IX07T

Abril-Junio, 2011 ® Volumen 25, Nimero 2 ® pp 94-98

Recibido: 15 de junio de 2011
Aceptado: 22 de junio de 2011

Diagnéstico intrauterino de malformacion de la vena de Galeno

Mario S.F. Palermo,* Stella Luscialdo,* Marcelo Aguilar,* Federico Martinez,® Denise Trigubo$®

* Médico Tocoginectlogo. Jefe del Departamento Materno Infantil del Hospital Nac. Prof. A. Posadas.

*+ Médico Tocoginecéloga. Obstetra de Planta del Servicio de Obstetricia y Médica Ecografista de CEEPyP del Hospital Nac. Prof. A. Posadas.

§ Médico Tocoginecélogo. Residente del Servicio de Obstetricia del Hospital Prof. A. Posadas.

Hospital Nacional Profesor Dr. Alejandro Posadas, Departamento Materno Infantil. Servicio de Obstetricia. Area Medicina Fetal. Provincia de Buenos Aires, Argentina.

RESUMEN

Se presentan dos casos con malformacion de la vena de
Galeno, diagnosticados intratero en el tercer trimestre de
gestacion mediante ecografia obstétrica. En el feto 1, se
reporté imagen econegativa central en relacién al poligono
de Willis pero diferenciada del mismo y que al aplicar Do-
ppler color mostré sefial vascular y con Doppler pulsado flujo
turbulento, permitiendo establecer diagnéstico compatible
con aneurisma de la vena de Galeno. Mediante cesarea,
se obtuvo un recién nacido masculino de 3,960 g, Apgar
9/10, 39.5 semanas, cuya ecografia cerebral revelé imagen
anecogénica detras del 3.°" ventriculo, con flujo turbulento.
El ecocardiograma registré cuatro camaras con dilatacién
de cavidades derechas, DAP 1.9 mm y shunt izquierda a
derecha (hipertensiéon pulmonar moderada). Por resonancia
magnética nuclear y angiorresonancia de vasos intracra-
neales, se llegé al diagnéstico de malformacion coroidal de
la vena de Galeno y a los ocho meses de vida se efectud
embolizaciéon con evolucién satisfactoria (estatura p20,
peso p40, perimetro cefélico p50, maduracién psicomotriz
adecuada). En el feto 2 se efectud estudio de imagenes de
rutina a las 27 semanas, y por sospecha de defecto vascu-
lar cerebral se realiz6 evaluacion mas depurada a las 30.5
semanas, registrando que el feto habia evolucionado con
ascitis moderada, cardiomegalia a predominio de cavidades
derechas y derrame pericardico izquierdo. El eco Doppler
revel6 arteria umbilical con flujo reverso y vasodilatacion
de arteria cerebral media, mientras que el ecocardiograma
registré cardiomegalia con funcién conservada. Se realiza
maduracién pulmonar fetal y a las 31 semanas se finaliza
el embarazo por cesarea después de puncién de ascitis
fetal, obteniéndose recién nacido vivo de sexo masculino,
peso de 1,755 g, Apgar 5/8. Se realiza embolizacién con 27
coils, evolucionando desfavorablemente, con insuficiencia
cardiaca persistente, derrame pleural y hepatomegalia. En
la ecografia cerebral se evidencia hidrocefalia, ausencia del
IIl'y IV ventriculos y de la cisterna magna. A las 72 horas del
procedimiento fallece el neonato. Los autores concluyen que
la bibliografia y la experiencia global acumulada es escasa 'y

