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Galen ven anevrizmali bir yenidogan
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0ZET

Galen ven anevrizmasi serebral arterin koroid dallar ve/veya baziler arter
dallan ile mezensefalonun geniglemis venleri arasinda arteriyovenoz bir
fistdliin varigi sonucunda, Galen venin genislemesi ile olusur. Kiz ve er-
keklerde esit oranda gorulir. Yenidogan ve sit gocuklugu doneminde en
sik semptom veren serebrovaskiller patoloji Galen veni anevrizmasidir. Tipik
olarak ytiksek debili konjestif kalp yetmezligine yol agar ve gelisme gerilii,
hidrosefali ve konviilziyonlarla karsimiza gikar. Sonugta Galen ven malfor-
masyonu kitle etkisi ile progresif norolojik defektlere yol agar. Tedavisinde
fistill icerisi tikayicl maddeler kullanilarak daha iyi klinik sonuglar alinabil-
mektedir. Bu yazida antenatal takibinde Galen ven anevrizmasi tespit edilen,
postnatal donemde hiperdinamik kalp yetmezli§i ve pulmoner hipertansiyon
nedeniyle klinigimizde takip ve tedavi edilen Galen ven anevrizmal bir olgu
nadir gorildugu igin sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Galen ven malformasyonu, hidrosefali, hiperdinamik
kalp yetmezIigi, pulmoner hipertansiyon

SUMMARY

A newborn with Galen vein aneurysm

Galen vein aneurysm develops as a result of the presence of an arterioveno-
us fistula between choroidal branches of the cerebral artery and/or branc-
hes of the basilar artery and the dilated veins of the mesencephalon. Males
and females are affected equally. Aneurysm of Galen vein malformation is
the most common cerebrovascular malformation which is symptomatic in
neonatal and infantile period. It typically causes a high-output congestive
heart failure and presents with developmental delay, hydrocephalus and
seizures. As a conclusion malformation of Galen vein causes progressive
neurological defects due to its mass effect. Better clinical results may be
achieved by using intrafistular occlusive substances in the treatment. In
this paper a newborn with Galen vein aneurysm diagnosed antenatally and
treated postnatally with the diagnoses of hyperdynamic heart failure and
pulmonary hypertension at our clinic is presented as it is very rare.
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Girig

Galen veni, serebral hemisferlerin altinda yer alir ve
beynin 6n ile orta boliimlerini posteriyor serebral fos-
sada bulunan siniislere drene eder. Galen ven anev-
rizmasi, serebral arterin koroid dallar1 ve/veya baziler
arter dallan ile mezensefalonun genislemis venleri
arasinda arteriyovenoz bir fistiilin varlig1 sonucun-
da, Galen venin genislemesi ile olusur (1). Galen veni
anevrizmasi, ¢ocukluk caginda birka¢ farkli klinik
tablo ile ortaya ¢ikabilir. Kiz ve erkeklerde esit oranda
gorilir. Yenidogan doneminde en sik yiiksek debili
kalp yetmezligi ve kraniyal bir tiftirim ile bulgu verir
(2). Pulmoner hipertansiyon, gelisme geriligi, hidro-
sefali ve konviilziyonlarla karsimiza ¢ikar. Konjenital
malformasyon fetal hayatin 6 ile 11. haftalar1 ara-
sinda olusur. Hemoraji ¢cok nadir goriliir. Sonucta,
Galen ven malformasyonu kitle etkisi ile progresif
norolojik defektlere yol acar. Ge¢miste %100 olan
mortalite oran1 endovaskiiler tedavi yaklasimlar: ile
gerilemistir (3). Hem besleyici arterlerin, hem de ven-
lerin embolizasyonu ile kan akim hiz1 azaltilarak ya-
sam oranlar1 artmistir. Noro-embolizasyon sayesinde
Galen venindeki asir1 kan akis1 azaltilarak kardiyak
fonksiyonlar diizeltilebilir ve beyin hasar1 olusumu
onlenir (3).

Kiivoz basinda kolaylikla yapilabilen transfontanel
Doppler ultrasonografi ile tan1 konulduktan ve hasta
stabilize edildikten sonra bilgisayarli beyin tomogra-
fisi (BBT), manyetik rezonans (MR) ve anjiyografi ile
ayrintili goriintiiler alinir. BBT sayesinde ventrikiiler
genisleme, beyin atrofisi ve ciddi intrakraniyal hiper-
tansiyon ve beyin hasar1 sonucunda olusan intrapa-
rankimal kalsifikasyonlar belirlenebilir (1).

