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Editore Mektup

Sinus venozus atriyal septal defekt ve parsiyel
anormal pulmoner venoz doniis anomalisi ve
konjestif kalp yetersizligi bulgular1 olan
yenidoganda Galen veni anevrizmasi

Galen vein aneurysm in a newborn with sinus venosus
atrial septal defect and partial pulmonary venous return
anomaly who had developed congestive heart failure
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GIRIS

Galen veni anevrizmast (GVA) fetal yasamin
6.-11. haftalar1 arasinda olusan, 25.000 canli dogum-
da bir goriilen ender bir dogumsal intrakranial mal-
formasyon olup, tiim vaskiiler malformasyonlarin
yaklasik %30’unu olusturmaktadir. GVA ender bir
patoloji olmasina karsin, yenidogan ve infantlardaki
semptomatik serebrovaskiiler malformasyonlarin en
stk formudur. Kiz ve erkeklerde goriilme siklig1 esit-
tir. Agirt yliksek akimli intraserebral gant, pulmoner
hipertansiyonun farkli dereceleri ile beraber olan
hacim artigina bagli yiiksek debili kalp yetmezligine
neden olabilir !?. Yenidogan doneminde daha ¢ok
yiiksek debili kalp yetmezligi ve kraniyal oskultas-
yonda iifiirim duyulmasi ile kendisini gosterir ©.
Prognoz, ne yazik ki 6zellikle kalp yetmezligi bulgu-
su ile gelen yenidoganlarda kotiidiir ®¥. Galen veni
anevrizmasinin yenidogan déneminde morbidite ve
mortalitesi yliksek olup, mortalite oran1 son yillar
icinde kaydedilen biiyiik gelismeler ve endovaskiiler
tedavi yaklagimlari ile gerileme gostermistir . Bu

makalede sinus venozus tip atriyal septal defekt
(ASD), parsiyel anormal pulmoner vendz doniis
(PAPVD) anomalisi ile takipli olan, postnatal onikin-
ci giiniinde agiklanamayan kalp yetersizligi bulgulari
ile klinigimize yonlendirilen ve galen veni anevriz-
masi saptanan bir yenidogan olgusunu sunduk.

OLGU

Otuz ii¢ yasindaki G3P3 saglikli anneden 38. ges-
tasyonel haftada normal spontan vajinal yolla 4100 g
dogan kiz bebegin dis merkezde yapilan transtorasik
ekokardiyografisinde sinus venosus tip ASD ve
PAPVD saptanmis. Postnatal 12. giiniinde sik nefes
alip verme ve solunum sikintist olan olgu konjenital
kalp hastalig1 ve konjestif kalp yetmezligi 6n tanila-
riyla yenidogan yogun bakim iinitesine yatirildi.
Fizik muayenesinde genel durumu orta, kalp tepe
atimi 148/dk., solunum sayis1 75/dk., oksijen saturas-
yonu %96, sol 3-4. interkostal aralikta 3/6° pansisto-
lik tifiirimii mevcut, periferik nabizlar bilateral pal-
pable olup, iist ekstremite nabazanlari alt ekstremite-
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ye gore canli alinmakta, subkostal 2 cm hepatomega-
lisi olup, takipnesi mevcuttu. Telekardiyografide
kardiyotorasik orani artmis (%60) saptand1 (Sekil 1).
Transtorasik ekokardiyografisinde (TTE) sinus veno-
sus tip ASD, PAPVD, patent duktus arteriyozus, 3°
trikiispit yetersizligi, 4° mitral yetersizlik ve pulmo-
ner hipertansiyon (trikuspit yetersizliginden ol¢iilen
sag ventrikiil sistolik basinci 60 mmHg) saptandi.
Antikonjestif ve diiiretik tedavi baglandi. Mevcut

g

Sekil 1. Telekardiyografi: kafdiyomegali (kardiyotorasik
oran %60).
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konjestif kalp yetmezligini agiklayacak kardiyak
defekti olmayan hastada kalp yetmezligine neden
olabilecek diger patolojiler agisindan yapilan trans-
fontanel ultrasonda 22 mm ¢apinda Galen veni anev-
rizmasi ile uyumlu vaskiiler ektazi saptandi. Multi-
Chunk kranial MR anjiyografide corpus callosum
posterior kesim sag lateralde ~2 cm ¢apli anevrizma-
tik dilatasyon ve posteriorda sigmoid siniiste cap
artist olup, bu bulgular Galen veni anevrizmasi ile
uyumlu bulundu. Anevrizma seviyesinde inferior ve
anterior kesimlerde perforan venlere ait aberran vas-
kiiler yapilanmalar ve posterior serebral arter sirkii-
lasyonunda anevrizmaya uzanan milimetrik lineer
vaskiiler yapilar ve sigmoid siniisiin sagital siniis ile
birlestigi noktada ~2,5 cm ¢apa ulasan vendz pos
izledi (Sekil 2a ve 2b). Boyun MR anjiografisi nor-
mal saptandi. Belirgin high flow fistiile ait bulgu ve
hidrosefali bulgular1 olmadigindan 10 kg oldugunda
endovaskiiler olarak agamal1 girisimsel tedavisi plan-
landi. Antikonjestif ve diliretik tedavisi ile klinigi
diizelen ve yapilan kontrol TTE’de pulmoner hiper-
tansiyon bulgular1 belirgin gerileyen (RVSP:35

Sekil 2a ve 2b. MR anjiografi: corpus kallozum posterior kesim sag lateralde ~2 cm caph anevrizmatik dilatasyon (beyaz ok).
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mmHg) olgu klinik izleme alinarak ve endovaskiiler
embolizasyon tedavisi planlanarak taburcu edildi.

