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Resumen Palabras Clave

Se entiende por enfermedad cerebrovascular pediatrica, al evento que ocurre entre los 30 dias de viday Enfermedad Cerebrovas-
los 18 afios de edad. Aunque esta entidad es menos comun en los niflos que en los adultos, a largo plazola cular, Lactante, Pediatria.
morbilidad y el impacto social en los nifios supera la de los adultos. La aterosclerosis y factores de riesgo

modificables que dominan en adultos y el tratamiento son casi inexistentes en los pacientes pediatricos.

La enfermedad cerebrovascular isquémica pediétrica es la mas comtin con aproximadamente el 51 a 78%,
mientras que la hemorréagica se presenta del 12.7 al 41% de los casos y la trombosis de los senos venosos
en 8.9 al 20% de los mismos. A continuacion se describe el caso de un lactante de 6 meses que ingresa al
servicio de urgencias por un cuadro de aproximadamente 30 minutos consistente en llanto no consolable
con posterior fijacion de mirada hacia la derecha, desconexion del medio y disminucién global de tono
muscular durante aproximadamente 15 minutos. En €l se relata el manejo inicial, los estudios complemen-
tarios y el manejo ambulatorio una vez dada el alta. Adicionalmente se realizara una breve revision de la
literatura sobre la enfermedad cerebrovascular pediatrica.

Abstract Keywords

Pediatric stroke is known as the event that occurs between the 30 days after birth until 18 years old. Al-  Stroke, Infant, Pediatrics.
though this pathology is less common among children than adults, in the long term the morbidity and

social impact is higher than the presented in adults. Ateroesclerosis and modifiable risk factors wich are

predominant in adults are almost non-existent in pediatric ages. Ischemic stroke is the most common in

children with approximately 51 to 78% of cases, while the hemorrhagic stroke occurs in 12.7 to 41% of ca-

ses and venous sinus thrombosis occurs in 8.9 to 20% of cases. It’s described a case of a 6 months old infant

who is received in the pediatric service because of symptomatology of inconsolable crying, deviation of the

look to the right, unconsciousness and decrease of muscular tone for about 15 minutes. It’s also described

the initial management, complementary studies and home-care recommendations after discharge. In adi-

tion a brief literature revision is commented.

INTRODUCCION

Se entiende por ECV (enfermedad cerebrovascular) pediatrico, al evento que ocurre
entre los 30 dias de vida y los 18 afios de edad. ! Tiene una incidencia de 1.3 a 1.6, por
cada 100.000 nifos por ano, con una morbilidad elevada, por lo cual es importante
identificar nifios que llegan al servicio de urgencias con nuevos déficits neuroldgicos.>
Su etiologia es diversa, ya sea isquémica, secundaria a trombosis de senos venosos o
por hemorragia intracerebral o subaracnoidea.’

Los casos de ECV han incrementado en la poblacién infantil debido al aumento de
factores de riesgo como obesidad infantil, diabetes, dislipidemias, enfermedad cardiaca
congénita, uso de cigarrillo, hipertension y ademads por mejoria en diagnodstico a través
de imagenes diagnosticas.! De todos el ECV isquémico es el mds comun con 51 a 78%
de todos los casos.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
lactante menor de 6 meses de edad cronolégica, 4 me-
ses de edad corregida quien ingresa al servicio de ur-
gencias de pediatria de un Hospital de tercer nivel en
el sur de Colombia traido por su madre, quien refiere
cuadro clinico de aproximadamente 30 minutos pre-
vios al ingreso, consistente en llanto no consolable con
posterior fijacion de mirada hacia la derecha, desco-
nexion del medio y disminucién global de tono mus-
cular durante aproximadamente 15 minutos. Como
antecedentes se resaltan el nacimiento pretérmino
a las 31 semanas de gestacion por cesarea, producto
de sexta gestacion de madre de 36 afios con STORCH
negativo adaptacion neonatal espontanea, con peso al
nacer de 1700 gramos, quien posteriormente presenta
displasia broncopulmonar y sepsis neonatal temprana
y tardia. 3 meses previo al ingreso presentd cuadro
clinico de sepsis de origen pulmonar con falla venti-
latoria, se le practicd en aquella ocasion estudios de
electroencefalograma (EEG) y tomografia cerebral
los cuales fueron normales. Durante el examen fisico
neurolégico de ingreso, se reportan como hallazgos
positivos hemiparesia derecha con fijaciéon de la
mirada hacia la derecha, respuesta plantar extensora
ipsilateral y paralisis de sexto par craneal izquierdo;
por lo que se consideraron como diagndsticos de in-
greso ECV isquémico versus ECV hemorragico versus
evento convulsivo con pardlisis de Todd. Como parte
de su estudio se realiza tomografia cerebral reportada
en limites de normalidad, puncién lumbar normal y
electrolitos sin alteraciones. Posteriormente se realiza
Resonancia Magnética Nuclear (RMN) cerebral sim-
ple donde se evidencia lesién isquémica gangliobasal
izquierda en ntcleo lenticular por lo que se realiza el
diagnostico definitivo de ECV isquémico (ver figuras
1y 2). Una vez realizado el diagnostico se inician te-
rapias fisica y ocupacional, mas estudios complemen-
tarios, entre los cuales se encuentran ecocardiograma
transtordacico sin alteraciones, EKG con trazado nor-
mal, tiempos de coagulacién normales y dimero D
elevado; ante lo que se inician estudios de trombofilia
y terapia de anticoagulacién con enoxaparina a dosis
plenas de 2mg /kg/dia durante una semana y contintia
con dosis de profilaxis por 3 meses. Los reportes de es-
tudios de trombofilia fueron negativos para mutacion
de factor V de Leiden, antitrombina III, proteina Cy S
de coagulaciéon normal. Adicional se realiza angiorre-
soancia arterial que en la cual se encuentran hallazgos
inespecificos sobre las arterias cardtidas internas que
sugieren cambios locales con tortuosidad mas eviden-
te en el lado derecho. Durante la estancia hospitalaria

