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Fistula Arterio-Venosa Cerebral no Recém-Nascido
— Uma Causa de Insuficiéncia Cardiaca Grave
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Resumo

A propésito de dois casos clinicos em que a principal manifes-
tacdo foi a insuficiéncia cardfaca congestiva grave relacionada com a
existéncia de fistula arterio-venosa cerebral, os autores salientam a
importancia do.diagnéstico precoce desta doenga, se possivel ainda
antes do nascimento. Uma abordagem multidisciplinar, e uma tera-
péutica precoce de encerramento da fistula permite contribuir, deste
modo, para a redugdo da morbilidade e da mortalidade associada a
esta patologia.
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Summary

Cerebral Arteriovenous Fistula in the Neonate
— A Cause of Congestive Heart Failure

Two case reports are presented with the main clinical evidence
of congestive heart failure related with cerebral arteriovenous fistula.
A review of this subject is presented with emphasis on prenatal and
early diagnosis. This can lead to a multidisciplinary approach, to an
also early treatment of the fistula, this way contributing to decrease
morbility and mortality associated with this pathology.
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Introducao

As fistulas arterio-venosas cerebrais envolvendo a veia
de Galeno sdo malformagbes congénitas raras, descritas
pela primeira vez em 1937 por Jaeger JR e Dandy WE .

Embriologicamente admite-se que resultam de cone-
x0es arterio-venosas primitivas .

A apresentagdo clinica depende da dimensao da fistula
arterio-venosa cerebral (FAV) e da compressdo extrinseca
dos tecidos adjacentes a estrutura venosa dilatada, nomea-
damente ao nivel do aqueducto de Sylvius e do 3.° ventri-
culo, causando hidrocefalia, assim como da magnitude do
«shunt», originando um «fendémeno de roubo» nos teci-
dos distais a fistula, sendo responsdvel por insuficiéncia
cardiaca grave nos primeiros dias de vida &%,

O diagnéstico pré-natal torna-se importante para uma
correcta planificag¢do terapéutica, através de uma aborda-
gem multidisciplinar, podendo assim contribuir para a
reducdo da morbilidade e da mortalidade, geralmente ele-
vada, associada a esta patologia ©.

Casos Clinicos

Caso 1

Recém-nascido do sexo feminino, filho de pais saudd-
veis e ndo consanguineos. Gravidez vigiada e sem intercor-
réncias. Parto eutdcico de termo, em meio hospitalar. Peso
ao nascer — 3690g; indice de Apgar 1'=9, 5'=10. Teve alta
da maternidade no 3.° dia de vida, sem sinais de doenga.
Na primeira semana de vida iniciou cansago e taquipneia,
que se acentuavam com as mamadas e com o choro,
de agravamento progressivo, acompanhados por cianose
ligeira, e que motivou o seu internamento, aos 22 dias de
vida, no Servigo de Cardiologia Pedidtrica do Hospital de
Santa Maria por suspeita de cardiopatia congénita. No
exame objectivo observava-se taquipneia e cianose de grau
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ligeiro. Auscultavam-se fervores subcrepitantes bilaterais
e ritmo de galope. Palpava-se figado 4 cm abaixo do
rebordo costal direito.

A radiografia do térax revelou cardiomegalia impor-
tante e plétora pulmonar. No electrocardiograma de super-
ficie observou-se desvio direito do eixo eléctrico e hiper-
trofia ventricular direita. O ecocardiograma revelou dilata-
cdo das cavidades direitas, «foramen ovale» patente, com
fluxo predominante no sentido direito-esquerdo e dilatagdo
da veia cava superior, onde se registava fluxo continuo
com velocidade aumentada, sugerindo o diagnéstico de
anomalia do retorno venoso pulmonar (Figs. 1 e 2).

FIG. 1 - Caso 1 — Ecocardiograma — imagem bidimensional em corte
transversal a nivel ventricular. Grande dilatacao do ventriculo
direito, comparativamente a dimens&o normal do ventriculo
esquerdo. VD — ventriculo direito; VE — ventriculo esquerdo.

FIG. 2 - Caso 1 — Ecocardiograma — Doppler pulsado — amostra
colocada ao nivel da veia cava superior que estd dilatada,
revelando fluxo continuo, anémalo, por sobrecarga de
volume neste territério, proveniente do «shunt» arterio-
-Venoso.

