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Pojam aneurizma Vene Galenae povezan je sa skupinom raziititih vaskulamih anomalija, s jednom
zajednitkom razlikom, ato je dilatacija Vene Galenae. Predstavlja rijetku vaskularmu anomaliju, &ja
utestalost jos nije poznata, Obzirom na éinjenicu da je aneurizma Vene Galenae kongenitalna
malformacija, a i zbog boljeg razumijevanja patofiziologije same aneurizme kao i njenih komplikacija,
poirebno je detaljno poznavanje njezine anatomije | embriologije. Lijefenje malformacije Vene
Galenae predstavija veliki izazov. Terapijski cilj je ofuvanje normalnog razvoja mozga bez stvaranja
novih neurcloskih deficita. Cilj je postiéi potpunu ekskluziju u 3to manjem broju pokusaja, obzirom na
klinicku stabiinost djeteta i poziciju malformacije. Medicinska sestra/tehniéar je neizostavan élan
medicinskog tima. Glavna odgovornosti medicinskih sestaraftehniara je pruzanje optimalne sigumosti
pacijenta prije, tijekom i nakon postupka endovaskulame embolizacije, $to e postiti temeljitim
pregledom, detaljnom dokumentacijom, procjenama i infervencijama usmjerenim na pacijenta.
Naglasak se stavija na komunikaciju medici hnicara sa zdravstvenim timom. Cilj rada je
prikazati patofiziologiju Vene Galenae, ’ég&ﬁngg; e, ljezanje, komplikacije bolesti
intervencije instrumentara u postupl va(ﬁw ermbdlizacije.
] i

A

TADATAE URUEEN 0&0 ; O@l ﬂ@,?ﬁ) ‘\ L\Eﬂb m;uu;?:n




PREDGOVOR

Zahvaljujem se svom mentoru doc.dr.sc Ivo Dumi¢-Cule na prijateljskoj suradnji,

koji me usmjeravao i davao mi smjernice kako sto bolje napisati rad.

Zahvaljujem se kolegicama i kolegama na poslu koje su pokrivale moj dio rada kada

bi zbog predavanja ili ispita izostajao sa radnog mjesta.

Zahvala mojoj obitelji na strpljenju, posebno supruzi koja me je bodrila i poticala da

ovo Skolovanje brzo prode. Jos jednom jedno veliko, Hvala!



Sazetak

Pojam aneurizma Galenove vene povezan je sa skupinom razliCitih vaskularnih
anomalija, s jednom zajednickom razlikom, a to je dilatacija Galenove vene.
Predstavlja rijetku vaskularnu anomaliju, ¢ija ucCestalost jo§ nije poznata. lako su
rijetke, ove su anomalije od posebnog interesa za interventne radiologe, jer je
potencijalno endovaskularno lije¢enje koje se pokazalo u¢inkovitim, a ¢esto i jedinim
sigurnim terapijskim modalitetom, promijenilo opcenito los ishod u novorodencadi i
dojencadi (visok rizik od neuroloskih poremecaja, zatajenja srca, visoku stopu
smrtnosti do 90%) i malo su u danaSnje vrijeme poboljsali njihove Sanse za
prezivljavanje. Pacijenti s aneurizmom Galenove vene najceS¢e imaju sréane i
neuroloske komplikacije, a klinicka slika ovisi o dobi prezentacije. Novorodencad ima
tendenciju zatajenja srca visokog srcanog izbacaja, pluéne hipertenzije i, u tezim
slu¢ajevima, zatajenja viSeorganskih sustava. Dojencad obi¢no ima hidrocefalus,
konvulzije ili neurokognitivno kaSnjenje. Starija djeca i odrasli obi¢no imaju
glavobolje ili intrakranijalno krvarenje.Vecina malformacija se dijagnosticira u
neonatalnom razdoblju, dok se prenatalna dijagnoza obicno postavlja tijekom treceg
tromjesecja trudnocée ultrazvukom prema vizualizaciji anehogene ili hipoehogene
okrugle ili ovoidne strukture s pravilnim rubovima smjesStene u srediSnjoj liniji
straznjeg dijela trece klijetke. Razvoj endovaskularnih tehnika uvelike je poboljsao
loSu prognozu pacijenata. Sveukupni cilj endovaskularnog lijeenja je vratiti
hemodinamsku ravnotezu i posti¢i fiziolosko, a ne anatomsko, izljeenje koje dovodi
do povoljnih neuroloskih i razvojnih ishoda. Klju¢no je da medicinske sestre/tehnicari
posjeduju sveobuhvatno znanje o razli¢itim tehnikama koje se koriste za pristup
femoralnoj arteriji, mogu¢im komplikacijama i1 zdravstvenoj njezi koja je potrebna za

ucinkovito upravljanje tim komplikacijama.

Klju¢ne rije¢i: Galenova vena, vaskularne anomalije, interventni radiolog,

endovaskularne tehnike



Abstract

The term aneurysm of the vein of Galen is associated with a group of different vascular
anomalies, with one common difference, which is the dilatation of the vein of Galen.
It represents a rare vascular anomaly, the frequency of which is not yet known.
Although rare, these anomalies are of special interest to interventional radiologists,
because potentially endovascular treatment, which has been shown to be effective and
often the only safe therapeutic modality, has changed the generally poor outcome in
newborns and infants (high risk of neurological disorders, heart failure, high mortality
rate of up to 90%) and have improved their chances of survival little nowadays.
Patients with an aneurysm of the vein of Galen most often have cardiac and
neurological complications, and the clinical picture depends on the age of presentation.
Newborns tend to have high cardiac output heart failure, pulmonary hypertension and,
in more severe cases, multi-organ system failure. Infants usually have hydrocephalus,
convulsions, or neurocognitive delay. Older children and adults usually have
headaches or intracranial bleeding. Most malformations are diagnosed in the neonatal
period, while prenatal diagnosis is usually made during the third trimester of
pregnancy by ultrasound visualization of an anechoic or hypoechoic round or ovoid
structure with regular borders located in the midline of the posterior third ventricle.
.The development of endovascular techniques has greatly improved the poor prognosis
of patients. The overall goal of endovascular treatment is to restore hemodynamic
balance and achieve physiologic, rather than anatomic, healing that leads to favorable
neurologic and developmental outcomes. It is critical that nurses/technicians have a
comprehensive knowledge of the various techniques used to access the femoral artery,
potential complications, and the nursing care required to effectively manage these

complications.

Keywords: Vein of Galen, vascular anomalies, interventional radiologist,

endovascular techniques



Popis koriStenih kratica

ACT
AVF
AVM
CDC
Control)
CSF
CT
FDA
GDC
MRI
MRSA

NBCA
PDA
PVA
SSS
VCD
VGAM

vrijeme aktivne koagulacije (eng. active coagulate time)
arteriovenska fistula (eng. arteriovenous fistulae)
arteriovenska malformacija (eng. arteriovenous malformation)

Centri za kontrolu i1 prevenciju bolesti (eng. Centers for Disease

cerebrospinalna tekucina (eng. cerebrospinal fluid)
kompjutorizirana tomografija

Uprava za hranu i lijekove (eng. Food and Drug Administration)
Gugleimi odvojivih zavojnica (eng. Gugleimi detachable coils)
magnetska rezonancija

Staphylococcus aureus otporan na meticilin (eng. Methicillin-resistant
Staphylococcus aureus)

N-butil cijanoakrilata (eng. N-butyl cyanoacrylate)

otvoreni duktus arteriozus (eng. patent ductus arteriosus)
polivinil alkohol (eng. polyvinyl alcohol)

gornji sagitalni sinus (eng. superior sagittal sinus)

uredaj za zatvaranje krvnih zila (eng. vascular closure devices)
aneurizmatska malformacija Galenove vene (eng. Vein of Galen

aneurysmal malformation)
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1. Uvod

Pojam aneurizma Galenove vene povezan je sa skupinom razlicitih vaskularnih
anomalija, s jednom zajednickom razlikom, a to je dilatacija Galenove vene.
Predstavlja rijetku vaskularnu anomaliju, ¢ija uGestalost jo§ nije poznata. Cini samo
1% svih intrakranijalnih malformacija, ali je postotak ove anomalije u pedijatrijskoj
populaciji i do 30%. U veéini sluCajeva dijagnoza se postavlja postnatalno, dok se
antenatalna dijagnoza, zbog same patofiziologije aneurizme, kao i patofiziologije
njezinih mogu¢ih komplikacija, postavlja obi¢no tijekom treceg tromjesecja, Cesto
nakon 34. tjedna gestacije. Ova se anomalija smatra jednim od rijetkih uzroka zatajenja
srca. lako su rijetke, ove su anomalije od posebnog interesa za interventne radiologe,
jer je potencijalno endovaskularno lije¢enje koje se pokazalo uc¢inkovitim, a ¢esto i
jedinim sigurnim terapijskim modalitetom, promijenilo opcenito lo§ ishod u
novorodencadi 1 dojencadi (visok rizik od neuroloskih poremecaja, zatajenja srca,

visoku stopu smrtnosti do 90%) i malo su poboljsali njihove Sanse u danasnje vrijeme

[].

lako se aneurizmatska malformacija Galenove vene (eng. Vein of Galen
aneurysmal malformation - VGAM) razvija u maternici, znakovi 1 simptomi javljaju
se nakon rodenja kada se ukloni placentarna cirkulacija niskog otpora. Ova se
malformacija najce$¢e ocituje kao zatajenje srca visokog sranog izbacaja zbog
povecanja venskog povratka u desnu stranu srca. Ozbiljnost simptoma ovisi o
temeljnoj angioarhitekturi VGAM-a kao i o dobi djeteta. Sto je shunt veéi, to je veée
predopterecenje srca i ranije se javljaju simptomi zatajenja srca. Pacijenti s odgodenom
prezentacijom imaju manje shuntove; stoga se moze manifestirati kao blagi sréani
simptomi poput preoptere¢enja volumenom, tahikardije i znakova kardiomegalije,
zajedno s poteskoCama s hranjenjem 1 neuspjehom u razvoju zbog srcane

dekompenzacije [2].

Aneurizmatska malformacija Galenove vene takoder uzrokuje hidrocefalus
zbog kompresije akvadukta zbog proSirenog VGAM-a, konvulzija i kaSnjenja u

razvoju kao posljedica dugotrajne cerebralne venske kongestije i abnormalnog protoka



likvora. Ponekad u neonatalnom razdoblju, ogroman protok krvi u fistulu zajedno s
visokim cerebralnim venskim tlakom moze dovesti do ishemijskog oSteéenja i
cerebralnog edema. To uzrokuje brzi gubitak mozdanog tkiva, §to se naziva topljenje

mozga, najopasnija komplikacija VGAM-a [3].

Trenutno je endovaskularna embolizacija tretman izbora u pacijenta s VGAM.
Prije razvoja endovaskularne embolizacije, novorodence s VGAM-om imalo je gotovo
100% smrtnost. Klinicka slika pacijenta diktira vrijeme postupka. Rutinski se zahvat
zakazuje oko petog do Sestog mjeseca starosti u slucaju da nije hitan. Cilj je sprijeciti
razvoj cerebralne venske hipertenzije 1 zatajenja srca. Ukljucuje viSe faza koje ciljaju
na razli¢ite pedikule kako bi se izbjeglo krvarenje iz parenhima i venska tromboza.
Kongestivno zatajenje srca otporno na medicinsko lijeCenje zahtijeva hitnu

embolizaciju kako bi se smanjilo hemodinamsko opterecenje srca [2].

Zbog slozenosti endovaskularnog postupka potrebna je hospitalizacija prije i
nakon izvodenja zahvata, a provodenje sveobuhvatne zdravstvene njege treba
ukljucivati svu potrebnu skrb prije, tijekom i nakon zahvata te sve aspekte vezane uz
kvalitetu zdravstvenog procesa. Neophodno je znanje o tome kako se dijagnosticke i

terapijske tehnike izvode u neurovaskularnom dijelu.



2. Aneurizmatska malformacija Galenove vene

Aneurizmalne malformacije Galenove vene rijetke su kongenitalne vaskularne
malformacije karakterizirane skretanjem (eng. shunt) arterijskog protoka u prosirenu
cerebralnu venu dorzalno od tektuma. Vecina ovih malformacija javlja se u ranom
djetinjstvu, Cesto uzrokujuéi kongestivno zatajenje srca u novorodenceta. Pojavom
endovaskularnih neurointervencijskih tehnika, izgledi za uspjesno lijeenje ovih lezija,
nekada loSih, sada su znatno poboljsani. U medicinskoj literaturi zagovara se nekoliko
strategija lijeCenja, koje se razlikuju u preporuc¢enom pristupu (arterijski ili venski),
materijalu za embolizaciju (spirale ili akril), vremenskom rasporedu lijecenja i

lijecenju povezanih stanja kao §to je hidrocefalus [4].

Prvi objavljeni opis pretpostavljenog VGAM-a dao je Steinheil 1895. godine.
Medutim, radilo se o arteriovenskoj malformaciji (eng. arteriovenous malformation -
AVM) koja se drenirala u Galenovu venu, a ne o pravom VGAM-u. U to vrijeme nije
postojala razlika izmedu VGAM-a i AVM-a koji se drenirao u Galenovu venu. Godine
1949. Boldrey i Miller lijecili su 2 pacijenta s ,arteriovenskom fistulom Galenove
cerebralne vene* ligacijom karotidne arterije. Od ova 2 pacijenta, drugi pacijent je
vjerojatno predstavljao pravi VGAM. Godine 1955., Silverman 1 suradnici opisali su
dvoje novorodencadi koja su umrla od zatajenja srca bez primarnog kardiovaskularnog
poremecaja i takoder je otkriveno da imaju AVM koji ukljucuje Galenovu venu. Oni
su prvi sugerirali da bi cerebralni AVM mogao biti uzrok zatajenja srca. Godine 1964.
Gold 1 kolege prvi su klasificirali pacijente s VGAM-om u 3 razli¢ite skupine na
temelju njihovih prezentacijskih karakteristika. Bila je to prva korelacija izmedu dobi

prezentacije, hemodinamskih manifestacija i angioarhitekture lezije [5].

2.1. Krvozilni sustav mozga

Cerebralni venski sustav je slobodno komuniciraju¢i i medusobno povezan

sustav koji se sastoji od duralnih sinusa i cerebralnih vena. Venski odljev iz hemisfera



velikog mozga sastoji se od dvije skupine vena bez zalistaka, koje omogucuju drenazu:
povrsinske kortikalne vene i duboke ili srediSnje vene. PovrSinske kortikalne vene
nalaze se u pia tvari na povrsini kore 1 dreniraju mozdanu koru 1 subkortikalnu bijelu
tvar. Velika moZdana vena (Galenova vena) duboka je mozdana vena koju Cine
Rosenthalove bazalne vene, unutarnje mozdane i neke gornje cerebelarne vene. Nalazi
se posteriorno od mozdanog debla i tre¢e komore. Glavna funkcija Galenove vene je
drenaza krvi iz gornjeg dijela malog mozga, interpedunkularne jame, donjeg roga
lateralnog ventrikula, parahipokampalnog girusa, corpus callosuma, srednjeg mozga i
koroidnog pleksusa trece i lateralnih komora. Vensko otjecanje iz gornjeg sagitalnog
sinusa (eng. superior sagittal sinus - SSS) 1 dubokih vena usmjereno je preko
konfluence sinusa prema sigmoidnim sinusima i jugularnim venama (slika 2.1.1) [7].

