Reporte de caso.

Reporte de Malformacién aneurismdtica de la vena de Galeno

Reporte de caso

Mauricio Armando Esqueda
Liquidano?; Alejandro
Martinez-Cano®; Erick Arifiez
Barahona?; Kleber Gonzalez-
Echeverria?; Lilia Esqueda
Liquidano?, Eduardo Flores-
Alvarez!

1Servicio de Neurocirugia Pedidtrica.
Hospital General de México O.D.
2Escuela Médico Naval. Secretaria de
Marina-Armada de México.

Malformacionaneurismaticadelavenade Galeno.
Reporte de un caso y revision de la literatura

Vein of Galen Aneurysmal Malformation. Case report and literature
review

Resumen

La malformacion aneurismatica de la Vena de Galeno se define
como una fistula arteriovenosa entre las arterias coroideas vy la
vena prosencefdlica media de Markowski. La sintomatologia se
desarrolla en el periodo neonatal y depende de la arquitectura
vascular al momento del diagnéstico. El abordaje radioldgico inicial
debe realizarse mediante ultrasonografia transfontanelar por no
representar ningun riesgo para el paciente. La resonancia magnética
brinda una mejor definicién de la arquitectura de los vasos y las
estructuras neurales circundantes. La angiografia esta reservada
para casos con indicacion terapéutica. En la actualidad el manejo de
esta patologia es multidisciplinario.
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Abstract

Vein of Galen aneurismal malformation is a arteriovenous fistula
between choroidal arteries and the prosencephalic vein of
Markowski. Symptomatology is developed in the neonatal period,
and depend of vascular architecture at the moment of diagnostic. The
initial radiological approach begins with a transfontanelar ultrasound
imaging because it does not represent a risk for the patient; although
magnetic resonance imaging is better for defining the vascular
architecture and surrounding neural structures. The cerebral vascular
angiography is reserved for cases with therapeutic indication. The
management of this pathology is multidisciplinary.
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Introduccion

Lamalformacion aneurismaticade lavenade Galeno
esunararaanormalidad congénita que puede causar
profundo impacto en la morbilidad y mortalidad,
particularmente en los neonatos pero también en
ninos de mayor edad. Constituye aproximadamente
el 1% de todas las lesiones vasculares, sin embargo,
representan el 30% de las malformaciones
vasculares de los pacientes en edad pediatrica?.

Lamalformacion ocupa el espacio subaracnoideo del
velum interpositum y de la cisterna cuadrigeminal.
Dicha lesion se caracteriza por la presencia de una
vena embrionaria precursora de la vena de Galeno
(Vena de Markowski) y shunts arteriales anomalos
desde arterias normalmente desarrolladas pero
extremadamente dilatadas de la circulacion anterior
o posterior2

Las manifestaciones clinicas son muy variables,
y condicionan el prondstico y la necesidad de
tratamiento. Este consistird en el tratamiento
sintomatico y en el tratamiento directo sobre la
lesion mediante cirugia o terapia endovascular,
aunque aun no existe un paradigma definitivo y
universal®.

Reporte de caso

Masculino de tres meses de edad, originario del
Distrito Federal, producto de la segunda gesta,
qgue en su control prenatal contaba con un estudio
ecografico a las 25 semanas de gestacion (SDG)
reportado como normal, nacido por parto a las
40 SDG con un peso de 3,100 g y un perimetro
cefalico (PC) de 33.5 cm. Veinte dias previos a su
ingreso hospitalario la madre noté aumento del PC
e irritabilidad por lo que buscé atencién médica. Al
ingreso teniaun peso de 6,250 g (percentila 10), talla
60 cm (percentila 50) el PC en 47 cm (percentila >
97), con separacion de suturas craneales, presencia

de red venosa colateral en region frontal, ojos en
sol naciente y desproporciéon craneo corporal.
Se le realizaron estudios de ultrasonografia (US)
transfontanelar con transductor multifrecuencia de
7 a 10 MHz con evaluacién Doppler color y analisis
espectral (Figura 1A, 2A); resonancia magnética
(RM) en secuencias T1 previo y posterior a la
administracion de Gadolinio, T2, FLAIR y secuencias
angiograficas 2D y 3D TOF con reconstrucciones
volumétricas y angiografia por substraccion digital
con arco (Figura 1B, 2B, C, D). Ambos resultados
concluyeron la presencia de una malformacion
vascular de la vena de Galeno. Se ingresoé a terapia
intensiva neonatal con datos de hipertension
endocraneal, insuficiencia cardiaca congestiva e
insuficiencia renal aguda (Figura 3); 3 dias posterior
asuingreso fallece por choque cardiogénico.

