[STANBUL

UNIVERSITY
PRESS

Cocuk Dergisi - Journal of Child 2021;21(1):26-33
DOI: 10.26650/jchild.2021.1.868115

ARASTIRMA / RESEARCH ARTICLE

Yenidoganda Pulmoner Hipertansiyon ve Galen Ven Anevrizmasi

Birlikteligi

Coexistence of Pulmonary Hypertension and Galen Vein Aneurysm in

Newborns

Muhammet Bulut! @, Dilek Kiigiik Alemdar?

, Kivang Celikkalkan®

, Emine Tekin! ®, Ozge Eren®®,

Handan Ayhan Akoglu® @, Azime Bulut* @, ilknur Okur Aksan® ©, Seyyit Bahaettin Oncii!

1Giresun University, Medical Faculty, Giresun Gynecology and Child Training and Research Hospital, Department of Pediatrics, Giresun, Turkey
2Ordu Univeristy, Faculty of Health Sciences, Department of Pediatric Nursing, Ordu, Turkey

3Giresun University, Medical Faculty, Giresun Gynecology and Child Training and Research Hospital, Department of Neonatology, Giresun, Turkey
“Giresun University, Medical Faculty, Giresun Training and Research Hospital, Department of Anesthesia and Reanimation, Giresun, Turkey
SGiresun University, Medical Faculty, Gynecology and Child Training and Research Hospital, Department of Radiology, Giresun, Turkey

ORCID ID: M.B: 0000-0002-5963-1267; D.K.A: 0000-0002-7275-0666; K.G: 0000-0002-2619-7177; E.T: 0000-0002-5115-8890; O.E: 0000-0002-7809-0654;
H.A.A: 0000-0001-9074-8446; A.B: 0000-0001-8164-5617; I.0.A: 0000-0002-4582-9555; S.B.0: 0000-0002-6101-8031

Anf/Citation: Bulut M, Kucuk Alemdar D, Celikkalkan K, Tekin E, Eren O, Ayhan Akoglu H, et al. Yenidoganda pulmoner hipertansiyon ve Galen ven Anevrizmasi
birlikteligi. Cocuk Dergisi - Journal of Child 2021;21(1):26-33. https://doi.org/10.26650/jchild.2021.1.868115

(074

Amag: Dogum sonrasi siiregte siklikla yenidogan gegici tasipnesi ve konje-
nital kalp hastaligi 6n tanilari nedeniyle geg tani alabilen ve orta-agir pul-
moner hipertansiyonun eslik ettigi vakalarda Galen ven anevrizmasi (GVA)
riskine dikkat gekmeyi amagladik.

Yontem: GVA tanisiyla merkezimizde takip ve tedavisi yapilan vakalar ¢alis-
maya alindi. Vakalarin dogum sekli, dogum haftasi, dogum boy-kilo-bas
cevresi, yapilan medikal tedaviler ve goruntiilemeler hasta dosyasindan
kaydedildi. Bicetre skoruna gore yapilan risk degerlendirmesi kaydedildi.
Bulgular: Vakalarimizin %80’i kiz (n=4) olup, %80’i (n=4) spontan vajinal
yol ile dogurtuldu. Dogum haftalari 39,20+0,83 (min:38, max:40) hafta,
agirliklari 3488415 (min:2820, max:3800) gr, bas cevreleri 36,20+1,30
(min:34, max:37) cm, dogum boylari 51,20+1,30 (min:50, max:52) cm idi.
Vakalarimizin timiniin ilk fizik muayenesinde tasipne, inlemeli solunum,
siyanoz ve tasikardi mevcut idi. Vakalarimizdan 3t entilibe edilerek meka-
nik ventilatér destegi baslanan hastalar olup, 2 tanesi (bebek 4,5) sadece
non-invaziv destek aldi. Bicetre skoru disiik olan hasta (bebek 3) erken
dénemde tim tedavilere ragmen stabillesmedi ve eksitus oldu. Bicetre
skoru 12’nin lzerinde olan vakalarimizdan birine (bebek 4) elektif sartlar-
da cerrahi uygulandi. Tim vakalarimizda Galen ven anevrizmasina persis-
tan pulmoner hipertansiyon (PPHT) eslik etti. Vakalarimizdan ikisinde
(bebek4-5) hafif-orta, diger vakalarimizda agir PHT gelisti. Agir PPHT'u
olan ve inotrop tedaviye ragmen diizelmeyen ve klinik olarak stabillesme-
yen vakalarimiz (bebek 1-2) eksitus oldu.