Gomnji sagitalni sinus

Donyji sagitalni sinus

Galenova vena

Povrsinska
temporalna vena

Kavemozni sinus

Ravni sinus

Konfluens
sinusa

Maksilarni sinus

Prednja facijalna vena Transverzalni sinus

Sigmoidni sinus

Pterigoidni pleksus S /
y
Vanjska jugularna vena

Unutarnja jugularna vena

Slika 2.1.1. Anatomija venskog sustava mozga

Izvor: https://healthjade.net/vein-of-galen-malformation/

Mali mozak primarno dreniraju dva niza vena, donje cerebelarne vene 1
okcipitalni sinusi. Mozdano deblo dreniraju vene koje zavrSavaju u donjem i
poprecnom petroznom sinusu [6]. Velika Galenova vena je kratka i debela vena

formirana anteroinferiorno od spleniuma corpus callosuma od tri glavne vene



bazalnog dijela mozga: bazalne vene Rosenthal, unutarnje cerebralne vene i nekih
gornjih cerebelarnih vena. Velika mozdana vena prolazi kroz kvadrigeminalnu
cisternu mozga, zbog ¢ega se ovo podru¢je ponekad naziva Galenovom cisternom.
Unutar cisterne, vena ima straznji tok, zavijaju¢i oko inferiornog aspekta spleniuma
corpus callosuma 1 dopiru¢i do njegove straznje strane. Posteriorno od spleniuma
corpus callosuma, velika cerebralna vena spaja se s donjim sagitalnim sinusom i tvori
ravni sinus, koji se nalazi unutar spoja izmedu srpolike mozgovne pregrade i mozdanih

ovojnica. Tijekom svog relativno kratkog toka Galenova vena ima nekoliko pritoka:

* inferiorne cerebralne vene koje dreniraju medijalnu parijetalno-okcipitalnu regiju
mozga
* gornja cerebelarna vena koja odvodi gornji dio malog mozga

* kalozalne vene koje dreniraju corpus callosum [7].

2.2. Anatomija i embriologija Galenove vene

Za razumijevanje nastanka venske ili Galenove aneurizmalne malformacije
potrebno je osnovno znanje o embriologiji koje je u osnovi formiranja normalnog
dubokog cerebralnog venskog sustava. Normalni razvoj vaskularnog cerebralnog

sustava odvija se u 3 faze:

1. prethoroidalni stadij I
2. prekoroidalni stadij II
3. koroidalni stadij III [8].

U normalnom neurovaskularnom razvoju, koroidni pleksus postaje odgovoran
za cirkulaciju tekucine unutar neuralne cijevi nakon zatvaranja prednje i straznje
neuropore izmedu 6. i 10. tjedna trudnoc¢e. U ovoj fazi, telencefalon se opskrbljuje
visestrukim koroidalnim arterijama koje proizlaze iz koroidnog pleksusa. Istodobno,
Izmedu 10. 1 11. tjedna trudnode, arterijska mreza korteksa sazrijeva i koroidalne
arterije gube svoju srediSnju ulogu u cerebralnoj vaskularizaciji. Uparene unutarnje

cerebralne vene razvijaju se i dreniraju koroidni pleksus. Unutarnje cerebralne vene



zavrsavaju u straznjem dijelu sredisnje prosencefalicne vene Markowski, koja je u
ovom trenutku pocela involuirati. Ostaci kaudalnog dijela srednje prozencefalne vene
zatim se spajaju s unutarnjim cerebralnim venama i formiraju Galenovu venu [5]. Kada
se razvije aneurizmatska malformacija Galenove vene, formiraju se arteriovenski
shuntovi izmedu koroidne cirkulacije 1 srednje prosencefalicne vene (eng. median
prosencephalic vein - MPV) Markowski. Prisutnost ovih shuntova odrzava otvorenu
srediSnju prosencefalicnu vene Markowski i uzrokuje njezino povecanje, Sto tvori
VGAM (slika 2.2.1). Takoder sprje€ava normalno formiranje Galenove vene. Prednje
koroidalne arterije, straznje koroidalne arterije 1 prednje cerebralne arterije dreniraju
izravno u VGAM. Uz to, cirkumferentne, mezencefalne, meningealne 1, rijetko,
subependimalne arterije anastomozirane su na VGAM, iako one obi¢no nisu

dominantna znacajka ove malformacije [8].

Arterija povezana s
venom zaobilazeci
kapilare

Slika 2.2.1. Prikaz VGAM-a

Izvor: https://www.childrenshospital.org/conditions/vein-galen

Malformacija Galenove vene nastaje izmedu 6. i 11. tjedna trudnoce 1
posljedica je abnormalne arteriovenske veze izmedu primitivnih koroidalnih arterija i
srednje prozencefalne vene Markowski, preteCe Galenove vene. Tipi¢no, do 11. tjedna

trudno¢e MPV se povlaci. Postojanost ove veze izmedu tih struktura ima abnormalan



trajni protok kroz MPV i to ometa njegovu normalnu involuciju. Stovise, nepravilan
protok sprjeava nastanak Galenove vene i dovodi do pojave nekih abnormalnih
arteriovenskih Santova. Posljedi¢no, razvoj VGAM-a mozZe se smatrati pogreSkom u
ranoj fazi vaskulogeneze. Abnormalnost VGAM takoder uzrokuje neke sekundarne
cerebralne posljedice, kako zbog fenomena cerebralne vaskularne krade tako i zbog
efekta mase. Sekundarne posljedice izazvane kontinuiranim porastom protoka mogu
se vidjeti 1 na arterijskoj 1 na venskoj strani VGAM-a [7]. ProSirene arterije mogu
pokazati sinuoznost i mogu biti povezane s arterijskom aneurizmom i/ili
stenookluzivnom bolesc¢u. Sli¢no, duralni sinusi uklju¢eni u VGAM drenazu mogu
postati stenoti¢ni ili opstruirani, s preraspodjelom venskog protoka u kortikalne vene.
Oboje moze dovesti do cerebralne ishemije, hidrocefalusa i leukomalacije. Muralni
podtip VGAM je izravni arteriovenski shunt. Ta se mreza obi¢no nalazi u
kvadrigeminalnoj cisterni i rezultira manje znacajnim povecanjem protoka krvi. Ima
kasnu medicinsku simptomatologiju u izvanmaterni¢nom zivotu i povezana je s
manjim stupnjem zatajenja srca. Koroidalni VGAM se ¢esce vidi 1 korelira s loSijom
prognozom. Tip Santa koji postoji u VGAM-u definira njegovu klinicku prezentaciju i

stoga se koristi za predlaganje nekoliko VGAM Kklasifikacija [8].

Duboka cerebralna venska anatomija VGAM-a je od posebne vaznosti i bila je
predmet znacajnih rasprava buduci se VGAM se mogu drenirati kroz normalni ravni
sinus 1/ili kroz falcini sinus, perzistentni embrionalni sinus koji se spaja sa straznjom
tre¢inom gornjeg sagitalnog sinusa. Varijacije u drenaZi ukljucuju hipoplasti¢ne ili
odsutne ravne sinuse i viSestruke ili vijugave falcine sinuse. Prisutnost ravnog sinusa
ne iskljucuje postojanje VGAM-a. Vazniji je koncept da, umjesto da bude odvojen od
sustava duboke venske drenaze, VGAM moze odrzavati veze s galenskim sustavom.
Ovaj koncept je klju¢an u odredivanju plana endovaskularnog lijecenja, jer ti drenazni
putovi mogu biti vidljivi samo na naknadnim slikovnim studijama nakon

endovaskularnog lijecenja [5].



2.3. Epidemiologija

Kao §to je ve¢ navedeno, aneurizmatska malformacija Galenove vene rijetka je
kongenitalna malformacija intrakranijalnog venskog sustava. Prava ucestalost nije
poznata, ali se procjenjuje da se javljana 1 u 10 000 do 1 u 25 000 novorodencadi.
Ova malformacija ¢ini 30% pedijatrijskih kongenitalnih malformacija vaskularne
malformacije 1 oko 1% svih pedijatrijskih kongenitalnih anomalija. Dijagnoza se
prenatalno postvalja u priblizno 29% sluc¢ajeva. Obicno se otkrije tijekom kasnog
drugog ili treceg tromjesecja trudnoce; na prenatalnoj ultrasonografiji, pojavljuje se
kao srediSnja anehogena masa u mozgu fetusa. U nedavnoj retrospektivnoj studiji 21
slucaja VGAM-a, povezane abnormalnosti bili su prisutni u 17 slucajeva (81%), a
ukljucuju kardiomegaliju (64%), proSirene Zile vrata (32%), ventrikulomegaliju (24%)
1 polihidramnij (16%). U teskim slucajevima, hidrops se moze pojaviti kao rezultat
sr¢anog zatajenja visokog sréanog izbacaja uzrokovanog malformacijom. Cerebralne
ishemijske promjene mogu rezultirati porencefalijom. Moze takoder do¢i do
intrakranijalnog krvarenja, iako to nije Cest nalaz. Mogu biti prisutne sréane
malformacije, poput defekta atrijalnog septuma i anomalnih pluénih venskih veza.
Funkcionalne kardioloSke studije mogu otkriti trikuspidnu regurgitaciju i reverzni

protok aorte [9].

2.4. Patofiziologija

Arteriovenska veza izmedu primitivnih koroidalnih Zila 1 sredi$nje
prosencefalicne vene Markowski dovodi do hemodinamskih abnormalnosti, Sto
rezultira opstrukcijom regresije embrionalne vene i razvoja Galenove vene. Nakon
toga, arteriovenska veza visokog sr€anog izbacaja pridonosi venskoj hipertenziji i
aneurizmatskoj dilataciji sredi$nje prosencefalicne vene. Osim toga, stenoza duralnih
sinusa je jo$ jedan uzrok dilatacije, koja je posljedica brzog i turbulentnog protoka
uzrokovanog arteriovenskim spojem. Drenaza malformacije je prema ravnom sinusu,

a takoder se drenira u sagitalni sinus kroz perzistentni falcini sinus. U ovom slucaju



ravni sinus je odsutan, hipogenetski ili stenoti¢an. Arteriovenska deformacija
opskrbljuje se nizom arterijskih hranidbenih zila ukljuc¢ujuéi subependimalnu mrezu
koja potjece iz straznjeg Willisovog kruga, talamoperforantnih arterija, koroidalnih
arterija i limbickog arterijskog luka. Nalazi se u cisterni velum interpositum kao i u
kvadrigeminalnoj cisterni , a ne postoji veza izmedu malformacije i dubokog venskog
sustava, §to se tradicionalno smatralo. Medutim, ova je teorija dovedena u pitanje u
novijim literaturnim izvjeS¢ima. U tim studijama, drenaza malformacije u duboki
venski sustav potvrdena je naknadnim slikanjem, ukljucujuci unutarnje cerebralne

vene, ravne sinuse, falcine sinuse, bazalne vena Rosenthal i donji sagitalni sinus [10].

Genetska osjetljivost na VGAM jo$ uvijek je nejasna, dok postoje neki
potencijalno uzro¢ni geni prijavljeni u vezi s ovim stanjem. Identificirana je mutacija
gena RASAT u dva pacijenta s VGAM-om, dok je u nekim studijama objavljeno da
pacijenti s VGAM-om nose mutaciju u ENG genu koji kodira endoglin [10]. Za razliku
od VGAM-a, susjedni parenhimski AVM mogu izazvati aneurizmatsku dilataciju
Galenove vene. Ta su proSirenja poznata kao proSirenja aneurizma Galenove vene ili
varikoziteti 1 razlikuju se od VGAM-ova. Prije nije postojala nikakva razlika izmedu
ova dva entiteta, Sto je rezultiralo nepreciznim opisima anatomskih znacajki i prirodne

anamneze VGAM-a [5].

2.5. Klasifikacija

Predlozeni su razliciti sustavi klasifikacije za VGAM, medutim, dva klini¢ki
najkoriStenija sustava su Lasjaunias 1 Yasargil. Lasjaunias koji su opisali dva
angiografska tipa aneurizmatskih malformacija: primarnu ili pravu malformaciju
Galenove vene i sekundarni tip koji je rezultat dubokog AVM-a koja drenira u
Galenovu venu. Primarni tip je dalje podijeljen na muralni tip i koroidalni tip. Muralni
tip ima jednu ili viSe izravnih arterijskih veza sa zidom sredisnje prosencefali¢ne vene
Markowski. Koroidalni tip ima mnogo koroidalnih izvora koji tvore mrezu koja se

ulijeva u srediSnju prosencefalicnu venu Markowski. Predlozena su cetiri tipa



aneurizmati¢kih malformacija na temelju obrasca arterijske dovodne drenaze u

Galenovu venu, a to su:

1. Tip I - sastoji se od jedne ili vise izravnih fistula izmedu perikalozalnih i straznjih
cerebralnih arterija i Galenove vene

2. Tip II - sastoji se od mreze talamoperforatora koja se nalazi izmedu arterijskih
hranitelja i Galenove vene

3. Tip III - ima viSestruke fistulozne veze iz razlicitih zila koje imaju karakteristike
malformacija tipa I I1

4. Tip IV - ima susjedne AVM koji se dreniraju u Galenovu venu i uzrokuju

sekundarnu aneurizmatsku vensku dilataciju (slika 2.5.1) [5].

Tip1I Tip II Tip I1I TipIV

Slika 2.5.1. Cetiri tipa aneurizmati¢kih malformacija

Izvor: https://www.frontiersin.org/articles/10.3389/fped.2022.871565/full

Samo primarna malformacija galenove vene (klasifikacija po Lasjauniasu) i
malformacije tipa I do III (klasifikacija po Yasuargilu) predstavljaju prave VGAM-
ove, u kojima je srediSnja prosencefalicna vena Markowski patoloska zila.
Malformacije sekundarne Galenove vene (klasifikacija po Lasjauniasu) i malformacije
tipa IV (klasifikacija po Yasargilu) su AVM-ovi koji Cine sekundarnu dilataciju

Galenove vene [11].