el paciente evoluciona hacia la mejoria clinica, con
normalizaciéon de movimientos oculares y mejoria de
hemiparesia derecha. Se da egreso para continuar con
plan ambulatorio de rehabilitaciéon con multiterapias
y controles por neuropediatria y hematologia pedia-
trica.

Figura 1. Resonancia Magnética Nuclear Simple de
Crédneo en T2

Figura 2. Resonancia Magnética Nuclear Simple de
Crédneo en T2

Enfermedad Cerebrovascular Pediatrica

La ECV ocurre alo largo de la vida tanto a nifios como
adultos, aunque probablemente existan similitudes
importantes entre adultos jovenes y el adolescente.
Practicamente todos los aspectos de la ECV en las per-
sonas mayores difieren a la de los nifios. La ateroscle-
rosis y factores de riesgo modificables que dominan
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en adultos y el tratamiento son casi inexistentes en la
ECV pediatrica.?

La ECV isquémica pedidtrica es la mas comun con
aproximadamente el 51 a 78%, mientras que la ECV
hemorragica se presenta del 12.7 al 41% de los casos y
la trombosis de los senos venosos en 8.9 al 20% de los
mismos, siendo esta ultima mas comun en neonatos.!

La ECV perinatal tiene etiologias, abordaje y pronos-
tico diferente a la ECV en nifios por lo cual no sera
tratada en esta revision.

ETIOLOGIAY FACTORES DE RIESGO

La Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) define la
ECV como un “sindrome clinico de rapido desarrollo
focal o global de la funcién cerebral con duracién de
24 horas o que conduce a la muerte sin causa no vas-
cular obvia”; ésta definicion no es la ideal para el caso
de los pacientes pediatricos, por ejemplo, los infantes
con sintomas compatibles con un Accidente Isquémi-
co Transitorio (AIT), suelen tener un infarto cerebral
mostrado por imdagenes del cerebro a pesar de la natu-
raleza transitoria de sus sintomas, por otra parte, los
nifios con trombosis del seno cerebral cominmente se
presentan con dolor de cabeza o convulsiones.*

Aunque la ECV es menos comun en los nifios que en
los adultos, a largo plazo la morbilidad y el impacto
social en los nifos supera la de los adultos.” Aproxi-
madamente la mitad de los casos agudos de accidente
cerebrovascular isquémico ocurre en nifos sin facto-
res de riesgo conocidos’ y su etiologia es en muchos
casos es pobremente entendida, en gran parte debido
a la baja incidencia de la enfermedad en la poblacién
pediatrica y la falta de suficientes datos sobre los facto-
res causales;® algunas revisiones muestran disparida-
des entre géneros y etnias.

Aungque se ha logrado establecer que el sexo masculi-
no y la raza negra presentan un mayor riesgo de ECV
(7). Los factores de riesgo modificables como hiperli-
pidemia, hipertension y diabetes son menos comunes
en poblacion pediatrica.! Los factores de riesgo mas
frecuentes incluyen arteriopatias (53%), enfermedad
cardiaca (31%) e infeccion (24%)."¢ Otros factores de
riesgo comunes incluyen desordenes sanguineos, con-
diciones genéticas y aproximadamente el 24% de los
casos son clasificados como idiopaticos.”® La ECV por
enfermedad de células falciformes esta disminuyendo
debido a un mejor reconocimiento de esta entidad y
el tratamiento preventivo; sin embargo, los pacientes
con ECV secundaria a enfermedad de células falci-

formes se ha identificado en alrededor del 8 al 17% de
los casos. !

