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Yenidogan Doneminde Galen Veni
Anevrizmal Malformasyonuna Sekonder
Agir Kalp Yetersizligi

Severe Cardiac Failure Secondary to
Vein of Galen Aneurysmal Malformation
Presenting in the Neonatal Period

OZET Yenidogan doneminde yiiksek debili kalp yetmezligi ile bulgu veren Galen veni anevrizmal
malformasyonu (GVAM) yiiksek mortalite ve morbiditeyle sonuglanan nadir bir konjenital ano-
malidir. Agir kalp yetmezligi hizla ¢coklu organ yetmezligi ve liimle sonuglanir. Galen veni anev-
rizmal malformasyonunun erken tanisi, kalp yetmezliginin medikal tedavisi ve girisimsel radyoloji
yoluyla uygulanan endovaskiiler embolizasyon ile agir kalp yetmezligi kontrol altina alinabilir an-
cak sag kalanlarda uzun dénem noérolojik sekeller yoniinden prognoz kotiidiir. Bu yazida yiiksek de-
bili kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon ile klinik bulgu veren Galen veni anevrizmal
malformasyonu saptanan bir yenidogan vakas: sunulmustur. Dogum sonras: (postnatal) erken do-
nemde kardiyak nedenli olmayan konjestif kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon bulgusu olan
yenidoganlarin ayirici tanisinda Galen ven malformasyonu olasihiginin diisiiniilmesi gerekir. Galen
ven malformasyonu ve kalp yetmezligi olan en yiiksek riskli yenidoganlarda bile agresif medikal te-
davi ve erken embolizasyon mortalite ve morbidite sonuglarini 6nemli oranda diizeltebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan; intrakraniyal arteriyovensz malformasyonlar; kalp yetersizligi

ABSTRACT Aneurysmal malformation of Galen vein complicated by high output cardiac failure in
the neonatal period is a rare congenital abnormality which can cause severe morbidity and morta-
lity. Severe heart failure rapidly progresses to multisystem organ failure and death. Early diagnosis
and interventional neuroradiology with embolisation has been shown to control cardiac failure,
but neurological outcome in survivors is poor. We report a case of a term newborn with a vein of
Galen aneurysmal malformation who presented with high output cardiac failure and severe pulmo-
nary hypertension. Vein of Galen malformation should be considered in the differential diagnosis
of neonatal congestive heart failure in early postnatal period. Aggressive medical treatment and
early endovascular embolisation therapy can improve outcomes even in the highest risk neonates
with vein of Galen malformation and cardiac failure.
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alen veni anevrizmal malformasyonu (GVAM) 25 000 dogumda bir

gortilen, ciddi morbidite ve yiiksek mortaliteyle sonuglanabilen ve

embriyonik orijinli olarak tanimlanmis ilk serebrovaskiiler anoma-
lilerdendir."? Yenidogan déneminde siklikla 6liimciil seyreden yiiksek debili
kalp yetmezligi ve agir ¢oklu organ yetmezligi ile bulgu verir. Cerrahi teda-
vinin yarar1 sinirlidir ve vakalarin %80 ile 100’i 6liimle sonuglanir.

Son yillarda uygulanan endovaskiiler embolizasyon yaklasimlar: ile
bebek ve ¢ocuklardaki sonuglar 6nemli oranda diizelmekle birlikte, yenido-
gan déneminde tani alan olgularda morbidite ve mortalite oranlar: halen yiik-
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sektir (sirasiyla %21-88 ve %23-75).3 Persistan kalp
yetmezligi olan bazi vakalarda ise acil endovaskiiler
girisim ile ¢oklu organ yetmezligi 6nlenebilir, ancak
bu hastalarda hafif nérolojik sekeller goriilebilir.?

Bu yazida GVAM’a sekonder agir kalp yetmez-
ligi gelisen bir yenidogan olgusu, yenidogan déne-
minde dogumsal kalp hastalig1 olmaksizin goriilen
agir kalp yetmezliginde arteriyovenoz fistiillerin ve
ozellikle Galen ven malformasyonunun da ayiric
tanida disiiniilebilecegini (mesi gerektigini) vur-
gulamak amaciyla sunuldu.

