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0oz

Galen ven anevrizmasi (VGAM) seyrek goriilen serebral arteriyovendz bir
malformasyondur. Giiniimiizde gériintileme yontemleri ile prenatal tani
konabilmekte; dogum sonrasi MR anjiyografi ile VGAM anatomisini ve
anevrizmal yaply! besleyen damarlar gosterilebilmektedir. Yenidogan do-
neminde en sik yiksek debili kalp yetmezligi ile ortaya cikar. Bu nedenle
kalp yetmezligi ne kadar agir ise tedaviye yanit da o kadar azalmakta ve
zamaninda tedavi edilmediginde mortalite orani artmaktadir. Tedavi basa-
nsini artirmak igin multidisipliner yaklagim ve takip onemlidir. Bu yazida
prenatal ve neonatal dénemde agir kalp yetersizligi ve pulmoner hipertan-
siyon tanisi almig onbir GVAM’ll hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Galen ven, kalp yetmezligi, yenidogan

GiRig

Galen ven anevrizmasi GVA??(VGAM) seyrek (1:25000) goriilen serebral ar-
teriyovendz bir malformasyon olup ilk kez 1895’de Steinheil tarafindan yiiksek
akimli arteriovendz fistiil olarak tanimlanmistir. Tum yas gruplarindaki arteri-
yo-vendz malformasyonlarin %1’ni, pediatrik yas grubundaki arteriyo-ventz
malformasyonlarin ise %30’unu VGAM olusturmaktadir (1). Mortalite ve
morbidite orani yiiksektir. Galen ven anevrizmasi, gebeligin 6-11. gestasyon
haftasinda primitif koroidal damarlar ve median prosensefalik ven arasindaki
anormal baglantilar nedeni ile olusmaktadir. Prenatal tani 3. trimesterin bagin-
dan itibaren dopler ultrasonografi ile konabilir. Fetal Manyetik Rezonans Go-
riintileme (MRG) ile tani kesinlestirilebilmektedir. Dogum sonrasi tany kesin-
lestirmek ve tedavi Gncesinde anevrizmanin yapisini ve anevrizmayi besleyen
damarlarin anatomisini gérmek icin MRG-anjiografi cekilmelidir (2,3). Galen
ven anevrizma’li hastalarda anatomik yapinin degerlendirilmesinde Lasjaunius
(4) ve Yasargil (5) tarafindan gelistirilen siniflandirma kullaniimaktadr. Yasargil
siniflamasinda VGAM’li hastalar dort tipe aynimistir; Tip-1,2 de fistil sayisi
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ABSTRACT

The vein of galen aneurysmal malformations (VGAM) is a rare congenital
cerebral arteriovenous deformity. Recently, this anomaly may be diag-
nosed prenatally by imaging methods. MR-angiography is useful for the
post-natal confirmation of VGAM anatomy and the demonstration of the
vessels feeding the aneurysm. It occurs most frequently in high-burdened
heart failure during the neonatal period. Thus, the greater the severity
of heart failure, the lower the response to treatment, and the higher the
mortality rate occur, if not treated on time. The successful management
and treatment of this condition requires multidisciplinary approach and
good follow up. In this study, eleven newborns with VGAM, diagnosed in
the prenatal and neonatal period, with severe heart failure and pulmonary
hypertension are presented.

Keywords: Galen aneurysmal, heart failure, newborn

az oldugundan mortalite ve mobidite orani daha azdur, tip-3'te anevrizmayi
besleyen fistiil sayisinin fazla olmasi nedeniyle, tip-4’ te ise parankimal hasara
bagl olarak mortalite ve morbidite orani yiiksektir (5). Lasjaunius’a gore ise
VGAM’lar koroidal ve mural olmak {izere iki gruba ayirmigtir (4).

Klinik bulgular yasa gére degisiklik géstermektedir. Ornegin fetal dsnemde hid-
rops fetalis, hidrosefali, intrakranial kanama ile kendini gosterirken, yenidogan
doneminde en sik yiiksek debili kalp yetmezligi gériilmektedir. Kalp yetmezligi-
nin siddeti ile malformasyonun bilyikligu dogru orantilidir (3,6,7).