Koroidalni tip najces¢i je tip koji ¢ini 56 do 76% svih VGAM-ova i Cest je u

muskaraca. Uglavnom se javlja u novorodencadi, a karakterizira ga kongestivno
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zatajenje srca zbog fistule visokog protoka. U koroidalnom tipu, viSestruki arterijski
hranitelji preusmjeravaju krv u prednji dio sredisnje prosencefalicne vene Markowski.
Dovodne zile uglavnom dolaze iz koroidalnih arterija, ukljucujuéi prednju i straznju
koroidalnu, prednju cerebralnu, kao 1 povremeno kvadrigeminalnu i
talamoperforantnu arteriju. U muralnom tipu, jedna ili viSe arteriovenskih fistula (eng.
arteriovenous fistulae - AVF) Santiraju u inferolateralni rub stijenke od srediSnje
prosencefalicne vene Markowski s nizim protokom. Arterijski hranitelji nastaju iz
jednostranih ili bilateralnih kvadrigeminalnih arterija i straznjih koroidalnih arterija.
Klini¢ki, cesta je u dojencadi i djece povezana sa simptomima makrocefalije,
hidrocefalusa i zaostajanja u razvoju. Zbog sporog protoka i malog broja fistula ima

bolju prognozu, a tromboza je kod ovog tipa ¢eS¢a u odnosu na koroidalni tip [12].

2.6. Klini¢ka slika

Klinicka prezentacija je usko povezana izmedu dobi novorodencadi ili
dojencadi u trenutku prezentacije i angioarhitekture i hemodinamskih karakteristika
VGAM-a. Novorodencad kojoj je dijagnoza postavljena in utero moze ve¢ pokazivati
znakove zatajenja srca prije poroda. Preoptere¢enje volumenom koje namec¢e VGAM
s Santom visokog protoka je takvo da moze odmah uzrokovati kardiovaskularne i
respiratorne zatajenja. Vecina slucajeva (94%) dijagnosticiranih u neonatalnom
razdoblju stoga ¢e imati zatajenje srca visokog sréanog izbacaja. U proslosti, prije
pristupa endovaskularnom lijeCenju, stopa smrtnosti za ovu skupinu bila je blizu
100%. Ako VGAM nije dijagnosticiran in utero, porodaj i prva 24 sata novorodencadi
¢esto su asimptomatski. Ve¢i VGAM-i tada mogu pokazati brzo pogorsanje klini¢kog
statusa s brzim pogorsanjem sréanog zatajenja koje dovodi do multiorganskog
zatajenja. Smanjeni otpor 1 visok protok krvi u leziji uzrokuju zatajenje srca visokog

sr¢anog izbacaja u novorodencadi [13].

Pacijenti s VGAM-om najc¢eS¢e imaju srcane i neuroloske komplikacije.
Klinic¢ka slika ovisi o dobi prezentacije. Novorodencad ima tendenciju zatajenja srca

visokog srcanog izbacaja, pluéne hipertenzije i, u tezim slucajevima, zatajenja
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viSeorganskih sustava. Dojen¢ad obi¢no ima hidrocefalus, konvulzije ili
neurokognitivno kasnjenje. Starija djeca i1 odrasli obi¢no imaju glavobolje ili
intrakranijalno krvarenje. Ako se zatajenje srca pojavi izvan neonatalnog razdoblja,

obic¢no je blago do umjereno i moze se medicinski kontrolirati [5].

Arteriovenska veza visokog protoka i niskog otpora koja je prisutna u VGAM-
u uzrokuje kompenzacijsko povecanje volumena krvi i minutnog volumena srca. Kao
rezultat toga, cerebralni protok krvi moze Ciniti ¢ak 80% minutnog volumena srca u
tim sluCajevima. In utero, placenta je takoder sustav niskog otpora koji se natjece s
VGAM-om za protok krvi i ograni¢ava protok krvi koji prolazi kroz VGAM. Medutim,
krvotok nakon poroda znatno se povecava kroz VGAM. Nekoliko je ¢imbenika koji
dovode do pogorsanja sr¢ane funkcije. Poveéani venski povrat zbog VGAM-a moze
dovesti do pluéne hipertenzije. Prisutnost otvorenog duktusa arteriosusa (eng. patent
ductus arteriosus - PDA) i/ili otvorenog foramena ovale povecava volumen venskog
povrata, $to pogorsava pluénu hipertenziju. Osim toga, ti desno-lijevi Santovi smanjuju
koronarni protok krvi, $to moze rezultirati ishemijom miokarda. Do preokreta
dijastolickog protoka moze do¢i u silaznoj aorti, Sto moze dovesti do jetrene i bubrezne

insuficijencije [13].

Normalan cerebralni razvoj zahtijeva normalnu ravnotezu tekucine izmedu
izvanstani¢nog, unutarstani¢nog i intravaskularnog prostora. Kada je VGAM prisutan,
eferentni protok usmjeren je medijalno s obzirom na perzistentne okcipitalne i rubne
sinuse. S druge strane, protok je usmjeren dalje od duralnih sinusa, §to moze dovesti
do hipoplasti¢nih ili tromboziranih jugularnih bulbusa, kao i do povecanja vena lica.
Moze se razviti venska kongestija i intrakranijalna venska hipertenzija, Sto remeti
ravnotezu tekuéine medu intrakranijalnim prostorima, §to dovodi do poremecenog
kortikalnog razvoja. Cerebralna atrofija i ireverzibilno oste¢enje mozga mogu se
pojaviti kao posljedica trajne venske kongestije [5]. Kada se otkriju u antepartalnom
ili neonatalnom razdoblju, povezuju se s loSom prognozom. U teSkim slu¢ajevima
moze do¢i do brzog gubitka parenhima, §to je poznato kao topljenje mozga. Dojencad
i djeca koja su u pocetku neuroloski normalna jo$ uvijek mogu dozivjeti progresivno
neuroloSko 1 kognitivno opadanje koje se ocituje razvojem kalcifikacija,

subependimalne atrofije i epilepsije. Vracanje hemodinamske ravnoteze ispravljanjem
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venske hipertenzije nakon endovaskularnog lijeCenja moze dovesti do regresije
cerebralnih kalcifikacija. Neuroloski nedostaci obi¢no se javljaju zbog vaskularnog
krada uzrokovanog velikim protokom kroz VGAM, dok je razvojno zaostajanje

uzrokovano venskom kongestijom [14].

Hidrocefalus i makrokranija tipicni su znakovi u dojencadi (slika 2.6.1).
Opstruktivni hidrocefalus moze nastati zbog kompresije cerebralnog akvadukta
pomocu VGAM-a, medutim, ¢ini se da je dominantni uzrok komunikacijski
hidrocefalus koji se javlja zbog smanjene apsorpcije cerebrospinalne tekucine (eng.
cerebrospinal fluid - CSF) kao rezultat intrakranijalne venske hipertenzije uzrokovane
poremecajem hidrovenske ravnoteze. U oba slucaja, hidrocefalus je sekundarni
fenomen koji je posljedica VGAM-a. Glavobolje i konvulzija uobi¢ajeni su simptomi
kod starije djece s VGAM-om. Osim toga, subarahnoidno i intraparenhimsko

krvarenje takoder mogu biti uzrok pojavljivanja kod starije djece s VGAM-om [15].

Hidrocefalus

T i T 5 Ventrikuli 8teku¢inom
B ispunjene strukture
mozga)

Normalni ventrikuli

Hidrocefalus
(povecani ventrikuli

Slika 2.6.1. Prikaz hidrocefalusa kao posljedice VGAM-a

Izvor: https://www.nashvilleneurosurgery.com/conditions/hydrocephalus/
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Ostali simptomi mogu ukljucivati kranijalne modrice, proSirene vene na
tjemenu (najcesée u periorbitalnoj regiji) i ponavljajucu epistaksu. Starija djeca Cesto
imaju glavobolju koja moze biti popracena subarahnoidalnim krvarenjem. Gold i
suradnici otkrili su da se subarahnoidno krvarenje pojavilo u 10 od 13 pacijenata koji
pripadaju ovoj dobnoj kategoriji. Kasna dijagnoza u asimptomatskih bolesnika ceSc¢e
se vida zbog rasirene uporabe MR snimanja. U takvom sluc¢aju, VGAM je obi¢no

malen, a koli¢ina arteriovenskog Santa ogranicena [16].

2.7. Dijagnosticki postupci

Vecina pacijenata s VGAM-om dijagnosticira se u neonatalnom razdoblju.
Prenatalna dijagnoza obi¢no se postavlja tijekom tre¢eg tromjesecja trudnoce
ultrazvukom prema vizualizaciji anehogene ili hipoehogene okrugle ili ovoidne
strukture s pravilnim rubovima smjeStene u srediSnjoj liniji straznjeg dijela trece
klijetke. Potrebna je dovoljna dilatacija malformacije ako se moze otkriti na ultrazvuku
u prvom ili ¢ak drugom tromjesecju, a konformacija antenatalne dijagnoze obi¢no se

provodi dopplerom u boji 1 magnetskom rezonancom (MRI) [17].

Gotovo 29% VGAM-a otkriva se prenatalno, in utero. Prije uvodenja
sonografije, novorodencad s VGAM-om opcenito je imala zatajenje srca ,,nepoznate
etiologije, a to¢na dijagnoza postavljala se tek u trenutku fatalnog zatajenja srca ili
post mortem. Danas se prenatalna identifikacija ove abnormalnosti provodi 2D
ultrasonografijom, pulsirajuéim Dopplerom, mapiranjem boja, 3D Doppler
sonografijom 1 §to je najvaznije magnetskom rezonancom. Obi¢no se prvi put otkrije
ultrazvukom fetusa od oko 25 tjedana gestacije (naj¢es¢e na kraju drugog i pocetkom

treceg tromjesecja trudnoce) [15].

Postoji antenatalna VGAM klasifikacija koja ukljucuje izolirani VGAM, kada
je VGAM jedina manifestacija i pridruzeni VGAM, kada je VGAM povezan sa
sr¢anim 1 neuroloSkim abnormalnostima. Prekid trudnoce treba uciniti kada dode do

hidropsa ploda i ozbiljnog zatajenja srca [17].
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Temeljita procjena novorodenceta koje se lije¢i zbog sumnje na VGAM
zapocinje klini¢kim pregledom i nizom dijagnostickih testova kako bi se odredila
strategija lijeCenja. Neonatalna procjena treba ukljucivati potpunu klinicku procjenu
novorodenceta ukljucujuéi tezinu i opseg glave. Ehokardiogram pruza osnovne
podatke za pacijente bez sr¢ane insuficijencije i pomaze kvantificirati tezinu zatajenja
srca u simptomatskih pacijenata. Potrebno je uciniti testove bubrezne i jetrene funkcije
kako bi se otkrila bubrezna 1 jetrena insuficijencija, osobito kada je prisutna sr¢ana
insuficijencija. Ultrazvuk preko velike fontanele moZze se izvesti uz krevet kako bi se
procijenio mozdani parenhim, veli¢cina VGAM-a 1 procijenila veli¢ina ventrikula.
Magnetska rezonanca mozga moze pomoci u potvrdi dijagnoze VGAM-a i otkrivanju
cerebralnih promjena kao Sto su infarkti, atrofija i hidrocefalus. Elektroencefalogram
treba uciniti pacijentima u jedinicama intenzivnog lijecenja za isklju¢ivanje konvulzija

[5].

Radiografija prsnog koSa pokazuje kardiomegaliju koja je posljedica
kongestivnog zatajenja srca. Radiografija mozga moze prikazati rub kalcifikacije
unutar stijenke aneurizmaticke vrecice, S§to se smatra lo§im pokazateljem povezanim s

tendencijom naknadne tromboze [18].

Kranijalna kompjutorizirana tomografija (CT) obi¢no prikazuje sfericnu masu
smjeStenu u kvadrigeminalnom cisterni ili cisterna velum interpositum. Dilatirani
ventrikularni sustav, hipodenziteti periventrikularne bijele tvari i difuzna cerebralna
atrofija obi¢no se dijagnosticiraju putem MRI-a, koji ima moguénost tocnog
pokazivanja mjesta lezije, vaskularne arhitekture i statusa drenaze zile u VGAM

malformaciji (slika 2.7.1) [18].
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Slika 2.7.1. Prikaz VGAM-a magnetskom rezonancom

Izvor: https://www.thieme-connect.com/products/ejournals/pdf/10.1055/s-0038-
1635108.pdf

Posljednjih godina fetalna magnetska rezonancija postala je zlatni standard i
superiorna je Doppler ultrasonografiji u dijagnostici VGAM. Susjedna anatomija
moze se superiorno analizirati primjenom MRI-a u fetusu. Magnetskom rezonancijom
moze se procijeniti broj 1 vrsta arterijskih hranitelja, moze otkriti postojanje bilo kojeg
¢vorista, tocan polozaj fistule, procijeniti venska drenaza i identificirati venska
tromboza Takoder, omogucuje procjenu bilo kojeg prethodnog oSteCenja zbog
sekundarnih posljedica na mozak. Otkriva cerebralna ishemijska podrucja, cerebralnu
atrofiju, trecu klijetku ili kompresiju akvadukta $to je vazno jer oStecenje od venske
kongestije i anomalnog protoka cerebralne spinalne tekucine moze onemoguditi
agresivno lijeCenje. Definitivni stupanj ireverzibilnog cerebralnog oStec¢enja vazan je i

za donoSenje terapijske odluke i za procjenu prognoze [19].

Isto tako, polozaj i identitet glavnih arterijskih stabala, primarnih grana kao i
sekundarnih grana koje hrane fistulu bolje se prepoznaju na MRI-u mozga nego na
CT-u lubanje. Dodatno, parenhimske promjene ukljuc¢ujuéi zarisnu encefalomalaciju i
difuzni gubitak volumena mozga takoder mogu biti vidljive u CT-u i MRI-u, koji se

smatraju prediktorima loSeg ishoda. Angiografija (uklju¢uju¢i MR angiografiju i CT
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angiografiju) ostaje zlatni standard za dijagnozu. Ima prednosti u otkrivanju mjesta,

veli¢ine, morfologije i abnormalne dinamike protoka krvnih zila (2.7.2) [20].

Slika 2.7.2. Prikaz nalaza angiografija pacijenata s VGAM-om

Izvor: https://www.thieme-connect.com/products/ejournals/pdf/10.1055/s-0038-
1635108.pdf

Sli¢no tome, bolje prikazuje male hranilice koje opskrbljuju fistulu, kao 1
dinamicke aspekte venske drenaze u normalni mozak i hemodinamiku arteriovenskog
Santa. Strategije za odluku o lijecenju mogu se donijeti prema snimkama angiografije.
U budu¢im primjenama, MRI s cetverodimenzionalnim protokom vjerojatno je
koristan u upravljanju 1 pra¢enju intrakranijalnih hemodinamskih promjena tijekom
embolizacija, za procjenu ucinkovitosti i rizika od reperfuzijskih komplikacija te
pomaze u otkrivanju protoka arteriovenskog Santa, priljeva u cerebralne zile, i
redistribuciju cerebralnog protoka nakon embolizacije VGAM-a [20]. Postoje neka
ogranicenja fetalnog MRI-ija. Ne moze procijeniti spektar krvotoka arteriovenske
fistule. Takoder, ne moze procijeniti fetalnu sréanu funkciju koja je u korelaciji s

prognozom [19].

