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RESUMEN

Esta anomalia es una malformacion arteriovenosa compleja que afecta la vena de Galeno y arterias cerebrales .
La vena de Galeno, es una gran vena uUnica formada por la unién de las dos venas cerebrales internas y por la vena
basal posterior de Rosenthal, en la parte caudal de la tela coroidea del tercer ventriculo, pasa caudalmente entre el
esplenio del cuerpo calloso y la glandula pineal, y se curva dorsalmente para continuar hasta su drenaje en el seno
recto % 3. Etiopatogenia. Durante el desarrollo embrionario (cuando el embrién mide entre 20 y 40mm), las arterias y
venas cerebrales se cruzan muy proximas unas de otras; las conexiones fistulosas pueden existir porque pocas capas
de células separan a estos vasos y ellos son todavia simples tubos endoteliales. Las fistulas persisten gracias a un
gradiente de presion arteriovenoso, y tanto el tamafio asi como el nimero de fistulas, determinaran el eventual tamafio
de la malformacion de la vena de Galeno. "2 Clasificacion. Coroideas y Murales. Diagnostico. Evaluacién prenatal, con
estudio ultrasonografico para excluir malformaciones adicionales (destruccion de parénquima cerebral) y
ecocardiografia fetal. Se sugiere estudio ultrasonografico seriado (cada dos semanas) para determinar crecimiento de
la malformacién y monitorear desarrollo de hidrocefalia y falla cardiaca. En caso de diagndstico tardio (tercerer.
trimestre), debe ser valorado en conjunto por cardiologia y neurocirugia pediatricas.'” '® ' El parto debera realizarse
en un centro especializado. En cuanto a la via del parto, no existe suficiente informacion para definir una conducta
especifica, no obstante en caso de asociarse hidrocefalia con macrocefalia, la cesarea es la opcién mas adecuada.
Hasta el momento no existen reportes de intervencion fetal en esta patologia. En caso de demostrarse deterioro
cardiaco, la induccion del parto lo mas tempranamente posible puede ser una opcién aceptable, buscando una
estabilizacién cardiovascular postnatal y tratamiento neuroquirdrgico de la malformacion. El estudio del cariotipo no
esta indicado. No se reportan casos de recurrencia. El patrén hereditario parece ser de novo. El diagnéstico se hace
mediante ultrasonido, tomografia computada con contraste, resonancia magnética con angioresonancia, angiografia
cerebral. Hallazgos ultrasonograficos: El hallazgo tipico es una imagen quistica en la linea media del cerebro, cefalica
y dorsal en relacién al talamo. Los vasos de drenaje se pueden apreciar extendiéndose posteriormente en direccion del
seno recto. Alrededor de la masa quistica central, se pueden observar areas quisticas heterogéneas, que representan
vasos sanguineos dilatados. Con ayuda del Doppler se puede observar flujo turbulento venoso y arterial dentro del
quiste, lo que es posible complementar con el Doppler de color. La apariencia de los ventriculos cerebrales, es
variable. La hidrocefalia es factible de ser vista prenatalmente y parece no estar relacionada con el tamafo de la
malformacion. " ®Tratamiento. En cuanto a la terapéutica, la mayoria de los autores preconizan la realizacion de
terapias endovasculares agresivas para obliterar las malformaciones vasculares en los casos de recién nacidos con
insuficiencia cardiaca severa. Una vez identificados estos pacientes en etapa prenatal, se prepara el equipo de terapia
endovascular, se programa la cesarea y se intenta controlar médicamente la insuficiencia cardiaca. De no ser posible,
se procede de inmediato a la embolizaciéon, dado que la Unica alternativa seria la anulacién de las fistulas
arteriovenosas. Los resultados, en estos casos, han sido desalentadores y varian segun las series y el material de
embolizacion utilizado.?* Por supuesto, hay que tener en cuenta el dafio cerebral presente, por lo cual algunos autores
preconizan el uso de la resonancia magnética para evaluar el compromiso cerebral prenatal, previo a la realizacion de