Enfermedad Cerebro Vascular Isquemico Ar-
terial

En este grupo de trastornos se incluye disecciones no
traumaticas (diseccion arterial cervicocefalica), vas-
culitis, moyamoya, arteriopatia postvaricella/vasculi-
tis, Arteriopatia Cerebral Transitoria (ACT), trastorno
vascular primario/vasculopatia mal definida, y la en-
fermedad de células falciformes. '

El factor de riesgo mas comun para ECV isquémico es
la arteriopatia, dentro de este espectro, la mas comun
en ECV de la nifiez es la arteriopatia intracraneal uni-
lateral asociada a ictus de ganglios basales, reportada
con el término de Arteriopatia Cerebral Transitoria
(ACT).? La ACT tiene una fisiopatologia incierta, es
una enfermedad arterial monofasica caracterizada por
una estenosis unilateral focal o segmentaria que impli-
ca la parte distal de la carétida interna y los segmentos
iniciales y ramas de la cerebral anterior y/o de la arte-
ria cerebral media con posterior resolucién parcial o
completa.

La enfermedad de Moyamoya y sindrome Moyamo-
ya se caracteriza por estenosis progresiva de la arte-
ria carotida interna intracraneal distal (ACIID) y con
menos frecuencia, la arteria cerebral anterior proximal
(ACA), la arteria cerebral media (ACM), la arteria ba-
silar (AB) y arteria cerebral posterior (ACP). El tér-
mino Moyamoya es una palabra japonés que significa
“ nube de humo “ y se refiere a la aparicion de vasos
colaterales delgados y profundos, vistos en la angio-
grafia convencional (7). En el sindrome de Moyamoya
se estima una presentacion de 0.086 por 100.000 nifios
en los Estados Unidos.* Se ha visto relacionado con
neurofibromatosis, sindrome de Down, sindrome de
Williams, la enfermedad de células falciformes, y pos-
terior a la irradiacién craneal. ’

La enfermedad de células falciformes es una de la cau-
sa mas comun de ECV isquémica entre los individuos
afroamericanos. La prevalencia de eventos cerebrovas-
culares en pacientes con esta patologia es cercana al
4,0% y la incidencia de 0,6 por 100 pacientes/afio. La
mayoria de los casos se presentan entre las edades de
2 a 5 afios y el riesgo de recurrencia es tan alta como
67%.* La ECV isquémica secundaria a enfermedad de
células falciformes esta relacionada con la oclusion de
grandes vasos, usualmente relacionados con la dis-
tribucion distal de la Arteria Cardtida Interna (ACI),
ACM vy la ACA, la cual es causada por una lesion en-
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Tabla 1. Factores de riesgo para enfermedad cerebrovascular

Isquémico

Hemorragico

ENFERMEDAD CARDIACA

Enfermedad cardiaca congénita
Enfermedad cardiaca reumatica
Cardiomiopatia

Endocarditis, miocarditis
Arritmias

DESORDENES HEMATOLOGICOS

Hemoglobinopatias
Policitemia
Trombocitosis
Leucemia - linfoma

COAGULOPATIAS

Deficiencia de actividad proteina Cy S
Deficiencia de antitrombina III
Sindrome de anticuerpo antifosfolipido
Mutacion de factor V de Leiden
Coagulacion intravascular diseminada
Anticonceptivos orales

METABOLICOS

Desordenes mitocondriales
Homocistinuria - hiperhomocistinemia
Enfermedad de Fabry

Dislpidemias

VASCULOPATIA

Sindrome de Moyamoya
Displasia fibromuscular
Desordenes neurocutaneos

VASCULITIS

Enfermedad de tejido conectivo
Purpura de Henoch schonlein
Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki

HIPERTENSION

INFECCION
Meningitis
Varicela
VIH
Idiopatica

VASCULOPATIA GENETICA

Malformacion arteriovascular
Aneurisma intracraneano
Angioma cavernoso
Desordenes neurocutaneos
Sindrome de Ehlers Danlos
Sindrome de Moyamoya
Displasia fibromuscular
Enfermedad de Fabry

DESORDENES HEMATOLOGICOS

Hemoglobinopatia
Desordenes plaquetarios
Coagulopatia
Hipofibrinogenemia

TRAUMA

HIPERTENSION

Hiperplasia adrenal congénita
Uso de drogas estimulantes

COARTACION DE AORTA

*Tabla elaborada por los autores
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dotelial producida por los eritrocitos deformados.”®

