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Guia NEUROLOGICA 8

a prevalencia del ataque cerebrovascular en nifios es mucho menor que en los adultos,
pero las repercusiones de este sobre el desarrollo posterior y las causas que lo generan
son ampliamente diferentes en ambos grupos de edad, lo que amerita un cambio
en el enfoque de esta patologia.

Algunas series muestran hasta un 30 por ciento de ataques en los cuales no se encuentra una
causa clara que lo haya producido. Esto puede deberse a las multiples etiologias que se presentan
en nifos, asi como a las dificultades técnicas para realizar distintas pruebas confirmatorias;
también el hecho de no poder realizar un adecuado seguimiento a los pacientes que permita
repetir o realizar pruebas complementarias.

En un intento por evitar este problema, se plantea este protocolo de estudio, buscando un
proceso ordenado que permita llegar a un maximo de diagnéstico del factor causal para poder
plantear estrategias que eviten recurrencias y mayor lesiéon en un cerebro en desarrollo. Sin
embargo aln la investigacion en este campo es escasa y no existe evidencia de adecuado nivel
que permita fortalecer esta propuesta. Por esta razén se realiza un paralelo con el estudio
sobre factores relacionados con el ataque cerebrovascular en nifos, realizado por estos autores
en el Hospital de la Misericordia (HOMI) (I), donde se registraron los pacientes con este
diagndstico entre los afios 2001 a 2003, para acercarse a las diferencias regionales y genéticas
que existen en la presentacion de las causas.

EPiDEMIOLOGIA

El ataque cerebrovascular (ACV) en los nifos es de presentacion infrecuente, comparado con
otras patologias. El estudio de la Clinica Mayo en Rochester, mostré una incidencia en nifios de
2.3 casos x 100.000 habitantes/ano. En el Canadian Pediatric Ischemic Stroke Registry basado en
820 ninos se encontré una incidencia de 3.3 x 100.000 habitantes afo. En Francia se determiné
una incidencia de 7.9 x 100.000 habitantes en poblacién menor de 16 afos. Sin embargo la
busqueda exhaustiva de casos y los tipos de ataques incluidos en los estudios pueden aumentar
la incidencia hasta en un 42 por ciento (2). La mortalidad atribuible es de 0.6 x 100.000 nifios,
siendo mayor en hombres que en mujeres. La tasa de mortalidad por ataque cerebrovascular en
nifios se encuentra en un rango entre 7-28 por ciento (3).

En la serie del HOMI se encontré una prevalencia de 3.3 x 1000 pacientes egresados, con una
mortalidad del 21 por ciento y una distribucion por generos con predominio masculino (63.1 por
ciento correspondiente a 4| ninos). La edad promedio fue de 4.7 anos, con un rango entre | mesy
I5 afos con una mediana de 2 afos, siendo el grupo de mayor riesgo los lactantes.

DEFINICIONES

El ataque cerebrovascular se define como un déficit neuroldgico de mas de 24 horas con
un origen vascular (2). Puede ser de tipo isquémico o hemorragico. Su etiologia y clinica,
difieren ampliamente cuando se presentan en el periodo neonatal o en la nifez; aqui sélo
se trataran estos Ultimos.
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CuADRO cLINICO
Se puede manifestar inicialmente por: (2,4)

* Cefalea: usualmente intensa y localizada, puede ser opresiva o pulsatil y pocas veces
se acompafa de sintomas sensoriales. Se relaciona con diseccién arterial o trombosis
de senos venosos.

* Alteracion de conciencia: generalmente con disminucién subita o progresiva pudiendo
llegar incluso al coma. Se asocia con hemorragia intracerebral, infartos de fosa posterior y de
un territorio arterial extenso (cerebral media o carétida interna)

* Hipertension Endocraneana: cursa con hipertension arterial sistémica secundaria,
pueden haber signos meningeos, alteracion de la conciencia y ocasionalmente papiledema.
Sugiere trombosis de senos venosos o hemorragia intraparenquimatosa con aumento
del contenido intracraneano.

