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A malformação aneurismática da veia Galeno (MAVG) é uma anomalia rara, representando menos de 1% de todas as malformações vasculares cerebrais congênitas, mas representando 30% destas em idade pediátrica. É uma malformação arterio-venosa cerebral, de desenvolvimento pré-natal, que se inicia antes das 10 semanas de gestação, e que resulta da formação de fístulas arterio-venosas entre a circulação coroideia e a veia mediana prosencefálica, um vaso embrionário precursor da veia de Galeno, que se torna dilatado. O diagnóstico é efetuado na maioria dos casos no período neonatal, mas já a partir da 14ª semana de gestação é possível observar alterações na ecografia obstétrica. Pode ser visível uma dilatação cística cerebral ou estarem associadas alteraçõe
 A gravidade da MAVG é variável e as manifestações clínicas podem ser distintas consoante a idade de apresentação. O período pré-natal pode apresentar-se com sinais de insuficiência cardíaca, hidrocefalia, pela congestão venosa que condiciona, ou oligohidrâmnios, uma consequência do baixo fluxo renal, secundário à insuficiência cardíaca. No período neonatal a apresentação clínica mais frequente é a insuficiência cardíaca de alto débito, podendo raramente ter outras formas de apresentação, nomeadamente enterocolite necrosantee/ou perfuração intestinal secundária a hipoperfusão intestinal, convulsões (devido ao dano cerebral isquêmico). Em casos menos graves o diagnóstico pode ser mais tardio, podendo esta malformação apresentar-se como macrocrânia, hidrocefalia, atraso de desenvolvimento, cefaleias e/ou convulsões.

De todas as malformações artério-venosas no período neonatal, as que envolve a veia de Galeno são as mais comuns. Um aneurisma da veia de Galeno pode levar a insuficiência cardíaca (95% dos casos apresentam-se como insuficiência cardíaca congestiva) e hidropsia fetal não imune.



Dean LM et al descreveram a anatomia venosa normal intracraniana ao Doppler como podemos ver na Figura 1.
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Fig.1 Em (A), US no plano sagital na linha média mostra veia cerebral interna (1) cursando sobre o terceiro ventrículo e junta-se à veia de Galeno (2-seta). Seio sagital inferior (3) pode ser visto  se juntando à veia de Galeno (2-seta) atrás do esplênio do corpo caloso. Em (B) o US na linha sagital média mostra a veia de Galeno (2) continuando posteriormente como seio reto (4) (Dean LM)


Na malformação artério-venosa de Galeno, a ultrassonografia Doppler revela significativo aumento da VFSC. Deeg e  Scharf descreveram esta malformação em um RN com insuficiência cardíaca, como uma grande estrutura cística atrás do 3º ventrículo e a placa quadrigeminal; o cisto comprimia a parte posterior do 3º ventrículo e o arqueduto, causando hidrocefalia obstrutiva. Com a ultrassonografia Doppler colorida, foi evidenciado fluxo dentro do aneurisma, assim como artérias originando das artérias cerebrais posterior e média. Tessler e cl relataram excelente correlação entre a ultrassonografia Doppler colorida com a  angiografia na detecção destas malformações artério-venosas.Figura 2.
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Fig.2. Doppler colorido no plano sagital evidenciando em (A) vasos alimentadores (setas). LV: ventrículo dilatado. Em (B), transdutor angulado mais posteriormente mostrando a veia de Galeno dilatada (totalmente preenchida com cor). a cor amarela  indica jato de alta velocidade dos ramos alimentadores. Em (C), projeção lateral do angiograma da carótida interna direita, mostrando os ramos coroidais posteriores alimentando a veia de Galeno (setas); os jatos de alta velocidade (cabeça de seta) correspondem a zona amarela vista na ultrassonografia Doppler colorida vista em (A) (Tessler)

