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RESUMEN

Introducción: la malformación aneurismática de la vena de 
Galeno es una anomalía congénita de baja frecuencia, pero 
tienen alta letalidad. Objetivo: describir el caso de un neo-
nato con malformación aneurismática de la vena de Galeno 
(MAVG) tipo II. Caso clínico: masculino con diagnóstico 
prenatal por sonografía fetal de MAVG. Nace a las 37 se-
manas de gestación. Cursó con hemorragia intraventricular 
e hidrocefalia en la etapa neonatal. A los dos meses de vida 
se realiza embolización endovascular; sin embargo, fallece a 
los cinco meses de edad por trombosis del seno longitudinal 
superior, hemorragia cerebral masiva e hipertensión intra-
craneana. Conclusiones: los pacientes con MAVG tienen 
riesgo muy elevado de fallecer, su detección oportuna puede 
mejorar su pronóstico.

Palabras clave: vena de Galeno, vena cerebral magna, 
malformación, aneurisma, recién nacido.

ABSTRACT

Introduction: vein of Galen aneurysmal malformation 
(VOGM) is a low-frequency congenital anomaly, but with high 
lethality. Objective: we present a neonate with VOGM type II. 
Clinical case: male newborn with prenatal diagnosis by fetal 
sonography of VOGM. He was born at 37 weeks of gestation. 
He suffered intraventricular hemorrhage and hydrocephalus 
in the neonatal period. At two months of age, endovascular 
embolization was performed; However, he died at five months 
of age due to thrombosis of the superior longitudinal sinus, 
massive cerebral hemorrhage, and intracranial hypertension. 
Conclusions: patients with VOGM have a high risk of dying; 
early detection may improve their prognosis.

Keywords: vein of Galen, great cerebral vein, malformation, 
aneurysm, newborn.

INTRODUCCIÓN

La vena de Galeno o vena cerebral mayor se encuen-
tra en la línea media, pasa debajo del cuerpo calloso y 
forma el seno recto al unirse al seno sagital inferior.1

Las malformaciones de la vena de Galeno correspon-
den a fístulas arteriovenosas congénitas, que general-

Abreviaturas:

DAVG = dilataciones aneurismáticas de la vena de Galeno. 
MAVG = malformación aneurismática de la vena de Galeno.
RN = recién nacidos. 
SDG = semanas de gestación. 
UCI = Unidad Cuidados Intensivos. 
UCIN = Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. 
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mente se asocian a insuficiencia cardiaca e hipertensión 
pulmonar en los recién nacidos (RN).2 A mediados del 
siglo XX, Jaeger y colaboradores describieron el primer 
caso de un “aneurisma de la vena de Galeno”.3 Mientras 
que en 1989, Charles Raybaud reconoció sus conexiones 
fistulosas con la vena prosencefálica mediana.4 Este 
tipo constituye 1% de las malformaciones vasculares 
intracraneales, pero en la edad pediátrica alcanza 
30%.5 Hay pocos estudios epidemiológicos, pero Brevis 
y su equipo informaron una incidencia de uno por cada 
58,100 partos.6

Berenstein y Lasjaunias las clasificaron en dos 
grupos: 1) malformación aneurismática de la vena de 
Galeno (MAVG) y 2) dilataciones aneurismáticas de la 
vena de Galeno (DAVG). Estas últimas se asocian con 
una malformación arteriovenosa intraparenquimatosa 
que confluye a una vena de Galeno. A su vez, por su 
arquitectura existen dos subtipos de MAVG: forma 
coroide o tipo I, y la mural o tipo II. La primera tiene 
un comportamiento clínico más grave, causada por una 
derivación arteriovenosa cerebral masiva que produce 
sobrecarga en las cavidades derechas del corazón, llevan-
do a insuficiencia cardiaca.7 Con manejo médico y técni-
cas endovasculares la supervivencia de estos pacientes 
ha mejorado, pero debido a que producen hemorragia 
intracraneal, la mortalidad y secuelas son frecuentes.8,9

En este artículo presentamos el caso de un paciente 
RN con MAVG, quien desarrolló hemorragia cerebral 
y muerte.