Yenidogan déneminde tedaviye ragmen morbidite ve mortalitesi yiiksek olan
GVAM’Ii hastalarda endovaskiiler embolizasyonun zamanlamasinin belirlen-
mesi icin hastalarin klinik ve laboratuar bulgularina gore olugturulmus olan
Bicétre-skorlamas kullaniimaktadir (tablo-1) (8). Ozellikle erken donemde ilag
tedavisine direncli agir kalp yetmezIigi gelisen bebeklerde, erken embolizasyon
uygulanmayan olgularda goklu organ yetmezli§i ve mortalite riski artmaktadir
(4,9,10).
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Bu yazida yenidogan doneminde yiiksek debili kalp yetmezligi bulgular ortaya
¢tkan GVAM’I hastalanin tani, takip ve tedavileri retrospektif olarak derlenmistir.

GEREG VE YONTEMLER

Bu calismaya Hacettepe Universitesi ihsan Dogramaci Gocuk Hastanesi Ye-
nidogdan Yogun Bakim Unitesi’nde 2005 -2015 yillar arasinda GVAM tanis! ile
izlenen onbir yenidogan hasta alindi. Yenidogan déneminden sonra tani almig
hastalar calisma digi birakildi. Hastalarin tibbi ve radyolojik bilgi ve bulgular
dosya kayitlarindan retrospektif olarak elde edildi. On yillik sire icinde GVAM
tanisi konulan toplam 11 hastanin bilgileri degerlendirildi.

Tum hastalarin yenidogan yogun bakim tnitesinde yatak basinda yapilan eko-
kardiyografi bulgular ve verilen tibbi tedaviler kaydedildi.

Endovaskiller embolizasyon endikasyonu Radyodiagnostik Anabilim Dali'ndan
deneyimli bir Girisimsel Radyoloji Uzmant ile birlikte Bicétre skorlamasina gore
belirlendi (8). (tablo 1) Tiim hastalara anjiyografi tinitesinde mekanik venti-
latorde ve genel anestezi altinda endovaskiiler embolizasyon yapildi. Embo-
lizasyon oncesinde islem siresini olabildigince kisa tutabilmek ve kullanilan
kontrast madde miktarini en aza indirebilmek icin kranial MRG-anjiyografi (1.5
tesla-Simens) ile anevrizmanin anatomik yapisi belirlendi (Resim 1). Endovas-
kiiler embolizasyon igin femoral arter ve/veya umbilikal arter yolu kullanildi.
Tum bebeklerde fistiilize yapilarin embolizasyonu icin “glue” (Histoacryl®,
B.Braun) kullanildi. Endovaskiiler girisim sirasinda radyokontrast maddenin
maksimum dozlar (4mi/kg) asiimadi, maksimum doza yaklagildiginda iglem
sonlandinldi. Klinik durumu iglem i¢in uygun olmayan hastalar ya da iglem 6n-
cesi norolojik sekeli olan hastalar isleme alinmadi. Hastalarin fizik muayeneleri,

Resim 1: Galen anevrizmasinin MR anjiografi ve {i¢ boyutlu goriintist
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izlemi ve gerektiginde mekanik ventilasyon (MV) destegi ve Bicétre skorlamasi
neonatoloji ekibi tarafindan yapild.

