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Malformacion arteriovenosa
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Las malformaciones arteriovenosas de la vena de Galeno
engloban un grupo diverso de anomalias vasculares que
comparten un rasgo comun: la dilatacion de la vena de Ga-
leno. Las manifestaciones clinicas son muy variables, de-
pendiendo de la edad de presentacion, aunque los signos y
sintomas se superponen entre los distintos grupos de
edad. La asociacion de insuficiencia cardiaca y soplo cra-
neal produce la manifestacion clinica mas llamativa en
los recién nacidos. Sin embargo, son mas frecuentes pre-
sentaciones menos graves y repentinas, tanto en lactantes
de mayor edad como en escolares y adultos. La terapia
consistira, por un lado, en el tratamiento sintomatico de la
insuficiencia cardiaca y, por otro, en el tratamiento direc-
to sobre la lesion mediante cirugia o acceso intravascular.
Este ultimo tipo de tratamiento ha mejorado los resulta-
dos, abriendo nuevas y amplias posibilidades.

Se presenta el caso de un paciente de 15 dias de vida,
asintomdatico, con una malformacion arteriovenosa de la
vena de Galeno, al que se le realizé6 una oclusiéon intra-
vascular de las aferencias arteriales, en la que se obtuvo un
resultado excelente sin secuelas neuroldgicas.
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ARTERIOVENOUS MALFORMATIONS
OF THE VEIN OF GALEN

Vein of Galen arteriovenous malformations encompass
a diverse group of vascular anomalies that share a com-
mon feature: dilatation of the vein of Galen. Although clin-
ical presentations are highly variable, depending on age of
presentation, signs and symptoms overlap between age
groups. The association of heart failure and cranial bruit
constitutes the most striking clinical presentation in
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neonates. However, less severe and fulminant modes of
presentation are frequent in older infants, children, and
adults. Treatment approaches consist of symptomatic
treatment of heart failure on the one hand and of surgery
or endovascular treatment on the other. The results of the
latter have improved in recent years, opening up a broad
spectrum of new possibilities.

We present the case of an asymptomatic 15-day-old
neonate who presented an arteriovenous malformation of
the vein of Galen and who was treated with endovascular
occlusion of the arterial afferents. An excellent result was
obtained with no evidence of neurological abnormalities.

Key words:
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INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas de la vena de Gale-
no engloban un grupo diverso de anomalias vasculares
que comparten un rasgo comun: la dilatacion de la vena
de Galeno. Aunque algunos investigadores calculan que
representan mas del 33% de las malformaciones arterio-
venosas en la infancia, su verdadera incidencia es desco-
nocida'?3. Las manifestaciones clinicas son muy variables,
y condicionan el pronéstico y la necesidad de tratamien-
to. Este consistird en el tratamiento sintomético de la in-
suficiencia cardiaca congestiva (ICC) y en el tratamiento
directo sobre la lesion mediante cirugia o acceso intra-
vascular, que abre nuevas y amplias posibilidades!4.

Presentamos el caso de un paciente de 15 dias de vida,
asintomatico, que presentaba una malformacion arterio-
venosa de la vena de Galeno, al que se le realiz6 una
oclusion intravascular de las aferencias arteriales.
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OBSERVACION CLINICA

Paciente varén de 15 dias de vida que ingresé en la
unidad de neonatologia por presentar una hiperbilirrubi-
nemia de 26,1 mg/dl (1,8 mg/dl de bilirrubina directa)
en el transcurso de una infeccion urinaria por Escherichia
coli. Como antecedentes personales, el embarazo mater-
no y el parto fueron normales, presentando una ictericia
fisiologica. La exploracion fisica era normal, sin soplos
cardiacos ni cerebrales. En la ecografia cerebral se obser-
vaba una imagen anecoica de 16 x 8 x 13 mm, situada
por encima del cerebelo, con flujo venoso en su interior,
compatible con dilatacion de la vena de Galeno. La reso-
nancia magnética (RM) y la angiorresonancia mostraban
una dilatacién aneurismatica de la vena sin dilatacién del
seno recto, y una torcula y ambos senos laterales nor-
males; los vasos de la incisura tentorial, dependientes de
ambas arterias cerebrales posteriores, se encontraban hi-
pertrofiados, comunicandose con la vena de Galeno di-
latada (fig. 1A). Neurolégica y cardiologicamente asinto-
matico.