No cateterismo cardiaco demonstrou-se a existéncia
de enriquecimento na saturagdo de hemoglobina ao nivel
da veia cava superior e da veia jugular interna, sugerindo
a presenga de comunicagdo arterio-venosa a montante,
traduzida, ao exame objectivo, pela auscultacio de um
sopro continuo a nivel do cranio, e na ecografia transfon-
tanelar, pela existéncia de dilatagdo aneurismadtica da veia
de Galeno com fluxo continuo e turbulento a esse nivel.

Foi instituida terapéutica anticongestiva com agentes
inotrépicos, vasodilatadores e diuréticos, com pouco
sucesso. Fez-se tentativa de embolizacdo da fistula por via
percutanea no Servico de Radiologia do Hospital de Santa
Maria, tendo o procedimento resultado parcialmente.
A crianca viria a falecer poucos dias depois enquanto
aguardava cirurgia para laqueacdo do canal arterial.

Caso 2

Recém-nascido do sexo feminino, filho de pais sauda-
veis e ndo consanguineos. A gravidez foi vigiada desde
o inicio, tendo a ecografia fetal, realizada as 36 semanas,
revelado hidrocefalia obstrutiva triventricular, cardiome-
galia e dilatacdo da veia cava superior, pelo que foi referen-
ciado ao Servico de Cardiologia Pedidtrica do Hospital
de Santa Maria para ecocardiografia fetal, que confirmou
as alteracdes referidas e detectou um fluxo continuo e
turbulento a nivel cerebral e dilatacdo aneurismatica da
veia de Galeno, sugestivas de FAV cerebral. O parto foi
distécico por cesariana electiva as 36 semanas de gesta-
¢d0. Peso ao nascer — 2450g; indice de Apgar 1'=3, 5'=5,
10'=9, necessitando de intubagdo orotraqueal e de venti-
lac3o intermitente com pressdo positiva, sendo transferido
aos 15 minutos de vida para a Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais do Hospital de Dona Estefinia.

No exame objectivo salientamos a existéncia de taqui-
pneia e de taquicardia. Na auscultacdo cardiaca apre-
sentava um sopro sistélico de regurgitacio em toda a
area cardfaca, e palpava-se figado 4 ¢cm abaixo do rebor-
do costal direito. Nao se auscultava sopro continuo no
cranio.

Na radiografia do térax observava-se cardiomegalia
principalmente a custa do ventriculo direito, aspecto igual-
mente evidenciado pelo electrocardiograma. O ecocardio-
grama, efectuado apds o nascimento, confirmou os acha-
dos observados no ecocardiograma fetal. A ecografia
transfontanelar confirmou a hidrocefalia, demonstrou a
dilatagdo acentuada do terceiro ventriculo e dos ventriculos
laterais, assim como a dilata¢do aneurismatica da veia de
Galeno (Fig. 3). A situacdo clinica deteriorou-se rapi-
damente apesar da terapéutica médica instituida, ndo
tendo sido possivel realizar-a embolizagdo da fistula,
previamente programada. O recém-nascido viria a falecer
com 25 horas de vida em insuficiéncia cardfaca refracta-
ria a terapéutica.
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FERRRO 1H:

FIG. 3 — Caso 2 — Ecografia transfontanelar — imagem bidimensional
em corte transversal, visualiza uma dilatagdo aneurismatica
da veia de Galeno e dos ventriculos laterais. V — veia de
Galeno; VL — ventriculos laterais.

Discussao

As fistulas arterio-venosas cerebrais sdo malformacgdoes
vasculares congénitas. Podem surgir em qualquer locali-
zaglo cerebral, sendo contudo mais frequentes no territd-
rio da veia de Galeno %9,

Nesta situacdo, uma ou mais artérias cerebrais comu-
nicam directamente com a veia de Galeno que se dilata
consideravelmente até adquirir propor¢des aneurismaticas,
podendo comprimir a regido posterior do 3.2 ventriculo e
do aqueduto de Sylvius, causando hidrocefalia, tal como
ocofreu no caso 2, cujo diagndstico foi pré-natal. Este &
um dos primeiros casos de FAV cerebral diagnosticado
«in utero» entre nds. Neste caso clinico a compressdo do
parénquima cerebral era tdo importante que produziu uma
dilatagdo triventricular %39,

