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HIPERTENSAO PULMONAR EM RECEM-NASCIDO POR ANEURISMA DE VEIA
DE GALENO: RELATO DE CASO
PULMONARY HYPERTENSION IN A NEWBORN BY GALENOUS VEIN ANEURISM: CASE
REPORT
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RESUMO

O Aneurisma de Veia de Galeno € uma patologia rara de quadro grave e alta
mortalidade. Acarreta insuficiéncia cardiaca por hiperfluxo, com consequente hipertensdo da
artéria pulmonar e estado hiperdindmico com manifestagdes clinicas altamente sugestivas de
malformacdo aneurismatica. O tratamento consiste na realizacdo de uma embolizacdo
terapéutica que requer critérios para ser realizada com seguranca. O presente trabalho trata-se
de um relato de caso que tem por finalidade elucidar a importancia de um pré-natal ser
realizado com rigor de modo a favorecer melhores prognosticos e ademais mostrar a
relevancia do estudo desta rara patologia, pelo colegiado médico.
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ABSTRACT

Case report on a rare pathology called Galen's Vein Aneurysm is a rare condition
with severe symptoms and high mortality. It causes heart failure due to hyperflow, with
consequent hypertension of the pulmonary artery and hyperdynamic state with clinical
manifestations highly suggestive of aneurysmatic malformation, for which, there is a refined
treatment; performing a therapeutic embolization that requires criteria to be performed
safely. which has hemodynamic repercussions, which add up to a severe picture of high
mortality Aneurysmatic pathology reverberates in consequences such as hyperflow heart
failure, with consequent hypertension of the pulmonary artery, causing a hyperdynamic state
with clinics highly suggestive for observing the possible case of aneurysm. Study Study

performed based on bibliographic reviews and study assistance and monitoring of the case
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through the review of medical records with due authorization from legal guardians. The
present work is a case report whose purpose is to elucidate the importance of prenatal care
being carried out rigorously so that an early diagnosis occurs and thus an effective
propaedeutic with the objective of good prognosis in order to favor better prognosis and in
addition to showing the mark of the study of this rare pathology, by the medical collegiate.

Keywords: Vein of Galen Malformations; Aneurysm; Pulmonary Hypertension; Heart

Failure; Therapeutic Embolization

INTRODUCAO

A estrutura nomeada como Veia de Galeno corresponde ao principal local de
drenagem do sistema venoso profundo cerebral. E para onde converge o sangue advindo do
corpo estriado, capsula interna, diencéfalo e parte majoritaria do centro branco medular
cerebral (NETTER, 2000).

Na vigéncia de uma malformacdo vascular congénita, uma fistula arteriovenosa
pode ocorrer e comunicacbes diretas de artérias cerebrais com a Veia de Galeno se
estabelecem. Desta maneira, por hiperfluxo neste local, tem-se uma dilatacdo que acarreta a
formagdo com proporgdes aneurismaticas. A malformagdo arteriovenosa da Veia de Galeno
(MAVG) corresponde a, aproximadamente, 1% das anomalias vasculares intracranianas.
(SILVA; LACERDA, et al. 2017). Sua etiologia, ainda, é desconhecida e sem relacdo com
historico familiar. Presumia-se que a mortalidade era, anteriormente, em torno de 100%, hoje
esta entre valores de 21% a 88%. (SILVA; LACERDA, et al. 2017)

OBJETIVOS

Demonstrar a  importdncia do  enriquecimento do  conhecimento
anatomopatoldgico da malformacdo arteriovenosa da veia de Galeno, suas consequéncias
hemodindmicas e como sua terapéutica sistematizada melhora as chances de bons
prognoésticos nesta patologia grave e rara. Ndo obstante, exalta-se a importancia de um pré-
natal ser realizado com aprimoramento, respeitando em totalidade seus aspectos, para que
ocorra, com precedéncia, a descoberta de fendmenos clinicos téo raros como a patologia aqui

relatada.



& UniFHenas

Aqui Comeca Uma Nova Histéria 3

Revista Cientifica Online ISSN 1980-6957 v12, n3, 2020

METODOLOGIA

O presente trabalho trata-se de um relato de caso elaborado com base em dados
coletados do prontuario do paciente, procedimento autorizado mediante CAAE n°
1385.3419.0.0000.5138, bem como sua publicagéo.