ABSTRACT

Authors report two cases of Galen Vein congenital defect
registered by echographic screening during the third trimes-
ter of gestation. Case 1: Non-ecoluccent ultrasound image
equidistant to Willis polygon, revealed as a vascular alert sign
at Doppler color array. A pulsed Doppler screening confirm
assert showing a spinned and turbulent figure which it was
diagnosed as a Galen Vein aneurism. A healthy 3,960 g male
newborn was delivered by cesarean section and his brain
ultrasound study revealed an ecogenic spinned turbulent cyst
back to third ventricle. Echocardiogram screening revealed
right cavities dilatation and left-right shunt according to media
pulmonary hypertension. Regular and dynamic brain MRN
revealed a Galen Vein malformation, so, a successful embo-
lization treatment was performed at 8 months of life. Case 2:
Fetal evaluation includes an ultrasound screening at 27 weeks
which revealed suspicious of a brain vascular defect. After a
new and advanced pulsed ultrasound evaluation at 30t week
of gestation, an ascitis, a left pericardium drainage and a right
cavities cardiomegalia were registered. Doppler screening
revealed umbilical artery reverse shunt and a medium brain
artery dilatation. Echocardiogram registered an balanced
activity cardiomegalia. Therefore, fetal lung maturity was
induced and a cesarean section was performed at 31 weeks
of pregnancy after fetal abdomen drainage. A male newborn
with 1,744 g, Apgar score 5/8 was delivery. Unfortunately,
after a 27 coil vascular treatment, a cardiac distress combined
to pleura hemorrage and hepatomegalia were developed. A
Il and IV ventricle arrest and hydrocephalia were also reg-
istered. Newborn dies at 3 day of treatment. Authors state
up-dated information is scarce, however medical treatment
must be done when general neonatal health be improved and
balanced and let to vascular current procedure be performed.
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gue el éxito en la correcciéon del padecimiento es compatible
con las alteraciones colaterales que se producen, pero que
la conducta de resolucién debe ser conservadora hasta la
estabilizacion del paciente en su desarrollo general.
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fetales, defectos vasculares intrauterinos, vena de Galeno,
tratamiento cardiovascular en el neonato.

INTRODUCCION

El aneurisma de la vena de Galeno (AVG) es
una malformacién arteriovenosa congénita que
constituye el 1% de todas las anomalias vasculares
del Sistema Nervioso Central (SNC) y el 30% de las
lesiones vasculares en los pacientes pediatricos.
Esta lesion se caracteriza por la presencia de una
formacion aneurismatica localizada en la linea
media, a nivel del sistema nervioso profundo del
encéfalo, que representa la vena prosencefalica
media, precursora de la vena de Galeno propia-
mente dicha. Esta estructura vascular regresa
cuando el desarrollo de los ganglios basales y de
los plexos coroideos induce la formacion de las
venas cerebrales internas definitivas, hacia la
décima semana del desarrollo. Si se produce una
fistula arteriovenosa entre las arterias coroideas
embrionarias y la vena prosencefalica media, el
elevado flujo sanguineo impide su involucién vy,
consecuentemente, el desarrollo embrionario nor-
mal de la vena de Galeno. Se cree que la malfor-
macion de la vena de Galeno se debe a una lesidn
sobre la vasculatura cerebral en formacion entre
la 6.2y 11.2 semana de gestacién.!

Se han propuesto muchos sistemas de clasificacion
para describir las malformaciones de la vena de Ga-
leno; sin embargo, se establece como mas aceptada
su division en dos grupos: a) malformacién aneuris-
matica de la vena de Galeno verdadera (MAVG) y
b) dilataciones aneurismaticas de la vena de Galeno
(DAVG); estas ultimas se presentan con una mal-
formacion arteriovenosa intraparenquimatosa que
drena a través de la vena de Galeno, ya formada,
ocasionandole su dilatacién por flujo elevado. Por
consiguiente, la vena de Galeno drena no sélo la mal-
formacién arteriovenosa sino también el parénquima
cerebral normal.?3
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A su vez, segun su angioarquitectura, las MAVGs
se han dividido en dos subtipos: una variante co-
roidea, la més frecuente, compuesta de numerosas
arterias aferentes (vasos coroideos, pericallosos y
talamo-perforantes) que se unen en la vena de la linea
media dilatada; y una variante mural, compuesta de
una unica arteria o unas pocas arterias aferentes que
se unen a la vena dilatada. Los pacientes con malfor-
maciones de tipo coroide usualmente presentan falla
cardiaca en el periodo neonatal mientras que las de
tipo mural se detectan en infantes, presentando mejor
tolerancia a esta patologia.