Estas alteragdes podem manifestar-se por um aumen-
to inexplicado do perimetro cefélico, sinais de hipertensdo
intracraniana (vomitos, distensdo das suturas e dilatagio
das veias da face), convulsdes focais ou mais raramente
por hemorragia subaracnoideia. Quando a apresentacdo €
mais tardia, a sintomatologia pode traduzir-se por cefa-
leias, episddios sincopais, quadros de psicose e puberdade
precoce & 37,

As manifestagdes cardiovasculares surgem quando o
«shunt» arterio-venoso é moderado ou grave. Sendo a
fistula uma zona de baixa resisténcia, passa facilmente
uma grande quantidade de sangue do territdrio arterial
sistémico para o territério venoso, originando uma sobre-
carga de volume a nivel cardiaco, principalmente nas cavi-
dades direitas, por aumento do retorno venoso a partir da

veia cava superior, levando a um aumento do trabalho
cardfaco e posteriormente a faléncia cardiaca % &%,

O diagnéstico clinico de FAV cerebral é muitas vezes
suspeitado perante um quadro de insuficiéncia cardiaca
grave geralmente no periodo neonatal, como se verificou
no caso I.

A apresentagdo clinica pode ser variada, mas desta-
cam-se alguns sinais mais sugestivos, tais como, o regurgi-
tamento das veias epicranianas e do pescoco, os pulsos
carotideos saltdes, mais amplos que os radiais e os femo-
rais. O coragdo ¢ grande e hiperdinidmico, podendo aus-
cultar-se um sopro sistélico por débito aumentado e ritmo
de galope. O sopro craniano € outro sinal importante,
sendo continuo e melhor audivel na sutura interparietal e
regido craniana posterior &7,

Quando o diagndstico é sugerido pela clinica, a ecogra-
fia bidimensional com Doppler, do coracdo e dos vasos
cerebrais, constitui o método de elei¢do para demonstrar
a FAV cerebral. A ecocardiografia pode ajudar e excluir
um defeito cardiaco estrutural como causa de insuficién-
cia cardiaca. Tal como foi verificado nos dois casos estu-
dados, é comum observar-se uma dilatacdo acentuada
das cavidades cardiacas direitas e da veia cava superior @
367 Pode apresentar-se um quadro clinico sugestivo de
coartacido da aorta .

A ecocardiografia permite ainda fazer o diagndstico
pré-natal desta malformacao com grande seguranga, e deste
modo, tornar possivel a programacdo do nascimento e
dos cuidados perinatais.

A ecografia transfontanelar mostra o aneurisma da
veia de Galeno, traduzido por uma imagem arredondada
anecogénica, comprimindo o aqueducto de Sylvius e ori-
ginando dilatac@o ventricular. Quando a fontanela anterior
estd encerrada, a tomografia axial computorizada cranio-
encefélica, com contraste, estd indicada para o diagnds-
tico. A angiografia cerebral € reservada para o estudo
anatémico detalhado da malformacdo arterio-venosa,
tendo em vista a terapéutica de encerramento da FAV.
A ressonancia magnética nuclear pode ser uma alternativa
a angiografia 9.

O encerramento da FAV cerebral pode ser feito por
abordagem cirtirgica ou através de embolizagdo por via
percutidnea. A terapéutica de suporte ¢ fundamental para
controle da insuficiéncia cardiaca. A mortalidade e a morbi-
lidade sdo bastante elevadas (90 a 95%), dependendo
principalmente da dimenséo da fistula e do estado clinico
prévio ao encerramento @ 1011 12),

Podemos concluir que as fistulas arterio-venosas da
veia de Galeno, embora raras, sdo cada vez mais diagnos-
ticadas com o auxilio da ecografia. O grupo dos recém-
-nascidos e lactentes € o que pde mais problemas de
actuacdo, geralmente pela gravidade e precocidade das
manifestacdes de insuficiéncia cardfaca, traduzindo a pre-
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senca de um grande «shunt» arterio-venoso, tal como
ocorreu nos casos descritos.

ser

O diagndstico precoce é crucial, idealmente deveria
pré-natal, para uma programacfo terap€utica mais

eficaz, de forma a contribuir para a redugdo da mortali-
dade e da morbilidade duma patologia cujo progndstico
continua a ser reservado.
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