Malformacion aneurismatica de la vena de Galeno en neo-
nato, con evolucion desfavorable: a proposito de un caso
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RESUMEN

La malformacién aneurismatica de la Vena de Galeno
es una patologia poco frecuente cuyo cuadro clinico
es dependiente de la edad y del tamafio de la mal-
formacién. Debido a que dicha patologia presenta
con mayor frecuencia falla cardiaca como su princi-
pal complicacién tiene alta morbilidad y mortalidad
en neonatos.

Presentamos el caso de un recién nacido varén a
término, producto de parto por cesarea, con macro-
cefalia, asimetria facial, cardiomegalia e hipotonia, a
quien se le diagnosticé malformacién aneurismatica
de la Vena de Galeno.

Nuestro objetivo es presentar un caso de baja inci-
dencia que puede tener un potencial desenlace fatal
y que representa un gran desafio terapéutico, expo-
niendo informacién actual sobre el tema; ademas,
de resaltar la importancia del apoyo diagnéstico por
imagenes en esta patologia, el cual es necesario para
un manejo especifico.

Palabras clave: Aneurisma de la Vena de galeno; re-
cién nacido, angiotomografia cerebral.

ANEURYSMAL MALFORMATION OF THE VEIN OF GA-
LEN IN A NEONATE, WITH UNFAVORABLE EVOLU-
TION: A CASE REPORT.

ABSTRACT

Vein of Galen aneurysmal malformation is a rare pa-
thology whose clinical presentation depends on the
age and size of the malformation. Because this pa-
thology most frequently presents heart failure as its
main complication, it has high morbidity and morta-
lity in neonates.

We present the case of a term newborn male, deli-
vered by cesarean section, with macrocephaly, facial
asymmetry, cardiomegaly, and hypotonia, who was
diagnosed with Vein of Galen aneurysmal malforma-
tion.

Our objective is to present a low-incidence case with
a potentially fatal outcome that represents a signifi-
cant therapeutic challenge, providing current infor-
mation on the topic. Additionally, we aim to highlight
the importance of imaging support in diagnosing this
condition, which is essential for specific manage-
ment.

Keywords: Vein of Galen aneurysmal malformation,
newborn, CT angiography.
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CASO CLiNICO

Neonato varén, a término, hijo de madre de 22 afios,
multigesta, sin antecedentes patologicos de impor-
tancia, acude a la emergencia de nuestro Hospital en
donde se le realiza una ecografia la cual evidenciaba
ventriculomegalia y cardiomegalia fetal, motivo por
el cual se decide su parto por cesarea.

Al nacer present6 un Apgar de 3-8, peso de 4.280 gr,
talla 55cm, perimetro cefalico de 34,5 cm. Requirié
oxigeno por ventilacién a presién positiva durante
5 minutos, siendo estabilizado y hospitalizado en la
Unidad de cuidados intensivos neonatales.

Durante su estancia en cuidados intensivos presen-
té compromiso cardiovascular y neuroldgico mani-
festado por piel palida, acrocianosis, soplo sistélico
multifocal, macrocefalia, didstasis de las suturas cra-

neales, paralisis facial izquierda, hipotonia y algunos
episodios de desaturacion.

Se le realizdé tomografia computarizada cerebral sin
contraste con el tomografo de nuestra institucion
(G.E. Revolution GCI, Boston) en su segundo dia de
vida, en donde se observo una estructura vascular
aneurismatica severamente dilatada en la linea me-
dia (Fig. 1), asociado a dilatacion del seno venoso
recto, senos transversos y prensa de Herofilo, que
condicionaban efecto de masa y colapsaba el cuarto
ventriculo, desplazando rostralmente al tronco cere-
bral; ademas, severa hidrocefalia de los ventriculos
supratentoriales. Ese mismo dia se le realizé una An-
giotomografia cerebral para mejor caracterizacion, la
cual confirmé el diagnostico de Malformacién aneu-

rismatica de la vena de galeno.

FIGURA 1 - Tomografia Computarizada de malfor-
macién aneurismatica de la vena de galeno.

