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Malformacién aneurismdética de la vena de Galeno.
Reporte de un caso
Vein of Galen aneurysmal malformation: a case report

Luis F. Carvajal, MD.; Horacio Gémez, MD. Juan F. Gémez, MD.; Miguel A. Ruz, MD.

Medellin, Colombia.

Las malformaciones aneurismaticas de la vena de Galeno representan aproximadamente un
tercio de todas las malformaciones vasculares intracraneales en la edad pediatrica; sin embargo,
existe poca referencia en el medio. Los pacientes con este tipo de malformacion presentaban altas
tasas de morbimortalidad hasta la década de los noventa; desde entonces el desarrollo en las
técnicas de diagndstico prenatal y de terapia endovascular han permitido modificar el prondstico de
esta poblacion.

Se describe el caso de un paciente en quien se hizo diagnéstico prenatal, se realizd tratamiento
con terapia endovascular a los cuatro meses de vida, y se obtuvieron buenos resultados.

Se hace enfasis en el diagndstico temprano y en la prevenciéon de secuelas a través de una
intervencion oportuna.
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Aneurysmal malformations of the vein of Galen represent approximately one third of all intracranial
vascular malformations in children. However, in our country we have few references. Patients with this
type of malformation had high morbi-mortality rates until the early nineties; since then, the development
of techniques of prenatal diagnosis and endovascular therapy have allowed to modify the prognosis of
these patients.

We describe the case of a patient in whom prenatal diagnosis of aneurysmal malformation of the
vein of Galen was made, and was managed at four months of age with endovascular therapy with good
results.

We emphasize on early diagnosis and prevention of sequelae through appropriate intervention.
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Introduccion

Las malformaciones aneurismdticas de la vena de
Galeno representan el 1% de las alteraciones vasculares
enla poblacién general, y corresponden al 30% de todas
las malformaciones vasculares intracraneales en la po-
blacién pedidtrica (1).

La clasificacién de la lesion se puede hacer desde el
punto de vista anatémico, asf (3):

- Malformacién aneurismdtica de la vena de Galeno.
- Dilatacion aneurismdtica de la vena de Galeno.
- Vdrices de la vena de Galeno.

- Dilataciéon dural de la vena de Galeno.

También se puede clasificar segun la angio-arquitec-
tura, en forma coroide y forma mural (11, 13, 15).

Las manifestaciones clinicas se dividen principalmente en
dos tipos, las que se relacionan con falla cardiaca y las
neurolégicas. Las primeras se deben a los cortocircuitos
arferiovenosos cerebrales que ocasionan hiperflujo pulmonar,
dilatacién de cavidades cardiacas e incluso pueden llevar
a hipertensién pulmonar, lo cual ocurre caracteristicamente
en el periodo neonatal. Las manifestaciones neurolégicas,
por su parte, se deben a la congestién venosa y al flujo
anormal de liquido cefalorraquideo, que se dan por lo
general en lactantes y pacientes mayores.

En la década de los sesenta, Gold (2) describié tres
grupos de pacientes con base en sus manifestaciones
clinicas y algunos afios mds tarde se adiciond un cuarto
grupo (12). Los grupos resultantes fueron los siguientes:

- Neonatos con insuficiencia cardiaca.

- Lactantes y preescolares con hidrocefalia y con-
vulsiones.

- Nifios mayores o adultos con cefalea y hemorra-
gia subaracnoidea.

- Neonatos y lactantes con macrocefalia y minimos
sinfomas cardiacos.

El diagnéstico se puede realizar en forma prenatal
desde el segundo frimestre del embarazo (3, 7, 16). En el
periodo neonatal la ecografia cerebral ofrece una exce-
lente correlacién clinico-diagnéstica, la cual se debe
complementar con unaimagen porresonancia magnética
cerebral que permite detallar la anatomia de la lesién y el
compromiso en el sistema nervioso central (7, 8).
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La terapia endovascular cambié el pronéstico de
estos pacientes. En la década de los ochenta, cuando
se realizaba manejo quirdrgico, la mortalidad oscilaba
alrededor de 90% para todos los grupos etéreos,
siendo adn més alta cuando se tomaba sélo el grupo
de neonatos (95%-100%) (3, 7, 13). En la actualidad,
las experiencias publicadas en grupos con gran ndmero
de pacientes, reportan una mortalidad alrededor de
10% para todas las edades (se puede elevar hasta 50%
cuando se hace intervencién en el perfodo neonatal)

(3,7, 14).

