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Vaka Takdimi

Bir yenidoganda agir kalp yetmezligine neden olan Galen ven
anevrizmasinin transumbilikal yolla embolizasyonu
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SUMMARY: Teksam O, Cekirge S, Yigit S, Karagoz T, Yurdakok M. (Departments
of Pediatrics and Radiology, Hacettepe University Faculty of Medicine,
Ankara, Turkey). Transumbilical embolization of the vein of Galen malformation
presenting with severe cardiac failure in a newborn. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Dergisi 2005; 48: 168-174.

Vein of Galen malformation is the most common form of symptomatic
cerebrovascular malformation in neonates and infants. This anomaly may be
diagnosed prenatally by several imaging modalities. High-riks neonates with
vein of Galen malformations presenting with cardiac failure have high morbidity
and mortality; however, endovascular therapy with modern neuroanesthetic
and neurointensive care can provide good outcomes even in these neonates.
We report here a female full-term newborn with a vein of Galen malformation
who presented with cardiac failure within 24 hours post-partum and was treated
with transumbilical embolization.

Key words: vein of Galen malformation, cardiac failure, hydrocephalus, intracranial
hemorrhage, embolization, newborn.

OZET: Yenidogan ve siit cocuklugu déneminde en sik semptom veren
serebrovaskiiler patoloji Galen veni anevrizmasidir. Bu anomalinin tanisi ¢esitli
goriintiileme teknikleri ile prenatal olarak da konulabilir. Kalp yetmezligi ile
basvuran Galen veni anevrizmal1 yenidoganlar, yiiksek morbidite ve mortaliteye
sahiptir. Fakat modern anestezi ve yogun bakim iinitelerinin bulundugu
merkezlerde endovaskiiler tedavi ile, Galen veni malformasyonu ve Kkalp
yetmezligi olan yiiksek riskli yenidoganlarda bile iyi sonuglar alinabilmektedir.
Bu yazida dogumdan sonra ilk 24 saat icinde kalp yetmezligi tablosu ile getirilen
Galen veni anevrizmali bir yenidogan vakasinin transumbilikal yolla
embolizasyonu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Galen veni malformasyonu, kalp yetmezligi, hidrosefali, intrakranial
kanama, embolizasyon, yenidogan.

Galen veni anevrizmasi, seyrek goriilen
(1: 25000°’den az) konjenital intrakranial
vaskiiler bir malformasyon olup, tiim vaskiiler
malformasyonlarin yaklasik %1’ini ve
cocuklardaki vaskiiler malformasyonlarin
yaklasik %30’unu olusturur!-3. Galen veni
anevrizmasinin 6énemli 6zelligi, Galen veni
olarak adlandirilan vendz yapinin anevrizmal
dilatasyonudur. Bu dilate vendz yapiy1 en sik
besleyen arterler, siklik sirasina gore arka
koroidal arter, 6n serebral arter, orta serebral
arter, 6n koroidal arter ve arka serebral arterdir®.

Galen veni anevrizmasi ¢ocukluk ¢aginda birkag
farklr klinik tablo ile ortaya cikabilir, ancak
yenidogan déneminde en ¢ok yiiksek debili kalp

yetmezligi ile kendisini gosterir®. Anevrizmanin
biiytikligii 6zellikle kalp yetmezliginin siddetini
etkilediginden 6nemlidir. Yenidogan dénemindeki
hastalarin %95’i kalp yetmezligi ile, kalan %5’
ise hidrosefali, subaraknoid kanama veya
intraventrikiiler kanama ile getirilmektedir. Daha
biiyilik gocuklarda ortaya ¢ikis bulgulari biraz daha
farkli olup, en sik bas agrisi, hidrosefali, gesitli
norolojik bulgular ve subaraknoid kanama
seklindedir®.