La enfermedad cardiaca incluyendo la cardiopatia
congénita es otro factor de riesgo importante, con ta-
sas mas altas después de cateterismo cardiaco o cirugia
o en asociacion con la infeccién sistémica. La ECV de
origen cardiaco es mas probable que tenga un origen
vascular cardioembolico.! La enfermedad congénita
del corazoén, enfermedad cardiaca valvular, arritmias
cardiacas y la miocardiopatia también son factores de
riesgo para ECV isquémico. Las anormalidades de las
valvulas cardiacas, vasos mayores, y el miocardio pue-
den resultar en un flujo sanguineo turbulento y la for-
macioén de un trombo que puede embolizar a los vasos
cerebrales, que es particularmente un problema en los
nifos con un shunt de derecha a izquierda.?

La contribucién de la infeccién como causa de ECV en
los nifios es incierta. La infeccién aguda con sepsis o
meningitis ha sido implicado como un factor de ries-
go para el accidente cerebrovascular en nifos. Herpes
y tuberculosis son patdgenos agudos con frecuencia
identificados, mientras que la varicela puede causar
una vasculopatia que se presenta meses mas tarde.'

Entre las condiciones que generar hipercoagulabilidad
y que contribuyen a la aparicién de ECV encontra-
mos: deficiencia de la enzima metilentetrahidrofolato
reductasa, mutacion del factor V Leiden, deficiencia
de proteina C, deficiencia de la proteina S, deficiencia
de antitrombina III, deficiencia de factor XII, deficien-
cia de factor VIII, mutaciones protrombina 202104,
anticuerpos antifosfolipidos y homocistinuria, estan
presentes solo en una pequena proporcion de los casos
(11,4 a 25,6 %). Generalmente no estan presentes de
forma aislada y se acompanan de otros factores nom-
brados anteriormente. Ademas se deben considerar
los estados protrombéticos incluyendo tumores ma-
lignos (tumores del sistema nervioso central, linfoma
de Hodgkin y leucemia linfoblastica aguda), anemia
por deficiencia de hierro, anemia de células falcifor-
mes, el uso de anticonceptivos orales y las enfermeda-
des autoinmunes.!*°

Enfermedad Cerebro Vascular Hemorragica

Los factores de riesgo de accidente cerebrovascular
hemorragico incluyen anormalidades vasculares, los
trastornos hematologicos como la hemofilia, sangrado
de un tumor intracraneal, malformacién venosa ca-
vernosa, aneurismas intracraneales y diseccion de la
arteria vertebral. En el 14 a 40% de los nifios con ECV
hemorragico no se encuentran factores de riesgo. **

Trombosis de Senos Venosos

Las condiciones asociadas en los nifios fuera del pe-
riodo neonatal incluyen infecciéon (otitis media y
mastoiditis, meningitis), anemia, enfermedad cardia-
ca congénita, sindrome nefrético, lupus eritematoso
sistémico, tumores malignos, traumatismo craneal y
cirugia intracraneal. Estados protrombdticos se han
identificado de 24 % a 64% de los casos de nifios con
trombosis de senos venosos. La deshidratacion es otro
factor de riesgo importante, que puede ser causada por
el aumento de la pérdida de liquidos o pobre ingesta
oral.’

En la tabla 1 se resumen los factores de riesgo para la
ECV de origen isquémico y hemorragico.

PRESENTACION CLINICA

La presentacion clinica de un ECV en los nifios varia
segun la edad del nifio, la causa, y la arteria involu-
crada **° En general, los episodios embdlicos tienden
a ser subitos, mientras que una estenosis o trombo-
sis pueden tener un inicio mas gradual. ** Los défi-
cits neurolégicos focales tales como la hemiplejia son
la presentacion mas comun de ECV isquémico. Otros
signos y sintomas, como dolor de cabeza, dificultades
de habla, trastornos del humor o del comportamiento
y convulsiones, son menos especificos. En nifios me-
nores de 1 afo de edad, las convulsiones y la encefa-
lopatia son mas comunes que los signos neuroldgicos
focales. En la trombosis de senos venoso se suele pre-
sentar vomito, cefalea y rigidez de cuello en el 50% de
los casos.!

