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Resumen

Intfroduccién: La malformacién aneurismdtica en la vena de Galeno es una rara variante de fistula arteriovenosa cerebral
congénita. La variedad coroidea se manifiesta en neonatos con signos de insuficiencia cardiaca refractaria y soplo
continuo cerebral.

Objetivo: Establecer un algoritmo para el diagndstico no invasivo de la malformacién aneurismdtica en la vena de
Galeno, variedad coroidea.

Métodos: Se realizd investigacion observacional, prospectiva y transversal que incluyd 18 neonatos con diagnédstico de
malformacion aneurismdtica en la vena de Galeno, variedad coroidea, mediante la ecografia Doppler, en el
Cardiocentro William Soler de 1999 a 2016.

Resultados: Las variables con significacion para el diagndstico presuntivo fueron: presencia de fallo cardiaco refractario,
soplo continuo intracraneal, aumento del indice cardiotordcico, signos electrocardiogrdficos de isquemia miocdrdica.
Facilitaron la pesquisa inicial de certeza, la dilatacién andmala de la vena, el exceso de vasculatura aferente y la
reduccién de los indices circulatorios encefdlicos. Las variables que reforzaron el diagnédstico y denotaron la repercusion
hemodindmica fueron: el incremento de los didmetros vasculares supradrticos, de la vena cava superior, de las
cavidades cardiacas derechas, el aumento en la relacién de llenado diastélico mitral y tricUspideo y la disminucion de
la fraccién de eyeccidon de ambos ventriculos. Se desarrollé un algoritmo para la deteccién de la entidad.
Conclusiones: La creacion del algoritmo para el diagnéstico no invasivo de la malformacion aneurismdtica en la vena
de Galeno, variedad coroideq, es posible por la documentacién de elementos provenientes de diferentes modalidades
diagndsticas asociadas a la ecografia.
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Abstract

Introduction: Aneurysmal malformation in the vein of Galen is a rare variant of congenital cerebral arteriovenous fistula.
The choroidal variety manifests in neonates with signs of refractory heart failure and confinuous cerebral murmur.
Objective: To establish an algorithm for the noninvasive diagnosis of aneurysmal malformation in the vein of Galen,
choroidal variety.

Methods: Observational, prospective, cross-sectional research was conducted and included 18 neonates diagnosed with
aneurysmal malformation in the vein of Galen, choroidal variety, by Doppler ultrasound, at the William Soler Cardiocenter
from 1999 to 2016.

Results: The variables with significance for presumptive diagnosis were: presence of refractory heart failure, continuous
infracranial murmur, increased cardiothoracic index, electrocardiographic signs of myocardial ischemia. Anomalous
dilatation of the vein, excess afferent vasculature and reduced encephalic circulatory indices facilitated the initial
certainty finding. The variables that reinforced the diagnosis and denoted the hemodynamic repercussion were:
increased supra-aortic vascular diameters, superior vena cava, right heart chambers, increased mitral and fricuspid
diastolic filling ratio and decreased ejection fraction of both ventricles. An algorithm for detection of the entity was
developed.

Conclusions: The creation of the algorithm for the noninvasive diagnosis of aneurysmal malformation in the vein of Galen,
choroidal variety, is possible by the documentation of elements coming from different diagnostic modalities associated
with ultrasound.

Keywords: vein of Galen; cerebral aneurysm; congestive heart failure.

Introduccién exclusiva de la poblacién infantil y representa el 30 % de las

La malformacién aneurismética en la vena de Galeno (MAVG)

es una rara variedad de fistula arteriovenosa cerebral malformaciones arteriovenosas en la infancia.45 Las
congénita que establece comunicacién directa con el antecesor publicaciones realizadas en el mundo se limitan a reportes de
embrionario de la vena de Galeno.(:23) Esta anomalia es casos o pequenas series de casos, debido a la baja incidencia
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de la enfermedad y basan el diagnoéstico en la resonancia
magnética. En Cuba se han reportado pocos estudios: el de
Pilofia en el ano 2010, el de Céspedes en el 2014 y el de
Gonzalez en el 2020.6:67 Las manifestaciones clinicas
dependen de la edad, el momento de presentaciéon y la
anatomia.(89 La variedad coroidea se muestra en recién
nacidos con fallo cardiaco refractario y soplo continuo
cerebral.(9:10.11)