No tocante a revisdo bibliografica, foram pesquisados os termos “aneurisma”,
“veia de galeno” e “recém-nascido” e selecionados artigos publicados entre 2000 e 2019.

Foram utilizados também livros relacionados ao tema, com contetdos referentes a

neuro-anatomia, fisiopatologia da doenca e tratamento neurocirurgico.

RELATO

RN de M.R.B.P., sexo masculino, diagnosticado ainda no pré-natal, quando da 232
semana de gestacdo. A avaliacdo morfologica demonstrou dilatacdo focal de vaso Unico em
linha media cerebral, medindo 5 por 5 mm, com fluxo arterial em seu interior. A hipdtese
diagnostica foi a de Aneurisma de Veia de Galeno, confirmada por outros exames de
acompanhamento que também demonstraram alteracGes sistémicas ja estabelecidas em
decorréncia desta patologia, como aumento da &rea cardiaca em relacdo ao indice
cardiotoracico (0,66), miocardiopatia dilatada compensada resultante de shunt arteriovenoso
nos vasos cerebrais.

O paciente nasceu de parto cesareo a termo (37 semanas de gestacao), Apgar de 4
e 7 no primeiro e quinto minuto, respectivamente, deprimido, necessitando de 3 ciclos de
ventilacdo por pressdo positiva (VPP). Em funcdo de seu diagndstico ja ser conhecido pela
equipe médica e pelas complicacbes ao nascimento, 0 RN foi enviado ao centro de terapia
intensiva (CTI) em Continuous Positive Airway Pressures (CPAP) apos estabilizacdo do
quadro.

A ultrassonografia morfoldgica assim como a transfontanelar demonstraram
aspecto sugestivo de aneurisma na topografia da veia de Galeno, condicionando leve a
moderada hidrocefalia ndo comunicante, além de pequena quantidade de liquido livre com
finos focos ecogénicos de permeio em topografia extra-axial (Anexos A e B). A carater
confirmatorio, foi realizada também tomografia computadorizada de cranio com uso de

contraste aos 42 dias de vida do RN (Anexo D) que corroborou para o diagndstico.
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Por meio deecografias, foram evidenciadas e diagnosticadas Hipertensédo
Pulmonar com pressao sistdlica de artéria pulmonar (PSAP) de 87mmHg, Comunicacéo Inter-
atrial de 3,2mm com persisténcia do canal arterial de 5,7mm e aumento de camara cardiacas
direitas, fluxo reverso em aorta ascendente e vasos da base com dilatacdo de tronco pulmonar.
O coracdo do paciente apresenta indices cardiotoracicos acima dos valores referenciais em
exames radioldgicos, demonstrando que sé@o maiores que o normal (Anexo C).

Paciente foi posteriormente examinado pela neurocirurgia com proposta de
tratamento através de embolizacéo, desde que 0 mesmo obtivesse condigdes clinicas para tal.
Foi também solicitado por este servico o exame de Arteriografia e Tomografia
Computadorizada com contraste para elucidar localizacdo e dimensdo da malformacao
arteriovenosa para momento cirrgico.

Apos resolucdo de complicacbes (dois episodios de sepse com hemocultura
positiva para cocos Gram positivos tratados com Vancomicina e Amicacina; plaquetopenia;
crises convulsivas tratadas com Fenobarbital e Fenitoina), aos 31 dias de vida o RN recebeu
terapéutica cirargica de embolizacao parcial de fistula de Aneurisma de veia de Galeno sem
intercorréncias, com manutencdo da hemodindmica compensada. O mesmo permaneceu em
observagdo neuroldgica, hemodindmica e hemostética, com repercussdes positivas em seu
quadro clinico com o passar dos dias pds-cirurgico.

O paciente, que antes apresentava sopro sistolico de IVA/I, teve melhora
significativa para IWI ja ndo mais auscultado em fontanelas apds terapéutica cirdrgica.
Apresentou também melhora em padrdo respiratério com menor necessidade de Ventilacdo
mecanica de suporte, consideravel diminuicdo da pressao da artéria pulmonar para 26mmHg e
iniciou desmame de medicacdes para futura extubacdo. Paciente ainda apresentou convulsdes
que foram prontamente tratadas com uso de Topiramato escalonado.