BULGULAR

Yenidogan Yogun Bakim Unitemizde GVAM tanisi ile izlenen toplam 11 has-
tanin verileri kaydedildi. Hastalarin %55'i erkek (n=6), %45’i kiz (n=5) idi.
Gebelik haftalan 354/7-401/7, doGum agirliklan 2600-3900 g arasinda idi.
Hastalarin 10’u sezaryen operasyonu ile biri normal vajinal yol ile dogmustu.
Hastalarin demografik 6zellikleri ve yatis anindaki Bicétre skorlan tablo 2'de
(Ozetlenmistir. Hastalarin sekizinin prenatal tanisi mevcuttu, ii¢ hastaya postna-
tal donemde tani konulmustu. Hastanemizde antenatal dénemde izlenmis olan
bes hastada (olgu 1,5,6,7 ve 11) sezaryen ile dogum yaptinimasinin nedeni
intrauterin donemde agir kalp yetmezligi bulgularinin gelismesi idi. Geri kalan
alt hasta (olgu 2,3,4,8,9 ve 10) dogum sonrasinda hastanemize sevk edilen
hastalardi. Hastalarin 10’una yenidogdan yogun bakim dnitesine yattiklar anda
agir kalp yetmezligi bulgulannin olmasi nedeni ile sivi kisitlamasi, digoksin,
dobutamin, dopamin ve furosemid tedavileri baslandi.

Hastalanin timuinde fizik muayenede takipne, tasikardi, hiperdinamik prekordi-
yum, kalpte ve kraniyum (izerinde devamli (ifiirim bulgular mevcuttu. Hasta-
larin onunda ekokardiyografide, 3. derece trikiispit ve mitral kapak yetersizligi,
kardiyomegali, ciddi pulmoner hipertansiyon, aortada ters (diyastolde kalbe
dogru akim olmasi) akim ve hemodinamik olarak anlamli patent duktus arte-
riozus bulgulan (ufariim, hiperdinamik prekordiyum, sigrayici nabiz, tasikardi,
solunum durumunda bozulma ve akciger grafisi bulgularindan en az (igiiniin
olmasi) vardi.

Resim A-B: genislemis galen venler ve anevrizmaya agilan kranial damar yapilari, C: anevrizmal yapinin ve anevrizmayi besleyen damarsal yapilarin ¢ boyutlu
gorlintisi

Tablo 1: Bicétre skorlamasi®

Puan Kalp fonksiyonu Serebral Fonksiyon Solunum fonksiyonu Karaciger fonksiyonu Bobrek fonksiyonu
Normal
S (medikal tedavi intiyact yok) Normal Normal i i
Kardiyak yiiklenme var ancak, Subklinik izole EEG ) . ) )
. medikal tedavi ihtiyaci yok anormalligi b1, e sl
Kalp yetersizlik-mediakl tedavi Non-konviilzif aralikli . Hepatomegali yok, normal
3 ile stabil norolojik bulgular Takipne, beslenermez fonksiyon Normal
o . Yardimli ventilasyon "
Kalp yetersizlik -medikal ; L h . Hepatomegali; normal L
2 tedavi ie stabil degil lz0le konviiziyon nomalsetiiesyenikb2 e Gegici antri
%<25
Yardimli ventilasyon L . . .
— - ; - - Orta veya gecici karaciger Tedavi ile stabil
1 Ventilator gereksinimi Nobet normal sgturasyon Fi02 yetersizligi olmayan diirez
%>25
Medikal tedaviye direng kalp o Yardimli ventilasyon, . T o
0 yetmezligi Kalici ndrolojik bulgular desatiirasyon Koagtilopati; enzim yiiksekligi Anri

(Maksimum skor: 21 (Skor >12=Kklinik takip (embolizasyon geciktirilebilir); skor 8-12=acil embolizasyon; skor<8=embolizasyon yok.)
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Hastalarin tigiiniin (9., 10, ve 11. vakalar) yatis aninda skorlari 12’nin altinda,
diger sekiz hastanin (1., 2., 3., 4., 5., 6., 7. ve 8. vakalar) skorlari ise 12 veya
iizerine idi. izlemin 48. saatinde baslangig skoru 12’nin altinda olan hastalarin
48. saat skorlarinin daha da azaldii; baslangig skoru 12 ve iizerine olan sekiz
hastanin ise ikisinin skorunun 12 oldugu, digerlerinin (6/8) skorunun 12’nin
altina indigi gozlendi. Baslangic skoru 12’nin altinda olan ve izlemde daha da
azalan d¢ hastanin tumi kaybedildi. Baslangig skoru 12 ve iizerinde olan ve
izlemde 12'nin altinda skor alan bes hasta kaybedildi, biri yenidogan yogun
bakim dinitesinden taburcu edildi (5. vaka), besinci ayinda RSV pnémonisi ne-
deniyle hastanede eksitus oldu. Baslangigta skoru 12 ve iizerinde olup izlemde
12 olan iki hasta yenidogan yogun bakim (initesinden taburcu edildi. Baslangi¢
skoru 12 ve (izerinde olan sekiz hastanin dérdiine (3., 5., 6. ve 8. hastalar)

