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Bevezetés

A Galenus vena aneurysmdt (GVA) az agyalapi arteridk és vénds sinusok kozott
1étrejovd rendellenes dsszekottetés (melyet ezért arteriovenosus fistular 1k is neveznek)
hozza létre. A congenitélis formdak az agyi vérkeringés nagy bal-jobb shuntdlédése miatt
dltaldban napokon-heteken beliil haldlhoz vezetnek. Noha szdmos kiovetkezményes agyi
elvéltozassal jarhat ez az érfejlodési rendellenesség, a halalt legtébbszor a fokozott
vénds visszadramlds és hyperkinetikus keringés miatt kialakul6 szivelégtelenség okozza.
Az ismertetendd eset egy hat napot élt Gjsziilott torténete, akinél kiilonb6z6 képalkoto
eljardsokkal és patholégiai vizsgdlattal egyardnt igazolt agyi arteriovenosus fistula 4llt
fenn. Az eset tovdbbi érdekessége az arteriovenosus fistuldval egyiitt fenndllé
szivfejlodési rendellenesség.

Klinikai adatok

A 36. gestatios héten végzett intrauterin ultrahangos vizsgdlat hydrocephalust és
cardiomegalidt észlelt. A sziilés a 38. héten spontdn indult és vacuum-extractiéval
fejez6dott be. A 2920 gramm sziiletési salyu érett fia ujsziilott Apgar értékei 7-9-10
voltak. Néhdny Grdval a sziilés utdn az Wjsziilott tachypnoéssd vilt, oxigénigénye
fokoz6dott — emiatt a Gyermekklinika Perinatdlis Intenziv Centruméba keriilt. Fizikilis
vizsgdlattal a sziv felett systolés zorej, a nagykutacs felett folyamatos (systolo-diastolés)
zorej hallatszott, hepatomegalidt és acrocyanosist észleltiink. Az agyi ultrahangos
vizsgalat az oldalkamrak kozott 25 mm legnagyobb atmérdjli cysticusan tag, keringd
vérrel telt iireget igazolt (1A dbra). Az oldalkamrdk cella mediai dyslocaltaknak
mutatkoztak. A hétsé koponyagddorben 10-15 mm atméréjii, folyadéktartalmu
elvaltozas latszott. Az agyi CT tagult belsd liquorteret, valamint az agyalapi artérias
gyirii ereinek kanyargos jellegét, igen kifejezett tagulatat igazolta, tovabba bitemporalis
dominancidji agyi atrophla gocos agyi calcificatio mutatkozott. A neuroldgiai vizsgélat
diffiz hypoxias agyi karosodasra jellemzé statust jelzett. A sziv ultrahang jelentésen
tdgult jobb szivfelet (1B dbra), nagy pitvari septum defectust és nyitott Botallo-
vezetéket mutatott. A laboratériumi vizsgdlatok kizdrtdk Toxoplasma, Rubeola,
Chlamydia infectio etiolégiai szerepét. A hasi UH-vizsgilat hcpatomegallét igazolt. Az
idegsebészeti vélemény a nagy Kiterjedésii arteriovenosus malformatiét.jnoperabilisnak




mindsitette. A beteg hat napos koraban silyos cardidlis decompensatio tiineteivel halt
meg. Az etikai bizottsdgi dontés értelmében — tekintettel az elvéltozds silyossdgdra és a
mar meglévo jelentds irreversibilis agyi kdrosodésra — resuscitatio nem tortént.
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1. abra. Ultrahangos vizsgilattal (A) az agyban az oldalkamrak kozott és a hatsé
koponyaarokban kitagult, vérrel telt erek latszanak. Az oldalkamrak kissé
dilatdltak. (B) A szivben a jobb pitvar és kamra tagulata lathaté, nagy pitvari
septum defectussal

Patholégiai vizsgalat

Autopsia: A 2900 grammos, 45 cm hosszii érett fiu Ujszalott bore alatt a kdrmok
szederjesen elszinezodtek. Az agy puha tapintati, a lagyburkok hértyasak, vérboek,
izzadmdnyt6l menteseck voltak. Az agyalapi arteridk kanyargosak, mérsékelt foku
tidgulatot mutattak. Metszéskor a bal agyféiteke dllomdnya madllékony, mig a jobb
félteke relative megorzott szerkezetil. Az oldalkamrak a normalisnél tagabbak voltak, az
atrophids agyallomanyban disseminaltan pontszerii vérzések latszottak. A bal occipitdlis
lebeny agyalapi részén 3 cm atmér6jli erekbdl allé halmazt észleltiink. A kézépvonalban
az agyalapi magvaknak megfelelé frontlis sikban kiinduld, 13 mm atméréji vékony
fald eret észleltiink (2A-B abra), mely az oldalkamridkat dyslocalta és Gsszefiiggott a bal
occipitalis lebenyben észlelt érhalmazzal (2C dbra).

2. abra. Dilatilt és kanyargos Galenus vena segmens oldalnézetben (A) és
keresztmet-szeten (B). A bal occipitalis lebenyben tag véredények alkotta
konglomeratum lithatd, kornyezetiikben kifejezett parenchymalis karosodissal
(C).

