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Hintergrund: 
Bei der Vena-Galeni-Malformation (VGM) handelt es sich um eine seltene angeborene zerebrale 
Gefäßmalformation, bei der in der embryonalen Entwicklung die sog. prosenzephale Vene betroffen 
ist. Bei fehlendem Kapillarbett münden verschiedene arterielle Fisteln in die prosenzephale Vene 
(Choroidalarterien, thalamoperforierende Arterien bzw. Äste der A. cerebri posterior, anterior und 
media), die zu einer massiven Aufweitung dieser Vene führen können1. Zum Teil wird bereits intraute-
rin eine große intrazerebrale Raumforderung festgestellt, die sich bei der sonographischen Untersu-
chung als Gefäßtumor darstellt. 
Wird die Erkrankung pränatal nicht erkannt, zeigen sich die klinischen Symptome auf Grund des 
arteriovenösen Shunts auf zerebraler Ebene meist schon im Neugeborenenalter 2. Auf Grund des 
Shunts kann es zu einer mehr oder weniger deutlichen Volumenbelastung des rechten Herzens 
kommen (bis zum high output cardiac failure). Die Kinder zeigen typische Symptome einer Herzinsuf-
fizienz wie Gedeihstörung, Trinkschwäche, Schwitzen und fehlende Belastbarkeit. Auf diesem Boden 
kann sich eine auf die Gesamtprognose ungünstig auswirkende pulmonale Hypertonie entwickeln 
3,4,6. Linksventrikulär bleibt die Funktion lange Zeit erhalten 5. Nicht selten werden diese Kinder 
zunächst kinderkardiologisch untersucht und nach Ausschluss eines kongenitalen Herzvitiums zur 
weiteren Untersuchung weiterverlegt. Auf Grund der Herzinsuffizienz kann es rasch zu respiratori-
scher Insuffizienz und sogar zum Multiorganversagen kommen 3,4,10. Bleibt die kardiale Symptomatik 
über einen längeren Zeitraum stabil, treten im Verlauf die zerebralen Probleme in den Vordergrund.  
Bei fast allen Kindern finden sich neben der beschriebenen Fehlbildung noch begleitende zerebrale 
Veränderungen wie z.B. eine Aufweitung der inneren Liquorräume (Hydrozephalus)7. Es handelt sich 
hierbei um einen Hydrozephalus malresorptivus, der aus dem hohen Venendruck mit nachfolgender 
Minderresorption des Liquors im Arachnoidalraum resultiert. Klinisch lässt sich fast immer ein Makro-
zephalus feststellen. 
Neben dem zunehmenden Hydrozephalus ist als Komplikation bei älteren Kindern der schleichende 

 bis akut auftretende Verschluss ableitender venöser Drainagevenen gefürchtet. Als weitere neurolo-
gische Komplikation können zerebrale Krampfanfälle auftreten 2. Das Ausmaß intrauterin erworbener 
ischämischer Läsionen zerebral kann durch eine MRT-Untersuchung bestimmt werden, sie reicht von 
intrazerebralen Verkalkungen bis hin zu porenzephalen Parenchymläsionen und Atrophie 7.   
In der wissenschaftlichen Literatur werden einzelne Kriterien genannt, die möglicherweise eine 
Risikoabschätzung bezüglich des Weiteren klinischen Verlaufs ermöglichen könnten 8,9, dazu gibt es 
in Deutschland keine Daten. Zur Inzidenz gibt es in der Literatur nur annähernde Daten, genaue 
epidemiologische Daten existieren für die Bundesrepublik Deutschland nicht. Auch eine wissen-
schaftliche Aufarbeitung der klinischen Manifestationen dieser angeborenen Fehlbildung sowie eine 
systematische Untersuchung verschiedener prä-, peri- und postinterventioneller Behandlungsstrate-
gien wurden bislang in Deutschland nicht durchgeführt 11.  
 
Fragestellung: 

1. Wie hoch ist die Inzidenz? 
2. Zu welchem Zeitpunkt manifestiert sich die Erkrankung? 
3. Welche Symptome sind dabei führend? 
4. Welche Diagnostik wird angewandt? 
5. Welche therapeutischen Konzepte gibt es und wie werden die Patienten behandelt? 
6. Welchen Einfluss hat der Zeitpunkt der Diagnose auf die Prognose quoad vitam? 

 
Falldefinition: 
Patienten jeden Alters, bei denen erstmals die Diagnose einer VGM prä- oder postnatal mit geeigne-
ten bildgebenden Methoden (Sonografie, MRT) gestellt wurde.  
 
Logistik: 
Nach der Meldung erhalten die ESPED-Ansprechpartner einen Klinikfragebogen zur anonymisierten 
Erfassung der wichtigsten demographischen, klinischen und anamnestischen Daten.  
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