Discusion

La vena de Galeno es un tronco venoso formado
por la unién de cuatro venas a finales de la 12da
semana de gestacion, las dos cerebrales internas y
las dos basales de Rosenthal alrededor del esplenio
del cuerpo calloso hasta terminar en el seno recto,
manteniéndose como un puente entre el sistema
venoso profundo y los senos venosos durales*.

Su malformacion fue descrita por vez primera
en 1937 por Jaeger como una malformacion
“aneurismatica’, sin conocer las bases embrioldgicas
y fisiopatolégicas de su desarrollo. Actualmente
se sabe que este tipo de malformacién vascular,
desarrollada entre la 8va y 11lva semana de
gestacion, es una fistula arterio-venosa verdadera
irrigada por arterias nutricias y drenada hacia una
vena fetal persistente llamada prosencefalica media
de Markowski, en honor al anatomista polaco que
la describié por primera vez entre los afos 1911 a
192225,

La fisiopatologia de esta malformacion vascular
corresponde a una falla en la degeneracion de las
fistulas arteriovenosas primitivas fetales entre
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Figura 1. (A). Corte coronal de USG transfontanelar donde se observa el flujo elevado intracavitario de la
MAVG vy la aferencia nutricia bilateral (flechas) proveniente de las arterias coroideas anteriores. (B) IRM
TOF (Time of Flight) 3D donde se observa la multiple aferencia nutricia de la circulacion cerebral anterior
(arterias coroideas anteriores y arteria pericallosa), asi como la estenosis del seno recto en su porcién distal
(flecha).

la irrigacion arterial de alto flujo, proveniente de
la circulacién cerebral anterior y posterior, y la
persistenciadelavenaprosencefalicade Markowski.
Cuando se trata de la circulacion arterial anterior,
el flujo proviene de las arterias coroidea anterior y
pericallosa, siendo esta Gltima la mas importante en
cuanto a frecuencia de presentacién. La circulacion
posterior contribuye con ramas provenientes de
la arteria cerebral posterior, incluyendo la arteria
coroidea posterior y callosa posterior, y ramas
penentrantes de la arteria comunicante posterioré.
Las anomalias venosas asociadas a este mal
desarrollo vascular corresponden a un seno recto
estendtico, duplicado o ausente, la presencia de una
tércula accesoria, senos transversos estenosados,
persistenciadel seno falcinoy, en menor frecuencia,
la presencia de un seno recto accesorio, también
denominado vena parietooccipital’.

En cuanto a su clasificacién fisiopatoldgica existen
dos grupos fundamentales: la malformacion
aneurismatica de la Vena de Galeno (MAVG),
ya descrita con anterioridad, y la dilatacién
aneurismatica de la Vena de Galeno (DAVG). Esta

Gltima se define como un grupo de malformaciones
arteriovenosas piales o durales con drenaje hacia
unavenade Galenodilatada, generalmente de causa
adquirida y con baja frecuencia de presentacién en
la edad pediatrica?

