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Amag: Galen veni anevrizmal malformasyonu (GVAM)
tanist ile 2005-2015 yillart arasinda izlenen yenidoganla-
rin klinik ozellikleri, tant, tedavi yaklasimi ve sonuglarin
degerlendirmek.

Gere¢ ve Yontem: GVAM tamist alan 8 hastamin klinik
basvuru, izlem, tant ve tedavi yaklasumi retrospektif ola-
rak dosya kayitlarindan elde edilddi. Yasayan 4 hastadan
3’iiniin norolojik izlemi degerlendirildi, diger vaka ile
ilgili bilgiler ailenin baska sehire tasinmasindan dolay:
telefon ile goriigiilerek elde edildi.

Bulgular: Merkezimizde tedavi edilen sekiz hastadan
yedisinin (erkek 7, kiz 1) antenatal tanist vardi. Vakalarin
klinik izleminde ilk giinlerde agiwr kalp yetersizligi ve pul-
moner hipertansiyon sik olup, daha sonra hipotansiyon,
coklu organ yetersizligi, hidrosefali ve konviilsiyon gelis-
tigi goriildii. Hastalarda MR goriintiileme ve MR anjiyo-
grafi ile GVAM ve besleyici damar haritast gosterildi.
Dort vaka transarteriyel embolizasyon tedavisi ile bagari-
li olarak tedavi edildi. Benzer tedavi metodlarina ragmen,
ii¢c vaka kaybedildi, bir hasta embolizasyon islemi yapila-
madan kaybedildi.

Sonu¢: GVAM karmagik anatomi, patofizyoloji, ciddi
norolojik sekele yol acan ozelligi ile yiiksek mortalite ve
morbiditeye sahiptir. Agresif tibbi destek ve erken endo-
vaskiiler embolizasyon tedavisi ile yiiksek riskli yenido-
ganlarda da prognoz iyilestirilebilir.

Anahtar kelimeler: Yiiksek debili kalp yetersizligi, endo-
vaskiiler tedavi, galen ven anevrizmal malformasyonu,

yenidogan
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Radiological and Clinical Features of Vein of Galen
Aneurysmal Malformation in Newborn, Endovascular
Interventional Treatment Method: 10 Years Experience

Objective: To assess the clinical features, diagnosis, manage-
ment strategies and results of newborns born between the
years 2005-2015 with Vein of Galen Malformation (VGAM).

Material and Method: Eight newborn patients with diag-
nosis of VGAM were assessed retrospectively in terms of
clinical admission symptoms, diagnosis, treatment strategi-
es and follow-up based on the information retrieved from
patient files. Three of four patients who survived had neu-
rological assessment while the information about the rema-
ining patient whose family moved to another city were
obtained via phone call.

Results: Seven out of 8 patients (1 female, and 7 male pati-
ents) had antenatal diagnosis. In all cases severe heart fai-
lure and pulmonary hypertension were present from the first
days of their life, later on development of hypotension, mul-
tiorgan failure, hydrocephalus and seizures was seen. VGAM
and its feeder arteries were mapped by cranial magnetic
resonance imaging and magnetic resonance angiography.
Transarterial embolization therapy was performed success-
fully in four patients. Despite similar treatment modalities
three of these patients died, and one patient was lost before
initiation of embolization procedure.

Conclusion: VGAM has high mortality and morbidity rates
because of its complicated anatomy, pathophysiology lea-
ding to severe neurological sequelae. Prognosis in high risk
neonates can be improved with aggressive medical support
and early endovascular embolization therapy.