A los 6 meses de edad se realizé estudio angiografico
cerebral, demostrandose la existencia de una malforma-
cién arteriovenosa en la vena de Galeno con tres aferen-
cias procedentes de arterias coroideas posterolaterales
derechas y una rama procedente de la arteria cerebral
posterior ipsolateral, que conectaba directamente con la
luz de la vena de Galeno muy dilatada, drenando ha-
cia un seno recto con estenosis en su tercio proximal

(fig. 2A). Se realiz6 cateterismo selectivo de las citadas ra-
mas, permitiendo la colocacion en su interior de peque-
fias espirales de platino que cierran la comunicacion arte-
riovenosa de forma total y definitiva (fig. 2B). Evolucion
satisfactoria, presentando al afo de vida un desarrollo
psicomotor normal. En la RM de control hay una desapa-
ricion de la dilatacion de la vena de Galeno, en la que
Unicamente se aprecia un aumento del nimero de vasos
en el tubérculo cuadrigémino derecho respecto al iz-
quierdo (fig. 1B).

DiscusiON

La vena de Galeno es un corto tronco venoso formado
por la unién de cuatro venas, las dos cerebrales internas
y las dos basales de Rosenthal, que forma un arco alre-
dedor del esplenio del cuerpo calloso, dirigiéndose ha-
cia arriba hasta terminar en el seno recto, y se mantiene
como un puente entre el sistema venoso parenquimato-
so profundo y los senos venosos durales®.

El término malformacion arteriovenosa de la vena de
Galeno, engloba un grupo diverso de anomalias vascula-
res con dilatacion de la vena. Son lesiones vasculares
poco frecuentes que afectan casi exclusivamente a nifos.
Existen dos grupos fundamentales: la malformacion aneu-
rismatica de la vena de Galeno (MAVG) y la dilatacion
aneurismatica (DAVG).

Las MAVG son comunicaciones directas entre arterias y
la vena de Galeno. Cuando esta comunicacion es sub-

Figura 1. A) RM cerebral axial en densidad protonica. Imagen redondeada de vacio de senal por flujo que corresponde
a la vena de Galeno dilatada (flecha). B) RM cerebral axial en densidad protonica. Corte al mismo nivel 6 me-
ses después. Desaparicion de las imdgenes de la malformacion de la vena de Galeno.
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Figura 2. A) Angiografia vertebral. Fase arterial en proyeccion anteroposterior. Arterias coroideas dilatadas en comuni-
cacion directa con la vena de Galeno aneurismatica (flechas). B) Angiografia vertebral. Fase arterial antero-
posterior postembolizacion. Desaparicion del llenado de la vena de Galeno. Espirales (flecha).

aracnoidea, en la porcién anterior de la vena dilatada, y
las aferencias son arterias coroideas o talamicas, se trata
del tipo coroideo. Cuando la comunicacién es en la pro-
pia pared de la vena, las aferencias son coroideas poste-
riores o coliculares, con frecuencia unilaterales y en la
cara lateral de la vena, se trata del tipo mural’. Las DAVG
son malformaciones arteriovenosas con nido capilar que
drenan en la vena de Galeno frecuentemente dilatadals’.,

La sintomatologia es variable segin la edad de pre-
sentacion, aunque los signos y sintomas se superponen
entre los distintos grupos. Amacher y Shillito® proponen
una clasificacion esquemadtica de los sintomas. Dentro
del grupo 1 estarian los recién nacidos con soplo craneal
e ICC grave. En el grupo 2 se encuentran los recién na-
cidos y lactantes con ICC leve que desarrollan macroce-
falia y soplo craneal entre el primer y el sexto mes. Los
nifnos de hasta 12 meses con macrocrania y soplo cra-
neal, sin ICC, constituirian el grupo 3, y los pacientes de
3 anos y medio hasta 27 afios que presentan cefalea, sin-
copes de esfuerzo y hemorragia subaracnoidea, el 4.
Otros sintomas que pueden aparecer en todos los grupos
son deterioro visual, exoftalmia, hemiparesia, retraso en
el desarrollo, congestion facial, epistaxis, crisis convulsi-
vas y vértigo>4. La hemorragia, sintoma caracteristico de
las malformaciones arteriovenosas en nifos, es poco fre-
cuente en las MAVG y algo mds en la DAVG?.

En el tipo 1, hasta el 80% del gasto cardiaco se deriva a
la fistula, pudiendo producir ICC. Esto favorece ademas
una isquemia miocardica por reduccion de la presion
diastolica y, por tanto, de la perfusion del miocardio!-347,

En los tipos 2 y 3 es frecuente la presentacion de hi-
drocefalia?4919 y su etiologia depende de muchos facto-
res, entre los que se encuentran la obstruccion del acue-
ducto de Silvio, bloqueos en la reabsorcion e hidrocefalia
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ex vacuo. Esta hidrocefalia puede causar trombosis del
aneurisma en cualquier momento de la evolucién, inclu-
so intradterol 1113,

En cuanto al diagnéstico, la ecografia con Doppler-co-
lor representa un excelente método de valoracién de la
MAVG, que aparece como una lesion pulsatil en la linea
media, con flujo sanguineo en su interior?4. La radiogra-
fia de torax permite identificar una posible cardiomegalia.
La de crineo normalmente es de utilidad minima'.

