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Therapie der Vena-Galeni-Malformation
A. Hosmann1, A. Gruber1, 2

  Defi nition

Die Vena-Galeni-Malformation (VGM) ist ein seltener kon-
genitaler arterio-venöser Shunt des choroidalen Gefäßsystems 
im Bereich der Vena Galeni. Die Bezeichnung „Vena  Galeni 
(aneurysmatische) Malformation“ ist jedoch aus mehreren 
Gründen irreführend. Erstens ist die Vena Galeni in diesen Pa-
tienten nicht ausgebildet, sondern der arterio-venöse Shunt 
drainiert in deren embryonalen Vorläufer, die Vena prosence-
phalica mediana (Vena Markowski). Zweitens handelt es sich 
trotz der sakkulär anmutenden Gefäßdilatation viel mehr um 
eine Erweiterung der Vena prosencephalica mediana im Sin-
ne einer venösen Ektasie als um ein arterielles Aneurysma. Zu 
guter Letzt entspricht die Läsion aufgrund des fehlenden Ni-
dus eher einer arterio-venösen Fistel als einer Malformation, 
weswegen der Name „Vena prosencephalica mediana arterio-
venöse Fistel“ nomenklatorisch besser geeignet wäre.

  Klassifi kation

Die VGM kann in primäre und sekundäre Formen eingeteilt 
werden [1]. Die primäre VGM ist ein direkter arterio-venö-
ser Shunt zwischen Choroidalarterien und der Vena prosence-
phalica mediana (Abb. 1a–b). Bei der sekundären VGM han-
delt es sich um eine sekundäre Dilatation der echten Vena Ga-
leni durch die Drainage einer vorgeschalteten arterio-venösen 
Malformation, auch Vena Galeni aneurysmatische Dilatation 
genannt (Abb. 1c). Da es sich bei der sekundären Form um 
eine eigene Krankheitsentität handelt, wird in diesem Beitrag 
nur die primäre VGM behandelt.

Nach Lasjaunias lassen sich die VGM anhand des arterio-ve-
nösen Shunts und ihrer Angioarchitektur in choroidale und 
murale Typen einteilen [2]. Beim muralen Typ münden meist 

1 bis 2 kaliberstarke arterielle Feeder direkt in die Wand der 
Vena prosencephalica mediana (Abb. 1a). Beim choroidalen 
Typ handelt es sich um ein Netzwerk multipler Feeder aus den 
Choroidalarterien, Aa. thalamoperforantes und Aa. pericallo-
sae, welche am vorderen Aspekt der Vena prosencephalica me-
diana konvergieren und von dort in diese drainieren (Abb. 1b).

  Epidemiologie

Die VGM repräsentiert mit einer Inzidenz von 1:25000 nur 
1 % aller intrazerebralen arterio-venösen Malformationen. Bei 
pädiatrischen Patienten zählt sie hingegen zu 30 % aller zere-
brovaskulären Malformationen [1–5]. Eine geschlechtsspe-
zifi sche oder geographische Verteilung konnte bis dato nicht 
eindeutig nachgewiesen werden.

Der Krankheitsbeginn liegt beim choroidalen Typ in den ers-
ten Lebenswochen bis -monaten, wohingegen Patienten mit 
muralem Typ meist erst im späteren Kleinkindesalter symp-
tomatisch werden.

  Klinische Manifestation

Das Leitsymptom bei Neugeborenen ist die Herzinsuffi zienz. 
Der zerebrale arterio-venöse Shunt, welcher bis zu 80 % des 
Herzminutenvolumens einnehmen kann, führt in fast allen 
Säuglingen zu kardiorespiratorischen Symptomen. Diese rei-
chen von einer asymptomatischen Kardiomegalie bis hin zur 
Herzinsuffi zienz mit drohendem Multiorganversagen. Insbe-
sondere Kinder mit choroidaler VGM entwickeln innerhalb 
der ersten Lebenstage eine Herzinsuffi zienz [6].

Bei älteren Kindern steht die neurologische Symptomtik im 
Vordergrund der Erstmanifestation. Hierbei kommt es vor al-
lem beim muralen Typ zu Liquorzirkulationsstörungen mit 
Makrozephalie und Hydrocephalus [2]. Dies kann aufgrund 
der direkten Kompression des mesencephalen Aquädukts 
durch die venöse Ektasie oder durch eine verminderte Liquor-
resorption im Rahmen des erhöhten venösen Drucks hervor-
gerufen werden.
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Kurzfassung: Die Vena-Galeni-Malformation 
(VGM) ist eine seltene kongenitale zerebrovasku-
läre Erkrankung, welche sich durch einen arterio-
venösen Shunt mit massiver venöser Ektasie im 
Bereich der Vena Galeni auszeichnet. Die Säug-
linge bzw. Kleinkinder entwickeln dabei meist 
eine ausgeprägte kardiorespiratorische Insuffizi-
enz aufgrund des hohen Shuntvolumens oder ei-
nen Hydrocephalus auf Basis der zerebralen ve-
nösen Hypertension. 