Spontana tromboza VGAM-a je rijetka, a temeljni uzro¢ni mehanizam nije u
potpunosti shvacen. Opisano je vise ¢imbenika ukljucujuéi promjenu hemodinamike
(usporen protok, povecani tlak ili turbulencija), vaskularni spazam, vaskularnu
proliferaciju i regresivne aterosklerotske promjene u zilama. Ventrikularni Sant 1

uporaba kontrastnog sredstva za angiografiju takoder su smatra se koreliranim s
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trombozom VGAM-a. Slikovno istrazivanje moze dobro pokazati znacajke tromboze.
Na CT-u povremeno otkriva heterogeni signal povezan s kalcificiranom kapsulom, a
CT s kontrastom pokazuje srediSnji tromb 1 perifernu krv koja cirkulira duz stijenke
vre€ice. Magnetska rezonancija tromboze VGAM-a prikazuje izvanstani¢ni

methemoglobin u srediSnjem dijelu i hemosiderin u perifernom dijelu lezije [21].

Digitalna subtrakcijska angiografija (eng. digital subtraction angiography -
DSA) ostaje zlatni standard za procjenu i, Sto je joS vaznije, lijeCenje
cerebrovaskularnog sustava. Samo DSA nudi tocnu procjenu angioarhitekture
VGAM-a i omogucava pristup endovaskularnom lijecenju malformacije te specificira
finu anatomiju arterijskih hranitelja u smislu broja, podrijetla i veli¢ine te identificira

popratne vaskularne anomalije [19].

2.8. Prognoza

Prognoza i ishod VGAM-a ovisi o dva ¢imbenika. Primarni ¢imbenik je tezina
zatajenja srca, koja je izravno povezana s brojem arteriovenskih Santova. Prenatalni
ultrazvuéni  znakovi  poput  polihidramnija, trikuspidalne insuficijencije,
perikardijalnog i pleuralnog izljeva, kardiomegalije i ascitesa ukazuju na zatajenje srca
1 neukrotivu anomaliju visokog protoka, pa je prognoza loSija. Sekundarni
prognosti¢ki ¢imbenik je broj popratnih anomalnih fetalnih poremecaja. Dodatne
fetalne abnormalnosti imaju loSiju prognozu, dok izolirani fetalni VGAM cesto
pokazuje bolju prognozu. Ne postoje dokazi o optimalnim metodama poroda te
novorodencadi. Medutim, predlaze se da se porodaj treba odvijati u centru tercijarne
skrbi sa specijalistima perinatologije, pedijatrijske kardiologije, pedijatrijske

neuroradiologije 1 neurokirurgije [16].

Prije pojave endovaskularnih tehnika, operativni zahvat je bio primarni nain
lijecenja iako je imao iznimno visoku smrtnost, ¢ak i do 100%. Iako postoje odabrane
studije o dobrim ishodima nakon operativnog zahvata, ishodi ve¢ih studija ne mogu
se usporediti s rezultatima dobivenim endovaskularnim lijeCenjem. Godine 1991.

Friedman i suradnici su izvijestili o smrtnosti od 50% 1 stopi mentalnog zaostajanja od
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37%. S poboljsanjem endovaskularnih tehnika i neonatalne intenzivne skrbi, smrtnost
se znacajno smanjila. Godine 1993. ista je skupina izvijestila o nizu od 11 pacijenata
bez smrtnosti 1 55% stopa funkcionalno normalnih pacijenata. Rani izvjestaji
usredotoceni su na tehnicke aspekte lijeCenja VGAM-a endovaskularnom terapijom
bez naglaska na neuroloski ishod [22]. Bez lijecenja, viSe od 90% pacijenata s VGAM-
om umire u neonatalnom i dojenaCkom razdoblju. Meta-analiza o ishodu i
komplikacijama endovaskularne embolizacije za VGAM otkrila je da se udio dobrog
ishoda povecao s 49 na 70% od 1980-ih do 2000-ih, no morbiditet i mortalitet jo$
uvijek su vrlo visoki. Postoje neki ¢imbenici koji su u korelaciji s klini¢kim ishodom
koji ukljucuju tehniku embolizacije, klinicku prezentaciju (multiorganski neuspjeh i
neuroloski simptomi) i slikovne nalaze (ekstenzivna encefalomalacija, kalcifikacija
parenhima). Isto tako, koroidalni tip VGAM-a ima lo$iju prognozu od muralnog tipa

[10].

U odabranim izvjeStajima, potpuna radiografska obliteracija smatrana je
uspjesnim ishodom, ¢ak i ako je pacijent naknadno umro. U novijim izvje$¢ima,
promjena je usmjerena na prezivljavanje i neurokognitivni ishod. Godine 2006.
Lasjaunias 1 suradnici izvijestili su o nizu od 233 pacijenta s VGAM-om lijecenih
embolizacijom, $to je trenutno najvece prijavljeno iskustvo. Zabiljezili su ukupnu
smrtnost od 10,6%. Novorodencad je imala smrtnost od 52%, $to je znacajno vise od
smrtnosti dojencadi (7,2%) 1 djece (0%). Osim toga, 74% prezivjelih pacijenata bili su
bez neuroloskog deficita, 15,6% je umjereno neuroloski zaostajalo, a 10,4% dozivjelo
je teSku mentalnu retardaciju tijekom medijan vremena prac¢enja od 4,4 godine. Izmedu
90% 1 100% obliteracija postignuta je u 55% pacijenata, dodatno naglasavajuci da
potpuna obliteracija VGAM-a nije potrebna u svim sluc¢ajevima posti¢i klinicko

poboljsanje [5].

Glavna posljedica VGAM-a je trajni neuroloski deficit s intelektualnim
oSte¢enjem i epilepsijom. Procjena ishoda terapije u pacijenata s VGAM-om moze se
provesti pomocu sustava Bicétre rezultata neonatalne procjene koji su predlozili

Lasjaunias i suradnici (Tablica 2.8.1) [10].
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Tablica 2.8.1. Bicétre rezultat neonatalne procjene

Bodovi Sréana Cerebralna  Respiratorna Jetrena Bubrezna
funkcija funkcija funkcija funkcija funkcija
5 Normalna Normalna Normalna ~  ---—- = -
4  Preoptere¢enj  Subklinicka, Tahipneja, - -
e, bez izolirane dijete pojede
lijecenja abnormalnost ~ bocicu do
1 EEG-a kraja
3 zatajenje Nekonvulziv  Tahipneja, ne Nema Normalna
stabilno uz ni pojede hepatomegalije
lijecenje intermitentni bocicu do , normalna
neuroloski kraja funkcija jetre
znakovi
2 Zatajenje, nije Izolirane Potpomognut Hepatomegalij  Prolazna
stabilan uz konvulzije  a ventilacija, a, normalna anurija
lijecenje normalna funkcija jetre
zasic¢enost
F102<25%
1 Potrebna Konvulzije = Potpomognut  Umjerenaili  Nestabiln
ventilacija a ventilacija, prolazna a diureza
normalna insuficijencija uz
zasi¢enost jetre lijecenje
F102>25%
0  Nereagirana Trajni Potpomognut  Abnormalna Anurija
terapiju neuroloski  a ventilacija,  koagulacija,
simptomi desaturacija povisene

razine enzima

Izvor: https://www.thieme-connect.com/products/ejournals/pdf/10.1055/s-0038-

1635108.pdf
Ovaj sustav bodovanja mozZe pomo¢i u procjeni ucinka klinickog lijeCenja,

pridonijeti ispravljanju pristupa terapiji i poboljSati razinu upravljanja VGAM-om
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[10]. Ova ljestvica od 21 tocke daje bodove za ozbiljnost znakova i simptoma koji se
odnose na sr¢ani, pluéni, neuroloski, jetreni i bubrezni sustav. Klini¢ke i laboratorijske
vrijednosti koriste se za izracunavanje Bicétre rezultata za novorodence koje ima
VGAM. Rezultat <8 od 21 ukazuje na skoro fatalnu prognozu, a dojence se smatra
previSe nestabilnim za hitnu embolizaciju. Rezultat izmedu 8 i 12 karakterizira
novorodencad koja ¢e najvjerojatnije imati koristi od hitne embolizacije. Rezultat >12
sugerira dojencad koja su kandidati za medikamentozno lije¢enje kardiopulmonalne
insuficijencije. Medikamentozno lije€enje nastavlja se do otprilike 5. mjeseca starosti

kada dob i veli¢ina djeteta smanjuje rizik produljene embolizacije [10].
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3. Endovaskularni pristup lijeCenju aneurizmatske
malformacije Galenove vene

Transarterijska embolizacija je vrhunski nacin i zlatni standard lijeCenja
VGAM-a. Endovaskularna terapija radikalno je promijenila lijeCenje i prognozu
bolesnika s VGAM. Cilj embolizacije je omoguciti sazrijevanje vaskularnog sustava
smanjenjem protoka kroz shunt. Kirurgija ima malu ulogu u lije¢enju VGAM-a zbog
visokog morbiditeta i mortaliteta. Dokazi upucuju na to da bolesnici koji su lijeeni
embolizacijom prije nego $to je doslo do znacajnog neuroloskog oste¢enja imaju dobru
prognozu. Lasjaunias i suradnici su pokazali da lijeCenje nakon 5 mjeseci rezultira
najboljom ravnotezom minimalne mogucénosti kasnjenja cerebralnog sazrijevanja i
maksimalne ucinkovitosti embolizacije. Ako postoje znakovi kardijalne
dekompenzacije, bolesnicima se primjenjuju diuretici za smanjenje sréanog
predopterecenja i pomno se prate zbog klinicke dekompenzacije. Ako je sré¢ano
zatajenje refraktorno na terapiju, embolizacija se moZe provesti ranije. Transvenozna
metoda se moze koristiti ako se transarterijski pristup smatra nemogucéim, ali je
povezana s ve¢im rizikom od hemoragijskih komplikacija i losijim stopama uspjeha.
Potpuna angiografska obrada nije potrebna; smanjenje od 30% do 50% Santa pokazalo

se da rezultira znacajnim sistemskim uc¢inkom [16].

Primarni cilj u lijeCenju VGAM-a je stabilizirati sr€ane 1 sistemske
komplikacije dok se ne moZe izvesti endovaskularna intervencija. U novorodencadi,
sr€ano zatajenje visokog sr€anog izbacaja moze dovesti do insuficijencije bubrega,
insuficijencije jetre i ishemije miokarda. Povecani protok takoder moze sprijeciti
zatvaranje duktusa arteriozusa, S§to pogorSava hipoksemiju. Smanjenjem protoka u
VGAM-u, poboljsava se perfuzija bubrega i srca, moZe se smanjiti venska hipertenzija
u pluénoj cirkulaciji, a postojani shuntovi zdesna nalijevo mogu s zatvoriti.
Mogucnosti lije¢enja za smanjenje protoka ukljucuju diuretike, inotropne lijekove i
vazodilatatore. Medutim, nije utvrdena optimalna paradigma lijecenja. Uspjeh
medikamentoznog lijeenja izravno je povezan s time koliko su teSki simptomi u

klini¢koj slici. Novorodencad obi¢no ima ozbiljnije zatajenje srca i posljedi¢no losije
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ishode. Kada je zatajenje srca prisutno u dojencadi i djece, obi¢no je blago i moze se

uspjesnije lijeciti [23].

O prvom slucaju lijeCenja embolizacijom izvijestio je Davis 1950. godine, a
razvojem endovaskularnog lijeenja, stopa smrtnosti je pala sa 60-82% na 11%. Cilj
endovaskularne terapije je smanjiti intrakranijsko shuntiranje ili ¢ak opstruirati sve
fistule. Zapravo, potpuna obliteracija nije potrebna jer je redukcija od jedne tre¢ine do
polovice santa dovoljna da se isprave klinicki simptomi. Postojanje normalne drenaze
izmedu dubokog venskog sustava i VGAM-a treba razmotriti prije embolizacije u
sluaju pojave Stetnih uc¢inaka na normalnu cerebralnu zilu nakon endovaskularnog
lijecenja. lako ju je teSko vidjeti putem angiograma ili neinvazivnog snimanja,
vjerojatno zbog tehnickih ¢imbenika i hemodinamike, drenaza je kriticni element

planiranja lijecenja [10].

Razvoj endovaskularnih tehnika uvelike je poboljsao loSu prognozu bolesnika
s VGAM-om. Sveukupni cilj endovaskularnog lije¢enja je vratiti hemodinamsku
ravnotezu 1 posti¢i fizioloSko, a ne anatomsko, izlje€enje koje dovodi do povoljnih
neuroloskih i razvojnih ishoda. LijeCenje treba provoditi postupnim pristupom kako bi
se izbjegle brze hemodinamske promjene, koje mogu dovesti do parenhimskih
oStecenja. krvarenja zbog fenomena perfuzijskog proboja ili masivne venske
tromboze. Djelomi¢na embolizacija moZe smanjiti protok kroz VGAM u dovoljnoj
mjeri da kontrolira zatajenje srca, a istovremeno minimizira rizik od komplikacija.
Postupna embolizacija takoder omogucéuje postupnu prilagodbu hemodinamike, $to

smanjuje rizik za cerebralni razvoj [24].

Vrijeme intervencije takoder je iznimno vazno. Optimalan terapeutski prozor
za iniciranje endovaskularnog lije€enja se prvi put preporucuje u dobi od 4 do 5
mjeseci kako bi se povecala ucinkovitost intervencije i smanjio rizik od kaSnjenja u
cerebralnom sazrijevanju. Ako se lijeCenje odgodi dulje, korekcija hidrocefalusa
mozda nece biti moguca lijeCenjem VGAM-a, a neuroloske i kognitivne posljedice
mogu postati trajne. Nakon prvog tretmana, slijede¢i tretmani se provode u rutinskom
intervalu od 6 do 8 tjedana ili u kra¢em intervalu od 4 tjedna za slozenije lezije. U
novorodencadi je nekada potrebna hitna embolizacija, a u tim je sluajevima primarni

cilj smanjiti protok kroz VGAM kako bi se normalizirala sistemska fiziologija. Isto
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tako, smanjenje protoka kroz VGAM u novorodenceta moze pomoéi u ponovnom

stvaranju uvjeta koji omogucuju sazrijevanje cerebralnog venskog sustava [25].

Tehnicki gledano, VGAM se moze ciljati transarterijalnim ili transvenoznim
pristupom. Nekoliko istrazivaa zagovara primarnu upotrebu transarterijskog puta,
zadrzavajuéi transvenoznu embolizaciju za slucajeve u kojima je transarterijska
embolizacija iscrpljena. Unato¢ tome S§to je tehnicki manje zahtjevan od
transarterijalnog pristupa, transvenski VGAM tretman nudi manju hemodinamsku
kontrolu od transarterijske embolizacije u stupnjevitoj devaskularizaciji [5]. Pristup
preko umbilikalne arterije moze se koristiti za embolizaciju u ranom neonatalnom
razdoblju, a femoralna arterija je alternativni put kada umbilikalna arterija nije
dostupna. Treba biti oprezan s endovenoznim spiralom kako bi se smanjio rizik od

duboke venske tromboze [10].

