CASO CLINICO

DIAGNOSTICO DE ANEURISMA DE LA VENA DE
GALENO Y DANO CEREBRAL ISQUEMICO MEDIANTE
ULTRASONIDO DOPPLER: A PROPOSITO DE UN CASO

RESUMEN

Se reporta el caso de un recién nacido de 41 semanas de edad gestacional que
presentd un aneurisma de la vena de Galeno, asociado a leucomalacia periventri-
cular y ventriculomegalia. Fue diagnosticado mediante ultrasonido cerebral Do-
ppler color. La imagen ecografica mostrd una lesion quistica de 35 x 26 x 30 mm
a nivel frontal posterior/parietal de la linea media interhemisférica, con flujo san-
guineo en su interior. El recién nacido ademas era portador de sindrome de Down,
cardiomegalia con comunicacion interauricular, hepatomegalia severa e insufi-
ciencias cardiaca y respiratoria. Fallecio a los dos dias de vida. Los hallazgos
anatomapatoldgicos confirmaron el aneurisma de la vena de Galeno. Se resalta la
importancia del estudio Doppler en el diagnéstico inmediato, de manera de ini-
ciar un tratamiento precoz con el fin de mejorar la expectativa de vida.

Pacasras cLave: Aneurisma de la vena de Galeno, Leucomalacia periventricular, Ul-

trasonido Doppler cerebral.

ABSTRACT

We report a case of a baby born at 41 weeks
of gestational age who presented a Galen
vein aneurysm (GVA) associated with peri-
ventricular leukomalacia and ventriculome-
galy and diagnosed by Dappler color cere-
bral ultrasound. Ultrasound showed a 35 x
26 x 30 mm cystic lesion at the frontopa-
rietal level of the interhemispheric midline.
In addition, the newborn had Down syn-
drome with cardiomegaly, interatrial com-
munication, heart failure, respiratory fail-
ure, and severe hepatomegaly. He died at
2 days of life. Pathology findings confirmed
GVA. We highlight the importance of the
Doppler study in a prompt diagnosis in or-
der to initiate an early treatment with the
aim of improving life expectancy.
Kevworps: Galen vein aneurysm; Periven-
tricular leukomalacia, Cerebral Doppler
ultrasound.

INTRODUCCION

El aneurisma de la vena de Gale-
no (AVG) es una malformacion ar-
teriovenosa compleja rara®, de la
que se ha publicado méas de 200
casos® en los que se afectan la
vena de Galenoy las arterias cere-
brales. A pesar de representar
menos de 1% de las malformacio-
nes arteriovenosas cerebrales®,
conforman alrededor de 30% de
las malformaciones vasculares en
pediatria®. Su verdadera inciden-
ciaes desconocida. El tamafio del
aneurisma determina su presenta-
cion clinica. Cuando es grande,
hasta 50 a 80% del gasto cardiaco
puede desviarse a través de la le-
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sién, lo que ocasiona insuficien-
cia cardiaca congestiva. La hidro-
cefalia se presenta en 15% de los
casos, con dafo cerebral en algu-
nos®57), Se presenta el caso de un
neonato con AVG y sindrome de
Down, de presentacién rara y aso-
ciado a alta mortalidad neonatal,
con el fin de dar a conocer la im-
portancia del diagndstico precoz
usando Doppler color.

CASO CLINICO

Hijo de madre primigesta de 23
afios, sin antecedentes familiares,
obstétricos o personales de impor-
tancia. Fue hospitalizada en pré-
dromos de trabajo de parto, con



diagnostico de gestante de 41 se-
manas por fecha de ltima reglay
de 32 semanas por ecografia.

La ecografia obstétrica informo: di-
latacion de ventriculos laterales,
cardiomegalia e inversion de flujo
diastélico a nivel umbilical, restric-
cion de crecimiento intrauterino si-
métrico.