Sonug: Medikal tedaviye ragmen diizelmeyen PPHT vakalarinda ¢oklu tedavi
seceneklerine bagvurmadan, erken agamada GVA mutlaka akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Galen ven anevrizmasi, kalp yetmezligi, pulmoner
hipertansiyon, yenidogan

ABSTRACT

Objective: We aimed to consider Galen vein aneurysm(GVA) in cases that
may often get a diagnosis later due to the pre-diagnoses of transient
tachypnea of newborn and congenital heart disease accompanied by
moderate-severe pulmonary hypertension in the postpartum period.
Method: The study included cases that were followed and treated with
the diagnosis of GVA in our clinic between 2016-2020. Types of delivery,
week of delivery, birthweight/height/head circumference, medical
treatments, and imagings were recorded from patient files. The risk
evaluation was performed according to Bicetre and the scoring was
recorded.

Results: Of our cases; 80% (n=4) were female, and 80% (n=4) had been
delivered via spontaneous vaginally. Their week of delivery was 39.20+.83
(min:38, max:40), birth weight was 3488+415 gr, head circumference was
36.20+1.30 and height was 51.20+1.30 cm. Firstly, all cases had tachypnea,
dyspnea, cyanosis, and tachycardia. Of our cases, three were intubated,
others (4.5) received non-invasive support only. The patient (infant 3) with
a lower Bicetre score did not stabilize and died. One of our cases (infant 4)
whose Bicetre score was above 12, was operated electively. In all cases the
GVA was accompanied by persistent pulmonary hypertension (PPHT). The
cases that had severe PPHT and did not improve despite inotrop
treatment died.

Conclusion: Galen vein aneurysms should certainly be considered in PPHT
cases in the early stage of those that don’t respond to multiple treatment
options.

Keywords: Galen vein aneurysm, heart failure, newborn, pulmonary
hypertension
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GiRiS

Yenidogan déneminde gorilen malformasyonlari hekim iyi ta-
niyabilmeli ve en kisa siirede tani koyabilmelidir. Orta hatta
olusan arteriovenz malformasyonlar grubunda bulunan Galen
ven anevrizmasl (GVA) intrakraniyal vaskiler malformasyonlarin
%1’inden azini olustururlar. Gorilme sikligi 1:25000'dir ve erkek
cinsiyette daha sik gorlir (1). GVA'da en sik olarak sorumlu
olan mekanizma internal karotis arterden bu vene baglanan
fistil6z santlardir (2). Yenidogan déneminde en sik bulgu veren
serebrovaskdler patoloji olan GVA, hidrosefali ve kalp yetmez-
ligi ile bulgu verir ve siklikla yiiksek mortalite ve morbidite ile
sonuglanir (3). Santral sinir sisteminin en biyik toplar damarla-
rindan biri olan Galen Veni (Vena Serebri Magna)’ne ait GVA'nin
genisligi, direkt olarak kalp yetmezliginin siddeti ile orantihdir
(2,3). Prenatal olarak tani, genelde lglinci trimesterde yapilan
renkli doppler ultrasonografi ile orta hatta 3.ventrikil arkasin-
da kalan alanda anevrizmatik olusumun goriliip, hipoekojenik
yapilar iginde, venoz ve arteriyel tiirbilan akimin gésterilmesi
ile konulur. Ancak GVA kesin tanisi i¢in fetal MR yapilmalidir
(4) . Tedavide ozellikle yenidogan déneminde tani alan vakalar-
da, glinimizde yaygin kullanilan erken embolizasyon yontemi
ile serebral kan akiminin azaltilmasi saglanarak olusabilecek
komplikasyonlar ve mortalite 6nemli 6lglide azaltilabilmistir (5).

