Vena Galeni aneurism
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vena Galeni aneuriism, hidrotsefaalia, sidamepuudulikkus

Vastsiindinueas poisil diagnoositi harva esinev aju venoosse siisteemi kaasasiindinud anomaalia -
vena Galeni aneuriism, mille kliinilisteks nédhtudeks oli meningeaalsiindroom, koljusisese réhu téus
ja hidrotsefaalia. Aneuriism tromboseerus spontaanselt, hiidrotsefaalia kompenseerus ja lapse
areng on olnud eakohane. Artiklis on késitletud ka v. Galeni aneuriismi diagnoosimist ja ravi.

Termin vena Galenianeuriism (VGA) véi vena
Galeni malformatsioon hélmab erinevaid
arferiovenoosseid malformatsioone, mis paiknevad
tavaliselt talamuse vai keskaju laheduses.

On kirjeldatud kolme alatiiipi (1):

1) arteriovenoossed fistulid,

2) arteriovenoossed malformatsioonid koos v. Galen/
laienemisega,

3) VGA isoleerituna.

Normaalselt Ghendab v. Galeniaju siivavenoosset
siisteemi venoossete siinustega (vt jn 1).

Arvatakse, et galeeniline siisteem areneb soon-
poimikust ja arteriovenoossetest thendustest, mille
juures puuduvad kapillaarid, mis tagavad aeglase
verevoolu tingimustes ajule hapniku ja foitainete
juurdevoolu. Kérge soonesisene rahk ja turbulentne
verevool arteriovenoosses Sundis viivad v. Galenivere
arterialiseerumisele, millega kaasneb veremahu
suurenemine ja veresoone seina paksenemine. VGA
kujuneb vélja 6.-11. gestatsiooninddalal, kui toimub
veresoonte diferentseerumine venoosseteks ja
arteriaalseteks soonteks ning arengurikke t&ttu jadb
pisima embriionaalne eesaju mediaalne Markowski
veen (v. Galenieellane) (1-4). Esimest korda kirjeldas
VGAd 1937. aJager (1).

VGA on harv anomaalia, moodustades véhem
kui 1% kaikidest koljusisestest arteriovenoossetest
malformatsioonidest (5, 6). Ta esineb kaikidel rassidel,
vérdselt poistel ja tidrukutel. Kuna VGA on
kongenitaalne malformatsioon, siis vaib see kliiniliselt
avalduda juba siinnil véi varajases lapseeas.

Tiupilisel juhul jputakse diagnoosini vastsindinueas (3).
VGAd on v&imalik diagnoosida ka prenataalselt
ultraheli ja Doppleri ultrahelivuringu abil. Kéige varem
on VGAd diagnoositud 27. rasedusnddalal (1, 2, 5).
Kiirest verevoolustfistulites jo venoosse réhu tdusust
tingituna areneb enamikul lastel sidamepuudulikkus,
mis véib olla VGA esmatunnuseks vastsiindinueas.
Véib kujuneda hidrotsefaalia aju veejuha
kompressioonist, liikvori resorptsiooni takistusest (réhu
téusu tattu siinustes) vdi ex vacuo ning hemorraagiad
(imikutel jo vanemaedlistel lastel). Nn ,vargus-
sindroom” véib péhjustada ajuparenhiimi
véhenemist, kirieldatud on ka entsefalomalaatsiat.
Sageli esineb psihhomotoorses arengus maha-
jeiémust ja krampe. VGA vélienduseks vib olla véhene
kaaluiive, mis on tingitud sidamepuudulikkusest v&i
hiipotalaamilistest hairetest (2, 3).
VGA diagnoosimiseks kasutatakse jargmiseid
meetodeid:
¢ peaaju ultraheli on tavaliselt esmane uuring, mis
aitab kindlaks teha ja lokaliseerida kahijustust;
* Doppleri ultraheliuuring véimaldab saada iilevaate
kahjustuse hemodiinaamikast;
* kompuutertomogradfia (nii kontrastainega kui ilma)
kinnitab diagnoosi ja véimaldab hinnata (aju)
kahjustuse ulatust ning hiidrotsefaalia olemasoly;
* magnetresonantstomograafia véimaldab hinnata
ajuparenhiiimi muutusi ja visualiseerida veresooni
(magnetangiograafia, MRA);
* angiograafia teostatakse patsientidel, kellel on
plaanis kirurgiline v&i endovaskulaarne okluseeriv
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Joonis 1. Skeem aju venoossetest siinustest. 1 — sinus sagittalis superior,
2 — sinus sagittalis inferior, 3 — sinus rectus, 4 — vena cerebri magna ehk

