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Resumo

O aneurisma da veia de Galeno é uma malformacgdo artério-venosa cerebral rara, com elevada mortalidade. A manifestagdo
clinica mais frequente é a insuficiéncia cardiaca de alto débito. O diagndstico pode ser feito no periodo pré-natal, no periodo
neonatal ou mais tarde na infancia. A gravidade e o progndstico dependem da idade de apresentagdo. O tratamento inclui
controlo da insuficiéncia cardiaca com terapéutica médica e embolizagdo endovascular do aneurisma. A abordagem de fistulas
artério-venosas cerebrais de alto fluxo é uma das areas mais complexas da medicina, exigindo a colaboragdo de uma equipa

multidisciplinar. O objetivo deste trabalho consiste em descrever quatro casos clinicos de recém-nascidos com diagndstico de

aneurisma da veia de Galeno.

Palavras-chave: Embolizagdo Terapéutica; Insuficiéncia Cardiaca/etiologia; Malformag&es da Veia de Galeno; Recém-Nascido

Abstract

Vein of Galen aneurysm is a rare cerebral arteriovenous
malformation with high mortality. High-output heart
failure is the most common clinical presentation. Vein
of Galen aneurysm can be detected during pregnancy,
in the neonatal period or in infancy. Severity and
prognosis depend on the age of onset and treatment
includes management of heart failure and endovascular
embolisation of the aneurysm. Management of high-
-flow cerebral arteriovenous shunts is one of the most
challenging areas in medicine and requires multidiscipli-
nary teamwork.

The aim of this paper is to report the clinical cases of
four newborn patients with vein of Galen aneurysm.

Keywords: Embolisation, Therapeutic; Heart Failure/
aetiology; Infant, Newborn; Vein of Galen Malformations

Introducao

O aneurisma da veia de Galeno é uma malformacdo
artério-venosa cerebral congénita, rara.’® Representa
menos de 1% das malformagdes artério-venosas intra-
cranianas,®* mas 30% das malformagdes vasculares em
idade pediatrica.*® A sua incidéncia é trés vezes superior
no sexo masculino.®

Descrita pela primeira vez por Steinhel em 1895,%*7
desenvolve-se entre as seis e as 11 semanas de gesta-

¢dol?*8 e resulta da formagdo de fistulas artério-venosas
entre a circulagdo coroideia e a veia mediana prosence-
falica de Markowski,® uma veia embriondria precursora
da veia de Galeno, ausente na idade adulta.>®’

O shunt artério-venoso associado ao aneurisma cerebral
pode aumentar a pré-carga causando insuficiéncia car-
diaca de alto débito e,*® consequentemente, congestdo
venosa e lesBes cerebrais isquémicas.® Quando ndo
tratada a insuficiéncia cardiaca no periodo neonatal, a
mortalidade atinge 100% dos casos.**

O objetivo deste trabalho consiste em descrever quatro
casos de aneurisma da veia de Galeno internados num
servigco de neonatologia de um hospital terciario.

Casos Clinicos

Caso Clinico 1

Recém-nascido do sexo masculino, sem antecedentes
familiares relevantes, com diagndstico pré-natal de
aneurisma da veia de Galeno por ecografia obstétrica
as 33 semanas. Cesariana eletiva as 38 semanas, sem
necessidade de manobras de reanimacdo. indice de
Apgar 9/10. Somatometria ao nascimento: peso 3,670
kg (percentil 50), comprimento 50 cm (percentil 50),
perimetro cefalico 36 cm (percentil 85-97). Na observa-
cdo, apresentava sopro continuo audivel na fontanela
anterior e sopro sistélico de grau l1/VI audivel em todo
o precdrdio. O diagndstico foi confirmado por ecografia
transfontanelar e por ressonancia magnética cranio-
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-encefalica apds o nascimento, que documentaram uma
volumosa dilatagdo aneurismatica com numerosas fistu-
las artério-venosas que convergiam na veia de Galeno
e hidrocefalia moderada. Clinicamente apresentou um
quadro de insuficiéncia cardiaca de alto débito, com evi-
déncia de dilatacdo das cavidades direitas e insuficiéncia
tricispide no ecocardiograma. Apesar da terapéutica
com furosemida, dopamina e dobutamina, verificou-se
agravamento do quadro clinico, com necessidade de
ventilagdo invasiva no segundo dia de vida. Foi subme-
tido a embolizacdo endovascular com cianocrilato por
via arterial, ao terceiro dia de vida, com aneurisma resi-
dual sem fluxo no seu interior, documentado por eco-
grafia transfontanelar de controlo. No entanto, verifi-
cou-se agravamento progressivo da situagao clinica com
insuficiéncia cardiaca descompensada, coma profundo
e faléncia multiorganica. Faleceu ao oitavo dia de vida.