Keywords: High-outflow heart failure, endovascular the-
rapy, vein of Galen aneurysmal malformation, neonate
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GIRIS

Galen veni anevrizmal malformasyonu (GVAM),
tiim damarsal malformasyonlarin yaklasik % 1’ini ve
cocuklardaki vaskiiler malformasyonlarin %30 unu
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olusturan, yiiksek akimli arteriovenoz fistiile yol acan
bir anevrizmal malformasyondur. Yenidogan done-
minde siklikla ciddi kalp yetersizligi ile bulgu verir.
Galen veni kiiciik, ince duvarli, derin vendz internal
serebral kan damaridir. Internal serebral venler anato-
mik olarak, interventrikiiler foramendeki koroid ven
ve talamostriat ven birligi tarafindan olusturulur.
GVAM, primitif koroidal damarlar ve median pro-
sensefalik ven (Markowski) arasindaki baglantilar ile
6. ve 11. gebelik haftalarinda olugur (V. Lasjaunias ve
Yagsargil’in gelistirdigi GVAM siniflandirmalar1 yay-
gin olarak kullanilmaktadir *¥. Lasjaunias ve ark.®
tarafindan GVAM iki grupta siniflandirilmigtir: 1)
Koroidal tip (tip I) genellikle yasamin erken done-
minde mevcut olup, en sik goriilen ve en karmagik
tiptir. Coklu besleyici arterler median prosensefalik
vene genellikle anterior duvardan girerler. Tiim koro-
idal arterler ve ara baglantilar1, anterior serebral arter,
perikallosal, talamoperforan ve kuadrigemial arterle-
rin katkilart vardir. 2) Mural tip (tip II) median pro-
sensefalik venin (Markowski veni) genellikle infero-
lateral kenarindan damar duvari icgine tekli veya
¢oklu direkt arteriovendz fistiili (AVF) vardir.
Genellikle kollikular ve posterior koroidal arterler
sant1 destekler. Gelisen AVF anormal akima yol aca-
rak embriyonik venin gerilemesini 6nler ve sonrasin-
da GVAM gelisir *?. Ayrica koroidal ve mural tiple-
rin birlikte bulundugu mikst tipler de goriilmektedir.

Yasargil siniflandirmasinin 4 tipi vardir. Tip 1,2, 3’te
lezyonlar Galen veni ile direkt fistiiloz baglantilar
icerir. Tip 4’te Galen veni i¢ine agilan parankimal
arteriovendz malformasyon vardir.

e Tip 1: Leptomeningeal arterlerin perikallosal
dallar1 ve/veya posterior serebral arter bir dali
ve Galen veni arasinda AVF vardir.

e Tip 2: Posterior serebral arter 2 dalindan ve
talamoperforan damarlardan beslenirler.

e Tip 3: Tip 1 ve tip 2’nin karisimidir ve en
yaygin goriilen tiptir.

e Tip 4: Sekonder tip olarak bilinir ve ii¢ alt tipe
ayrilir.

Tip 4 A: Komgu talamik AVM’dan sant ile Galen
veninde anevrizmal dilatasyon gelisir.

Tip 4 B: Tip 4 A’ya benzerdir fakat talamik yerine
mezensefalik baglangicli AVM’dur.

Tip 4 C: Talamomezensefalik veya mezodiensefalik
pleksiform malformasyon, yakin ve ayri sisternal
AVF ile Galen venine agilir. Yasargil siniflandirmasi
acik cerrahi diisiilen vakalarda onemli iken, Lasjaunias
siniflandirmasi endovaskiiler girisim i¢in daha uygun-
dur @,

Prenatal tani, genellikle iiclincii trimesterde renkli
Doppler ultrasonografide, ticiincti ventrikiil arka kis-
minda orta hatta lokalize anevrizma ve hipoekojenik
yapilar icinde, venoz ve arteriyel tiirbiilan akimin
gosterilmesi ile konulur ©. Araknoid, prosensefalik
veya koroid pleksus kisti, pineal tiimor, koroid papil-
lomu ve intraserebral hematomun diglanmast ve
GVAM dogrulanmasi icin fetal MR goriintiileme
yaptlmalidir . Anevrizmanin yol agtifi serebral
sant, sag ventrikiile doniisii artirarak, agir1 volim
yiikii ile konjestif kalp yetersizligine yol agar.
Kardiyomegali, trikiispit yetersizligi, polihidramni-
yoz, perikardiyal-plevral effiizyon, 6dem ve asit var-
181, yiiksek akimli tedaviye direngli anomaliyi goste-
rir ve kot prognoz tagir ®.

