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RESUMO/SUMMARY

Apresentamos o caso de um adulto com uma
malformacao vascular, manifestada por hemorragia,
cuja localizag@o, aferéncias arteriais e drenagem
venosa correspondem ao padrdo coroideu das
malformacgdes aneurismaticas da veia de Galeno,
com a excepgdo da participacdo das artérias
coroideias anteriores. Ja foram descritos alguns
casos de malformagdes aneurismaticas da veia de
Galeno no adulto mas a ocorréncia de hemorragia
nunca foi adequadamente documentada. Esta
hemorragia pode ter uma patogenia idéntica a das
malformacgdes arterio-venosas piais.

Palavras-chave: veia de Galeno, malformagdo arterio-venosa, hemorragia,
angiografia.

INTRODUCAO

A malformagao aneurismatica da veia de Galeno (MAVG)
¢ uma formacao venosa sacular tinica da linha média com
aferéncias bilaterais pertencentes aos sistemas arteriais
prosencefalico e mesencefalico. Este padrio corresponde
a anatomia da veia mediana prosencefalica transitoria de
Markowsky. Trata-se de uma malformagdo adquirida
causada por uma noxa entre a 6* ¢ 11* semanas de vida
embrionaria.! Devido a circulagdo de alto fluxo no sistema
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VEIN OF GALEN ANEURYSMAL
MALFORMATION IN ADULT

We present an adult male harbouring a vascular
malformation, manifested by haemorrhage, which
localization, arterial feeders and venous drainage,
match the pattern of choroidal type vein of Galen
aneurysmal malformations seen in babies, excepting
the absence of anterior choroidal arteries
participation. A few cases of vein of Galen
aneurysmal malformations were already reported in
adults, but haemorrhage was never well
documented. This haemorrhage may have a
pathogenesis similar to those of pial arteriovenous
malformations.

Key words: vein of Galen, arteriovenous malformation, haemorrhage,
angiography.

venoso galénico a drenagem do cérebro normal tem de ser
reencaminhada! (para a confluéncia anterior ou para veias
subtemporais?).

As MAVG situam-se no espaco subaracnoideo, nas
cisternas do velum interpositum e quadrigeminal.
Geralmente os sacos venosos aneurismaticos que se
estendem anteriormente a partir da cisterna quadrigeminal,
para se situarem acima do tecto do III ventriculo, sdo os de
maiores dimensdes e sdo encontrados mais frequentemente
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em recém-nascidos do que em criangas mais velhas!'.

CASO CLINICO

Apresentamos o caso de um homem de 27 anos com
uma cefaleia subita, sem perda de consciéncia ou défices
neurologicos. Nao existiam antecedentes relevantes tais
como convulsdes ou insuficiéncia cardiaca congestiva. O
perimetro cefalico era normal. Nao havia queixas de sopro
nem frémito detectdvel. Também ndo existia circulacdo
colateral facial.

A TAC cerebral revelou uma hemorragia talamica
esquerda com extensdo ao sistema ventricular (Figura 1a).

Fig. 1: a) TAC e b) T2 coronal: Hemorragia talamica esquerda (asterisco) e
sangue no sistema ventricular. A malformagdo ja é visivel na grande fenda
transversa de Bichat (estrela). Note-se a auséncia de calcifica¢oes
parenquimatosas. Na imagem de RM o “flow-void” contiguo ao hematoma
talamico pode representar um vaso (seta).

A angiografia mostrou uma malformagao arterio-venosa
cujo nidus tinha cerca de 1cm de maior didmetro e era
contiguo com uma veia nica e um seio falcial sem qualquer
aneurisma venoso. Era alimentada por artérias coroideias
posteriores, ramos perfurantes do poligono de Willis e com
algumas aferéncias das artérias cerebelosas superior e
postero-inferior (Figura 2 e 3). A drenagem venosa (Figura
4) fazia-se para o seio longitudinal através do seio falcial.