Die VGM erlebte in den letzten Jahrzehnten ei-
nen Paradigmenwechsel in der Behandlungsstra-
tegie. Während bis in die 1980er Jahre versucht 
wurde, die VGM offen chirurgisch zu verschlie-
ßen, ist heutzutage primär die rein endovaskuläre 
Embolisation indiziert. Bei hämodynamisch stabi-
len Patienten stellt die Gamma-Knife- Behandlung 

eine Second-line-Therapieoption dar. Wir berich-
ten über unsere Erfahrungen mit Diagnose und 
Therapie dieser seltenen Erkrankungen mit be-
sonderem Augenmerk auf die endovaskuläre The-
rapie.

Schlüsselwörter: Vena-Galeni-Malformation, 
endovaskulär, Embolisation, Gamma-Knife

Abstract: Therapy of Vein of Galen Malfor-
mation. The Vein of Galen Malformation (VGM) 
is a rare congenital arterio-venous fistula, con-
sisting of a massive venous dilatation at the area 
of the Vein of Galen. Whereas infants present 
with severe high output cardiac failure and car-
dio-pulmonary instability, children mostly dem-

onstrate signs of increased intracranial pressure 
due to venous hypertension. 

Advances in medical managment and endo-
vascular techniques led to an entirely change in 
therapeutic strategies within the last decades. 
Initially, it was attempted to treat the lesion by 
microsurgical clipping of the arterial feeders. 
Today, trans-arterial embolization is the thera-
py of choice. Gamma-knife radiosurgery can be 
consider ed as safe and effective second-line 
therapy in stable patients. We report and discuss 
our experience with diagnosis and treatment of 
this rare disease. J Neurol Neurochir Psy-
chiatr 2017; 18 (1): 11–5.

Keywords: Vein of Galen Malformation, endova-
scular, embolization, gamma-knife
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Trotz des oft eindrucksvollen angiographischen Befundes mit 
einer massiven Erweiterung der drainierenden Vene kommt es 
nur sehr selten zu einem Blutungsgeschehen. Hierbei rupturiert 
jedoch niemals die venöse Ektasie, sondern die arterialisierten 
fragilen kortikalen Venen mit konsekutiver intraventrikulärer, 
subarachnoidaler oder intrazerebraler Blutung [4]. Diese Hä-
morrhagien fi nden sich häufi ger beim muralen Typ und können 
auch als Folge der hämodynamischen Umstellung nach einer 
endovaskulären Intervention als Komplikation auftreten.

Die neurologische Symptomatik entsteht einerseits durch den 
vorherrschenden Hydrocephalus oder die zerebrale Blutung. 
Weiters kann es im Rahmen des Steal-Phänomens bei High-
fl ow-Fisteln zu lokalen Ischämien bis hin zum Vollbild eines 
„melting brain“-Syndroms mit Atrophie und Kalzifi kation 
großer Hirnareale kommen [2, 7].

  Diagnostik

Die primäre Diagnostik stützt sich auf den Herz- und Kopf-
ultraschall inklusive Dopplermessung. In akuten Fällen dient 
die CCT zum Ausschluss von Blutungen und Darstellung is-
chämischer Areale. Die MRT liefert nähere Informationen 
über die Konfi guration und die involvierten Hirnareale, wird 
jedoch hauptsächlich in der Pränataldiagnostik oder als Ver-
laufskontrolle angewendet. 

Den Goldstandard stellt die digitale Subtraktionsangiographie 
dar. Aufgrund der Invasivität und der erschwerten Gefäßpunk-
tion im Kleinkindesalter soll diese nie rein diagnostisch, son-
dern in der selben Sitzung auch therapeutisch zur Embolisa-
tion genutzt werden.

  Therapie

Besonderes Augenmerk gilt dem prä-interventionellen Ma-
nagement und der intensivmedizinischen Betreuung der oft 
kardiorespiratorisch instabilen Säuglinge [6]. Erst nach hämo-
dynamischer Stabilisierung können die Patienten einer weite-
ren kurativen Therapie zugeführt werden.

