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Uvod

- arteriovenosni malformace vena Galeni je vzacna vrozena vada
charakterizovana zkratem toku arterialni krve do rozsirene zily

- tvori 1% cerebrovaskularnich malformaci

- ob¢ pohlavi byvaji postizeny stejne
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Anatomie a embryologie

- Galenova zila (vena cerebri magna) se nachazi na spodiné mozkovych
hemisfer a odvadi krev z predni a centralni oblasti mozku do splavu v zadni

jame lebni

- vznika z embryonalni prosencefalicke Markowskiho Zily
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Etiologie a patogenese

- predpoklada se, ze AV malformace vznika nejcasteji v prubehu6. az 11.
tydne gravidity

- primitivni ceévy se krizi-a jsou od sebe oddeleny pouze tenkou
dvojvrstvou endotelialnich bunek

- vytvorenim spojeni (pistéle) mezi primitivnimi choroidealnimi arteriemi
a primitivnimi vénami dochazi k poruse diferenciace a vznika malformace
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Diagnostika

- AV malformace zjistitelna jiz prenatalnim UZ vysSetrenim
- pri nalezu AV malformace mozku se zamerit na srdce
- pritomnost srdecniho selhavani signalizuje nepriznivou prognosu

- postnatalne - UZ mozku a srdce
- MR / CT angiografie
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Klinicke projevy.

- jsou vetSinou pritomny thned po narozeni, ale vzacne se manifestuyi
1 v pozdejsim veku

- strdecni selhani - tachypnoe, respiracni selhani, cyanosa, otoky,
hepatomegalie

- znamky poskozeni mozku - priznak zapadajiciho slunce u hydrocefalu
- ktrece

- poruchy védomi az koma

- koagulopatie - DIC, syndrom Kassabach-Merittove
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Terapie

- nutna multioborova spoluprace

- neonatolog - péce o vitalni funkce a vnitrni prostredi

- kardiolog - Iecba srdecniho selhani

- neurolog.-lécbakreci

- neurochirurg - Iécba hydrocefalu (az po radiologickeé intervenci)
- event. hematolog

- intervencni radiolog
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Tierapie
- pred zavedenim endovaskularnich technik byla mortalita po
chirurgickem zakroku cca 90 %

- V soucasne dobg je standardnim postupem embolizace privodnych
atrerii mikrospiralkami (coily) nebo castéji tkanovym lepidlem
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Mortalita a morbidita

- mortalita dnes dosahuje diky pridruzenemu postizeni mozku a stdce
65-80 %

- pritomnost srdecniho selhavani signalizuje nepriznivou prognosu

- u prezivsich déti casto patrny neurologicky deficit
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Kazuistika

- dite z L. fyziologicke gravidity, rodinna anamneza negativni
- ve 30.t.g. pri UZ vysetreni vysloveno podezreni na aneurysma mozku

- matka odeslana ke konsultaci do FN Praha-Motol, kde zjistena AV
malformace vena Galeni a pravostranne srdecni selhavani

- doporuceno provedeni MR plodu a nasledné svolani multioboroveho
konzilia k urceni dalSiho postupu
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Kazuistika

- konsilium neprobehlo, MR neprovedena, gravidita jiz dale nebyla
sledovana

- porod ve 39.t.g., o vikendu, v okresni nemocnici, indukevany, zvazovano
1 pouziti klesti, cca 10 hodin od indukce pro patologicke KTG a'z
perinatologicke indikace proveden porod SC

- porozena zrala holcicka, PH 3450g, PD 51 cm, zkalena PV, AS 5-9-9,
bezprostredni poporodni adaptace byla v norme

- volana nase prevozova sluzba a dité prelozeno na nasi NJIP
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Kazuistika

- pri prijeti dite pri vedomi, drazdive, spontanne ventilujici, AS
pravidelna, slaby selest nad levym klickem, bricho mekke,
jatra nezvetsena, hlava normocefalicka

- kardiologicke vysetreni-potvrzuje pretizeni praveho srdce

- zakladni biochemie, KO 1 koagulace v norme

- na UZ mozku aneurysma cca 3x3 cm a masivni hydrocefalus
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Kazuistika

- 2. den hospitalizace domluva s neurochirurgy a radiology na dalSim postupu

- 3. den hospitalizace provedena MR angiografie mozku s nalezem:
AV malformace vena Galeni 40x38x35 mm, aneurysmaticke rozsireni
sinus rectus, confluens sinuum a levostranneho sinus transversus,
malformace tlaci na aqueductus a zpusobuje obstrukcni hydrocefalus,

3. komora 13 mm, occip. rohy vlevo 28 mm, frontalni rohy 16:3:mm
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Kazuistika

- stran dalSiho postupu kontaktovani kolegoveé z EN v Praze-Motole a
na jejich doporuceni prim. Charvat z VEN Praha-Stresovice, ktery
po shlednuti MR angiografie indikoval endovaskularniresent

- vzhledem k riziku ptitransportu byl zakrok proveden v nasi nemocnict
5. den hospitalizace

- dit€ v dobrém klinickem stavu, kontrolni KO a koagulace v.norme
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Kazuistika

- pres trislo zaveden diagnosticky katetr dotACI 1.dx., overena AV
malformace a vykon konvertovan k embolizaci, mikrokatetrem
nasondovany privodne tepny z ACP, pro vysoky prutok neslo
embolizovat lepidlem, proto rozhodnuto o embolizaci spiralkami

- pro nepriznive anatomicke pomery vsak embolizovana jen jedna
privodna arterie z celkoveho poctu cca 20

- celkova doba vykonu 150 minut
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Kazuistika

- po. zakroku zlepseni srdecnich funkci

- 8. den hospitalizace ale zhorSeni klinickeho stavu, respiracni selhani
s nutnosti imntubace a UPV, hepatomegalie, v odberech znamky DIC,
opakované podavana CMP a Fibrinogen, dale v odbérech ALT 7.8,
AST 28.56, Bili-celk 81.7, Bili-primy 49.2, Albumin 26

- pr1 kontrolnim kardiologickém vySetreni hranicni funkce myokadru s
hypertroficko-fibrotickou prestavbou endokardu
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Kazuistika

- na ocnim pozadi bez znamek nitrolebni hypertenze
- neurochirurgicke konsilium neindikovalo drenaz mozkovych komor

- neurologicky nalez - deviace bulbti doprava, t€zka hypotonie,
kmenove reflexy slabé vybavne

- kontrolni UZ mozku - t€¢Zce zmenéna mozkova tkan tloustky jen 7 mm !!!
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Kazuistika

- stav hodnocen jako infaustni
- postupna progrese srdecniho selhavani
- 14, den hospitalizace srdecni zastava a exitus

- pitevni protokol - smrt v dusledku srdecniho selhani, ktere bylo
zpusobeno zakladni diagnosou
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Zaver

- AV malformace vena Galeni je vzacna vrozena vyvojova vada, jejiz
mortalita je 1 pres pokroky v terapii stale vysoka

- pri prenatalnim nalezu kardialniho selhavani je mortalita temer 100%

- vhodne jiz prenatalné provest multioborove konsilium k urceni dalsiho
postupu a planovat porody téchto déti v perinatologickych centrech
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