* Déficit: motor, sensitivo, cognitivo, sensorial que sugieren localizacién supratentorial. Se
puede presentar como hemiparesia, alteracién de pares craneanos, alteracion de los campos
visuales, hemihipoestesias, afasias, agnosias, etc.

e Crisis epilépticas: puede presentarse un desérden epiléptico de forma aguda, siendo
causante de status hasta en el 10 por ciento de los casos (5). Puede presentarse en cualquier
tipo de ataque, principalmente si compromete corteza, secundario a hipoxia o a la hipertensién
endocraneana. En el estudio realizado en HOMI se encontré como principal motivo de
remision, presentandose en el 60 por ciento de los pacientes (I).

* Sindrome alterno: infarto de tallo cerebral

e Ataxia: si compromete la fosa posterior.

* Movimientos anormales: como corea o balismo, por lesiones originadas en los ganglios
basales.

Se debe diferenciar de patologias como (2): tumores, absceso cerebral, infecciones virales o
bacterianas del SNC, encefalomielitis aguda diseminada, crisis epilépticas de otra etiologia.

Los motivos de consulta en HOMI se ilustran en la tabla |.

CLASIFICACION

Los ataques cerebrovasculares, segln la fisiopatologia, se dividen en (5):

Isquémicos: secundario a disminucién de la circulacién cerebral por obstruccion arterial o
venosa. Puede ser focal o global. Cuando es de origen arterial se presenta como:

Ataque isquémico transitorio (AIT): evento con déficit de duracién menor a 24 horas. Es
reversible y no deja déficit después de su resolucion.

Trombético: por dano propio del vaso o por estados hipercoagulables. Puede comprometer
tanto los vasos arteriales como venosos de diverso calibre.

Embdlico: originado por un émbolo en sitio distante. Puede ser intravascular o de
origen cardiaco.

Hemodinamico: cuando la perfusién cerebral esta disminuida por hipotensién sistémica
y el flujo colateral es insuficiente.
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Tabla I. Sintomas que motivaron la consulta o la remisién al hospital.

Sintoma No. pacientes
Crisis epiléptica 39
Alteracién conciencia 30
Déficit motor 27
Déficit sensorial 3
Déficit sensitivo |

Hemorragicos: vertido hematico en el interior del cerebro (6)

Hemorragia intraparenquimatosa: coleccion hematica en el interior del parénquima
cerebral. Se considera primaria cuando es consecuencia de una afeccién que dafa el
vaso y secundaria cuando el dafio vascular es originado por malformaciones vasculares,
neoformaciones o inflamaciones.

Hemorragia intraventricular: coleccién de sangre dentro de los ventriculos cerebrales. Es
primaria si el sangrado se localiza exclusivamente en el sistema ventricular y secundaria si se origina
en el espacio subaracnoideo o siendo intraparenquimatosa se extiende a los ventriculos.

Hemorragia subaracnoidea: la sangre se extravasa al espacio subaracnoideo. Se
considera primaria si se produjo el sangrado directamente alli y secundaria si se produjo
inicialmente en otra parte.

También pueden clasificarse segln el curso clinico en: (6)

Ictus progresivo o en evolucion: deterioro progresivo, por aumento en la intensidad de los
sintomas o por adicién de nuevos sintomas, sugiere aumento del tamafo de la lesién.

Ictus con tendencia a la mejoria: tiende a remitir, de tal manera que a las tres semanas la
recuperacién es superior al 80 por ciento del déficit inicial.

Ictus estable: se mantiene igual al inicial en un periodo de 24 horas para ictus carotideos
y 72 horas para los vertebrobasilares.

ETioLoGiA

Hoy en dia antes de hablar de causas de los ataques cerebrovasculares, se habla de
factores de riesgo, dado que la presencia de estos aumenta la posibilidad de sufrirlos, pero no
todos los que lo padecen sufren ictus (2). Algunos incluso pueden continuar siendo factores
de riesgo en la edad adulta.