Un episodio de ECV en la circulacién posterior se
puede presentar con vértigo, ataxia, y vomitos. En la
infancia, una presentacion tipica incluye convulsiones,
letargo, y/o apnea a menudo sin un déficit neuroldgi-
co focal.** La hemorragia cerebral en nifios mayores
se presenta al igual que en adultos, con dolor de ca-
beza agudo, vomito y rapido deterioro de la funcién
neuroldgica. Sin embargo, la presentacién puede ser
mas sutil en los nifios mas pequefios a menos que la
hemorragia implique las vias motoras o del tronco
cerebral. *

El sindrome de Horner suele ser inusual, pero se con-
sidera como signo patognomodnico de la diseccion
de carétida.! Cualquier deterioro clinico del paciente
posterior de la admision implica la realizacion de una
neuroimagen urgente para descartar edema cerebral,
la conversiéon hemorragica de un ECV isquémico o
ECV recurrente.
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La recurrencia clinica y radioldgica de ECV isquémico
se presenta en un 6% a 14 % de los nifios con un nuevo
infarto, pero muchos mas pueden tener ECV isquémi-
co o reinfartos silenciosos. Hay datos que sugieren que
una lesion asociada a factores de riesgo protromboti-
cos vasculares puede predecir el riesgo de recurrencia.’

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Son variadas las causas que pueden provocar un sin-
drome similar a un evento cerebrovascular agudo,
para resumirlas se han escrito en la tabla nimero 2.

Tabla 2. Diagnostico diferencial de la ECV

Diagnéstico diferencial de ECV en nifios

Tumor cerebral

Lesiones cerebrales estructurales
Pardlisis de Todd prolongada

Migrafia

Hemiplejia familiar

ECV metabdlico

Hipertension intracraneana idiopatica

Infeccion intracerebral (absceso cerebral, menin-
goencefalitis, encefalomielitis aguda diseminada)

Sindrome de leucoencefalopatia posterior reversible
Cerebelitis postinfecciosa

Condiciones musculoesqueticas

*Tabla elaborada por los autores
RESULTADOS Y REHABILITACION

Después de un episodio de ECV en la nifiez entre el
20 % y el 40 % de los nifilos mueren. La mortalidad
es mayor para el hemorragico (aproximadamente un
tercio) en comparacion con el isquémico (hasta 20 %,
con aproximadamente la mitad relacionada con enfer-
medad sistémica subyacente en lugar de ECV en si).
La muerte durante la fase aguda es predecida por el
nivel de conciencia al momento de la admisién.’

La ECV recurrente se produce en 6 %ald>%y la
mortalidad es mayor en este grupo. La hipertension
intracraneal intratable es un importante predictor de
mal prondstico en pacientes con gran hemorragia in-
tracerebral o intracerebelar y con infarto cerebeloso o
hemisférico masivo.’

Dos tercios de los nifios que sufran un ECV isquémico
necesitaran ayuda para sus labores de la vida diaria,

con un gran impacto familiar, ademads pueden presen-

tarse dificultades en el lenguaje, memoria e inteligen-
iq 8

cia.

DIAGNOSTICO

El diagnoéstico de la ECV en la nifiez es un reto y con
frecuencia no incluido en el diagnéstico diferencial de
un nifio gravemente enfermo. El diagndstico preciso
y la identificacién de factores de riesgo especificos del
paciente permiten el pronto inicio de la terapia apro-
piada que pueden minimizar las complicaciones sisté-
micas y prevenir la ECV secundaria.’

El signo de presentaciéon mas comuin de ECV isqué-
mica en todos los grupos de edad pediatrica es un
déficit neuroldgico focal, por lo general hemiplejia
aguda, que se produce en aproximadamente el 70 %
de los pacientes.! Otros signos pueden incluir paralisis
de pares craneales y deterioro del habla (29-74%), las
convulsiones se presentan en un tercio de los pacien-
tes.! Se requiere una historia clinica completa y una
alta sospecha diagnostica para la identificacién pronta
y manejo oportuno. El examen fisico minucioso puede
ayudar a identificar el vaso comprometido.’

Analisis de Laboratorio

Los nifios con ECV pueden tener més de 1 factor de
riesgo y los estudios genéticos y bioquimicos deben
individualizarse en funcién de factores de riesgo iden-
tificados y los antecedentes familiares.!

Se deben realizar paraclinicos iniciales a todos los pa-
cientes: hemograma completo, Velocidad de Sedimen-
tacion Glomerular (VSG), tiempos de coagulacion,
pruebas de funcién hepitica, estudios de niveles de
hierro, electrolitos, glucosa, dimero D, BUN, creatini-
na, Proteina C Reactiva (PCR) y fibrin6geno."’

Un completo estudio de trombofilia es razonable para
todos los nifios y debe incluir: Niveles de proteina C
y S, antitrombina III, cofactor II de heparina, plasmi-
négeno, antigeno de Von Willebrand, factor VIII, fac-
tor XII, factor V de Leiden, resistencia a la proteina C
activada, gen de la protrombina 20210, homocisteina
sérica, metiltetrahidrofolatoreductasa, lipoproteina y
anticuerpos antifosfolipidos.