terapias invasivas. A pesar de los avances tecnologicos en microneurocirugia, la eliminaciéon completa de esta lesion
por cirugia se ha reportado raras veces. Por otro lado, la derivacion ventricular puede empeorar la hipertensién venosa
cerebral 'y no debe emplearse antes de la eliminacion de la fistula..arteriovenosa.”’"®
MATERIAL Y METODOS. Disefio del estudio: Serie de casos. Poblacién Objetivo: Todos los pacientes pediatricos con
diagndstico clinico y radiolégico de malformacion de la vena de Galeno. Poblacion Elegible: Pacientes del Instituto
Nacional de Pediatria (centro de referencia nacional) con diagnéstico de malformacién de la vena de Galeno en el
periodo de tiempo de 1990 a 2010.
RESULTADOS. Caracteristicas de los pacientes y presentacion. Desde 1990 al 2010, 7 pacientes se diagnosticaron
con Malformacion de la Vena de Galeno en el Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México D.F. Dos pacientes
femeninos y cinco masculinos. Un numero significativo de pacientes, 71% (cinco pacientes) fue diagnosticado durante
la primer semana de vida extrauterina utilizando ultrasonido, ultrasonido Doppler y resonancia magnética asi como por
la presentacion clinica con falla cardiaca, y los restantes 2 pacientes fueron diagnosticados a 1 y a 26 meses de edad.
La presentacion clinica mas comun en el grupo fue falla cardiaca diagnosticada durante la primera semana de vida, la
cual estuvo presente en cinco pacientes.A cinco de los casos se les realizo angioresonancia, los dos restantes se
diagnosticaron antes de que se contara con este recurso diagndstico en nuestro instituto. A todos los pacientes se les
dio seguimiento clinico y en los cinco casos que fue posible se realizaron angioresonancias de seguimiento para
observar los cambios en la malformacion de la vena de Galeno. En dos de los pacientes se documenté hemorragia
subaracnoidea (tomografia computada) zonas de isquemia en dos pacientes (tomografia computada, resonancia
magnética) y anormalidades difusas de parénquima en tres pacientes (tomografia computada, resonancia magnética).
Se present6 hidrocefalia en cinco pacientes.Tratamiento microquirdrgico: Solo uno de los pacientes de la serie fue
sometido a microneurocirugia (tipo mural) a los 8 meses de edad, se realizé obliteracion de la arteria nutricia mediate
clipaje de la misma y reseccion de la malformacién de la vena de Galeno.Tratamiento endovascular. Solo dos
pacientes recibieron terapia endovascular, debido a que es una opcion de tratamiento relativamente de reciente
incorporacion en nuestro medio.
DISCUSION. Describimos la experiencia de nuestro instituto que comprende siete pacientes diagnosticados con
malformacion de la vena de Galeno en un periodo de tiempo de 20 afios. Numerosos estudios han demostrado que los
pacientes con malformacion de la vena de Galeno presentan tempranamente en la vida falla cardiaca intratable y
particularmente dificultad para tratamiento de la malformacién de la vena de Galeno, con unos rangos de mortalidad
tan altos como el 62 % a pesar del tratamiento. En contraste la evolucién de los pacientes que presentan
sintomatologia a mayor edad es considerablemente mejor con mas del 80 % reportado como normal en algunas series.
CONCLUSION. Las técnicas endovasculares contemporaneas pueden ser usadas efectivamente para tratar pacientes
neonatales e infantes con malformacion de la vena de Galeno. A pesar del diagnéstico temprano y el tratamiento, la
evolucion de la mayoria de los pacientes que durante la primera semana de vida presentan falla cardiaca médicamente
intratable es pobre. En contraste, aquellos en los que la presentacion es posteriormente en la vida del paciente con
disfuncion cardiaca minima tienen mucho mejor pronéstico. En todos los casos, pacientes con malformacion de la vena
de Galeno por un equipo multidisciplinario que puede manejar y tratar el complejo grupo de problemas de salud que
presentan los jévenes pacientes con malformacion de la vena de Galeno.