En cuanto a los ataques isquémicos, hasta en el 75 por ciento se puede determinar
uno o varios factores de riesgo y hasta el 23 por ciento de los casos presentaron dos o
mas factores asociados (2).

En los nifios los factores de riesgo tradicionales como hipertensién, diabetes o hiperlipidemia,
no revisten tanta importancia, siendo en ellos mas importantes los congénitos o adquiridos (2).
En la tabla 2 se encuentra la mayor parte de factores relacionados con ataques cerebrovasculares
en nifos (4, 6-43). En la tabla 3 se listan los factores de riesgo encontrados en los pacientes
del estudio HOMI (1).
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Tabla 2. Factores de riesgo para evento cerebrovascular en nifos.

Enfermedad cardiaca congénita

Comunicacién interauricular o interventricular, Estenosis mitral, Estenosis
adrtica, Rabdomioma cardiaco, Coartacién de aorta
Prolapso de vélvula mitral, Ductus arterioso persistente

Enfermedad cardiaca adquirida

Endocarditis bacteriana, Cardiomiopatia, Prétesis valvular, fiebre reuma-
tica, Arritmias, Mixoma auricular, Miocarditis, Endocarditis de Libman
Sachs, Infarto agudo del miocardio

Enfermedad vascular sistémica

Arterioesclerosis, Diabetes, Hipernatremia, Progeria, Hipertension arterial

Vasculitis

Sindrome de inmunodeficiencia adquirida, Dermatomiositis, Abuso de
drogas (cocaina, anfetaminas), Angeitis granulomatosa, Sindrome de
Kawasaki, Meningitis, Enfermedad mixta de tejido conectivo, Poliarteritis
nodosa, Artritis reumatoidea, Lupus Eritematoso Sistémico, Arteritis de
Takayasu, Varicela, Clamidia, Virus del herpes simple, Citomegalovirus

Vasculopatia

Sindrome de Moya-Moya, Diseccién arterial espontanea
Ehlers Danlos tipo IV, Neurofibromatosis, Displasia Fibromuscular

Metabdlicos

Homocistinuria, MELAS, Acidemia metil malénica y propidnica
Enfermedad de Fabry

Trastornos vasoespasticos

Hemiplejia alternante, Migraa, Vasoespasmo por hemorragia subaracnoi-
dea, Vasoespasmo cerebral y retiniano primario

Trastornos hematoldgicos

Anemia, Acs anticardiolipinas, Acs antifosfolipidos, Déficit de antitrombina
IIl, Déficit de plasminégeno, Coagulacién intravascular diseminada,
Hemofilia, Déficit de factores de coagulacién, Hemoglobinopatias, Sin-
drome Hemolitico Urémico, Purpura trombocitopénica inmune. Leucemia,
Sindrome nefrético, Hemoglobinuria paroxistica nocturna, Policitemia,
Déficit de proteina C, Déficit de proteina S, Alteracion del factor V, Sepsis,
Trombocitosis, Plrpura trombocitopénica trombética, disfibrogenemia,
mutacién del gen de protrombina, sindrome de plaquetas pegajosas

Anomalias cerebrovasculares congénitas

Malformacién arteriovenosa, Malformacién cavernosa. Telangiectasia
hemorragica hereditaria, Aneurisma intracraneal. Sindrome de Sturge
Weber

Traumatismos De arteria cervical, Abuso, Diseccién, Embolismo, Trauma intraoral, Fistula
carotidea cavernosa postraumatica
latrogénico Anticoagulacién, Arteriografia, Cirugia cardiaca, Quimioterapia

Radioterapia, Cateterismo arterial o venoso. Farmacos (valproico, metilfe-
nidato, |-asparaginasa)

Sin embargo estos factores relacionados también pueden variar entre grupos étnicos,
posiblemente por factores genéticos, lo que explica las diferencias de estos factores en las series
revisadas en Norteamérica, en Europa o en Colombia (1, 44, 45).