PRESENTACIÓN DEL CASO

RN masculino, primer producto de una madre de 19 
años. A las 25 semanas de gestación (SDG), por eco-

grafía gestacional, se identificó un hematoma supra-
tentorial. Mientras que a las 33.6 SDG, por sospecha 
de holoprosencefalia se realizó una neurosonografía 
fetal, en la cual se encontró imagen anecoica en for-
ma de reloj de arena, de dimensiones de 74 × 37 mm, 
vascularizada, sugestiva de malformación venosa tipo 
aneurisma de la vena de Galeno (Figura 1). A las 35 
SDG por ecocardiografía se detectó cardiomegalia con 
sobrecarga de cavidades derechas.

El paciente nació a las 37 SDG mediante cesá-
rea electiva, con buena adaptación neonatal, así 
como peso y talla normales. Se decidió su trasladó 
a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales 
(UCIN). En la exploración física se encontró ma-
crocefalia, fontanela anterior amplia y normotensa, 
malformación vascular cutánea de la región frontal 
izquierda extendida a párpado superior ipsilateral, 
puente nasal amplio, ausencia de soplos cardiacos, 
acrocianosis, y con reflejos primarios presentes. Por 
ecocardiografía Doppler color se detectó hipertensión 
arterial pulmonar grave, confirmando la dilatación 
de cavidades derechas y disfunción diastólica del 
ventrículo derecho. La tomografía de cráneo simple 
evidenció la MAVG (Figura 2).

Al sexto día de vida se trasladó a sala general 
con oxígeno. Se decidió iniciar espironolactona. Al 
octavo día de vida, una angiorresonancia magnética 
cerebral confirmó el hallazgo tomográfico, con una 
clasificación de Yasargil tipo II (Figura 3). Fue valo-
rado por neurocirugía pediátrica, planteando manejo 
endovascular de manera programada, por lo que se 
egresó a su domicilio.

A los dos meses fue llevado al hospital por intole-
rancia a la vía oral. Se solicitó tomografía cerebral, 

Figura 1: Neurosonografía fetal, 34.6 semanas de edad gestacional. En línea media se aprecia imagen anecoica en forma de reloj de 
arena de 74 × 37 mm, que abarca desde la región subtalámica hasta la región infratentorial y hasta el occipital, con flujo venoso en su 
interior, sugestivo de malformación arteriovenosa, con sospecha de aneurisma de la vena de Galeno.
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Figura 3: Angiorresonancia cerebral simple. Se observa dilatación del seno longitudinal superior y gran dilatación de la vena de Galeno. 
Existen pequeñas fístulas con ramas perforantes talámicas izquierdas y derechas. Hay efecto de masa sobre el parénquima cerebral y 
dilatación secundaria del sistema ventricular supratentorial. Imágenes compatibles con malformación de la vena de Galeno, Yasargil tipo II.

Figura 2: Tomografía simple de cráneo. En línea media se observa lesión voluminosa ovoide, con densidad superior al parénquima 
cerebral, que separa los ventrículos laterales y obstruye el tercer ventrículo. Mide 4.3 × 4.9 cm. Tiene apariencia vascular. Seno longitu-
dinal superior y seno recto se observan dilatados. Imagen compatible con malformación aneurismática de vena de Galeno.