En los centros con mayor experiencia se describen
secuelas neurolégicas moderadas y severas en 15% y
10% respectivamente y, por lo tanto, 70% de pacientes
con un neurodesarrollo normal. Estas cifras pueden
variar dependiendo de los subgrupos etéreos, del mo-
mento en el que se realice laintervencién, de la gravedad
del cuadro inicial y de la experiencia del grupo tratante

(3,7,13, 14).

Presentacion del caso

Paciente de género masculino, evaluado a los siete
dias de vida en el servicio de cardiologia pedidtrica,
condiagnéstico prenatal de malformacién aneurismdtica
de la vena de Galeno (Figura 1) confirmada por
resonancia magnética pos-natal (Figura 2). Trajo eco-
cardiograma que reporté leve dilatacion de cavidades,
de la vena cava superior asi como del tronco de la
arteria pulmonar, cierre espontaneo del ductus, fora-
men oval permeable y buena funcién ventricular. Reci-
bié tratamiento con diurético via oral y se cité para
control en seis semanas con ecocardiogramay ecografia
transfontanelar.

Fue evaluado nuevamente a las cinco semanas, con
ecocardiograma, cuyo resultado fue normal; la ecografia
transfontanelar reporté aneurisma de la vena de Galeno
de 16 x26 mm, con ventriculomegalia. Se solicité nueva
resonancia nuclear magnética.

Tres semanas mas tarde fue evaluado por el equipo
de Radiologia/neurovascular con nueva resonancia ce-
rebral, en la que se detecté aumento del perimetro
cefdlico, hidrocefalia sin paso transependimario de liqui-
do cefalorraquideo, aumento del tamafio del aneurisma
y sospecha de hipertensién venosa (Figura 4). Se decidié
tratar la malformacién deseando que cesara la hidroce-
falia; en caso de que ésta no se controlara, se realizaria
procedimiento endoscédpico con ruptura del piso del
tercerventriculo.
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Figura 1. Ecografia prenatal en donde se observa malformacién
aneurismdtica de la vena de Galeno.

Figura 2. Imagen por resonancia magnética realizada durante el
perfodo neonatal, en donde se observa malformacién aneurismética
de la vena de Galeno.
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Figura 3. Fase venosa de la angiorresonancia cerebral; se observa
malformacién aneurismdtica de la vena de Galeno y los vasos que la
nutren, también el seno falcino con estenosis a la salida de la
dilatacién.

A los cuatro meses de vida fue llevado a terapia
endovascular. Se realizé procedimiento bajo aneste-
sia general, usando la ruta femoral derecha, via
arterial con catéter 4 fr de micropuntura. A través de él
se pasé un catéter vertebral 4 Fr (Excelsior SL-10, Ref.
168190) y mediante guia hidrofilica (TRANSEND
0,010), se hizo la arteriografia cerebral, que consistié
en dos proyecciones laterales de cada arteria carétida
inferna: una proyeccién lateral y una antero-posterior
de la circulacion vertebro-basilar. Se demostré la
lesion ya documentada en los estudios anteriores no
invasivos, la cual se trataba de una malformacion
aneurismdtica de la vena de Galeno (exactamente de
la vena prosencefdlica medial), de tipo mural nutrida
por la porcién distal de la cerebral posterior derecha.
Bajo Road Maping se llevé el microcatéter Excelsiory
en el sitio de entrada de la arteria a la dilatacién se
colocaron dos espirales desprendibles (GDC 10
Ultrasoft, Ref. 343204) con corriente galvdnica, lo-
grando en la angiografia final la exclusiéon completa
de la lesién (Figuras 5 a 7).
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angiorresonancia ambulatoria. Fue eva-
luado dos semanas mds tarde con
angiorresonancia que reporté emboliza-
cién de malformacién de la vena de
Galeno con minima cantidad de flujo,
acompafada de trombo en su inferior en
via de organizacién, hidrocefalia
obstructiva secundaria a compresién so-
bre el acueducto de Silvio, sin cambios
significativos con respecto al estudio an-
terior (Figuras 8 y 9).

