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RESUMEN

El aneurisma de la vena de Galeno es una afectacion poco frecuente que genera una
elevada morbilidad y mortalidad en neonatos y lactantes. Se presenta como una fistula
arteriovenosa con comunicacién directa entre las arterias piales y canales venosos con
drenaje a la vena de Galeno. Su clinica es variable de acuerdo a la edad de presentacion,
puede manifestarse con o sin fallo cardiaco, asi como otros hallazgos neuroldgicos y otras
malformaciones vasculares cerebrales. El diagnostico se puede realizar en etapa prenatal, a
travez de ecografia y del estudio Doppler, mientras que el gold estandar para el
diagnostico posnatal es la angiografia. El tratamiento endovascular como en el caso
presentado a continuacion es el manejo adecuado a travez de una embolizacion. El
objetivo de esta investigacion fue dar a conocer los elementos clinicos que permitieron el
diagn’sotico de esta rara malformacion en un nifio de 4 meses de edad.

Palabras clave: Aneurisma; Lupus eritematoso sistémico; Malformacion vascular; Recien

Nacido; Vena Galeno

ABSTRACT
The aneurysm of the vein of Galen is a rare condition that generates high morbidity and

mortality in neonates and infants. It presents as an arteriovenous fistula with direct

(@) ev-rc | 1

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://orcid.org/0000-0002-0134-0985
https://orcid.org/0000-0001-9696-0505
https://orcid.org/0000-0001-6993-9866
mailto:krlyp@hotmail.com

Revista Cubana de Reumatologia. 2022;24(1):e256

communication between the pial arteries and venous channels with drainage to the vein of
Galen. Its clinic varies according to the age of presentation, it can manifest with or without
heart failure, as well as other neurological findings and other cerebral vascular
malformations. The diagnosis can be made in the prenatal stage, through ultrasound and
the Doppler study, while the gold standard for postnatal diagnosis is angiography.
Endovascular treatment as in the case presented below is the proper management through
embolization. The objective of this research was to present the clinical elements that
allowed the diagnosis of this rare malformation in a 4-month-old child.

Keywords: Aneurysm; Systemic lupus erythematosus; Vascular malformation; Newborn;

Galen vein
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Introduccion

Las malformaciones vasculares (MV) son consideradas un conjunto de alteraciones que
pueden afectar tanto al sistema arterial como venoso. Generalmente son de origen
congénito aunque su diagndstico y expresion clinica dependeran, entre otros factores, de la
localizacion y magnitud de la malformacién.) La mayoria de las MV afectan
principalmente al sistema cardiovascular y/o el sistema nervioso central. A pesar de no
existir un consenso en este sentido se describe que las enfermedades autoinmunes pueden
generar un aumento de la incidencia de estas manifestaciones en los hijos de pacientes con
este tipo de afectacion.®

La MV a nivel del sistema nervioso central acurren fundamentalemnte en estructuras que
se encuentran cercanas o ubicadas en la linea media; en no pocas ocasiones afectan la base
cerebral, principalmente a nivel del pologono de Wuillis y sus comunicantes; sin embargo
existe una vena cuya afectacion es infrecuente, la vena de Galeno (VG).®®

La VG aparece aproximadamente hacia el tercer mes de vida fetal, es una gran vena Unica
localizada a nivel de la linea media en el espacio subaracnoideo de la cisterna
cuadrigeminal. Durante el desarrollo posterior existen una serie de cambios fisioldgicos

que garantizan la adecuada formacion estructural de las venas de la base del cerebro; de no
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ocurrir estos cambios puede persistir una conexién fistulosa con las arterias primitivas
coroideas llamada malformacion aneurismatica de la vena de Galeno (MAVG).®®

Las MAVG son clasificadas, segun Berenstein y Las Jaunias, en dos grupos:
malformacidn aneurismatica de la vena de Galeno (forma jural) y las dilataciones de la
vena de Galeno (forma coroide). Clinicamente también se describen dos grupo de
manifestaciones clinicas, las que se relacionan con falla cardiaca y las relacionadas con
afectacion neuroldgicas. Las primeras se deben a los cortocircuitos arteriovenosos
cerebrales que ocasionan hiperflujo pulmonar, dilatacion de cavidades cardiacas e incluso
pueden llevar a hipertension pulmonar que suele expresarse durante el periodo neonatal.
Las manifestaciones neuroldgicas, por su parte, se deben a la congestion venosa y al flujo
anormal de liquido cefalorraquideo y ocurren frecuentemente en lactantes y pacientes
mayores. La clasificacion atendiendo a la presencia de manifestaciones clinicas reporta 4
tipos de paciente: neonatos con insuficiencia cardiaca, lactantes y preescolares con
hidrocefalia y convulsiones; nifios mayores o adultos con cefalea y hemorragia
subaracnoidea y neonatos y lactantes con macrocefalia y minimos sintomas cardiacos.®®
El diagnostico de MAVG puede ser posible incluso desde el segundo trimestre del
embarazo. En el periodo neonatal la ecografia cerebral ofrece una excelente correlacion
clinico diagnostica. Este resultado debe de ser complementado con una imagen por
resonancia magnética cerebral que permite detallar la anatomia de la lesion y el
compromiso en el sistema nervioso central. El ultrasonido transfontanelar, la resonancia
magnética nuclear, la tomografia axial computarizada y la angiografia por sustraccion
digital y la angioresonancia son estudios imagenologicos que aportan importante
informacién en dependencia de cada caso y que se utilizan tanto de forma diagn“sotica

