Yenidoganda Ciddi Kalp Yetersizliginin Nadir Bir Nedeni: Galen Ven Malformasyonu

Neonate With Severe Heart Failure Related To Vein Of Galen Malformation
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Oz

Galen ven anevrizmal malformasyonu 1/25000 canli dogumda goriilen, yenidogan doneminde ciddi
mortalite ve morbidite ile seyreden, intrakraniyal anevrizmadir. Yenidoganda genellikle yiiksek debili kalp
yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon bulgulariyla karsimiza ¢cikmaktadir. Postnatal ilk glintiinde solunum
sikintis1 ve siyanoz nedeniyle yogun bakim iinitesine yatirilan erkek bebekte pulmoner hipertansiyon tespit
edilmis. Magnezyum sulfat ve fosfodiesteraz inhibitorii baglanan hastada multiorgan yetersizligi gelismesi
nedeniyle tarafimiza yonlendirildi. Pulmoner hipertansiyon tespit edilen hastanin inen aortasinda diyastolik
ters akim saptanmasi nedeniyle yapilan kraniyal ultrasonografide galen ven anevrizmasi tespit edildi.
[lerleyici kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon ile basvuran postnatal 20 giinliik erkek bebekte tespit
edilen galen ven anevrizma vakasini sunduk.
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Absract:

Vein of Galen aneurysmal malformation is a type of intracranial anerysm occurring in 1/25000 live-births
that is characterized by significant morbidity and mortality during the newborn period. Newborns with this
condition generally present with high-output cardiac failure and pulmonary hypertension. A male infant
admitted to the intensive care unit on postnatal day 1 due to respiratory distress and cyanosis was found to
have pulmonary hypertension. Treatment with magnesium sulfate and phosphodiesterase inhibitor was
administered. However, due to the development of multiorgan failure, the patient was referred to our unit.
Pulmonary hypertension was confirmed and diastolic reverse flow was detected in the descending aorta. A
subsequent cranial ultrasound examination showed the presence of Galen vein aneurysm. Herein, a 20-day
old male patient presenting with progressive cardiac failure as well as pulmonary hypertension who was
diagnosed to have Galen vein aneurysm is described.

Key Words: Neonate, heart failure, malformation of Galen Vein

Giris intrakraniyal anevrizmadir (1). Galen ven
Galen ven anevrizmal malformasyonu 1/25000 anevrizmasinda embroyonik prosensefalik venin,
canli dogumda goriilen, yenidogan doneminde  multipl arteriovendz santa bagli, postnatal persistansi
ciddi mortalite ve morbidite ile seyreden, sonucu olusmaktadir (2). Yenidoganda genellikle
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yliksek debili kalp yetersizligi ve pulmoner
hipertansiyon bulgulartyla karsimiza ¢ikmaktadir.
Lezyonun boyutuna bagli inutero kalp yetersizligi,
hidrops fetalis ve oliim gelisebilmektedir (3).
Erken tam1 ve agresif tedavi hayat kurtaricidir.
Tedavisiz olgularda kalp yetersizligine bagh
multi-organ yetersizligi ve Olim gelisebilir.
[lerleyici kalp yetersizligi ve pulmoner
hipertansiyon ile basvuran postnatal 20 giinliik
erkek bebekte tespit edilen galen ven anevrizma
vakasini sunduk.

Olgu

D1s merkezde 28 yasinda annenin ilk gebeliginden
spontan vajinal yolla 38 gestasyonel haftalik 3200
gram olarak dogan erkek bebek, dogum sonrast ilk
giinde tasipne ve siyanoz fark edilmesi nedeniyle
yenidogan yogun bakim tinitesine alinmis. 1. ve 5.
Dakika Apgari sirasiyla 7 ve 9 olarak saptanmus.
Oda havasinda oksijen saturasyonu %82 olan
hastanin dakika sonunum sayist 70 olmasi
nedeniyle ¢ekilen akciger grafisinde
kardiyomegali tespit edilmis. Kardiyak muayenesi
normal olan hastanin olan hastanin
Elektrokardiyografisinde 6zellik saptanmamis.
Ekokardiyografisinde pulmoner hipertansiyon
tespit edilen hastaya fosfodiesteraz inhibitorii ve
magnezyum siilfat baglanmis. Tedaviye ragmen
solunum sikayetleri gerilemeyen hempatomegali
ve yaygin 60dem gelisen hastanin karaciger ve
bobrek fonksiyon testlerinde bozulma olmasi
nedeniyle tarafimiza yonlendirildi. Hastanin
Ekokardiyografisinde sag kalp bosluklarinin
oldukca genisledigi (Resim 1), trikiispit kapaktan
orta derecede yetersizliginin oldugu (akim hiz1
4,67 m/sn) (Resim 2), ve kiiciik sol sag santl1 atrial
septal defektin oldugu izlendi. ilave olarak
suprasternal incelemede inen aortada retrograd
akim oldugu izlendi (Resim 3). Inen aortada
retrograd akim olan hastada aort yetersizligi
olmamast ve koroner arterlerin normal olmasi

