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OZET

AMACG: Alti yillik stirecte merkezimizde takip edilip Galen ven
anevrizmal malformasyonu (GVAM) tanisi almis vakalarin mor-
talite ve morbidite sonuglarini inceleyerek glincel literatir bilgi-
siile karsilastirmak.

GEREC VE YONTEM: 01.01.2014 - 01.01.2020 tarihleri arasinda
hastanemizde GVAM tanisi ile endovaskiiler tedavi uygulanan 6
hastanin bilgileri retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin
klinik verileri ve demografik bilgileri medikal kayitlardan elde
edildi.

BULGULAR: Bu dénemde takip edilen 6 hastanin hepsine tran-
sarteriyel embolizasyon tedavisi uygulandi. Hastalarin 4’ erkek
(%67) 2'si ise kadindi (%33). Tani yasi agisindan degerlendirildi-
ginde 6 hastanin tamaminin tanisi antenatal ya da yeni dogan
doéneminde konulmustu. Kisith sayidaki vaka serimizde morta-
lite orani %17 idi. Dort vakada hidrosefali saptandi (%67). Em-
bolizasyon islemi uygulanan hastalarimizin birinde embolizas-
yon sirasinda kanama, birinde ise islem sonrasi femoral arterde
tromboz meydana geldi.

SONUC: Calismamiz, antenatal ve yenidogan déneminde tani
alan GVAM'lu vakalarin degerlendirildigi benzer calismalardaki
sonuglarla uyumlu veriler ortaya koymustur.Calismamizda de-
gerlendirememis olsak da, son calismalarda da 6n plana ¢ikan
norokognitif uzun donem klinik sonuclarin iyilestirilmesi gerek-
tigi asikardir. Halen galen ven anevrizmali hastalarda standart
yaklasim ve tedavi protokollerine ihtiya¢ bulunmaktadir.

ANAHTAR KELIMELER:Serebral venler, Endovaskiiler prose-
diirler, intrakraniyal arteriyovensz malformasyonlar
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ABSTRACT

OBJECTIVE: To examine the mortality and morbidity results of
patients who were followed up in our center for the 6 years pe-
riod and diagnosed with Galen vein aneurysmal malformation
(GVAM) and to compare them with current literature.

MATERIAL AND METHODS: The data of 6 GVAM patients trea-
ted with the endovascular procedure in our hospital between
01.01.2014-01.01.2020 were retrospectively evaluated. Clinical
data and demographic information of the patients were obtai-
ned from medical records.

RESULTS: Transarterial embolization was applied to all 6 pa-
tients who were followed up during this period. Four of the pa-
tients were male (67%) and 2 were female (33%). When evalua-
ted in terms of age at diagnosis, all 6 patients were diagnosed
in antenatal or neonatal period. Mortality rate was 17% in our
limited number of case series. Hydrocephalus was detected in 4
cases (67%). In one of our patients who underwent embolizati-
on, bleeding occurred during embolization and in one patient
thrombosis occurred in the femoral artery after the procedure.

CONCLUSIONS: Our study revealed data consistent with the re-
sults of similar studies evaluating cases with GVAM diagnosed
in the antenatal and neonatal periods. Although we could not
assess this in our study, it is obvious that long-term neurocog-
nitive clinical outcomes, which have also come to the fore in re-
cent studies, need to be improved.Currently, there is a need for
a standard approach and treatment protocols in patients with
venous aneurysm.
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GiRiS

Galen ven anevrizmal malformasyonu (GVAM)
koroidal sistemin embriyonik dénemde ge-
lismeye baslayan intrakraniyal arteriyovenoz
(AV) malformasyonudur (1). GVAM’'nun tiim se-
rebrovaskiiler malformasyonlar arasindaki orani
yaklasik olarak %1 olmasina ragmen pediatrik
serebrovaskuiler malformasyonlarin %30’unu-
na yakinini olusturmakta ve 6zellikle yeni do-
gan doneminde yuksek diizeyde morbidite ve
mortalite ile iliskisi bulunmaktadir (1 - 3). Teda-
vi edilmedigi zaman yasamin ilk haftalarinda
gelisen ¢oklu organ yetmezligi ya da yasamin
ilk yili icerisinde gelisen hidrosefali nedeniyle
%100’e yakin oranlarda fatal seyretmektedir (2).