Actualmente se han definido tres clasificaciones de
la MAVG considerando los hallazgos angiograficos,
la clasificacién de Litvak, la de Yasargil y la de
Lasjaunias. La primera de ellas realizada por
Litvak en 1960 dividio la MAVG en aneurismas,
malformaciones arteriovenosas puras y mixtas®. El
pocousoypopularidaddeestaclasificacionesdebido
a que no manifiesta una asociacion practica de la
sintomatologia clinica, el tratamiento y prondstico
de los pacientes. A diferencia de Litvak, Yasargil
provee en su clasificacién una descripcion extensa
de las arterias nutricias y del patrén de drenaje
venoso, asi mismo, categoriza las rutas quirudrgicas
basadas en estos hallazgos anatémicos vasculares
brindando un sistema aplicable al tratamiento
microquirdrgico6. Por su parte, la clasificaciéon de
Lausjanias, quien divide alas MAVG de tipo coroideo
y tipo mural, enfatiza la localizaciény volumen de las
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Figura 2. (A). Corte sagital de USG transfontanelar donde se observa los aportes vasculares de la arteria
pericallosa (flecha) a la MAVG. (B) IRM FLAIR corte sagital donde se observa la dilatacion de la Vena de
Galeno en la cisterna cuadrigémina con drenaje hacia el seno recto (flecha) y seno recto accesorio (doble
flecha).(C,D).TOF 3D se observa la multiple aferencia nutricia de la circulacién cerebral anterior y posterior,
estenosis del seno recto, persistencia del seno falcino y tércula accesoria. Arteria pericallosa (Ar.Per.). Seno
recto (S.R). Seno recto accesorio (S.R.A). Arterias coroideas (Ar. Cor.)

Figura 3. Radiografia de térax
anteroposterior donde se muestra un
crecimiento cardiaco a expensas de
cavidades derechas. El incremento en
la precarga debido a la MAVG origina
un crecimiento del atrio derecho
con el consecuente desarrollo de
hipertensién pulmonar y falla cardiaca
congestiva.
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A

Figura 4. Esquema de los tipos de malformacion arteriovenosa de Galeno seguin Lasjaunias. (A) Tipo 1
(coroidal): Irrigacion de arterias coroidales anteriores y posteriores de manera bilateral o unilateral, arterias
de la circulacién anterior (arteria pericallosa), arterias talamoperforantes, coliculares o cuadrigeminales.
(B) Tipo 2 (mural): Existen fistulas tnicas o multiples en el margen inferolateral de la pared de la vena
prosencefdlica media. Se nutre de manera unilateral o bilateral de las arterias coroideas posteriores,

coliculares o cuadrigeminales.

Malformacién arteriovenosa de Galeno (MAVG). Seno recto accesorio (S.R.A). Tércula accesoria (T.A). Seno
transverso (S.T). Seno recto (S.R). Seno sigmoide (S.S). Arteria pericallosa (A. Per. Call.). Arteria coroidea
anterior (A. Cor. Ant.). Arteria coroidea posterior (A. Cor. Post.)

fistulas, lo que brinda un sistema mas aplicable a los
tratamientos endovasculares (Figura 4)’.

La sintomatologia es variable, encontrandose
correlacionada con la edad de presentacion y
la fisiopatologia de la MAVG. En 1964, Gold et
al. describen la presentacién clinica en 3 grupos
de pacientes, categorizandolos en neonatos
(nacimiento al primer mes de vida), infantes (primer
mes de vida a los 2 afnos) y nifios o jovenes (2 a los
16 anos)?. En el periodo neonatal, la sintomatologia
estd relacionada con falla severa cardiorespiratoria
secundaria un secuestro del flujo sanguineo por la
MAVG hasta en un 94% de casos?®. La mortalidad
asociada a este periodo en el pasado era cercana al
100%, aunque actualmente, con el advenimiento de
la terapia endovascular ha disminuido a menos del
50% segun las series reportadas 7% En contraste al
periodo neonatal, durante la infancia se presentan
manifestaciones cardiacas leves o moderadas
debido al menor nimero de fistulas, y por ende
un menor secuestro del volumen sanguineo total
por parte de la MAVG. Es mas comun la presencia

de crisis convulsivas e hidrocefalia, esta ultima
debido a la obstruccién del acueducto de Silvio
por el crecimiento y compresion de la MAVG. En
la juventud la presentacion clinica se caracteriza
por cefalea, sincope de esfuerzo, crisis convulsivas
y hemorragia subaracnoidea, por lo que se debe
realizar siempre un diagnéstico diferencial entre
una DAVG, debido a una mayor frecuencia de
presentacion durante esta etapa pediatrica %2