CASO 1 : RN que deu entrada na Unidade de Neonatologia do HMIB com quadro de insuficiência cardíaca congestiva e uma informação de um “grande cisto em plexo coróide” no ultrassom pré-natal. Realizamos o ultrassom cerebral, sendo detectado uma estrutura cística na região da veia de Galeno. A adição do Doppler mostrou turbilhonamento do fluxo sanguíneo, evidenciando o caráter vascular da lesão (Figura 3) A ausculta do crânio evidenciou sopro contínuo, mais evidente na região posterior do crânio. A tomografia computadorizada confirmou o achado (não mostrada).
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Fig.3 –US no plano sagital mostrando em (a) estrutura cística na região da veia de Galeno (seta) e em  e em (b) Doppler mostrando o caráter vascular da lesão(seta)
CASO 2:Na Figura 4, RN 2º gemelar, “hidrocefalia intrautero”; cesariana, 38 semanas de gestação; peso ao nascer de 2155g; Apgar de 9 e 10. Alta em boas condições, no terceiro dia de vida. Com 9 dias de vida, deu entrada na Unidade de Neonatologia do HRAS com grave quadro de insuficiência cardíaca congestiva.  
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Fig 4. US no plano sagital mostrando em (a) no Gêmeo B estrutura cística na região da veia de Galeno e normal no Gêmeo B. Em  (b) (c) Doppler mostrando o padrão vascular da lesão.

CASO 3(2018):Recém nascido (RN), previamente diagnosticado com malformação fetal por ecografia realizado durante o pré-natal, evidenciando: aneurisma de veia de Galeno com dilatação de sistema venoso e cardiomegalia, sugerindo insuficiência cardíaca. Ducto venoso com aumento de IP. Sexo masculino, nascido com idade gestacional de 30 semanas e 1 dia, por cesariana, pesando 3000 gramas, apresentação cefálica, líquido amniótico claro, bolsa rota rompida no ato, procedimento realizado em Hospital Materno Infantil de Brasília – DF. No 2º dia de vida foi realizado ultrassonografia transfontanelar  que detectou uma estrutura cística na região da veia de Galeno (Figura 5). A adição do Doppler mostrou turbilhonamento do fluxo sanguíneo, evidenciando o caráter vascular da lesão. Transferido, no 8º dia, para o Instituto Hospital de Base – DF (IHB-DF), para procedimento de embolização de aneurisma da veia de Galeno.  Submetido ao procedimento no setor de hemodinâmica do IHB-DF. Durante o procedimento, evoluiu com parada cardíaca por provável hipoventilação. A equipe da Unidade de Terapia Intensiva Pediátrica (UTIP), foi acionada após cerca de 10 minutos  para auxílio ao suporte. Devido a outras complicações, veio à óbito   após 1 mês e 5 dias de vida (Artigo submetido).
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Fig.5. (a) US no Plano Sagital mostrando estrutura cística na região da veia
de Galeno (seta) e em (b) o Doppler mostrando o caráter vascular da lesão (turbilhonamento do fluxo sanguíneo)
Caso 4 (maio de 2019): RN de 39 semanas, transferido à Unidade, com peso ao nascer de 2760g, cesariana por desproporção céfalo-pélvica, Apgar de 9,9.Apresentou grave quadro de insuficiência cardíaca (ecocardiograma sem lesões estruturais). Apresentou sepse precoce por E. cloacae, enterocolite necrosante (3 perfurações intestinais), convulsão com 4 dias de vida. Realizado US com 31 dias de vida que mostrou enorme área cística interhemisférica com extensão para a esquerda (Doppler: intenso turbilhonamento do fluxo sanguíneo, sugestivo de MAVG e hemorragia intraventricular grau 2-restos de coágulo à esquerda)(Figura 6).Realizada tomografia de  crânio com  contraste e Reconstrução MIP que comprovou a lesão vascular (a seguir).
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Fig. 6. US no plano sagital médio na região da veia de Galeno mostra um padrão de fístula de baixa resistência.
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TRATAMENTO CIRÚRGICO

O tratamento cirúrgico e a história natural desta malformação estavam associados a uma morbilidade e mortalidade muito elevadas, mas o prognóstico melhorou com avanço das técnicas de embolização endovascular. Atualmente o tratamento de eleição das malformações artriovenosas de Galeno  tem por objetivo a oclusão das comunicações arteriovenosas através de injeção transarterial de cola de cianoacrilato, requerendo, na maioria dos casos, múltiplas intervenções. O tratamento por etapas evita grandes alterações hemodinâmicas que aumentam o risco de hemorragia do parênquima cerebral e de trombose venosa massiva, que põem em risco a normal drenagem venosa. As indicações para o tratamento dependem da apresentação clínica, sendo que alguns autores criaram escalas clínicas para selecionar os candidatos ao tratamento e o momento mais indicado. 
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