IOLGU SUNUMU

Diizenli antenatal takibi olmayan ve bagka bir mer-
kezde zamaninda, spontan vajinal yol ile 3000 g/ 50
cm / 34 cm Olgtilerinde dogan erkek bebek, dogum
sonrasi (postnatal) 48. saatinde beslenememe, solu-
num sikintis1 ve morarma sikayetleriyle yenidogan
yogun bakim {iinitesine kabul edildi. Fizik muaye-
nesinde, takipnesi (74/dk), subkostal, interkostal ge-
kilmeleri, siyanozu, hiperdinamik prekordiumu, 3/6
sistolik iiftiriimii ve 4 cm hepatomegalisi mevcuttu.
Laboratuvar incelemesinde trombosit sayisi
(66.000/mm?®) disinda tam kan sayimi normal, (Hb:
16.7 g/dl, Het: %50.7, 16kosit sayisi: 11 300/mm?,
CRP: 3 mg/dl, anne kan grubu A Rh (+), bebek kan
grubu 0 Rh (+), DC: (-)), biyokimyasal olarak ise
BUN: 29 mg/dl, kreatinin: 2.1 mg/dl, AST: 153
IU/L, diger degerleri normal sinirlardaydi. Hastanin
kan gaz1 ve koagiilasyon testlerinde anormal dege-
re rastlanmadi. Na: 140 mEq/dl, K: 5 mEq/dl, Ca: 7.3
mg/dl, ALT: 66 IU/L, GGT: 162 IU/L, total biliru-
bin: 16.9 mg/dl, direk bilirubin: 1.5 mg/d], total pro-
tein: 3.8 g/dl, albumin: 2.8 g/dl, aPTT: 40 sn, PT: 20
sn, INR: 1.4, fibrinojen 1.4 g/dl, venéz alinan kan
gazinda pH: 7.23, PCO,: 37 mmHg, PO,: 45 mmHg,
HCOs5: 15.2 mmol/L, BE: -12 mmol/L idi. Telegrafi-
sinde belirgin kardiyomegalisi olan hastanin eko-
kardiyografik degerlendirilmesinde agir kalp
yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon saptandi. Ar-
teriyovenoz malformasyon yoniinden degerlendi-
rilmek tzere ¢ekilen abdominal ultrasonografi
(USG) bulgular1 normal iken kraniyal USG’de 3.
ventrikil komsulugunda kistik ekoda kitle goriile-
rek manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile de-
gerlendirme planlandi. Hastanin yiiksek mekanik
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ventilator desteginde izlenmesi ve genel durumu-
nun ¢ok kotii olmasi nedeniyle erken donemde ya-
kalp
yetmezligi nedeniyle arastirilan hastanin yapilan

pilamadi. Pulmoner hipertansiyon ve
kardiyak kateterizasyonunda akimlar oran1 (Qp/Qs)
3.4 (sol-sag sant) saptandi. Bu durum dogumsal kalp
hastaligi ile iligkili bulunmadi. Bunun iizerine daha
once cekilen kraniyal USG’de belirtilen lezyonun
arteriyovenoz malformasyon yoniinden irdelenmesi
amaciyla yapilan renkli Doppler USG’de lezyonun

GVAM oldugu tespit edildi.

Kalp yetmezligi icin kisith sivi, diiiretik ve
inotropik destek, pulmoner hipertansiyonu i¢in
PGI, (iloprost) inflizyonu ve metabolik asidozu igin
bikarbonat tedavisi baglanan hasta agir solunum s1-
kintis1 nedeniyle mekanik ventilatrde izleme alin-
d1. Baglangicta bozuk olan bobrek fonksiyon testleri
ve azalmusg idrar ¢ikisi, kalp yetmezligi tedavisi bas-
landiktan sonra kisa stirede diizeldi. Bagvurdugun-
da karaciger fonksiyon testleri yiiksek olan
hastanin takibinde kolestaz gelisti. Kolestazina y6-
nelik yapilan tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Ko-
lestazin, agir kalp yetmezligine sekonder gelistigi
diisliniildd ve uygun tedaviyle takibinde diizelme
goriildii. Konjestif kalp yetmezliginin etyolojisine
yonelik ileri tetkikleri planlanda.