Yenidogan doneminde goriilen persistan pulmoner hipertan-
siyon (PPHT), 6zellikle term ya da geg pretermlerde, dogum
sonrasi beklenen pulmoner vaskiler basincin diismeyip aksi-
ne yuksek kalmasi ile siyanoza neden olan hipoksik solunum
yetmezligi durumudur (6,7). PPHT sikligi 10000 canli dogumda
2 ile 7 arasinda degismektedir (8,9). PPHT patofizyolojisinde
intrauterin ya da postnatal donemde vaskiler yeniden yapi-
lanmada degisiklik, pulmoner vaskiiler reaktivitede degisim
ve vaskuler gelisimde meydana gelen bozulmalar rol oynar.
Ortalama pulmoner arter basinci temelde pulmoner vaskdler
direng, pulmoner kan akimi ve pulmoner kapiller wedge basinci
faktorlerinden olugsa da, bu Ug faktére etki eden her seyden

Tablo 1: PPHN Siniflamasinda Klinik ve EKO bulgulari (16).
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etkilenir (10). PPHT, bir akciger hastaligina bagh gelismedigi
surece solunum sikintisi genelde hafif gorilir (11). Tedavide
amag, pulmoner vaskiiler yapilarin gevsetilmesi ve miyokar-
diyal disfonksiyon ile periferik vaskiiler anormalliklerin diizel-
tilmesidir. PPHT’da miyokardiyal sag ventrikil hipertrofisi cok
arttiginda ya da sol ventrikil 6n ylku ileri derecede azaldiginda
sistemik kan akiminin saglanabilmesi icin patent duktus arteri-
yozusa (PDA) ihtiyag duyulur (9).

GVA ozelikle yenidogan doneminde pulmoner kan akimini art-
tirarak pulmoner arter basing artisi, yiiksek debili kalp yetmez-
ligi, hidrosefali ve konvilziyonlarla bulgu verir (12). Daha hafif
formlarina da siit cocuklugu doneminde en sik 6-11.aylarda bas
cevresi artist ile tani konulur (1,2).

Yiiksek debili kalp yetmezligi, PPHT ve GVA olan vakalarla na-
diren karsilagsak da, bu vakalar komplike malformasyonlari ne-
deni ile hizli tani konulmali ve hizla destek tedavisi vermemiz
gereken vakalardir (13,14).

Antenatal tanisi olmayan, erken asamada yenidogan gegici ta-
sipnesi ve konjenital kalp hastaligi 6n tanilarini alan, primer
kalp anomalisi nedenli olmayan kalp yetersizligi ve orta-agir
pulmoner hipertansiyonun eslik ettigi vakalarda galen ven anev-
rizmasini hatirlatmak amaciyla hastalarimizi sunuyoruz.

GEREC VE YONTEM

Giresun Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma
Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’nde 2016-2020 yillar
arasinda GVA tanisiyla takip ve tedavisi yapilan vakalar ¢alisma-
ya alindi. Vakalarin dogum haftasi, sekli, dogum boy-kilo-bas
cevresi Olgimleri, klinik bulgulari, yapilan medikal tedaviler,
ekokardiyografi ( EKO) ve gorintileme (kranial ultrasonografi,
MRG) raporlari/sonuglari hasta dosyasindan kaydedildi. PPHT
siddeti; tekrarlayan EKO incelemelerine gore sag ventrikil ba-
sincinin sistemik basinca orani, ventrikiler fonksiyonlarin de-
gerlendirilmesi ve klinik tablosuna gore yapildi (15,16) (Tablo 1).

PPHN Siddeti Hafif

Orta

Agir

e Klinik -Artmis solunum is yuki
-Yuksek FiO2

-Normal ug-organ fonksiyonlari
o Ekokardiyografi Bulgulari
Sag Ventrikil Basinci Sistemik basincin % ile % U
interventrikiiler septum Diizlesmis
Patent DuctusArteriosus Cift yonlu
Patent Foramen Ovale Cift yonlu (Sol sag)

Sol ventrikdl Normal

Sag ventrikdl Normal

Hafif pre/post duktal SpO2 farki
(%5-10) Azalmis Sistolik Kan Basinci
Normal / {, ug-organ fonksiyonlari

> Sistemik basincin % U

Pre/post duktal SpO2 farki> %10
Azalmis Sistolik ve diastolik KB
Sok Tablosu (Maktat, asidoz...)