3.1. Vaznost normalne venske anatomije i definiranje terapijskog

cilja

Iako je ova ¢injenica dugo bila zanemarena ili smatrana nevaznom, danas je
jasno da mogu postojati veze izmedu dubokih cerebralnih vena 1 venskog kolektora
VGAM-a. Tocna uloga tih veza ostaje diskutabilna. Smatra se da su bazalni gangliji i
intraventrikularna krvarenja uocena nakon endovenozne VGAM terapije vecinom
povezana s o§teéenjem duboke venske drenaZe. Cesta, ako ne i stalna hemoragijska
transformacija nastalih dubokih venskih infarkta vjerojatno je povezana s
poremecajem koji se istovremeno javlja na arterijskoj strani lezije, sli¢no normalnom
fenomenu proboja perfuzijskog tlaka, koji dovodi do naglog porasta krvnog tlaka u

cerebralnim podruc¢jima ve¢ fragiliziran ishemijom [12].

Vaznost stupnjevanja lijeCenja opcenito je prepoznata za arterijsku
embolizaciju. Kada to klinicko stanje pacijenta dopusta, odredivanje stupnja nudi
kontroliraniji 1 postupniji proces devaskularizacije za koji se vjeruje da smanjuje rizik
od nezeljenih dogadaja kao Sto je difuzna venska tromboza ili normalan fenomen

proboja perfuzijskog tlaka. Predlaze se da je odredivanje stupnja endovenskih
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postupaka jednako vazno u smislu izbjegavanja komplikacija. Osim manje nagle
promjene u arterijskoj cirkulaciji, stupnjevanje endovenske embolizacije takoder moze
ponuditi vrijeme za prilagodbu venskog sustava novim obrascima drenaze, osobito
kada je jedan ili nekoliko dubokih venskih kanala povezanih s galenskim sustavom.
Vaznu ulogu imaju magnetska rezonancija i venografija dobivene neposredno prije
endovaskularne terapije kao sredstva za procjenu omjera rizika i koristi svake

planirane sesije embolizacije [5].

Iz endovaskularne perspektive, moze se re¢i da se bilo koja cerebralna
vaskularna malformacija moze potpuno embolizirati, koriste¢i gotovo bilo koje
dostupno terapijsko sredstvo. Pitanje je onda cijena povezana s potpunim
iskorjenjivanjem lezije u smislu mortaliteta, morbiditeta i kvalitete zivota. Vjeruje se
da bi fizioloSko izljeCenje VGAM-a koje ostavlja dio vaskularne malformacije
nelijecenim, ali dovodi do povoljnih neuroloskih i razvojnih ishoda moglo biti bolje
od anatomskog izljeCenja, definitivnijeg, ali povezanog s visokim stopama
komplikacija i potencijalno lo§im ishodima. Vaznost bliske i iskrene komunikacije s
roditeljima klju¢na je u usmjeravanju ovih izbora, uzimajuci u obzir da pojedinacne
prezentacije, u rasponu od novorodencadi s kardiorespiratornim poremecajem do
asimptomatskih mladih odraslih osoba, dolaze s odredenim razinama hitnosti i

prihvacanje rizika [12].

3.2. Transarterijski pristup

Transarterijska embolizacija, u fazama, za djelomi¢nu okluziju VGAM-a jedini
je trenutni tretman za koji se pokazalo da rezultira sigurnim smanjenjem zatajenja srca.
Pristup u novorodencadi Cesto se nalazi kroz umbilikalnu arteriju. Zastita ovog puta
pristupa tijekom poroda i akutnog postnatalnog razdoblja je vazna. Prednost ove
arterije je pruzanje odgovarajuceg pristupa za potrebne endovaskularne katetere, dok
Stedi traumu femoralne arterije kod male novorodencadi. Transarterijski pristup izvodi
se pomoc¢u mikrokateterskih sustava za isporuku, ¢ime se moze posti¢i superselektivna

embolizacija fistuloznog spoja. Transarterijska embolizacija je ucinkovitija kada
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postoji samo jedan ili ograni¢en broj arterijskih pedikula. Medutim, kada postoje
brojni mali arterijski dodaci, cesto je nemoguée posti¢i okluziju VGAM-a
transarterijskim putem. U tim se sluCajevima vjeruje da transvenska embolizacija nudi

vece Sanse za privremenu kontrolu postojeceg zatajenja srca [26].

Transarterijska embolizacija koristi se kada dijagnosticki angiogram pokaze
dostupne arterijske grane za hranjenje iz koroidalne i perforatorne arterije dovoljnog
promjera da dopuste navigaciju mikrokatetera. Kroz malu pedijatrijsku arterijsku
ovojnicu (br. 4-5F) kateteriziraju se obje unutarnje karotidne arterije, obje vanjske
karotidne arterije 1 vertebralne arterije s obje strane i izvodi se angiografija uz
sistemsku heparinizaciju od 200 U/kg heparina nakon koje slijedi 100 U, ¢ime se
postize optimalna sistemska heparinizacija u novorodencadi. U starije djece doza
heparina prilagodava se tezini [27]. Intrakranijalne hranidbene arterije koje
opskrbljuju arterio-vensku malformaciju/fistulu se kateteriziraju pomocu mekih
mikrokatetera 1 mikrozica za navodenje (mikrokateter od 1,5 F preko Zice vodilice od
0,010 inca). Izvodi se superselektivna angiografija kako bi se vrh katetera postavio §to
je moguce distalnije od ishodiSta bilo koje normalne grane. MjeSavina N-butil
cijanoakrilata ili izo-butil-2-cijanoakrilata, miodila i tantalovog praha isporucuje se u
diencefalne ili mezencefalne perforirajuce arterije. Tijekom cijelog postupka
anesteziolog, neonatolog i instrumentar prate stanje djeteta. Postembolizacijska
angiografija se izvodi kako bi se procijenio opseg redukcije Santa. Transkranijalni
Doppler ultrazvuk koristan je za pracenje rezidualnog Santa i progresije tromboze.
Transarterijski put je u¢inkovit kod muralnog tipa malformacije s fistulama koje imaju
jednu ili dvije rupe, za razliku od koroidalnog tipa malformacije. Potonji nalikuje tusu
s vodenom kantom s viSestrukim arterijskim dodacima koji se dreniraju u vensku

vrecicu [28].

Za konvencionalni femoralni pristup, rutinski se koriste 4-French sustavi u
dijagnosticke 1 terapijske svrhe u svim pedijatrijskim dobnim kategorijama. Opcenito
se ceS¢e postavlja arterijski omotac, unato¢ nesto ve¢em promjeru, nego izravni pristup
femoralnoj arteriji dijagnosti¢kim ili vode¢im kateterom. Ovaj pristup, koji smanjuje
rizik od potencijalne ozljede femoralne arterije izbjegavanjem torzije i klizanja na

mjestu punkcije, pokazao se u€inkovitim 1 sigurnim. Superselektivna kateterizacija
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VGAM arterijskih dodavaca moze se izvesti pomocu odabira mikrokatetera i
mikrozica napravljenih na individualiziranoj osnovi, uglavnom na temelju preferencija
operatera. Transarterijska embolizacija idealno se izvodi s teku¢im emboliziraju¢im

sredstvom, sa ili bez dodatne upotrebe odvojivih mikrospirala (slika 3.2.1) [27].

= ~

h h N
Slika 3.2.1. Prikaz transarterijske femoralne embolizacije

Izvor: file:///C:/Users/dsofic/Downloads/s00381-010-1257-0.pdf

Oslanjanje samo na mikrozavojnice se ne preporucuje, jer ti uredaji opcéenito
ne nude dovoljan prodor u grane za hranjenje 1 stoga mogu ponuditi samo privremeni
ucinak. Osim toga, rizik od rupture ili perforacije tijekom isporuke mikrosvojnice u
krhki arterijski dovod nije zanemariv, situacija u kojoj trenutno ubrizgavanje
brzodjelujuceg tekuceg agensa moze biti kljuno za izbjegavanje razorniih

komplikacija [27].

3.3. Transvenski pristup

Transvenski pristup izvodi se ili kroz operativno izlozenu torkulu ili kroz
transfemoralni venski kateter (slika 3.3.1). Velike metalne spirale taloze se u Galenovu

aneurizmatsku venu kako bi se smanjilo arteriovensko shuntiranje. Transvenski
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pristup moze se lako ponoviti nekoliko puta i moze se nadopuniti transarterijskim
embolizacijama. Za VGAM s visokim protokom, NBCA treba pazljivo ubrizgati kroz
arterije u unutarnji VGAM kako bi se izbjegao protok N-butil cijanoakrilata (eng. N-
butyl cyanoacrylate - NBCA) u venski sustav [29]. Perkutana transfemoralna
transvenozna embolizacija se posebno koristi kada perforantne arterije nisu dovoljnog
promjera da dopuste prolazak mikrokatetera. Ako je Sant vrlo velik s iznimno visokim
protokom, prednost se daje venskom pristupu kako bi se izbjegla migracija

embolijskog materijala kada se isporucuje transarterijskim putem [30].

Mikrokateter napreduje do cilja
embolizacije

Cilj embolizacije

Mjesto insercija
katetera

Aplikacija ljepilau
VGAM zile

Slika 3.3.1. Prikaz transvenske embolizacije

Izvor: https://www.childrenshospital.org/conditions/vein-galen

Povremeno je potrebno koristiti kombinaciju obje tehnike. Femoralna vena u
preponi punktira se mikropunkcijskom iglom 1 pristupi desnoj unutarnjoj jugularnoj
veni kroz desni atrij. Vodec¢i kateter postavljen je blizu jugularnog bulbusa dok se
mikrokateter uvlaci u prosirenu srediSnju venu na retrogradni nacin kroz sigmoidni
sinus, transverzalni sinus, Herophilijev torkular i ravni sinus [31]. Povremeno postaje

potrebno punktirati unutarnju jugularnu venu izravno u vratu ako femoralne vene nisu
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dostupne. Iako je korisno postaviti vece sustave za isporuku transvenoznim putem,
postoji potencijalni rizik od zna¢ajnog hematoma na vratu zbog traume jugularne vene.
Transvenski pristup komplementaran je transarterijskom pristupu nakon okluzije
dominantnih hranidbenih arterija, Sto omogucuje postupno povecanje venskog tlaka u
variksima uz smanjenje gradijenta tlaka i protoka. U slucaju tromboze bilo kojeg od
sigmoidnih sinusa moze biti potrebno prijeci kroz perzistentni subokcipitalni sinus u
ravni sinus [32]. Pojavom Gugleimi odvojivih zavojnica (eng. Gugleimi detachable
coils - GDC) preferira se pustanje dugih zavojnica kao koSare prvo u srednji variks
nakon cega slijedi isporuka mjeSavine tekuceg akrilnog monomera i lipidola.
Zavojnice bi sprijecile nenamjernu migraciju emboli¢nog sredstva u pluénu
cirkulaciju. Cak se i gurajuée mikrozavojnice mogu pustiti u preliminarnu kosaru
unutar variksa. Uz znaajno smanjenje protoka u malformaciji, moZe se izvesti
postupna embolizacija arterijskim putem. Obavezno je provjeriti da proSireni sredis$nji
venski variks nije povezan s normalnim cerebralnim venama kada se pristupi venskom
putu, kako bi se izbjegle trenutne ili odgodene hemoragijske komplikacije. Cilj
lijecenja je obliterirati fistulu $to je viSe moguce, ako je potrebno u fazama, osobito u
dojencadi sa sr€anom dekompenzacijom. Vazno je odrzavati hipotenziju tijekom
isporuke tekuéeg monomera i takoder pratiti vrijeme aktivne koagulacije (eng. active
coagulate time - ACT) tijekom sistemske heparinizacije. Krvni tlak se nakon zahvata

odrZava na normalnoj razini, dok se dojence drzi intubirano 24-48 sati nakon zahvata

[33].

Nakon uvodenja katetera u mozak i apliciranja posebnog materijal (kao Sto je
vrsta ljepila ili mekih metalnih zavojnica) u krvne zile VGAM-a kako bi se zatvorio
protok krvi, dolazi do normalizacije protoka krvi kroz krvozilni sustav mozga. Veéina
djece nema bolove niti druge simptome embolizacije, a ve¢ina ih moze napustiti
bolnicu unutar nekoliko dana. Neka ¢e djeca morati provesti nekoliko dana na

intenzivnoj njezi radi promatranja (slika 3.3.2).
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Povratak normalnoj
cirkulaciji mozga

Smanjenje veli¢ine
malformacije tijekom vremena

Slika 3.3.2. Poslijeoperacijska cirkulacija krvi

Izvor: https://www.childrenshospital.org/conditions/vein-galen

3.4. Sredstva za embolizaciju

Trenutna sredstva za emolizaciju koja se koriste za lijecenje VGAM-a mogu se
podijeliti na Gvrsta i tekuca sredstva. Cvrsta sredstva sastoje se od Gestica polivinil
alkohola (eng. polyvinyl alcohol - PV A), vlakana, zavojnica i balona. Tekuca sredstva,
koja se CeS¢e koriste, sastoje se od cijanoakrilatnih monomera kao $to je N-butil
cijanoakrilat (NBCA), kao 1 od polimernih taloga u otopinama kao sto je etilen kovinil
alkohol. Apsolutni (100% bezvodni) etanol dodatno je tekuée sredstvo za embolizaciju
koje se trenutno ne koristi uobic¢ajeno. Glavna sredstva koja se trenutno koriste za
lijeCenje VGAM-a ukljuc¢uju NBCA (Trufil, Codman Inc.), Onyx (Covidien, eV3
Neurovascular, Irvine, Kalifornija, SAD), kopolimer etilen vinila i, u manjoj mjeri,

Cestice PVA 1 zavojnice [34].

