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Yenidogan Déneminde Gorulen Agir Kalp Yetmezliginin
Ender Bir Nedeni: Galen Veni Anevrizmal Malformasyonu

A Rare Cause of Severe Heart Failure in the Neonatal Period:
Vein of Galen Aneurysmal Malformation
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OZET

Galen Veni anevrizmal malformasyonu nadir gérilen konjenital bir malformasyondur. Tim damarsal malformasyonlarin
%1’ini olusturmakla birlikte gocukluk ¢aginda bu oran %30’a ulasmaktadir. Yenidogan déneminde genellikle ylksek
debili kalp yetmezligi ile bulgu verir. Daha az oranda kitle etkisiyle ilerleyici nérolojik bozukluklara ve hidrosefaliye yol
acabilir. Erken yenidogan déneminde bulgu verdiginde 6lum oranlan yUksektir. Tedavi multidisipliner yaklasim gerektirir.
GUnUumUzdeki tedavi secenegi endovaskuler embolizasyon olup 6zellikle erken ddnemde yapllirsa hayat kurtarici olabilir.
Yazida dogumdan hemen sonra kalp yetmezligi bulgulari ile Klinigimizde tani alan bir yenidogan olgu sunuldu.

Anahtar Sézciikler: Galen Veni anevrizmal malformasyonu, Yenidogan, YUksek debili kalp yetmezIigi

ABSTRACT

The vein of Galen aneurysmal malformation is rare congenital vascular malformation. Abnormalities of the vein of
Galen account for 1% of all vascular arteriovenous malformations and around 30% of all vascular malformations in
the pediatric population. It usually manifests in the newborn period with high-output cardiac failure. It can also cause
mass effect leading to progressive neurological impairment and can result in hydrocephalus. The death rate is higher in
those who present early in the neonatal period. The management of this condition requires a multidisciplinary approach.
The current treatment of choice is endovascular embolization and can be life-saving, especially when used in the early
period. The management of this condition requires a multidisciplinary approach. We report a female newborn with a vein

of Galen aneurysmal malformation who presented with cardiac failure immediately after birth.
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GIiRIiS

Galen Veni anevrizmal malformasyonu (GVAM), beynin 6n ve
orta boltmlerinin posterior serebral fossadaki sinUslere drenajini
saglayan galen veninin arteriovendz fistlle bagl genislemesi ile
ortaya c¢ikan konjenital intrakranial bir malformasyondur (1,2).
Gorulme sikhigr 1/25000’den daha az orandadir. Tum vaskuler
malformasyonlarin %1’ini olusturmakla birlikte cocukluk ¢caginda
bu oran %30’a ulasmaktadir (1).

Yenidogan déneminde %95 oraninda genis ve surekli sistemik
sant nedeniyle yUksek debili kalp yetmezIigi ile kendini goste-
rirken, %5 oraninda ise hidrosefali, intraventrikller veya suba-
raknoid kanama ile bulgu verebilmektedir (2). Bu hastalar erken
tedavi edilmediklerinde yUksek oranda mortalite ve morbidite
ile sonuclanabiimektedir (3,4). Prenatal veya postnatal erken
dénemde tani ve etkin tedavi hayati dSnem tagimaktadir. GUnU-
muzde girisimsel néroradyoloji ve embolizasyon yéntemlerinin

kullanilmasi ile bu hastalardaki dlim orani belirgin olarak azal-
mistir (5-7).

Burada GVAM’a baglh agir kalp yetmezIigi ile yenidogan yodun
bakim servisine yatirilan ve girisimsel tedavinin yapilacagr mer-
keze sevki gerceklesene kadar kaybedilen bir olgu sunularak
erken ddnemde kalp yetersizliginin ayirici tanisinda GVAM’a
dikkat cekilmek istenmistir. Ayrica antenatal dénemde bu has-
talar tani alabildikleri takdirde dogum &ncesi tedavi edilebilecegi
merkezlere ydnlendirilip erken midahele sansinin olabilecegi ve
mortalite riskinin azalabilecedi vurgulanmak istenmigtir.

OLGU

Yirmi dokuz yasindaki annenin 3. gebeliginden 3. yasayan be-
begi olarak, 38. gebelik haftasinda sezeryan ile dogurtulan kiz
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hastanin Apgar skoru sirayla 1 ve 5. dakikada 7 ve 9 olarak
degerlendirildi. Prenatal dénemde takipsiz olan hastanin soy-
gecmisinde Ozellik yoktu. Hastanin agirigr 3240 gr (25.p), boyu
50 cm (50.p) ve bas cevresi 36 cm (25.p) olarak saptandi. Fizik
bakisinda patolojik bulgu olarak takipneik (dakika solunum sa-
yisi 72), hafif interkostal ve subkostal ¢cekilmesi saptandi. Kardi-
yovaskuler sistem muayenesinde en iyi sternumun sol tarafinda
duyulan 3/6 sistolik GftrimU ve hiperdinamik prekordiyumu tes-
pit edildi. Periferik nabizlar belirgin olan olgunun karin muaye-
nesinde midklavikller hatta kosta kavsi kenarindan itibaren 4
cm karaciger ele geliyordu.

