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Malformacao arteriovenosa da veia de galeno: uma rara causa de faléncia
cardiaca no periodo neonatal - relato de caso
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Resumo

Introducéo: A malformacao arteriovenosa da veia de Galeno (MAVG)
representa cerca de 1% das malformacdes vasculares intracrania-
nas, apresentando duas classificacbes de acordo com a localizagéo
da fistula: coroide e mural. O subtipo coroide é visto na maioria dos
neonatos e comumente evolui com insuficiéncia cardiaca (IC) gra-
ve, associando-se a altas taxas de mortalidade neonatal. Objetivo:
Apresentar o caso de um recém-nascido (RN) que deu entrada em
unidade de terapia intensiva com quadro de IC de dificil manejo se-
cunddria a MAVG. Descricao do caso: RN com diagnoéstico antenatal
de MAVG por ecografia obstétrica, nascido as 40 semanas e 4 dias por
parto cesareo, Apgar 6 e 8, realizada reanimacdo neonatal com boa
resposta. Apds 48 horas de vida, evoluiu para IC de alto débito. Por
agravamento clinico, foi necessério recorrer a ventilagdo mecanica e
terapéutica com diuréticos e inotrépicos. RN evoluiu com taquicardia
supraventricular no 7° dia de vida nao responsiva a adenosina, ne-
cessitando de cardioversdo elétrica. Faleceu ao 23° dia de vida. Dis-
cussao: A apresentacao clinica da MAVG depende daidadeem que a
doenca se manifesta. O paciente em questao apresentava uma MAVG
do tipo coroide, causando disfuncao cardiaca no RN precocemente.
O manejo da IC nesse paciente é um desafio e perpassa a utilizacao
de inotropicos, vasodilatadores e diuréticos. A combinacdo desfavo-
ravel de MAVG com IC grave, associada a apresentacao precoce dos
sintomas, explica o0 motivo da deterioracdo rapida do quadro clinico
desse paciente.de exames regulares para avaliar a progresséao de le-
sOes intrinsecas a esclerose tuberosa.

Headings:

Vein of Galen Malformations. Heart Failure. Infant, Newborn, Disea-
ses.

Abstract

Introduction: Vein of Galen arteriovenous malformation (VGAM)
represents approximately 1% of intracranial vascular malformations
and it is classified according to the location of the fistula: choroidal
and mural. The choroidal subtype is mostly observed in newborns
and commonly progresses to severe cardiac failure (CF), being asso-
ciated with high rates of neonatal mortality. Objective: To present
the case of a newborn admitted to the intensive care unit with a diffi-
cult clinical picture of CF secondary to VGAM. Case report: Newborn
with a prenatal diagnosis of VGAM by obstetric ultrasound, born at
40 weeks and 4 days by cesarean section, Apgar 6 and 8, underwent
neonatal resuscitation with good response. After 48 hours of life,
the patient evolved to high output CF. Due to the worsening of the
clinical conditions, it was necessary to resort to mechanical ventila-
tion and therapy with diuretics and inotropic agents. On the 7th day
of life, the patient evolved to supraventricular tachycardia that was
non-responsive to adenosine, requiring electrical cardioversion. He
died on the 23rd day of life. Discussion: The clinical presentation of
VGAM depends on the age the disease manifests. The patient in this
study had a choroid-type VGAM, causing early cardiac dysfunction
in the newborn. Therefore, the management of his CF is a challenge
that includes the administration of inotropic drugs, vasodilators, and
diuretics. The unfavorable combination of VGAM with severe CF, as-
sociated with the early presentation of symptoms explains the rapid
deterioration of the clinical condition of this patient.
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Introducao:

A malformacao arteriovenosa da veia de Galeno
(MAVG) representa cerca de 1% das malformacgdes
vasculares intracranianas, porém na idade pediatrica
esse percentual pode-se elevar para cerca de 30%.'?
Relatada pela primeira vez por Raybaud como uma
malformacao do plexo coroide embrionario, no
qual ocorre uma dilatacao acentuada da veia de
Galeno, contendo multiplas fistulas arteriovenosas
que drenam para uma veia prosencefalica mediana
denominada de veia de Markowski, um vaso
embrionario normalmente ausente na vida adulta.?
A MAVG nao apresenta etiologia definida e nao tem
relacdo com histérico familiar.3#