vena Galeni.

ravi. Angiograafia véimaldab hinnata VGA muutusi
dinaamikas;

* sidame ultrahelivuring tépsustab sidame
funktsionaalset seisundit (3).

Ravi ja jGlgimine

VGA ravis kasutatakse vasooklusiivseid meetodeid:
selektiivne toitearterite kateteriseerimine ja
embolisatsioon. Veresoonte embolisatsiooniks
kasutatakse tahkeid materjale (plaatina mikrokoile,
mikroballoone). On kirjeldatud ka vedelikadhesiooni.
Isegi osaline ajuverevoolu véhenemine pérast
embolisatsiooni on sageli killaldane, et véhendada
sidamepuudulikkust vastsindinul ja véimaldada
sellega VGA-l retrograadselt tromboseeruda.
Véhestel patsientidel kasutatakse kirurgilisel teel
toitearterite ligeerimist v&i klipsimist (3, 7-9). On
kirjeldatud ka Uksikute malformatsioonide
spontaanset tromboseerumist (3). Progresseeruva
hidrotsefaaliaga patsiendid vajavad ajuvatsakeste
Sunteerimist.

Medikamentoosne ravi on néidustatud sidame-
puudulikkuse ja krambisindroomi korral. Anti-
konvulsiivse ravina eelistatakse fenobarbitaali ja
fenitoiini. Hidrotsefaalia tekke ja sivenemise
hindamiseks on vaja jélgida sistemaatiliselt pea
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imbermé6tu. Vaga oluline on lapse psihhomotoorse
arengu jélgimine (3).

Prognoos

Prognoos on véiga tdsine. Umbes 50% VGA juhtudest
ei ole korrigeeritavad. Lapsed surevad sageli vast-
sindinueas (ca 55%) véi varases lapseeas. Surma-
pShjuseks on sidamepuudulikkus (3). Mida hilisemas
eas VGA avaldub, seda parem on prognoos (8).
Kuigi VGA on tésise prognoosiga haigus, on
tanapdevaste ravimeetoditega vdimalik taastada aju
normaalne perfusioon ka vastsindinueas, tagada
sellega lapsele normaalne areng (7).

Haigusijuht

Anamnees ja haiguskulg

17 péeva vanune poisslaps hospitaliseeriti era-
korraliselt TU Kliinikumi lastekliiniku neonatoloogia
osakonda.

Laps sindis Il normaalsest rasedusest ja | ajalisest
siinnitusest, tema siinnikaal oli 4032 g, pikkus 52 cm
ja peaimberm&st 35 ¢cm. Apgari hinne oli 8/9 palli.
Varajane adaptatsioon oli héireteta. Esmased
haigusndhud ilmnesid 15. elup&eval: tekkis rahutus,
mis 2 p&eva hiliem asendus loidusega. Ema pidas
rahutuse péhjuseks gaasivalusid. Selgus, et méned



Joonis 2. Ultrahelivuring peaajust 18. elupdieval. 1 — sagitaal- ja koronaalléikes néiha v. Galeni aneuriism. 2 — paremas ja
vasakus parasagitaallikes niha vatsakestesisene hemorraagia.

pdevad enne hospitaliseerimist oli toimunud kerge
peatrauma (pea kokkupérge teise lapse peagal), mida
ema antud haigestumisega ei osanud seostada.
Hospitaliseerimisel oli lapse seisund kergelt héiritud:
laps oli pidurdatud, lihastoonuse m&ddukas tdus,
enam véliendunud kétes kui jalgades. Esialgne loidus
ja pidurdatus asendusid hiliem rahutusega.