Tomografia computarizada cerebral sin contraste (A,
B, C) Se evidencia malformaciéon aneurismatica de la
vena de galeno que presenta clara irrigacién de las
arterias coroidales anteriores, posteriores y de la
arteria pericallosa. También se visualiza signos de
edema transependimario e imagenes calcicas en la
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periferie de la malformacién (flecha curva).

Angiotomografia (D, E, F).; Se evidencia malforma-
cién aneurismatica de la vena de galeno (flecha ho-
rizontal) con drenaje al seno recto dilatado (flecha
vertical), la cual ejerce efecto de masa desplazando
estructuras adyacentes y dilata los ventriculos late-
rales y 3° ventriculo en relacién con hidrocefalia no

comunicante.



El paciente recibe soporte oxigenatorio y nutricional;
sin embargo, debido a los multiples hallazgos fallece
por un cuadro de distrés respiratorio al ser referido a
un centro de mayor complejidad.

DISCUSION

La malformaciéon aneurismatica de la vena de Gale-
no (MAVG) es la persistencia embrionaria de su pre-
cursor la vena prosencefalica mediana (VPM), y de
cortocircuitos arteriales anormales. Se localiza en el
espacio subaracnoideo de la cisterna cuadrigeminal.
Constituye una entidad poco frecuente, presentando
una incidencia de aproximadamente 1: 25000 naci-
dos vivos y se encuentra englobada en el grupo de
malformaciones de la vena de galeno (MVG) cuya ca-
racteristica en comun es la dilatacién de esta vena.
Representa el 1% de las lesiones vasculares intracra-
neales, y 30% de las anomalias vasculares cerebrales
congénitas en la edad pediatrica, pero su verdadera
incidencia es desconocida. Puede haber una mayor
predileccién por los hombres, (%34

La MAVG ha tenido diferentes clasificaciones, pero la
que se prefiere en la actualidad es la clasificacion de
Lasjaunia, la cual agrupa a la MAVG en dos tipos, el
coroidey el mural. El tipo coroide posee fistulas mul-
tiples que se comunican con la VPM a través de una
red arterial en la fisura coroidea. Los vasos nutricios
provienen generalmente de las arterias coroidea an-
terior y posterior, cerebral anterior y, en ocasiones,
también de las arterias cuadrigeminal y talamoperfo-
rantes. Es la mas frecuente, la mas grave y se presen-
ta en la etapa neonatal con signos de fallo cardiaco
de alto gasto. El otro tipo es el mural, el cual posee
fistulas Unicas o multiples dentro de la pared de la
vena mediana dilatada del prosencéfalo, habitual-
mente en el margen inferolateral. En éste, los vasos
alimentadores surgen de las arterias cuadrigémina o
coroidea posterior o de ambas, y pueden ser unila-
terales o bilaterales, se suele diagnosticar en nifos
mayores, y tiene una mejor tolerancia.

Las manifestaciones clinicas son variables, y estan en
relacién con el momento de la presentacién y la an-
gioarquitectura de la malformacién. Se suele presen-
tar principalmente en recién nacidos y neonatos, con
signos de insuficiencia cardiaca congestiva y aumen-
to del perimetro craneal por hidrocefalia, siendo el
cuadro clinico mas llamativo en este grupo etareo la
asociacion de insuficiencia cardiaca y soplo craneal,
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ésto ultimo debido al gran cortocircuito arterioveno-
so. En nifios mayores incluyen retraso en el desarro-
llo y convulsiones, mientras que los adultos jévenes
pueden presentar cefalea. ")

La derivacién arteriovenosa entre esta venay las ar-
terias que irrigan el cerebro induce cambios hemo-
dindmicos debido al exceso de flujo sanguineo de
estas arterias hacia la MAVG, y el corazén tiene que
trabajar mas. En cuanto a la hidrocefalia, su origen
es multifactorial, siendo las causas mas importantes
el bloqueo de resorcién, la hidrocefalia exvacuo, y la
obstruccién del acueducto de Silvio. 7

El diagndstico es imagenolégico, y puede realizarse
desde el tercer trimestre de edad gestacional me-
diante la ultrasonografia prenatal. El primer diag-
noéstico informado se realizd a las 25 semanas de
gestacion. Cuanto antes de detecta la anomalia peor
es el pronostico. El hallazgo es una estructura quis-
tica intracraneal localizada posteriomente, sagital o
ligeramente parasagital, supratentorialmente, por
encima del talamo (en 92%). En esta etapa, la sospe-
cha de MAVG debe complementarse con resonancia
magnética. ®

