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Neonato con malformacion de la vena de Galeno con diagnéstico

oportuno: reporte de caso

Timely diagnosis of a Newborn wth Vein of Galen aneurysmal malformation: a case report

Juan David Roa (1), Pablo Vasquez (2), Diana Sanabria (3), Saulo Molina Giraldo (4)

RESUMEN

La malformacion de la vena de Galeno a pesar de ser una patologia poco frecuente representa un desafio cli-
nico, por lo que debe ser detectada de forma temprana y manejada por un grupo multidisciplinario, iniciando
desde los médicos generales quienes son los encargados de realizar el reconocimiento durante los controles
prenatales, y asf continuar el manejo de la mano de perinatélogos, pediatras, neonatdlogos y radidlogos inter-
vencionistas, todos ellos encargados de supervisar la evolucion del paciente y dar tratamiento oportuno para
mejorar el pronéstico de vida.

A continuacién, se presenta un caso clinico cuyo diagnéstico prenatal y manejo medico logré disminuir las
complicaciones y comorbilidades resultantes, y asi garantizar su preparacion para una intervencion endovas-
cular posterior.
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SUMMARY

The vein of Galen malformation is a clinical challenge despite its low frequency, this disease must be detected
early during the prenatal age and managed by a multidisciplinary group, beginning with the general physician
in the antenatal medical appointment and later receiving treatment with perinatologists, pediatricians, neona-
tologists and interventional radiologists; all of this in order to ensure a better outcome and neurologic and
systemic consequences.

This report shows a female patient with an early and accurate antenatal diagnosis of vein of Galen malforma-

tion; during the postnatal period multidisciplinary approach and rationale medical management lowered the
risk and possible complications, allowing the preparation for a late endovascular intervention.
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INTRODUCCION

La malformacion de la vena de Galeno (MAVG) es una
malformacién vascular congénita, que se caracteriza por la
presencia de fistulas arteriovenosas en la fisura coroidea (1),
ocasionando una desviacién de la irrigacion arterial prove-
niente de las arterias coroideas, a la vena prosencefalica
mediana de Markowski (VPMM), la cual es precursora de
la vena de Galeno (2). Durante el desarrollo embrionario
en la sexta a undécima semana de gestacion, este defecto
genera la elevacion del flujo sanguineo impidiendo la invo-
lucién de la VPMM, resultando en la anomalia de la vena
de Galeno, que finalmente promueve la malformacién en
la linea media del encéfalo (3).

Esta patologia de baja frecuencia corresponde al 1 %
de todas las malformaciones congénitas pediatricas (2). Sin
embargo, aunque su estudio se realiza desde hace centenares
de afios, fue en 1895 cuando se publicé por primera vez la
sospecha de un caso de MVG, no obstante se comprobé
que éste correspondia a una malformacion arteriovenosa
que solamente drenaba a la vena de Galeno; fue hasta
1949 cuando Boldrey y Miller presentaron un caso con
diagnéstico confirmado de MVG y en 1955 Silverman,
et al., aseguraron que esta enfermedad era causal de falla
cardiaca. En 1964 Gold, et al., fueron los primeros en cla-
sificar tres formas de presentacion de la enfermedad y su
codependencia con el grupo etario en el que se encuentra
el paciente (2,4-6).

Como se ha mencionado anteriormente, la presentacion
clinica depende de la edad y se clasifica en dos grandes
grupos, el primer grupo la forma neonatal, en quienes
debuta principalmente con falla cardiaca, hipertension pul-
monar e incluso falla multiorganica debido a la presencia de
cortocircuitos arteriovenosos propios de la enfermedad que
generan un aumento de la presién pulmonar y dilatacion de
las cavidades del corazon. En el segundo grupo se encuen-
tran los lactantes y nifios quienes presentan hipotensién
venosa secundaria al desorden hemodinamico, hidrocefalia
y clinica neurolégica (mas frecuentemente convulsiones)
producto de la congestiéon venosa y anomalias del flujo del
liquido cefalorraquideo (1,3,7).

El diagnéstico de la MVG se puede realizar de forma
prenatal a partir del II trimestre de gestacion (4), por medio
de una ecografia, cuyo hallazgo caracteristico es la presencia
de una imagen quistica, anecoica en linea media. Adicional-
mente, la toma de un doppler permite observar el origen,
la irrigacion turbulenta de la malformacién y entender la
hemodindmica de la misma, para asi tener herramientas
para descartar diagnosticos diferenciales entre los que se
encuentran los quistes aracnoideos e interhemisféricos y la
agenesia del cuerpo calloso (4,8,9).