embolizasyon islemi (2-5 gun sonra) uygulandi. Embolizasyon uygulanan
hastalarn tigiinin izlem skoru 12’nin altinda idi, bu hastalardan ikisi (3. ve 6.
vakalar) kaybedildi. Embolizasyon uygulanan hastalardan birinin izlem skoru
12 idi, bu hasta (8. vaka) taburcu edildi, hafif nérolojik sekelli durumda olan
hastanin izlemi striyor. Baglangic skoru 12'nin izerinde oldugu icin izlem
karar alinan, izlemde skor puanlar 12'nin altinda olan alt vakanin tigtine bir
miidahale yapiimadi, bu vakalarin timi kaybedildi. Baglangic skoru 12’nin
iizerinde oldugu icin izlem karan alinan, izlemde skor puanlari 12 olan iki vaka-
nin birine miidahale yapiimadi, bu vaka taburcu edildi, izlemde nérolojik sekel
saptanmadi. Hastalarin yattiklan anda ve izlemde Bicétre skoru degerleri ve
yapilan iglemler Sekil 1 ve Tablo 2°de 6zetlenmigtir.

Tablo 2: Hastalarnin demografik 6zellikleri, tani alma zamanlan ve yatis aninda Bicetre skorlari

Bicétre skorlamasi |Embolizasyon  |Prognoz
GH DA . (Tam . GVAM
(hafta) |(gram) Cinsiyet zamani EKO Bulgulan Klnik Bulgu Tipi (sYaaat:)§ aninda/ 48. |yapilma zamani
o
Prenatal |PFO ; . Tip-3/ .
1/7 -
Vaka1 |40"" |3500 |Kiz (34.hft) | TY-MY Aortada ters akim IHzole nébet I' koroidal  |19/8 2. giin ex
RVD-LVD, PDA gpatomegali
' Didretik intiyaci
Prenatal |Hafif TY-MY . ... |Tip-1 . 4 yasinda sekel
5/7
Vaka 2 |37 3000 |Erkek (34.hft) |PFO Hafif kalp yetmezligi e 16/12 Takip yok
PHT Solunum yet
PFO Kalp yet Tip-3/ . .
0/7
Vaka 3 |39 3110 |Kiz Postnatal TY-MY Aortada ters akim | Hepatomegali koroidal 13/1 2. giin 3. giin ex
RVD-LVD, PDA Gegici an dri
PHT Solunum yet
PFO Kalp yet .
Vaka4 40" |3600 |Kiz gg”fft‘; TY-MY Aortada ters akim|izole nobet I:]‘:O‘? d/al 15/6 - 3. giin ex
' RVD-LVD Hepatomegali
PDA Ditiretik intiyaci
PHT PFO Solunum yet Taburcu 5.
Prenatal ' Kalp yet Tip-3/ " Ayda RSV
4/7 -
Vaka 5 |39 3980 |Erke (38. htg ;\\(/S/IY Aortada Geri akim Hepatomegali koroidal 15/11 5. giin pnomonisinden
Gecici aniiri ex
Solunum yet
PHT PFO Kalp yet -
Vaka 6 (3597 (2620 [Erkek |\ o) TY-MY Aortada Geri akim izole nobet LT 3. giin 3. giin ex
’ RVD-LVD Hepatomegali
Gegici aniri
PHT Solunum yet
PFO Kalp yet -
Vaka7 (367 [3010 Ki gﬁ”?ﬁ; TY-MY Aortada ters akim izole ndbet 3l s : 8.giin ex
’ RVD-LVD Hepatomegali
PDA Andiri
PHT Solunum yet
PFO Kalp yet - ;
Vaka8 (387 [3120 Ki gg”iﬁ; TY-MY Aortada ters akim izole nbet -3/ a2 5. giin 15,501 aburcy
' RVD Hepatomegali
PDA Gegici andri
PHT Solunum yet
Vakad 367 [s520 |Eke  |Postnatal |W-MY Aortada trs kam KD € T3/ g 21. giin ex
Hepatomegali koroidal -9
RVD-LVD Gegici aniiri
PDA ¢
PHT
PFO Solunum yet
TY-MY Kalp yet Tip-3/ .
0/7
Vaka 10|40 3600 |Erkek |Postnatal Aortada ters akim Hepatomegali koroidal 10/10 5. giin ex
RVD-LVD Gegici andri
PDA
PHT Solunum yet
PFO Kalp yet -
Vaka11(35%7 [2740 |Erkek gg”fﬁt‘; TY-MY Aortada ters akim|izole nobet IL':O?d/aI 8/6 4. giin ex
' RVD-LVD Hepatomegali
PDA