Caso Clinico 2

Recém-nascido do sexo masculino, sem antecedentes
familiares de relevo. Gestagdo vigiada, com diagnds-
tico pré-natal de aneurisma da veia de Galeno as 33
semanas realizado por ecografia obstétrica. Cesariana
as 40 semanas por incompatibilidade feto-pélvica, com
necessidade de reanimacdo na sala de partos com
ventilagdo com press3o positiva. indice de Apgar 6/10.
Somatometria ao nascimento: peso 3,150 kg (percentil
15-50), comprimento 56 cm (acima do percentil 97),
perimetro cefalico 36,2 cm (percentil 85-97). O diagnds-
tico de aneurisma da veia de Galeno foi confirmado por
ecografia transfontanelar e ressonancia magnética cra-
nio-encefélica. Clinicamente apresentava insuficiéncia
cardiaca de alto débito, tendo iniciado terapéutica com
furosemida, dobutamina e dopamina. Por agravamento
significativo do quadro clinico, com necessidade de ven-
tilagdo invasiva, foi realizada embolizacdo endovascular
sem sucesso, no sexto dia de vida. Ao 152 dia de vida
repetiu a ressonancia magnética cranio-encefdlica que
revelou a presenca de lesGes cerebrais isquémicas a
nivel da substancia branca. Verificou-se agravamento
progressivo do quadro clinico com insuficiéncia cardiaca
refrataria a terapéutica médica e faléncia multiorganica.
Faleceu ao 162 dia de vida.

Caso Clinico 3

Recém-nascido do sexo feminino, sem antecedentes
familiares relevantes, com diagndstico pré-natal ecogra-
fico de aneurisma da veia de Galeno as 32 semanas (Fig.
1), com cardiomegalia e derrame pericardico confirma-
dos por ecocardiograma fetal. A ressonancia magnética
fetal confirmou o diagndstico e a presenca de lesdes
cerebrais isquémicas. Cesariana as 39 semanas por
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apresentacdo pélvica, com necessidade de manobras
de reanimagdo com ventilagdo por pressao positiva e
intubagdo endotraqueal na sala de partos. indice de
Apgar 3/3/4. Somatometria ao nascimento: peso 3,038
kg (percentil 10-50), comprimento ndo mensurado,
perimetro cefdlico 37,5 cm (acima do percentil 97). Na
observagdo, apresentava hipotonia, edema generali-
zado, macrocefalia, sopro intracraniano audivel a nivel
da fontanela anterior, sopro sistdlico de grau IlI/VI na
auscultagdo cardiaca e crepitagGes bibasais na ausculta-
¢do pulmonar. A ecografia transfontanelar realizada no
periodo neonatal confirmou o diagndstico de aneurisma
da veia de Galeno (Fig. 2). Manteve necessidade de
ventilagdo invasiva. O ecocardiograma revelou cardio-
megalia com dilatagdo das cavidades cardiacas direitas,
insuficiéncia mitral moderada, insuficiéncia tricuspide
severa e derrame pericardico (Fig.3). A ecografia abdo-
minal revelou a existéncia de ascite. Iniciou perfusdo de
furosemida e suporte inotrépico com dopamina e dobu-
tamina. Apesar da terapéutica instituida, verificou-se
um rapido agravamento do quadro clinico, com faléncia
multiorganica. Faleceu com nove horas de vida.

>

== |
Figura 1. Ecografia obstétrica com imagem anecoica situada na
linha média e abaixo do terceiro ventriculo, com fluxo turbulento
no seu interior documentado na avaliagdo por Doppler (B), suges-
tiva de aneurisma da veia de Galeno (*).

Figura 2. Imagem anecoica sugestiva de aneurisma da veia de
Galeno na ecografia transfontanelar (*).
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Figura 3. Imagem de ecocardiograma fetal revelando cardiome-
galia com dilatacdo das cavidades direitas (AD e VD) (A). Doppler
com evidéncia de insuficiéncia tricuspide (IT) severa (B).