Bei einer vorherrschenden Liquorzirkulationsstörung darf auf 
keinen Fall primär eine Ventrikeldrainage angelegt werden, 

da im Rahmen der Umstellung des venösen Flusses die Ge-
fahr einer Blutung, Ischämie oder eines Anfallgeschehens be-
steht. Vielmehr gilt es die Ursache, d.h. die VGM, zu behan-
deln. Bereits nach Teilembolisation bildet sich der Hydroce-
phalus oft spontan zurück. Sollte der Hydrocephalus persis-
tieren, kann eine Shuntanlage oder eine Ventrikulostomie im 
Verlauf indiziert sein [6].

Die Behandlung der VGM selbst erlebte in den letzten Jahr-
zehnten einen Paradigmenwechsel. Während bis in die 1980er 
Jahre versucht wurde, die VGM offen chirurgisch zu ver-
schließen, ist heutzutage die endovaskuläre Embolisation die 
Therapie der Wahl [3, 6, 8–10].

Mikrochirurgische Therapie
Die ersten chirurgischen Behandlungen erreichten durch Li-
gatur, Koagulation oder Clipping großer zerebraler Arterien 
bzw. Feeder lediglich eine Drosselung des Blutfl usses im Be-
reich des arterio-venösen Shunts [11–13]. Das Outcome in 
diesen Patienten konnte bei hoher perioperativer Morbidität 
und Mortalität nur minimal verbessert werden [14–16].

Endovaskuläre Therapie
Mit dem Aufkommen der endovaskulären Therapie und Ver-
besserung der Embolisationstechniken rückte die mikrochirur-
gische Behandlung seit den 1980er Jahren immer mehr in den 
Hintergrund. Dabei werden nach Punktion der Arteria oder Vena 
femoralis transarteriell/-venös unter Durchleuchtung selektiv 
die VGM-speisenden Feeder katheterisiert und mit Embolisa-
tionsmaterial verschlossen. Durch diese Behandlungsstrategie 
konnte die Mortalität von > 90 % auf 10 % gesenkt werden. Die 
endovaskuläre Therapie ist je nach Art und Anzahl der Eingrif-
fe mit einer erhöhten Morbidität von bis zu 37 % behaftet [3].

Postoperative Komplikationen beinhalten Blutungen oder Is-
chämien. Diese entstehen einerseits durch direkte Gefäßver-
letzungen und Thromboembolien, andererseits durch die hä-
modynamische Umstellung nach Fistelverschluss. Diesbezüg-
lich ist auch die Wahl des endovaskulären Zugangs entschei-
dend. Die meisten Zentren bevorzugen den transarteriellen 
Zugang und direkten Verschluss der arteriellen Feeder [2, 5, 
17–19] (Abb. 2). Diese Vorgangsweise hat die höchste Ver-
schluss- und niedrigste Komplikationsrate. Die transvenöse 

Abbildung 1: Klassifi kation: Angiographien der A. carotis interna in lateraler Projektion. 1a zeigt eine primäre VGM vom muralen Typ mit Einmündung eines großen Feeder (A. 
choroidea posterior) direkt in die Wand der venösen Ektasie. In 1b kommt das charakteristische Bild einer choroidalen VGM mit multiplen Feedern aus den hinteren Choroidal-
arterien, Aa. perforantes sowie A. pericallosa zur Darstellung. Bei 1c handelt es sich um eine sekundäre VGM mit sekundärer Erweiterung der Vena Galeni durch Drainage einer 
vorgeschalteten arterio-venösen Malformation.

a b c
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Embolisation der venösen Ektasie ist hingegen mit einer er-
höhten Inzidenz an Thrombosen, Gefäßperforation, Blutung, 
Infarkten, sowie Hämolyse und disseminierter intravasaler 
Koagulopathie verbunden [7, 18–20].

Aufgrund der erhöhten Morbidität und Mortalität ist die trans-
venöse Behandlung jenen VGM vorbehalten, in denen die 
transarterielle Embolisation nicht durchführbar ist. Dies wäre 
der Fall in High-fl ow-Fisteln, in welchen aufgrund des erhöh-
ten Blutfl usses und der Gefahr der Materialverschleppung kein 
Embolisat abgesetzt werden kann. Hier wird zuerst der Blut-
fl uss durch eine transvenöse Embolisation gedrosselt und an-
schließend die Feeder transarteriell embolisiert. Im akuten Set-
ting bei kardialer Dekompensation kann eine transvenöse Em-
bolisation eine kurzfristige Symptomkontrolle erzielen. Hierbei 
muss jedoch bedacht werden, dass die transvenöse Behandlung 
einen nahezu Totalverschluss der venösen Ektasie benötigt, um 
die selben Resultate zu erzielen wie bei der transarteriellen In-
tervention, wo die Embolisation von 2–3 großen Feedern be-
reits eine deutliche Symptomminderung bewirkt [21].