En 1989 Lasjaunias y otros propusieron la clasificacion
anatomica de las anomalias en la formaciéon de la vena de
Galeno, que distingue la existencia de la malformaciéon
aneurismatica, la dilatacion aneurismaética, las varices y la
dilatacion dural en la vena de Galeno o en su precursor. A su
vez, cataloga a la MAVG en coroide o mural, segin la
angioarquitectura.(10:1213) La variedad coroidea tiene multiples
aferencias bilaterales con suministro arterial abundante.(13.14)

El diagnoéstico de la MAVG integra criterios clinicos,
radiologicos, electrocardiograficos, ecograficos, tomograficos
y angiogréficos. El patrén de referencia es la angiorresonancia,
pero la ecografia ofrece una valiosa informacién para el
diagnostico. La ecografia cerebral (EC) permite visualizar la
lesién y sus caracteristicas mientras que la ecocardiografia
muestra la repercusion hemodindmica que provoca esta
anomalia en el corazon y los grandes vasos.(15:16)

El manejo terapéutico de la malformacién incluye el
tratamiento  sintomaético, la cirugia o la terapia
endovascular.(516) La MAVG se asocia con una alta tasa de
mortalidad infantil.(t9.17.18.19.20) E] desarrollo actual en los
procedimientos intervencionistas ha permitido el abordaje de
los casos por via endovascular, lo cual ha propiciado éxitos en
el manejo terapéutico, mayor supervivencia y mejor
pronoéstico, pero atn existen dificultades en la deteccién
clinica oportuna de los pacientes afectados.

El conocimiento de la enfermedad permite tener un elevado
indice de sospecha ante los recién nacidos con falla cardiaca
sin causa aparente. La ecografia Doppler pudiera ser una
herramienta excelente para corroborar el diagnostico inicial de
la malformacién. Es necesario realizar el diagnostico
temprano y brindar atencién médica multidisciplinaria y
oportuna.(V

El objetivo de esta investigacion fue establecer un algoritmo
para el diagnoéstico no invasivo de la MAVG, variedad coroidea,
mediante el uso de la ecografia como herramienta til para la
pesquisa poblacional.

Métodos

Se realiz6 una investigaciébn observacional, analitica,
prospectiva y transversal en 18 neonatos con diagnostico
ecografico de MAVG, variedad coroidea, en el Cardiocentro
Pediatrico William Soler en el periodo de noviembre de 1999 a
diciembre de 2016, remitidos por insuficiencia cardiaca sin
causa aparente desde las diferentes instituciones del pais.

Poblacién y muestra
Se configuraron dos grupos de referencia, uno integrado por 70 nifios
supuestamente sanos y otro por 73 niflos aquejados con otras
malformaciones en la vena de Galeno (MVG), diferentes a la variante
estudiada. Los sujetos de ambos grupos tenian la edad y el peso

similares a los de los pacientes investigados. Este estudio tom6 en
cuenta la clasificaciéon anatémica de Lasjaunias para las MVG.922)
Se adopt la relaciéon proporcional de cuatro sujetos, pertenecientes
a los grupos de referencia, por cada elemento del conjunto
investigado para obtener la diferencia significativa menor que 5 % y
poder de la prueba de 80 % (indice f3). Se efectud el proceso de
muestreo probabilistico sistemético para configurar los grupos
mencionados.

Técnicas y procedimientos
Se utilizd6 ecografia bidimensional en tiempo real asociada a
tecnologia Doppler pulsado y color realizada por un solo observador.
Se adopt6 el método bajo modalidad ciego por terceros para prevenir
el sesgo.

Se incluyeron los neonatos con el diagnostico ecografico de MVG; se
excluyeron los que no fueron diagnosticados mediante ecografia y
aquellos con otras anomalias encefélicas de diferente naturaleza a las
MVG.

La informacién obtenida por la anamnesis, el examen fisico y las
pesquisas ecograficas se registr6 en un modelo censal para los
individuos enfermos y dos del tipo encuesta para los grupos de
referencia. Se estructurd una base de datos utilizada por la
plataforma estadistica libre R Project 3.0.1 (R Foundation for
Statistical Computing).