Calismamizda yenidogan doneminde GVAM olan
sekiz vakanin tani, takip, transarteriyel noroendovas-
kiiler tedavi yonetimi ile ilgili 6zellikleri derlenmis-
tir. Daha once yenidogan doneminde vaka sunumlari
olarak bildirilen GVAM, vaka serisi olarak iilkemiz-
den ilk kez bildirilmektedir.

GEREC ve YONTEM

Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Yenidogan
Yogun Bakim Unitesinde (YYBU), 2005-2015 yillart
arasinda GVAM tanist ile takip ve tedavisi yapilan
hastalar incelendi. YYBU’de takibi olmayan ve yeni-
dogan donemini ge¢mis vakalar calisma dig1 birakil-
d1. Hastalarm bilgileri YYBU ve nororadyoloji dosya
kayitlarindan retrospektif olarak elde edildi. On yillik
siire icinde toplam 8 hasta GVAM tanisi ile takip
edilmisti. D1g merkezden kabul edilen bir hasta digin-
da diger vakalarin antenatal tanilari vardr ve dogum-
lar1 hastanemizde yapilmisti. Endovaskiiler girisim
karari, hastalarin kardiyovaskiiler ve solunum duru-
muna gore alindi. Anjiografi iinitesinde yenidoganla-
rin gereksinimlerine uygun 6nlemler alindi ve uygun
teknik donanim ile caligildi. Temel olarak kontrast
madde dozu ve islem siiresine gore seanslar tamam-
landi. Kontrast madde dozunun minimalize edilmesi
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amaci ile her hastaya islem oncesinde kranial MR’a
ek olarak, kranial MR anjiyografi ve venografi yapi-
larak damar haritas1 ve malformasyon tipi degerlen-
dirildi ve biiylik besleyici damarlar belirlendi ve
uygun olan vakalarin endovaskiiler tedavileri yapil-
di. Bes hastada endovaskiiler tedavide N-butil siya-
no akrilat (NBCA), iki hastada etilen vinil alkol
(EVA) embolizan ajan olarak kullanildi. Endovas-
kiiler girisim sirasinda radyokontrast maddelerin
maksimal dozlar1 agilmadi ve maksimal doza yakla-
sildiginda islem sonlandirildi. Embolizasyon islemi
yapilmayan liciincli vaka haric, ilk alti hastamizda
femoral arter, yedinci hastamizda (vaka 8) umblikal
arter kullanild.

Hastalarin fizik muayeneleri, takibi ve gerektiginde
mekanik ventilasyon (MV) destegi neonatoloji ekibi
tarafindan yapildi. Solunumsal parametrelerde
diizelme saglanamayan hastalarda ileri mekanik
ventilasyon modu olarak yiiksek frekansl ossilatu-
var ventilasyon (HFOV) uygulandi. Uluslararasi
pediatrik organ yetmezlik kriterleri onerileri dikkate
almarak, birden fazla organ yetersizligi gelisen
vakalar, ¢coklu organ yetersizligi olarak kabul edildi
©, Postnatal ilk 24 saat icinde ¢ocuk kardiyoloji
ekibi tarafindan ekokardiyografi yapildi ve yakin
araliklarla yinelendi. Yasayan hastalar da gelisen
hidrosefali, intrakraniyal kanama, konviilziyon taki-
bi ve uzun dénem norolojik izlemler ¢cocuk noéroloji
ekibi tarafindan yapildi. Norolojik sonuglar, geli-

Tablo 1. Bicétre skorlama sistemi .
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simsel Oykii ve son norolojik muayene esas alina-
rak, normal (norolojik ve biligsel bozukluk yok),
hafif bozukluk (yasa uygun islevleri engellemeyen
norolojik ve biligsel bozukluk), ciddi bozukluk
(yasa uygun iglevleri engelleyen norolojik ve bilis-
sel bozukluk) veya 6liim olmak iizere gruplandiril-
di. Endovaskiiler tedaviden yarar gorebilecek yeni-
doganlart belirlemede kullanilan Bicétre skoru ret-
rospektif olarak degerlendirildi (Tablo 1).