Ein weiterer Therapieansatz ist die kombinierte transarteriel-
le/transvenöse Embolisation, auch als „kissing microcatheter 
technique” bezeichnet. Die retrograde Katheterisierung der 
Feeder über den venösen Weg mit transvenöser endoarteriel-
ler Embolisation zeigt in einzelnen Zentren vielversprechende 
Ergebnisse [22]. Hierbei darf jedoch nicht die erhöhte Kom-
plikationsrate durch die venöse Manipulation außer Acht ge-
lassen werden.

Als Embolisationsmaterial werden entweder Coils oder Histo-
acryl bzw. Onyx verwendet (Abb. 2b–c). Coils kommen zum 
Verschluss oder Flussreduktion in großen High-fl ow-Feedern 
und im venösen Pouch zur Anwendung. Der Vorteil von Coils 
ist die exakte Positionierung sowie die Möglichkeit des Zu-
rückholens, sollte es während der Applikation zu einer Dislo-
kation der Coils kommen. Histoacryl/Onyx wird hauptsäch-
lich in kleineren Feedern oder zur kompletten Embolisation 
von nur teils gecoilten Arterien angewendet. Aufgrund der ge-
ringeren Rate an Reperfusion der Feeder ist Histoacryl das 
Material der Wahl [5].

Abbildung 2: Embolisationstechniken: Die Angiographie zeigt eine murale VGM mit prominenten Feedern aus den Aa. choroidea posteriores und einer transmesenzephalen 
A. perforans (2a). Nach Reduktion des arteriovenösen High-fl ow-Shuntvolumens durch Embolisation des Haupt-Feeders mittels Coils (2b) wurden die restlichen zwei Feeder 
komplett mittels Histoacryl embolisiert (2c). Die Abschluss-Angiographie (2d) zeigt eine Totalembolisation der VGM. Durch die Beendigung des Steal-Phänomens kommt es zu 
einer Blutfl ussumkehr in der rechten A. communicans posterior mit Füllung der rechten A. cerebri media über die hintere Zirkulation.

a b

c d
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Oft ist es nicht möglich, die VGM mit einer Embolisation 
komplett zu verschließen. Während der murale Typ meist 
nur 1–2 Interventionen bedarf, benötigt der choroidale Typ 
multiple Eingriffe, um einen akzeptablen (Teil-) Verschluss 
zu erzielen. Die Anzahl der Eingriffe und die Entscheidung 
zur Reintervention richten sich nach der klinischen Symp-
tomatik. Eine Totalembolisation der VGM ist nur in 57 % 
aller Fälle möglich [3], wobei beim muralen Typ die VGM 
in > 90 % komplett embolisiert werden kann. Das primäre 
Ziel der Behandlung ist jedoch nicht zwingend eine Wieder-
herstellung der physiologischen Gefäßverhältnisse, sondern 
vielmehr die Reduktion des Shuntvolumens, um eine norma-
le kardiale und neurologische Entwicklung zu ermöglichen 
[7]. Eine Shuntreduktion von 30–50 % hat bereits signifi kan-
te systemische Effekte und ermöglicht eine kardiorespirato-
rische Stabilisierung des Patienten [5]. Ein kompletter Ver-
schluss der VGM in einer Sitzung ist sogar mit der höchs-
ten Inzidenz an Komplikationen wie Ischämie oder Blutung 
beschrieben [3]. Generell muss dem behandelten Arzt klar 
sein, dass alleine aufgrund der Konfi guration des choroida-
len Typs dieser mit einer niedrigeren Verschlussrate und so-
mit auch schlechterem Outcome als der murale Typ verge-
sellschaftet ist [23].

Wie bereits anfangs erwähnt konnte die Mortalität mit der 
Einführung der endovaskulären Therapie von > 90 % [15] auf 
10–15 % reduziert werden [5, 8]. Dabei kann ein gutes neu-