A MAVG apresenta duas classificacdes, de acordo
com a localizacao da fistula: coroide e mural. O
subtipo coroide é visto na maioria dos neonatos
e costuma evoluir com insuficiéncia cardiaca (IC)
grave. Esse subtipo é composto por uma rede de
vasos complexa, oriunda de artérias profundas do
mesencéfalo que afluem para o local da fistula,
geralmente encontrado no aspecto anterior da
veia prosencefdlica mediana. Algumas literaturas
descrevem essas malformacgdes como um labirinto
arterial. A MAVG mural, por sua vez, é formada por
fistulas arteriovenosas diretas Unicas ou multiplas
que ocorrem na porcao lateral da parede da veia
prosencefalica mediana. Nesse subtipo, o menor
numero de vasos que chegam a lesao, explica o
baixo grau de IC associada e, por esse motivo,
observa-se a MAVG mural em criangas sem sintomas
cardiacos.'?

E importante ressaltar que esses dois subtipos
devem ser individualizados da dilatacdo aneurismatica
da veia de Galeno. Essa dilatacao ocorre por obstrucao
do fluxo sanguineo, ndo sendo fruto de malformacéao
congénita. Os pacientes com esse agravo podem
apresentar déficits neuroldgicos focais, convulsdes
e hemorragias em decorréncia do quadro de
hipoperfusao sanguinea causado pela obstrucao do
fluxo. O surgimento dessas lesdes € mais comum em
criangas mais velhas e adultos.”

De acordo com a idade, podemos encontrar
diversas apresentacdes da doenca - os recém-
nascidos geralmente apresentam IC de alto débito.
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Além de raramente a doenca, também cursar com
quadro de enterocolite necrosante - neste caso,
secundaria a uma hipoperfusao intestinal.*® Por sua
vez, os lactentes costumam apresentar o aumento do
perimetro cefalico e hidrocefalia; ja os pré-escolares
apresentam atraso no desenvolvimento, hidrocefalia
e/ou convulsées. Por ultimo, os escolares/adolescentes
podem apresentar hemorragia subaracnoidea, cefaleia
e/ou convulsoes.t

A MAVG manifesta-se de diversas formas e cerca
de 94% é diagnosticada no periodo neonatal,
devido as manifestacdes de insuficiéncia cardiaca
do recém-nascido.? Vale ressaltar que a gravidade
clinica é diretamente proporcional a gravidade
da malformacao.>® Nos quadros da doenca que
se relacionam com IC, a magnitude do desvio do
débito cardiaco é proporcional ao tamanho da lesao,
determinando a apresentacao clinica do paciente.
Estima-se que em lesGes maiores, cerca de 50% a
60% do débito cardiaco pode ser desviado através
desse shunt arteriovenoso.” Segundo Kojmane et
al., a MAVG é uma das raras causas de IC em recém-
nascidos, porém a mortalidade neonatal associada a
essa repercussao é estimada em mais de 90%.

Descricao de caso

Recém-nascido (RN) com diagnéstico antenatal
de MAVG por ecografia obstétrica, nascido com
idade gestacional de 40 semanas e 4 dias por
parto cesareo, com presenca de liquido amniético
espesso. Apresentando Apgar 6 e 8 ao nascimento,
sendo necessdria a reanimagao neonatal na sala
de parto, evoluindo com boa resposta. Medidas
antropométricas no nascimento: peso 3.460
kg, perimetro cefdlico 35 cm. Apds 48 horas de
vida, evoluiu com IC de alto débito. Ao exame
fisico, apresentou sopro sistélico audivel desde o
nascimento e durante a evolucao clinica também
apresentou sopro audivel em fontanela anterior
e regiao cervical, além de hepatomegalia de 4 cm
rebordo costal direita. Foi realizado ecocardiograma
durante a internacdo na unidade de terapia intensiva
neonatal, que demonstrou hipertensao pulmonar
grave e aumento das camaras direitas (figura 01),
confirmando o diagnéstico de IC associada a MAVG.
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Figura 01: Ecocardiograma com Doppler colorido

Imagem de ecocardiografia do neonato evidenciando aumento
importante das cavidades a direita.