Embolizacija cijanoakrilatom iznimno se razvila od svog uvodenja prije gotovo

30 godina zbog razvoja razlicitih formulacija ljepila kao i napretka tehnologija katetera
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i zice vodica. Izobutil-2-cijanoakrilat je zamijenjen s NBCA, koji je odobrila Uprava
za hranu i lijekove (eng. Food and Drug Administration - FDA) za embolizaciju 2000.
godine zbog predvidljivije kvalitete polimerizacije, lakoce kirurSke resekcije i
nedostatka toksi¢nosti NBCA. Primjena NBCA za lije¢enje VGAM-a predvida se na
temelju njegova tekuceg karaktera, koji mu omogucuje prodiranje u zari$ne zile gdje
kona¢no polimerizira u kruto stanje i uzrokuje trombozu i okluziju krvnih Zila.
Sredstvo NBCA polimerizira u ljepljivi, bionerazgradivi ¢vrsti materijal nakon
kontakta s krvlju i endotelnim stanicama putem anionskog mehanizma. Izaziva upalni
odgovor unutar stijenki emboliziranih Zila za koji se vjeruje da ima vaznu ulogu u
postojanosti okluzije stvorene ovim sredstvom [35]. Sredstvo NBCA nije rendgenski
neprozirno kako bi se pratio njegov protok tijekom aplikacije. Etiodol 1, u manjoj
mjeri, tantalov prah pomijeSani su s NBCA kako bi otopina postala radiokontaktna.
Etiodol takoder djeluje kao sredstvo za usporavanje, kako bi usporio stopu
polimerizacije jer ¢isti NBCA polimerizira gotovo trenutno na vrhu katetera. Cilj je
stvoriti mjesavinu ljepila/etiodola koja ¢e sprijeciti ranu polimerizaciju unutar
hranidbene arterije, ali 1 kasnu polimerizaciju unutar drenazne vene(a). Koriste se
koncentracije od 25% ljepila, a one ispod 25% obicno ¢e presporo polimerizirati.
Embolizacija s NBCA olakSava kirurSku resekciju pomazuéi identificirati
embolizirane zile, razlikuju¢i ih od normalnih Zila, kao i pruzaju¢i jasnu granicu

izmedu VGAM-a i normalnog parenhima mozga [34].

Onyx je jedno od najnovijih neadhezivnih teku¢ih embolickih sredstava
dostupnih za lije¢enje VGAM-a. Sastoji se od kopolimera etil-vinil alkohola
otopljenog u dimetil sulfoksidu. Prasak tantala dodaje se za radiokontaktnu
vizualizaciju. Onyx je dostupan u boc¢icama od 1,5 ml spremnim za upotrebu u 3
razli¢ite viskoznosti: Onyx 18, 20 1 34. Koncentracije kopolimera etil-vinil alkohola
su 6, 6,51 8% za Onyx 18, 20 i1 34. Bocice s Onyxom moraju se muckati najmanje 20
minuta prije upotrebe kako bi se dobila homogena otopina koja se sastoji od embolicke
komponente i tantalovog praha. Za razliku od NBCA koji polimerizira gotovo
trenutno, Onyx ima vrlo sporu stopu skrucivanja, S§to omogucuje dugotrajnije i
kontroliranije apliciranje. To, u teoriji, omogucuje opstrukciju veceg dijela VGAM-a
sa svakom mikrokateterizacijom. Spora brzina polimerizacije i nedostatak adherencije

dopustaju dugotrajne i ponovljene injekcije iz iste tocke, Sto rezultira dubljim
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prodiranjem u veci dio zariSta. Medutim, treba napomenuti da su to teoretske prednosti
jer trenutno nema objavljenih dokaza koji to potvrduju [36]. Jedan nedostatak ili
ograni¢enje Onyxa je njegova visoka radioprozirnost. Moze biti tesko ili nemoguce
vizualizirati distribuciju materijala koji se aplicira. To potencijalno moze rezultirati
nezeljenim apliciranjem kolateralnih arterija ili sustava venskog odljeva s
katastrofalnim rezultatima. Jo$ jedan nedostatak Onyxa je njegova losa vizualizacija
tijekom refluksa u vrlo malim krvnim Zilama. Osim toga, neke recenzirane publikacije

opisuju dulje vrijeme fluoroskopije i1 vece stope komplikacija s Onyxom u usporedbi

s NBCA [34].

3.5. Postupna embolizacija

Cilj lijecenja je pocetno smanjenje volumenskog optereéenja 1 pokusaj
potpunog obliteriranja Santa. U vecine dojencadi i djece postaje potrebno postaviti
stadij embolizacije u rasponu od nekoliko tjedana do nekoliko mjeseci na temelju
angioarhitekture i klinickog statusa. Pra¢enje endovaskularnog pristupa temelji se na
rezidualnom Santu i izgledu malformacije. Okluzivna venopatija je dobro poznati
odgodeni dogadaj koji uzrokuje progresivno neurolosko pogorSanje. SteCena
venopatija moze biti fatalna. Pretpostavlja se da bi predugi intervali izmedu postupaka
embolizacije rezultirali visokim venskim tlakom u duralnim sinusima i kortikalnim
venama. Venopatija visokog protoka prenosi se na medularne vene i kortikalne vene
Sto bi moglo rezultirati progresivnim kalcifikacijama parenhima i refraktornim

napadajima [33].

Spontana tromboza moZe rezultirati anatomskim izljeCenjem u rijetkim
situacijama, ¢es¢e kod fistula muralnog tipa. Anatomsko i klinicko izljecenje moguce
jeuz odgovarajuce vrijeme i stadij postupaka embolizacije. Tehnicki i klini¢ki rezultati
su izvrsni u iskusnim rukama. Treba napomenuti da u odsutnosti sréanog
preopterecenja i kod neuroloski intaktnog djeteta, malformacija zahtijeva promatranje

i pracenje. Preporuca se da se fetus kod kojeg je prenatalno dijagnosticirana Galenova
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malformacija moze roditi normalno bez odredenog rizika od cerebralne ishemije

tijekom poroda zbog slabog otpora cirkulacije placente [33].

3.6. Komplikacije endovaskularnog lije¢enja

Nedavno je meta-analiza pokazala da se prevladavajue komplikacije
endovaskularnog lije¢enja sastoje od perforacije cerebralnih zila, krvarenja, cerebralne
ishemije, hidrocefalusa i ishemije nogu. Koristenjem podataka meta-analize, tehnicke
komplikacije endovaskularnog lijeCenja VGAM-a javljaju se u 19% pacijenata (29%
u novorodencadi/10% u dojencadi), perioperativno krvarenje u 9% (12%/4%), a
perioperativna ishemija u 1% (3%/0%). Rezultati meta-analize takoder su opisali
ukupne stope postembolizacijske smrtnosti od 10% i stope komplikacija od 37%. Stopi
periproceduralnih neuroloSkih komplikacija pridonosi kombinacija dubokog
cerebralnog hemoragi¢nog infarkta, neciljane arterijske embolizacije ljepilom i
intraproceduralne arterijske perforacije [37]. Sve je vecéa svijest o podskupini
pacijenata koji dozive hemoragijski infarkt diencefalona i striatuma u satima koji
slijede nakon embolizacije. Smatra se da je mehanizam ove komplikacije venski
infarkt zbog okluzije odljeva iz unutarnjih cerebralnih vena (ili ekvivalentan sustav
duboke venske drenaze koji moze, suprotno prijasnjim vjerovanjima, ovisiti o
Markowskievoj veni). Sekundarna hemoragijska transformacija venskog infarkta
vjerojatno je posljedica proboja normalnog perfuzijskog tlaka u ishemijskom tkivu

koji je posljedica brze obliteracije Santa visokog protoka [38].

Lasjaunias 1 suradnici, koji su do sada objavili najvecu seriju djece lijeCene
endovaskularnim pristupom (n=216), koristili su endovaskularni pristup lijeCenju
aneurizmatske malformacija Galenove vene 1 izvijestili o smrtnosti od 52% u
novorodencadi (12/23), 7,2% u dojencadi (11/153), a 0% u starije djece (0/40). Meta-
analiza klini¢kih ishoda nakon endovaskularnog lijeCenja izvijestila je o ukupnoj
smrtnosti od 14% (27% u novorodencadi 1 1% u dojencadi; P <.001), loSim
neuroloskim ishodima u 21% (22%/16%), dobrim neuroloskim ishodi u 62%

(48%/77%; P <.001) i potpunoj okluziji VGAM-a u 56%. Ovi rezultati pokazuju da
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su ishodi endovaskularnog lije¢enja bolji u usporedbi s povijesnim podacima iz
kirurskih pristupa, ali su jo$ uvijek povezani sa smrtnoscu ili morbiditetom u otprilike
jednoj tre¢ini slucajeva, s najgorim ishodima medu pacijentima kojima je potrebno

hitno lijecenje u neonatalnom razdoblju [39].

U literaturi se opisuje da je ukupna intraproceduralna incidencija hipotenzije
33,3%, hipertenzije 13,3%, tahikardije 11% i bradikardije 6,6%. Vecina hipotenzivnih
kriza se tretira intravenskim bolusima tekucine. Intraproceduralna tahikardija i
hipertenzivne epizode javljaju se ¢eS¢e u pacijenata koji su bili na inhalacijskim
anesteticima (68,9%). Prevencija komplikacija ovisi o pravilnoj selektivnoj
embolizaciji, odabiru materijala za emboliju i to¢noj tehnici, kao i o€uvanju normalne

cerebralne duboke venske drenaze [10].
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4. Uloga medicinske sestre/tehnicara u zbrinjavanju
pacijenta

Minimalno invazivni endovaskularni zahvati revolucionirali su lijecenje
vaskularnih bolesti, omoguéavaju¢i manje invazivne alternative tradicionalnim
otvorenim kirur§kim zahvatima. Ove tehnike su smanjile vrijeme hospitalizacije i
nelagodu pacijenata, ali takoder nose potencijalne komplikacije koje zahtijevaju
pazljivu skrb od strane medicinskih sestara/tehni¢ara. U usporedbi s tradicionalnim
otvorenim zahvatom, koji ukljucuje izravan kirurski pristup arteriji nakon cega slijedi
Sivanje, endovaskularni zahvati koriste tehniku punkcije. Ova metoda moze rezultirati
hemostatskim tlakom ili upotrebom uredaja za zatvaranje krvnih zila (eng. vascular
closure devices - VCD) za lijeCenje rane. NajceS¢e komplikacije koje se susre¢u
tijekom dijagnostickih 1 intervencijskih kateterizacijskih postupaka koji ukljucuju
zajednicku femoralnu arteriju su vaskularne prirode, ukljucuju¢i hematome prepone,
pseudoaneurizme, arteriovenske fistule i krvarenje na mjestu pristupa [40]. Isto tako,
infekcije mjesta kirurSkog zahvata jos uvijek predstavljaju znacajnu zabrinutost za
pacijente koji su podvrgnuti potpuno perkutanim endovaskularnim postupcima. Stoga
je klju¢no da medicinske sestre/tehnicati posjeduju sveobuhvatno znanje o razliitim
tehnikama koje se koriste za pristup femoralnoj arteriji, mogué¢im komplikacijama i

zdravstvenoj njezi koja je potrebna za u€inkovito upravljanje tim komplikacijama [41].

Medicinske sestre/tehnicari ima klju¢nu ulogu u sprjeCavanju komplikacija
endovaskularnih zahvata i potrebe za ponavljanjem zahvata koji pacijente izlazu riziku
od gubitka zdravlja i zivota. Nakon endovaskularnog zahvata pacijent se premjesta na
odjel intenzivne skrbi zbog pracenja i promatranja. Poznavanjem prirodnog tijeka
kolonizacije, infekcije 1 sepse te multidisciplinarnim pristupom lije€enju rane mogu
znacajno smanyjiti rizik od komplikacija kod bolesnika. Redovita procjena i1 pracenje
rane klju¢ni su za rano otkrivanje mogucih komplikacija i provodenje mjera kojima se

smanjuju njihovi negativni uéinci.
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4.1. Intervencije instrumentara tijekom izvodenja endovaskularnog

zahvata

Prije endovaskularog postupka, medicinska sestra/tehnicar provodi razgovor s
roditeljima djeteta 1 pregledava djetetov zdravstveni karton. Isto tako, osigurava da
roditelji potpiSu 1 datiraju obrasce za pristanak na endovaskularni postupak.
Medicinska sestra/tehnicar dalje osigurava da su dostupni svi laboratorijski rezultati te
da su operater i roditelji obavijeSteni o svim abnormalnim rezultatima laboratorijskih
pretraga. Medicinska sestra/tehnic¢ar nadalje provodi preoperacijsku procjenu koja
ukljucuje mjerenje vitalnih funkcija, rezultate skale procjena boli 1 drugih procjena
vezanih uz zdravlje i dobrobit pacijenta. Nakon toga, medicinska sestra/tehnicar daje
od strane lije¢nika propisanu terapiju pacijentu nakon c¢ega se izraduje plan
zdravstvene njege specifiCan za tog pacijenta. Kad su pacijent 1 svi njegovi podaci

spremni, medicinska sestra/tehnicar odvodi pacijenta u operacijsku salu [42].

Buduc¢i da se endovaskularna intervencija izvodi u strogo asepti¢nim uvjetima,
vazno je da medicinske sestre/tehni¢ari osiguravaju asepticnost materijala i prostora u
kojem se postupak izvodi, te da se brinu o dobroj op¢oj organizaciji operacijske sale.
Postupak se provodi na pomi¢nom stolu za endovaskularni zahvat, a za vrijeme
zahvata operater, asistenti 1 medicinska sestra/tehniCar koriste zaStitnu opremu. Za
vrijeme zahvata nuZna je suradnja medicinskih sestara/tehni¢ara s anesteziologom
tijekom wuvodenja 1 budenja iz opcée anestezije. Vitalne znakove, poput
elektrokardiograma, krvnog tlaka i zasi¢enja kisikom, treba paZzljivo nadzirati, te
pripremiti uredaje za venski pristup. Zbog inhibicije diSnog sustava i krvozilnih
centara anestetikom, tijekom razdoblja uvodenja u anesteziju treba promatrati disanje

pacijenta i krvni tlak [43].

Intervencijski instrumentar je zaduZen za koordinaciju svih radnji prije,
tijekom i nakon endovaskularnog zahvata. Instrumentar ¢e prije zahvata pripremiti
pomicni stol za endovaskularni postupak kako bi se dijete odmah po dolasku moglo
adekvatno pozicionirati (slika 4.1.1). Prije samog zahvata, uloga instrumentara
ukljucuje osiguravanje dostupnosti potrebnog materijala kao $to su potrosna sredstva,

sanitetski materijal, instrumenti i lijekovi.
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Slika 4.1.1. Prikaz pripremljenog prostora za endovaskularni zahvat
Izvor: https://www.semanticscholar.org/paper/Biij-Biomedical-Imaging-and-

Intervention-Journal-a-Tkb-Bs/af6cecd5a25baa34393ffdcc9912¢31713a561d30

Prije dolaska djeteta u operacijsku salu, instrumentar ¢e provjeriti funkciju
uredaja 1 svjetline slike na monitorima. Prema nalogu intervencijskog radiologa koji
izvodi zahvat, instrumentar ¢e u dokumentaciju evidentirati mjesto pristupa, tip i
veli€ina arterijalne uvodnice, vrsta 1 duzina zice vodilje, vrstu i duljinu katetera, vrstu

sredstva za emolizaciju te primjenu intervencijske premedikacije.