Galen veni anevrizmasinin yenidogan déneminde
morbidite ve mortalitesi yliksektir>3. Ge¢mis
yillarda etkili ve destek tedaviye ragmen genellikle
multisistem yetmezIigi ve 6liim ile sonuglanan bu
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malformasyonun tedavisinde son on yil iginde
biiyiik gelismeler kaydedilmistir. Ozellikle
yenidogan déneminde ciddi kalp yetmezligi ile
basvuran Galen veni anevrizmali bebeklerin
tedavisinde endovaskiiler yaklasimla anevrizmayi
besleyen arterlerin embolizasyonu sonucunda
anevrizmal kan akiminin azaltilmasi ile basarili
sonuclar alinmistir. Gliniimiizde bu tedavi artik
yaygin olarak kullamilan bir tedavi sekli olmustur2®.

Galen veni anevrizmasi nedeniyle hayatin erken
dénemlerinde agir kalp yetmezligi ile basvuran
yenidoganlarda, girisimsel nororadyoloji ve
embolizasyon teknikleri kullanilmadig1 zaman
hizla ¢oklu organ yetmezligi ve Olim
gelistiginden prognoz koétiidiir’. Ayrica boyle
bebeklerde serebral enfarkt gelisebilir ve enfarkt
olan bebeklerde sonuglar kotiillesmektedir8. Bu
komplikasyonlari1 azaltmak ve 6zellikle agir
serebral zedelenmeyi ©6nlemek i¢in, bu
hastalarda Galen veni anevrizmasini besleyen
kan akiminin erken nérogirisimsel tedavi ile
azaltilmasi ve kalp yetmezligi tedavisinin
yapilmasi gerekir. Ancak bu sekilde norolojik
sekellerin azaltilabildigi bildirilmistir®.

Giivenli goriintiileme tekniklerinin ve endo-
vaskiiler tedavinin uygulanmadiglr dénemlerde
yenidogan bebeklerdeki mortalite hizi %90 iken,
gliniimiizde endovaskiiler tedavi ile yasam sansi
%70-80 olmustur ve tam iyilesme yaklasik %50
civarindadir?.

Bu yazida transumbilikal yolla embolizasyon
yapilarak tedavi edilen, prenatal donemde Galen
veni anevrizmasi tanisi almis ve agir kalp
yetmezligi tablosunda olan bir yenidogan vakasi
sunulmustur.

Vaka Takdimi

Yirmi iki yasindaki annenin ilk gebeliginden 38
haftalik olarak 3120 gr agirhginda sezaryen ile baska
bir merkezde dogan kiz hastanin, 32 haftalikken
yapilan fetal ultrasonografisinde Galen veni
anevrizmast oldugu 6grenildi. Postnatal donemde
yapilan kranial ultrasonografisinde ve kranial
tomografisinde de Galen veni anevrizmasi ve
hidrosefalisi oldugu dogrulanarak hasta dogumdan
sonra sekizinci saatinde hastanemize gdnderildi.

Hastanin viicut agirligi ve boyu, gebelik haftasina
gbre normal sinirlarda olmakla birlikte, bas
cevresi 90. persentil tizerinde (36 cm) idi. Fizik
muayenesinde tasikardik ve takipneik olan
hastanin en iyi sternum sol kenarinda duyulan
ikinci dereceden sistolik #ifiirimi vardi.
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Karaciger 4 cm ele geliyordu. Diger sistem
bulgulart normaldi. Hastanin tam kan sayimu,
serum elektrolitleri, kan gazlari, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, idrar-kan amino asitleri
ve koagiilasyon testleri normaldi. Akciger
grafisinde kardiyomegali saptanan hastanin
ekokardiografisinde 6zellikle sag kalp olmak
lizere, tiim kalp bosluklarinin genis ve hepatik
venlerin dilate oldugu, trikiispit (3.5 m/sn) ve
mitral yetmezliginin (2.5 m/sn) oldugu,
pulmoner arter basincinin sistolde 50 mmHg
oldugu saptandi. Bu nedenle hastaya digoksin,
ditiretik ve kaptopril tedavisi baslandi.

