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A-V malformace vena Galeni u novorozence
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V textu se zabyvame patofyziologiii, diagnostikou a terapii vzacné kongenitalni arteriovendzni malformace vena Galeni u novorozenct

a pfipojujeme zkusenost z naseho pracovisté.
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Vein of Galen aneurysmal malformation

In our report we discuss patophysiology, diagnostics and treatment of rare aneurysmal malformation of vena Galeni and we add a report

from our NICU.
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Uvod

Arteriovendzni malformace vena Galeni je
VZ3acna vrozena vyvojova vada. Pfedstavuje cca
1% cerebrovaskularnich malformaci. Jeji inci-
dence nenfv zahrani¢nf literatufe uddvana. Obé
pohlavi byvaji postizena stejné.

Anatomie a embryologie

Galenova Zila (vena cerebri magna) se na-
chazi na spodiné mozkovych hemisfér a odvadi
krev z pfednfa centralni oblasti mozku do splav(
vzadnijdmé lebni. Vznikd zembryonaini prosen-
cefalické Markowskiho Zily.

Patogeneze

A-V malformace vena Galeni vzniké nej¢asté-
jiv prlbéhu 6.2z 11. tydne gestace vytvofenim
spojeni mezi choroidedInimi arteriemi a vyse
zminénou Markowskiho Zilou. Primitivni cévy
se kiizf a jsou od sebe oddéleny pouze tenkou
dvojvrstvou endotelidlnich bunék. Pfi poruse
diferenciace dochazi k vytvoreni spojeni (pistéle)
mezi primitivnimi choroideéInimi arteriemia pri-
mitivnimi vénami, vlivem turbulentniho toku
krve dochazi k poruse diferenciace a malformace
se zvétsuje. Nasledkem zkratu toku krve dochézi
k pretizeni pravého srdce.

Diagnostika

Malformace vena Galeni byva diagnostiko-
vana jiz prenatélnim UZ vysetfenim. Vzdy je nut-
no vysettit srdce plodu. Pfitomnost srde¢niho
selhavan( jiz prenatdlné signalizuje nepfiznivou
progndzu, tyto déti ¢asto umiraji zahy po naroze-
ni pfes veskerd terapeuticka opatfent. Postnatalne
diagnozu stanovime UZ vysetfenim mozku a pro-
vedenim CT nebo ¢astéji MR angiografie.

Klinické projevy
Mezi klinické projevy patff zndmky srde¢nfho
selhavani (tachypnoe, respiracni selhdni, hepa-

tomegalie, otok, cyandza) a zndmky poskozeni
mozku (pfiznak zapadajiciho slunce u hydrocefa-
lu, kfece, parézy, rdzné stupné poruchy védomi).
Projevuji se nejcastéji ihned po narozeni, vzacna
ale neni ani manifestace v pozdé&jsim veku.

Terapie

Lécba patii do rukou multidisciplindrniho tymu
specialistll — neonatologa (péce o vitani funkce),
kardiologa (Ié¢ba srdecniho selhanf), neurologa
(Ié¢ba kfeci), neurochirurga (Ié¢ba hydrocefalu),
hematologa (v pifpadé rozvoje DIC ¢&i syndromu
Kasabach-Merrittové) a intervencniho radiologa.
Pred zavedenim endovaskuldrnich technik byly
moznosti 1é¢by znacné omezené a po chirurgic-
kych zakrocich mortalita dosahovala cca 90%.
V soucasné dobé je standardnim postupem em-
bolizace pfivodnych atrerif mikrospiralkami (coily)
nebo ¢astéji tkdnovym lepidlem na bazi N-butyl-
kyano-akryldtu (obrazky 1, 2). Lé¢bu hydrocefalu
zavedenim portu nebo VP shuntu se doporucuje
zahdjit az po provedeni mikroembolizace.

AZ 50% A-V malformaci vena Galeni je viak
v souc¢asné dobé nefesitelnych!

Mortalita a morbidita

Pres veskeré pokroky v terapii dosahuje
dnes mortalita pfedevsim kvali pfidruzenému
postizeni mozku a srdce 65-80% a prezivsi déti
vykazuji ¢asto v priibéhu vyvoje zndmky neuro-
logického poskozen.