Cesareada de emergencia, se obtu-
Vo un neonato masculino, con Apgar
4 al minuto y 8 a los 5 minutos y
con peso de 2180 g. Al examen cli-
nico se observo estigmas caracte-
risticos del sindrome de Down, to-
rax ‘abombado’, con impulso ven-
tricular, politirajes y subcrépitos di-
fusos. Al examen cardiovascular, ha-
bia soplo continuo multifocal HI/1V.
El higado se presentaba 3,5 cm por
debajo del reborde costal derecho
y el bazo 2 cm por debajo del rebor-
de costal izquierdo. La fontanela an-
terior era amplia. Habia hipotonia
muscular. Fue internado en el ser-
vicio de cuidados intensivos neo-
natales, primero con oxigeno por
cabezal, luego con ventilacion me-
canica por desaturacion progresiva.
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Los anélisis de gases arteriales mos-
traban acidosis metabodlica descom-
pensada y la radiografia de torax,
gran cardiomegalia, con hiperflujo
pulmonar. En la ecografia cerebral
transfontanelar en modo bidimen-
sional, se observaba imagen de as-
pecto quistica, de 35 x 26 mm, a
nivel frontal posterior/parietal de la
linea media, con finos ecos en mo-
vimiento; el diagnéstico presuntivo
fue AVG e hidrocefalia, a descartar
quiste aracnoideo, ademas de
leucomalacia periventricular quis-
tica. La ecografia Doppler cerebral
confirmo el diagndstico de AVG.

La ecografia abdominal mostro he-
patomegalia con congestion vascu-
lary ascitis; la ecocardiografia, car-
diomegalia con comunicacion
interauricular. El bebe cursé con
dificultad respiratoria progresiva,
siendo tratado con restriccion
hidrica, diuréticos, cardiotonicos y
bicarbonato. Present6 residuo gas-
trico hematico, palidez marcada,
piel marmorea, cianosis generaliza-
day presion arterial no detectable.
Fallecio al segundo dia de vida.

DISCUSION

El AVG es una malformacion arte-
riovenosa rara*2, La vena de Gale-
Nno es una gran vena Unica formada
por la unién de las dos venas ce-
rebrales profundas y las dos venas
basales de Rosenthal, que forman
un arco alrededor del esplenio del
cuerpo calloso, dirigiéndose hacia
arriba hasta terminar en el seno rec-
to; se mantiene como un puente en-
tre el sistema venoso profundoy los
senos venosos durales®,

Durante el desarrollo embriolégi-
co (cuando el embrion mide entre
20y 40 mm), las arterias y venas
cerebrales se cruzan muy préximas
unas de otras; las conexiones
fistulosas pueden existir porque
hay pocas capas de células que
separan estos vasos, cuya configu-
racion es todavia la de tubos en-
doteliales. Las fistulas persisten
gracias a un gradiente de presion
arteriovenoso. Tanto el tamafio y
numero de fistulas determinaran
el eventual tamafio del AVG. El
diagnostico ecogréafico se debe rea-
lizar en la etapa fetal, al observar

Figura 1. Ecografia cerebral: Imagen de 35 x 26 mm, sin refuerzo  Figura 2. Corte sagital: imagen oval anecoica a nivel del cuerpo

acustico posterior, a nivel de la linea media.

calloso.
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Diagnostico de aneurisma de la vena de Galeno y dafio cerebral isquémico mediante ultrasonido Doppler

imagen quistica a nivel de la linea
media intracerebral con presencia
de flujo sanguineo. El caso que
reportamos no fue diagnosticado en
la etapa prenatal, sino en el recién
nacido, a través de la ecografia ce-
rebral convencional (Figuras 1-3) y
el Doppler color (Figura4). Ademas,
se observé lesiones quisticas
periventricularesyy dilatacion de los
ventriculos laterales (Figura 5).

El 40 a50% de los casos tiene pre-
sentacion neonatal, y un 95% de los
recién nacidos sufre insuficiencia
cardiaca de alto gasto. Se desarro-
Ila hipertension pulmonar como re-
sultado del aumento del flujo san-
guineo pulmonar.

El tamafio del aneurisma determi-
na su presentacion clinica; cuando
es grande, el 50 a 80% del gasto
cardiaco puede desviarse a través
de la lesion. Este derivacion arte-
riovenosa puede producir un fallo
cardiaco congestivo, por lo cual se
podra observar en estos casos hidro-
pesia intrattero o fallo cardiaco en
la vida neonatal temprana. El pre-
sente caso mostré cardiomegalia
severa. Otros casos no se asocian a
fallo cardiaco, el cual podria no pre-
sentarse hasta el afio de vida.