Yasaminin ikinci giiniinde ¢ekilen kranial tomog-
rafisinde, Galen veni, sinus rektus, konfluens,
transvers ve sigmoid siniislerin ileri derecede
genisledigi, 6zellikle ticlincli ve lateral ventrikiil-
lerin normalden genis oldugu bildirildi (Sekil 1).
Yasaminin besinci giiniinde, hastanin kalp
yetmezligi bulgularinin giderek artmasi nedeniyle
anjiyografi yapilmasina ve bu sirada Galen veninin
embolizasyonuna karar verildi. Umbilikal arter
kateterinden yapilan anjiyografide, anevrizmanin
bircok arterden beslendigi ve tek bir damarla
beslenmemesi nedeniyle kiiratif bir embolizas-
yonun miimkiin olamayacagi goriilmekle birlikte,
sol posterior serebral arter ve sol anterior serebral
arter perikallosal dalindan anevrizmaya dogru
giden fistiiléz yapilar 0.1 ml kadar “glue”
(Histoacril, Braun) ile embolize edildi. Galenik
malformasyonun dolusunun %80 oraninda
azaldig1 gozlendi (Sekil 2 a, b).

Sekil 1. Embolizasyon 6ncesi ¢ekilen kranial
tomografide Galen veni malformasyonuna ait gértiniim.
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Sekil 2a. Embolizasyon 6ncesinde ¢ekilen anjiografide
Galen veni malformasyonuna ait goriinti.

Embolizasyondan bes giin sonra hastanin
konviilzif hareketleri ve sik tekrarlayan apne
nébetleri ortaya ¢ikti. Fizik muayenesinde tim
ekstremitelerde tonus artisi vardi. Laboratuvar
incelemelerinde hiponatremi ve trombositopeni
saptandigindan hastaya sodyum defisit tedavisi
baslandi, trombosit destegi yapildi ve anti-
epileptik olarak daha 6nce proflaktik olarak
baslanan fenobarbitale, difenilhidantoin eklendi.
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Sekil 2b. Embolizasyon sonrasinda cekilen anjiografide
Galen veni malformasyonuna ait goriinti.

Ayni zamanda ¢ekilen kranial tomografisinde
endovaskdiler tedavi sirasinda verilen embolizan
maddeye ait hiperdens goriinlimler yaninda,
tclincli ve lateral ventrikiillerde belirgin
dilatasyon vardi ve Galen veni anevrizmasina ait
gbriinlim izlenmedi. Ancak sag silviyan sulkusda,
interhemisferik fisstirde, sol lateral ventrikiil arka
hornunda hiperdens kanamaya ait goriintimlerin
izlendigi bildirildi (Sekil 3). Tomografide beyin

Sekil 3. Embolizasyondan bes giin sonra ¢ekilen kranial tomografide embolizan maddeye ek olarak, sag silviyan
sulkusda ve interhemisferik fisstirde hiperdens kanamaya ait gortiniim.
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6demli goriiniimde oldugundan hastaya
1 mg/kg yiikleme ve ardindan 1 mg/kg idame
deksametazon tedavisi baslandi.

Islemden 12 giin sonra yapilan kontrol
ekokardiografisinde pulmoner arterdeki basincin
17 mmHg’ya geriledigi, miyokard kasilmasinin
normal oldugu ve sag kalbin sola gore halen genis
olmakla birlikte kalp bosluklarinin belirgin olarak
kiigiildiigti ve trikiispit yetmezliginde de diizelme
oldugu goriildii. Ayn1 zamanda ¢ekilen kontrol
kranial tomografisinde hidrosefali bulgularinin
bir 6nceki tomografisine gore artmis oldugu ve
kanama alanlarinin da aynen devam ettigi
goriildi (Sekil 4). Hastanin apne ndbetlerinin
artmasi, 6n fontanelinin giderek daha bombe ve
gergin olmasi nedeniyle hastaya haftalik bosaltici
ventrikiiler ponksiyon yapilmasi kararlastirildi.
Hastaya ilk kez 18. glinlinde ventrikiiler
ponksiyon yapildi. Bu sirada beyin-omurilik sivi
(BOS) basinct 300 cmH,0, BOS’da protein
108 gr/dl, seker 27 gr/dl idi. Direkt incelemede
silme eritrosit goriildii. Ilk ventrikiiler
ponksiyondan sonraki 10 giin icinde hastaya {i¢
kez daha bosaltict ponksiyon yapildi ve BOS
basinct 120 cmH,0’ya kadar diistii. Ancak buna
ragmen nobet ve apnelerinin devam etmesi
tizerine hastaya bir aylikken ventrikiilo-
peritoneal sant takildr ve bir buguk aylikken
taburcu edildi.