(EKO: ekokrdiyografi, HUTF: Hacettepe Universitesi Tip Fakultesi, PDA: patetnt duktus arteriozus, PFO: patetnt foremen ovale, TY: trikiispit yetmezligi, MY: mitral yetmez-
ik, PHT: pulmoner hiper tansiyon, RVD: sag ventrikill dilatasyonu, LVD: sol ventrikill dilatasyonu GH: gastasyonel hafta, DA: dogum agirligi)
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Bicétre Skoru

N=11

Skor 212 Skor < 12
N=8 N=3
sonra
Skor=12 Skor<12 Skor<12
N=2 N=6 N=3 )
Embolizasyon izlem Embolizasyon izlem izlem
N=1 N=3 N=3 N=3 )
Taburcu Taburcu Taburcu Exitus Exitus
hafif nérolojik norolojik sekel norolojik sekel N=3 N=3
@@

=

Exitus

N=2

Sekil 1: Hastalarin dagiimini 6zetleyen diyagram

TARTISMA

Galen ven anevrizmasi olan yenidoganlarda mortalite orani lezyonun anatomik
yapisina gore degismektedir, literatiirde mortalite orani %42-91 arasinda bil-
dirilmistir (11,12). Koroidal tipte ya da tip-3 yapisina sahip lezyonlarda anev-
rizmay! besleyen fistlil sayisinin fazla olmasi nedeni ile mortalite ve morbidite
artmaktadir. Sundugumuz vaka serisinde on hastanin (%91) lezyon yapis
tip-3/koroidal tip ile uyumlu olmasi nedeni ile mortalite orani %73 saptand.
Galen ven anevrizmasina intrauterin dénemde tani konabilmesine ragmen en
sik olarak yenidogan doneminde ylksek debili kalp yetmezliginin etiyolojik
arastirmasi sirasinda tani konulmaktadir (13). Literatiirde en bilyiik vaka serisi
Lasjaunias ve arkadaslarina ait olup 21 yilda VGAM tanisi alan 317 hastanin
izleminde %44,2’sinin (140 hasta) yenidogan déneminde tani aldigini bildir-
migler (14).

Galen ven anevrizmall hastalarda dogumdan sonra, hatta bazen prenatal dé-
nemde sistemik kan akiminin intrakraniyal santlara dogru yonlendirilmesi ne-
deniyle kalp yetmezligi gelisir. Bunun yani sira diyastol sonrasi aortada ani ba-
sing diismesi koroner kan akiminin azalmasina ve endomiyokardial iskemiye
yol acarak kalp yetmezligine katkida bulunur. Ayrica intrakranial santlar nedeni
ile sag kalbe dénen kan miktarinin artmasi pulmoner hipertansiyon geligme-
sine yol acar (15). Bu nedenle GVAM’li hastalarda erken donemde gelisen
kalp yetmezIligi tibbi tedaviye direnclidir. Kalp yetmezligi bulgulan tibbi tedavi
ile kismen de olsa kontrol altina alinamaz ise acil endovaskiiler embolizasyon
uygulanmasi hayat kurtarici olabilmektedir. Ancak yine de agir diizeyde kalp
yetmezligi olan hastalarda mortalite ve morbidite beklenenden daha yiiksek ol-