INTRODUCCION
Esta anomalia es una malformacion arteriovenosa compleja que

afecta la vena de Galeno y arterias cerebrales .

Anatomia. La vena de Galeno, es una gran vena unica formada por
la union de las dos venas cerebrales internas y por la vena basal
posterior de Rosenthal, en la parte caudal de la tela coroidea del tercer
ventriculo, pasa caudalmente entre el esplenio del cuerpo calloso y la
glandula pineal, y se curva dorsalmente para continuar hasta su drenaje

en el seno recto 2°.

Historia. A pesar de que esta patologia fue descrita por primera vez
en 1937 por Jaeger, la primera descripcidon anatdmica precisa se realizd
en 1960 por Litvak. Pero no fue hasta 1989, cuando Raybaud y
colaboradores, luego de un estudio de 23 casos con malformacién de la
vena de Galeno, concluyeron que el saco venoso representa mas
probablemente la persistencia de la vena (embrionaria) mediana
prosencefalica de Markowski y no de la vena de Galeno propiamente
dicha. A pesar de ello, este mismo autor, considerd oportuno mantener
la nomenclatura generalmente conocida de malformaciéon aneurismatica
de la vena de Galeno, siempre que las fistulas arteriovenosas se
localicen por dentro de las paredes del saco venoso. Se define esta
anomalia como: Fistulas arteriovenosas, situadas entre las arterias

coroide y/o cuadrigeminal y por un saco venoso unico en la linea media "

4,5,6



Etiopatogenia. Durante el desarrollo embrionario (cuando el embridon
mide entre 20 y 40mm), las arterias y venas cerebrales se cruzan muy
préximas unas de otras; las conexiones fistulosas pueden existir porque
pocas capas de células separan a estos vasos y ellos son todavia
simples tubos endoteliales. Las fistulas persisten gracias a un gradiente
de presidon arteriovenoso, y tanto el tamafo asi como el numero de
fistulas, determinaran el eventual tamafio de la malformacion de la vena
de Galeno. "*

Desarrollo prenatal de la Malformacién de la Vena de Galeno:
Escasos elementos se conocen en torno a su desarrollo natural, debido
a los pocos casos estudiados. El diagndstico prenatal mas temprano
reportado ha sido a las 25 semanas de gestacion (Ballester, 1994). La
mayoria de los casos no son diagnosticados hasta el tercer trimestre y
comienzan con sintomatologia en el periodo neonatal. La fistula
arteriovenosa se desarrolla intrautero, pero debido a las diferencias
hemodinamicas entre las circulaciones fetal y neonatal, en muchos
casos la falla cardiaca no se inicia sino hasta después del nacimiento.
La baja resistencia vascular sistémica en el feto es debida a la baja
resistencia placentaria, por lo que al ser removida la circulacion
placentaria, la resistencia vascular sistémica aumenta marcadamente.
Después del nacimiento a nivel de la malformaciéon de la vena de
Galeno, continua una baja resistencia, lo cual provoca un aumento del
flujo sanguineo a través del mismo, y un aumento del retorno venoso a
las cavidades cardiacas derechas. Se desarrolla hipertension pulmonar,
como resultado del incremento del flujo sanguineo pulmonar.

Subsecuentemenete, el flujo de derecha a izquierda a nivel del atrio y el
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ductus, favorece la hipoxemia arterial. EI aumento del flujo diastdlico
hacia la malformacién, reduce el flujo sanguineo coronario (el cual
ocurre principalmente durante la diastole). EI aumento de la presion
ventricular también reduce la perfusion subendocardica, lo cual produce
mayor isquemia miocardica y exacerba la falla cardiaca. A pesar de que
el flujo sanguineo a través de la malformacion deberia ser menor en el
feto, debido a la baja resistencia vascular sistémica, se reportan casos
con falla cardiaca intrautero y como consecuencia el desarrollo de fetos
hidropicos (fundamentalmente hacia el tercer. trimestre). A su vez el
estudio necrépsico de estos fetos demuestra el dafo cerebral como
leucomalacia periventricular y areas difusas de microinfartos, similares a
los hallazgos en iguales estudios efectuados en neonatos, lo que plantea
que en ciertos casos la isquemia cerebral irreversible, ocurre incluso

antes del nacimiento. *™

Clasificacion. Coroideas y Murales. Las coroideas representan mas
del 90%. En éstas, la malformacion arterio-venosa se encuentra en
relacion con la pared anterior de la vena (embrionaria) prosencefalica de
Markowski. Existen gran cantidad de fistulas arteriovenosas y se trata de
neonatos con insuficiencia cardiaca intratable. El segundo tipo son las
murales, que son menos frecuentes. Poseen pocas conexiones (1 a 4),
aunque de gran calibre, con la vena prosencefalica y son mas
posteriores. Los pacientes suelen ser nifios con retardo en el desarrollo,
hipertension intracraneal y convulsiones. No presentan insuficiencia

cardiaca o es muy leve. >
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Clinica. El tamano de la malformacién, determina su presentacion
clinica; cuando es grande, hasta un 50 a 60% del gasto cardiaco puede
desviarse a través de la lesidon. Este corto circuito arteriovenoso puede
producir una falla cardiaca congestiva, por lo cual se podra observar en
estos casos hidrops intrautero o falla cardiaca en la vida neonatal
temprana. Otros casos no se asocian a falla cardiaca, la cual podria no
presentarse hasta el aino de vida. La hidrocefalia puede ocurrir en
asociacién con una malformacion de la vena de Galeno, grande, aunque
la causa es desconocida. Se plantean dos posibles mecanismos para el
desarrollo de la hidrocefalia: 1- Compresion del Acueducto de Silvio por
la masa aneurismatica. 2- Deficiente reabsorcion del liquido
cefalorraquideo, resultante de la hipertension intracraneal venosa. El
dafio cerebral asociado incluye infarto cerebral, leucomalacia
periventricular e infarto hemorragico. Los mecanismos sugeridos para
producir el dafio cerebral son: 1- Secuestro sanguineo que genera un
fendmeno isquémico, desde el saco venoso. 2- Isquemia cerebral debida
a la baja perfusion por falla cardiaca. 3- Infarto hemorragico por
trombosis de la vena dilatada de Galeno. 4- Atrofia resultante de la
compresion de estructuras adyacentes a la malformacién. 5- Alteracién