BULGULAR

On yillik stire i¢inde (2005-2015) takip edilen sekiz
vakanin yedisi erkek, biri kizdi. Gestasyon yast 36
3/7 hafta olan bir hasta diginda digerleri miadindaydi
ve hepsi sezaryen ile dogurtulmustu. Tablo 2’de has-
talarin ozellikleri goriilmektedir. Yedi hasta prenatal
tanil1 idi, dis merkezden kabul edilen bir hastanin
prenatal tanisi yoktu. Tiim vakalarda ilk giinlerde
ciddi kalp yetersizligi gelisti.

Fizik muayenede, solunum yetersizligi bulgulari,
tagikardi, hiperdinamik prekordiyum, kalpte 2-4/6
tifiirim ve kraniyum iizerinde duyulan devaml iifii-
riim ortak ozellikler olarak kaydedildi. On-arka
akciger grafisinde kardiyomegali goriildii. Ekokar-
diyografide, sekiz hastada trikiispit yetersizligi (TY)
ve kardiyomegali (KM), ciddi pulmoner hipertansi-
yon (PHT); bes hastada sag atriyum ve ventrikiilde
ileri derecede dilatasyon, bir vakada (vaka 2) atriyal

Puan Kalp fonksiyonu Serebral fonksiyon Solunum fonksiyonu Karaciger fonksiyonu Bobrek fonksiyonu
5 Normal Normal Normal Puan yok Puan yok
4 Asin yiik, tibbi tedavi Subklinik izole EEG Tagipne, beslenebilir Puan yok Puan yok
yok anormalligi
3 Yetersizlik-tibbi tedavi ~ Non-konviilzif aralikli Tasipne, beslenemez Hepatomegali yok, Normal
ile stabil norolojik bulgular normal fonksiyon
2 Yetersizlik-tibbi tedavi  Izole konviilziyon Yardimli ventilasyon; Hepatomegali; Gegici aniiri
ile stabil degil normal satiirasyon normal fonksiyon
FiO, %<25
1 Ventilator gereksinimi ~ Nobet Yardimli ventilasyon, Orta veya gegici karaciger ~ Stabil degil tedavi ile
normal satiirasyon yetersizligi diiirez
FiO, %>25
0 Tibbi tedaviye direng Kalict norolojik bulgular ~ Yardimli ventilasyon, Koagiilopati; enzim Aniiri

desatiirasyon

yiiksekligi

Lasjaunias, P. Surgery and Neuroangiography, Second edition, Springer 2004.

Maksimum skor: 5 (kardiyak)+5 (serebral)+5 (solunum)+3 (Karaciger)+3 (Bobrek)=21.

Skor >12=embolizasyon geciktirilebilir; skor 8-12=acil embolizasyon; skor<8=embolizasyon yok.
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Vaka 1 5

