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RESUMEN

La malformacién arterio-venosa de la vena de Galeno
representa una anomalia congénita vascular muy infrecuente.
Esta patologia se presenta de forma preferente en el periodo
neonatal pudiendo causar una importante morbi-mortalidad.
La forma de presentacién clinica es muy variable, siendo la
asociacion de soplo craneal e insuficiencia cardiaca la forma
de presentacion mas frecuente en el periodo neonatal. El gra-
do de insuficiencia cardiaca asociada constituye el principal
factor prondstico y condicionante del tratamiento, que con-
sistird, en primer lugar en el tratamiento sintomatico de la
misma, y en segundo lugar, en el tratamiento de la lesién vas-
cular, bien mediante cirugfa, o mediante acceso intravascular,
método que ha mejorado los resultados en los tiltimos afios.

Se presenta el caso de un neonato varén con diagndstico
prenatal de malformacion aneurismatica de la vena de Gale-
no que se confirmé en el periodo postnatal, y que desarroll6
insuficiencia cardiaca congestiva refractaria al tratamiento
instaurado, siendo éxitus a los cuatro dias de vida.
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ABSTRACT

Arteriovenous malformation of the vein of Galen rep-
resents a very uncommon congenital vascular anomaly.

This patology occurs preferably in neonatal period, and
can cause severe morbi-mortality. Clinical presentation is
variable. Association of cranial murmur and heart failure
are frequent presentations in neonatal period. The degree
of heart failure associated represents the main prognostic
factor and determinant of the treatment, which consists, first,
in the symptomatic treatment of the same, and secondly, in
the treatment of the vascular lesion, either by surgery, or
by intravascular access, method that has improved results
in recent years.

We report the case of a male neonate with prenatal diag-
nosis of aneurysmal dilatation of the vein of Galen, that was
confirmed in the postnatal period and developed congestive
heart failure that does not respond to treatment initiated,
and died at four days old.

Key words: Aneurysmal dilatation; Heart failure; Aneu-
rysmal malformation; Arteriovenous malformation; Vein of
Galen.

INTRODUCCION

La malformacion arterio-venosa de la vena de Galeno
representa una anomalia congénita vascular muy infrecuente
(prevalencia estimada de 1/25.000 recién nacidos), que se
presenta de forma casi exclusiva en el periodo neonatal®?.
Puede causar una importante morbi-mortalidad debido, en
gran parte, al frecuente desarrollo de insuficiencia cardiaca
congestiva, factor que condiciona el prondstico y tratamiento.
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Presentamos el caso de un neonato con fallo cardiaco
grave secundario a una malformacién aneurismatica de la
vena de Galeno, en el que se descartd tratamiento de la mal-
formacion, y present6 mala evolucién clinica.

CASO CLINICO

Neonato varon, primer hijo de padres sanos, no con-
sanguineos, con antecedente de un aborto espontaneo pre-
vio. Madre fumadora durante el embarazo. Gestacion de
37 semanas que curso sin incidencias hasta la semana 33,
detectandose en ese momento en el estudio ecografico una
malformacion aneurismatica cerebral con fistulas arterio-
venosas multiples, asociando sobrecarga e insuficiencia car-
diaca derecha. Las serologias del embarazo (toxoplasma,
rubéola, sifilis, citomegalovirus, herpes y VIH) y el cultivo
recto-vaginal para Estreptococo del grupo B fueron nega-
tivos.

El parto fue eutécico vaginal. El nifio precisé reanimacién
con aplicacion de presién positiva intermitente y posterior
intubacién, siendo la puntuacion del test de Apgar 6/10.

La exploracién al ingreso revel6 un cuello ancho, con
ingurgitacién yugular importante y frémito palpable, pre-
cordio hiperdinamico, con auscultacién de un soplo sistdlico
II-111/ VI en borde paraesternal izquierdo, y soplo a nivel
craneal, siendo la fontanela normotensa y el resto de la
exploracion sin hallazgos significativos. Su peso neonatal
fue 3.070 g.

A su ingreso se realizé radiografia de térax que mostrd
una gran cardiomegalia con aumento de la vascularizacion
pulmonar (Fig. 1). El estudio ecocardiografico mostrd una
muy importante dilatacién de cavidades derechas (espe-
cialmente de la auricula), y la presencia de foramen oval
permeable y ductus arterioso persistente.

La confirmacién diagnéstica de la malformacién vascular
cerebral se obtuvo mediante la realizaciéon de un TAC cra-
neal, en el que se observé una gran malformacién vascular
consistente en fistulas directas durales a un bolsén venoso
localizado en linea media del Iébulo parietal, con una grave
dilatacién del sistema venoso de los senos durales y una dila-
tacion ex-vacuo del sistema ventricular, con calcificaciones
parenquimatosas y ependimarias (Fig. 2). El estudio genético
realizado al paciente mostré un cariotipo normal (46 XY).