del flujo como resultado del tratamiento quirargico. 4= .1

Diagnostico. Evaluacién prenatal, con estudio ultrasonografico para
excluir malformaciones adicionales (destruccion de parénquima cerebral)
y ecocardiografia fetal. Se sugiere estudio ultrasonografico seriado (cada
dos semanas) para determinar crecimiento de la malformacion y

monitorear desarrollo de hidrocefalia y falla cardiaca. En caso de
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diagndstico tardio (tercerer. trimestre), debe ser valorado en conjunto por
cardiologia y neurocirugia pediatricas.” " * El parto debera realizarse en
un centro especializado. En cuanto a la via del parto, no existe suficiente
informacion para definir una conducta especifica, no obstante en caso de
asociarse hidrocefalia con macrocefalia, la cesarea es la opcién mas
adecuada. Hasta el momento no existen reportes de intervencion fetal en
esta patologia. En caso de demostrarse deterioro cardiaco, la induccién
del parto lo mas tempranamente posible puede ser una opcidn
aceptable, buscando una estabilizacion cardiovascular postnatal y
tratamiento neuroquirurgico de la malformacién. El estudio del cariotipo
no esta indicado. No se reportan casos de recurrencia. El patron
hereditario parece ser de novo. El diagndéstico se hace mediante
ultrasonido, tomografia computada con contraste, resonancia magnética
con angioresonancia, angiografia cerebral. Hallazgos ultrasonograficos:
El hallazgo tipico es una imagen quistica en la linea media del cerebro,
cefélica y dorsal en relacién al tdlamo. Los vasos de drenaje se pueden
apreciar extendiéndose posteriormente en direccion del seno recto.
Alrededor de la masa quistica central, se pueden observar areas
quisticas heterogéneas, que representan vasos sanguineos dilatados.
Con ayuda del Doppler se puede observar flujo turbulento venoso y
arterial dentro del quiste, lo que es posible complementar con el Doppler
de color. La apariencia de los ventriculos cerebrales, es variable. La
hidrocefalia es factible de ser vista prenatalmente y parece no estar
relacionada con el tamario de la malformacion.

La apariencia prenatal del corazén, también es variable, pero

generalmente se observa cardiomegalia o dilatacién de cavidades
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derechas y puede precisarse insuficiencia tricuspidea. El hidrops fetal
masivo se ha reportado tan tempranamente como a las 31 semanas de
gestacion. *

El ultrasonido mostrara una area ecolucida, grande en la region de la
vena de Galeno

Se aprecia una imagen quistica encefélica con Doppler de color.™

Diagnostico Diferencial. Incluye otras lesiones quisticas de la linea
media del cerebro, tales como: Quiste aracnoideo y quiste
interhemisférico (asociado con la agenesia del cuerpo calloso). Ademas
de la localizacién tipica de la malformacion de la vena de Galeno
(imagen quistica a nivel superior y posterior del talamo), la presencia de
flujo turbulento en su interior, descarta otras posibilidades diagndsticas.
La visualizacion de cardiomegalia o signos de falla cardiaca, ayudan a
confirmar el diagnéstico. #

Tratamiento. En cuanto a la terapéutica, la mayoria de los autores
preconizan la realizacion de terapias endovasculares agresivas para
obliterar las malformaciones vasculares en los casos de recién nacidos
con insuficiencia cardiaca severa. Una vez identificados estos pacientes
en etapa prenatal, se prepara el equipo de terapia endovascular, se
programa la cesarea y se intenta controlar médicamente la insuficiencia
cardiaca. De no ser posible, se procede de inmediato a la embolizacion,
dado que la unica alternativa seria la anulacion de las fistulas
arteriovenosas. Los resultados, en estos casos, han sido desalentadores
y varian segun las series y el material de embolizacion utilizado.? Por