GVAM'nun baslica iki tipi bulunmaktadir. Daha
sik olarak gortilen koroidal formda, bir ag seklini
alan koroidal arterler Galen venin dilate olmus
oncili yapisina drene olurlar. Bu formda klinik
gidisatin ve norolojik prognozun c¢ogunlukla
kotl oldugu bildirilmistir (2). Mural formda ise
Galen venin 6ncl yapisina bir ya da daha fazla
lokalizasyondan drene olan bir veya daha ¢ok
sayida AV fistll bulunmaktadir. Bu form daha
nadir gorilmektedir ve daha iyi prognoza sa-
hiptir. Prognozun daha iyi olmasidaha az sayi-
da bulunan fisttlin endovaskiiler tedavisinin
daha kolay olmasindan kaynaklanmaktadir (2).
Yasargil tarafindan onerilen siniflandirma ise
dogrudan santlarin (tip 1) ve ag benzeri santla-
rin (tip Il) tek baslarina bulunduklari bicimleri-
nin yani sira, dogrudan santlari ve arteriyel agi
(tip 1) birlestiren Gglincl bir konfiglirasyonun
varhgini da kabul eder. Buna ek olarak Yasargil,
siniflandirmasina sekonder olarak genislemis
bir Galen damarina drene olan serebral arteri-
yovenoz malformasyonlari (AVM) tanimlayan
bir tip IV mevcuttur. Tip IV lezyonlar ayrica Ga-
len anevrizmal dilatasyon (VGAD) veni olarak
da adlandirilir (4).

Daha eskiden cerrahi olarak tedavi edilen
GVAM’lu hastalarin mortalite oranlar %100%
yakin bildirilmistir (5). Bu nedenle giinimuzde
cerrahi yaklasim yerini endovaskdler tedaviye
birakmistir. Biz de bu ¢alismamizda 6 yillik pe-
riyottamerkezimizde takip edilen GVAM'lu va-
kalarin mortalite ve morbidite sonuclarini ince-
leyerek gtincel literatir bilgisi ile karsilastirmayi
amacladik.

GEREC VE YONTEM

01.01.2014 - 01.01.2020 tarihleri arasinda has-
tanemizde GVAM tanisi ile endovaskiler tedavi
uygulanan 6 hastanin bilgileri retrospektif ola-
rak degerlendirildi. Hastalarin klinik verileri ve
demografik bilgileri medikal kayitlardan elde
edildi. Calismamizda birincil sonuclar olarak
hastalarin mortalite ve morbidite(inotropik ilag
ihtiyaci olan agir kalp yetmezligi, nGbet gecirme
ve hidrosefali) oranlari, ikincil sonuclar olarak
ise demografik veriler, klinik veriler ve endovas-
kiler tedavi komplikasyonlari degerlendirildi.

Endovaskiiler Tedavi Yaklasimi

Tum hastalara transarteriyel embolizasyon uy-
gulandi. Embolizasyon icin koil ve DMSO (di-
metil sulfoksit)+PHIL(Precipitating Hydropho-
bic Injectable Liquid) kullanildi. islem icin tek
veya cift femoral arter akses tercih edildi. 4F, 5F
ya da 6F kilavuz kateter internal serebral arter
veya vertebral artere yerlestirildi (Resim 1).
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Resim 1: Kilavuz kateterin yerlestirilmesi

Uygun bir mikrotelin Gzerinden mikrokateter
gonderilerek anevrizmayi besleyen artere ula-
sildi ve fistlile miimkun oldugunca yakin bir ko-
numa yonlendirildi (Resim 2).
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Resim 2: Mikrotelin Gizerinden mikrokateter gonderilerek anev-
rizmay! besleyen artere ulasiimasi



Anjiogram elde edilerek mikrokateterin pozis-
yonunun uygunlugu degerlendirildikten sonra
embolizasyon islemi uygulandi (Resim 3, 4, 5).