Como o tratamento de embolizacéo foi realizado de maneira parcial (Anexos E e
F), devido ao risco de um rompimento do aneurisma, foi decidido pelo colegiado concluir a

terapéutica de embolizacdo do aneurisma quando o RN completar 4-6 meses de idade.
DISCUSSAO
Esta rara patologia, na faixa pediatrica, foi primeiramente relatada em um caso na

data de 1871, e, de maneira geral, seus primeiros descritos foram em 1765 por Jaeger JR e
Dandy WE (HENRIQUE; DUART, et al. 2001).
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As manifestacbes clinicas desta patologia sdo sistémicas. As manifestacdes
cardiacas, que podem ser diagnosticadas ainda no periodo fetal, ocorrem por um shunt
arteriovenoso de moderada a alta gravidade. Essa sobrecarga ocorre pela passagem erronea de
sangue de territorio arterial para venoso e vai sobrecarregar o retorno para veia Cava Superior
causando um aumento do trabalho das cAmaras direitas do coracdo, levando a uma hipertrofia
concéntrica, apos excéntrica, resultando em uma cardiomegalia e posterior insuficiéncia
cardiaca.

Esse turbilhdo de sangue em cémaras direitas também poderd resultar em
consequéncias pulmonares, como a hipertensdo pulmonar que é uma condicdo de alta
gravidade, que tem por caracteristica pressao sistolica da artéria pulmonar (PSAP) maior que
35mmHg, quando avaliada por ecocardiograma transtoracico (MOMESSO; PUPPIN, et al
2010). Ela esta, em sua totalidade, relacionada com a insuficiéncia cardiaca, ja que a atividade
ejetoria, pelas artérias pulmonares, estd comprometida, assim como o retorno ao atrio direito
estara descompensado pela Patologia aneurismatica que sobrecarrega Veia Cava Superior. E
de alta relevancia observar essa relacdo da doenca aneurismatica de Veia de Galeno com a
hipertensdo arterial, pois, esta etiologia é muito rara. A hipertensdo pulmonar ¢é
majoritariamente secundaria a doencas de cadmaras cardiacas esquerdas, doencas pulmonares,
eventos tromboembdlicos e de forma primaria de maneira idiopatica ou familiar,
(MOMESSO; PUPPIN, et al 2010). Porém, essas estdo relacionadas a mudangas nas
estruturas vasculares pulmonares de maneira intrinseca. No quadro relatado, o problema néo
advém de nenhum desses sitios, mas sim da malformacdo arteriovenosa localizada no
encéfalo e que sobrecarrega camaras cardiacas direitas e em consequéncia dos eventos
seguintes que sdo a hipertrofia cardiaca e posterior insuficiéncia cardiaca, gerando a
hipertensdo pulmonar. Desta maneira, quando um recém-nascido nasce com Hipertensdo
pulmonar, sem causas primarias de anomalias pulmonares ou cardiacas, é importante
investigar o Sopro que pode ser auscultado em fontanelas. Se esse achado for encontrado,
pedir o exame para investigacdo de aneurisma de Veia de Galeno a USG transfontanelar para
confirmagéo diagnostica.

Além disso, existem outros achados clinicos que corroboram para a concluséo das
suspeitas clinicas. Achados sugestivos esses que podem ser: regurgitamento de veias
cranianas e de veias jugulares, pulsos centrais mais amplos que radiais e femorais (SILVA,
LACERDA, et al. 2017). O coracao do paciente apresenta indices cardiotoracicos acima dos

valores referenciais em exames radiologicos, demonstrando que sdo maiores que o normal. Na
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ausculta, observa-se sopro sistolico consideravel, por aumento do débito patologico advindo
da formacdo aneurismatica. Existe, também, um sopro melhor audivel na sutura interparietal e
regido craniana posterior que é um indicio importante para a patologia descrita. (SILVA;
LACERDA, et al. 2017)

O tratamento ¢é realizado através do procedimento de embolizacdo do aneurisma.
Isso somente ocorre quando o paciente encontra-se clinicamente estavel, especialmente do
ponto de vista hemodindmico. Devem ser feitos, também, exames para pesquisa de
hemorragias cerebrais como a arteriografia.