supuesto, hay que tener en cuenta el dafio cerebral presente, por lo cual
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algunos autores preconizan el uso de la resonancia magnética para
evaluar el compromiso cerebral prenatal, previo a la realizacion de
terapias invasivas. A pesar de los avances tecnologicos en
microneurocirugia, la eliminacion completa de esta lesion por cirugia se
ha reportado raras veces. Los problemas de una cirugia craneal incluyen
una localizacion profunda, fistulas de alto flujo en pacientes con
componente de falla organica multiple, la pobre mielinizacion del
parénquima cerebral, que impide el que haya una facil retraccion." # z =
Por otro lado, la derivacion ventricular puede empeorar la hipertension
venosa cerebral y no debe emplearse antes de la eliminacién de la

fistula..arteriovenosa.”*
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
La malformacién de la vena de Galeno es una anormalidad congénita que
representa el 30% de las lesiones vasculares en los pacientes pediatricos. Se
caracteriza por la persistencia de una vena embrionaria: la vena prosencefalica
media, asociada a persistencia de una conexién fistulosa con arterias coroideas
primitivas. Su longitud varia de 3,1 a 25 mm. Las malformaciones de la vena de
Galeno se clasifican en: 1) malformacion aneurismatica verdadera y 2)
dilatacion aneurismatica. Basandose en la angioarquitectura el primer tipo se
divide en 2 formas: mural y coroidea. La presentacion clinica es variada y
depende del tipo. El diagndstico prenatal es posible con la ecografia y la
resonancia magnética. El diagndstico definitivo se logra con la angiografia
digital. El éxito del tratamiento depende del reconocimiento de sus tipos y
formas y, de un adecuado equipo de especialistas. Lo que se conoce de esta
patologia es gracias a lo referido en la literatura internacional, en México no
existe hasta el momento una descripcion de la frecuencia, presentacion,
diagndstico, tratamiento y evolucién de la malformacion de la vena de Galeno,
los resultados que aporte este estudio seran importantes para conocer:
¢, Con que frecuencia se presenta la malformacién de la vena de
Galeno en un centro de referencia nacional como el Instituto Nacional de
Pediatria?
¢, Cual ha sido la evolucidon de los pacientes en nuestro instituto,
tomando en cuenta el tratamiento empleado en cada caso y la

sobrevida?
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JUSTIFICACION

Es una patologia de presentacion eminentemente pediatrica, la cual es
necesario diagnosticar a tiempo, para poder tomar una decision en cuanto al
manejo en cada caso particular, debido a que eso influira directamente en la
calidad de vida y la sobrevida de los pacientes. En nuestro pais no existe una
descripcion de la frecuencia, tipo de presentacion y tratamientos empleados
para la malformacién de la vena de Galeno, considerando que nuestro instituto
es un hospital de referencia nacional, la informacion que aporte este protocolo

sera importante para describir esta patologia en la poblacion infantil de México.
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HIPOTESIS

La frecuencia de la presentacion de la malformacion de la vena de
Galeno en el Instituto Nacional de Pediatria corresponde a menos del 1 % de
todas las malformaciones vasculares cerebrales, el diagndstico se a realizado
utilizando ultrasonido, tomografia computada de craneo contrastada,
resonancia magnética con angiorresonancia y angiografia cerebral; las
opciones terapéuticas empleadas han sido cirugia, terapia endovascular,
derivacion ventriculoperitoneal en caso de hidrocefalia y tratamiento de la
insuficiencia cardiaca en caso de presentarse y la evolucion en cuanto a la
calidad de vida y sobrevida ha mejorado a través del tiempo conforme se han

incorporado nuevas opciones de diagnostico y tratamiento.
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OBJETIVOS

Objetivo General.

Describir de la frecuencia, el tipo de presentacion y la evolucion de los
pacientes con diagndstico de malformacion de la vena de Galeno en el

Instituto nacional de Pediatria.

Objetivos Particulares.
e Describir las opciones de diagndstico con que se cuentan en nuestro
medio.
e Describir las opciones de tratamiento con que se cuentan en nuestro

medio.
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MATERIAL Y METODOS

1. Disefno del estudio: Serie de casos.

2. Poblacion Objetivo: Todos los pacientes pediatricos con
diagndstico clinico y radiolégico de malformacién de la vena de
Galeno.