En el periédo postnatal, el diagndstico se realiza me-
diante la ecografia transfontanelar (ETF), en donde
se visualizard una estructura anecoica o hipoecoica
tubular en la linea media posterior. Tanto en la US
prenatal como en la ETF se debe incluir el estudio
Doppler color cerebral, el cual en los casos de MAVG
mostrara un flujo sanguineo turbulento en el inte-
rior de esta masa y las estructuras tubulares, que
corresponde a las multiples aferencias vasculares.
Este hallazgo descartaria los diagnésticos diferencia-
les como quistes aracnoideos o del plexo coroideo,
tumores pineales, papiloma coroideo, entre otros. En
nuestro caso, no hubo evidencia en la historia clinica
sobre los datos completos de la ETF, ni mencién de
realizacion del estudio doppler color.

La TC es el mejor método de estudio diagnéstico en
los pacientes graves, la mas sensible y mostrara una
imagen redondeada ligeramente hiperdensa respec-
to al cerebro ubicada en la cisterna cuadrigeminal,
detras del tercer ventriculo, ademas de hidrocefalia,
calcificaciones parenquimales, atrofia y edema. (%®)
La angiotomografia (angio-TC) es un buen comple-
mento a la TC, especialmente si se trata de un pacien-
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te grave. *” La adquisicion debe realizarse tanto en
fase arterial como venosa pues se trata de una fistula
arteriovenosa. En la angio-TC en neonatos con insufi-
ciencia cardiaca de alto gasto se debe tener presente
del gran desafio técnico debido a los pequefios vo-
[imenes de contraste, pues uno de los pardmetros
de los que depende el grado de realce arterial de los
vasos en angio- TC es el gasto cardiaco del paciente,
y al existir un gasto cardiaco alto, el contraste se la-
vara mas rapido porque se mezcla con una mayor
cantidad de sangre no contrastada, y el realce seria

menor. 210

La RM cerebral permite demostrar la ubicacion de
la fistula, relacionar los distintos vasos patolégicos,
detallar su tamafio y morfologia; ademas, al mostrar
un buen contraste de los tejidos blandos, es un buen
método para evaluar el sistema ventricular y las le-
siones focales de la sustancia blanca o destruccion
difusa del cerebro(2,4,6,7). La RM presenta el incon-
veniente de ser menos accesible, toma mas tiempo
en realizarse y requiere la colaboracion del paciente.

La angiografia por sustraccion digital es el estandar
de oro para caracterizar y realizar el tratamiento
especifico de esta patologia, ya sea para planificar
el abordaje vascular y los agentes embdlicos, pues
brinda una localizacién precisa y visualizacién de la
morfologia de los puntos de unién con la vena, ade-
més, define el grado de la fistula. @

Dentro de los diagnoésticos diferenciales, el principal
a considerar es la Dilatacién aneurismatica de la vena
de Galeno (DAVG), que esta dentro del grupo de las
MVG. En el DAVG existe reflujo en las venas tributa-
rias normales, las cuales se abren hacia el saco aneu-
rismatico.

Antes de la llegada de las técnicas endovasculares,
la cirugia era la modalidad de tratamiento, aunque
habia una mortalidad alta, muchas series informaron
una mortalidad que alcanzaba el 100% en la pobla-
cién neonatal, Aunque hay reportes de buenos resul-
tados después de la cirugia, los mejores resultados
de series son obtenidos con el tratamiento endovas-
culary los cuidados intensivos neonatales, la mortali-
dady las secuelas neurolégicas y cognitivas disminu-
y6 significativamente.