Olgu Sunumu

Aralarinda akrabalik bulunmayan 28 yasindaki
baba ve 24 yasindaki annenin birinci gebeliginden
birinci ¢ocuk olarak hastanemizde normal spontan



vajinal dogum ile 35 hafta 6 giinlik olarak 2800 gr
agirliginda dogan, soy gecmisinde 6zelligi olmayan
ancak yapilan fetal ultrasonografisinde Galen ven
anevrizmasi saptanan hasta, postnatal ileri tetkik
ve tedavi amaciyla yogun bakim {initesine yatirildi.
Fizik muayenesinde agirlik: 2800 gr (%25-50), bas
cevresi: 35 cm (%50-75), boy: 51 cm (%50-735) olarak
tespit edildi. Vital bulgular1 normaldi. Genel durum
iyi, bilin¢ agik, aktif, norolojik muayenesi normal,
on fontanel ac¢ik-normal bombelikte ve fontanel
tizerinde sistolik tflirlim mevcuttu. Cilt turgor ve
toniisii normal, bas ve boyun muayenesinde mak-
rosefalisi ve kaput suksadeneum mevcuttu, solunum
sistemi muayenesinde inleme, kardiyovaskiiler sis-
tem muayenesinde sistolik 2/6 siddetinde ifiirimi
ve belirgin prekordiyal vurusu mevcuttu, yenidogan
refleksleri normoaktif olarak tespit edilen olgunun
diger sistem muayeneleri ise normal olarak saptan-
di. Hasta monitorize edildi. Kraniyal ultrasonografi-
de kuadrigeminal sisterna lokalizasyonunda yaklasik
27 mm uzunlugunda ve 14 mm ¢apinda vendz yapi
ile uyumlu spektral akim formu izlenen ve kraniyal
tomografisinde benzer lokalizasyonda en genis ye-
rinde 35 mm capinda yer yer diizensiz sinirli, lobtile
konturlu yogun kontrast tutulumu bulunan Galen
ven anevrizmasi ile uyumlu goériinti izlendi (Sekil
1). Ekokardiyografi sonucunda ventrikiiler septal de-

fekt (VSD), trikiispit yetmezligi, genis pulmoner ar-
ter, sag arkus aorta, patent duktus arteriyozus (PDA),
patent foramen ovale (PFO) saptandi. Galen ven
anevrizmasina bagl gelisen konjestif-hiperdinamik
kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyona yone-
lik tedavi baslandi. U¢iincii giin, onuncu giin, otuz
altina giin ve yiiziincl glinlerde Galen vene trans-
kateter okliizyon uygulandi. Ugiincii koil uygulama-
st sonrasinda lateral ventrikiillerde belirgin dilatas-
yon izlendi (Sekil 2).

Hastaya yatis stiresince anemi, sepsis, hiperbilirubi-
nemi ve hipoalbuminemi nedeniyle dort kez eritrosit
stispansiyonu, ti¢ kez taze donmus plazma (TDP) ve
¢ kez albumin transfiizyonu uygulandi. Yatisinin
18. giini hastanin 6deminin artmasi, bobrek fonk-
siyonlarinin bozulmas: (iire: 168 mg/dl ve kreati-
nin: 3.11 mg/dl) ve aniri gelismesi tizerine periton
diyalizi yapildi. Hastaya 50. giinde multivitamin ve
demir tedavisi baslandi. Son okliizif madde uygula-
masindan sonra subdural hematom gelismesi {izerine
opere edildi. Direncli ndbetleri icin fenobarbital, di-
fenilhidantoin ve midazolam infiizyonu uygulandi.
Operasyon sonrasi hidrosefali gelismesi tizerine vent-
rikiiloperitoneal sant takildi. Doérdiincii ayin sonun-
da kalp yetmezligi bulgular geriledi, ancak norolojik
defisit gelisti. Fizyoterapi planlanan hasta ayaktan
takibe alindi.

Sekil 1. Embolizasyon éncesi gekilen kraniyal tomografide Galen
veni malformasyonuna ait gérinim
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Sekil 2. Embolizasyon ve uglincu koil sonrasi gekilen kraniyal
tomografide ventrikul dilatasyonuna ait gértiinim
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Tartisma

Arteriyoven6z malformasyonlar neonatal donemde
gorilen kalp yetmezliginin nadir sebeplerinden biri-
sidir (4). Intraserebral AVM'ler en sik goriilenleridir.
Galen veni iki internal serebral venin birlesmesi ile
olusur ve sinus sagittalise drene olur. Dort tipi mev-
cuttur. Tip 1, perikallozal veya arka serebral arterlerle
iliskili basit kiigiik bir fistiil seklindedir. Tip 2, orta se-
rebral arter dallari ile iliskili daha fazla besleyici damar
icerir (talamoperforan venler). Tip 3, pek cok sayida
besleyici damarla iligkili fistiiloz baglantilar iceren ve
ytiksek debili kan akimina sahip lezyonlar igerir. Tip
4, drenaji1 Galen vene olan bir orta hat AVM seklinde-
dir (5,6). Bizim olgumuz tip 3 olarak degerlendirildi.