Vaka 2

Vaka 3

Vaka 4

Vaka 5

Vaka 6

Vaka 7

Vaka 8

Sekil 1.
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situs solitus (ASS), sol arkus aorta ve kiigiik vent-
rikiiler septal defekt, bir hastada (vaka 6) hemodi-
namik olarak ©Onemli patent duktus arteriozus
(PDA) vardi. Tiim hastalarin kraniyal ultrasonog-
rafilerinde genis GVAM goriildii. Hastalarda ciddi
solunum yetersizligi nedeni ile ilk giinden itibaren
mekanik ventilasyon gereksinimi oldu. Kalp yeter-
sizligi tedavisinde s1v1 kisitlamasi, digoksin, dobu-
tamin, dopamin ve furosemid kullanildi. Ciddi
pulmoner hipertansiyon nedeniyle 3 hastada (vaka
5, 6, 8) sildenafil, bir hastada (vaka 8) da inhale
nitrik oksit (iNO) tedavisi gerekti. Alt1 hastada
medikal tedaviye direncli ciddi hipotansiyon vardi,
bunlardan iicti ¢coklu organ yetersizligi (COY) ile
eksitus oldu. Kaybedilen dort hastada ciddi kalp
yetersizligi donemindeki Bicétre skorlar1 sirasi ile
5, 11, 7 ve 12 idi. Embolizasyon yapilamayan bir
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hasta (vaka 3) ile embolizasyon tedavisi olan beg
hastada konviilziyon gelisti. ki vakada (vaka 1, 7),
sonradan geligsen hidrosefali nedeni ile ventrikiilo-
peritoneal sant (VPS) yerlestirildi. Ayrica iist gast-
rointestinal kanama (vaka 3), supraventrikiiler
tagikardi (SVT) (vaka 4), akut bobrek yetersizligi
(ABY) (vaka 3, 5,7, 8), neonatal kolestaz (vaka 6),
sepsis (vaka 2, 7 ve 8) goriildii. Hastalarin kraniyal
MR goriintiileme ve MR anjiyografi ile gosterilen
GVAM damarsal haritalar1 (Sekil 1) néroradyoloji
tarafindan degerlendirildi.

Vakalarin prognoz ve son norolojik degerlendirme
sonuglar1 Tablo 2’de goriilmektedir. Hastalarda uygu-
lanan embolizasyon islemleri ile ilgili veriler Tablo
3’te gosterilmistir.

Tablo 2. Galen veni anevrizmal malformasyonu olan vakalarin ézellikleri.

Ozellik Vaka 1 Vaka 2 Vaka 3 Vaka 4 Vaka 5 Vaka 6 Vaka 7 Vaka 8
GH' 374 GH 41" GH 36 GH 38 GH 38 GH 39 % GH 39GH 3947 GH
Cinsiyet erkek kiz erkek erkek erkek erkek erkek erkek
Dogum tartist 329kg 32kg 3.1kg 38kg 35kg 2.77kg 325kg 3015kg
Antenatal tani 35GH 37GH 33GH 26 GH 267 GH 38 GH yok 37GH
zamani
EKO 1.PHT? 1.PHT 1.PHT 1.PHT 1.PHT 1.PHT 1.PHT 1.PHT

2.PFO? 2.RVDYRAD’ 2.TY 2.TY 2.KM 2.KM 2.KM 2.KM

3.TY* 3.R-L¥ sant 3.KM 3.KM 3.RVD/RAD 3.RVD/RAD 3.PFO 3.RVD/RAD

4. KM° 4.ASS°, KM 4.RVD/RAD 4. TY 4. TY 4.TY 4. TY

5. sol arkus aorta 5.PDA
6.VSD"

Klinik bulgu Ciddi kalpyet. Ciddi kalpyet. Ciddikalpyet. Ciddikalpyet. Ciddikalpyet. Ciddikalpyet. Ciddikalpyet. Ciddikalp yet.
GVAM Tipi mikst koroidal mikst mikst mikst mikst mikst mikst
Bicétre skoru 9 13 5 11 7 12 12 12
Klinik 6zellikler ~ 1.konviilziyon 1. hipotansiyon 1.konviilziyon  1.SVT"? 1. hipotansiyon 1. kolestaz 1.konviilziyon 1. konviilziyon

2. hidrosefali 2. sepsis 2. gastrointestinal 2. konviilziyon ~ 2.konviilziyon 2. hipotansiyon 2. hidrosefali 2. sepsis

3. hipertansiyon kanama 4. dig merkez 3.COoY 3. ventrikiilome- 3. VP sant 3. hipotansiyon