Con la tomografia computarizada (TC) se observan
imagenes redondeadas en la cisterna cuadrigeminal, por
detrds del borde posterior del tercer ventriculo!, Tras la
administracion de contraste, se observa una opacificacion
densa y homogénea*”’.

La RM define el tamano y la morfologia de la malfor-
macién y la apariencia del cerebro circundante, y la an-
giorresonancia da una idea de la angioarquitectura de la
lesion, facilitando la planificacion terapéutica de los abor-
dajes intravasculares, y orienta hacia el estudio angiogra-
fico de los vasos mis importantes, sobre todo en los re-
cién nacidos en los que el acceso venoso es dificultoso y
las cargas de contraste aceptables son bajas.

Finalmente, la angiografia sigue siendo la técnica de re-
ferencial?, definiendo las arterias que participan en la
malformacion, la localizacion precisa y la morfologia de
los puntos de unién con la vena, el grado de fistula y la
morfologia del drenaje venoso, asi como la situacién de
drenaje venoso del cerebro normal.

En nuestro caso se trataba de una MAVG tipo mural
con escaso grado de fistula, aferencias intramurales unila-
terales y estenosis del 70% en su salida.

El diagnostico prenatal de estas malformaciones se sos-
pecha por ecografia, y se confirma mediante Doppler-
color!®1, Esto permite planificar el parto en un centro
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hospitalario dotado del personal y la tecnologia necesa-
rios para su manejo posnatal.

La aproximacion al tratamiento del paciente con MAVG
depende de la edad, los sintomas clinicos y la arquitec-
tura angiografica de la malformacion. La principal indica-
cién de tratamiento es la ICC refractaria al tratamiento
médico!3. Las opciones terapéuticas se basan en primer
lugar en distinguir si es una verdadera MAVG o si se trata
de una DAVG. Tanto la cirugia como el tratamiento intra-
vascular pueden posponerse en muchos casos hasta que
el nino sea mayor. Cuando sea necesario un tratamiento
agresivo en el periodo neonatal, el objetivo no serd ne-
cesariamente la completa obliteracion de la fistula arterio-
venosa, sino el control de la ICC.

La cirugfa es una técnica poco utilizada*5, siendo su
mayor utilidad la correccion de diversas complicaciones,
como la hidrocefalia. Una alternativa es el tratamiento in-
travascular neurorradiolégico, pudiendo combinarse am-
bas técnicas. La embolizacién intravascular puede reali-
zarse por via transarterial, transvenosa o transtorcular®10,
dependiendo de la anatomfa especifica de cada caso'.
Las fistulas arteriovenosas pueden cerrarse desde el lado
arterial tanto en un enfoque transarterial como en uno
transvenoso usando agentes acrilicos, coils y microbalo-
nes intravasculares’*15, aunque en la actualidad los coils
son los mis utilizados. En el caso que presentamos se
realiz6 un abordaje arterial selectivo de las tres arterias
aferentes, depositando coils de platino GDC en el pie de la
comunicacién arteriovenosa y ocluyendo la fistula de for-
ma total y definitiva (v. fig. 2B). En casos mas complejos,
con aferencias mas tortuosas y mis numerosas, el catete-
rismo selectivo es muy dificil y de alto riesgo, por la fria-
bilidad de las pequenas arterias con posibilidad de rotu-
ra iatrogénica durante el mismo.

El abordaje transvenoso, por via percutanea transtor-
cular o venosa retrograda, se utiliza s6lo cuando el abor-
daje arterial no es posible, o ha sido insuficiente, y tiene
las ventajas de consumir menos tiempo de anestesia y la
administracion minima de contraste?. El objetivo es dis-
minuir el flujo en la vena de Galeno, induciéndose asi
una trombosis progresiva de la vena malformada con
obliteracion de las fistulas. No suele ser necesario un cie-
rre completo para controlar la ICC. Las complicaciones
por esta via son infrecuentes, aunque potencialmente gra-
ves, y puede presentarse una coagulopatia de consumo o
una trombosis anterograda hacia el seno recto, que pro-
duzca una hipertension venosa grave. Para evitar estas
complicaciones hay que evitar un relleno masivo con es-
pirales de la luz aneurismatica. Los buenos resultados ob-
tenidos en los Gltimos afios son atribuibles en gran ma-
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nera a los avances en el desarrollo de nuevos materiales
para el acceso intravascular.
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