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Vein of Galen aneurysmal malformation in a newborn
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RESUMEN ABSTRACT

Introduccion: la malformacién aneurismatica de la vena de Introduction: vein of Galen aneurysmal malformation
Galeno es una anomalia congénita de baja frecuencia, pero (VOGM) is a low-frequency congenital anomaly, but with high
tienen alta letalidad. Objetivo: describir el caso de un neo- lethality. Objective: we present a neonate with VOGM type II.
nato con malformacion aneurisméatica de la vena de Galeno Clinical case: male newborn with prenatal diagnosis by fetal
(MAVG) tipo Il. Caso clinico: masculino con diagnéstico sonography of VOGM. He was born at 37 weeks of gestation.
prenatal por sonografia fetal de MAVG. Nace a las 37 se- He suffered intraventricular hemorrhage and hydrocephalus
manas de gestacion. Cursé con hemorragia intraventricular in the neonatal period. At two months of age, endovascular
e hidrocefalia en la etapa neonatal. A los dos meses de vida embolization was performed; However, he died at five months
se realiza embolizacion endovascular; sin embargo, fallece a of age due to thrombosis of the superior longitudinal sinus,
los cinco meses de edad por trombosis del seno longitudinal massive cerebral hemorrhage, and intracranial hypertension.
superior, hemorragia cerebral masiva e hipertension intra- Conclusions: patients with VOGM have a high risk of dying;
craneana. Conclusiones: los pacientes con MAVG tienen early detection may improve their prognosis.

riesgo muy elevado de fallecer, su deteccion oportuna puede
mejorar su prongstico.

Palabras clave: vena de Galeno, vena cerebral magna, Keywords: vein of Galen, great cerebral vein, malformation,
malformacién, aneurisma, recién nacido. aneurysm, newborn.
Abreviaturas: INTRODUCCION

DAVG = dilataciones aneurismaticas de la vena de Galeno.
MAVG = malformacién aneurismética de la vena de Galeno.
RN = recién nacidos.

La vena de Galeno o vena cerebral mayor se encuen-
tra en la linea media, pasa debajo del cuerpo calloso y

SDG = semanas de gestacién. forma el seno recto al unirse al seno sagital inferior.!
UCI = Unidad Cuidados Intensivos. Las malformaciones de la vena de Galeno correspon-
UCIN = Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. den a fistulas arteriovenosas congénitas, que general-

Correspondencia: Jesus Dario Bustamante-Diaz, E-mail: jesusdario1596@hotmail.com
Citar como: Mendoza-Borja KD, Salgado-Martinez PA, Bustamante-Diaz JD, Mufioz-Alvarez N. Malformacion aneurismatica de la vena de
Galeno en un recién nacido. Rev Mex Pediatr. 2023; 90(2): 63-67. https://dx.doi.org/10.35366/113267

% www.medigraphic.com/rmp 63



Mendoza-Borja KD y cols. Malformacién aneurismatica de la vena de Galeno

Figura 1: Neurosonografia fetal, 34.6 semanas de edad gestacional. En linea media se aprecia imagen anecoica en forma de reloj de
arena de 74 x 37 mm, que abarca desde la region subtaldmica hasta la region infratentorial y hasta el occipital, con flujo venoso en su
interior, sugestivo de malformacion arteriovenosa, con sospecha de aneurisma de la vena de Galeno.

mente se asocian a insuficiencia cardiaca e hipertension
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”.? Mientras
que en 1989, Charles Raybaud reconoci6 sus conexiones
fistulosas con la vena prosencefdlica mediana.? Este
tipo constituye 1% de las malformaciones vasculares
intracraneales, pero en la edad pediatrica alcanza
30%.? Hay pocos estudios epidemiolégicos, pero Brevis
y su equipo informaron una incidencia de uno por cada
58,100 partos.®

Berenstein y Lasjaunias las clasificaron en dos
grupos: 1) malformaciéon aneurismatica de la vena de
Galeno (MAVG) y 2) dilataciones aneurismaticas de la
vena de Galeno (DAVG). Estas tltimas se asocian con
una malformacién 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 clinico mas grave, causada por una
derivacién arteriovenosa cerebral masiva que produce
sobrecarga en las cavidades derechas del corazdn, llevan-
do a insuficiencia cardiaca.” 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.®?

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

PRESENTACION DEL CASO
RN masculino, primer producto de una madre de 19

anos. A las 25 semanas de gestacién (SDG), por eco-
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grafia gestacional, se identific6 un hematoma supra-
tentorial. Mientras que a las 33.6 SDG, por sospecha
de holoprosencefalia se realizé6 una neurosonografia
fetal, en la cual se encontré imagen anecoica en for-
ma de reloj de arena, de dimensiones de 74 X 37 mm,
vascularizada, sugestiva de malformacién venosa tipo
aneurisma de la vena de Galeno (Figura 1). A las 35
SDG por ecocardiografia se detect6 cardiomegalia con
sobrecarga de cavidades derechas.