4. V-Psant 3.coy" gali 4. sepsis 4.COY

4. hipotansiyon 5. hipotansiyon
6.ABY"

MV siiresi 26 giin 9 giin 4 giin 14 giin 4 giin 17 giin 2 giin 3 giin
Prognoz Normal Normal eksitus eksitus eksitus Normal Ciddi eksitus
norolojik norolojik norolojik 4. giin 55. glin 4. giin norolojik norolojik 5. giin
gelisme gelisme gelisme gelisim bozukluk

!GH: Gebelik haftast, >PHT: Pulmoner hipertansiyon, *PFO.patent foramen ovale, *TY: Trikiispit yetersizligi, "KM kardiyomegali, °RVD: Sag
ventrikiil dilatasyonu, ’RAD: Sag atrium dilatasyonu, *R-L: Sag-sol, °ASS: Atrial situs solitus, "°VSD: Ventrikiiler septal defekt, "COY: Coklu
organ yetersizligi, >SVT: Supraventrikiiler tagikardi, *ABY: Akut bobrek yetersizligi, ""MV: Mekanik ventilasyon
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Tablo 3. GVAM olan vakalarin girisim yapilan damarsal anomalileri ve kullanilan embolizan ajanlar.

Vaka islem sirasinda postnatal yas Girisim yapilan damarsal anomaliler Embolizan ajan
1 3. giin -sag ACA! NBCA®
2 2. giin -sag ACA, NBCA
9. giin -sol PCA?,
sag PMCA’
sag PLCA*
4. yas -taginma nedeni ile bagka sehirde embolizasyon
3 COY, girigim yapilamadi.
4 18. giin -sag ACA NBCA
27. giin -sag ACA, sag PCA, sag PCLA®
5 1. giin -sag ACA EVA®
6 2. giin -sag ACA EVA
4. giin -sag PCA, MCA®
8. giin -sol ACA
7 25. giin -sag ACA NBCA
40. giin -sol PCA
9.5 ay -sol ACA
8 3. giin -sol ACA, sol TMPA? NBCA

TACA: Anterior koroidal arter, ?PCA: Posterior koroidal arter, PMCA: Posteromedial koroidal arter, “PLCA: Posterolateral koroidal arter,
SPCLA: Perikallosal arter, MCA: Mediyan koroidal arter,”TMPA: Talamoperforan arter, SNBCA: N-butil siyanoakrilat, °EVA: Etilen vinil alkol

TARTISMA

GVAM, goriilme sikligi yaklagik 1/25000 dogum
olarak bildirilmektedir ?. Dogumu hastanemizde
olan yedi hasta, on yillik canli dogum sayisina gore
oranlandiginda (7/19835), goriilme sikligi 1/2833
olarak ortaya ¢ikmaktadir. Bu oranin literatiirde bildi-
rilenden ¢ok daha yiiksek olmasi, biiyiik olasilikla
hastanemizin bir referans merkezi olmasindan kay-
naklanmaktadir.

GVAM erkek ¢cocuklarda daha sik olarak bildirilmek-
tedir V. Benzer sekilde hastalarimizin yedisi erkek,
biri kizdi. Erkek cinsiyet hakimiyetinin nedeni bilin-
memektedir.

GVAM, yenidoganda ciddi kalp yetersizligine yol
acarak yasamu tehdit edebilir. Koroidal ve miks tip
malformasyon, yasamin erken doneminde hafif-agir
kalp yetersizligi, serebral atrofi, konviilziyon veya
hepatomegaliye yol acabilir. Siitcocuklarinda mak-
rokrani ve hidrosefali, asemptomatik kardiyomegali
veya orta derecede kalp yetersizligi, daha biiyiik
cocuklarda ise hafif kalp yetersizligi, asemptomatik
kardiyomegali, bag agrist veya kafa i¢i kanama bul-