Anilisis diagndsticos mas extensivos como analisis
de LCR, perfil lipidico o VIH pueden estar indicados
en nifos sin causa identificable de ECV.? La electro-
foresis de hemoglobina y la deteccion de drogas en
orina, en particular para los simpaticomiméticos pue-
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den estar indicados (3,9). El dimero D se encuentra
elevado con frecuencia en ECV isquémico de origen
cardioembolico.®

Estudios de Imagenes

La tomografia computarizada (TC) sin contraste se
puede realizar en el servicio de urgencias de forma
rapida y puede excluir de manera adecuada un ECV
hemorragico o anomalias de parénquima que causen
efecto de masa y pueden revelar una lesion de baja in-
tensidad en el ECV isquémico arterial y en trombosis
de senos venosos.’ Sin embargo, la tomografia cerebral
suele ser normal en las primeras 12 horas después de la
aparicion de los sintomas y pequeias lesiones pueden
pasar desapercibidas y presentar falsos negativos en el
12.5% de los casos."®’

La resonancia magnética (RM) es el mejor estudio
para evaluar neonatos, lactantes y nifios con sospe-
cha de ECV y realizar diagnéstico.”” Las imagenes de
resonancia magnética deben incluir secuencias para
detectar hemorragia, delinear la anatomia, caracteri-
zar lesiones focales, y determinar si un ECV es aguda,
subaguda o crénica. Estos estudios pueden incluir T1,
T2, recuperacion de la inversion a los fluidos atenuada
(FLAIR), y (DWI) secuencias de difusiéon ponderada
de imagenes.’

La eficiencia diagnostica de RM se puede mejorar ain
mas por técnicas de perfusion, que cuantifican el flujo
relativo sanguineo cerebral, volumen y el tiempo de
transito por el uso de la administracion en bolo de ma-
terial de contraste a base de gadolinio.’

La angiografia por resonancia magnética es un pro-
cedimiento no invasivo que puede detectar grandes
anormalidades vasculares con efectividad similar a la
angiografia cerebral. **

Las imdgenes vasculares de la circulacion extracra-
neal, tales como angiografia de RM cervical o ultraso-
nido Doppler, también se deben realizar sobre todo si
la historia es sugestiva de diseccion arterial cervical. °

La angiografia cerebral se debe considerar en los ni-
fos cuando se sospecha anormalidad patoldgica de
una pequena arteria distal o la causa de un infarto o
hemorragia permanece inexplicable y no puede deter-
minarse por imagenes no invasivas. **

Los nifos que tienen implantes cocleares, marcapasos
cardiacos u otras contraindicaciones para la RM son
mejor evaluados con TC. La angiografia TC y veno-
grafia también se pueden realizar. ’

La ecografia craneal se utiliza rutinariamente para
neonatos y hasta el cierre de la fontanela anterior.
Aunque la ecografia se utiliza a menudo para detectar
hemorragia intraventricular y leucomalacia periven-
tricular, es menos sensible que la TC y la RM en la
deteccion de lesiones isquémicas cerebrales.”

La RM, la angiografia de RM y en algunos casos la an-
giografia convencional, deben repetirse en los que se
identifique arteriopatias, de 3 a 6 meses después de la
inicial y de nuevo de 6 a 12 meses en la mayoria de los
pacientes y a la aparicién de nuevas manifestaciones
clinicas para evaluar infartos subclinicos adicionales
y la progresion o regresion de la vasculopatia previa-
mente identificada.’

Evaluacion Cardiaca

Se consideran en estudios de segunda linea que pue-
den realizar a las 48 horas después del diagnostico
de ECV. ° El Electrocardiograma y ecocardiograma
transtoracico o transesofagico son necesarios en todos
los nifios con cardiopatia congénita conocida o sospe-
chada que han sufrido un evento cerebro vascular. °

Debido a que la enfermedad cardiaca congénita y
adquirida es una causa comun de accidente cerebro-
vascular en los nifios, la ecocardiografia transtoracica
estd indicado en todos los nifios con ECV. En casos
raros, la ecocardiografia transesofagica puede detectar
anomalias que no se ve en la transtoracica, especial-
mente vegetaciones y trombos auriculares. Ademas,
la electrocardiografia se debe realizar para descartar
arritmias.’

TRATAMIENTO

Siendo la ECV una causa importante de muertes en la
poblacion pediatrica y con impacto en la superviven-
cia a futuro su tratamiento reviste gran importancia,
pero desafortunadamente no hay datos concluyentes.
La falta de ensayos clinicos aleatoizados controlados
hace dificil conocer el mejor curso y accion clinica en
el manejo de la EVC pediatrica.”