Revista Peruana de Radiologia 2024

El grado de manifestaciones cardiacas y sistémicas
dicta la estrategia de tratamiento que se selecciona.
Los pacientes con sobrecarga cardiaca leve pueden
ser tratados médicamente hasta que se realice la em-
bolizacion a los 4 a 5 meses de edad. Los pacientes
con shock cardiogénico grave, insuficiencia organica
multisistémica y/o dafio cerebral irreversible tienen
un prondstico muy malo y no son candidatos para
la intervencién endovascular. Un subconjunto de
pacientes requiere embolizaciéon endovascular de
emergencia. Lasjaunias y colegas propusieron una
puntuacion de 21 puntos como maximo (puntua-
cién de Bicétre) para ayudar a guiar el tratamiento
de VGAM en neonatos. La puntuacién se basa en la
funcién cardiaca, la funcion cerebral, la funcién res-
piratoria, la funcién hepatica y la funciéon renal. A los
pacientes que puntlan menos de 8 se les recomien-
da no tendrian beneficio del tratamiento. A los pa-
cientes que puntuan entre 8 y 12 se les recomienda
tratamiento endovascular de emergencia. A los pa-
cientes con una puntuacion superior a 12 se les re-
comienda tratamiento médico inicialmente y lo ideal
es que sean tratados de forma endovascular a los 5
meses de edad (Tabla1).™"

Deloison y colaboradores en un estudio retrospecti-
vo encontraron que la MAVG asociada con otras ano-
malias como las cerebrales (P < 0,05 ), cardiacas (P <
0,05), se asoci6 fuertemente con un mal pronostico
en comparacion con las formas aisladas (P < 0,0001)
(2. asimismo, Paladini y colaboradores hallaron que
las lesiones cerebrales mayores, la insuficiencia tri-
cuspidea y, en menor medida, un volumen de MAVG
> 20000 mm3 son las mas importantes variables pre-
natales asociadas con un pronéstico desfavorable en
VGAM fetal. El asesoramiento multidisciplinario pre-
natal debe basarse en estas variables.

Segun lo descrito en la revision, los hallazgos en las
imagenes tanto en ecografia como en tomografia y
resonancia magnética, como ventriculomegalia, hi-
drocefalia, polimicrogiria, engrosamiento cortical,
cardiomegalia, insuficiencia tricUspidea, derrame
pericardico y dilatacién de la vena cava '® tienen su
correlacion clinica con el score de Bicétre como se
ilustra (Tabla 1).
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MAVG CON Lesiones cerebrales mayores
MALFORMACIONES . N , H 4
ASOCIADAS insuficiencia tricuspidea volumen de
MAVG > 20 000 mm3

POBRE

PRONOSTICO

MAVG ‘ Puntaje de Bicétre menor de 8
‘ Tratamiento
endovascular de
emergencia
Puntaje de Bicétre de 8 a 12
MAVG SIN
MALFORMACIONES Tratamiento médico
ASOCIADAS ] inicial y
Puntaje de Bicétre mayor de 12 endovascular alos 5
J meses de edad
Tabla 1. Escala de valoracion neonatal de Bicétre.
Puntaje Funcién Funcién cerebral Funcién Funcién hepatica Funcion
cardiaca respiratoria Clinica
5 Normal Normal Normal
4 Sobrecarga sin Anormalidades en Taquipnea
tratamiento EEG
3 Falla, estable Signos neurolégicos Taquipnea que Normal Normal
con tratamiento | sin convulsion interrumpe la
lactancia
2 Falla, inestable Convulsién aislada Ventilacién Hepatomegalia, sin Anuria
son tratamiento asistida, Insuficiencia hepatica | transitoria
saturacion
normal, Fio2<25%
1 Requiere Convulsiones Ventilacion Hepatomegalia, con Diuresis
ventilacion asistida, Insuficiencia hepatica | inestable
Fio2<25%,
saturacion
normal
0 Resistente a Signos neurolégicos | Ventilacion Coagulacion Anuria
tratamiento permanentes asistida, anormal, enzimas
desaturacién hepaticas elevadas

De Lasjaunias PL, Chng, Sachet M, et al. El tratamiento de las malformaciones aneurismaticas de la Vena de Galeno.
Neurocirugia 2006,59.5184.

CONCLUSIONES:

La MAVG es una patologia poco frecuente y de gran
desafio clinico, es en muchos casos de mal pronésti-
co sin tratamiento oportuno; sin embargo, existe la

- . . nas.
posibilidad de mejorar el manejo cuando se detecta
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tempranamente. En el neonato la sospecha de MAVG
se debe tener en cuenta factores de mal pronéstico
como la asociacién o no de malformaciones asocia-
das, para poder tener opciones terapéuticas oportu-
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