Suprasistemik

Dizlesmis Paradoksal (Sola dogru)
Sikhkla sagdan sola Sagdan sola
Cift yonlu Sagdan sola

-Azalmig onyuk
-Azalmis/Normal Sol ventrikl
output + Azalmis fonksiyon

-Azalmis pulmoner kan akimi
(Azalmig Sag ventr. output)
-Azalmis Sag ventr. fonksiyonu

-Min

-Azalmis 6nyuk
-Azalmis sol ventrikil output
-Azalmis fonksiyon

-Pulmoner kan akimi ileri dizeyde
azalmig

(Azalmig Sag ventr. output)
-Azalmis Sag ventr. fonksiyonu
-Orta-agir dilatasyon

imal dilatasyon
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Tablo 2: Bicetre Skorlamasi (20).

Puan Kalp fonksiyonu Serebral Fonksiyon Solunum fonksiyonu Karaciger fonksiyonu  Bobrek fonksiyonu
5 Normal Normal Normal - -
4 Kardiyak yuklenme var ancak, Subklinik izole EEG Takipne, beslenebilir - -
medikal tedavi ihtiyaci yok anormalligi
3 Kalp yetersizlik-medikal tedavi Non-konvilzif aralikli Takipne, beslenemez Hepatomegali yok, Normal
ile stabil norolojik bulgular normal fonksiyon
2 Kalp yetersizlik -medikal izole konviilziyon Yardimli ventilasyon, normal  Hepatomegali; normal  Gegici aniri

tedavi ile stabil degil

1 Ventilator gereksinimi Nobet

0 Medikal tedaviye direng kalp
yetmezligi

satlirasyon FiO2 %<25

Yardimh ventilasyon, normal
satlirasyon FiO2 %>25

Kalici nérolojik bulgular - Yardimli ventilasyon,
desatiirasyon

fonksiyon

Tedavi ile stabil
olmayan diiirez

Orta veya gegici
karaciger yetersizligi
Koagtilopati, Anuri
enzim ylksekligi

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

Skor >12=Embolizasyon geciktirilebilir; Skor 8-12=Acil embolizasyon; Skor<8 =Tedavi yapilmaz

Kranial MR, MR anjiografileri tani ve tiplendirme nedeniyle
tekrar anestezi esliginde gekildi. Deneyimli bir néroradyolog
tarafindan GVA siniflamasi yapildi.

Tum hastalarimiza tani konulduktan sonra Bicetre skorlamasi
yapildi (Tablo 2). Endovaskiler embolizasyon karari Noérorad-
yoloji ekibine konsiilte edilerek Bicétre skorlamasina gore be-
lirlendi (20).

Skorlamaya gore embolizasyon endikasyonu olan ve klinik agI-
dan stabil olan vakalara uygun merkezde anjiyografi Ginitesinde
sedasyon altinda endovaskiiler embolizasyon yapildi.

Calismamiz icin Giresun Universitesi Klinik Arastirmalar Etik Ku-
rulu Baskanhgi’'ndan 06.02.2020/19 onay numarasi ile onam
alind. istatistiksel analiz igin SPSS 21 paket programi kullanildi.
Hasta verileri sayl, ortalama, standart sapma, min-max (range)
olarak hesaplandi.

BULGULAR

GVA tanisi konulan toplam 5 hastamizin verileri degerlendirildi.
Hastalarimizin %80'i kiz (n=4), %20’si erkek (n=1) idi. %80’i (n=4)
normal spontan vajinal yol ile dogurtuldu. Gestasyonel haftalari
39,20+0,83 hafta (38-40) idi. Dogum agirliklari, bas cevreleri ve
boylari sirasiyla, 3488+415 gr (2820-3800), 36,20+1,30 cm (34-
37),51,20%1,30 (50-52) cm idi. Hastalarin demografik ozellikleri
Tablo 3’de verilmistir.

Antenatal tanisi olan bir hastamiz elektif sezaryen ile dogur-
tularak yakin gézlem, tetkik ve tedavi amagli yenidogan yogun
bakim Unitesine yatirildi. Diger hastalarin antenatal tanilari yok-
tu. Bu hastalar postnatal takiplerindeki patolojik fizik muayene
bulgulari nedeniyle yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi.
Hastalarin diger ikisi (%40) ise yenidogan gegici takipnesi, siya-
noz, beslenememe ve sepsis 6n tanilariyla ileri tetkik ve tedavi
amagli hastanemize sevk edilmisti.