Se realiz6 el andlisis de diversas variables clinicas,
electrocardiograficas, radiologicas y ecograficas que se definieron
conceptualmente. Las variables consideradas fueron: anomalias en la
vena de Galeno, deteccién del soplo continuo en fontanela anterior,
manifestaciones clinicas de insuficiencia cardiaca congestiva, signos
electrocardiograficos de isquemia miocardica, indice cardiotoracico,
indice de resistencia vascular, indice de pulsatilidad vascular,
didmetros de los vasos arteriales supradrticos (arteria innominada,
arteria cardtida comun derecha, arteria cardtida comin izquierda),
de la vena cava superior (VCS) y de la aorta ascendente, diametros
de ambas auriculas, diAmetros telediast6licos de los ventriculos,
fraccion de eyeccién de ventriculo izquierdo (FEVI), fraccién de
eyeccion de ventriculo derecho (FEVD), razon de llenado ventricular
izquierdo (Razén E/mrrrar), razoén de llenado ventricular derecho
(Razon E/A tricGspIDE).(11:14:23,24,25,26,27)

Durante el procesamiento estadistico se utiliz6 la prueba exacta de
Fisher para las variables cualitativas, ANOVA (analisis de varianza)
de un factor para las cuantitativas independientes simétricas y la
prueba de Kruskal Wallis para las cuantitativas independientes
asimétricas.

A partir del estudio de estas variables se construyé un modelo de
regresion logistica en el que la deteccion del fallo cardiaco resulté la
variable dependiente (dicotémica) seleccionada. Las variables
independientes estuvieron integradas por aquellas que, segin los
hallazgos de la investigacién, se consideraron como elementos
proclives a la prediccion del surgimiento de dicha complicacién,
aquellas variables para los que el estadigrafo Wald mostré una
probabilidad menor a 5 % (p < 0,05), al ser analizado el exponencial
de los coeficientes del modelo (Exp B) como estimador de la razén de
productos cruzados u odds ratio (OR).

La bondad de ajuste correspondiente al modelo propuesto se
determin6 mediante la prueba de Hosmer y Lemeshow que permitié
evaluar el valor de la desviacion entre lo observado y lo esperado,
integrado por la evaluacion con ji al cuadrado y por los coeficientes
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de determinacion R2 de Cox y Snell y R2 de Nagelkerke, que indican
la varianza de la variable dependiente explicada por el modelo.
Aspectos éticos

El presente estudio se efectud bajo el estricto cumplimiento de las
regulaciones éticas en vigor a nivel nacional, previa aprobacién del
Consejo Cientifico y del Comité de Etica de la Investigacion del
Cardiocentro Pediatrico William Soler. Se cumplieron los preceptos
de la Declaracion de Helsinki.(@8)

Resultados

Las variables relacionadas con los elementos de sospecha
clinica como son el fallo cardiaco neonatal, la presencia de
soplo continuo transfontanelar y los signos de isquemia
miocardica (p = 0,000001), las relacionadas con los elementos
de confirmaciéon ecografica, como la deteccion de la vena
prosencefalica de Markowski, la presencia de vasculatura
nutricia aferente abundante, la dilatacién de los troncos
arteriales supraoérticos de la VCS (p = 0,000001) y la
disminucién del indice de la pulsatilidad y la resistencia de la
circulacion encefélica (p = 0,001) se expusieron y discutieron
en una publicacién anterior en la Revista Cubana de
Pediatria.(?

La figura 1 expresa la cuantificacion del indice cardiotoracico
en pacientes con malformacién en la vena de Galeno. En el
grupo estudio MAVG se observaron los mayores valores
(media 0,61-desviacién estandar + 0,02), con relacién a los
grupos de referencias. Existi6 diferencia significativa entre los
conjuntos (p = 0,0001).

0,65
Grupo control 0,52 +0,02
MVG 0,56 + 0,04
MAVG 0,61 + 0,02
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Grupo control MVG MAVG

ANOVA de un factor p 0,0001

Leyenda: MAVG = Malformaciéon aneurisméitica en la vena de
Galeno; MVG = Otras malformaciones en la vena de Galeno.
Fuente: Elaboracion propia.

Fig. 1 — Cuantificacion del indice cardiotoricico en pacientes con
malformaciones en la vena de Galeno.