Fig. 2: Angiografia da artéria vertebral esquerda, projecgées a) face e b)
perfil: demonstra-se a malformagdo arterio-venosa (seta) e o seio falcial
(seta grande); as aferéncias das artérias coroideias posteriores e tdalamo-
perfurantes posteriores (cabe¢a de seta) podem ser vistas; note-se também as
contribui¢ées das artérias cerebelosas superior e postero-inferior.

Fig. 3: Angiografia da artéria carétida interna esquerda, projec¢do lateral:
artérias coroideias posteriores (seta) alimentando a malformagao (artéria
cerebral posterior de origem fetal); ndo foi possivel identificar a artéria
coroideia anterior nesta série. (Incidentalmente observa-se uma artéria
meningea média (cabegas de seta) com origem na artéria oftalmica).

Nao existia refluxo para outras veias, excepto talvez para o
seio recto (visualizado tenuemente numa tnica imagem),
que ndo ¢ visivel de outra forma. (Figura 4a). Os outros
seios durais estavam patentes, bem como as veias jugulares.
A drenagem venosa encefalica superficial produzia um
preenchimento secundario dos seios laterais e longitudi-
nal, sem preenchimento do seio falcial. O sistema venoso
profundo drenava para as veias cerebrais médias e
directamente para os seios sigmoides e petrosos superiores
através de veias temporais. O tempo de circulagado cerebral
eranormal.

Fig. 4: Angiografia da artéria cardtida interna direita, projec¢do lateral das
Jfases a) precoce, b) intermédia e c) tardia: observam-se as artérias coroideias
posteriores a alimentar a malformagado, esta é a unica imagem onde
possivelmente se visualiza o seio recto (cabegas de seta); a artéria coroideia
anterior tem aspecto normal. Na fase intermédia, note-se o desaparecimento
do contraste dos seios laterais. Na fase tardia observam-se as veias
temporais inferiores (seta) a unirem-se aos seios petroso superior e lateral.
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A IRM (Figura 1b e 5) demonstrou a localizacao
extracerebral da malformagao arterio-venosa na confluéncia
da cisterna do velum interpositum ¢ da cisterna quadrigemi-
nal, ligeiramente desviada para a direita pela hemorragia
taldmica esquerda. A IRM também demonstrou as relagdes
entre a veia e o seio de drenagem com a foice, bem como a
presenca de voids vasculares no III ventriculo (Figura 5).
O seio recto nao foi claramente visualizado. Incidentalmente
encontramos um flow-void aumentado no aqueduto ¢ IV
ventriculo. O parénquima e os espagos de circulagdo de
LCR eram normais.

Fig. 5: T2 sagital na linha média mostrando a malformagdo, vasos
subependimarios (seta) dentro do III ventriculo e o seio falcial (seta branca)
desaguando no seio longitudinal superior. Note-se também um “‘flow-void”
acima do cerebelo (que ndo parece ser o seio recto) os “‘flow-voids”
conspicuos nos Il e IV ventriculos.

O doente teve uma boa recuperagdo deste episodio
hemorragico, ficando assintomatico, e foi referenciado para
radiocirurgia.

DISCUSSAO

A verdadeira MAVG é uma entidade distinta da dilatagdo
aneurismatica da veia de Galeno que ¢ secundaria a
malformagcdes arterio-venosas em outras localizagdes. E uma
entidade rara e geralmente encontrada no periodo neona-
tal e, menos frequentemente, em criangas até ao ano de
idade. Previamente a era da IRM e antes dos trabalhos de
Raybaud e Lasjaunias!-? existiram vérias descrigdes de
MAVG em adultos mas algumas ndo eram verdadeiras
MAVG. Em 1964 Gold et al (citados por Lasjaunias e
Meyers2-?) descreveram uma forma adulta de MAVG
manifestada por cefaleias e hemorragia subaracnoideia. O
tipo mural deveria ser a forma tipica dessa MAVG. Na sua
série de 157 casos Lasjaunias descreve apenas um caso
(incidental) de uma verdadeira MAVG diagnosticada na
idade adulta. Contudo alguns casos de verdadeiras MAVGs
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de adultos, bem documentados, foram descritos
recentementeS.