Sekil 4. Embolizasyondan 12 giin sonra ¢ekilen kranial
tomografide belirgin dilatasyon, kanama ve
embolizan maddeye ait goriintii.
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Hastaya yapilan serebral anjiyografi sirasinda
13.5 gr (Iopamiro, Santa Farma) iyot iceren
opak madde verilmesi nedeniyle tiroid
fonksiyonlar: haftalik olarak izleme alindi.
Islemden dért giin sonra alinan TSH diizeyi
11.35 pU/L (normali 30 pU/L); 11 giin sonra
T4 9.92 ng/ml (normali 4.87-11.7 ng/ml),
serbest T4 15.14 ng/ml (normali 9-19 ng/ml),
TSH 8.15 pU/L, idrarda iyot diizeyi 725 pg/dl
(normali 0-20 pg/dl); 18 giin sonra T4
9.29 ng/ml, serbest T4 15.65 ng/ml, TSH
2.61 pU/L idi.

Hastanin dokuz aylikken yapilan muayenesinde
viicut agirligr (6800 gr), boyu (65 cm) ve bas
cevresinin (41 cm) besinci persentilin altinda
ve orta siddette norolojik gelisme geriligi oldugu
goriildii; izlemine devam edilmektedir.

Tartisma

Galen veni anevrizmasina sekonder gelisen kalp
yetmezligi, konjenital kalp hastaliklarina bagli
gelisen kalp yetmezligi tablosundan daha
agirdir. Bunun nedeni dolasima devamli hacim
yiikklenmesinin olmasindandir. Bu yilizden bu
hastalarin girisimsel tedavi yapilmadan 6nce
stabilizasyonunun ¢ok zor ve kalp yetmezliginin
cogunlukla tedaviye direngli olmasi nedeniyle,
yenidogan doneminde agir kalp yetmezligi
endovaskiiler girisim icin kesin bir kontren-
dikasyon degildir ®©.

intrauterin dénemde Galen veni anevrizmasina
bagli kalp yetmezligi seyrektir. Ciinkd diisiik
direngli serebral arteriovendz malformasyon, yine
diisiik direngli olan uteroplasental iinite ile denge
halindedir!®. Ancak dogumda plasentanin kayb1
ile kalp debisinin %70’inden fazlas1 serebral
dolasima yonelir. Pulmoner arteriyel basing
yliksek ve duktus arteriozus agik kalir. Bu
nedenle sag ventrikiiler debi patent duktus
arteriozus araciligi ile inen aortaya gider>!l.
Kronik basing yiliklenmesine bagli olarak sag
ventrikiil genisler. Arkasindan duktal ve atrial
diizeyde sagdan sola sant, arteriyel hipoksemiye
neden olur; bu da ventrikiiler yetmezlik gelisme
olasiligini arttirir!2. Ayrica Galen veni anev-
rizmas1 boyunca diyastolde genis sant gozlenir.
Kateterizasyon sirasinda, inen aortadaki akimin
tersine dondiigii ve karotid arterlerin diastolde
geriye doldugu gosterilmistir (calma fenomeni) 3.
Galen veni anevrizmasina bagli artmis diyastolik
akim koroner kan akimini da azaltarak suben-
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dokardiyal perfiizyonu azaltir. Bu da miyokardiyal
iskemiye neden olur ve kalp yetmezligini
siddetlendirir!4,

Prenatal dénemde tani almis olan hastamiz da
en sik klinik tablo olan kalp yetmezligi ile
basvurmus ve erken tani hastaya yapilacak
girisimsel yaklasimin hizlanmasina neden
olmustur. Hastamizda uygun tibbi tedaviye cevap
vermeyen kalp yetmezligi tablosu, embolizasyon
isleminden sonraki birka¢ giin i¢inde tamamen
kontrol altina alinmuistir.