Esmasel ultrahelivuringul ajust 18. elupdeval
itii v Galeni aneuriismi ja kahepoolse vatsakestesisese
hemorraagia kahtlus (vt jn 2): kilgvatsakesete
eessarved on Umarate tippudega, parem 12 mm
laiusega, vasem 15 mm; cello medlialaius on vasakul
15 mm, kuklasarv on vasakul 21 mm, keskjoone nihet
ei esine; soonpdimikute pinnal on kogu ulatuses 12 -
13 mm paksuselt kajarikast seesmise liisumise
tunnustega materjali (hemorraagia), mis tdidab nii
cella media kui ka kuklasarve. Il vatsake on kokku
surutud, selle taga on umbes 6 ml mahuga
26 x 22 x 21 mm labimééduga segatiipi vere-
vooluga ala - t&endoliselt on tegemist v. Galeni
aneurismiga.

Diagnoos kinnitati magnetresonantstomogradfilise
ja angiogradfilise vuringuga.

MRT-uuring 19. elupdeval (vt jn 3). Peaaju
likvoriruumid on hiidrotsefaalselt laienenud, aju-
vatsakestes on verd, enam paremas kijlgvatsakeses.
Il vatsakesest dorsaalsemal, /amina quadrigemina
kohal on néhtav Gmara kujuga koesignaalita ala,

milles hiperintensiivset varjustust. Moodustis on
m&&tmetega 23 x 22 mm. Magnetangiogradfial
venoossel kujutisel on ndha aneurismaatiline

moodustis v. Galeni projekisioonis.

Angiograafia 33. elupdeval (vtjn 4). Mélema
a. cerebriposterior'i P3 segmendi kaudu kontrasteerub
v. Galeni aneuriism médtmetega 30 x 25 mm, mille
kael suubumisel veeni on diameetriga kuni 10 mm.
Samas kontrasteeruvad ka a. cerebri posterior'i
distaalsed harud. Mélema unearteri kontrasteerimisel
iile tagumiste Ghendusarterite on téheldatav a. cerebri
posterior'ide ja aneurismi kontrasteerumine. Parema
a. carotise kontrasteerimisel on perikalloosne ring
konkureeriva vooluga nii a. cerebri anterior'i kui ka
a. cerebri posterior’i kaudu. llmselt on v&imalus
koilidega pakkida aneuriism venoosse tee kaudu.
Edasine haiguskulg oli raske, kujunes valja
meningeaalsindroom - kuklakangestus, hiper-
esteesia. llmnesid koljusisese réhu téusu tunnused:
I6gemepinge, Graefe simptom, arteriaalne
hipertensioon 102/64 mm Hg ja siivenev hidro-
tsefaalia. Lapse pea imberm&ét oli suurenenud
17 pdevaga 3 cm (37 - 40 cm), aju ultrahelivuringu
alusel leiti ventrikulomegaalia sivenemine.
Intrakraniaalse hiipertensiooni t&ttu teostati 37.
elupdeval ajuvatsakese punkisioon (liikvor oli
makroskoopiliselt tumepruun, hagune; pleotsitoos
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Joonis 3. MRT-uuring peast 19. elupdeval: 1 — T2-reZiimis aksiaalldikes niha laienenud ajuvatsakesed ja kahepoolne
vatsakestesisene hemorraagia; 2 — MRA sagitaallikes niiha venoossed siinused ja v. Galeni aneuriism; 3 — T1-reziimis
sagitaalldikes niha v. Galeni aneuriism.