El diagnodstico prenatal de la MAVG se sospecha
por ultrasonografia y se confirma mediante la
realizacion de doppler color. Esto permite una
adecuada planeacion del alumbramiento en un
centro de tercer nivel que cuente con los recursos
tecnoldgicos y humanos necesarios para la atencién
del neonato 3,

En cuanto al diagndstico postnatal, el US
transfontanelar con doppler color es un excelente
y rdpido método de valoracion inicial que ofrece
informacién sobre el flujo sanguineo, y en algunos
casos, permite una descripcién de los vasos
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involucrados® La tomografia de craneo simple
ofrece poca informacién de la arquitectura vascular,
y la administracion de contraste se encuentra
limitada a un acceso venoso y cargas disminuidas
aceptables del mismo en el neonato. La RM define
el tamafo y morfologia de la MAVG, asi como el
dano al parénquima cerebral circundante lo cual
es importante para el prondstico funcional del
paciente; la angioresonancia nos ofrece una idea
de la arquitectura vascular de la lesién facilitando
la planificacién terapéutica endovascular o
quirargica4.

La angiografia cerebral es el estdndar de oro para
definir las arterias y los puntos de unién con la
MAVG, el grado de fistula y morfologia del drenaje
venoso. Si la deteccién de la MAVG se realiza en el
periodo prenatal, es imperativo preservar la arteria
umbilical ya que ofrece el mejor acceso vascular
en el periodo neonatal. La cateterizaciéon de la
arteria umbilical se puede realizar al tercer dia de
vida, y aunque el acceso femoral es posible, existe
un mayor riesgo de isquemia de extremidades
inferiores debido al pequefio tamafo de la arteria?®.
Laradiografia de torax es de utilidad paraidentificar
una posible cardiomegalia secundaria a una
insuficiencia cardiaca congestiva.

El tratamiento de pacientes con MAVG depende de
la edad, la sintomatologia y la arquitectura vascular
al momento del diagndéstico. El tratamiento médico
se limita principalmente al control de lainsuficiencia
cardiaca congestiva, y cuando esta es refractaria,
es procedente la realizacién de una embolizacion
parcial (30-50%) de la MAVG para su control”
11 Las diferentes técnicas para el manejo de la
embolizacién intravascular son por via transarterial,
transvenosa o transtorcular. En la via transarterial
se cateteriza la arteria umbilical, si persiste, o bien
la arteria femoral. El material utilizado para la
embolizacién arterial va desde el cianocrilato, onyx
y microcoils, aunque con estos Ultimos, debido a su
aplicacién prolongada, existe el riesgo de ruptura
vasculart?.

El abordaje transvenoso, via femoral o yugular, o
transtorcular, se utiliza solo cuando el abordaje
arterialnoesposiblederealizar ohasidoinsuficiente

para la obliteracion de la MAVG. El objetivo de esta
técnica es disminuir el flujo en la vena de Galeno,
induciendo una trombosis progresiva de la vena
malformada con obliteracion de las fistulas?.

Actualmente el tratamiento quirdrgico es poco
utilizado debido a la alta morbilidad y mortalidad
reportada. Su mayor utilidad radica en corregir
las complicaciones (drenaje de hematoma o
hidrocefalia) de wuna embolizacion fallida®’.
El tratamiento con Gamma Knife parece ser
complementario en ciertos casos seleccionados,
pero debido a la escasa literatura existente, no esta
consensuado su uso?é,
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Conclusion

Lavenade Galeno es untronco venoso formado por launiénde cuatro
venas, correspondiendo a una falla en la degeneracién de las fistulas
arteriovenosas primitivas fetales. Debido a que la sintomatologia
es variable, debe procurarse diagnéstico temprano siendo el US
transfontanelar con doppler color un adecuado método de valoracién
inicial; sin embargo, la angiografia cerebral es el estandar de oro para
definir las arterias y los puntos de unién con la MAVG, grado de fistula
y morfologia del drenaje venoso. El tratamiento de pacientes con
MAVG depende de la edad, sintomatologia y arquitectura vascular al
momento del diagnéstico.
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