Literatiirde endovaskiiler tedavi ile kalp
yetmezligi bulgularinin geriledigini gosteren
bircok ¢alisma vardir®810. Bunlardan kalp
yetmezligi ile basvuran dokuz yenidoganin
sonuglarinin degerlendirildigi bir ¢alismada
endovaskiiler embolizasyon sonrasinda hastalarin
%66’s1nda kalp yetmezligi kontrol altina alinmis
ve norolojik fonksiyonlar normal olarak
saglanmustir. Bir hasta kalp yetmezligi nedeniyle
olmiis, iki hasta ise ge¢ donemde ciddi hipoksik
iskemik norolojik zedelenme nedeniyle
kaybedilmistir. Yasayan hastalardan birinde hafif
siddette norogelisimsel gerilik olmustur®.
Yenidogan déneminde kalp yetmezligi ile
basvuran bes bebegin degerlendirildigi bir baska
calismada, dordiinde kalp yetmezligi kontrol
altina alinmis, bir bebek &lmiistiir. Yagsayan
bebeklerden tg¢liniin norolojik fonksiyon
bozuklugu olmazken, bir bebekte orta derecede
norogelisimsel bozukluk gelismistir!2.

Galen veni anevrizmasinda asir1 artmis serebral
kan akimi birkag¢ yolla norolojik sonuglari
etkilemektedir310. Artmis serebral ventz basing
rejional serebral kan akimini ters yonde etkilerken,
intraserebral arteriyel calmaya sekonder olarak da
fazla kanlanan “watershed” alanlarda perivent-
rikiiler I6komalaziye neden olmaktadir. Bu nedenle
kalp yetmezliginde kullanilan arteriyel vazodilator
ilaclarin, cerrahi 6ncesinde, sirasinda ve
sonrasinda norolojik zedelenmeyi azaltmada rol
oynadigi diisiiniilmektedir!5. Iskemi/reperfiizyon
vaskiiler zedelenmesi ve perfiizyondaki ani
degisikliklerin her ikisi de germinal matriks
kanamalarinin patogenezinde Onemlidir?.
Anevrizmanin embolizasyonu sirasinda veya
sonrasinda hipertansiyonun 6nlenmesi de teorik
olarak anevrizma riiptiiriiniin sikligini azaltir!3.
Dilate Galen veninin komsu dokulara
kompresyonuna bagli olarak neden oldugu atrofi
ve akuaduktal hidrosefali de diger etkileridir*.
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Hastamizda gordiigiimiiz hidrosefali ve kanama
da Galen veni anevrizmasinin belirtilen bu
etkilerinin bir sonucu olabilir. Ancak hastamizda
endovaskiiler girisimden bes gilin sonra gelisen
intrakranial kanamanin daha ¢ok tedavi
komplikasyonu oldugu diislintilmiistiir. Tam
olarak nedeni agiklanamayan trombositopeninin
de buna katkisi olmus olabilir. Kalp yetmezligi
tablosu erken endovaskiiler girisimle kontrol
altina alinan hastamizin intrakranial kanamasinin
ve sant ihtiyaci olacak derecede hidrosefalisinin
olmasi, norolojik gelisimi olumsuz etkilemis olan
faktorlerdendir. Yapilan bir ¢alismada sant1 olan
hastalarda daha fazla nérolojik defisit oldugu ve
mental retardasyon gelistigi bildirilmistir!®.

Galen veni anevrizmasina yonelik olarak yapilan
endovaskiiler girisim sirasinda daha ¢ok femoral
ven ya da arterler tercih edilirken, hastamizda
umbilikal arter tercih edilmistir. Serebral
endovaskiiler girisim gereken yenidoganlarda
alternatif arteriyel bir yol olarak umbilikal arter
daha o6nce vyapilmis bir ¢alismada da
denenmistirl?. Bu calismada hastamiza benzer
sekilde kalp yetmezligi ile bagvuran Galen veni
anevrizmali alt1 yenidogan vakasinda umbilikal
arter kullanilmis ve hig¢bir komplikasyon
gelismemistir. Bu yontemle daha sonra da girisim
gerekebilen bu tip hastalarda transfemoral
kateterizasyondan uzak durularak, femoral
arterin stenozu ya da trombozu gibi bazi
komplikasyonlarla karsilasilmamis ve femoral
arterler korunmus olurl?.