Sin embargo, desde el punto de vista clinico se
acepta su descripcién en tres grupos: a) neonatos
con predominio de manifestaciones cardiacas, que
pueden manifestarse con cianosis o cardiomegalia
asintomatica hasta con insuficiencia cardiaca severa;
b) infantes menores con hidrocefalia, acompafada
con o sin insuficiencia cardiaca y convulsiones; c) in-
fantes mayores y adultos, con macrocefalia y cefaleas,
pudiendo presentar incluso hemorragia intracerebral
o0 subaracnoidea.?

El diagnéstico prenatal se realiza a través de la
ultrasonografia y su hallazgo tipico es una imagen
guistica, anecoica, en la linea media del cerebro,
por encimay por detras del tadlamo, o bien, a nivel
de la glandula pineal. EI Doppler pulsado permite
determinar el origen vascular de la imagen, de-
mostrando la presencia de un flujo de tipo venoso
turbulento y/o arterial, lo cual, a su vez, permite di-
ferenciar las MAVGS de otras lesiones quisticas de
la linea media, tales como los quistes aracnoideos,
guistes interhemisféricos y la agenesia del cuerpo
calloso. La evaluacidon con Doppler color permite
apreciar la presencia de los vasos nutrientes, que
se muestran como areas quisticas heterogéneas
alrededor de la masa quistica central. La visuali-
zacién de cardiomegalia o signos de falla cardiaca,
asi como la presencia de hidrocefalia, ayudan a
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confirmar el diagndstico. Es menester realizar el
estudio ultrasonografico en forma seriada, cada
dos semanas aproximadamente, para precisar el
crecimiento del aneurismay monitorear el desarro-
llo de hidrocefalia y falla cardiaca. La resonancia
magnética nuclear puede utilizarse para confirmar
el diagndstico y demostrar la estructura anatémica
del aneurisma.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1: Paciente de 35 afios, gesta 3, para 2,
aborto 1, que concurre cursando embarazo de 40.2
semanas. Se realiza ecografia obstétrica que reporta,
a nivel del polo cefalico, imagen econegativa central
en relacion al poligono de Willis pero diferenciado
del mismo; con aplicacion del Doppler color muestra
seflal vascular y con Doppler pulsado flujo turbu-
lento, signos compatibles con aneurisma de la vena
de Galeno. EI embarazo se finalizd por cesarea,
obteniéndose un recién nacido de sexo masculino,
de 3,960 g, Apgar 9/10, 39.5 semanas por Capurro.
Al neonato se le realiza una ecografia cerebral en la
gue se observa una imagen anecogénica detréas del
tercer ventriculo con flujo turbulento compatible
con malformacion de la vena de Galeno. El ecocar-
diograma informa cuatro camaras con dilatacién de
cavidades derechas, DAP 1.9 mmy shunt izquierda
a derecha (hipertension pulmonar moderada). Me-
diante resonancia magnética nuclear de cerebro y
angiorresonancia de vasos intracraneales, se realiza
el diagnostico de malformacion coroidal de la vena
de Galeno. Debido a que el neonato se encontraba
en condiciones clinicas estables, sin manifestaciones
cardiacas, se decide realizar el tratamiento definitivo
cuando alcance un peso adecuado. Se realiza embo-
lizacion de la malformacion de la vena de Galeno
a los ocho meses de vida, registrando evolucién
satisfactoria hasta la actualidad (estatura p20, peso
p40, perimetro cefalico p50, maduracién psicomotriz
adecuada).