Caso Clinico 4

Recém-nascido do sexo masculino, sem antecedentes
familiares de relevo. Gravidez vigiada, sem registo de
intercorréncias. Cesariana as 41 semanas, por paragem
de progressao do trabalho de parto, sem necessidade
de manobras de reanimacdo. indice de Apgar 9/10.
Somatometria ao nascimento: peso 3,280 kg (percentil
15-50), comprimento 51 cm (percentil 50-85), peri-
metro cefalico 36 cm (percentil 85-97). Com cerca de
12 horas de vida, apresentou dificuldade alimentar e
hipoglicemia assintomdtica que motivou internamento
na unidade de cuidados intensivos neonatais. Ao 102
dia de vida foi realizada ecografia transfontanelar que
revelou uma lesdo quistica localizada acima do vérmis
com cerca de 2 cm de diametro com fluxo turbulento
no seu interior na avaliagdo com Doppler, compativel
com aneurisma da veia de Galeno (Fig. 4). O diagnds-
tico foi confirmado por ressonancia magnética cranio-
-encefalica, verificando-se a presenca de um aneurisma
com poucas fistulas, sem hidrocefalia ou altera¢des do
parénquima cerebral associadas. O ecocardiograma
revelou pequena comunicagdo interventricular peri-
membranosa e circulagdo hiperdindmica, sem sinais de
insuficiéncia cardiaca, tendo iniciado terapéutica com
digoxina. O caso foi avaliado por neurocirurgia e por
neurorradiologia, ndo tendo indicacdo para intervencao
cirurgica no periodo neonatal. Teve alta ao 302 dia de
vida, clinicamente assintomatico e manteve seguimento
em consultas de neonatologia, cardiologia pediatrica e
neurocirurgia. A embolizacdo endovascular foi realizada
aos 5 meses de idade. No entanto, o procedimento
foi complicado de extravasamento de contraste com
hidrocefalia. Posteriormente, aos 6 meses de idade, o
lactente apresentou evidéncias de atraso no desenvol-
vimento psicomotor.

Figura 4. Ecografia transfontanelar com imagem anecoica locali-
zada acima do vérmis sugestiva de aneurisma da veia de Galeno (*).

Discussao

De acordo com a literatura, a maioria dos casos de aneu-
risma da veia de Galeno é diagnosticada no periodo
neonatal.®*”° Neste trabalho apresentam-se trés casos
com diagndstico pré-natal e apenas um com diagnéstico
no periodo neonatal, o que, na opinido dos autores,
pode ser explicado por melhoria da vigilancia obstétrica
nos ultimos anos.

Descrevem-se trés casos em recém-nascidos do sexo
masculino e um caso no sexo feminino, o que sugere a
maior incidéncia da doenga no sexo masculino, tal como
descrito na literatura.®

O quadro clinico depende da idade de apresentacdo. No
periodo pré-natal pode ocorrer insuficiéncia cardiaca,
hidrocefalia e oligohidramnios.’ No periodo neonatal a
insuficiéncia cardiaca de alto débito é a manifestacdo
clinica mais comum,>®® pelo que em caso de insufi-
ciéncia cardiaca, na auséncia de causa cardiaca, deve
ser considerada a hipdtese de aneurisma da veia de
Galeno.® Nos casos de menor gravidade, o diagnéds-
tico pode ser feito na infancia, manifestando-se com
macrocefalia, circulagdo venosa facial proeminente,
hidrocefalia, atraso de desenvolvimento psicomotor ou
convulsdes.*®8° Os trés casos diagnosticados no periodo
pré-natal apresentaram-se com insuficiéncia cardiaca.
O recém-nascido descrito nesta série, cujo diagndstico
foi feito no periodo neonatal, foi internado por dificul-
dade alimentar, tendo o diagndstico sido realizado de
forma incidental, em ecografia transfontanelar realizada
durante o internamento motivado por episddios de
hipoglicemia.

O diagndstico pode ser feito no periodo pré-natal nas
ecografias obstétricas realizadas por rotina, geralmente
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no terceiro trimestre,® tal como se verificou nos trés
casos descritos. A ecografia permite observar uma dila-
tagdo quistica anecoica, localizada na linha média abaixo
do terceiro ventriculo, com evidéncia de fluxo sanguineo
turbulento no seu interior na avaliagdo por Doppler.??
A ressonancia magnética fetal é util para confirmar o
diagndstico e documentar a presenca de lesGes cerebrais
associadas,>>®como se verificou no terceiro caso descrito.
A ecografia transfontanelar é um exame complementar
nao invasivo que permite o diagndstico no periodo neo-
natal.>® Esta publicado na literatura um caso de diagnds-
tico incidental por ecografia transfontanelar,! tal como
se verificou no quarto caso descrito. A ressonancia mag-
nética cranio-encefalica permite confirmar o diagndstico
e documentar as lesdes cerebrais.?