En el servicio de urgencias el tratamiento se enfoca en
minimizar el dafio y prevenir las complicaciones tem-
pranas.’

Se recomienda mantener oxigenacion adecuada, liqui-
dos isotonicos con dextrosa dada en mantenimiento,
para mantener la presion de perfusion cerebral y nin-
gun objeto en la boca dado la posible sedacion y evitar
el riesgo de asfixia y aspiracion.'
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Monitorizar la glucosa cada 6 a 8 horas, hasta que sea
estable (80-180 mg/dL).!

No existen pautas definidas para bajar la presion ar-
terial y es aceptable tener hipertension leve hasta un
20% por encima del percentil 95 para la edad. Fairma-
cos reductores de la presion sanguinea deben ser evita-
dos cuando esta se mantiene entre el percentil 50 y 95
para la edad y la altura.! Los pacientes con hemorragia
subaracnoidea requieren intubacion hasta un 19% de
los casos y deben tener valoracion por neurocirugia de
emergencia.'

El tratamiento actual para la mayoria de los nifios
con ECV isquémico agudo se realiza con ASA o an-
ticoagulaci(')n, prevencion secundaria del ictus, y re-
habilitacién.”” Sélo recientemente los tratamientos
para el ECV isquémico en nifios se han centrado en
el tratamiento trombolitico y restablecer o mejorar la
perfusion a la zona isquémica. »'° Las actuales reco-
mendaciones incluyen el uso de heparina de bajo peso
molecular o heparina no fraccionada por una semana
después del evento.!

Medidas de Soporte

El tratamiento agudo de los nifios con ECV incluye
el soporte de la respiracion y del estado cardiovascu-
lar; tratamiento agresivo de la infeccién en caso que el
ECV sea secundario a esta, convulsiones, fiebre, man-
tenimiento de la normoglucemia y normovolemia.
La presion arterial adecuada debe mantenerse, sin
embargo, no hay datos clinicos para apoyar un rango
particular. Hipertensidn intracraneal puede requerir
manitol y la hiperventilacién para prevenir la hernia-
cion cerebral.’

Anticoagulacion

La anticoagulacién con heparina se puede considerar
en algunos nifnos con ECV isquémico, particularmente
aquellos con diseccion arterial o déficits neurologicos
progresivos que se cree ser el resultado de una embolia
recurrente o trombosis. El uso de anticoagulacién en
la embolia cardiaca es controvertido y se debe discutir
entre los servicios de cardiologia y neurologia pedia-
trica por cada caso en particular. Como consecuencia
la hemorragia, puede ocurrir la transformaciéon hemo-
rragica de la isquemia cerebral.’

Los nuevos anticoagulantes orales (dabigatran, riva-
roxaban y apixaban) no se han estudiado en la ECV
de la niflez.!

La trombocitopenia inducida por heparina mediada
por inmunoglobulina G es una complicacion grave del
tratamiento con heparina y puede resultar en severas
complicaciones trombdticas. Ocurre mas comunmen-
te con heparina no fraccionada que con heparina de
bajo peso molecular (HBPM) y generalmente dentro
de 5 alos 10 dias del inicio de la terapia, por lo cual se
recomiendan recuentos frecuentes al inicio de la tera-
pia."!

La HBPM se da en los nifios mayores de 12 meses a
dosis terapéutica inicial de 1 mg/kg por via subcuta-
nea dos veces al dia y para la profilaxis de 1 mg/kg al
dia.*!

La anticoagulacion es raramente indicada durante mas
de 3 a 6 meses en los pacientes con ECV, pero en oca-
siones se justifica en pacientes con riesgo significativo
de trombosis recurrente, por lo general a causa de la
enfermedad cardiaca congénita. No hay evidencia que
la presencia de un solo factor de riesgo trombofilico
es una indicacién de anticoagulacion a largo plazo."
Existen estudios que indican que la warfarina puede
ser una opcion en aquellos pacientes que requieren an-
ticoagulacion a largo termino. '

Agentes Antiplaquetarios

La aspirina (ASA) y el dipiridamol son los agen-
tes antiplaquetarios mas comunes utilizados para la
prevencion secundaria de ECV isquémico en los nifios
con alto riesgo de recurrencia, como los pacientes con
estenosis arterial cerebral severa y estado de hipercoa-
gulabilidad, en los que se descarte etiologia hemorra-
gica (1,3). La dosis dptima de la aspirina es descono-
cida; sin embargo, la recomendacion es de 3-5 mg/kg
por dia con una dosis reducida de 1-3 mg/kg por dia si
presenta efectos secundarios.!