La resonancia magnética cerebral (RMC) y/o tomografia
axial computarizada (TAC) de craneo se utilizan como ima-
genes de confirmacién diagnéstica y constituyen la mejor
manera de observar la estructura anatémica y evidenciar
hidrocefalia asociada. De la misma manera, con disponibi-
lidad de una angioresonancia se puede delinear la suplencia
arterial y el drenaje venoso con el venograma (9).

La naturaleza rara de estas lesiones, sus distintas mani-
festaciones clinicas, anatomicas y evolucion variada, hacen
de esta patologia un reto en el manejo médico (2), razén
por la cual se presenta este caso clinico diagnosticado en
el Hospital de San José de Bogota, Colombia, con el obje-
tivo de brindar herramientas que ayuden a sospecharla de
forma temprana y se puedan prevenir desenlaces deleté-
reos con una intervenciéon médica oportuna, combinando
especialistas en perinatologia, neuropediatria, neonatologia,
neurocirugia, neurorradiologfa y cuidado intensivo para
realizar el tratamiento multidisciplinar que incluya terapia
endovascular (3,10), debido a que se ha demostrado que
ésta disminuye la morbilidad y la mortalidad comparado
con el manejo quirdrgico (2).

Presentacion del caso clinico

Al servicio de Ginecobstetricia ingresé una paciente
de 24 afios de edad, sin antecedentes patolégicos, con 37
semanas de gestaciéon programada para cesarea por diag-
néstico prenatal de malformacién de la vena de Galeno por
ecografia- doppler (figura 1). El procedimiento quirdrgico se
llevé a cabo sin complicaciones y como producto se obtuvo
una paciente femenina con APGAR 8-8-9, Silverman 6/0,
peso 1925 gr, talla 43 cm, perimetro cefalico de 33 cm,
toracico de 29 cm y abdominal de 22 c¢m, por lo cual es
trasladada a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
(UCIN), donde fue diagnosticada con bajo peso al nacer
secundario a restriccion de crecimiento intrauterino (RCIU)
asimétrico (< p10/IP2.4) y sindrome de dificultad respira-
toria (SDR) neonatal moderado. De acuerdo a lo anterior,
se inici6é soporte de oxigeno por prongs nasal con el fin
de no alterar la dindmica de la circulacién pulmonar con
ventilaciéon mecanica.

Al examen fisico de ingreso a la UCIN se encontré
paciente en regular estado general, alerta, reactiva, afebril,
con movimientos simétricos, seguimiento visual adecuado,
con signos de dificultad respiratoria, frecuencia cardiaca
de 170 lat/min, frecuencia respiratoria de 55 res/min,
normotensa, con fontanela pulsatil, sin abombamientos,
ritmo sinusal en visoscopio, perfusion distal de 2 segundos
y pulsos fuertes. Al examen cardiopulmonar se evidencié
soplo sistolico, sin reforzamientos y presencia de retrac-
ciones intercostales, quejido respiratorio, aleteo nasal, con
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Figura 1. Ecografia prenatal que muestra imagen anecoica en fosa posterior de bordes irregulares y flujo
turbulento

normalidad a la auscultaciéon pulmonar. Resto de examen
fisico dentro de limites normales.

Debido al diagnéstico prenatal se realizd ecografia
transfontanelar en la que se documenté malformacién en
linea media de fosa posterior de probable origen arterial de
2,6 x 1,3 cm, hallazgos compatibles con malformacién de
la vena de Galeno de tipo infundibular, se ampliaron los
estudios con angioresonancia cerebral bajo sedacién, que
reportd presencia de prominencia con aumento del flujo
de la arteria comunicante posterior derecha y de la arteria
cerebral postetior ipsilateral con aspecto setpiginoso, que se
dirige hacia la dilatacién de la vena de Galeno; se observé
arteria coroidea media y postetior ipsilaterales con aferencias
a vena de Galeno, con apariencia dilatada y serpiginosa, as
como un aumento de los flujos venosos en los senos recto
y confluente (figuras 2 y 3). Posteriormente se realizé un
ecocardiograma que mostré presion de arterias pulmonares
en limite superior.

Una vez garantizada la estabilidad respiratoria y hemo-
dinamica de la paciente, el grupo de especialistas tratantes
decidi6 solicitar la valoracién por el servicio de neurocirugia,
que frente a los hallazgos sugirié la necesidad de recibir
manejo por el grupo de terapia endovascular de forma
diferida, por lo cual se realizé remision a otra institucion
hospitalaria que cuenta con una unidad neonatal especiali-
zada en dicho manejo.

En la actualidad la paciente se encuentra estable
clinicamente con un neurodesarrollo adecuado para la
edad y sin deterioro hemodinamico, en seguimiento por
radiologia intervencionista, segiin su respuesta y ganancia
pondoestatural se definird el momento de procedimiento
endovascular.

Figura 2. Angioresonancia que evidencia malformacion
aneurismatica, con dilatacion de las venas nutricias
principalmente provenientes del seno recto.