A abordagem do aneurisma da veia de Galeno inclui
o controlo da insuficiéncia cardiaca e o tratamento do
aneurisma.*>® Este ultimo consiste na oclusdo das fis-
tulas artério-venosas, realizada por emboliza¢gdo endo-
vascular com cianoacrilato, preferencialmente por via
arterial, sendo necessarias multiplas intervengdes na
maioria dos casos.*>®

O timing e tipo de intervencdo dependem da gravidade
do quadro clinico.® A decisdo de realizar embolizagdo
endovascular pode ser baseada na escala de avaliacdao
neonatal de Bicétre, que considera a fungdo cardiaca,
cerebral, respiratoria, hepdtica e renal.” A embolizagdo
endovascular estd recomendada no periodo neonatal
nos casos de insuficiéncia cardiaca refrataria a terapéu-
tica médica,* tal como se verificou nos primeiros dois
casos descritos. Em rela¢do ao terceiro caso, de acordo
com a literatura, dada a gravidade do quadro clinico
com insuficiéncia cardiaca descompensada e refratdria
a terapéutica e as lesdes cerebrais isquémicas docu-
mentadas na ressonancia magnética fetal, ndo estava
indicada qualquer intervengdo.! Nos casos em que seja
possivel o controlo da insuficiéncia cardiaca com tera-
péutica médica, recomenda-se protelar a embolizagdo
do aneurisma, devendo ser realizada posteriormente,
aos 5-6 meses de idade,“*®8 quando a execugdo da téc-
nica é mais facil,® tal como descrito no quarto caso. Os
aneurismas pequenos e com baixo fluxo podem sofrer
trombose esponténea, o que ocorre raramente.>>’

Os casos descritos ilustram a associagdao entre a preco-
cidade de apresentagdo e a gravidade do quadro. Os
casos de diagndstico pré-natal foram os que apresen-
taram pior progndstico, com faléncia multiorganica e
morte, tal como descrito na literatura.>® Sabe-se que a
presenca de insuficiéncia cardiaca ou lesGes cerebrais
in utero esta associada a pior progndstico com faléncia
multiorganica ao nascimento,>**”° como se verificou no
terceiro caso, tendo o recém-nascido falecido com nove
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horas de vida. Estes dados demonstram a importancia
da ressonancia magnética fetal na avaliagdo do prog-
néstico.®> Apenas 30% das criangas com diagnéstico pré-
-natal sobrevivem sem sequelas neuroldgicas.® Por outro
lado, no quarto caso, dada a menor gravidade do quadro
clinico, sem sintomas no periodo neonatal, foi protelada
a embolizacdo endovascular, com um progndstico mais
favoravel, apesar do procedimento ter sido complicado
de extravasamento do produto de contraste.

Pela sua complexidade, a abordagem de fistulas artério-
-venosas cerebrais de alto fluxo constitui uma das dreas
mais complexas da medicina,® exigindo a colaboragdo de
uma equipa multidisciplinar, que deve incluir a obstetri-
cia, a neonatologia, a cardiologia pediatrica, a neurocirur-
gia e a neurorradiologia.’ O diagndstico pré-natal permite
delinear uma estratégia de intervengdo que inclua a
realizagdo do parto num hospital com cuidados intensivos
neonatais e com as outras valéncias necessarias.’

( )

O QUE ESTE ESTUDO TRAZ DE NOVO

e O aneurisma da veia de Galeno é uma malformacdo artério-
-venosa cerebral rara, mas grave, com elevada mortalidade no
periodo neonatal.

* A apresentagdo mais precoce esta associada a maior gravidade, com
pior prognostico quando o diagndstico ocorre no periodo pré-natal.

* Perante um feto com insuficiéncia cardiaca, deve ser considerado
o diagndstico de aneurisma da veia de Galeno.

¢ A ressonancia magnética fetal é fundamental na avaliagdo do
progndstico.

¢ O diagndstico pré-natal permite a programacgdo do parto num
\hospital com todas as valéncias necessarias.
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