A szivben 10 mm atmérdjii ostium secundum tipusii pitvari septum defectus (3A édbra),
nyitott- Botallo vezeték (4 mm korfogatii), és nagyfoki, déntéen a jobb szivfelet érintd



dilatativ szivhypertrophia (3B dbra) igazolédott. Congestiv hepatosplenomegalia, a
vesékben vénas pangds, a tilddben kifejezett pangas és részleges atelectasia, jott létre.

3. dbra. (A, A jobb pitvar (A) és kamra (V) nagyfoki tagulata, a jobb kamra
izomzatanak hypertrophiajaval. Pitvari septum defectus. (B) Az ostium secundum
typusi pitvari septum defectus a jobb pitvar fel6l nézve

Histopatholdgia

A tdgult kdzépvonali erek véndknak bizonyultak (4A dbra). A bal OCClpl[a]lS lebeny
érhalmazat dontden kitagult vénak alkottak (4B abra), de az elvaltozasban vastag falu
arteriak is latszottak, a lamina elastica segmentalis feltdredezésével és kettézOdésével
(4C-D dbrik).
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4. abra. Az agy koérszovettana. (A) A (E)  Fokilis, részben confluens
kozépvonali elviltozas tag vémai. (B)
Viltozatos méretii intraparenchymalis
vénak. (C-D): Az agyi arteriovenosus
fistula abnormilis arteridi, az elastica
reduplicatiojaval és fragmentatijaval.

agyallomanyi vérzések. (F) Ferrugina-
lédott agykérgi neuronok,.chronicus
ischaemias kiarosodas jeleként. (G-H)
Microcalcificatio a mély fehérallo-
méanyban, valamint habos cytoplasma-
ju macrophagok (G), reactiv astro-
cytik (H).
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Mindezek az arteriovenosus fistula szovettani képének felelnek meg. Az agyban
kiterjedten kisgocu allomanyi vérzés (4E abra), valamint leptomeningealis vérboség
igazol6dott. Mind heveny hypoxids neurondlis kdrosodds (voros neuronok, gécos
infarctusok formdjdban), mind idiilt hypoxids elvéltozdsok (pl. focalis fehérdlloményi
necrosis vas-sékat halmoz6 ferrugindlédott neuronokkal) (4F-H adbrdk) kialakultak.

Megbeszélés

A Galenus vena aneurysmaszerii tigulatdval jaré agyi érfejlodési rendellenesség az
artérids és vénds keringés kozott abnormadlis kapcsolatot (shuntot) eredményez. Ennek
kiovetkeztében egyrészt az agyillomdny hypoperfiiziéja, mdsrészt hyperkinetikus
keringés, fokozott jobb pitvari vénds visszadramlds jon létre. Esetiinkben mindkét
jellegzetesség igen kifejezetten mutatkozott. Az agyban arteriovenosus fistula
jellemzdiként GV A-t, dilatalt véndkat és abnormalis arteriakat észleltiink. A mérsékelt
foki hydrocephalus, mely a liquortér érhalmaz okozta kompresszidjara vezethetd
vissza', hozzdjérult a diffuse agyi atrophia kialakulésghoz, mig az agyi hypoperfusio és
hypoxia mind a fehér-, mind a sziirkedllomdny silyos heveny és idiilt ischaemids
kédrosodasdt eredményezte. Az idiilt ischaemids elvéltozdsok megléte jelzi, hogy az
érfejlédési zavar kedvezdtlen hatdsai mar az intrauterin életben érvényesiiltek. A
szivben a nagyméretli pitvari septum defectus, mint masodik velesziiletett fejlédési
zavar, tovabb silyosbitotta a haemodinamikai statust és eldsegithette a cardialis
decompensatio kialakuldsdt, ami a leggyakoribb haldlok congenitalis agyi
arteriovenosus fistula fennlltakor'. Noha a Galenus vena aneurysma a leggyakoribb
symptomatikus cerebrovascularis malformatio jsziilott- és gyermekkorban®, tovébba a
pitvari septum defectus a veleszilletett szivfejlddési rendellenességek 7%-ét teszi ki’, a
két elvaltozas egyiittes el6forduldsa meglehetdsen ritka (23 ismert eset, koziilik 12
djsziilsttkori)’. A fokozott jobb pitvari vénds bedramlds befolydsolhatta a pitvari
sovény morfogenesisét és ezaltal szerepet jdtszhatott a septum defectus kialakuldsdban
is.

Osszegzés

Az ismertetett esetben arteriovenosus fistula és pitvari septum defectus egyiitt
fordult eld.

A keringés bal-jobb shuntje és a fokozott vénds bedramlds befolydsolhatta a pitvari
sovény embryonalis fejlodését.

Az arteriovenosus fistula kedvez6tlen haemodynamikai hatasat — melynek kovetkez-
ménye a szivelégtelenség okozta korai haldl — silyosbithatta a pitvari septum defectus
megléte.
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