Tum hastalarin ilk fizik muayenesinde ortak bulgu olarak takip-
ne, inlemeli solunum, siyanoz ve tasikardi mevcuttu. Beslenme
intoleransi, hipoglisemi ve dolasim bozuklugu da diger sik go-
rllen bulgular arasindaydi.

Antenatal tanisi olan ve elektif sezaryen ile dogurtulan bir has-
tamiza (bebek 3) dogum sonrasi agir solunum sikintisi nedeniyle
endotrakeal entlibasyon uygulanarak invaziv mekanik ventila-
tor destegi verildi. Diger hastalara (bebek 1 ve 2) baslangigta
hafif solunum sikintilari olmasi nedeniyle non-invaziv solunum
destegi verilmisti. Ancak takiplerinde solunum sikintilarinin art-
masi ve kan gazlarinda hiperkarbi ve solunumsal asidozlarinin
belirginlismesi Uzerine entlbe edilerek invaziv mekanik venti-
lasyon destegine alindi. Toplamda hastalarin 3’4 (%60) invaziv
mekanik ventilator destegi, 2’si (%40) ise sadece non-invaziv
solunum destegi aldi.

Antenatal tanisi olan hastamizin yenidogan yogun bakim uni-
tesine yattigi ilk giinden itibaren agir kalp yetmezIligi vardi.
Bu nedenle postnatal ilk saatlerden itibaren inotrop destegi,
diliretik tedavisi ve sivi kisitlamasi uygulandi. Diger hastala-
ra ise mekanik ventilator destegi alinda hemodinamilerinin
bozulmasi ve takiplerinde dolasim yetersizligi olmasi Gzerine
inotrop(dopamin,dobutamin) destek baslanmisti.

Tum hastalar ampirik antibiyoterapi, ditretik ve sildenafil te-
davisi aldi, ayrica hastalara aldigi-gikardig1 dengesine gére sivi
kisitlamasi da yapildi. Ug hastada (%60) kardiyak destek teda-
visinin yaninda agir PHT nedeniyle prostoglandin I, (llioprost)
tedavileri de verildi.

Galen ven anevrizmasi tanisi konulan tim hastalarimiza PHT
eslik etti. iki hastada (% 40) hafif-orta, diger hastalarda ise agir
PHT mevcuttu. Hastalarin birine (bebek 5) ek olarak galakto-
zemi tanisi da konularak erken dénemde laktozsuz formiila ve
destek tedavileri baglandi. Hafif PHT olan hastamizin (bebek 5)
tablosu sildenafil (1 0.5-2 mg/kg/doz glinde 6 saatte arayla) ve
prostoglandin I, (llioprost, 1-2.5 pg/kg 2-4 saat arayla, inha-
le) tedavisi ile geriledi. Hafif-orta derecede pulmoner hiper-
tansiyonu olan diger hastamizda (bebek 4) ise cerrahi isleme
gerek duyulmadi. Her iki hastamiz da (bebek 4 ve 5) iyileserek
sirasiyla 47. ve 33. giinlerinde taburcu edildi. Bebek 4’e elek-
tif sartlarda (6. ayinda) embolizasyon uygulandi. Agir PHT’si
olan ve inotrop destege ragmen diizelmeyen ve klinik olarak
stabillesmeyen bebekler (bebek 1,2,3) (%60) eksitus oldu. Be-
beklerimizden eksitus olan (bebek 3) vakamiz ve cerrahiigslem
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Tablo 3: Galen Ven Anevrizma tanili hastalarimizin demografik 6zellikleri.