Yogun kalp yetmezligi tedavisi alan ve 28 giin
stireyle mekanik ventilatérde izlenen hastanin sta-
bil oldugunda cekilen MRG (Resim 1la ve 1b) ve
manyetik rezonans anjiyografisinde (MRA) (Resim
2) GVAM saptandi ve endovaskiiler embolizasyon
planlandi. Dogum sonrasi 44. giinde yapilan dijital
subtraksiyon anjiyografide bilateral posterior koro-
idal arter ve ipsilateral perikallozal arterden besle-
nen, koroidal tipte, yiiksek debili, falsin siniise
drene olan Galen veni anevrizmal malformasyonu
goriildii. Arteriyel sistemde dolikoektazi ve (tortu-
ozite) kivrimlanma nedeniyle kilavuz kateter yer-
lestirilmesi ve mikro kateterizasyon teknik olarak
glicliikler gosterdi ve fistiil diizeyine mikrokateter
ile erisim mtmkiin olmadi. Kullanilan kontrast
madde miktarinin sinirlandirilmasi amaciyla islem
sonlandirildi. Hastanin viicut agirligi artis1 sonra-
sinda transkraniyal venoz ponksiyonla tedavi plan-
landi. Veno6z yoldan endovaskiiler embolizasyon
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RESIM 1a: Sagittal planda SE T1 agirliklr.

RESIM 1b: Aksiyel planda TSE T2 agirlikli MR gériintilerinde galen ven
anevrizmasl ve geniglemis drenaj venine ait gériiniim izlenmektedir.

plani yapilan, kalp yetmezligi bulgularinda belir-
gin gerileme olan ve oral digoksin ve ditiretik te-
davisi ile tamamen enteral beslenerek stabil sekilde
izlenen hasta, solunum sikintisi olmaksizin agikla-
namayan ani kardiyak arrest nedeniyle 57 giinlitk
iken kaybedildi. Otopsi yapilamadi.
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TARTISMA

Galen veni anevrizmal malformasyonu, nadir go6-
rillen ancak yagsami tehdit eden serebral vaskiiler
malformasyonlardan biridir. Yenidogan dénemin-
de kalp yetmezligi ve kraniyal ultrasonografide Ga-
len veninde dilatasyonun saptanmasi, Galen ven
malformasyonu i¢in karakteristiktir.* Semptomlar,
lezyonun saptandig1 hastanin yagina gore farklilik-
lar gosterir. Yenidoganlarda konjestif kalp yetmez-
ligi ve ensefalomalazi, siit cocuklarinda makrokrani
ve hidrosefali, daha biiyiik cocuklarda ise hafif kalp
yetmezligi, asemptomatik kardiyomegali, bas agrisi
veya kafa i¢i kanama bulgular1 mevcuttur. Néroge-
lisimsel gecikme veya konviilsiyonlar her yas gru-
bunda goriilebilir.?

GVAM prenatal donemde renkli Doppler ultra-
sonografi ile saptanabilir. Dogum sonras: erken do-
nemde agiklanamayan yiiksek debili konjestif kalp
yetmezligi veya agiklanamayan kafa ici kanama ya
da hidrosefali varliginda GVAM’dan siiphe edilmeli
ve tanisal degerlendirme i¢in ilk olarak kraniyal ult-
rasonografi ve sirastyla Doppler USG, MRG ve MRA
tercih edilmelidir.>> MRG ayni zamanda endovas-
kiiler tedavi 6ncesinde beynin durumunun deger-
lendirilmesinde de yarar saglar. Bizim vakamizda da

RESIM 2: Dijital subtraksiyon anjiografi gortintiistinde perikallozal ve koroidal
arterlerce beslenen ve falsin sinliise drene olan galen ven anevrizmasi
gériimektedir.
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aciklanamayan yiiksek debili kalp yetmezliginden
dolay1 gerceklestirilen kraniyal USG’de kistik ekoda
kitlesel lezyon goriintimii olmas: iizerine yapilan
renkli Doppler USG’de GVAM diisiiniildii ve ¢ekilen
MRG ve MRA’da malformasyon saptanda.