Poblacién Elegible: Pacientes del Instituto Nacional de Pediatria
(centro de referencia nacional) con diagnéstico de malformacién

de la vena de Galeno en el periodo de tiempo de 1990 a 2010.
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3. Descripcién de las variables:

Variable

Unidad

Malformacién de la vena de Cualitativa
Galeno

(Malformacién arteriovenosa

compleja que afecta la vena

de  Galeno y  arterias

cerebrales)

Sexo Cualitativa
Edad de diagnéstico Cuantitativa
Presentacién clinica Cualitativa
Método de diagnéstico Cualitativa
Edad de tratamiento Cuantitativa
Tratamiento Cualitativa
Sobrevida Cuantitativa

0,12
O=Dilatacién aneurismaética
1=Coroidea

2=Mural

0,1
0= Femenino

1=Masculino

Dias

0,1,2,34,5,6

0= Soplo Mastoideo

1= Aumento red venosa en piel cabelluda
2= Fontanelas tensas

3 =Hipertensién intracraneal

4= Macrocefalia

5= Hidrocefalia

6= Cardiopatia

0,1,23,4,5

0= Ultrasonido

1= Ultrasonido Doppler

2= Ultrasonido Doppler en color
3= Tomografia Axial Computada
4= Resonancia Magnética

5= Angiografia

Dias

0,1,23,4

0=Nada

1=Quirdrgico, Microneurocirugia
2=Embolizacién

3=Derivacion Ventriculo-Peritoneal

4=Tratamiento de Insuficiencia Cardiaca

Dias
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4. Seleccion de la muestra:

a) Tamafo de la muestra: 7 pacientes. Es el numero total de
pacientes con diagndstico de malformacion de la vena de galeno en

el periodo de tiempo comprendido entre 1990 a 2010 en el INP.

b) Criterios de seleccion:

l. Criterios de inclusion: Pacientes pediatricos con
diagndstico de malformacién de la vena de Galeno en
el periodo de tiempo comprendido de 1990 a 2010 en el

Instituto Nacional de Pediatria.

Il. Criterios de exclusion: Pacientes en los que no se tenga
diagnostico de certeza de malformacion de la vena de

Galeno.

5. Métodos:

Se revisaran exhaustivamente los expedientes de todos los
pacientes con diagndstico de malformacion de la vena de Galeno en el
periodo de tiempo comprendido entre 1990 a 2010. Se verificaran los
estudios de imagen con los que se llegd al diagnédstico (ultrasonido,

tomografia computada, resonancia magnética, angiografia).
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CONSIDERACIONES ETICAS.

El presente protocolo esta planeado considerando los principios
contenidos en la declaracion de Helsinki. No implica riesgo alguno para los
pacientes debido a que solo se trabajara con los datos obtenidos de los

expedientes.
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RESULTADOS

Caracteristicas de los pacientes y presentacion. Desde 1990 al 2010, 7
pacientes se diagnosticaron con Malformacion de la Vena de Galeno en el
Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México D.F. Dos pacientes
femeninos y cinco masculinos. Un numero significativo de pacientes, 71%
(cinco pacientes) fue diagnosticado durante la primer semana de vida
extrauterina utilizando ultrasonido, ultrasonido Doppler y resonancia magnética
asi como por la presentacion clinica con falla cardiaca, y los restantes 2
pacientes fueron diagnosticados a 1 y a 26 meses de edad.

La presentacion clinica mas comun en el grupo fue falla cardiaca
diagnosticada durante la primera semana de vida, la cual estuvo presente en
cinco pacientes. Cuatro pacientes presentaron cerca del final del periodo
neonatal evidencia de incremento del perimetro cefalico y retraso en el
desarrollo. Dos pacientes presentaron hemorragia subaracnoidea , uno durante
la primer semana de vida extrauterina y otro a los 26 meses de edad, en este
ultimo también se documento la presencia de hidrocefalia y aumento del
perimetro cefélico (> percentil 98), antes de presentar el evento de hemorragia
subaracnoidea este paciente tenia un desarrollo neurolégico normal.

Cinco de los nifos tuvieron evidencia de falla cardiaca durante la primera
semana de vida, la cual fue manejada con tratamiento médico. Seis de los
nifos tuvieron circunferencias mayores al percentil 95 para edad y sexo.

A cinco de los casos se les realizo angioresonancia, los dos restantes se
diagnosticaron antes de que se contara con este recurso diagnostico en
nuestro instituto. A todos los pacientes se les dio seguimiento clinico y en los
cinco casos que fue posible se realizaron angioresonancias de seguimiento

para observar los cambios en la malformacion de la vena de Galeno. En dos de
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los pacientes se documentdé hemorragia subaracnoidea (tomografia
computada) zonas de isquemia en dos pacientes (tomografia computada,
resonancia magnética) y anormalidades difusas de parénquima en tres
pacientes (tomografia computada, resonancia magnética). Se presentd
hidrocefalia en cinco pacientes.