Olgu bu bulgular ile solunum sikintisi, dogumsal kalp hastalig
on tanilanyla yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi. Damar
yolu acllip sivi tedavisi baslandi ve baslik ile oksijen verildi.
Yaplilan tetkiklerinde tam kan sayiminda trombositopeni (PLT:
72000/mm?d) disinda 6zellik yoktu. Kan gazi, serum elektrolitleri,
koagulasyon testleri, karaciger ve bébrek fonksiyon testleri
normal olarak degerlendirildi.

Telekardiyografisinde kardiyomegali (Kardiyotorasik indeks: 0.7)
mevcuttu. Ekokardiyografik degerlendirme sonucu genis patent
duktus arteriozus (PDA), patent foramen ovale (PFO), sag atri-
um ve ventrikllde genisleme ve hipertrofi, vena kava superior
akiminda artis ve ana pulmoner arterde genisleme goruldi. Bu-
nun Uzerine hastaya digoksin, kaptopril ve furosemid tedavileri
baslandi. Ekokardiyografideki patolojiler ile agiklanamayan hi-
pervolemik kalp yetmezIigi bulgular nedeniyle hastada periferik
sant olabilecegi dustinulerek transfontanel ultrasonografi (USG)
ve doppler USG yapildi. Ultrasonografide 3. ventrikUl dlizeyinde
orta hattan saga uzanan 42x67 mm c¢apinda, ventrikillerde di-
latasyona ve sag ventrikllde basiya bagli itimeye yol acan ane-
koik lezyon saptandi. Doppler USG’de vendz akm saptanan
olguda intrakranial arteriovendz malformasyon (AVM) agisindan
kranial MR goérintllemesi yapildi ve 56x53 mm boyutlarinda
GVAM ile uyumlu gérinim saptandi (Sekil 1, 2). Bunun yanin-
da beyaz cevherde iskemi ve kanamaya ait olabilecek sinyal
degisiklikleri goruldu. Ayrica galen venin anteriorunda 12 mm
kalinlikta tromboz ya da kanama alanina ait olabilecek sinyal
degisikligi dikkati ¢ekti.

Hastanin uygun cerrahi girisimin yapilabilecedi merkeze sevki
planlandi. Postnatal 4. gin solunum sikintisi artan hasta mekanik
ventilatdre baglandi. Trombositopeni derinlesip koagulasyon
testlerinde bozulma olunca replasman tedavisi verildi. Takibinde
tedaviye direngli konvulziyonlar gelisen olgunun uygun destek
tedavisine ragmen genel durumu giderek kétllesti ve postnatal
13. gln kaybedildi.

TARTISMA

Periferik AVM’lar yenidogan déneminde kalp yetmezliginin ender
sebeplerinden birisidir. Bunlardan biri olan GVAM'In etiyolojisi
tam olarak bilinmemektedir (2). Talamositrat ve koroid venlerin
birlesmesinden olusan internal serebral venlerin olusturdugu

Galen veni, ince duvarll, yaklask 1 cm uzunlugunda derin
serebral bir vendir. Dort anatomik varyasyonu tanimlanmigtir
(3). Yenidogan déneminde semptomatik olan tip 3 ¢ok sayida
besleyici damarla iligkili fistuloz baglantilar iceren, yiksek debili
kan akimi olan bir lezyondur (3).

Prenatal gdrUntileme yontemleriyle tanisi  konabilen bu

konjenital anomali fetlste kalp yetmezligine yol agmamaktadir
(8). Bunun nedeni kardiyak atimin ¢ogunu alan dtsik basingl

Sekil 1: Kranial manyetik rezonans goérintilemede Galen Veni
anevrizmal malformasyonunun gérinimu.