Caso 2: Primigesta de 19 afios, que concurre
cursando embarazo de 27.3 semanas y cuya eco-
grafia reporta imagen quistica a nivel del SNC.
Se realiza nueva valoracién sonografica a las 30
semanas, en la que se observa un feto con biometria
para las 28-29 semanas, con peso de 1,134 g (p48)
y circunferencia abdominal de 23.9 cm. El liquido
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aumentado se encontraba con un Phelan de 24. En
la region central del encéfalo se describe una ima-
gen anecoica circunscrita, que con el Doppler color
muestra flujo venoso compatible con aneurisma de
la vena de Galeno.

A nivel cardiaco se observan las cuatro camaras
presentes, ligera cardiomegalia y turbulencia en val-
vula tricuspidea (Figura 1), vena yugular izquierda

Figura 1. A nivel cardiaco se observan las cuatro camaras car-
diacas presentes, ligera cardiomegalia y turbulencia en valvula
tricuspidea.
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ingurgitada con aumento de calibre (Figura 2) y
aumento de la arteria umbilical con diastole cero y
ciclos de flujo reverso (Figura 3).

En el Centro de Estudios Ecograficos Perinatales
y Pediatricos-Medicina Fetal, (CEEPYP) se realiza
nueva ecografia con una amenorrea de 30.5 sema-
nas, donde se demuestra que el feto evoluciona con
ascitis moderada, cardiomegalia a predominio de
cavidades derechas y derrame pericardico izquierdo.
El eco Doppler revela arteria umbilical con flujo re-
versoy vasodilatacion de arteria cerebral media. Se
realiza un ecocardiograma que registro6 cardiomega-
lia fetal con funcion conservada. Se decide realizar
maduraciéon pulmonar fetal y a las 31 semanas se
finaliza el embarazo por cesarea, obteniendo post-
puncién de ascitis fetal, recién nacido vivo de sexo
masculino, de 1,755 g, con un Apgar: 5/8. En UTIN
se realiza embolizacion con aproximadamente 27
coils, evolucionando desfavorablemente. Persiste
insuficiencia cardiaca, derrame pleural, hepatome-
galiay en la ecografia cerebral se evidencia hidro-
cefalia y ausencia del 111 y 1V ventriculos y de la
cisterna magna. A las 72 horas del procedimiento,
fallece el neonato.

Discusion

Hasta el momento, no existen reportes de inter-
vencién fetal en esta patologia. En cuanto a la via
del parto, la informacién es escasa para definir una

Figura 2. Se observa, a nivel del cuello, la vena yugular izquierda
ingurgitada con aumento de calibre.
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conducta especifica, pero en caso de demostrarse
deterioro cardiaco, la opcién mas adecuada es la
induccion temprana del parto, excepto en aquellos
casos hidro y/o macrocefalia asociados, en los que se
prefiere la finalizacion por cesarea.'-

El patron oro para realizar el diagndéstico post-
natal es la angiografia, por la cual es posible de-
mostrar pequefios vasos que alimentan la fistula y
la relacion hemodinamica del drenaje venoso de la
misma, permitiendo definir el tipo de malformacién
arteriovenosa. El abordaje terapéutico depende de
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Figura 3. En el Doppler obstétrico se describe un aumento de la
arteria umbilical con diastole cero y ciclos de flujo reverso.
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la edad del paciente, los sintomas clinicos y la an-
gioarquitectura de la malformacién. Los neonatos
sintométicos desde el nacimiento, con insuficiencia
cardiaca cronica refractaria a tratamiento médico,
requieren intervencién endovascular de urgencia.
Los recién nacidos asintométicos deben tener una
conducta expectante, con seguimiento a los seis
meses. Si la malformacién persiste, se realiza la
intervencién entre los seis y nueve meses de vida,
ya que el objetivo principal no consiste en la oblite-
racién total del aneurisma sino en mejorar la funcién
cardiaca. Para esto se utilizan técnicas de emboli-
zacion transarterial y transvenosa. En los neonatos
con insuficiencia cardiaca crénica el procedimiento
de eleccion es la embolizacion transvenosa, con la
utilizacion de coils.
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