Meant

Bebek 1 Bebek 2 Bebek 3 Bebek 4 Bebek 5 Standart Sapma

Cinsiyet
1. Kiz X X X X
2. Erkek X
Dogum sekli
1. NSVY X X X X
2. Sezaryen (C/S) X
Dogum haftasi 38 40 40 39 39 39,20+0,83
Dogum kilosu (g) 2820 3350 3680 3800 3790 3488+415
Dogum boyu (cm) 52 51 51 52 50 51,20+1,30
Dogum bas gevresi (cm) 37 37 37 34 36 36,20+1,30
Yatis tanisi
Prematiirite
RDS X X
Yenidogan gecici takipnesi X X
Kalp yetersizligi
Pulmoner hipertansiyon
Beslenme intoleransi
Hiperbilirubinemi
Metabolikasidoz
Galen ven anevrizmasi
Sepsis
Semptomlar
Tasipne, inleme
Siyanoz
Tasikardi X
Beslenememe
Kalpte ifirim
Fontanelde iifiiriim
Hepatomegali
Hipoglisemi X X X
Dolasim bozuklugu X X X
Pulmoner hipertansiyon (derecesi)
Hafif
Orta X X
Agir X X X
Galen ven anevrizmasi (tipi)
Tip-1 Kolloidal X X X X X
Tip-2 Mural
Tip-3 Mikst
Tani konulma giinii (giin) 7 17 0 4 23 10,2049,52
Tedavi: PHT & Galen ven anevrizmasi
Sivi kisitlamasi
Diliretik
inotrop
Sildenafil
Prostoglandin I,
Antibiyoterapi
Entiibasyon
Ek tanilar
Primerpulmonerstenoz
Sekundum atrial septal defekt
Patent duktus arteriosus
Metabolik asidoz
Hidrosefali
Epilepsi
Sonug
Taburcu X (47.Gln) X (33.glin)
Endovaskiiler embolizasyon X
Eksitus X X
Bicetre skoru 9 11 5 14 16

>
>

X X X X X X X
>

X X X X X X X
X X X X X X X X

< X

X X X X X

X X X X X X X
>

X X X X

X X X X X X X

X X X X X X X

X X X X X X X
>

X X X X X X

X X X X X X
X X X X X X
X X X X

>

x
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Sekil 1 (Bebek 3): A-T2A aksiyal MR goriintiide Galen ven anevrizmasi, straight siniis ve konfluens sinuumda anevrizmatik dilatasyon,
beyin parankiminde yaygin kistik degisiklikler. B-MR venografide Galen ven anevrizmasina ait goériiniim.

Sekil 2 (Bebek 5): T2A sagittal MR goriintiide anevrizmatik
Galen veni ve basi etkisine sekonder lateral ventrikiillerde
genisleme.

yapilan vakamizin (bebek 4) kranial gorintilemeleri Sekil 1
ve Sekil 2 olarak verildi.

Erken donemde kalp yetersizligi medikal olarak diizelen has-
tamiz (bebek 5) 34 aylik olup, konusabilmekle beraber bilissel
ve kognitif fonksiyonlarinda hafif geriligi mevcut idi. Hastamiz
ylruyebilmekte ancak motor gelisimi yasitlarinin gerisinde
devam etmekteydi. Yenidogan doneminde gecirdigi nobet
sonrasi baslanan antikonvulzif tedavisi devam etmekte olup
aktif nébeti yoktur, elektroensefalografisi (EEG) normal olarak
takibi devam etmektedir. Kalp yetmezligi tedavisi medikal ola-
rak kontrol altina alinan ancak 6. ayinda endovaskdler cerrahi
tedavi uygulanan hastamizin (bebek 4) mevcut yasi 20 ay olup
son muayenesinde ciddi diizeyde néromotor geriligi mevcuttu,

konusmaya ve ylriimeye baslamamisti, ancak destekli oturabi-
liyordu (Denver gelisim testi: Kaba motor, ince motor 10 aylik,
dil, kisisel sosyal alan: 7 aylik diizeyinde).

TARTISMA

GVA siklikla kotl prognoz ile seyreden vaskiler malformas-
yonlardan olup konjenital intrakraniyal arteriyovenoz santlar-
dandir. Gorilme sikhigi 1/25.000’den daha nadir olup, kraniyal
malformasyonlarin %1’inden daha azdir (8,9). Derin serebral
galen veni lzerinde gelisen arteriyovenoz santlar anevrizmaya
neden olmaktadir.

internal karotid arter ya da diger anjiomatdz kdpriiler vasita-
siyla da galen venine ulasan fistll6z santlar bu malformasyona
siklikla neden olmaktadir (17,18).