nedeniyle intrakranial arterivenéz malformasyon
olabilecegi diistiniildi. Hastanin 6n fontanelinin
oskiiltasyonunda 3/6 siddette devamli vasifta tifiirim
oldugu tespit edildi. Kranial ultrasonografisinde
lateral ventrikiiller seviyesinde oldukg¢a biiyiik
hipoekoik kistik yap1 oldugu (Resim 4) ve bu yapinin
doppler incelemesinde devamli vasifta bir kan
akiminin oldugu (Resim 5) izlendi. Galen ven
malformasyonu diisiiniilen hastada fosfodiesteraz
inhibitorii ve magnezyum tedavisi kesildi. progresif
solunum sikintisi, hepatomegali ve 6dem olmasi
nedeniyle furosemid, kaptopril ve digoksin
tedavisine baslandi. Hasta pozitif basingl
ventilasyon ile ventile edildi. Hasta bir iist merkeze
anevrizmanin coil ile embolizasyonu ig¢in
yonlendirildi. Bobrek fonksiyon testleri iyice
bozulan ve idrar ¢ikarimi go6zlenmeyen hastaya
periton diyalizine baslandi. Galen ven anevrizmasi
coil ile kapatilan hastanin islem sonrasi ilk giinde
sepsis ve multi-organ yetersizligi nedeniyle
kaybedildi.

Tartisma

Yenidogan doneminde kalp yetersizliginin en sik
nedeni sol taraf obstruksiyonu ile giden yapisal kalp
hastaliklar1 veya genis sol sag santli defektlerdir.
Yapisal olarak normal kalplerde kap yetersizliginin
nedenleri arsinda anemi ve arteriovendz
malformasyonlar gibi yiiksek debili lezyonlar
mevcuttur (4). Arteriovenéz malformasyonlar
siklikla karaciger ve beyinde goriilmektedir.
Hastamizda kiigtik bir atriyal septal defekt haricinde
yapisal bir kalp lezyonu bulunmamaktaydi.

Galen ven anevrizmasinda intrauterin donemde
distik vaskiiler direncli plasentanin etkisiyle
genellikle bulgular ortaya ¢ikmazken, dogumdan
sonra artan vaskiiler direncin etkisiyle kanin biiytlik
cogunlugu intrakranial alana yonelmektedir. Sag
atriuma akan kanin artmas: sonucu, sag atrial
dilatasyon gelisir ve pulmoner kan akimi artar.
Zamanla pulmoner hipertansiyon gelismekte ve kalp
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yetersizligi ortaya ¢ikmaktadir (5). Galen ven
malformasyonunda yasa bagli olarak klinik
bulgular degismektedir (6). Intrauterin bulgu
veren lezyonlar genellikle oldukg¢a biiyiik
lezyonlardir ve tedaviye cevap vermezler.
Intrauterin dénemde hidrops fetalis, intrakranial
hemoraji ve hidrosefali goriiliirken, yenidogen
doneminde yiiksek debili kalp yetersizligi olarak
karsimiza ¢ikmaktadir (3). Lezyonun boyutuna
bagli olarak ilerleyen yaslarda intrakranial
hemoraji ve bas agris1 ile karsimiza
cikabilmektedir. Arteriyovendz malformasyona
bagh diyastolik basincin azalmasi ve kalp
yetersizligine bagli miyokardin oksijen
ihtiyacinin artmasima bagli myokardiyan iskemi
gelisebilmektedir (7). Artmis beyin kan akimina
bagli serabral 6dem ve hidrosefali gelisebilir.
Beyin kan akiminin artmasina ragmen, kanin
biiyiik cogunlugu arteriyoven6éz malformasyona
yonelmesi nedeniyle parankimal iskemi
gelisebilmektedir. Hastamizda dogumdan sonra
baglayan ve tedaviye ragmen ilerleyen kalp
yetersizligi bulgular1 mevcuttu. Pulmoner
hipertansiyon i¢in verilen tedaviler sol-sag santini
artirtp bulgularin daha fazla artmasina neden
oluyordu. Karaciger ve bobrek yetersizligi gelisen
hastanin anevrizma tanis1 konulup magnezyum ve
fosfodiesteraz tedavileri kesildikten sonra
antikonjestif tedavi baslandi. Hasta embolizasyon
icin tist merkeze yonlendirildi.