No 7° dia de vida, RN evoluiu com taquicardia
supraventricular (TSV) nao responsiva a adenosina,
necessitando de cardioversao elétrica. Além
disso, apresentou também convulsao e trés
paradas cardiorrespiratérias no 15° dia de vida.
Por agravamento clinico, foi necessario recorrer a
ventilacdo mecanica e terapéutica com restricao
hidrica, diuréticos e inotrépicos e devido a gravidade
do quadro e instabilidade clinica, RN foi a 6bito no
seu 23° dia de vida.

Discussao

A apresentacao clinica da MAVG depende da idade
em que a doenca se manifesta. O diagnéstico do caso
descrito acima foi realizado no periodo fetal e, por este
motivo, ja se esperava que o RN apresentasse algum
grau de comprometimento cardiaco ao nascimento.
O diagnéstico prévio favoreceu para um melhor
suporte ao nascimento, visto que foi programado o
parto cesareo e, assim, comunicada a necessidade
da presenca de uma equipe multidisciplinar para a
assisténcia necessaria ao neonato.

E importante ressaltar que, durante a vida
intrauterina, a circulacdo uteroplacentdria tem baixa
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resisténcia, compensando a circulacao sanguinea
nas malformagodes arteriovenosas. Ao nascimento,
ha maior resisténcia do fluxo sanguineo sistémico
com a exclusao da circulagao placentaria e, com isso,
o sangue conflui para malformacao arteriovenosa
cerebral, levando a diminuicdo da circulagao sistémica
e a sobrecarga de volume no lado direito do coracao,
ou seja, desenvolve a IC.%°

Observa-se que, no caso descrito, que o RN
evoluiu com IC apds 48 horas de vida. Sabe-se que
o surgimento de sintomas precocemente, como o
ocorrido neste caso clinico, impacta diretamente
no prognostico dos pacientes.2 Além da IC, o alto
fluxo circulatério para a veia da MAVG pode causar
hipertensao pulmonar persistente do RN, com
grandes chances de 6bito por faléncia de multiplos
6rgaos. Ademais, outras manifestacdes podem ser
encontradas, como acidose lactica grave, reducao da
perfusao miocardica e, até mesmo isquemia.’

Nesse sentido, ao observar um RN com dilatacao
das cavidades cardiacas direita e IC, sem alteraces
na estrutura do coragao, deve-se levantar-se como
hipétese diagndstica a MAVG. Vale ressaltar que essa
populacao geralmente desenvolve a forma mais
grave da doenca, podendo ter associado a IC, o sopro
craniano, como ocorrido no caso apresentado.?

Outro ponto importante é que a quantidade e o
tamanho das fistulas encontrada na malformacao
arteriovenosa repercute no desenvolvimento
da IC devido a pressao do shunt arteriovenoso
presente.” Segundo Kojmane et al., em casos de
grande anomalia vascular, a cardiomegalia e a
IC se desenvolvem mais cedo e podem levar a
hidropsia. J4 os efeitos cerebrais secunddérios a
MAVG sao causados tanto pelo efeito de massa
quanto pelo fendmeno do roubo vascular cerebral,
o que pode levar a hidrocefalia, infartos cerebrais e
leucomalacia. A hidrocefalia também se apresenta
como resultado da hipertensao venosa sistémica na
presenca de um shunt arteriovenoso, causando ma
absorcao do liquido cefalorraquidiano. Ainda que
seja uma doenca rara, apresenta uma semiologia
muita rica, que corrobora seu diagndstico.