como para definir la conducta terapéutica.®®©

Las MAVG son consideradas como muy infrecuentes; no existen reportes que evidencien
su asociacion con enfermedades autoinmunes o que sefialen que los hijos de pacientes con
enfermedades de este tipo tengan una mayor suceptibilidad a presentar la malformacion.
El tratamiento dependera del tipo y severidad de la lesion vascular y de la repercusion para
la la funcién cardiorespiratoria y el flujo del liquido cefalorraquideo.®®

Es por eso que teniendo en cuenta lo infrecuente de la presentacion de la MAVG, las
complicaciones cardiovasculares y neuroldgicas que suele provocar y la necesidad de estar
actualizados en cuento a los principales elementos diagndsticos y terapéuticos de esta

malformacion; se decide realizar el presente reporte de caso clinico de lactante de 4 meses,
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hijo de paciente lGpica en el cual se identifican elementos que permiten llegar al
diagnostico definitivo de esta afectacion; se considera un caso importante e infrecuente

que debe ser compartido con la comunidad médica nacional e internacional.

Caso Clinico

Se trata de un lactante de 4 meses de edad hijo de paciente IUpica, con diagnostico de 4
afios de evolucion y tratamiento durante la gestacion con 15 miligramos de prednisona. El
nifio nace a las 37 semanas, producto de cesarea por aparente placenta previa. Durante los
primeros 4 meses de vida se recoge como antecedente un cuadro respiratorio (neumonia)
en cuya hospitalizacion se le realiza ecografia transfontanelar diagnosticandose
hidrocefalia.

En esta ocasion acude a consulta de control encontrandose un lactante de 4 meses activo,
reactivo, sin déficit motor, llanto vigoroso, buena succion, pupilas normo reactivas y con
un perimetro cefalico de 44 centimetros que se encuentra por encima del 90 percentil. La
fontanela se encontraba normotensa, sin presencia de diatesis de las suturas craneales.
Teniendo en cuenta el antecedente de hidrocefalia se decide indicar una ecografia
transfontanelar y por la posible macrocefalia se solicita realizar tomografia axial
computarizada (TAC) simple de craneo en cuyo resultado se describe la presencia de
aumento marcado del tamafio ventricular, con un indice de Evans en 0,59, con atrofia
cortical moderada y sin edema periependimario (figura 1). Con estos hallazgos se
interconsulta el caso con especialidad de neurocirugia quienes recomiendan colocar una

valvula de derivacion ventriculoperitoneal de presion alta; este proceder se realiza sin

complicaciones y 72 horas después se decide alta médica.
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A las 72 horas posterior al alta hospitalaria el lactante presenta vomitos en nimero de 3,
acompariado de fiebre de 38,4 grados Celsius y aparecen convulsiones, por lo que indica
nuevo ingreso hospitalario. Se solicita realizar nueva TAC y se identifica presencia de
imagen de bordes bien definidos, supratentorial e isodensa que al parecer se origina en el
tercer ventriculo en toma coronal y en las sagitales en la parte posterior del talamo;
adicionalmente se observa higromas bifrontales y contenido hemaético en cuerno occipital.
El catéter ventricular se identifico bien implantado (figura 2). Con la presencia de estos
hallazgos se solicita realizar resonancia magnética (RMN) de cerebro con contraste.
Adicionalmente se interconsulta el caso con infectologia y ante la sospecha de posible
proceso infeccioso neuroldgico se inicia antibioticoterapia con vancomicina 60 mg/kg/dia

y ceftazidime 150 mg/kg/dia.