Kazuistika

Dité z prvni fyziologické gravidity, rodinna
anamnéza negativni. Ve 30. tydnu gestace bylo
pfi UZ vysetfeni vysloveno podezfeni na ane-
uryzma vena Galeni. Matka byla proto odeslana
ke konzultaci do FN Praha-Motol, kde vysetreni
potvrdilo nalez A-V malformace vena Galeni, dalst
provedena vysetfeni prokdzala zndmky pravostran-
ného srde¢niho selhdvéni. V disledku toho bylo
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doporuceno multioborové konzilium se zvazenim
provedeni MR plodu. Gravidita ale déle sledovéna
nebyla. Ve 39. tydnu matka porodila o vikendu
v okresni nemocnici cisafskym fezem holcicku
s hmotnosti 3500 gramd, délkou 50cm a Apgar
skore 5-9-9. Dité bylo ihned vzhledem k riziku sr-
dec¢niho selhani a ndlezu na mozku prevezeno
na nasi novorozeneckou JIP k dosetfeni a event.
terapii. Pfi pfijetf byla hol¢icka pfi védomi, drazdiva,
spontanné ventilujici, méla normocefalickou hlavu,
pravidelnou akci srdecni, slaby systolicky Selest
nad levym klickem, bfisko mekké, bez zndmek
hepatomegalie, koncetiny bez otokd, normainé
vybavné novorozenecké reflexy. Zékladnilaboratof
vcetné koagulacnich parametr v normé, kardio-
logické vysetfeni potvrdilo pravostranné srde¢ni

Obrdzky 1 a 2. Mikroembolizace cévni malfor-
mace

aneurysm




selhdvani. Treti den hospitalizace byla provedena

MR angiografie mozku s ndlezem A-V malforma-
ce vena Galeni 40x38x35mm, aneuryzmatické
rozsireni sinus rectus, confluens sinuum a levo-
stranného sinus transversus, malformace utlacuje
aqueductus a zpUsobuje obstrukéni hydrocefalus,
3. komora 13mm, occip. rohy vlevo 28 mm, fron-

Obrdzky 3-6. MR angiografie pacientky s AV malformaci v. Galeni

talni rohy 16,3mm (obrdzky 3-6). Stran dalsiho
postupu jsme konzultovali pracovisté Praha-Motol,
kde ndm doporucili obrétit se na intervencni radi-
ology z VFN Praha-StfeSovice. Ti po shlédnuti rtg
dokumentace pacientky indikovali endovaskuldrnf
feSenl. Vzhledem k vysokému riziku pfi transportu
do Prahy byl zékrok proveden v nasf nemocnici pa-

ty den hospitalizace. Pfes pravé tfislo byl zaveden
katétr do pravostranné arteria carotis interna a na-
sledné do arteria cerebri posterior (pres arteria ba-
silaris se do ACP nepodafilo proniknout). Vzhledem
k velkému poctu zkratd a vysokému priitoku vsak
neslo malformaci embolizovat lepidlem, proto
se operatér rozhodl pro embolizaci spiralkami. Pro
nepfiznivé anatomické pomeéry se viak podafilo
embolizovat pouze dominantni pfivodnou cé-
vu, Zbytek cév (cca 18-20) zUstal neembolizovén.
Viykon trval celkem 150 minut. Po zékroku doslo
u ditéte k prechodnému zlepseni srdec¢nich funkci.
Osmy den hospitalizace se ale klinicky stav rapid-
né zhorsil, pro respiracni selhani bylo dité nutno
intubovat a napojit na UPV, pro zndmky DIC jsme
opakované aplikovali mrazenou plazmu a fibrino-
gen, dale se v odbérech objevily zndmky jaterniho
selhdvani. Kontrolni kardiologické vysetfeni desaty
den hospitalizace prokézalo zhorsenf srde¢niho se-
Ih&vani's novym ndlezem hypertroficko-fibrotické
prestavby myokardu. Stav se i pres veskeré terape-
utické snahy postupné zhorsoval, ¢trndcty den
hospitalizace doslo k srdecni zéstavé nereagujicf
na intenzivni resuscitaCni pécia dité zemrelo. Pitva
prokdzala, Ze smrt nastala v dUsledku srde¢niho
selhdni zapficinénym zékladni diagnézou.

Zaver

A-V malformace vena Galeni je vzdcna vroze-
na vyvojova vada, jejiz mortalita je i pfes pokroky
v terapii stale vysoka. Pfi prenatdlnim nalezu
kardidlniho selh&vani je mortalita témér 100 %,
coz byl i pfipad ditéte hospitalizovaného na nasi
novorozenecké JIP, které i pres veskeré Usili nas
i kolegli z Prahy zemrelo. Jako vhodné se jevi pla-
novat tyto porody do perinatologickych center
a jiz prenatélné provést multioborové konzilidrnf
vysetfenf ke stanoveni progndzy a urcenf dalstho
postupul.
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