En cuanto a la evaluacién de las dimensiones pertenecientes a las
cavidades cardiacas expuesta en la tabla 1, la auricula derecha
present6 los valores mayores en el grupo de MAVG (mediana 10,51;
rango intercuartilico 8,34 - 12,68) con relacion a los valores de los
grupos referentes (p = 0,004). Los didmetros telediastélicos de
ventriculo derecho correspondientes al grupo de MAVG exhibio
también las mayores mensuraciones (media 14,53; desviacién
estandar + 2,21) con relacion a los conglomerados de referencias (p
= 0,04). Se evidenci6 dilatacion de cavidades derechas en el grupo
estudio.
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La tabla 2 muestra los resultados del modelo de regresion logistica
confeccionado y los aspectos relacionados con el fallo cardiaco
congestivo en los pacientes con MAVG. Las variables particulares del
estudio relacionadas con la circulacién encefalica (resistencia inpice
(Wald-5,017;Exp-1,108; p = 0,025); pulsatilidad inpice (Wald- 6,607;
Exp -1,147; p = 0,010), las variables relacionadas con los diametros
de los vasos supraérticos (A~ (Wald-6,990; Exp—0,866; p =
0,008); ACC perecua (Wald-6,204; Exp-0,880; p = 0,013); ACC
zqouierna (Wald-4,377; Exp-0,912; p = 0,036), las de la vena cava
superior en relacién con la aorta (VCS/Ao reLacion (Wald-3,357; Exp-
0,909; p = 0,047), las variables relacionadas con el anilisis del
ventriculo izquierdo(razon E/A mrrar (Wald-6,820; Exp- 0,871; p =
0,009), FEvi (Wald-6,056; Exp-1,125; p = 0,014) y las variables
relacionadas con el andlisis del ventriculo derecho (razéon E/A
tricuspipe (Wald-6,048; Exp-0,902; p = 0,032); FEvp (Wald-4,377;
Exp-1,137; p = 0,014) revelaron caracteristicas que facilitaron el
surgimiento de la variable dependiente.

Al i imerRO AD j5p1R0 DTD
(mm) (mm) (mm)
Grupo control (n=70) 7,10 + 1,20 6,99 12,00% 11,89 + 1,90
(5,58-840)  (9,82-14,18)
MAVG (n =18) 7,23 +1,04 10,51 12,75 14,53 + 2,21
(8.34-12,68)  (10,75-14,75)
MVG (n =73) 7,30 +1,12 7,08¢ 12,80 12,14 +1,88
(5.76-8,40)  (11,66-13,94)
P 0,948 0,004 1 0,75 0,04%

Tabla 1 - Malformaciones en la vena de Galeno. Evaluacién de las
dimensiones pertenecientes a las cavidades cardiacas

Leyenda: ¥ = Distribucién asimétrica; § = Analisis de varianza
(Anova de un factor); § = Prueba de Kruskal-Wallis; MAVG =
malformacioén aneurismatica en la vena de Galeno; MVG = otras
malformaciones en la vena de Galeno; Al piametro - didmetro de
auricula izquierda; AD pramerro = didmetro de la auricula derecha;
DTD v - didmetro telediastolico de ventriculo izquierdo; DTD vp =
didmetro telediastolico de ventriculo derecho.

Fuente: Elaboracién propia.

La aplicaciéon de la prueba de Hosmer y Lemeshow al modelo
construido, bajo los fundamentos del andlisis multivariado,
incorporé el coeficiente de determinacién (R2) de Cox y Snell y la
version corregida de Nagelkerke con el propdsito de documentar la
proporcién de varianza correspondiente a la variable dependiente,
de acuerdo con sus contrapartes independientes. Los hallazgos que
se muestran en la tabla 3 refieren que el modelo fue capaz de predecir
con exactitud el 100 % de los pacientes que no tuvieron fallo cardiaco
y el 93,7 % de los que si lo presentaron, para un porcentaje global de
aciertos del 96,8 %. No existi6 significacion estadistica (p = 0,80) ni
diferencias entre lo pronosticado y lo observado, por lo que el modelo
propuesto resulté valido. Las cifras resultantes, a partir del
coeficiente de determinaciéon de Cox y Snell (0,614) y su version
corregida (0,819), fundamentan la aplicacion clinica del modelo.