Hastamizin bu tedavi yaklasimlari sirasinda
karsilastig1 6nemli bir faktor de asirt miktarda iyot
alimidir. Kardiyak kateterizasyon ya da cerrahi
islemler sirasinda asir1 miktarda iyot kullanimi
yenidogan bebeklerde gecici hipotiroidiye neden
olur. Islemden sonra en az yedi giin icinde total
T4 degerlerinde azalma ve TSH da gegici artis
olabilecegi bildirilmistirl8. Benzer sekilde kalp
ameliyat: olmus bebeklerde de deriden iyot
absorpsiyonu oldugu saptanmigtir!®. Ancak agir
hastaliklar1 veya hemodinamik komplikasyonlari
olan zamaninda dogmus bebeklerde tiroid
fonksiyonlarinin adaptif depresyonuna neden olan
diisiik T4 varligini, patolojik iyodun indiikledigi
tiroid disfonksiyonundan ayirt etmek zordur. Bu
ayirimi yapmak icin en 6nemlisi TSH’daki artisi
gostermektir0.

Paradoksik olarak asir1 miktarda iyot tiroid bezi
tarafindan iyot alimini bloke eder ve hormon
sentezi inhibe olur. Bu fenomenin ad1 “Wolff-
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Chaikoff” etkisi olarak bilinir?!. Ancak tiim bu
girisimsel iglemler sirasinda verilen fazla miktardaki
iyodlu opak maddenin hastamizda herhangi bir yan
etkiye neden olmadig1 goriilmiistiir.

Yapilan bir ¢alismada zamaninda dogmus kardiyak
kateterizasyon ve/veya cerrahi islem yapilan
21 bebekde tiroid hormonlar1 en az bir ay siire
ile izlenmis, alt1 bebegin TSH diizeylerinde artis
oldugu, tic bebegin de T4 diizeylerinde diisme
oldugu ve bu bebeklerden ikisinin de L-tiroksin
ile tedavi edilmesi gerektigi bildirilmistir. Bu
calismadaki hastalarin tamaminda sistemik olarak
iyot iceren kontrast madde ve topikal antiseptik
olarak povidin iyot kullanilmistir?2. Ancak
literatiirde kullanilan hangi iyot miktarinin bu
etkilere neden olacagina iliskin bir veriye
rastlanmamustir.

Neonatal gegici hipotiroidi etiyolojisini arastirmak
lizere yapilan bir baska calismada hipotiroidisi
olan bebeklerin %50’den fazlasinda nedenin iyot
kullanimi oldugu anlasilmistir. Bu nedenle bu
tabloyu onlemek icin deri antiseptigi olarak
dogum kliniklerinde iyot yerine klorheksidin
kullanilmasi, gebe kadinlara iyotlu antiseptiklerin
ve onun iirlinlerinin yan etkileri konusunda bilgi
verilmesi, vendz kateterizasyon icin radyoopak
kateterler kullanilmasi ve iyot kullanildig1 zaman
tiroid fonksiyonlarinin izlenmesi 6nerilmektedir?3.

Sonug olarak, agiklanamayan &zellikle de ytiksek
debili konjestif kalp yetmezligi olan yenidoganlarda
ya da agiklanamayan intrakranial kanamasi veya
hidrosefalisi olan bebeklerde Galen veni
anevrizmasindan siiphelenilmelidir. Galen veni
anevrizmasina ikincil gelisen ciddi kalp yetmezligi,
uygulanacak olan norogirisimsel islem icin
kontrendikasyon degildir. Deneyimli neonatoloji
uzmanlarinin, anestezi ve girisimsel ndroradyoloji
ekibinin bulundugu merkezlerde endovaskiiler yolla
embolizasyon uygulanabilir. Ayrica uygun olarak
diisiik dozda verilen inotropik ajan ve periferal
vazodilatasyon kardiyak atim hacmini diizeltir.
Ancak yenidogan bebeklere bu tiirlii kateterizas-
yonlar sirasinda verilen iyotlu opak madde
kullanimi sonucunda ikincil gelisebilecek gegici
hipotiroidi acisindan da hastalarin yakin izlemi
gerekmektedir.
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