Se decidié confinuar seguimiento por
e 2 Neuropediatria, Cardiologia pedidtrica y
Radiologia/neurovascular.

AP 24 post

Figura 4. Resonancia magnética nuclear cerebral de control a los tres meses y medio
de vida, en la que se documenté progresién de la dilatacién ventricular y aumento de . .,
los didmetros de la malformacién aneurismdtica de la vena de Galeno. Discusion

La malformacién aneurismatica de la vena de Galeno
es una alteracién vascular de la que se tiene poca
referencia en el medio y en la que se ha venido ganando
experiencia en cuanto a su tratamiento més aun con el
desarrollo de la terapia endovascular y con la aparicién
de nuevos materiales embolizantes, lo cual se ha visto
reflejado en una mejoria en el pronéstico, la mortalidad,
las complicaciones asociadas al manejo y las secuelas
neurolégicas.

Figura 5. Arteriografia de la arteria vertebral derecha de perfil en donde
se observa malformacién aneurismética de la vena de Galeno.

Permanecié intubado y se pasdé a la unidad de
cuidado intensivo pedidtrico (UCIP), donde se logré
extubacién programada exitosa a las 28 horas pos-
operatorias, sin déficit neurolégico.

Al segundo dia pos-operatorio se realizé eco
transfontanelar para descartar hemorragia por pre-
sentar descenso de la hemoglobina, el cual fue
normal. Al tercer dia fue dado de alta con orden de Figura 6. Embolizacién de la lesién con los espirales.
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Figura 7. Arteriografia de la arteria basilar pos-embolizacién.

Desde la década de los noventa se ha mejorado el
diagnéstico prenatal; éste se puede realizar a partir del
segundo trimestre del embarazo (3, 7, 8, 16), lo cual es
importantisimo ya que permite establecer factores pro-
nésticos que ayudan a predeterminar el posible curso
clinico de la enfermedad. Los hallazgos in dtero (Greas de
leucomalacia, més de dos arterias alimentando la mal-
formacién, cardiomegalia, dilatacién de la vena yugular
o de la cava inferior) y la presencia de hidrops, son
elementos que ensombrecen el pronéstico y reflejan un
compromiso mds profundo. A diferencia de los casos en
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Figura 8. Resonancia magnética nuclear cerebral de control pos-embolizacién. Se observa

un trombo dentro del aneurisma.
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Figura 9. Angiograma pos-embolizacién. Se observa exclusién de la
lesién aneurismdtica.

los que no se evidencie otra malformacién intracraneal,
la anatomia cerebral esté conservada, haya menos de
dos arterias alimentando la malformacién y no existan
signos de alto gasto cardiaco, es probable que no se
requiera una intervencién temprana (durante el perfodo
neonatal) (3, 9, 14).

En algunos centros se estd utilizando la resonancia
magnética nuclear prenatal para obtener una informa-
ciéon mas detallada de la lesion y de la anatomia
cerebral, lo cual puede tener valor pronéstico (3, 13).

La angio-arquitectura de la lesién tam-
bién es un elemento importante a la hora
de establecer el pronéstico ya que las
lesiones de tipo mural son las que mejor
toleran los pacientes, tal como la que tenia
el paciente del caso que aqui se expone

(11,13,14,17).

En el caso en cuestion el diagnéstico se
hizo en el tercer trimestre del embarazo y
no mostraba elementos que hicieran pen-
sar que requeria un procedimiento urgen-
te, tal como lo demostrd la evolucién del
paciente.

En la serie de caso de Lasjaunias y
colaboradores (3), la cual es la de mayor
numero de pacientes publicada en la lite-
ratura, se hace mencién a un periodo de
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ventana terapéutica para el seguimiento continuo,
clinico y con neuroimagen, mientras la condicién
del paciente lo permita, con miras a una interven-
cién hacia el quinto mes de vida, momento que
proponen como el ideal para tratar con terapia
endovascular, ya que ain se puede modificar la
hidrodindmica del liquido cefalorraquideo y se dis-
minuyen las secuelas en lo que respecta a madura-
cion cerebral. Se debe llevar al paciente a una
intervencién més temprana si su condicién clinica lo
amerita, como en los casos de falla cardiaca intra-
table en el periodo neonatal o el desarrollo y la
progresién temprana de hidrocefalia.