Resim 3: Anjiogram elde edilerek mikrokateterin pozisyonu-
nun uygunlugu degerlendirildikten sonra embolizasyon islemi-
nin uygulanmasi

As
I | | RS S| SO O | S

i’
T
“ -
0 TN |

i
i
i
i
i
i
i
i
E
i

Lo v oo
Resim 4: Endovaskiiler islem 6ncesi ve sonrasi beyin manyetik
rezonans (MR) gorinti kesitleri

MR Anjiografi gorintiisii Islem dncesi ‘ ‘ MR Anjiografi goriintiisii Islem sonrasi ‘

Resim 5: islem 6ncesi ve sonrasi beyin anjiografi gériintiisii
Etik Kurul

Bu calisma Baskent Universitesi Tip ve Saglk Bi-
limleri Arastirma Kurulu tarafindan onaylanmis-
tir (07.10.2021/404).

BULGULAR

Alti yilhk donemde GVAM tanisi ile yatirilan 6
hastanin tamaminatransarteriyel embolizasyon
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tedavisi uygulandi.Hastalarin 4’G erkek (%67),
2’si ise kadindi (%33). Tani yasi agisindan de-
gerlendirildiginde 6 hastanin tamaminin tanisi
antenatal ya da yeni dogan déneminde konul-
mustu. Malformasyonun tipi agisindan deger-
lendirildiginde 3 vakamiz mural, diger 3 vaka
ise koroidal tipte idi.

Vakalarimizda, exitus olan bir vaka disinda inot-
rop ila¢ kullanimi gerektiren kalp yetmezligi
saptanmadi. Hastalarin 2'sinde takiplerinde int-
rakraniyal kanama ve buna bagh nobet sikayeti
gelisti (%33). Dort vakada hidrosefali saptandi
(%67). Hidrosefali saptanan hastalarin 3'line
ventriklloperitonyal (VP) sant takildi (%75), 1
hastaya ise endoskopik ventrikilostomi uygu-
landi. Hastalarin 2'sine tekrarlayan embolizas-
yon islemi gerekti (%33).

Embolizasyon islemi uygulanan hastalarimizin
birinde embolizasyon sirasinda kanama birinde
ise islem sonrasi femoral arterde tromboz mey-
dana geldi. Vakalarin demografik ve klinik 6zel-
likleri Tablo 1'de 6zetlenmistir.

Tablo 1: Vakalarin demografik ve klinik 6zellikleri

Vaka 1

Vaka 2 Vaka 3 Vaka 4 Vaka 5 Vaka 6

Cinsiyet E E E E K K

GVAM tipi Mural Koroidal Mural Mural Koroidal Koroidal

Tani yast Prenatal Prenatal lay 1 hafta Prenatal 3 giin

inotrop gerektiren kalp - - - - - +
yetmezligi

islem yas1 5ay 1 hafta 4ay 1 hafta 3ay 1 hafta
Kag kez islem yapildig1 1 2 1 1 2 1

Periprosediirel
komplikasyon

Hidrosefali + + + - +
VP sant

Mortalite - - - - - +

(GVAM: Galen ven anevrizmal malformasyonu, VP: Ventrikiloperitonyal )

TARTISMA

GVAM nadir gortilen, tek ya da ¢cok sayida direkt/
indirekt arteriyel besleyici damarin Galen veni
oncusu ile baglantili oldugu konjenital bir vas-
kiler malformasyondur. Antepartum dénemde
ultrason ile saptanabilir ve manyetik rezonans
(MR) goruntuleme ile detayli goriintiileme elde
edilebilir (6). Yenidogan doneminde yuksek
outputlu kalp yetmezligi ve ensefalomazi ile
karsimiza ¢ikan bu hastalik daha ileri yaslarda
hizli bas buylmesi, hidrosefali, nébet, bas agri-
si ve subaraknoid kanama gibi farkli kliniklerde
kendini gosterebilmektedir (7). Nérogelisimsel
gerilik her hangi bir yasta meydana gelebilmek-
tedir (8). Gercekten tedavisi zor bir hastalik olan
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GVAM'da giincel tedavi yaklasiminda girisimsel
nororadyoloji tercih edilen modalitedir. Riskli ve
¢ogu zaman yetersiz olan cerrahi tedavi glini-
muzde hemen hi¢ uygulanmamaktadir (9).