Klinik ve semptomlar hastaligin ortaya c¢iktigi
yas ile degiskenlik gosterir. Yenidogan doneminin
en sik prezentasyon sekli inatci kalp yetmezIligidir.
Sant miktar1 az olan hastalarda obstriiktif ve non-
obstriiktif hidrosefali ve hafif kalp yetmezligi klinik
tabloyu olusturur. Biyik cocuklar ve geng eriskinler
fokal norolojik belirtiler, gelisme geriligi, konviilzi-
yonlar, bas agrist ve subaraknoid hemoraji ile prezen-
te olabilir (7).

Konjestif kalp yetmezligi ile birlikte sert ve canli
ust ekstremite nabizlari, AVM'lan akla getirmelidir.
Serebral fistiilden dolay1 alt ekstremite nabizlar1 go-
receli olarak zayif kalir. Kraniyum iizerinde belirgin
bir tftirim duyulur. Olgumuzda kraniyum {izerinde
belirgin ftirtim vardi. Ancak ii¢tincii koil embolizas-
yonundan sonra kayboldu.

Galen ven anevrizmasinda iki boyutlu ekokardiyog-
ram ile dilate sag kalp bosluklar1 ve genislemis vena
kava siiperiyor ile arkus aorta damarlar1 ortaya cikar.
Nadiren aort koarktasyonu, VSD, ASD, pulmoner
vendz donilis anomalisi gibi yapisal kalp hastaliklar:
olaya eslik edebilir. Olgumuzda tip 3 Galen ven anev-
rizmasi ve VSD mevcuttu. Her ne kadar BBT ile AVM
gorlintilenebilir ve birlikte olabilecek beyin hasari
ve kalsifikasyonlar izlenebilir olsa da, AVM damar-
sal agin1 gostermede MR ¢ok daha tstiindiir. Prenatal
teshis rahatlikla konulabilir (1).

Ciddi konjestif kalp yetmezIligi halinde AVM'yi bes-
leyen arterlerin embolizasyonu tercih edilen tedavi
yaklagimidir ve tek veya birden fazla seansta uygula-
nabilir. Transvendz ve transokiiler uygulamalar ya-
ninda transarteriyel yol tercih edilir. Fiber veya fiber
olmayan platin mikrokoiller, mikrobalonlar, ipek sii-
turler degisken basari oranlari ile kullanilabilmektedir.
Siyanoakrilat monomerleri, likid yapistiricilar olarak
kullanilabilmektedir (3). Serebral kan akiminda parsi-
yel azalma bile yenidogandaki kalp yetmezligini kont-
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rol altina almakta basarihidir. Malformasyonun bii-
ytkligiinden dolay1 embolizasyona ragmen mortalite
oranlari hala ytiksek kalmaktadir (%55). Embolizasyon
sayesinde AVM santi1 ve kalp yetmezligi hizli bir sekil-
de hafifletilebilir. Olgumuzda doérdiinci embolizas-
yondan sonra kalp yetmezliginde azalma ve klinigin-
de diizelme oldu. Endovaskiiler tedavinin geciktigi va-
kalarda AVM oblitere edilse bile, klinik cevap yetersiz
olabilmektedir. Bunun nedeninin ytiksek akima bagh
dural vendz sinusleri etkileyen kazanilmigs bir okluzif
venopati oldugu distiniilmektedir. Gama bicag: ile
cerrahi miidahale AVM’de hizli kii¢iilme yaratmadigi
icin, yenidogan doneminde uygulanabilir bir secenek
degildir. Ancak klinik olarak stabil bir infant veya en-
dovaskiiler tedavi sonrasi rezidiizel AVM tedavisi icin
kullanilabilir. Acik cerrahi ile klips uygulamasi yiiksek
mortalite (%90) ve morbidite oranlar1 nedeniyle artik
tercih edilmemektedir. Ancak yine embolizasyona ya-
nit vermeyen hastalara distiniilebilir. Olgumuzda koil
embolizasyonuna kismen cevap aldi§imiz i¢in, gama
bicag1 ve acik cerrahi diisiiniilmedi (8).

Sonug olarak, Galen ven anevrizmasi infant déne-
minde kalp yetmezligi ve siyanozun nadir bir sebebi
olarak prenatal tani alabilir. Erken tani ve tedavi ile
mortalite ve morbiditenin azalacagini distinmekteyiz.
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