rologisches Outcome ohne grobe Defi zite bei 50–70 % der 
Fälle erreicht werden [3, 6, 23]. Neben der choroidalen Kon-
fi guration ist vor allem das Alter bei Erstmanifestation ein 
entscheidendes Outcome-Kriterium [3]. Insbesondere Säug-
linge in den ersten Lebensmonaten haben das schlechteste 
Outcome aufgrund der bereit prä-interventionellen kardiore-
spiratorischen Instabilität und der erhöhten Morbidität durch 
den Eingriff selbst [6]. Als optimales Zeitfenster für die Be-
handlung von Säuglingen wird ein Zeitraum zwischen dem 
4. und 6. Lebensmonat angegeben [2, 6, 7]. Während eine 
frühere Intervention mit einer deutlich erhöhten Mortalität 
einhergeht, besteht bei zu langem Zuwarten die Gefahr der 
progredienten neurologischen Schädigung des reifenden Ge-
hirns. Bezüglich der Therapieentscheidung wurde von Las-
jaunias et al. der „Bicêtre neonatal evaluation score“ (0–21 
Punkte) entwickelt. Mit diesem kann anhand der Organfunk-
tionen (Herz, Gehirn, Lunge, Leber, Niere) evaluiert wer-
den, ob bis zum 5. Lebensmonat zugewartet werden kann, 
eine sofortige Intervention notwendig ist oder keine Thera-
pie mehr indiziert ist [6]. Mortazavi et al. entwickelten einen 
vereinfachten Score (0–3 Punkte), welcher anhand von Alter, 
Herzinsuffi zienz und der beteiligten Feeder eine Therapieent-
scheidung abgibt [5].

Radiochirurgie
Die Behandlung von VGM mittels Gamma-Knife zählt zu den 
jüngsten Therapieoptionen (Abb. 3). Durch gezielte Bestrah-

Abbildung 3: Gamma-Knife-Behandlung: Zur bestmöglichen Darstellung der zuführenden Feeder werden stereotaktische Angiographie-, MRT- und CCT-Bilder angefertigt. Dies 
ermöglicht eine gezielte Bestrahlung mit konsekutiver Endothelzellproliferation und Gefäßverschluss nach Monaten bis Jahren (Bildmaterial dankend zur Verfügung gestellt von 
Dr. Gatterbauer, Univ.-Klinik für Neurochirurgie, AKH Wien)
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lung der Feeder kommt es zu einer Endothelzellproliferation 
mit konsekutivem Gefäßverschluss. Dieser Prozess fi ndet mit 
einer Verzögerung von mehreren Monaten bis Jahren statt. In 
dieser Latenzzeit ist das reifende Gehirn durchgehend der pa-
thologischen Hämodynamik ausgesetzt, weswegen diese The-
rapie nur bei stabilen Patienten indiziert ist. In Fällen mit mul-
tiplen frustranen endovaskulären Teilembolisationen stellt das 
Gamma-Knife beim hämodynamisch stabilen Patienten eine 
effektive Komplementärbehandlung dar [5, 24, 25]. Im Sinne 
eines multimodalen Therapieansatzes kann daher die Radio-
chirurgie als Second- oder Third-line-Behandlung in Betracht 
gezogen werden.

  Schlussfolgerung

Bei Säuglingen oder Kleinkindern mit Herzinsuffi zienz unkla-
rer Genese muss auch an die seltene kongenitale VGM als Dif-
ferentialdiagnose gedacht werden. Die erfolgreiche Behand-
lung bedarf einer optimalen prä-interventionellen kardiorespi-
ratorischen Stabilisierung der oft schwerkranken Kleinkinder. 
Die Therapie der Wahl ist heutzutage die transarterielle Embo-
lisation. Hierbei ist das primäre Ziel nicht die Totalembolisa-
tion, sondern die Stabilisierung der Patienten durch Reduktion 
des arterio-venösen Shuntvolumens. Während beim muralen 
Typ aufgrund der geringeren Anzahl an Feeder meist ein kom-
pletter Verschluss der VGM gelingt, ist dies beim choroida len 
Typ nur sehr selten möglich. Die höhere Verschlussrate, die 
geringer ausgeprägte Herzinsuffi zienz und das höhere Patien-
tenalter erklärt das bessere neurologischen Outcome bei Pa-
tienten mit muralem Typ im Vergleich zum choroidalen Typ. 
Bei unzureichendem Behandlungserfolg, jedoch hämodyna-
misch stabilen Patienten kann die Gamma-Knife-Therapie als 
weitere Option herangezogen werden. Die offen-chirurgische 
Versorgung ist heutzutage aufgrund der hohen Morbidität und 
Mortalität obsolet.

  Anerkennung
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  Relevanz für die Praxis

Bei Herzinsuffizienz unklarer Genese im Neugeborenen-
alter ist auch an die VGM zu denken.
Die transarterielle Embolisation ist die Therapie der Wahl.
Das optimale Behandlungszeitfenster liegt zwischen dem 
4. und 6. Lebensmonat.
Bei Liquorzirkulationsstörungen soll die Shunt-Anlage 
erst nach Embolisation der VGM erfolgen.
Beim muralen Typ kann eine höhere Verschlussrate und 
ein besseres Outcome als beim choroidalen Typ erzielt 
werden.
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