Galismamizda vakalaramizin hepsi antenatal
dénemde ya da yeni dogan déneminde tani
almisti. GVAM ile ilgili yapilmis daha genis se-
rilerden Lasjaunias ve ark/nin calismasinda 233
hastanin %66.8'i antenatal ve yeni dogan do-
neminde tani alirken, 2 yas altinda tani alan st
cocuklarinin orani %25.9, dahabdytik yasta tani
alanlarin orani ise yalnizca %7,3 idi (8).

GVAM morfolojik olarak mural ve koroidal ola-
rak 2 ana grupta degerlendirilir. Genel kabul
olarak mural morfolojinin daha iyi prognozlu
oldugu belirtilse de (2) bazi calismalarda 2 tip
arasinda anlaml farklilik olmadigi da gosteril-
mistir (6). Koroidal tipin daha sik oldugu bildi-
rilse de (2) bizim ¢alismamizdaki orani %50 ola-
rak saptadik.Mural formun daha sik saptandigi
(%58) calismalar da bulunmasina ragmen (6),
bizim calismamizdaki gibi bu ¢alismada da olgu
sayisinin kisith olmasi bu sonuca neden olmus
olabilir.

Alti yillik vaka serisi taramamizda mortalite ora-
nini %17olarak saptadik. Lasjaunias ve ark/nin(7)
calismasinda bu oran %10,6 iken, Sivasankar
ve ark/nin mortalite orani %11,53 idi (6). Bha-
tia ve ark/nin ¢alismasinda ise embolizasyon
uygulanan GVAM’lu hastalarda mortalite orani
%15 olarak bulunmustur ve bu vakalarin hepsi
de periprosediral komplikasyon gelisen vaka-
lardan olusmustur (11). Bu olimlerin tamami
islem sonrasi ilk 1 haftada meydana gelmistir.
Bizim 6liimle sonuglanan vakamizda da benzer
sekilde islem sirasinda kanama komplikasyo-
nu gelismis ve islem glini hasta ex olmustur.
Sadece yenidogan doneminde tani alan hasta-
larin degerlendirildigi bir calismada ise morta-
lite orani %34 olarak saptanmistir (10). Benzer
sekilde yenidogan donemindeki hastalarin de-
gerlendirildigi baska bir calismada ise mortalite
orani %62 olarak saptanmistir (12). Bu sonuglar
cogunlukla, yeni dogan déneminde tani alan
hastalarda yuksek outputlu kalp yetmezligi ve
agir beyin hasarinin daha sik olmasi ile iliskilen-
dirilmistir.

Antenatal ve neonatal donemde tani alan 6 va-
kamizdan inotrop ila¢ destegi gereken diizeyde

agir kalp yetmezligi olan 1 vaka vardi (%17). Ne-
onatal donem GVAM’'lu 77 bebegin incelendigi
baska bir calismada bu oran %59 olarak saptan-
mistir (10). Bizim vaka sayimizdaki kisitlilik bu
farkliliga neden olmus olabilir. GVAM'lu hastala-
rn uzun dénem sonuglarinin degerlendirildigi
baska bir calismada agir kalp yetmezliginin 3 ay
altindaki GVAM'lu infantlarda mortalite ile iligkili
oldugu ancak uzun dénem nérokognitif sonug-
lar etkilemedigi bildirilmistir. Ayni calismada ve
bu grubun yaptigi daha eski bir ¢calismada orta
serebral arterden kdken alan yalanci besleyici
(pseudo-feeders) damarlarin MR gérintilerin-
de saptanmasinin beyin hasarini 6ngorebilece-
gi ve ensefolamalazinin nérokognitif sonuglari
belirlemede ana faktor oldugu belirtilmistir (13-
14).