La terapia con aspirina se continua durante 3 a 5 aios
o indefinidamente. Si se encuentra la diseccion, la as-
pirina se da por un tiempo medio de 12 meses.'

Terapia Trombolitica

Las recomendaciones empleadas en los adultos no se
pueden extrapolar a los nifios debido a las diferencias
relacionadas con la edad en el sistema neurolégico,
vascular cerebral y la coagulacion, ademas de la dife-
rencia en la fisiopatologia.

Hay datos limitados sobre el uso de activador tisular
recombinante de plasminogeno (rt-PA) para el tra-
tamiento de la ECV isquémico agudo en neonatos,
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lactantes o nifos, dado que convencionalmente los
menores de 18 anos no estan inscritos en los ensayos
clinicos. Datos actuales sugieren que solo el 2% de los
casos han usado el rt-PA, ademas por lo infrecuente
de la enfermedad, los nifios suelen ser diagnosticados
tardiamente.'°

Desordenes Especificos

En pacientes con enfermedad de células falciformes y
ECYV, el tratamiento es la hidratacion intravenosa y la
transfusion para mantener la hemoglobina de las célu-
las falciformes menos de 0,3 (30 %) y Hb entre 10-12,5
g / dL, lo cual puede reducir el riesgo en un 90%. *!!

La hidroxiurea es un antimetabolito que induce un au-
mento en la hemoglobina total y una disminucién en
la hemolisis. Puede estar asociado con toxicidad he-
matologica, incluyendo neutropenia, trombocitopenia
y anemia severa. En la actualidad se esta probando
para la prevencion de la ECV en la anemia de células
falciformes en la infancia. "

Si la terapia médica falla, la hemicraniectomia des-
compresiva puede ser de beneficio en la ECV hemis-
térico.’

La enfermedad de Moyamoya se beneficia del manejo
con ASA por largos periodos, si el riesgo de oclusion
es bajo y no ha requerido revascularizacion, ademas
también se puede continuar a largo plazo en pacientes
que han sido sometidos a revascularizacion y el riesgo
de embolia de los vasos estendticos proximales persis-
te. 1!

En cardiopatias las guias actuales de la AHA reco-
miendan que los niflos con una embolia cardiaca sin
relacién con un foramen oval permeable que estdn
en alto riesgo de embolia recurrente, es razonable co-
menzar heparina no fraccionada o HBPM mientras
se inicia el tratamiento con warfarina y se ajusta. Al-
ternativamente, la HBPM podria continuar mas largo
término. La duracién optima del tratamiento es des-
conocida. Se considera 1 afo o hasta que se corrija
la lesién cardiaca o indefinidamente si la correccion
no es posible. En los nifios con una embolia cardiaca
no relacionadas con un foramen oval que tienen bajo
riesgo o riesgo desconocido de ECV, se recomienda la
ASA por al menos 1 afio. "

Prevencion Secundaria

Hay informacién limitada sobre las estrategias de pre-
vencién secundaria en la ECV pediatrica. El acido

acetil salicilico (ASA) es ampliamente usado, excep-
to en los pacientes con anemia de células falciformes
y aquellos con alto riesgo de recurrencia y estado de
hipercoagulabilidad grave.> La dosis profilactica ideal
no esta definida, aunque las dosis entre 1-5 mg / kg
de peso al dia han sido eficaces.” Cuando la terapia de
ASA estd contraindicada o no es tolerada, una alterna-
tiva de manejo es clopidogrel.

La anticoagulacién a largo plazo con heparina o war-
farina puede estar indicada en pacientes con enferme-
dad cardiaca congénita o adquirida, diseccion arterial,
estados hipercoagulable seleccionados o la repeticion
del ECV isquemico a pesar del tratamiento con ASA.?

Hay poca evidencia que la administracién de farma-
cos antiepilépticos es beneficioso para los nifios con
accidente cerebrovascular isquémico en ausencia de
convulsiones clinicas o electroencefalografica. *

CONCLUSION

La enfermedad cerebrovascular entre los nifios es una
enfermedad poco frecuente, que afecta nifios y ni-
fas de todas las edades. Sin embargo, la morbilidad y
mortalidad son significativas. Es muy importante que
se incluya en el diagndstico diferencial de cualquier
nifio que presente déficit neurologico de nueva apa-
ricién o con alteracién de lenguaje, esto requiere que
el nifio sea minuciosamente investigado. Las técnicas
avanzadas de imagen han mejorado el diagnostico y la
comprension de ECV pediétrica. Los estudios para de-
terminar el tratamiento agudo éptimo, la prevencion
secundaria, valoracion especializada y modificacién
de los factores de riesgo son criticamente necesarios."?
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