Fig. 2 TAC de craneo donde se identifica masa tumoral de bordes bien definidos, supratentorial e
isodensa

Durante su estancia hospitalaria el cuadro clinico se agrava presentando el lactante
movimientos tonicos focalizados en mano derecha con hiporreactividad; luego se hacen
persistentes adicionandose sialorrea y se decide comenzar tratamiento con fenitoina en
dosis de 20 mg/kg/dosis, sin que cedan los movimientos ténicos focalizados. En la RMN
de cerebro (figura 3) se informa la presencia de hematoma subdural de hemicraneo
derecho y lesion aneurismatica de vena de galeno. Se realiza entonces intervencion
quirdrgica de emergencia para drenar el hematoma subdural derecho y durante su
realizacion se identifica la presencia de un hematoma subdural crénico

frontotemporoparietal derecho a tension.
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Fig. 3 RMN de cerebro donde se observa imagen compatible con hematoma subdural a nivel de
hemicraneo derecho

Para confirmacion de aneurisma de la vena de galeno se solicita angioresonancia (figura 4)
que reporta llenado de lesion vascular compatible con una malformacién de la VG
mediante vasos provenientes de la arteria cerebral posterior izquierda. Se procede entonces
a realizar embolizacion con oclusién parcial (60 %) del volumen de la malformacién con

integridad de la circulacion sanguinea intracraneal (figura 5).

Fig. 4 Angioresonancia cerebral con imagen de llenado de lesion vascular compatible con
malformacion de la VG

Fig. 5 Proceso de embolizacion con oclusion parcial (60 %) del volumen de la malformacion
En la actualidad el lactante se encuentra en controles frecuentes por especialidad de
neurocirugia quien no descarta la necesidad de una nueva embolizaciéon futura. Se
encuentra con retraso del desarrollo psicomotriz, medicado con anticonvulsivante y sin

complicaciones cardiovasculares hasta este momento.
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Discusion
El diagn’sotico e identificacion de las MAVG constituye un evento aislado e infecuente en
la practica médica diaria. Son afecciones poco frecuentes pero que condicionan una
elevada morbimortalidad en los primneros dias, semanas 0 meses de los infantes; de ahi
que existan pocos elementos relacionados con el pronostico fututo de vida.”
La malformacion es descrita principalmente en en nonatos y lactantes menores, y sobre
todo en pacientes masculinos. Sin embargo, pueden presentarse también en féminas. Su
sospecha clinica posibilita la confirmacion diagnostica precoz y este elemento es
fundamental para la supervivencia futura del neonato o lactante afectado.®
Se han identificado distintas manifestaciones clinicas que son considerados como
elementos que orientan a los profesionales de la salud hacia el diagn’sotico de la
enfermedad. En este sentido se sefiala la presencia de cianosis o insuficiencia cardiaca
severa en neonatos. En la infancia temprana destaca la presencia de nifios con
macrocefalia con o sin insuficiencia cardiaca cogestiva y la presencia de convulsiones. En
el caso de los nifios mayores y los adultos la presencia de macrocefalia y cefaleas
constituyen un elemento importante en la orientacion diagn’sotica de MAGV; en este
grupé de pacientes también puede aparecer hemorragia intraparenquimatosa Yy
hemorragias subaracnoideas.®"®
Una ves sospechado la presencia de la enfermedad se debe realizar el diagndstico
diferencial con con la dilatacion del acueducto de Silvio, la presencia de quistes
aracnoideos o de un quiste interhemisférico. Los estudios imagenoldgicos son
considerados el tipd de elementos complementarios que permiten diferenciar los posibles
diagndsticos diferenciales. Entre los estudios imagenoldgicos la resonancia magnética
nuclear es Util para definir el tamafio y la morfologia de la malformacién y la apariencia de
las areas cerebrales circundantes.”®
La utilizacién de la angiorresonancia permite obtener una idea de la angioarquitectura de
la lesion; permite la planificacion terapéutica de los abordajes intravasculares y orienta
hacia el estudio angiografico de los vasos mas importantes y que se encuentran
comprometidos. El uso de esta técnica imagenologica pude ser considera de gran utilidad
tanto como elemento diagnéstico como terapéutico.®
Se describen varias complicaciones en los neonatos e infantes que sobreviven a esta

afeccion; dentro de ellas las complicaciones cardiovasculares con énfasis en la presencia
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de distintos grados de falla cardiaca. El pronostico futuro depende de la edad en la que
aparecen las manifestaciones clinicas y de la presencia de aneurismas grandes que suelen

presentarse de manera temprana.

Conclusiones

La MAVG es una rara e infrecuente malformacion que suele presentar en edades
tempranas de la vida en neonatos o lactantes masculinos. La resonancia magnética y la
angiografia constiuyen los elementos imagénologicos que permiten el diagnostico
definitivo de la enfermedad. La embolizacién es considerada el recurso terapéutico de
eleccion en estos casos. Las complicaciones cardiovasculares son el elemento que

condiciona la evolucidn futura y el pronéstico de la enfermedad.
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