DISCUSIÓN

La MAVG es una anomalía rara del sistema vascular 
cerebral que se desarrolla durante la gestación. Su 
fisiopatología no está del todo clara; sin embargo, se ha 
postulado que se origina entre la segunda y undécima 
semana de gestación, a partir de la persistencia de una 
conexión anormal entre los vasos coroideos primitivos 
y la parte proximal la vena mediana de Markowski, 
en el prosencefálico. Cuando no hay involución de esta 
conexión se favorece el desarrollo de otros vasos deri-
vativos arteriovenosos anormales, y a la deformación 
de la vena de Galeno.10

Entre los subtipos de MAVG, el coroideo es la 
forma más grave dada su asociación con insuficien-
cia cardiaca, macrocefalia y dilatación de las venas 
orbitarias.11

documentando hemorragia intraventricular. Se detectó 
anemia grave e ingresa a Unidad Cuidados Intensivos 
(UCI). Se realizó nueva angiorresonancia cerebral, 
evidenciando aneurisma gigante de la vena de Galeno, 
hidrocefalia obstructiva y trombosis del seno longitudi-
nal superior. Quince días después se realizó panangio-
grafía cerebral con embolización de fístula de la vena 
de Galeno, sin complicaciones. Por la hidrocefalia, se 
llevó a cabo derivación ventrículo-peritoneal. Se egresó 
al estar estable.

Cinco meses después de internamiento anterior, el 
paciente es llevado al servicio de Urgencias con signos 
de hipertensión endocraneana, por lo cual se ingresó a 
la UCI. En imagen de tomografía cerebral se identificó 
hemorragia intracraneana masiva (Figura 4), lamen-
tablemente el paciente se deterioró progresivamente 
llegando a muerte cerebral y fallecer.
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Las manifestaciones clínicas se derivan del efec-
to de “masa” del aneurisma (compresión), como un 
fenómeno de robo o hipoperfusión vascular cerebral 
que puede causar hidrocefalia.12 Los RN suelen pre-
sentar infartos cerebrales y leucomalacia, además de 
hidrocefalia.10

Para el diagnóstico de las MAVG se requieren 
estudios de imagen, con las cuales se puede detectar 
la malformación desde la vida intrauterina o en las 
primeras horas de vida. Las imágenes por tomografía 
y resonancia magnética craneal permiten demostrar 
la malformación arteriovenosa, pero la angiogra-
fía cerebral o la angiorresonancia son los estudios 
ideales para disponer de la anatomía precisa de la 
malformación y de los vasos que alimentan la fístu-
la; esta información es importante para planear el 
tratamiento.

El tratamiento de elección es la embolización 
endovascular, realizada idealmente después de los 
cinco meses de edad (como en nuestro paciente). La 
principal complicación de este tratamiento es la he-
morragia cerebral. Es importante considerar que el 
manejo de estos pacientes incluye la estabilización 
cardiovascular, para mejorar el gasto cardiaco sisté-
mico no cerebral.12

La mortalidad en pacientes con MAVG, en ausen-
cia de un manejo quirúrgico, es casi del 100%.13,14 Si 
bien, las técnicas endovasculares actuales, junto con 
el soporte neurocardiorrespiratorio de los cuidados 
intensivos han logrado incrementar la supervivencia, 
los casos de inicio neonatal aún se consideran de mal 
pronóstico.14,15

AGRADECIMIENTOS

A la Facultad de Medicina de la Universidad de Carta-
gena y al Hospital Infantil “Napoleón Franco Pareja” 
de Cartagena por facilitar el acceso a la información.

REFERENCIAS

 1.  Rosas LM, Guerrero SA, Guzmán LL, Salazar JA, Jens CT. 
Anatomía del sistema venoso cerebral. Correlación por imágenes. 
Rev Med Sanitas. 2019; 22(1): 28-36.

 2.  Stone McGuire L, Nikas D. Vein of Galen malformation. N Engl J 
Med. 2020; 383(15): e90. doi: 10.1056/NEJMicm1913659.

 3.  Jaeger JR, Forbes RP, Dandy WE. Bilateral congenital cerebral 
arteriovenous communication aneurysm. Trans Am Neurol Assoc. 
1937; 63: 173-176.

 4.  Raybaud CA, Strother CM, Hald JK. Aneurysms of the vein of 
Galen: embryonic considerations and anatomical features relating 
to the pathogenesis of the malformation. Neuroradiology. 1989; 
31(2): 109-128. doi: 10.1007/BF00698838.