Ultrasonografi galen ven malformasyonu
tanisinda kullanilabilecek basit, hizli ve
tekrarlanabilir bir tanit yodntemidir.
Ultrasonografide {i¢lincli ventrikiilin arkasinda
venoz kese gosterilebilir ve Doppler akimi ile
kesenin i¢ine kan akimi gosterilebilir (1, 9).
Ultrasonografi ile galen ven anevrizmasinin
intrauterin tanist miimkiindiir. Hastamiz takipsiz
bir gebe olup dogduktan sonra semptomlar
gelismesi nedeniyle yogun bakim {initesine

alinmisti. Genel durumu bozulan hasta tarafimiza
yonlendirdi. Hastanemizde galen ven anevrizmasi
tespit edilken hasta embolizasyon i¢in yonlendirildi.
Eger intrauterin tanist konulabilseydi, yenidogan
doneminde kalp yetersizliginde hasta
yonlendirilmesi onlenmis olacakti ve embolizasyon
icin daha erken miidahale olabilirdi. Ayrica
ultrasonografi galen ven malformasyonuna eslik
edebilecek hidrosefalinin tespiti ve embolizasyon
sonras1 takipte kullanilabilir. Bilgisayarh
Tomografide Ultrasonografiye ek olarak iskemiye
sekonder gelisen intrakraniyal kalsifikasyon ve
vaskiiler sistemin gosterilmesinde daha hassastir
(10). Manyetik Rezonans goriintiilemede lezyonun
gorlintiillenmesine ek olarak beyin parenkimi,
ventrikiillerin yapisi ve beyin atrofisi hakkinda daha
fazla bilgi vermektedir. Anjiografi galen ven
anevrizmasi tanisinda altin standarttir ve tedavi
imkan1 sunmaktadir. Ozellikle galen ven
anevrizmasina bagl kalp yetersizligi ve multi-organ
yetersizligi gelisen olgularda, kontrast maddenin
renal toksisitesinden dolay1r anjiografi islemi
komplike olmaktadir (1). Hastamizda bobrek ve
karaciger yetersizligi mevcuttu ve hasta aniirik
safhada idi. Hastaya periton diyalizi a¢ildiktan sonra
anjiografiye alindi. Hastamiz dig merkezde primer
pulmoner hipertansiyon olarak degerlendirilmis olup
magnezyum ve fosfodiesteraz inhibitorleri ile tedavi
edilmekteydi. Hastamizda multi-organ yetersizligi
gelistikten sonra tarafimiza yonlendirilmisti. Galen
ven anevrizmasinda erken tani ve tedavi yasamsal
olup, organ disfonksiyonu gelismeden Once
yapilmasi gerekmektedir.

Galen ven anevrizmasinda multidisipliner yogun
bakim tedavisi ve endovaskiiler tedavi ile iyi
sonuclar alinmaktadir (11). Cerrahi tedavi
intraparankimal hematom, hidrosefali ve
embolizasyon basarisiz olursa yapilmaktadir.
Medikal tedavi embolizasyonu kadar kalp
yetersizliginin tedavisi ve bobrek fonksiyonlarinin
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korunmas1 i¢in diiiretikler ve inotrop ajanlari  pulmoner hipertansiyon bulgular1 olan olgularda
icermektedir. Hastamizda primer pulmoner  aortada retrograd akim, fontanel bombeligi ve
hipertansiyon diistiniilerek magnezyum ve  kraniyal iftirim duyulan olgularda galen ven
fosfodiesteraz inhibitorii ile tedavi edilmis. Bu ~ malformasyonu ag¢isindan degerlendirme
tedavi ile kalbin sag taraf basinci azalacaginda  yapilmalidir. Yenidogan doneminde pulmoner
anevrizmadan sol-sag santin ve kalp hipertansiyon tespit edilen olgularda tedavi oncesi
yetersizliginin artacagimi diisiindiik. Yenidogan etiyolojik degerlendirme olduk¢a onemlidir. Galen
doneminde pulmoner hipertansiyon tedavisi  ven anevrizmasinda agir olgularda tedavinin
yapilmadan Once etiyolojik nedenlerin iyi ~ zamaninda yapilabilmesi agisindan, prenatal tani ve
arastirilmasi ve altta yatan anevrizmalarin tespiti  anne karninda anjiografik embolizasyon yapabilen
cok onemlidir. merkeze yonlendirilmesi oldukc¢a 6nemlidir.

Sonug¢ olarak, yenidogan doneminde ilerleyici

Resim 1. Sag Kalp Bosluklarinda Genisleme Resim2. Orta Derece Trikiispit Kapak Yetersizligi
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Resim 3. Inen Aortada Diyastolik Ters Akim Resim 4. Intrakranial Hipoakoik Kistik Yapi
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Resim 5. Doppler Incelemede Devamli Vasifta Kan Akimi
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