Con el proposito de establecer estrategias utiles para la pesquisa
poblacional orientada al diagnostico no invasivo de la malformacién
aneurismaética en la vena de Galeno, variedad coroidea, se elabor6 un
algoritmo conformado por diversos medios diagnosticos asociados a
la ecocardiografia como herramienta inicial, precisa y fundamental.
En la figura 2 se muestra el citado algoritmo.
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Tabla 2 - Aspectos relacionados con la deteccién de fallo cardiaco

Variables

Exp (). Wald

Estimacion OR

Resistencia indice 0,025 1,108 5,017
Pulsatilidad indice 0,010 1,147 6,607
VCS/Ao relacion 0,047 0,909 3,357
Razon EfA mitral 0,009 0,871 6,820
FEy; 0,014 1,125 6,056
FEy;, 0,014 1,137 6,048
Razdn EfA triciispide 0,032 0,902 4,600
Apn 0,008 0,866 6,090
ACC derecha 0,013 0,880 6,204
ACC izquierda 0,036 0,912 4377

congestivo en los pacientes aquejados por malformacion
aneurismatica en la vena de Galeno

Leyenda: Resistencia indice = indice de resistencia vascular
encefélico; pulsatilidad indice = indice de pulsatilidad vascular
encefélico; VCS/Ao relacion = relacion entre didmetros de la vena
cava superior y la aorta ascendente; razon E/A mitral = relacion de
llenado diastdlico mitral; FEVI = fraccién de eyeccion ventricular
izquierda; FEVD = fraccién de eyeccion ventricular derecha; razon
E/A tricaspide = relacién de llenado diastélico trictspide; A INN =
didmetro de arteria innominada; ACC derecha = didmetro de arteria
cardtida comin derecha; ACC izquierda = didmetro de arteria
cardtida comun izquierda.

Fuente: Elaboracion propia.

Resultados pronosticados

Porcentaje

Resultados observados Fallo cardiaco Fallo cardiaco

correcto

presente ausente

Fallo cardiaco presente

15 1 93,7
(n=16)
Fallo cardiaco ausente
2 100

(m=2)

Poreentaje global 96,8 §

Coeficiente de determinacién Resultados
R2 de Cox y Snell 0,614
R2 de Nagelkerke 0,819

Tabla 3 - Bondad de ajuste correspondiente al modelo propuesto
como resultado de la regresion logistica

Leyenda: ICC = Insuficiencia cardiaca congestiva; ECG =
Electrocardiograma; ICT = Indi ce cardiotoracico; IR = Indice de
resistencia; IP = Indice de pulsatilidad; RMN = Resonancia
magnética nuclear; TAC = Tomografia axial computarizada; RN =
Recién nacido.

. .,
Discusion

En la literatura revisada no se encontraron antecedentes de
indicadores diagnosticos de sospecha y confirmacion no
invasiva, de manera estructurada o sistematizada, para el

estudio de la MAVG.

Los estudios publicados se limitan a pequefias series de casos

http://www.revcardiologia.sld.cu

oreportes de casos. La incidencia real no esta bien definida por
la complejidad y confusion diagnéstica de esta condicion. (10,29)

ICC sin causa aparente y soplo continuo
cerebral en RN (sospecha clinica)

N ¢ '

Diagnés_tico \ ( ECG ‘

presuntivo si signos de isquemia S ICT > 0.60

Telecardiograma
FP aumentado

Ecografia cerebral
Si anomalia congénita con abundantes
vasos nutricios y disminucién de IR e IP
de la circulacién cerebral

Pesquisa inicial
de certeza

Ecocardiograma
Si dilatacién en los troncos arteriales
supraérticos de la VCS y cavidades
cardiacas derechas
Disfuncién sistélica y diastélica
de ambos ventriculos

Refuerza el

et za - Reperfusion
diagnéstico inicial

hemodinamica

3 RMN
Confirmacién Define el tamafio ML,
diagnéstica y morfologia Muestra la lesion
de la lesion y:presenca

Angiografia con sustraccion digital
Muestra |a angioarquitectura
de la lesién

Fig. 2 — Algoritmo diagndstico para la malformacion aneurisméatica
en la vena de Galeno, variedad coroidea.