7 x 10%/1; eriitrotsiiite 525 x 10%/I; laktaat
2,8 mmol/I; glikoos 0,1 mmol/l; valk 3 g/l). Vatsakese
punktsiooni jarel intrakraniaalne hilpertensioon
lahenes, arteriaalne vererdhk normaliseerus -
84/56 mm Hg. Uldseisund stabiliseerus.

Kuigi kirjanduse andmetel on vastsiindinueas
VGA esmaseks avalduseks enamasti sidame-
puudulikkus, siis sellel patsiendil ei esinenud kliiniliselt
viiteid sidamepuudulikkusele. Sidamepatoloogia
vélistati elektrokardiogracfilise ja sidame ultra-
helivuringu abil.

Angiogradfilist uuringut peeti vajalikuks eeskétt
diagnoosi tépsustamise, aga ka véimaliku endo-
vaskulaarse ravi rakendamise seisukohalt. Angio-
gradfiline uuring teostati arteriaalse siisteemi kaudu,

Joonis 4. Angio
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mistdttu ei osutunud véimalikuks VGA-d endovasku-
laarselt tromboseerida. Sellel patsiendil oli tegemist
tdelise aneurismiga, sest VGA visualiseerus
isoleeritult, oli néha ka aneuriismi kael. Angiograafilise
uuringu jérgsel ultrahelivuringul ilmnesid aneuriismi
spontaanse tromboseerumise tunnused.

Ultrahelivuring 36. elupdeval (vt jn 5):
v. Galeni aneuriism on m&dtmetelt endine
(26 x 28 mm), taidetud kajarikka materjaliga -
tromboseerunud, verevoolud jélgitavad vaid
trombimassist perifeersemal.

MRT-uuring 7. elukuul (vt jn 6): hiidrotsefaalia pisib,
aneuriism ei visualiseeru, valgeaine mielinisatsioon

on eakohane.

raafia 33. elupdeval — v. Galeni aneuriism méotmetega 30 x 25
mm (selgitus tekstis).



Joonis 5. Ultrahelivuring peaajust 36. elupieval koronaal-, sagitaal- ja aksiaallGikes: v. Galeni aneuriism on tromboseerunud.

Loplik kliiniline diagnoos: vena Galeni
aneuriism, kahepoolne vatsakestesisene hemorraagia
(Il aste), subarahnoidaalne hemorraagia,
obstruktiivne hiidrotsefaalia, spastilise dipleegia
siindroom (lIl aste).

Ravi. Vasooklusiivseid ravimeetodeid ei olnud
vaja rakendada, kuna toimus aneuriismi spontaanne
tromboseerumine. Lapse senise adekvaatse arengu
on taganud siistemaatiline arendusravi esimese
eluaasta vdltel.

Edasine arengutulemus ja prognoos.
Edasine haiguskulg oli positivse diinaamikaga.
Hiidrotsefaalia sivenemine kestis kuni teise elukuu
[6puni (pea imberm&sdt 43 cm, ajuti Graefe
simptom, m&&dukas spastilise dipleegia sindroom).

Kuuendal elukuul oli lapse psiihhoemotsionaalne
areng ealine, motoorses arengus esines méningane
mahajdémus; peaiimberm&ét oli 45 cm; ultraheli-
vuringu alusel ventrikulomegaalia oli véhenemis-
tendentsiga (kiilgvatsakesete eessarvede laius
32 mm - 22 mm).

Uhe aasta vanuselton lapse kaal 11 600 g, pikkus
81 cm, peaiimberm&st 48 cm, psihhomotoorne
areng on edline: laps teeb méned iseseisvad sammud,
itleb 2-3 sdna. V&ib eeldada, et kéesoleval juhul on
prognoos elule ja arengule soodne, kuna aneurijsm
tromboseerus spontaanselt, hidrotsefaalia on
kompenseeritud, ei kaasu kardiaalset patoloogiat ja
lapse psithhomotoorne areng esimese eluaasta I5pul
on eakohane, kuid ei saa kindlalt vélistada edasisi

Joonis 6. MRT-uuring peast 7. elukvul: 1, 2 - T2-reZiimis aksiaal- ja koronaallGikes niiha kahepoolselt laienenud ajuvatsakesed;
3 —T1-reziimis sagitaalloikes niiha tromboseerunud aneuriismi jddkleid.
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probleeme véimaliku epilepsia tekkimise vai
dpiraskustega koolis.