De establecerse el o los factores causales puede depender el pronéstico de los pacientes,
buscando estrategias que eviten las recurrencias (44, 46-52). Aunque en varias de las series
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Tabla 3. Causas de ECV segln el resultado de los estudios realizados HOMI 2005.

Causa de lesion vascular No. pacientes (%) Tipos de lesién
Cardiopatia I (1.5) Cardiopatia congénita compleja
Alteracion metabdlica I (1.5) Enf. De Fabry
Hipoperfusién 2(3.1) Status epiléptico, Paro cardiorrespiratorio
Inmunolégicas 3 (4.6) LES
HTA 5(7.7) Multifactorial, Neuropatia
Neoplasia 6(9.2) Leucemia, Linfoma Hodgkin. Linfoma
linfoblastico
Coagulopatia 6(9.2) Enf. Von Willebrand, Def. Factor VII

S. Wiscott Aldrich, Hemofilia A
Parpura trombocitopénica, CID

Malformacién vascular 7(10.8) Angioma cavernoso, Fistula dural
Malformacién de v. Galeno
Sturge Weber, MAV Compleja

S. Moya Moya

Estado hipercoagulable 8(12.3) CID, S. Hemolitico urémico
S. Plaqueta pegajosa
Mutacién factor V Leyden

Infecciosa 13 (20) Encefalitis viral, Meningitis bacteriana
Meningitis TBC, Endocarditis por catéter

No determinada 13 (20)

revisada el porcentaje de episodios de causa desconocida es hasta del 50 por ciento, en la serie del
HOMI se encontré una proporcion de ataques sin causa establecida del 20 por ciento (1), lo que
hace pensar que el estudio riguroso puede mejorar la capacidad diagnéstica.

DiAGNOSTICO

La orientacion diagnéstica inicia con una historia clinica completa, donde se evalle la historia
familiar de fenémenos trombdticos o hemorragicos en personas jovenes, asi como de anomalias
congénitas. Determinar posibles factores de riesgo (infeccién, cardiopatias, trauma, etc). También
aclarar si es el primer episodio o una recurrencia. Hacer un acercamiento a la capacidad cognitiva
del nifio. El examen fisico ademas de orientar hacia el diagndstico topografico, debe incluir
evaluacion de lesiones cutaneas rasgos marfanoides (53)

Una vez existe la sospecha de ataque cerebrovascular se debe confirmar su presencia y
determinar la causa para establecer riesgo de recurrencias y posible manejo.

NEUROIMAGENES

Dadas las dificultades que se presentan en la consulta oportuna y en lograr hallazgos
consistentes en neuroimagenes (1), el International Pediatric Stroke Study 1(47) planteé que las
neuroimagenes tipo resonancia magnética cerebral y angioresonancia pueden ser positivas dentro
de los siguientes tres meses a la presentacién clinica del déficit neuroldgico. En casos como las
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vasculopatias tipo sindrome de Moya Moya, las imagenes deben repetirse a los tres, seis y 12
meses para vigilar la evolucién de las lesiones y aparicién de nuevas alteraciones.

Doppler convencional: itil en el periodo neonatal para evaluar hemorragia intraventricular
por via transfontanelar.

Doppler transcraneal: mide el flujo sanguineo de las principales arterias del poligono
de Willis. Con la velocidad media y la resistencia se determinan obstrucciones. Se puede
monitorizar vasoespasmo secundario a hemorragia, embolias por cirugia cardiovascular,
deteccion de disecciones arteriales, trombosis de senos durales y vasculopatia por anemia
de células falciformes.

Tomografia axial computarizada: método de eleccién en trauma, hemorragia subaracnoidea,
y como método inicial de evaluacién del paciente; excluye hemorragia y detecta el edema como
hallazgo incipiente de isquemias agudas. La sangre se encuentra hiperdensa y las isquemias
como lesiones hipodensas que realzan periféricamente con el contraste.

Resonancia magnética: los infartos se identifican como lesiones hipointensas en Tl e
hiperintensas en T2 en areas de distribucién vascular. Se detectan claramente entre ocho a
12 horas después de ocurrido el ictus.