gulart goriilir. GVAM olan yenidoganlarda farkli
derecelerde goriilen kalp yetersizliginin klinik bul-
gulart anevrizmanin ciddiyetine baglidir 2.
Ozellikle koroidal ve miks tip GVAM olan yenido-
ganlarda agir kalp yetersizligi, tedaviye direncli
hipotansiyon gelismesi, yasamsal organlarin iske-
misine neden olarak ¢oklu organ yetersizligine iler-
leyebilmektedir #!%19 Hastalarda mikst tip malfor-
masyon daha sik olup, hepsinde ciddi kalp yetersiz-
ligi vardi. Tedaviye direngli hipotansiyon gelisen
altt hastamizin iclinde c¢oklu organ yetersizligi
gelisti ve kaybedildi.

Kalp yetersizligi olan GVAM vakalarinda, endovas-
kiiler tedaviden en iyi yarar gorebilecek yenidogan-
lar1 belirlemek i¢in Bicétre skoru sistemi gelistiril-
migtir. Bicétre skoru degerlendirmesi, yiiksek debili
kalp yetersizligi doneminde, coklu organ yetersizli-
ginin eslik edip etmemesine gore yapilmis olup,
tedavi karart icin yararli, fakat erken donemde
giivenilmezdir ¥, Hastalarimiza tedavi kararinda
Bicétre skoru kullanmamigtir. Ancak retrospektif
olarak degerlendirdigimizde vakalarin Bicétre skor-
lar1 ile tedavi yaklagiminin ile uyumlu oldugu goriil-
miuigtiir.
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GVAM, sinus venozus tip atrial septal defekt ve aort
koarktasyonu gibi ¢esitli yapisal kalp hastaliklart ile
iligkili olarak bildirilmektedir *». Mc Elhinney ve
ark. 9 kismi pulmoner vendz doniis anomalisi,
ventrikiiler septal defekt ve atrioventrikiiler kanal
defekti gibi anomalilerin de sik oldugunu bildirmistir.
Hastalarimizda saptanan yapisal kardiyak bozukluk-
lar, ventrikiiler septal defekt, patent duktus arterio-
zus, patent foramen ovale, atrial situs solitus, sol
arkus aorta idi.

GVAM tedavisinde en biiyiik sorun, hastalifin
yonetimidir. Genel durumu uygun olmadigr icin
girisimsel iglem yapilamayan hastalar haricinde
tedavi yontemleri, acik cerrahi (artik tercih edilme-
mektedir), endovaskiiler tedavi ve stereotaktik radi-
yocerrahidir. GVAM spesifik tedavisinde giincel
yontem endovaskiiler tedavidir. Bu tedavide amac,
yiiksek debili vaskiiler malformasyonun debisinin
azaltilmast i¢in selektif olarak besleyici arterlerin
kataterize edilmesi, ardindan fistiil bolgesinin sivi
(NBCA, EVA) veya coil’ler ile kapatilmasidir 7).
Bir¢ok kez yapilan embolizasyon islemi ile malfor-
masyonda elde edilen debi diismesi, sistemik kardi-
yovaskiiler yiikii azaltir. Yenidoganlarda endovas-
kiiler tedavinin optimal kosullara ve uygun teknik
donanima sahip, deneyimli ekipler ile yapilmasi
biiyiik 6nem tagimaktadir. Yagamin erken donemin-
de yapilan endovaskiiler girisimin hastada olustura-
cag1 yiik ve potansiyel riskler g6z 6niine alinarak ve
risk-yarar orani diisiiniilerek tedavi karar1 verilmesi
gerekmektedir.