La ecografia constituye la herramienta destinada a la pesquisa
inicial de certeza de la anomalia y su repercusion en los recién
nacidos susceptibles, que presentan compromiso vital como
limitante para el traslado y la realizacion electiva de otros
medios diagnosticos.

La resonancia magnética se emplearia en funcién de detallar
la arquitectura de los vasos, lo que facilitaria la planificacion
de los abordajes intravasculares en el momento oportuno y en
el lugar donde sea factible. Este es un medio diagnoéstico con
poca accesibilidad, elevado costo(3® y no est4 disponible en la
institucion donde se realizo6 el estudio.

La regresion logistica es un modelo de probabilidad directa,
una de las llamadas técnicas de dependencia que tiene el
objetivo de explicar o predecir un fenémeno definido por una
variable que actiia como dependiente, en funcién de una serie
de factores que se relacionan con él y que operan como
variables independientes (explicativas o predictoras).(31.32)

El modelo permiti6 hallar notables diferencias entre los grupos
estudiados y demostré que las variables independientes
estudiadas constituyen elementos proclives para la apariciéon
del fallo cardiaco en este tipo de pacientes.

La prueba de ji cuadrado (X2) de Hosmer y Lemeshow,
utilizada en esta investigacion, se emplea en los modelos de
prediccion de riesgo y permite evaluar el valor de la desviacion
entre lo observado y lo esperado.(33)

La informacién aportada por el analisis de la bondad de ajuste
corrobora la precision del modelo, en cuanto al diagndstico de
fallo cardiaco en la MAVG.

La falla cardiaca congestiva de alto gasto y evolucién térpida
se presenta en los pacientes afectados por la MAVG.3134) E]
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neonato en insuficiencia cardiaca cuenta con menor tiempo
para realizar medidas compensadoras y se encuentra expuesto
a escenarios adversos.(35.36)

La existencia del indice cardiotoracico mayor y el aumento de
los diametros de la auricula derecha y el telediast6lico del
ventriculo derecho en el grupo de nifios con MAVG coincide
con estudios realizados por Moreira y Bruce que informan
cardiomegalia, a expensas de las cavidades derechas.(37:38)
También Sierre plantea en su investigacién que la disfuncion
diastdlica se da por la sobrecarga volumétrica de las cavidades
derechas.(39)

Los pacientes con insuficiencia cardiaca refractaria presentan
aumento del retorno venoso, del flujo pulmonar, hipertension
pulmonar y fallo cardiaco derecho por sobrecarga de volumen,
debido a que una parte significativa del gasto del ventriculo
izquierdo se deriva a la cabeza del paciente como consecuencia
de la resistencia vascular baja dentro de la malformaci6n.(24:40)
La disminucién de la presiéon diastélica retrograda adrtica
reduce la perfusiéon coronaria, que favorece la isquemia
miocérdica y provoca disfuncién ventricular izquierda.4?) En
un entorno agudo la interdependencia ventricular es
determinante en la fisiopatologia de la falla cardiaca derecha.
La dilatacion del ventriculo derecho (VD) y/o la sobrecarga de
presion desvian el tabique interventricular hacia la izquierda y
modifican la geometria del ventriculo izquierdo (VI). La
dilataciéon del VD causa, ademés, un efecto de compresion
pericardica. Estas alteraciones provocan el aumento de la
presion de fin de diastole, disminuyen la distensibilidad, la
precarga y la elastancia del VI y reducen progresivamente el
débito cardiaco.(42)

Ante un recién nacido con fallo cardiaco refractario y soplo
continuo cerebral se debe tener un alto indice de sospecha de
la MAVG. La conjugacion de los elementos clinicos con los

hallazgos electrocardiograficos, radiologicos y
ecocardiograficos pueden facilitar la realizacion del
diagnostico.

Conclusiones

El establecimiento de los indicadores para el diagndstico
presuntivo de la MAVG, variedad coroidea, mediante el
método clinico, la radiografia de térax y la electrocardiografia,
unido a los elementos ofrecidos por la ecografia cerebral, Gtiles
para la pesquisa inicial de certeza y como inductores de los
mecanismos fisiopatolégicos que conducen al fallo cardiaco
congestivo y a la ecografia cardiaca y vascular, que muestran
la repercusion hemodindmica ocasionada por la dolencia,
facilitaron la confeccién del algoritmo para el diagnostico no
invasivo de la entidad.
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