 5.  Long DM, Selgeskog EL, Chou SN, French LA. Giant arteriovenous 
malformations of infancy and childhood. J Neurosurg. 1974; 40: 
304-312.

 6.  Brevis Nuñez F, Dohna-Schwake C. Epidemiology, diagnostics, 
and management of vein of Galen malformation. Pediatr Neurol. 
2021; 119: 50-55. doi: 10.1016/j.pediatrneurol.2021.02.007.

 7.  Lasjaunias PL, Chng SM, Sachet M, Alvarez H, Rodesch G, 
Garcia-Monaco R. The management of vein of Galen aneurysmal 
malformations. Neurosurgery. 2006; 59(5 Suppl 3): S184-S194; 
discussion S3-13. doi: 10.1227/01.NEU.0000237445.39514.16.

 8.  Berenstein A, Fifi JT, Niimi Y, Presti S, Ortiz R, Ghatan 
S et al. Vein of Galen malformations in neonates: new 
management paradigms for improving outcomes. Neurosurgery. 
2012; 70(5): 1207-1213; discussion 1213-4. doi: 10.1227/
NEU.0b013e3182417be3.

 9.  Gopalan V, Rennie A, Robertson F, Kanagarajah L, Toolis C, 
Bhate S et al. Presentation, course, and outcome of postneonatal 
presentations of vein of Galen malformation: a large, single-

Figura 4: Tomografía simple de cráneo. En fosa posterior se observa distorsión importante de la anatomía normal. En el cerebro hay 
ocupación en línea media por colección hemática de 4 × 10 cm de diámetro. Los ventrículos laterales y tercer ventrículo están dilatados.



Mendoza-Borja KD y cols. Malformación aneurismática de la vena de Galeno 

Rev Mex Pediatr. 2023; 90(2): 63-67 67

institution case series. Dev Med Child Neurol. 2018; 60(4): 424-
429. doi: 10.1111/dmcn.13676.

10.  Herghelegiu D, Ionescu CA, Pacu I, Bohiltea R, Herghelegiu 
C, Vladareanu S. Antenatal diagnosis and prognostic factors of 
aneurysmal malformation of the vein of Galen: A case report and 
literature review. Medicine (Baltimore). 2017; 96(30): e7483. doi: 
10.1097/MD.0000000000007483.

11.  Puvabanditsin S, Mehta R, Palomares K, Gengel N, Da Silva CF, 
Roychowdhury S et al. Vein of Galen malformation in a neonate: 
A case report and review of endovascular management. World J 
Clin Pediatr. 2017; 6(1): 103-109. doi: 10.5409/wjcp.v6.i1.103.

12.  Madhuban A, van den Heuvel F, van Stuijvenberg M. Vein of Galen 
aneurysmal malformation in neonates presenting with congestive 
heart failure. Child Neurol Open. 2016; 3: 2329048X15624704. 
doi: 10.1177/2329048X15624704.

13.  Society for Maternal-Fetal Medicine; Monteagudo A. Vein of Galen 
aneurysmal malformation. Am J Obstet Gynecol. 2020; 223(6): 
B27-B29. doi: 10.1016/j.ajog.2020.08.181.

14.  Taffin H, Maurey H, Ozanne A, Durand P, Husson B, Knebel JF 
et al. Long-term outcome of vein of Galen malformation. Dev Med 
Child Neurol. 2020; 62(6): 729-734. doi: 10.1111/dmcn.14392.

15.  De Rosa G, De Carolis MP, Tempera A, Pedicelli A, Rollo M, 
Morena TC et al. Outcome of neonates with vein of Galen 
malformation presenting with severe heart failure: a case series. 
Am J Perinatol. 2019; 36(2): 169-175. doi: 10.1055/s-0038- 
1666813.

Financiamiento: Vicerrectoría de Investigaciones 
de la Universidad de Cartagena, plan de fortaleci-
miento y sostenibilidad del Grupo de Bioquímica y 
Enfermedad.
Conflicto de intereses: los autores declaran que no 
tienen conflicto de intereses.