El paciente nacié a las 37 SDG mediante cesé-
rea electiva, con buena adaptaciéon neonatal, asi
como peso y talla normales. Se decidié su trasladé
a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
(UCIN). En la exploracion fisica se encontré ma-
crocefalia, fontanela anterior amplia y normotensa,
malformacion vascular cutdanea de la regién frontal
izquierda extendida a parpado superior ipsilateral,
puente nasal amplio, ausencia de soplos cardiacos,
acrocianosis, y con reflejos primarios presentes. Por
ecocardiografia Doppler color se detect6 hipertension
arterial pulmonar grave, confirmando la dilataciéon
de cavidades derechas y disfuncién diastblica del
ventriculo derecho. La tomografia de craneo simple
evidencié la MAVG (Figura 2).

Al sexto dia de vida se trasladé a sala general
con oxigeno. Se decidi6 iniciar espironolactona. Al
octavo dia de vida, una angiorresonancia magnética
cerebral confirmé el hallazgo tomografico, con una
clasificacién de Yasargil tipo II (Figura 3). Fue valo-
rado por neurocirugia pediatrica, planteando manejo
endovascular de manera programada, por lo que se
egresd a su domicilio.

A los dos meses fue llevado al hospital por intole-
rancia a la via oral. Se solicité tomografia cerebral,
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documentando hemorragia intraventricular. Se detectd
anemia grave e ingresa a Unidad Cuidados Intensivos
(UCI). Se realizdé nueva angiorresonancia cerebral,
evidenciando aneurisma gigante de la vena de Galeno,
hidrocefalia obstructiva y trombosis del seno longitudi-
nal superior. Quince dias después se realizé panangio-
grafia cerebral con embolizacion de fistula de la vena
de Galeno, sin complicaciones. Por la hidrocefalia, se
llevé a cabo derivacion ventriculo-peritoneal. Se egresé
al estar estable.

Cinco meses después de internamiento anterior, el
paciente es llevado al servicio de Urgencias con signos
de hipertensién endocraneana, por lo cual se ingresé a
la UCI. En imagen de tomografia cerebral se identifico
hemorragia intracraneana masiva (Figura 4), lamen-
tablemente el paciente se deteriord progresivamente
llegando a muerte cerebral y fallecer.

DISCUSION

La MAVG es una anomalia rara del sistema vascular
cerebral que se desarrolla durante la gestacién. Su
fisiopatologia no esta del todo clara; sin embargo, se ha
postulado que se origina entre la segunda y undécima
semana de gestacion, a partir de la persistencia de una
conexion anormal entre los vasos coroideos primitivos
y la parte proximal la vena mediana de Markowski,
en el prosencefdlico. Cuando no hay involucién de esta
conexion se favorece el desarrollo de otros vasos deri-
vativos arteriovenosos anormales, y a la deformacion
de la vena de Galeno.!?

Entre los subtipos de MAVG, el coroideo es la
forma mas grave dada su asociacion con insuficien-
cia cardiaca, macrocefalia y dilatacién de las venas
orbitarias.!!

Figura 2: Tomografia simple de craneo. En linea media se observa lesion voluminosa ovoide, con densidad superior al parénquima
cerebral, que separa los ventriculos laterales y obstruye el tercer ventriculo. Mide 4.3 x 4.9 cm. Tiene apariencia vascular. Seno longitu-
dinal superior y seno recto se observan dilatados. Imagen compatible con malformacion aneurismética de vena de Galeno.

Figura 3: Angiorresonancia cerebral simple. Se observa dilatacion del seno longitudinal superior y gran dilatacion de la vena de Galeno.
Existen pequefias fistulas con ramas perforantes talamicas izquierdas y derechas. Hay efecto de masa sobre el parénquima cerebral y
dilatacion secundaria del sistema ventricular supratentorial. Imagenes compatibles con malformacion de la vena de Galeno, Yasargil tipo Il.
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Figura 4: Tomografia simple de craneo. En fosa posterior se observa distorsion importante de la anatomia normal. En el cerebro hay
ocupacion en linea media por coleccion hematica de 4 x 10 cm de didmetro. Los ventriculos laterales y tercer ventriculo estan dilatados.

Las manifestaciones clinicas se derivan del efec-
to de “masa” del aneurisma (compresién), como un
fenémeno de robo o hipoperfusién vascular cerebral
que puede causar hidrocefalia.'? Los RN suelen pre-
sentar infartos cerebrales y leucomalacia, ademés de
hidrocefalia.!”

Para el diagnéstico de las MAVG se requieren
estudios de imagen, con las cuales se puede detectar
la malformacién desde la vida intrauterina o en las
primeras horas de vida. Las imagenes por tomografia
y resonancia magnética craneal permiten demostrar
la malformacién arteriovenosa, pero la angiogra-
fia cerebral o la angiorresonancia son los estudios
ideales para disponer de la anatomia precisa de la
malformacion y de los vasos que alimentan la fistu-
la; esta informacién es importante para planear el
tratamiento.

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

La mortalidad en pacientes con MAVG, en ausen-
cia de un manejo quirdrgico, es casi del 100%.'>1* 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 atn se consideran de mal
prondstico. 141
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