Gintimiizde uygulanan endovaskiiler tedavi
yontemi ile anevrizmay1 besleyen arterler ve fistii-
liin embolizasyonu sonucu yiiz giildiiriicti sonuglar
saglanir. Endovaskiiler tedavi, kalp yetmezligi ile
bulgu veren GVAM olan se¢ilmis bebeklerde genel
olarak uygulanan tedavi seceneklerinden biri ol-
makla beraber 1 aydan kii¢iik yenidoganlardaki te-
davi sonuglar iyi degildir.! Endoradyolojik girigim
ve embolizasyon uygulanmayan, GVAM’na sekon-
der erken donemde agir kalp yetmezligi ile bulgu
veren yenidoganlarda prognoz kotiidiir. Agir kalp
yetmezligi hizla ¢coklu organ yetmezligi ve 6liimle;
serebral venoz hipertansiyon ve vaskiiler kagak ise
serebral iskemi ve infarkt ile sonuglanir.? Rodesch
ve ark.,® GVAM saptanan ve ilk olarak sistemik
kardiyak bulgularla bagvuran 16 yenidogan vakasi-
n1 rapor etmiglerdir. Bunlar i¢inde dijital ve ditire-
tik ile etkili olarak tedavi edilip, erken bebeklik
doneminde embolizasyon uygulanan 12 vakanin
%067’sinde norolojik gelisimin normal oldugunu,
buna kargin tedavi ile kontrol altina alinamayan 4
yenidoganin ise kalp yetmezligi ve serebral hasarin
eslik ettigi coklu organ yetmezligi nedeniyle do-
gumdan kisa siire sonra kaybedildigini bildirmis-
lerdir. Kalp yetmezliginin kontrol altina
alinabildigi yenidoganlarda transarteriyel emboli-
zasyon tedavisinin bebeklik donemine ertelenme-
sinin basarisini vurgulamiglardir. Mitchell ve ark.?
ise GVAM tanisi alan 5 olgunun %80’ine yasamin
ilk haftasinda endovaskiiler tedavi uygulamislar ve
olgularin %601n1n noérolojik gelisiminin normal ol-
dugunu rapor etmislerdir. Bu sonuglara gore acil te-
davi  endikasyonu

oldugunda yenidogan
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doneminde de transvenéz yoldan embolizasyonun
yararli oldugunu bildirmiglerdir. Bizim hastamiz da
benzer sekilde agir kalp yetmezligi ile bulgu veren,
bobrek ile karaciger yetmezligi gelisen ve etyolo-
jik neden olarak GVAM saptanan bir yenidogan ol-
gusuydu. Kraniyal MRG’de iskemik bulgular
olmayan hastanin endovaskiiler arteriyel emboli-
zasyon girisimi, yogun medikal tedaviyle kalp yet-
mezligi kontrol altina alindig1 dénemde yapildi.
Venoz yoldan embolizasyon planlandi ancak hasta-
nin ani 6limii nedeniyle uygulanamada.

Kalp yetmezligi ile bulgu veren GVAM sapta-
nan, endovaskiiler tedaviden en iyi fayda gorebile-
cek yenidoganlar: se¢mek icin bir skorlama sistemi
onerilmistir. Bu skorlama sistemindeki degerlen-
dirme, yiiksek debili donemde ¢oklu organ yetmez-
liginin eglik edip etmemesine gore yapilmistir.
Coklu organ yetmezligi gelisen yenidoganlarda
yliksek oranda serebral infarkt goriildiigt ve bu-
nunla iligkili olarak da uzun dénem nérogelisimsel
prognozun oldukea kétii oldugu bildirilmistir.!

Sonug olarak, dogum sonrasi erken dénemde
primer kardiyak nedenli olmayan agir kalp yetmez-
ligi bulgusu olan yenidoganlarda arteriyovenoz fis-
tillerin ve bunlarin icinde de Galen veni
malformasyonu olasiliginin diisiintilmesi gerekir.
GVAM’na sekonder agir kalp yetmezligi gelisen
yiiksek riskli yenidoganlarda dahi modern yenido-
gan yogun bakim, ndroanestezi ve girisimsel endo-
radyoloji olanaklarinin saglanabildigi kosullarda
erken endovaskiiler tedavi ile diisitk morbidite ve
yiiksek sagkalim oranlar1 saglanabilir. Ancak kalp
yetmezliginin agresif medikal tedavisine ragmen
hizla ¢oklu organ yetmezliginin gelistigi durum-
larda yiiksek mortalite ve kotii nérolojik morbidi-
teler nedeniyle erken doénemde endovaskiiler
embolizasyon tedavisi tercih edilmemektedir.
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