GVA klinik olarak ortaya ¢iktigi yas gruplarina gére farkli bul-
gular ile seyredebilir. Yenidogan déneminde prezente olan
vakalarda siklikla kalp yetersizligi, pulmoner hipertansiyon
ve solunum yetmezligi bulgulari 6n planda olsa da daha ileri
yaslarda hidrosefali, nérogelisimsel bozukluk ve hafif kardiyo-
megali vb. bulgulari ile de ortaya ¢ikabilmektedir (19,25,26).
Yenidogan déneminde saptanan vakalar siklikla agir semp-
tomlar ile seyreder ve mortalitesi yiksektir (26-30). Yenidogan
doneminde primer kardiyak kaynakli olmayan kalp yetmezligi
ve pulmoner hipertansiyon nedenleri nadirdir. Daha ¢ok yapi-
sal kalp hastaliklarina ve kardiyopulmoner vaskiiler yapilardaki
anormalliklere sekonder gelisen PHT 6n plandadir. Dolayisiyla
altta yatan bir kalp veya pulmoner kaynakli olmayan kalp yet-
mezligi ve pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda mutlaka
akla arterioven6z malformasyonlar gelmelidir. Arteriovenoz
malformasyonlar igerisinde erken donemde yasamsal fonk-
siyonlari bozan ve kot prognozu olan anomalilerin basinda
da GVA gelmektedir. Tanisal agidan sliphe duyulan vakalarda
kraniyal ultrasonografi (USG), MRG ve anjiografi ile tani dog-
rulanmalidir (20,21).




Lasjaunias ve ark. yaptiklari glinimiizde de gegerliligini koruyan
siniflama daha ¢ok fistillerin yerlesim yerlerine dayanmakta
olup, koroidal ve mural tip olarak ikiye ayrilmaktadir (22). Her
ikisinin beraber gorulebildigi tipe ise mikst tip adi verilir. Ko-
roidal tip en sik gorilen tip olmakla birlikte daha ¢ok erken
neonatal donemde bulgu veren, agir kalp yetmezligi, agir PHT
ve ¢oklu organ yetmezligi ile giden tip olup, kuadrigeminal
veya koroidal arterler ile median venoz cep arasinda direkt
arteriyovenoz fistillerin gelismesi sonucu olusur. Mural tip ise
daha ileri yaslarda ortaya ¢ikan parankimal arteiyovendz mal-
formasyonlardir. Nidis daha ¢ok mezensefalon ve talamusdan
galen venine bosalarak burada anevrizmal genislemeye neden
olur. Vaskiler duvarda fistiller siklikla inferior ve lateralde olup,
zayif akimlidir. Genellikle de semptom vermezler (23,24).

GVA’larin Galen venindeki malformasyonun genisligine gore
olusturduklari hemodinamik instabilite ve kalp yetmezlik bul-
gulari farklilik géstermistir. Literatiirde, mortalite belirlenirken
hastalarin se¢imi ve dahil edilme kriterleri degisiklik gosterdigin-
den mortalite oranlari %20-91 gibi genis bir araliktadir (19,25-
29,32). Ulkemizde Bozkaya ve ark. calismasinda hastalarin %91’i
koroidal tipte olup mortalite orani %73 olarak bildirilmistir (29).

Calismamizdaki hastalarimizin hepsi koroidal tipte olup morta-
lite orani %60 ile literatiire benzerlik gostermekteydi. Morta-
lite oraninin yiksek ¢ikmasinda vakalarimizin hemen hepsinin
koroidal tipte olmasi ve yenidogan déneminde tani konulmasi
nedenli oldugunu distiindik.

Yenidogan doneminde tani konulan GVA siklikla kalp yetmezligi
ile beraber seyretmekte ve ek olarak gelisen pulmoner hiper-
tansiyon da tedaviyi daha da karmasik hale getirmektedir. Bu
nedenle yenidogan déneminde nedenini agiklayamadigimiz PHT
olan vakalarda, PHT tanisini koymadan 6nce mutlaka olasi vas-
kiler malformasyonlar agisindan beyin ve karaciger gorinti-
lemesi yapilmalidir. PHT’nun derecesi direkt olarak hemodina-
mik dengeyi etkilediginden, tedavi zamani ve prognoz lizerine
o6nemli etkiye sahiptir (22). Literatlirde GVA ile prezente olan
vakalarin hepsinde PHT saptanirken, PHT agirhgi da prognoz-
la iligkili bulunmustur. Bu nedenle vaskiiler direnci azaltmada
duktal agikhgin stirdirilebildigi tedaviler kullaniimasi hastaligin
tedavisinde fayda saglayabilmektedir (19,30). Calismamiza dahil
edilen 5 hastadan 3’tinde (%60) agir pulmoner hipertansiyon
saptandi. Ayrica orta derecede pulmoner hipertansiyon klinigi-
ne sahip iki hastamizin (%40) kardiyak ve pulmoner agidan ilag-
siz takipleri devam etmekte olup literatir bilgileriyle uyumlu idi.