Angioarquitectura. Cinco de las siete malformaciones de la vena de Galeno
(71%) presentaron un patrén coroideo y dos presentaron un patrén mural de
angioarquitectura. Todas las malformaciones de la vena de Galeno
caracterizadas por angioarquitectura coroidea presentaron falla cardiaca en
una etapa temprana de la vida. Una de estas malformaciones de la vena de
Galeno presentd hemorragia subaracnoidea durante la primera semana de vida
extrauterina.

Tratamiento microquirurgico: Solo uno de los pacientes de la serie fue sometido
a microneurocirugia (tipo mural) a los 8 meses de edad, se realizd obliteracion
de la arteria nutricia mediate clipaje de la misma y reseccién de la
malformacion de la vena de Galeno.

Tratamiento endovascular. Solo dos pacientes recibieron terapia endovascular,
debido a que es una opcion de tratamiento relativamente de reciente
incorporacion en nuestro medio. Uno de los pacientes fue tratado con una
combinaciéon n-butil cianocrilato y microcoils (tipo coroideo) y el otro con
microcoils solamente (tipo mural). Solo uno de los pacientes presento
complicacion postprocedimiento: sindrome de Parinaud transitorio.

Evolucion. Los dos pacientes no tratados murieron. Los pacientes que
recibieron tratamiento para la hidrocefalia tuvieron una sobrevida mayor y
mejord su estado general. El paciente que fue tratado quirdrgicamente y los

dos que fueron tratados mediante terapia endovascular mostraron resolucion
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de la falla cardiaca. Dos de los pacientes fueron considerados intratables
debido a la falla cardiaca y uno de ellos tenia considerables fistulas durales
adquiridas hacia la malformacién de la vena de Galeno, ambos murieron a
menos de dos semanas de vida extrauterina. Otro de los pacientes que se
considero fuera de tratamiento fue debido a la hemorragia subaracnoidea y el
vasoespasmo presentado, este paciente murid durante la primera semana de
vida extrauterina. Uno de los pacientes solo recibio tratamiento para la
insuficiencia cardiaca y la hidrocefalia.

La sobrevida fue mayor para los tres pacientes que recibieron
tratamiento quirdrgico o endovascular. De estos tres pacientes uno presentd
desarrollo neuropsicologico normal (terapia endovascular combinada,
malformacion de la vena de Galeno coroidea), uno present6 déficit neurolégico
moderado (tratamiento microquirdrgico, malformaciéon de la vena de Galeno
coroidea) y uno presentd déficit neurolégico severo (terapia endovascular,
malformacion de la vena de Galeno mural). El promedio de seguimiento de los
cuatro pacientes sobrevivientes fue de 2.8 afios (rango de 1 a 4 afos). La
evolucion de los dos pacientes tratados después de dos afos de edad fue
considerablemente mejor que el que se traté tempranamente.

A todos los pacientes que presentaron hidrocefalia se les realizé

derivacién ventriculo-peritoneal.
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DISCUSION

Describimos la experiencia de nuestro instituto que comprende siete pacientes
diagnosticados con malformacion de la vena de Galeno en un periodo de
tiempo de 20 afios. Numerosos estudios han demostrado que los pacientes con
malformacion de la vena de Galeno presentan tempranamente en la vida falla
cardiaca intratable y particularmente dificultad para tratamiento de la
malformacion de la vena de Galeno, con unos rangos de mortalidad tan altos
como el 62 % a pesar del tratamiento. En contraste la evolucién de los
pacientes que presentan sintomatologia a mayor edad es considerablemente
mejor con mas del 80 % reportado como normal en algunas series. La
experiencia con esta patologia rara es extremadamente limitada, y la serie de
casos disponible es pequenfa, limitando la certeza de las conclusiones. Los
cortos circuiutos intracraneales de la malformacién de la vena de Galeno se
cree que se desarrollan debido a formacion de fistulas arteriovenosas entre las
arterias coroideas embrionarias y la vena prosencefalica media de Markowski
la cual drena el plexo coroide durante el desarrollo embriolégico temprano. El
flujo sanguineo elevado persistente impide la normal involucién de la vena
prosencefalica media. Continuando con los eventos del desarrollo, el aporte
arterial a la malformacioén de la vena de Galeno crece mas comunmente de
arterias coroideas embrionarias seguida de perforantes de la circulacién
posterior y raramente de talamoperforantes. Dos variantes angioarquitecténicas
han sido descritas: Un tipo coroide, compuesta de numerosas arterias que lo
nutren uniéndose a la vena dilatada en la linea media alrededor de la fisura

coroidea; y un tipo mural compuesta de una Unica o unas pocas arterias
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nutricias que se unen a la vena dilatada en un unico sitio. El tipo coroide
usualmente se caracteriza por un flujo mucho mas alto y tiende a presentar
falla cardiaca mas tempranamente, como fue el caso de los pacientes de
nuestra serie. El tipo mural tiene menor flujo y tiende a presentar
posteriormente en la vida trastornos hidrodinamicos. Todos nuestros pacientes
que se diagnosticaron después de la primer semana de vida tuvieron
malformacion de la vena de Galeno tipo mural.

