stig III er oft meelt med innanaedarlokun
a undan skurdadgerd. Skurdadgerd fylgir mun heerri tidni fylgi-
kvilla ef stigin eru IV og V, pé er skurdadgerd sjaldnast beitt.?**

Geislamedferd

Gjarnan er melt med geislamedferd ef adafleekjan er minni en 3
cm i pvermal og er a vidkveemum stad par sem skurdadgerd geeti
leitt til nyrra taugaeinkenna og fétlunar. Helsti dkostur geislamed-
ferdar er bidtimi, 1 til 3 ar, par til hamarkslokunarahrif nast. A
bidtimanum er heetta a bleedingu. Likur a fullri lokun eru minni
en vid skurdadgerd.®*-%

Snemmkomnir fylgikvillar geislamedferdar geta verid flog,
ogledi, uppkost, og hofudverkur. Pessir fylgikvillar ganga flestir
sjalfkrafa yfir. [ einni rannsékn fengu 5,2% sjuklinga skammvinn
taugaeinkenni en 1,4% hlutu vidvarandi taugaeinkenni.®® S5id-
komnir fylgikvillar (vikum og arum eftir medferdina) eru floga-
veiki, bleeding, geisladrep og bjugur. Peim mun sterri sem ada-
fleekjan er, peim mun meiri heetta er a fylgikvillum og minni likur
a ad full lokun naist.*** Hagsteedar nidurstddur hafa verid birtar
fyrir steerri eedafleekjur med stigadri (staged) geislamedferd. ba er
geisluninni beint 8 mismunandi svaedi 4 mismunandi timum med-

Medferdarform Kostir

Okostir

Skurdadgerd

Ahrifarik eyding aedaflzekju og skjét minnkun
bleedingarhaettu

Hzetta & snemmkomnum taugaeinkennum

Innanaedarlokun

Minnkun aedafleekju faest um leid og neerandi a2dum
eda aedagul er lokad. Stutt spitalavist

Sjaldnast full lokun & sedafleekju. Viss heetta & nyjum
taugaeinkennum vegna blaedingar eda heilablédpurrdar

Prividdarmiéud
geislamedferd

Ekki ifarandi inngrip. Stutt spitalavist

1-3 4ra bid eftir fullum ahrifum & aedaflaekju. A medan er
haetta & blaedingu. Heetta & sidkomnum geislaskada
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ferdarinnar.®* [ framskyggnri rannsékn 4 500 sjiklingum (medal
eftirfylgdartimi 7,8 4r) minnkadi hlutfallsleg heetta 4 bleedingu um
88%.3

Innanaedarlokun (embolization)
Pegar steerstu eedafleekjurnar eiga 1 hlut getur verid radlegt ad beita
svokalladri innanzedarlokun adur en skurdadgerd fer fram eda
geislamedferd. Markmioio med innanedarlokuninni er ad minnka
bl6dfleedid inn 1 flaekjuna med pvi ad faekka neerandi slagaedum.
leidinni ma kortleggja edafleekjuna fyrir skurdadgerd.! Pattur inn-
aneedarlokunar { medferd adaflekja hefur farid vaxandi 4 undan-
féornum arum, ekki sist med baettum holleggjum (catheters) og betra
efni til lokunar @danna.®® Innanedarlokun gerir eftirfylgjandi
skurdadgerd eda geislamedferd ahrifarikari og heettuminni i med-
ferd floknari og steerri eedafleekja.***” Rétt pykir ad lata ad minnsta
kosti 4-6 vikur lida fra innanaedarlokun par til frekari medferd er
beitt. Styttri timi hefur verid tengdur aukinni bleedingarheettu.
Innanaedarlokun felur 1 sér lokun blédfleedis til eedafleekjunnar
med notkun innanaedarholleggja (intravascular catheters) par sem
lagt er lokunarefni, til deemis Onyx® i neerandi slageedar og hreio-
ur fleekjunnar. Innanaedarlokun ein og sér dugar i undantekninga-
tilvikum, nema fleekjan sé undir 1 cm i pvermdl og adeins neerd

af einni slageed.®®* Fylgikvillar verda i um 6-14% tilfella. Flestir
peirra eru minnihéttar, p6 geta steerri heilableedingar og jafnvel
andlat 4tt sér stad.?*

Medferd aedaguila i tengslum vid adafleekju

Adagular eru til stadar hja helmingi einstaklinga med aedaflaekju."
Ef adagullinn situr ekki 4 neerandi slagaed til edafleekjunnar er
hann medhdéndladur eins og hver annar aedagull. Sitji hann 4 neer-
andi slageed er malid floknara. Zdagular sem eru minni en 5 mm {
pvermal og sitja & neerandi slagaed geta lokast pegar aedaflekjunni
sjalfri er lokad.*? Ef aedagullinn er yfir 5 mm { pvermal er honum
oftast lokad adur en medferd vid edafleekjunni er hafin.*

Samantekt

Adaflekjur eru sjaldgeefar en geta valdid alvarlegum heilablaed-
ingum, varanlegri fotlun og dauda. Auk pess geta paer orsakad
flogaveiki. Toluverd préun hefur ordid sidastlidna aratugi i med-
ferd =edaflekja. Velja parf rétta medferd fyrir hvert tilfelli og oft
parf ad beita fleiri en einni tegund medferdar. Nylegar rannsdknir
gefa til kynna ad engin ihlutandi medferd sé besti kosturinn pegar
®0daflekjur hafa ekki bleett.
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ENGLISH SUMMARY

Cerebral arteriovenous malformations — overview

Olafur Arni Sveinsson', Ingvar H. Olafsson?, Einar Mar Valdimarsson?

Cerebral arteriovenous malformations (AVMs) are uncommon but can
cause intracerebral hemorrhage with grave disability or death. AVMs
can even cause focal neurological symptoms, seizures and

headache. The treatment of AVMs is complex. The most common

treatment forms are microsurgery, stereotactic radiotherapy and

endovascular embolization. The best treatment in each case can include
a combination of the mentioned treatment forms. New studies indicate
that no intervention is the best option in unruptured AVMs. In this article
we discuss the epidemiology, diagnosis and treatment of cerebral AVMs.
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