TARTISMA

Galen veni, serebral hemisferlerin altinda yer alir
ve beynin 6n ile orta boliimlerini posteriyor serebral
fossada bulunan siniislere direne eder. GVA, serebral
arterin koroid dallar1 ve/veya baziler arter dallari ile
mezensefalonun geniglemis venleri arasinda arteriyo-
venoz bir fistiiliin varligi sonucunda Galen veninin
geniglemesi ile olugur ©. Yenidogan ve infantlardaki
semptomatik serebrovaskiiler malformasyonlarin en
stk formu olup, ender goriilen bir patolojidir ©.
Intrauterin donemde GVA’ya bagh kalp yetmezligi
seyrektir. Clinkii diisiik direncli serebral arteriovendz
malformasyon yine diisiik direngli olan uteroplasen-
tal tnite ile denge halindedir ?. Ancak, dogumda
plasentanin kaybu ile kalp debisinin %70’inden fazla-
s1 serebral dolasima yonelir. Pulmoner arteriyel
basing yiiksek ve duktus arteriozus agik kalir. Bu
nedenle sag ventrikiiler debi patent duktus arteriyo-
zus aracilidi ile inen aortaya gider ¢®. Kronik basing
yiiklenmesine bagli olarak sag ventrikiil genigler.
Duktal ve atriyal diizeyde sagdan sola sant arteriyel
hipoksemiye neden olur ve bu da ventrikiiler yetmez-
lik gelisme olasihgini artirir ©. Ayrica GVA boyunca
diyastolde genis sant gozlenir. GVA’ya bagh artmis
diyastolik akim koroner kan akimini da azaltarak
subendokardiyal perfiizyonu azaltir. Bu da miyokar-
diyal iskemiye neden olur ve kalp yetmezligini sid-
detlendirir "°. Klinik bulgular ve semptomlar hastali-
gin ortaya c¢iktigi yas ile degiskenlik gosterir.
Yenidogan doneminde en sik yiiksek debili kalp yet-
mezligi ve kraniyal {ifiiriim ile bulgu verir. Sant mik-
tar1 az olan hastalarda obstriiktif ve nonobstriiktif
hidrosefali ve hafif kalp yetmezligi klinik tabloyu
olusturur. Biiyiik cocuklar ve geng erigkinler fokal
norolojik belirtiler, gelisme geriligi, konviilziyonlar,
bas agris1 ve subaraknoid hemoraji ile prezente olabi-
lir. Fizik muayenede sert ve canli iist ekstremite
nabazanlar ile goreceli zayif alt ekstremite nabazan-

lar1 alinabilir ve kraniyal oskultasyonda belirgin bir
iifiiriim duyulabilir 1. Olgumuzda kraniyal oskultas-
yonda {ifiirim igitilmedi fakat iist ekstremite naba-
zanlar alt ekstremite nabazanlarina gore daha canli
alimmaktaydi. GVA’ya sekonder gelisen kalp yetmez-
ligi, dolagima devamli hacim yiiklenmesi yapmasin-
dan dolay1, konjenital kalp hastaliklarina bagli geli-
sen kalp yetmezligi tablosundan daha agirdir. Bu
ylizden bu hastalarin girisimsel tedavi yapilmadan
once stabilizasyonu ¢ok zordur ve kalp yetmezliginin
cogunlukla tedaviye direnc¢li olmasi nedeniyle yeni-
dogan doneminde agir kalp yetmezligi endovaskiiler
girigsim i¢in kesin bir kontrendikasyon degildir 2.
Olgumuz on iki giinliik yenidogan olup, kalp yetmez-
ligi bulgulart mevcuttu, ancak kraniyal oskultasyon-
da GVA’y1 diisiindiirecek iifiirlim saptanmadi. Bu
ozelligi ile olgumuz, yenidogan doneminde kalp yet-
mezligi nedenleri arastirilirken kraniyal oskultasyon-
da {iifiirim saptanmayan hastalarda da GVA’nin akil-
da tutulmasi yoniinde 6rnek bir olgudur.

Galen veni anevrizmasina ender olarak aort koark-
tasyonu, VSD, ASD, pulmoner vendz doniis anoma-
lisi gibi konjenital kalp hastaliklar1 eslik edebilir ©.
Olgumuzda Galen veni anevrizmasina sinus venosus
tip ASD, PAPVD eslik etmekte olup, GVA ile birlik-
telik gosteren ender konjenital kalp hastaliklar1 agi-
sindan 6nem tagimaktadir. Ciddi konjestif kalp yet-
mezligi halinde AVM’yi besleyen arterlerin emboli-
zasyonu tercih edilen tedavi yaklagimidir.
Endovaskiiler tedavinin geciktigi olgularda AVM
oblitere edilse bile, klinik yanit yetersiz olabilmekte-
dir ™. Konjestif kalp yetmezligi bulgulari gerileyen
olgumuz antikonjestif tedavi ile taburcu edildi.
Girisimsel radyoloji boliimii tarafindan 10 kg oldu-
gunda endovaskiiler tedavi uygulanmast planlandi.
Izleminde antikonjestif tedaviye ragmen, 2-3 hafta
araliklarla kalp yetmezligi bulgulart gelisti ve destek
tedavisi icin hospitalize edildi. Konjestif kalp yet-
mezligi nedeniyle yatisi sirasinda gecirdigi akciger
enfeksiyonu sonucu besinci ayinda 5 kg iken kaybe-
dildi. Sonug¢ olarak, aciklanamayan 6zellikle de eslik
eden mevcut konjenital kalp hastaliklari ile uyumsuz
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yiiksek debili konjestif kalp yetmezligi bulgulari olan
yenidoganlarda Galen veni anevrizmasindan siliphe-
lenilmelidir.
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