maktadir (7,11,14). Galismalarda kalp yetmezli§i bulgulan tibbi tedavi ile kont-
rol altina alinabildigi ve endovaskiiler embolizasyonun postnatal 5.-6. ayda
yapildi§i hastalarda mortalitenin daha diistik oldugu gosterilmistir (14,16).
Rodesch (10) ve arkadaglaninin 16 VGAM’li hastadan olusan vaka serisinde
12 hastanin (%75) kalp yetmezligi bulgularinin medikal tedavi ile kontrol altina
alinabilmesi nedeni ile embolizasyonun 1-12 ay arasinda uygulandiji ve ya-
sam oraninin %100 bulundugu, vakalarin %33’inde ndrolojik sekel gelistigini
bildirmiglerdir. Jones ve arkadaglan tarafindan 14 yilda 13 VGAM’li hastanin
izlem sonugclanni degerlendirdikleri yazida medikal tedavi ile kalp yetmezligi
bulgulan kontrol altina alinabilir ve embolizasyon geciktirilebilinirse mortalite
ve morbiditenin azalacagini bildirmislerdir (1). Tim bu ¢alismalarda endovas-
kiiler embolizasyon endikasyonu ve zamanlamasi Bicétre skoru kullanilarak
belirlenmistir. Ancak yenidogan doneminde kalp yetmezligi bulgularinin tibbi
tedavi ile kontrol altina alinamayan vakalarda embolizasyon endikasyonu ve
zamanlamasinin belirlenmesinde tek basina Bicétre skorunun yeteri kadar gi-
venilir olmadigini belirten yayinlar vardir.17 Literatiire bakildiginda erken kalp
yetmezligi gelisen ve medikal tedavi ile kontrol altina alinamayan hastalarin
prognozunun kétii oldugu gériilmektedir (1,11).

Sundugumuz vaka serisinde embolizasyon zamani ve endikasyonu Bicétre
skorlama skalasina gore belirlendi. Bicétre-skoru 8-12 arasinda olan yedi
hastaya embolizasyon uygulandi. U¢ hastaya ise skorun < 8 olmasi nedeni
ile embolizasyon uygulanmadi. Embolizasyon uygulanmayan hastalarin ilk 24.
saatte Bic"etre-skorlarinin >12 olmasi nedeni ile izlem karan alindi.

Ancak erken dénemde tibbi tedavi ile kontrol altina alinamayan agir kalp yet-
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mezligi olan vakalarda ilk 24 saatte Bicétre skoru >12 olmasina ragmen erken
embolizasyon uygulanmaz ise tibbi tedaviye ragmen skorun hizla 8'in altina
inmesi nedeni ile vakalarin embolizasyon sansini kaybettiklerini gozlemledik
(sekil 1).

Sundugumuz vaka serisinde mortalite oraninin yiiksek olmasinin sebepleri
vakalarin gogunda kalp yetmezligi bulgularinin intrauterin donemde baslamig
olmasi, tibbi tedavi ile kontrol alinamayan agir kalp yetmezli§i olan vakalara
erken dénemde endovaskiiler embolizasyon yapilmak zorunda kalinmig olma-
sI ve bir hasta diginda diger tim hastalarin fistiil yapisinin tip-3/mural tipte
olmasidir.

SONUG

Tibbi tedavi ile kontrol altina alinmayan kalp yetmezligi bulgusu olan GVAM
olgulaninda mortalite riski artmaktadir. Sundugumuz vaka serisinin sonug-
lanindan edindigimiz deneyimlerimize gére, bu hastalarda erken dénemde
embolizasyon zamanlamasina karar vermede tek basina Bic " etre-skorlama
sistemine bakilarak karar verilmemeli, agir kalp yetmezligi bulgularn olan has-
talarda erken dénemde endovaskiiler embolizasyonun morbidite ve mortaliteyi
azaltabilecegi unutulmamalidir.
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