Figura 3. Doppler pulsado:
presencia de un patron de
circulacion venosa
arterializada

—

La hidrocefalia puede ocurrir en
asociacion con un AVG grande, aun-
gue la causa es desconocida. Se
plantea dos posibles mecanismos
para el desarrollo de la hidrocefa-
lia: compresion del acueducto de
Silvio por la masa aneurismal y de-
ficiente reabsorcion del liquido ce-
falorraquideo resultante de la hiper-
tension intracraneal venosa.

El dafio cerebral asociado incluye
infarto cerebral, leucomalacia pe-
riventricular (Figura 3) e infarto
hemorragico®”. Los mecanismos
sugeridos para producir el dafio
cerebral son:

® Secuestro sanguineo que gene-
ra un fendmeno isquémico, des-
de el saco venoso.

® Isquemia cerebral debida a la
perfusion comprometida por fa-
llo cardiaco.

* |nfarto hemorréagico por trombo-
sis de la vena de Galeno dilatada.

® Atrofia resultante de la compre-
sion de estructuras adyacentes al
aneurisma.

El hallazgo tipico por ultrasonografia
€s una imagen quistica en la linea
media del cerebro, por encimay por
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detrés del tAlamo®9. En nuestro
caso, se observo una imagen quis-
tica de 35 x 26 mm a nivel de la
linea media, por encima de los
talamos (Figuras 1y 2).

Se puede ver los vasos de drenaje
extendiéndose posteriormente en
direccion del seno recto. Alrededor
de la masa quistica central puede
observarse  areas quisticas
heterogéneas, que representan va-
so0s sanguineos dilatados. Con ayu-
da del Doppler color y espectral
puede notarse flujo turbulento ve-
noso y arterial dentro del quiste,
como el mostrado en el presente
caso (Figuras 3y 4). Otra de las ca-
racteristicas ecograficas importan-
tes que se observd fue la pulsacion
de la imagen quistica, con finos
ecos internos en movimiento duran-
te el examen en tiempo real.

La necropsia mostré la anatomia
macroscépica en corte coronal de
un aneurisma gigante de lavena de
Galeno con leucomalacia periven-
tricular (Figura 6).

La apariencia prenatal del corazon
también es variable, pero general-
mente se observa cardiomegalia o
dilatacion de las cavidades dere-
chas y puede haber insuficiencia
tricuspidea. La hidropesia fetal
masiva ha sido informada tan tem-
pranamente como a las 31 sema-
nas de gestacion.

El diagnéstico diferencial incluye
otras tumoraciones quisticas de la
linea media del cerebro, tales como
quiste aracnoideo y quiste interhe-
misférico (asociado con la agene-
sia del cuerpo calloso). Ademas de
la localizacion tipica del AVG (ima-
gen quistica a nivel superior y pos-
terior del tadlamo), la presencia de
flujo turbulento en su interior des-
carta otras posibilidades diag-



Figura 4. Doppler color: presencia de estructura vascular con

flujo turbulento

ndsticas®9, La visualizacion de
cardiomegalia o signos de fallo car-
diaco ayudan a confirmar el diag-
ndstico. Laresonanciamagnéticaes
considerada como una herramien-
ta dtil en el diagnostico prenatal©%,
El tratamiento neuroquirdrgico ac-
tual es la eliminacion del alto flujo
que se produce a través de lamalfor-
macion, lo que puede conseguirse
mediante embolizacion arterial o
venosa; mediante esta técnica, 30
a45% de los nifios sobreviveny son
neurolégicamente normales®.
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Figura 5. Lesiones quisticas periventriculares, en relacion a

leucomalacia periventricular quistica (flecha).

El caso que reportamos de AVG gi-
gante presentd insuficiencia cardia-
ca asociada a signos de leuco-
malacia periventricular quistica, hi-
drocefalia leve, hepatomegalia, as-
citis y cardiomegalia con comuni-
cacion interauricular.

Por lo anteriormente mencionado
creemos importante conocer las
caracteristicas del AVG y poder rea-
lizar un diagndstico temprano para
iniciar un tratamiento precoz, con
el fin mejorar la sobrevida de estos
pacientes.

Figura 6. Anatomia
macroscopica del caso:
aneurisma de la vena de
Galeno (flecha corta), con
leucomalacia periventricular
(flecha larga).
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