Durante su ingreso el paciente presenté un progresivo
fracaso cardiaco congestivo, con insuficiencia respiratoria
secundaria, precisando ventilacién mecénica y sin mejoria
pese a la instauracion de tratamiento con digoxina y furo-
semida. Dada la extensién de la malformacién vascular se
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Figura 1. Radiografia de térax al ingreso que muestra una impor-
tante cardiomegalia.

descart6 tratamiento neuroquirtrgico. Evolutivamente el
nifio desarrolld fracaso multiorganico, falleciendo a los 4
dias de vida.

El estudio necrdpsico revel6 una gran dilatacion aneu-
rismatica de la vena de Galeno, acompafiada de ramifica-
ciones venosas tortuosas en los planos laterales a la vena
y agenesia parcial de vermis cerebeloso. También objetivo
dilatacion cardiaca a expensas de cavidades derechas, con
ductus arterioso permeable, foramen oval permeable, y gran
congestion visceral generalizada.

COMENTARIO

La vena de Galeno, también conocida como vena cerebral
magna, es un tronco venoso medio del interior del craneo.
Esta formada por la unién de cuatro venas (dos cerebra-
les internas y dos basales de Rosenthal) y en su recorrido
se incurva alrededor del esplenio del cuerpo calloso, diri-
giéndose hacia arriba para terminar en el seno recto. Esta
estructura vascular se mantiene como un puente entre el
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Figura 2. TAC craneal que muestra la gran malformacién vascular.

sistema venoso parenquimatoso profundo y los senos veno-
sos durales®.

La malformacion arterio-venosa de la vena de Galeno es
una lesién vascular poco frecuente, que se puede encontrar
de forma esporddica o formando parte de un sindrome®4. Se
pueden distinguir dos tipos fundamentales: la malformacién
aneurismatica de la vena de Galeno y la dilatacién aneuris-
matica de la vena de Galeno. En la primera de ellas existen
conexiones entre las arterias coroideas y la vena mediana del
prosencéfalo (precursora de la vena de Galeno), lo que da
lugar a una dilatacion de la misma, existiendo dos subtipos
(coroideo y mural)®. Se trata de una entidad distinta de la
dilatacién aneurismatica de la vena de Galeno, que consiste
en un nido capilar que drena en una vena de Galeno que
estd anormalmente dilatada®.
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La clinica es muy variable dependiendo de la edad de
presentacién. La forma de presentacion mds frecuente en el
periodo neonatal es la asociacion de soplo craneal e insufi-
ciencia cardiaca. Fuera del periodo neonatal puede debutar
como cefalea, crisis convulsivas, macrocefalia progresiva,
alteraciones vasculares faciales,...©. En ocasiones se diagnosti-
ca por ruptura o hemorragia de la malformacién, pero incluso
se puede presentar de forma asintomdtica, descubriéndose
como hallazgo casual en la edad adulta®. De cara al diag-
néstico, la ecografia obstétrica ha supuesto un importante
avance en el diagnostico precoz de esta patologia, permitien-
do planificar el parto en un centro hospitalario dotado del
personal y tecnologfa necesaria para el manejo del paciente®.

Nuestro caso es un claro ejemplo de diagnéstico prenatal,
con clinica neonatal de gran insuficiencia cardiaca y mal pro-
nostico dado el gran tamatfio de la lesién malformativa. Por
este motivo, y a pesar de conocerse de antemano el diagnds-
tico, no se pudo realizar el tratamiento etiologico deseado.

En caso de ser posible, el tratamiento siempre ha de ser
multidisciplinar, combinando un tratamiento sintomatico y
un tratamiento local de la lesién, con el fin de conseguir una
completa resolucién de la malformacion®. En los tltimos
afios, el desarrollo de técnicas endoscépicas ha mejorado
el prondstico de estos pacientes?®. Sin embargo existe cierta
controversia en cuanto al momento ideal para realizar esta
técnica. En varias series se ha visto que los neonatos menores
de un mes no se benefician del tratamiento endovascular,
salvo aquellos que presenten fallo cardiaco®”. Para el grupo
de Frawley el tratamiento médico del fallo cardiaco y endo-
vascular de la lesion deberia instaurarse tan pronto como
sea posible tras el diagndstico®.

En neonatos en los que la malformacion se presenta
como fallo cardiaco grave, el pronéstico es muy malo sin
neuro-radiologfa intervencionista y embolizacion. En estos
casos, la insuficiencia cardiaca progresara rapidamente a
fallo multiorganico y a la muerte del paciente(?. A pesar
de una completa resolucién radiolégica de la lesion, se han
observado casos de recurrencia en varias series, y los nifios
presentan riesgo de trombosis o hemorragia®1213.
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