4.2. Zbrinjavanje rana vaskularnog pristupa nakon endovaskularnog

zahvata

Vaskularni pristup vazan je aspekt endovaskularnih postupaka koji ukljucuje
umetanje katetera ili drugih medicinskih uredaja kroz arteriju ili venu. Zajednicka
femoralna arterija Cesto je koriSteno pristupno mjesto za endovaskularne postupke
zbog svoje velike veli¢ine i1 lake dostupnosti. Klasi¢na metoda kirurSke intervencije

podrazumijeva izravan pristup arteriji, uz naknadno Sivanje. S druge strane, ¢esto se
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koristi tehnika punkcije, gdje se rana moze lijeciti pomocu hemostatskog tlaka ili
VCD-a. Bez obzira na koristenu tehniku, pravilno zbrinjavanje rana s vaskularnim
pristupom nakon endovaskularnih postupaka klju¢no je za smanjenje rizika od
krvarenja, stvaranja hematoma i drugih komplikacija. Stoga su potrebne to¢ne tehnike

zatvaranja kako bi se osiguralo brzo zacjeljivanje i smanjio rizik od komplikacija [40].

Tradicionalni otvoreni pristup femoralnoj arteriji ukljucuje kirurski rez nakon
kojeg slijedi Sivanje, §to moze rezultirati velikom ranom i povecati rizik od
komplikacija kao $to su infekcija, dehiscencija ili stvaranje hematoma. Koristenje
Savova takoder moZze izazvati nelagodu djeteta i ograni¢iti pokretljivost u
poslijeoperacijskom razdoblju. S druge strane, tehnika totalnog perkutanog pristupa

manje je invazivna i smanjuje ucestalost komplikacija povezanih s incizijom [44].

Kako bi se prevladali izazovi povezani s kirurSkom incizijom, razvijene su
razli¢ite tehnike zatvaranja za otvorene femoralne postupke. Ove tehnike imaju za cilj
smanjiti veli¢inu rane, smanjiti nelagodu 1 smanjiti rizik od komplikacija. Jedna od
cesto koriStenih tehnika je upotreba sredstava za lijepljenje koZe, koja se mogu koristiti
sama ili u kombinaciji sa Savovima kako bi se osigurala snazna, fleksibilna i
vodootporna veza. Isto tako, upotrebom hemostatskih sredstava, kao $to su fibrinska
brtvila ili proizvodi na bazi kolagena, moze se posti¢i hemostaza i pruziti dodatna

potpora rani, osobito kada se radi o arteriotomiji [40].

Tehnika punkcije koja se koristi u endovaskularnim postupcima ukljuc¢uje mali
rez i upotrebu hemostatskog tlaka ili VCD-a za lijecenje rane. Prednost ove tehnike je
Sto rezultira manjom ranom i omogucuje brzi oporavak. Medutim, prethodne studije
su izvijestile o rasponu od 2-7,9% za ukupne stope vaskularnih komplikacija, koje
ukljucuju krvarenje i druge vaskularne komplikacije, nakon punkcije bedrene kosti za
perkutane intervencije, koje su povezane s duzom hospitalizacijom, ve¢im zahtjevima
skrbi 1 dugotrajnom rehabilitacijom. Tradicionalno se hemostaza na femoralnom
pristupnom mjestu obicno postize ru¢nom kompresijom, gdje se mjesto uboda
komprimira vre¢icom pijeska ili ruénim pritiskom kako bi se postigla hemostaza.
Medutim, ova tehnika ima nekoliko nedostataka, ukljucujuéi nelagodu djeteta tijekom
kompresije, moguénost vazovagalne reakcije, produljenu imobilizaciju i rizik od

krvarenja [45].
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Druga tehnika je uporaba hemostatskih uredaja, poput ¢epova na bazi kolagena
ili sintetickih ¢epova, koji se mogu umetnuti u mjesto uboda kako bi se postigla
hemostaza. Uredaji za vaskularno zatvaranje obi¢no se koriste za lijeCenje ubodnih
rana i s vremenom su dozivjeli napredak koji je doveo do poboljSane udobnosti i
smanjene ucestalosti lokalnih komplikacija. Ti se uredaji postavljaju preko mjesta
uboda i koriste razli¢ite mehanizme za postizanje hemostaze, uklju¢ujuci primjenu

Savova, upotrebu kolagenskog ¢epa ili primjenu bioapsorbiraju¢eg implantata [40].

Tijekom postupaka koji se izvode kroz zajednicku femoralnu arteriju, najcesce
mjesto krvarenja je pristupno mjesto. Ostale vaskularne komplikacije ukljucuju
vaskularne perforacije, koje zahtijevaju dodatne periferne i kirursSke intervencije, kao
i razvoj hematoma u preponama. Osim toga, postoji mogucénost akutne ishemije
ekstremiteta, koja se ocCituje gubitkom pulsa ili trombozom. Takoder su poznati
slucajevi razvoja pseudoaneurizme na pristupnom mjestu 1 krvarenja iz femoralne
arterije, koja je pristupno mjesto u retroperitonealni prostor. Medicinske
sestre/tehnicari imaju klju¢nu ulogu u sprjeCavanju komplikacija endovaskularnih
postupaka 1 potrebe za ponavljanjem postupaka koji pacijente izlazu riziku od gubitka
zdravlja i zivota. Nakon zahvata, dijete se premjeSta na odjel intenzivnog lijeCenja
gdje se pozicionira u lezeéi polozaj. Donji ekstremiteti na strani uboda imobilizirani
su tijekom Sest sati, a savijanje ekstremiteta je zabranjeno. Mjesto uboda strogo se
promatra zbog krvarenja i hematoma, takoder se prati tjelesna temperatura pacijenta i

moguce promjene boje donjih ekstremiteta [46].

4.3. Prevencija infekcije rane nakon endovaskularnog zahvata

Infekcija rane nakon kirurS§kog zahvata javlja se kao rezultat perioperacijskih
dogadaja koji dovode do bakterijske kolonizacije rane te je potreban viSestruki pristup
kako bi se smanjila pojava iste, Sto ukljucuje pre-, intra- i1 poslijeoperacijske
preventivne mjere. Smjernice Centra za kontrolu i prevenciju bolesti (eng. Centers for
Disease Control - CDC) se bave aspektima pripreme pacijenta, sterilnom kirurSkom

tehnikom, antisepsom kirurSkog tima, dezinfekcijom ruku, brigom o rezovima i
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antimikrobnom profilaksom. Pracenje pacijenata zbog kolonizacije bakterije
Staphylococcus aureus 1 nosu, posebno soja Staphylococcus aureus otpornog na
meticilin (eng. Methicillin-resistant Staphylococcus aureus - MRSA), kao 1 pregled
popisa ¢imbenika rizika, moze identificirati ,,visokorizi¢ne” slucajeva i potaknuti
individualiziranu strategiju prevencije. Sve veca ucestalost gram-pozitivnih infekcija
otpornih na lijekove nakon arterijske operacije zabrinjava i sluzi za ponovno
naglaSavanje vaznosti preventivnih strategija [47]. Zdravstveni radnici bi trebali
shvatiti da proSirenje pokrivenosti antibiotskom profilaksom nije primarno rjesSenje.
Umjesto toga preporucuju se preventivne strategije za dekolonizaciju nositelja S.
aureusa u kombinaciji s adekvatnom skrbi za ranu i promisljenom antibiotskom
profilaksom. Sve je viSe dokaza da je regulacija obrambenih ¢imbenika domacina -
tjelesne temperature, oksigenacije i razina glukoze u krvi - vazna u odredivanju rizika
za infekciju rane kod pojedinog pacijenta. Intervencije medicinske sestre/tehni¢ara
ukljucuju odrzavanje normalne temperature tijekom i nakon endovaskularnog zahvata,
primjenu inzulinske terapije prema odredbi lijecnika za odrzavanje razine glukoze u
krvi od 9,9 mmol/l i pracenje pulsne oksimetrije kako bi se osiguralo 100%-tno
zasi¢enje  hemoglobinom. Primjena  dodatnog kisika u  neposrednom
poslijeoperacijskom razdoblju poboljSava incizijsku napetost kisika i smanjuje

komplikacije cijeljenja rane [48].

Antimikrobna profilaksa trebala bi ukljucivati terapiju usmjerenu na nazalnu
kolonizaciju S. aureusom, parenteralnu terapiju antibioticima kako bi se osiguralo
postizanje odgovarajucih razina u tkivu prije pocetka zahvata i tijekom cijelog zahvata
te adekvatnu pripremu koze kako bi se sprijecila bakterijska kolonizacija ozlijedene
koze i mekog tkiva. Za ucinkovitu antibiotsku profilaksu, medicinska sestra/tehnicar
¢e prema uputama lijecnika primijeniti cefalosporin prve ili druge generacije sam ili u
kombinaciji s daptomicinom 30 do 60 minuta prije postupka. Profilaksa se mora
osigurati i za Gram-pozitivne i za Gram-negativne bakterije. Ne preporucuje se
samostalna primjena daptomicina ili vankomicina. Kada se kao profilaksa primjenjuje
vankomicin, medicinska sestra/tehniCar ¢e isti primijeniti 60 do 120 minuta prije
incizije jer se distribucija lijeka u tkiva 1 baktericidno djelovanje postiZzu sporije.

Cefalosporin antibiotike je potrebno ponovno dozirati ako postupak traje duze od 3
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sata ili ako postoji znacajna gubitak krvi. Antibiotska terapija se preporucuje 24 sata

[49].

Ne moze se prenaglasiti vaznost poslijeoperacijske skrbi za ranu. Zavoje za
rane oblozene srebrom treba staviti na rezove na preponama u operacijskoj sali i ne
uklanjati th 24 do 48 sati osim ako ne dode do drenaZe rane. Sve promjene zavoja treba
izvesti sterilnom tehnikom uz pranje ruku prije i nakon njege rane. Ako su rubovi reza
traumatizirani, potrebno je primijeniti mupirocin mast kako bi se stvorila
antibakterijska barijera. Ako se na mjestu zahvata pojavi nekroza ruba koze, hematom
ili obilna limfna drenaza s edemom okolnog tkiva, potrebna je agresivnija strategija
lijeCenja rane. To se moze sastojati od operacijske eksploracije rane, irigacije

antibioticima i sigurne tehnike zatvaranja koze [46].

Jos jedna klju¢na strategija za smanjenje rizika od infekcije kirur§kog mjesta
je antisepticka priprema koze. Prvi izbor je otopina na bazi alkohola klorheksidina,
osim ako nije kontraindicirana ili ako je mjesto operacije blizu sluznice. U potonjem
slucaju alternativa je vodena otopina klorheksidina. Ako je klorheksidin
kontraindiciran, alternativa je otopina povidon-joda na bazi alkohola. Upotreba vodene
otopine povidon-joda je alternativa ako se ne mogu koristiti i otopina na bazi alkohola
1 klorheksidin. U usporedbi s vodenom otopinom povidon-joda, otopina klorheksidina
na bazi alkohola bila je povezana s manjom incidencijom infekcija na mjestu operacije.

Utvrdeno je da je otopina klorheksidina na bazi alkohola isplativa [49].

4.4. Monitoring pacijenta

Pracenje vitalnih znakova jedna je od najvaznijih sestrinskih intervencija nakon
endovaskularnog zahvata lije¢enja aneurizmatske malformacije Galenove vene. Cesta
procjena krvnog tlaka, frekvencije srca, brzine disanja, zasi¢enosti kisikom i tjelesne
temperature omogucéuje medicinskim sestrama/tehni¢arima otkriti sve nepravilnosti
koje zahtijevaju hitno zbrinjavanje. Redovito provjeravanje mjesta endovaskularnog
zahvata 1 primjena pritiska, ako je potrebno, klju¢no je za sprjeavanje krvarenja i

stvaranja hematoma. Medicinske sestre/tehniari takoder prate znakove
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retroperitonealnog krvarenja, koje se moze pojaviti i bez vanjskog krvarenja. Strogo
mirovanje u krevetu klju¢ni je dio planova skrbi nakon endovaskularnog zahvata.
Trajanje mirovanja ovisi o vrsti postupka i na¢inu zatvaranja arterijskog pristupnog
mjesta. Za femoralno pristupno mjesto zatvoreno ruénim pritiskom, pacijent ¢e trebati
4-6 sati mirovanja u ravnom krevetu s nogom pozicioniranom u ravnom polozaju. S
uredajem za zatvaranje, kao Sto je Angio-Seal ili Perclose, odmor u krevetu moze se
smanjiti na 2-4 sata. Tijekom mirovanja u krevetu, medicinske sestre/tehnicari trebaju
redovito provjeravati vitalne znakove 1 provoditi neurovaskularne procjene

zahvacenog ekstremiteta. Uzglavlje kreveta moze biti podignuto do 30 stupnjeva [40].

4.5. Sestrinske dijagnoze

Sestrinska dijagnoza je klinicka prosudba koja se odnosi na odgovor pojedinca
na zdravstvene uvjete/zivotne procese ili ranjivost na taj odgovor od strane pojedinca,
obitelji, grupe ili zajednice. Sestrinska dijagnoza predstavlja osnovu za odabir
sestrinskih intervencija za postizanje ishoda za koje je medicinska sestra/tehnicar
odgovorna. Sestrinske dijagnoze razvijaju se na temelju podataka dobivenih tijekom
sestrinske procjene 1 omogucuju medicinskoj sestri/tehniCaru izradu plana njege.

Svrha sestrinskih dijagnoza je sljedeca:

« u¢inkovit su nastavni alat koji pomaze medicinskimj sestarama/tehniarima u
izo§travanju vjestina rjeSavanja problema i kritickog razmisljanja

» pomaze identificirati sestrinske prioritete i pomaze u usmjeravanju sestrinskih
intervencija na temelju utvrdenih prioriteta

» pomaze identificirati kako pojedinac ili skupina reagira na stvarne ili potencijalne
zdravstvene 1 Zivotne procese 1 poznavanje njihovih raspolozivih resursa snaga koje
se mogu koristiti za sprje¢avanje ili rjeSavanje problema

» omogucava zajednicki jezik i1 ¢ini osnovu za komunikaciju i razumijevanje izmedu
medicinskih sestara/tehnicara i zdravstvenog tima

* omogucava osnovu za procjenu kako bi se utvrdilo je li zdravstvena njega bila korisna

za pacijenta i isplativa [50].
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U procesu skrbi za pacijenta kod aneurizmatske malformacije Galenove vene
moguce je postaviti nekoliko sestrinskih dijagnoza koje se mogu podijeliti na one prije

endovaskularnog zahvata i one nakon zahvata (tablica 4.5.1).