DISCUSION

Ao largo de los afios han sido pocos los casos clinicos
publicados con MVG debido a la baja incidencia de esta
enfermedad, sin embargo la malformacién de la vena de
Galeno corresponde al defecto congénito sintomatico mas
frecuente de la poblacién pediatrica (8), razén por la cual
es importante conocer esta patologia para podetla sospe-
char, diagnosticar y tener en el momento del parto un plan
de accién adecuado para su manejo, y en caso de requerir
manejo endovascular remitir a un centro especializado de
forma oportuna (11), disminuyendo en gran medida la mor-
talidad, en especial al desarrollar falla cardiaca (9).

Acta Neurol Colomb. 2018; 34(1): 54-58

56



Neonato con malformacién de la vena de Galeno con diagnéstico oportuno: reporte de caso

Figura 3. RNM cerebral T2 corte axial mostrando
estructura sacular que se comunica a través del seno recto
con la confluencia de los senos.

El caso presentado corresponde a una paciente que
contaba con un diagnéstico prenatal, condicion ideal para
iniciar el estudio y manejo de este defecto, ya que la sospecha
primaria ocurre durante los controles prenatales realizados
a la madre en el II y III trimestre de embarazo (3,7,9), en
donde de forma rutinaria se realiza la ultrasonografia. Esta
ayuda imagenolégica permite predecir el curso clinico que
tomara la enfermedad, pues se ha identificado factores de
riesgo de mal prondstico como el hallazgo de areas de leu-
comalacia, el nimero de arterias irrigantes, la dilatacién de
la vena yugular, la presencia de cardiomegalia y el hidrops
fetal; estos factores se investigaron en la paciente por el
riesgo de detetioro del pronéstico (7). No obstante, este
método es operador dependiente y su eficacia esta ligada a
la experticia del especialista que la practique.

Adicionalmente debe existir una asociaciéon entre los
hallazgos imagenolégicos y la evaluacién fisica que debe
incluir el perimetro cefélico y el peso (2), encaminada a
identificar la clinica carateristica. En el caso presentado, se
realizé una valoracién completa del paciente y se le practicd
un ecocardiograma, el cual segun la literatura esta indi-
cado cuando no se presenta sintomatologia de falla, pues
este ayuda a dilucidar posibles complicaciones de origen
cardiaco (2).

En la actualidad, la realizacion de tomografias, reso-
nancias y angioresonancias cerebrales son utilizadas para
la confirmacién diagnostica, clasificar el tipo de malfor-
macion y escoger el tratamiento mas adecuado (12,13). En
nuestro caso se utilizé la angioresonacia, la cual mostré el

incremento del flujo arterioso y evidencié la dilatacién de
la vena de Galeno.

El tratamiento de esta patologia esta enfocado en el
manejo médico, quirurgico y endovascular. Es importante
mencionar que el objetivo principal del tratamiento debe
ser la estabilizacién del paciente, teniendo en cuenta que
muchas complicaciones en especial la falla cardiaca y las
alteraciones en la circulaciéon pulmonar pueden resultar en
falla multisistémica y muerte en poco tiempo, por lo que
primero se debe pensar en el manejo médico enla UCIN y
posteriormente continuar con el manejo endovascular (3),
conducta utilizada en la paciente, que gracias a su estabilidad
clinica, anatomfa vascular favorable y ausencia de signos de
detetioro, se decidi6 diferir el procedimiento endovascular
hasta alcanzar peso y talla adecuados. A la fecha no se ha
establecido un protocolo de manejo estandarizado, pero si
se ha observado el beneficio de los inotrépicos y diuréticos
en presencia de falla cardiaca (11).

Por otra parte, la cirugfa ha demostrado muy pocos
beneficios, entre el 80 % al 100 % de los casos resulta fatal
(13-15); hoy solo se utiliza como manejo coadyudante a la
terapia endovascular (10). Gracias a nuevas tecnologias de
diagnéstico prenatal, estabilizacién temprana, el aumento en
la experiencia clinica y los avances en el tratamiento de esta
malformacién, sobtre todo con la técnica endovascular, se
ha disminuido la mortalidad de esta patologia, ya que hace
unos afios se consideraba fatal en el 100 % de los casos al no
recibir ningun tipo de manejo (4, 17,18) y un 90 % entre el
primer mes y el primer afio de vida a pesar de manejo medico
(8). Con el manejo endovascular se reporta una mortalidad
variable desde el 23 al 70 %, con una morbilidad del 20 al
80 % (13) e incluso se habla de una la superviviencia del
70 % (8), cifras que estan directamente relacionadas con la
premura del manejo, sobre todo de un grupo de manejo
multidisciplinario pre peri y post natal (13).
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