La dificultad de tener buena evolucion en pacientes que presentan falla
cardiaca temprana demuestra que la evaluacion médica y el manejo de la falla
cardiaca debe ser considerada como la primera linea de manejo. En los casos
donde el manejo médico parece ser exitoso, puede ser posible algunas veces
retrasar el tratamiento endovascular hasta que el paciente sea mayor porque
el tratamiento es técnicamente mas facil y mejor tolerado en nifios mayores.
En los nifos en los que se decide retrazar el tratamiento deben tener
seguimiento estrecho por la progresién de la falla cardiaca asi como de la
hidrocefalia. Consecuentemente cuando hay evidencia de patologia cardiaca
severa o que otra disfuncién organica este presente el tratamiento debe ser
necesario en las primeras semanas de vida. En estos casos el objetivo de la
embolizacion no es obliterar completamente la malformaciéon de la vena de
Galeno, la cual seria imposible sin presentar déficit neurolégico, pero es guiada
por el estado clinico del paciente. El objetivo inmediato del tratamiento es
estabilizar al paciente en cuanto a la falla cardiaca hasta que el nifio sea mayor
y sea capaz de tolerar procedimientos adicionales.

El diagnéstico intrauterino se esta volviendo mas comun, de acuerdo a
lo reportado en la literatura, sin embargo en nuestra serie de casos ningun

paciente fue diagnosticado in utero. El diagnéstico mientras mas temprano sea,
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puede ser importante en el manejo de la malformacién de la vena de Galeno. El
diagndstico fetal puede conducir a una efectiva estabilizacion y a la anticipacion
de las necesidades postnatales del paciente, particularmente su manejo para la
cardiopatia. El diagndstico temprano también debe incluir resonancia
magnética fetal, esta no debe ser usada solamente para detectar esta lesiones,
también puede ser util para detectar otras anormalidades estructurales y puede
potencialmente ser usada para predecir el dafno concomitante del parenquima
que afecta el prondstico neurolégico.

Varias series de casos han mostrado que pacientes neonatos con falla
cardiaca como resultado de malformacion de la vena de Galeno tienen
particularmente pobre evolucion aun con tratamiento. Signos de disfuncion
cardiaca progresiva en utero pueden ser determinados por un cardiélogo fetal,
son asociadas a un pobre prondstico y sugieren la presencia de una lesién de
alto flujo que puede no responder a terapia. Algunas series han reportado que
22% de los pacientes neonatos comunmente tienen dafio de parénquima
extenso y pueden no ser candidatos para tratamiento. No esta claro si algun
tratamiento o estrategia de manejo puede revertir o prevenir este dano.
Anormalidades estructurales adicionales del cerebro pueden también guiar las
decisiones para tratar a un paciente en particular. A pesar del diagndstico
temprano y el tratamiento agresivo, los pacientes neonatos en nuestra serie
que presentaron falla cardiaca y requirieron tratamiento durante la primer
semana de vida tuvieron una pobre evolucién. La mayoria de los pacientes que
sobrevivieron tuvieron secuelas neuroldgicas como epilepsia, hidrocefalia y
retraso en el desarrollo de moderado a severo. En contraste, pacientes que
presentan sintomatologia después de las dos primeras semanas de vida sin

falla cardiaca tienen mucho mejor prondstico. En esos pacientes, no ocurrieron
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decesos uno de ellos tuvo un desarrollo normal y el otro retraso moderado en el

neurodesarrollo.
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CONCLUSION

Las técnicas endovasculares contemporaneas pueden ser usadas
efectivamente para tratar pacientes neonatales e infantes con malformacion de
la vena de Galeno. A pesar del diagndstico temprano y el tratamiento, la
evolucion de la mayoria de los pacientes que durante la primera semana de
vida presentan falla cardiaca médicamente intratable es pobre. En contraste,
aquellos en los que la presentacion es posteriormente en la vida del paciente
con disfuncién cardiaca minima tienen mucho mejor pronéstico. En todos los
casos, pacientes con malformacion de la vena de Galeno por un equipo
multidisciplinario que puede manejar y tratar el complejo grupo de problemas
de salud que presentan los jévenes pacientes con malformacién de la vena de

Galeno.
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