Na infancia a insuficiéncia cardiaca congestiva ¢ a
hidrocefalia com macrocrania sdo as formas de
apresentacao clinica mais frequentes. As convulsdes e
hemorragias parecem nao existir em doentes ndo
submetidos a derivac@o ventricular, excepto em situagdes
muito precisas?. Como as MAVGs sdo excepcionais em
adultos ndo existe informagao suficiente sobre a evolugao
clinica nestas idades. Em criancas nao derivadas a
hemorragia sé surge em casos com congestdo venosa du-
ral, refluxo pial supratentorial ou hipertrofia 6ssea2. Contudo
nenhum destes factores estava presente no nosso caso.

Nos casos recentes documentados de MAVGs de
adultos que encontramos os doentes apresentaram-se com
hidrocefalia ou meningite asséptica®; o caso descrito por
Lasjaunias foi um achado incidental?.

O nosso caso parece ser excepcional pela idade e forma
de apresentagdo. Acreditamos que se trata de numa
verdadeira MAVG devido a sua localizagdo, aferéncias
arteriais, drenagem venosa para o seio falcial e normal
drenagem venosa cerebral.

No entanto alguns aspectos merecem uma maior critica:

Porque ¢ que esta MAVG sangrou? A resposta pode
estar na figura 1b, onde um vaso pode ser visto lado a lado
com o hematoma. Pode representar uma veia coroideia (uma
tributdria embrionaria da veia mediana?) que sangrou,
embora nao se tenha encontrado uma obstrucdo da
drenagem venosa. Tal como nas malformagoes arterio-
venosas piais a hemorragia poderia resultar de uma
fragilidade venosa neste local em particular. Apesar da
hemorragia o doente teve uma evolucdo clinica
particularmente benigna.

As aferéncias arteriais ndo envolvem as artérias
coroideias anteriores, mas incluem ramos arteriais
perfurantes posteriores do poligono de Willis e das artérias
cerebelosas superiores e postero-inferiores. A primeira
destas aferéncias pode representar uma alimentagdo
subependimaria, tal como € sugerido pelo seu trajecto quase
vertical perto da linha média, projectando-se acima dos
segmentos P2 na projec¢ao lateral e a sua provavel
correspondéncia com os vasos do Il ventriculo observados
naIRM (Figura 5); esta alimentag@o ¢ frequente nas MAVGs
coroideias’. A segunda pode corresponder a contribuigdes
de ramos durais dessas artérias, recrutadas por efeito de
vacuo (sump effect).

Esta MAVG parece ter uma rede entre as artérias
aferentes e a bolsa venosa. De acordo com Lasjaunias 2
esta ¢ uma MAVG de tipo coroideu. No entanto, este tipo ¢
considerado uma condi¢@o muito primitiva com contribui¢ao
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de todas as artérias coroideias, 0 que nao acontece no nosso
caso. Além disso este tipo de MAVG tem um curso mais
severo que o tipo mural (que ¢ formado por fistulas arterio-
venosas directas na parede da veia e ¢ frequentemente
encontrada em criangas mais velhas). Como tal, o nosso
caso ndo se enquadra totalmente nessa classificagao.

O seio recto ndo esta sempre ausente nas MAVGs. Se
ndo estamos seguros da sua auséncia no nosso caso, existe
pelo menos um inequivoco desvio das vias da normal
drenagem venosa cerebral para as veias silvianas e
temporais, aparentemente sem nenhum défice cerebral até
a data.

Este conjunto de dados sugere que algumas MAVGs
de tipo coroideu podem nédo ser tdo primitivas como
anteriormente se pensava, sendo o seu desenvolvimento
possivel num estadio ulterior, quando as artérias coroideias
anteriores perderam parte da sua importancia. Isto pode
justificar uma forma ligeira de MAVG e um sistema venoso
profundo menos alterado, compativel com um normal
desenvolvimento do cérebro; o curso clinico devera também
ser similar ao apresentado pelas malformacdes arterio-
venosas piais.
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