Sekil 2: Kranial manyetik rezonans gortntilemede sagittal kesitte
Galen Veni anevrizmasi gérindmu.
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uteroplasental dolagsimin, yine distik direncli GVAM'da yUksek
miktarda soldan sada santi engellemesidir. Dogum sonrasi
degisen basinglar ve artan serebral kan akimi nedeniyle kalpten
pompalanan yUksek miktarda kan GVAM’dan saJ kalbe geri
dénerek volim ve basing artisina yol agmaktadir. Bu durumda
duktus acik kalmakta ve artan basing pulmoner hipertansiyona
yol agarak durumu daha da kétilestirmektedir (9,10). Arteriyel
ve koroner hipoksemi miyokardial iskemiye neden olmakta ve
bu ise kalp yetmezligini siddetlendirmektedir. GVAM’a bagl kalp
yetmezligi bu nedenle kardiyak nedenli kalp yetmezliklerine gére
daha agir seyretmektedir. Genellikle agresif medikal tedaviye
ragmen girisimsel tedavi yapilmadan stabilizasyon gok zor
oldugundan bu dénemde agir kalp yetmezIigi girisim igin engel
degildir (11).

Hastalar dogumu takiben direncli, ilerleyici konjestif kalp
yetmezIligi semptomlari ile bulgu verirler. Canli Ust ekstremite
nabizlanna karsi zayif alt ekstremite nabizlar, hepatomegali,
akcigerde raller, artan basinca bagl acik kalan duktus Gfardmu
saptanan bulgulardir. Fontanel Uzerinde Gftirim saptanabilir.
AVM’un blyukligine bagl olarak kitle etkisi sonucu hidrosefali,
konvdlziyon gibi nérolojik bulgular ortaya c¢ikabilir ve yasayan
olgularda periventrikller l16komalazi gorUlebilir (4). Yenidogan
déneminde semptomatik olmamig lezyonlar ileriki dénemlerde
néromotor gelisme geriligi, konvllziyonlar, bas agrisi ve
subaraknoid kanama gibi semptom ve bulgularla karsimiza
¢ikabilir (12). Antenatal ddbnemde takipsiz olan hastamizda klinik
olarak dogumu takip eden saatler igerisinde kalp yetmezIigi
bulgulan geligmistir. Ekokardiografi incelemesinde saptanan
kardiyak anatomik bulgular ile ag¢iklanamayacak yUksek debili
kalp yetmezligi olan hastamizda arteriovendz fistll dusunulmus
ve en sk neden olan intrakranial malformasyonlara ydnelik
yapllan transfontanel USG’de her iki ventriklll dilate eden ve
iten supratentorial kitle saptanmistir. Yapilan doppler USG ile
kitle icinde akm saptanarak GVAM dUsUntlmusttr. Kesin tani
ise kranial MR gérunttleme ile konulmustur.

Bu hastalarda, kalp yetmezIligi nadiren medikal tedavi ile kontrol
altina alinabilmektedir. Ginumizde endovaskuiler embolizasyon
yontemi segilen girisimsel tedavi yontemidir (5-7). Bu islemler
icin femoral ve umbilikal damarlar kullanilabilmektedir. Ancak
Ulkemizde bu girisimsel tedavi yontemleri siniri merkezlerde
yapllabilmektedir. Endovaskuler girisimlerin basarisiz oldugu
olgularda son secenek olarak yiksek mortalitesi olan (%90)
cerrahi klipleme ydntemi denenebilmektedir (11). Olgumuzda
medikal tedavi ile kalp yetmezligi kismen kontrol edilebilmis ve
ileri bir merkeze sevki planlanmigtir. Ancak hastamiz girisimsel
tedavinin uygulanacagi merkeze transferi 6ncesi direncli
konvulziyonlar ve multiorgan yetmezligi sonucu kaybedilmistir.

Yasayan hastalarin prognozu, kalp yetmezliginin medikal teda-
vi veya girisimsel islem sonrasi erken dénemde kontrol altina
alindigi yenidoganlarda daha iyidir. Mitchell ve ark. (9) bu has-
talarin %60’Inin normal noérolojik gelisim gdsterdigini bildirmis-
lerdir. Tedavi dncesi ¢oklu organ yetmezIigi gelisen olgularda
ise norogelisimsel sonuglar oldukga kotldur. Yenidogan done-
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minde yUksek debili kalp yetmezIigi bulgulari ile tani alan GVAM
olgularinda medikal tedaviye ragmen multiorgan yetmezIligi ge-
lisebilmektedir. Tani ve tedavi ydntemlerindeki tUm gelismelere
ragmen mortalite ve morbidite oranlar halen yUksektir.

SONUG

Dogum sonrasi erken dénemde birincil kardiyak nedenli olma-
yan agir yiksek debili kalp yetmezligi bulgusu olan yenidogan-
larda basta intrakranial olmak Uzere arteriovendz fistlller mut-
laka akilda tutulmalidir. Bu hastalar igin erken girisimsel tedavi
hayat kurtarici olmaktadir. Bu yldzden prenatal tani alan olgular,
sonrasinda yasanabilecek stabilizasyon ve transfer gucluklerin-
den dolayi, dogum icgin girisimsel islemin yapilabilecegi bir mer-
keze yonlendiriimelidir.
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