Tani ve tedavi siirecinin erken yapildig, 6zellikle de kalp yeter-
sizligine yonelik destegin erken dénemde baslanmasi ile sagka-
limin arthigini goésteren galismalar gogunluktadir (14,17). GVA'da
kalp yetmezligi tedavisinin medikal olarak kontrol altina alindigi
ve ilk 1 yilda endovaskdler cerrahi uygulanan hastalarda yasam
sansinin arttigr belirtilmistir (27). Ancak endovaskiiler tedaviye
karsin ¢ocuklarda ve yenidoganlarda ortalama mortalite sira-
siyla %9 ve %50'dir. Ayrica sagkalan vakalarda da morbiditeler
goriilmektedir. Ozellikle nérolojik defisitler %37-50 oraninda
gorulmektedir. Ancak embolizasyon yapilan ve sag kalan has-
talarin %66’sinda norolojik bir sorun bulunmazken, %14’tinde
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gegici norolojik semptomlar, %11.5’inde orta derecede noro-
lojik sorunlar, %8.5’inde ise geri dontsiimsiiz noérolojik hasar
olusarak norolojik defisit gelismektedir (33). Yine Rodesh ve ark.
calismasinda erken donemde kalp yetmezligi tedavisi uygulanan
ve 12 ay 6ncesinde cerrahi uygulanan hastalarda norolojik sekel
oranini %33 olarak belirtmislerdir (25). Vakalarimizdan erken
donemde kalp yetersizligi medikal olarak dizelen hastamizin
(bebek 5) mevcut yasi 34 ay olup néromotor geriligi hafif di-
zeyde, cerrahi gereksinimi olan vakamiz ise 20 aylik olup agir
néromotor ve bilissel gerilik mevcut idi ve sonuglarimiz literatiir
ile uyumlu idi.

Tedavi ile diizelmeyen PPHT’nun altta yatan nedenleri arasinda
GVA tanilar arasinda mutlaka distintilmelidir. Tedavi manevrala-
ri denenirken kraniyal USG ve sonrasinda mutlaka kraniyal MRI
ve MR anjiografi erken asamada hemodinamik agidan stabil ol-
mayan bir hastada bile diisiiniilmelidir (34,35). Ozellikle postna-
tal dénemde primer kardiyak yapisal bozuklugu olmayan ve te-
daviye direncli PHT vakalarinda arteriyovenoz fistiillerin, siklikla
da GVA olasiliginin degerlendirilmesi gerekmektedir. GVA‘na
bagh gelisen ciddi PHT ve kalp yetmezliklerinde slireg antena-
tal donemde bagladigindan, antenatal donemden itibaren bu
hastalarin tanisal ve takip islemleri multidisipliner bir sekilde
yuratilmelidir. Postnatal donemde geri donlsimsiiz yetmezlik
tablosu gelismeden gerek kardiyak yetersizlik, gerekse de PHT
tedavisi baslanmasi hastalik siirecinin daha iyi yonetilmesinde
anahtar rol oynayacaktir. Erken baslanan tedavilere ragmen ma-
jor anomalisi olan ve organ disfonksiyonlari engellenemeyen
hastalarin ise kaybedilmesi kaginilmaz olacaktir.

SONUC

Erken dénemde mekanik ventilatér destegi ihtiyaci olan, me-
dikal tedaviye ragmen diizelmeyen PHT olan yenidoganlarda
kardiyak yapisal patolojilerin diglanmasiyla birlikte kraniyal
gorintilemenin erken degerlendirilmesi ve stupheli vakalarda
GVA tanisinin mutlaka akilda tutulmasi hayati 6Gneme sahiptir.
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