Kokkuvate

18pdevasel vastsindinul diagnoositi VGA, mille
esmasteks kliinilisteks avaldusteks olid meningeaal-
sindroom, intrakraniaalne hiipertensioon ja
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Summary
Aneurysm of the vein of Galen

Rare congenital malformation in the form of an aneurysm
of the vein of Galen was diagnosed in an 18-day-old
newborn by brain ultrasound, MRI and digital
substraction angiography (DSA). Meningeal syndrome,
intracranial hypertension and hydrocephalus occured
as the main clinical signs. After DSA the aneurysm
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thrombosed spontaneously. Neurosurgical treatment
was not needed, although there had been preliminary
enlargement of the hydrocephalus. At the age of six
months the hydrocephalus was compensated. At the
age of one year the development of the child

corresponded to age.



Pea- ja seljaaju vaskulaarsed malformatsioonid on
suure anatoomilise varieeruvuse ning tisistuste ja
surevuse riskiga mitteneoplastilised moodustised.

Ksige enam diagnoositakse arteriovenoosseid
malformatsioone (AVM), mis kujutavad endast
laienenud displastiliste arterite ja veenidega,
kapillaaride vérgustikuta ning aju parenhiimita
moodustisi, mis véivad lokaliseeruda igasse pea-
vdi seljaaju ossa. Tiipiliselt koosneb AVM mitmest
toitvast arterist, anomaalsete veresoonte pesast
(nidus) ning drenaazveenidest. Kuni 10% AVMiga
haigetest on ka aneurismid.

Teise rihma moodustavad nn venoossed
malformatsioonid ehk venoossed angioomid, mis
on suhteliselt healoomulise kulu ja tagasihoidliku
kliinilise avaldusega.

Kolmanda grupi moodustavad kavernoossed
angioomid ehk kavernoomid, eelkdige
magnettomograafiliselt ning mitteangiogradfiliselt
diagnoositavad piirdunud, erineva suuruse ja
seinapaksusega kddvjaid vaskulaarseid tunneleid
sisaldavad nérvielementideta alad. Neljanda
rihma vaskulaarsetest malformatsioonidest
moodustavad nn kévakelme ehk durafistulid ning

viienda grupi kas traumaatilised véi spontaansed
karotiid-kavernoossed fistulid.

Omaette rihmana véib késitleda vena Galeni
malformatsioone, mis paiknevad kirurgiliselt
raskesti juurdepddsetava keskaju léheduses. Vena
Galeni véib arteriaalse fistuli olemasolul
aneuriismaatiliselt laieneda, véivad esineda
mitmed ihendused veeni enda ning arteriaalse
karotiid- ja vertebrobasilaarsisteemi vahel. Uhe
variandina v&ib arteriovenoosne malformatsioon
kombineeruda vena Galeni varikoossete
veenilaienditega.

Esitatud haigusjuht on téhelepanu vaariv
seetdttu, et vena Galeni malformatsioon
tromboseerus spontaanselt ning lapse edasine
areng on olnud ealine ja ilma hilisemate
haigusndhtudeta. Vaimalikuks tromboseerumist
vallandavaks teguriks vaib artiklis kirjeldatud juhul
pidada diagnostilisel ndidustusel tehtud peaaju
veresoonte angiograafiat. Et tegemist on harva
esineva juhuga, tuleb selle tervenemisega [5ppenud
kulgu pidada laiemat huvi véérivaks.

Toomas Asser
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