Tedavinin olabildigi kadar geciktirilerek, yenidogan
bebegin tartisinin artmasi, viicut direncinin gelismesi
islem risklerini diisiirerek bagariy1 artirmak ile bera-
ber, ciddi solunum ve kalp hastalig1 riski altindaki
hastalarda erken girisim zorunlu olabilir. Islem sira-
sinda hastanin viicut 1s1sinin korunmasi, antisepsiye
dikkat edilmesi, ponksiyon ve kateterizasyon iglem-
lerinin atravmatik olarak uygulanmasi, kullanilan
kontrast maddenin dozu, islem siiresi, diger ¢evresel
etkiler, hastanin yasi, tartist ve genel durumuna goére
karar verilmesi onemlidir. Yiiksek debili, koroidal ve
mikst tip agirlikli vakalarda, yeterli tedbirlerin alin-
masina ragmen, mural tip ve/veya daha az seans-daha
gec girisim gereksinimi olan gruba gore mortalite ve
morbidite daha kotiidiir. Ancak, girisimsel nororad-
yolojideki son yillardaki ilerlemeler GVAM’da prog-
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noz ve tedaviyi olumlu yonde degistirmistir 1.

Fullerton ve ark. 2003’te, toplam 27 cocuk hastada
(21 yenidogan), yeni tedavi seceneklerinden dolay1
mortalite oranin1 %15 olarak bildirmistir. Kaybedilen
dort hasta, yenidogan déneminde semptomlar bagla-
yan hastalardir @”. Geibprasert ve ark. @Y 2010°da, on
yillik stirede toplam 25 ¢ocuk hastada (20 yenidogan)
mortalite oranini %36 bulmuglardir. Vakalarimizdan
biri girisim yapilamadan kaybedilmigtir. Digerlerinde
endovaskiiler tedaviye ragmen, mortalitenin %43
saptanmasi, GVAM’nun yenidogan déoneminde semp-
tomatik olmasi, tipinin ¢oklu besleyici damarsal
yapilar iceren koroidal-miks tipte olmasi ve ilk giin-
lerde ciddi kalp yetersizligi bulgulari, tedaviye
direncli hipotansiyon ve ¢oklu organ yetersizligine
ilerlemesi ile aciklanabilir.

Yenidoganlarin takip ve tedavisindeki olumlu ilerle-
melere ragmen, agir kalp yetersizligi hizla ilerleyerek
coklu organ yetersizligi ve Oliim; serebral venoz
hipertansiyon, vaskiiler kagak, serebral iskemi ve
enfarkt ile sonuglanabilir. Norolojik hasar vakalarin
%37-50’sinde goriiliir. Embolizasyon tedavisi sonrasi
yasayan hastalarin %66’s1 norolojik olarak normal,
%11.5°1 orta derecede norolojik sorunlu, %8.5°1 geri
dontigiimsiiz norolojik hasarli olmaktadir ®®. Coklu
organ yetersizligi gelisen hastalarda, serebral infarkt
daha yiiksek oranlarda goriiliir ve uzun donemde
norogeligsimsel prognoz daha kotiidiir '©. Yagayan
dort hastamizin norolojik degerlendirmesinde ii¢ has-
tada norolojik gelisim normal iken bir hastada ciddi
norolojik bozukluk saptanmustir.

Sonug¢ olarak, neonatal donemde kardiyak kokeni
olmayan, yiiksek debili kalp yetersizligi saptanan
yenidoganlarda GVAM diisiiniilmelidir. Prenatal
erken taninin ¢ok 6nemli oldugu GVAM olan vakala-
rn, iiclincii basamak yenidogan yogun bakim, pediat-
rik kardiyoloji, ndroanestezi, deneyimli ndroradyolo-
ji olanaklarmin oldugu merkezlerde takip ve tedavi-
lerinin yapilmasi, diisiik mortalite ve yliksek sagkali-
m1 olast kilabilir. Agir kalp yetersizligi bulunan
vakalarda, uygun medikal tedaviye ragmen, coklu
organ yetersizligi gelisirse, Bicétre skoru diisiik ise,
yiiksek mortalite ve kotii norolojik prognoz nedeni
ile endovaskiiler embolizasyon tedavisi erken donem-
de tercih edilmemelidir.
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