No ambito do diagnodstico por imagem, a ecografia
pré-natal é essencial para a elucidacao diagnéstica
precoce. O exame detecta melhor as alteracdes a
partir da 142 semana de gestacao.'” Sinais sugestivos
de taquicardia fetal, insuficiéncia da tricispide,
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extrassistoles supraventriculares e hiperpulsatilidade
arterial dos vasos do poligono de Willis sao algumas
das alteracdes que podem ser observadas. Além
dessas, a visualizacdo de hidrocefalia e oligodramnio,
apesar de serem manifestacées mais comuns de
surgirem por outros quadros, quando associadas
a alteracOes cardiacas fetais, deve-se pensar em
malformacao vascular.*

Na imagem ultrassonografica do aneurisma da
veia de Galeno, visualiza-se uma imagem anecoica
em raquete e pode ter uma ventriculomegalia
secundaria. A imagem em raquete corresponde a
dilatacao cistica da veia e esta se encontra abaixo
do terceiro ventriculo, na regidao mediana ou até
mesmo um pouco desviada da regiao central. Para
avaliar o fluxo turbulento dentro da dilatacao cistica,
é preciso recorrer ao método Doppler colorido, no
qual notara uma grande veia tubular em direcdo a
regido occipital.*®

O tratamento da MAVG visa diminuir a resisténcia
vascular sistémica e pulmonar, otimizando a producao
sistémica e a funcao cardiaca. Para isso, é necessario
haver, inicialmente, a estabilizacao cardiovascular,
tratamento este que ainda é um desafio a ser
alcancado, ja que cerca de 50% dos pacientes
seguem com gravidade mesmo em uso de um
agente vasodilatador, associado ou ndo a um agente
inotrépico em doses baixas a moderada.2 Segundo
Andjenie et al., alguns pacientes podem se beneficiar
do tratamento com prostaglandina E1. Dessa forma,
o shunt ductal direita-esquerda é mantido, facilitando
uma circulagao sistémica adequada.

Atualmente, o tratamento de escolha é a
embolizacao por tratamento endovascular, a ser
planejado, preferencialmente, apds os 5 a 6 meses
de idade. Quando a embolizacao é realizada antes de
uma lesao cerebral importante, espera-se um melhor
prognostico do quadro.2 Com a terapia endovascular,
evidenciou-se uma reducao da mortalidade. Com isso,
o procedimento cirudrgico é indicado para casos mais
especificos.?

Sobre a terapia endovascular, o estudo de
Lasjaunias e colaboradores, o maior estudo de
embolizacao transarterial (216 pacientes) com MAVG,
o 6bito ocorreu em 10,6% dos pacientes, apesar da
embolizagao, ou como resultado desse procedimento
4% tinham desenvolvimento neuropsicomotor
normal, 15,6% apresentavam déficit cognitivo
moderado e 10,4% apresentavam déficit cognitivo
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grave. A mortalidade neonatal foi de 52% em
comparagao com os 10,6% do conjunto de coorte."

O RN descrito apresentou sinais de disfuncao
cardiaca e insuficiéncia respiratéria nas primeiras
horas de vida, evoluindo com TSV e convulsodes,
manifestacdes raras no periodo neonatal. Sabe-se
gue progndsticos dificeis estdo reservados ao RN que
apresenta IC grave ou lesGes no parénquima cerebral
tao precocemente. Outros achados, como aumento
do perimetro cefélico, hemorragia subaracnoide/
intraventricular, hidrocefalia, comumente encontrados
nesses pacientes, nao foram relatados neste
neonato. Vale ressaltar que o manejo da IC neste
paciente é um desafio e perpassa a utilizacao de
inotropicos, vasodilatadores e diuréticos. Além disso,
a instabilidade clinica, como a apresentada no caso,
torna imperativa que embolizagdes endovasculares
sejam realizadas mais precocemente.

O manejo multidisciplinar da MAVG permanece
um desafio. Apesar de o diagndstico precoce pela
ultrassonografia fetal anteceder e mobilizar os
esforcos para conducao dos casos com adequada
propedéutica apds nascimento, evidenciam-se
elevadas taxas de morbimortalidade neonatal.
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