Calismamizda 6 vakanin 4’inde hidrosefali sap-
tanmis (%67) ve bu vakalarin hepsine beyin cer-
rahisi tarafindan girisimsel islem uygulanmasi
gerekmistir. Meila ve ark. calismasinda hidro-
sefali oran1%48 olarak saptanmis, bu hastalarin
takibinde %62’sine VP sant ya da ekstraventri-
kiler drenaj (EVD) uygulanmistir (15). Aradaki
farklilik beyin cerrahisinin klinik yaklagimindaki
farkliliklarla ilgili olabilir. Klinik yaklasimlar de-
gisse de GVAM'lu hastalarda hidroven6z bo-
zukluklarin sik oldugu ve hastalarin takibinde
bu noktaya dikkat edilmesi gerektigi asikardir.
Embolizasyon icin ideal zamanlama genel ola-
rak dogum sonrasi 5-6. ay olarak kabul edilse de
semptomatik hidrosefalisi olan hastalarda ilave
beyin hasarini dnlemek amaciyla erken donem-
de embolizasyon uygulanmasini énermektedir
(6, 13). Prenatal tani konulan 6 GVAM’lu fetusun
norosonografik olarak degerlendirildigi glincel
bir calismada ise 5 vakada (%83.3) intrakraniyal
kanama ve hidrosefali saptanmistir. Bu durum
terminasyon uygulanan ya da erken dénemde
kaybedilen hastalarin dahil edilmesi durumun-
daGVAM hastalarindagercek hidrosefali oran-
larinin ¢cok daha yuksek oldugunu gosterebilir
(16).

Yirmi altt GVAM'lu hastanin endovaskdler yon-
temle tedavi edildigi Sivasankar ve ark/nin ¢a-
hsmasinda 6lim, intraventrikiler kanama vb.
major komplikasyon orani %15 olarak saptan-
mistir (6). Giorgi ve ark./nin ¢alismasinda ise em-
bolizasyon sirasinda ya da sonrasinda saptanan
komplikasyon orani %39 olarak belirtilmistir.
Bu komplikasyonlarin tipik olarak nébetle bul-



gu verdigi ve toplam yirmi hastadan besinin
oldigu bildirilmistir (10).Bhatia ve ark/nin1 yas
alti33 vakalik calismalarinda da embolizasyon
sonrasl major norolojik komplikasyonlar deger-
lendirilmis ve bu oran %30 olarak saptanmistir
(11). Bizim ¢alismamizda da endovaskdiler teda-
viye bagli komplikasyon orani %33 idi ve islem
sirasinda kafa ici kanamasi olan 1 hasta exitus
olmustu.Bizim calismamiza benzer sekilde,da-
hakiiclik yastaendovaskuler tedavi uygulanan
hastalarin oldugu calismalarda (10, 11) daha
yuksek komplikasyon oranlari saptanmistir. Bu
durumyenidogan ve infantlarda embolizasyon
isleminin, muhtemel teknik zorluklarla iliskili
olarak, daha yuksek riske sahip oldugunu orta-
ya koymaktadir.

Biz hastalarimizin uzun dénem takiplerini gesitli
nedenlerle diizenli olarak yapamadigimiz igin
norokognitif gelisimlerini degerlendiremedik
ancak son donemde bu konuda yapilan cals-
malar artmistir. Giorgi ve ark!nin 17 yillik dene-
yimlerini aktardiklari yazilarinda sag kalan 40
hastanin 33'Uinln uzun dénem takip verileri de-
gerlendirilmis, bu hastalarin yaklasik yarisinin
farkh sekelleri oldugu saptanmistir. Bu vakalar-
dan okul ¢cagina ulasan 18 cocugun %39’u 6zel
egitim destegine ihtiyac duyarken yaklasik yari-
st 6grenme giicligu tarif etmistir. Bu calismada-
ki yasayan vakalarin %8’inde otizim spektrum
bozuklugu saptanmis olmasi dikkat cekicidir
(10). Baska bir calismada tedavi sonrasi sag ka-
lan 9 infant 2 yasinda iken, Bayley infant Gelisim
Skalasi ile degerlendirilmis vesadece 1 vakanin
normal gelisim gosterdigi saptanmistir. Yazarlar
bu durumun calismalarinda sadece neonatal
dénemde tani alan vakalari degerlendirmeleri
ile iliskili olabilecegini bildirmislerdir (12). Taffin
ve ark/nin okul cagina ulasmis 33 vakayr KOSC-
HI (King’s Outcome Scale for Childhood Injury)
skorlamasi ile degerlendirdikleri calismalarinda,
antenatal ve yenidogan déneminde ensefalo-
malazik lezyonlari olan hastalar dislanmasina
ragmen, yasayan vakalarin yaklasik yarisinin
kotl prognozlu seyrettigi saptanmistir (13).