En el caso que se describe, se decidié llevar a terapia
endovascular al cuarto mes de vida debido a la progre-
sion de la hidrocefalia. Hay varios mecanismos
fisiopatolégicos descritos como responsables de la pro-
gresion de la hidrocefalia y del aumento del tamafo de
la malformacion (3, 13):

1. La alta presién venosa junto con la pérdida de la
maduracion de las vellosidades aracnoideas, llevan a
alteracién en la reabsorcién de liquido cefalorraquideo.

2. El hiperflujo debido a los cortocircuitos genera
cambios en la pared vascular venosa ocasionando
estenosis, lo que aumenta la presién venosa y favorece
el desarrollo de hidrocefalia.

3. Lamalformacién de la vena de Galeno comprime
al acueducto de Silvio e impide un adecuado drenaje del
liquido cefalorraquideo.

En el paciente se consideré la ruptura del piso del
tercer ventriculo como una opciénterapeitica sila hidro-
cefalia progresaba o en su defecto, tomar la decisién de
colocar una DVP, aunque esta Gltima se asocia con
mayor morbilidad a largo plazo.

Con el perfeccionamiento de las técnicas de terapia
endovascular se ha conseguido reducir las cifras de
complicaciones asociadas con el procedimiento. Hoy
en dia la mayoria de grupos utiliza la embolizacién
transarterial con agentes liquidos, que ha demostrado
menor nimero de complicaciones en lo referente a
lesion vascular y sangrado, cuando se compara con la
via transvenosa y el uso de coils. Sin embargo, hay
grupos con experiencia en el manejo por via fransvenosa
con buenos resultados (4). La obliteracién completa se
alcanza en un primer procedimiento en 60% a 95% en
los diferentes series, por lo que algunos pacientes
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requerirdn més de una sesién de embolizaciéon; varios
autores reportan un promedio de 2,5 sesiones de
tratamiento por nifio para lograr la obliteraciéon del
aneurisma (3, 7, 14). En quienes no se logra la
obliteracién total del aneurisma y que clinicamente no
tiene repercusién, se podria hacer seguimiento clinicoy
radiolégico sin necesidad de una nueva intervencion.
La trombosis espontédnea del aneurisma sin ningin
tratamiento sélo ocurre entre 2% a 12% de los pacien-
tes, porlo que no constituye una opcién (3, 6,9, 14). En
el paciente del caso la embolizacién se realizé con coils,
sin complicaciones relacionadas con el procedimiento.
En la Gltima resonancia evaluada se evidencié trombo-
sis completa de la dilatacién aneurismdtica, exclusién
completa de la malformacién, desarrollo normal de la
sustancia blanca, aumento de la dilatacién ventricular
con excepcién del IV, sin paso transependimario de
liquido cefalorraquideo o sinequias que estenosan el
acueducto de Silvio. Con estos hallazgos se llevd a
ruptura del piso del tercer ventriculo por via endoscépica,
con mejoria de la hidrocefalia.

El seguimiento de estos pacientes implica la evalua-
cién de posibles secuelas neurolégicas que pueden estar
presentes hasta en 30% a 50% de los pacientes, con
diferentes grados de severidad y que dependerdn en
muchos casos de un tratamiento oportuno (3, 5, 14, 18).
El estado de la funcién cardiaca amerita seguimiento en
aquellos que desarrollaron falla cardiaca como mani-
festacién clinica; porlo general luego de la embolizacién
se recupera la funcién cardiaca y dependiendo de la
evolucién clinica y ecocardiogrdfica se podria llegar a
suspender la medicacién cardiovascular.

El paciente analizado no cursé con afectacién
cardiovascular importante. Hasta el momento (ocho
meses de vida) el neurodesarrollo ha sido normal,
aunque requiere seguimiento continuo por neuropediatria
para evaluaciones periédicas y determinar posibles se-
cuelas asociadas con la malformacién aneurismdtica de
la vena de Galeno.

Conclusion

El prondstico de los pacientes con aneurisma de la
vena de Galeno ha cambiado con el paso de los afios
y el advenimiento de las técnicas de terapia endovascular.
El manejo multidisciplinario y el momento en que se
decide llevar el paciente a embolizacién, son factores
determinantes en la evolucién del cuadro clinico y en la
probabilidad de desarrollar secuelas.
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