O estudo de Lasjaunia, considerado referéncia quanto a observacao dos resultados
da embolizacdo transarterial (216 pacientes) com malformac6es congénitas, mostrou que
10,6% dos pacientes submetidos a este procedimento vieram a ébito mesmo com a realizacéo
da embolizacdo ou por decorréncia desta. Dos que sairam com vida, 74% apresentaram
desenvolvimento psicomotor habitual, 15,6% apresentavam déficit cognitivo moderado e
10,4% apresentavam déficit cognitivo grave. No periodo neonatal, a mortalidade foi maior no
valor de 52% em relacdo aos 10,6% dos casos na generalidade. (SILVA; LACERDA, et al,
2017).

Apesar de ser uma patologia rara, apresenta uma alta mortalidade. Por isso, seu
diagnostico precoce é de alta relevancia para que a criancga seja tratada com a propedéutica e a
terapéutica corretas. Assim, o progndstico desta sera o mais satisfatorio e sem drasticas

consequéncias possiveis.

CONSIDERACOES FINAIS

E importante elucidar e dar mérito ao estudo sistematico de uma patologia que por
rara, ndo tem, por conseguinte, menor mérito em atencdo do colegiado médico. Quanto mais
relatos forem colhidos e mais estudos forem apresentados, melhores serdo os futuros
prosseguimentos com outros pacientes que, com essa patologia, forem diagnosticados. E
ainda salientar a grande relevancia de um pré-natal ndo ser negligenciado e sim, tratado com
esmero, respeitando todas as suas nuances, pois através deste podemos anteceder cuidados

para melhor prognostico de quaisquer pacientes.
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ANEXO A -: Ultrassonografia morfoldgica de 31 semanas — Imagem bidimensional em corte
transversal, visualiza-se uma dilatacdo aneurismatica da veia de Galeno em linha média do

cérebro.

Fonte: Arquivo de Prontuério — Hospital Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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ANEXO B - Ultrassonografia Transfontanelar feita com 2 dias de vida — Imagem de
formacdo vascular arredondada hipoecogénica, com fluxo exuberante ao estudo Doppler,
medindo cerca de 3,5 x 2,0 x 2,0 cm, volume estimado de 7,3 cm3, localizada na linha média,
ligeiramente posterior ao terceiro ventriculo, topografia de veia de Galeno.

LINHA MEDIA

Fonte: Arquivo de Prontuario — Hospital Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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ANEXO C - Raio X de térax AP — Evidéncia de cardiomegalia significante com relacdo ao
indice cardiotoracico
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Fonte: Arquivo de Prontuario — Hospltal Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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ANEXO D - Tomografia computadorizada de crénio com uso de contraste realizada com 24
dias de vida — Estrutura vascular venosa dilatada localizada em teto da fossa posterior
(medindo cerca de 2,8 cm laterolateral x 3,2 anteroposterior x 2,8 craniocaudal) que drena
para seio falcino persistente/seio reto e se associa a dilatagao da confluéncia dos seios. Foram
visibilizadas a reconstrucdo coronal mdaltiplas formacBes vasculares serpiginosas,
aparentemente arteriais localizadas difusamente, o que provavelmente corresponde as fistulas

arteriovenosas.

Fonte: Arquivo de Prontuario — Hospital Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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ANEXO E - Ultrassonografia transfontanelar 2 dias ap6s procedimento de embolizagéo
parcial do aneurisma de veia de Galeno - Imagem de formacdo vascular arredondada
hipoecogénica, com fluxo exuberante ao estudo Doppler, medindo cerca de 1,8 x 1,9 x 1,6
cm, volume estimado de 3,0 cm3, localizada na linha média, ligeiramente posterior ao terceiro

ventriculo, topografia de veia de Galeno.

Fonte: Arquivo de Prontuério — Hospital Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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ANEXO F - Procedimento de embolizacdo parcial de malformacdo aneurismatica da veia de
Galeno.

Fonte: Arquivo de Prontuario — Hospital Santa Casa de Misericordia Belo Horizonte
2019
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