Tablica 4.5.1. Sestrinske dijagnoze u skrbi za pacijenta kod aneurizmatske

malformacije Galenove vene prije 1 nakon endovaskularnog zahvata

SD prije zahvata SD poslije zahvata
* Visok rizik za neucinkovitu izmjenu * Visok rizik za krvarenje u/s
plinova u/s mogucom respiratornom operativnom ranom
insuficijencijom * Visok rizik za infekciju u/s
* Neupucenost operativnom ranom

* Visok rizik za dekubitus u/s prisilnim

polozajem nakon zahvata

Visok rizik za neucinkovitu izmjenu plinova u/s mogucom respiratornom

insuficijencijom

Neucinkovita izmjena plinova je stanje koje se razvija kada postoji poremecaj
izmjene kisika 1 uglji¢nog dioksida u pluénom tkivu. Ova sestrinska dijagnoza moze
biti ozbiljna zdravstvena prijetnja obi¢no usko povezana s drugim sestrinskim
dijagnozama poput neucinkovitog obrasca disanja ili neucinkovitog prociS¢avanja
disSnih putova. Kod djece s aneurizmatskom malformacijom galenove vene,
neucinkovita izmjena plinova moze bit posljedica respiratorne insuficijencije koja je

povezana s pojavom hidrocefalusa sekundarno neu¢inkovitom obrascu disanja.

Neucinkovita izmjena plinova moze se manifestirati raznim znakovima i
simptomima kao $to su dispneja, dijaforeza (pretjerano znojenje), vizualni poremecaji

i glavobolja. Medicinska sestra ¢e procijeniti postojanje promijenjenog respiratornog
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obrasca, prisutnost nemir, letargije, cijanoze i razdrazljivosti djeteta, uzorkovati ¢e krv

za plinske analize te pratiti promjene vitalnih znakova.

Cilj: Pacijent ¢e pokazivati znakove i simptome poboljsane ventilacije s vrijednostima

saturacije iznad 90%.
Intervencije medicinske sestre:

* monitorirati vitalne znakove

» prikljuciti pacijenta na kontinuirani pulsni oksimetar

* procijeniti respiratorni status

« auskultirati pluéne zvukove (SiStanje, pucketanje, stridor, hropci)
* procijeniti kardiovaskularni status

* odrzavati otvoren di$ni put.

* primijeniti terapiju kisikom prema uputama lijecnika

* pripremiti se za mogucu intubaciju i mehanicku ventilaciju

* primijeniti lijekove prema uputama lijecnika

Evaluacija: Cilj je postignut. Pacijent pokazuje znakove i simptome poboljSane

ventilacije s vrijednostima saturacije iznad 90%.

Neupucenost

Sestrinska dijagnoza neupuéenost se odnosi na roditelje djeteta s
aneurizmatskom malformacijom galenove vene i predstavlja nedostatak informacija
potrebnih za temeljito razumijevanje procesa bolesti, zdravstvenog ponaSanja ili
preporucenih tretmana. Odgovaraju¢e zdravstveno znanje takoder ukljucuje
sposobnost donosenja informiranih odluka o zdravlju i obavljanju zadataka u skladu s

odrzavanjem zdravlja.

Uobic¢ajeni uzroci neupucenosti su nerazumijevanje informacija, slozenost
informacija, kognitivnha ograni¢enja, niska zdravstvena pismenost i nedostatak

pristupa resursima za ucenje. Uobicajeni znakovi 1 simptomi neupucenosti su
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verbaliziranje loSeg razumijevanja, trazenje dodatnih informacija i poricanje potrebe

za ucenjem.

Cilj: Roditelji ¢e prihvatiti zdravstveno stanje djeteta i pokazati interes za edukacijom

o postupanju nakon endovaskularnog zahvata.
Intervencije medicinske sestre;

* procijeniti spremnost roditelja na usvajanje novih znanja

* procijeniti zdravstvenu pismenost roditelja

* imati na umu eventualna pojedinacna ograni¢enja u razumijevanju informacija

* procijeniti trenuta¢no razumijevanje informacija

* omoguciti mirno okruzenje za informiranje i1 poduc¢avanje roditelja

» ukljuciti roditelje u plan skrbi za njihovo dijete

* osigurati pozitivho pojacanje

* osigurati dodatne resurse za ucenje o specificnim problemima djeteta s
aneurizmatskom malformacijom Galenove vene

* poticati roditelje da postavljaju pitanja o specifi¢ni problemima

Evaluacija: Cilj je postignut. Roditelji prihvacaju zdravstveno stanje djeteta, aktivno
sudjeluju u skrbi za dijete 1 pokazuju interes za uc¢enjem o specifiénim problemima

djeteta a aneurizmatskom malformacijom Galenove vene.

Visok rizik za krvarenje u/s operativnom ranom

Visok rizik za krvarenje obi¢no se definira kao rizik od smanjenja volumena krvi do
te mjere da je ugrozen zivot. Ishodi pacijenata mogu se poboljSati procjenom rizika za
krvarenje i intervencijama za sprje¢avanje i identificiranje komplikacija krvarenja.
Identificiranje pojedinac¢nih ¢imbenika rizika klju¢no je za provodenje ucinkovitih
intervencija rizika za krvarenje. Dijagnoza rizika nije dokazana znakovima i
simptomima jer se problem jo§ nije pojavio. Sestrinske intervencije usmjerene su na

prevenciju.
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Cilj: Pacijent nema krvarenje Sto se dokazuje razinama hemoglobina i hematokrita
unutar zeljenog raspona, vrijednostima cimbenika koagulacije unutar Zzeljenog

raspona, te krvnim tlakom i frekvencijom srca unutar normalnog raspona.
Intervencije medicinske sestre:

* monitorirati vitalne znakove, ukljucujuci krvni tlak 1 frekvenciju srca

* pratiti izgled mjesta punkcije endovaskularnog zahvata

* pratiti izgled ekstremiteta i1 periodi¢no provoditi procjenu boje i toplone ekstremiteta

* procijenite postoji li u anamnezi pacijenta podaci o ¢cimbenicima rizika ili trenutna
stanja koja bi mogla dovesti pacijenta u opasnost od krvarenja

* educirati roditelje o znakovima krvarenja koje je potrebno prijaviti medicinskoj
sestri/tehnicaru i/ili lijecniku

* primijeniti krvne pripravke prema uputama lijecnika

* poslati uzorak krvi na laboratorijsku analizu statusa koagulacije i obavijetiti lijecnika

o rezultatima

Evaluacija: Cilj je postignut. Cimbenici koagulacije pacijenta su u rasponu referentnih
vrijednosti, noga pacijenta je iste boje 1 topline kao i1 druga noga, a na ulaznom jestu

endovaskularnog zahvata nema znakova krvarenja

Visok rizik za infekciju u/s operativhom ranom

Infekcije nastaju kada prirodni obrambeni mehanizmi pojedinca nisu prikladni
da ih zaStite. Mikroorganizmi poput bakterija, virusa, gljivica i drugih parazita
napadaju osjetljive domacine kroz neizbjezne ozljede 1 izlozenost. Prekidi u
cjelovitosti integriteta koze, kao §to je endovaskularni zahvat, sluznice, mekog tkiva
ili ¢ak organa kao §to su bubrezi i pluéa mogu biti mjesta za infekcije nakon traume,
invazivnih postupaka ili invazije patogena kroz krvotok ili limfni sustav. Potpuni lanac
dogadaja je neophodan da bi doslo do infekcije. Potrebno je Sest elemenata, ukljuc¢ujuéi
organizam uzrocnika, rezervoar, nacin prijenosa od rezervoara do domacina i nacin

ulaska u osjetljivog domacina.
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Specifi¢ne sestrinske intervencije ovisit ¢e o prirodi i tezini rizika. Medicinske
sestre/tehnicari trebaju posjedovati znanje kako prepoznati znakove infekcije 1 kako
smanjiti njihov rizik. Planovi zdravstvene njege usmjereni su na sveobuhvatnu
procjenu, rano otkrivanje i brzo lije¢enje infekcije. Ovi planovi imaju za cilj
minimizirati rizik od infekcija povezanih sa zdravstvenom skrbi i promicati dobrobit
pacijenata. Znakovi i simptomi infekcije mogu varirati ovisno o vrsti i mjestu infekcije,
kao 1 imunoloskom odgovoru pacijenta. Medicinska sestra/tehni¢ar ¢e provesti

procjenu pacijenta kako bi uocila sljede¢e mznakove i simptome:

* vru€ica - poviSena tjelesna temperatura moze biti pra¢ena zimicom i znojenjem

* bol ili osjetljivost - infekcije mogu uzrokovati lokaliziranu bol ili osjetljivost na
mjestu infekcije

* crvenilo 1 oteklina - upala je obiljezje infekcije 1 Cesto je karakterizirana crvenilom,
toplinom 1 oteklinom

» tahikardija i tahipneja - infekcije mogu uzrokovati povecanje broja frekvencije srca
1 disanja dok se tijelo pokusava boriti protiv patogena

* slabost - op¢i osjecaj nelagode ili loSeg raspolozenja

* povecan broj bijelih krvnih stanica - kao odgovor na infekciju, tijelo moZze proizvesti

vise leukocita, $to dovodi do poviSenog broja leukocita

Cilj: Za vrijeme hospitalizacije pacijent nece razviti infekciju, §to se dokazuje

normalnim vitalnim znakovima i odsutno$¢u znakova 1 simptoma infekcije.
Intervencije medicinske sestre:

* odrzavati strogu asepsu za promjenu zavoja, njegu rana, intravenoznu terapiju i
rukovanje kateterima

* prati i dezinficirati ruke prije kontakta s pacijentom, prije ¢is¢enja ili aseptickog
postupka (previjanje rane, pokretanje IV itd.), nakon izravnog kontakta s tjelesnom
tekuc¢inom, nakon dodirivanja pacijenta i nakon dodirivanja okoline pacijenta

* promijeniti obloge i zavoje na rani koji su zaprljani ili mokri

* redovito provoditi osobnz higujenu pacijenta

* educirati rodutelje o higijeni ruku prije kontakta s djetetom

* odrzavati ¢istocu posteljnog rublja i okoline pacijenta
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Visok rizik za dekubitus u/s prisilnim poloZajem nakon zahvata

Dekubitus je vrsta ozljede koZe koja nastaje zbog kontinuiranog tlaka na mjesto
pritiska, §to uzrokuje nedostatak protoka krvi i kisika $to dovodi do lose perfuzije tkiva
1 smrti tkiva. Dekubitus se moze sprijeciti temeljitom procjenom i intervencijom.
Prevencija dekubitusa zahtijeva tim zdravstvenog osoblja koji radi zajedno na
provedbi rasporeda okretanja, higijenske njege i prehrane. Cak i uz odgovarajucu
preventivnu njegu, dekubitusi se jo§ uvijek mogu razviti u visokorizi¢nih pacijenata, a
medicinske sestre/tehniari moraju ostati oprezne pri njezi rana kako bi sprijecile

daljnje komplikacije.

Ostecen integritet koZze moZze biti posljedica loSe stanja uhranjenosti, edema,
poremecene cirkulacije, prisutnosi vlage/inkontinencije, smicanja ili trenja, kirurskih
rana i prisilnog polozaja mirovanja, kao sto je slu¢aj nakon endoskopskog zahvata kod

aneurizmatske malformacije Galenove vene.
Cilj: Za vrijeme hospitalizacije pacijent ¢e imati odrzan integritet koze.
Intervencije medicinske sestre:

* uciniti procjenu koze - koristenje Bradenove Q skale za procjenu koze pomo¢i ¢e u
odredivanju rizika

* djelovati na rizike ¢imbenika sukladno bodovima Braden skale

* identificirati dodatne ¢imbenike rizika - uzeti u obzir dob pacijenta i stanje
uhranjenostikoji utjecu na elasticnost 1 zdravlje koze

» omoguciti adekvatnu prehranu i hidrataciju - neadekvatna prehrana i hidratacija
ometaju rad imunoloskog sustava, kao i1 proizvodnju kolagena i vlacnu ¢vrstocu koze,
a unos proteina, vitamina A, C 1 E te cinka potice zacjeljivanje rana

* odrzavati kozu Cistom i suhom - pacijenti koji imaju inkontinenciju trebaju ¢estu
njegu perineuma i mijenjanje posteljine (znoj, urin 1 stoliva stvaraju okolinu koja
iritira kozu)

* pratite znakove infekcije - prilikom njege rane medicinska sestra/tehnicar treba pratiti
znakove infekcije kao $to su zelena ili Zuta drenaza, neugodan miris, oteklina i
crvenilo

* koristiti antidekubitalna pomagala - dekubitus se ¢esto pojavljuje na izbo¢inama
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kostiju kao $to su sakrum, pete i kukovi te je ta podrucja potrebno zastititi Stitnicima
za pete, jastucima i zraénim madracima

* odrzavati higijenu kreveta i posteljnog rublja

Evaluacija: Cilj je postignut. Nakon endovaskularnog zahvata aneurizmatske
malformacije Galenove vene i potrebe za prisilnim mirovanjem, integritet koze djeteta

je ouvan i nema znakova crvenila koze.
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5. Zakljucak

Malformacije Galenove vene su rijetke malformacije krvnih zila u mozgu koje
se razvijaju prije rodenja i mogu se otkriti tijekom trudnoce ili vrlo brzo nakon rodenja.
Ovo stanje zahvaca veliku venu duboko u dnu mozga. Malformacija uzrokuje da krv
bogata kisikom teCe izravno kroz ovu venu dalje od mozga umjesto da isporucuje krv
u okolna mozdana tkiva. Ovaj nalet krvi iz mozga stvara pritisak na srce i pluéa, ¢esto

uzrokuju¢i kongestivno zatajenje srca ili plu¢nu hipertenziju.

U vedini slucajeva, reparacija malformacije Galenove vene ¢e biti ucinjena
nakon rodenja djeteta, a u danasnje je vrijeme ibor lijeCenja emolizacija
endovaskularnim pristupoim. embolizacija. Ovo je minimalno invazivna procedura
koja se izvodi u opéoj anesteziji. Proces podrazumijeva uvodenje male, mekane
cjevéice (kateter) u arteriju do mjesta malformacije, a zatim seaplicirae tvar kroz koja
stvara ugrusak koji zaustavlja protok krvi. U nekim slu¢ajevima moze biti potrebno
viSe od jednog postupka za postupno zatvaranje malformacije. Otprilike polovica djece
pati od malformacije koja se ne moze ispraviti. Ako se malformacija ne moze ispraviti,
dijete mozda nece prezivjeti nakon prvih nekoliko dana nakon rodenja. Za djecu s
izlje¢ivim malformacijama, dugoro¢ni izgledi su dobri nakon uspje$ne embolizacije.

Obicno nastavljaju Zivjeti normalnim zivotom.

Medicinska sestra/tehnicar ima znacajnu ulogu u cjelokupnom zbrinjavanju i
skrbi za dijete s malformacijom Galenove vene budu¢i da sudjeluje u svim
dijagnostickim i terapijskim postupcima kao dio multidisciplinarnog tima. Odgovorna
je za pripremu djeteta za zahvat te intraoperacijsko pracenje i poslijeoperacijsku skrb.
Medicinska sestra/tehnicar mora posjedovati specificno znanje vezano uz nastanak,
klini¢ku sliku, dijagnostiku, lijecenje i skrb za dijete kako bi pravovremeno prepoznala

eventualne komplikacije i provela intervencije prema odredbi lije¢nika.
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