2017 yihnda 31 calismanin dahil edildigi bir me-
taanalizde ise uzun donem iyi norolojik gelisim
gosteren (gelisimsel gecikmenin olmadigi/mi-
nor diizeyde oldugu ve kalici sekelin olmadig)
hasta orani %62 olarak saptanmistir. Yenido-
gan doneminde tani alan vakalarda ise bu oran
%48'e kadar diismektedir (17).
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Bu metaanalizdeki yliksek orandaki olumlu so-
nuclarin nedeni, yazarlarin da vurguladigi gibi,
ele alinan bazi ¢alismalarda iyi norolojik gelisi-
min taniminin yeterli yapilmamasi ve tiim calis-
malarin retrospektif olmasina bagli olusabile-
cek yanlilikla iliskili olabilir.

Tam bir uzlagi olmamasina ragmen, GVAM tani-
si alan yenidoganlarda embolizasyon tedavisi-
nin uygulanip uygulanmamasi ve uygulanma
zamani ile ilgili karar vermek amaciyla Bicétre
skorlamasison ddnemdeyaygin olarak kulla-
nilmaya baslanmistir (8). Bu skorlama hastanin
klinik ve radyolojik bulgularina (MR, EEG, trans-
fontanel US, ekokardiyografi, akciger grafisi ve
boébrek-karaciger fonksiyonlari) gore yapilmak-
tadir. 8'in altindaki puanlarda kot prognoz 6n-
gorulmekte ve tedavi 6nerilmemektedir. 8-12
arasindaki puanlarda acil embolizasyon oneril-
mektedir. 12-21 arasindaki puanlardaki hasta-
larin daha stabil gidecegi 6ngoériilmekte ve bu
hastalara 5 ay civari endovaskiler tedavi 6neril-
mektedir. Endovaskiiler tedaviye alternatif ola-
rak gorilen stereotaktik Gamma Knife cerrahisi
ile ilgili kisith sayida ¢alisma bulunmaktadir ve
uzun donem sonuclari belirsizdir (18). Ek olarak
embolizasyon sonrasi rezidi coklu fistil bulun-
dugunda radyoterapinin kullanilabilecegi bildi-
rilmistir (19).

Nadir bir hastalik olan GVAM'lu hastalarimizi
derledigimiz calismamizda olgu sayisinin azligi
ve calismamizin retrospektif yontemle yapilmis
olmasi bashcakisitliliklarimizdir. Son dénemde
daha ¢ok uzerinde durulmaya baslanan uzun
dénem noérokognitif sonuclar ile ilgili verimizin
bulunmamasi calismamizin degerini sinirlan-
dirmistir. Calismamizdaki sonuclar antenatal
ve yenidogan déneminde tani alan GVAM’lu
vakalarin degerlendigi calismalarin sonuclarn
ile genel olarak benzerlik géstermekte idi. Ca-
hsmamizdaki mortalite ve morbidite oranlari
daha buyuk cocuklarin dahil edildigi ¢calismala-
ra gore daha yuksekti. Bu vakalarda uygun olan
guincel tedavi yaklasimi, calismamizda oldugu
gibi endovaskiler yontem ile embolizasyon
uygulamaktir. Uygulamanin yapilma zamani-
ni belirlemek amaciyla Bicétre skorlamasindan
yararlanilabilir. Cahismalarda erken donem mor-
talitede agir kalp yetmezligi 6n plana cikarken,
uzun donem noérokognitif sonuclarda ensefa-
lomalazinin daha belirgin etkisi oldugu ortaya
konmustur.
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GVAM'lu hastalarin tedavisinde amacg sadece
anjiografik kir olmamali ve hastalarin noéro-
kognitif uzun donemklinik verilerinin iyilesti-
rilmesi noktasinda standart yaklasim ve tedavi
protokollerinin olusturulmasi gerekmektedir.
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