Angioresonancia magnética: la tendencia es a que esta técnica sustituya a la angiografia
convencional. Las técnicas empleadas son el tiempo de vuelo bidimiensional y el tridimensional.
El D2 es esencial en el flujo sanguineo lento que puede sin contraste, determinar una estenosis
grave. El uso de contraste es Util para estudiar la morfologia arterial, principalmente la carétida
extracraneal. Existe otra técnica con contraste de fase, la que proporciona la velocidad
sanguinea, la direccién del flujo sanguineo, por lo que es Util para observar el drenaje de las
malformaciones arteriovenosas. Es dificil por esta técnica determinar las vasculitis.

Resonancia magnética por espectroscopia: utiliza la informacion cualitativa y cuantitativa
del entorno quimico del nlcleo de hidrégeno. Esto genera una curva en la que cada pico
representa un metabolito particular. En infartos son de importancia:

* N-acetil aspartato (NAA) marcador neuronal especifico y de integridad neuronal. Se
encuentra disminuido en la isquemia

e Creatina y fosfocreatina: intermediarios del metabolismo energético celular
* Componentes de colina: incluyen colina, fosfocolina y glicerolfosfocolina.

* Lactato: indica glicdlisis y fosforilacién oxidativa. Indica también metabolismo anaerdbico,
se detecta desde ocho horas después de ataques hipdxico isquémicos en el recién
nacido y estan aumentados en el sindrome de MELAS.

Angiografia cerebral: se requiere cateterismo vascular, idealmente selectivo, para evaluar
el estado de arterias cardtidas y vertebrales. Ideal para evaluar el poligono de Willis, y
malformaciones arteriovenosas, asi como las vasculitis de causas diversas. También se usa como
tratamiento con embolectomias y trombolisis, en caso de diagnéstico temprano. Para evitar
el intervencionismo, se ha sugerido que el ideal esta en realizar angiografia por sustraccion
digital, con igual o incluso superior capacidad diagndstica (53).

- 304 - Guia p1AGNOsTICO DEL ACV EN NINoS. UscATEGUI AM, 1zQuierpo AH.



Guia NEUROLOGICA 8

LLABORATORIO
Evaluacién de alteraciones de la coagulacién:
* TPy TPT: evallan la cascada de la coagulacién

e Dimero D: producto de la degradacién del fibrinégeno, detecta la presencia de fendmenos
trombéticos. En adultos se plantea que su medicién en etapas tempranas puede predecir
la progresién de un evento cerebrovascular trombético y asi establecer tempranamente
un tratamiento antitrombolitico (54).

* Prueba de ciclaje: detecta drepanocitos por anoxia de glébulos rojos.

* Cromatografia de hemoglobina: Para determinar diferentes hemoglobinopatias.
* Proteina Cy Sy resistencia a la proteina C activada

* Cuantificacién de antitrombina Il

* Tiempo de Veneno de Russell diluido: tiempo de coagulacién prolongado que se neutraliza
con fosfolipidos tomados del paciente, cuando se considera positivo; es una prueba diagnéstica
para anticuerpos antifosfolipidos

* Anticuerpos anticardiolipina por técnica de ELISA (IgG, IgM, IgA).

* Cuantificacién de factores de coagulacion.

* Cuantificacién de fibrindgeno: se consideran pruebas positivas si los valores exceden el
20 por ciento de lo normal, son anormales en mas de una ocasién y se comprueba con
pruebas complementarias.

* Pruebas de adhesividad plaquetaria: con ADP y epinefrina. Existen tres tipos de
anormalidades:

* Tipo |: Agregabilidad con epinefrinay con ADP
* Tipo II: Agregabilidad con epinefrina
* Tipo lll: Agregabilidad con ADP

Se considera caso sugestivo si hay hiperagregabilidad con una sola dilucién de un reactivo
asociado a la historia de trombosis. Se considera caso confirmado si es un caso sospechoso
con iguales resultados al repetir las pruebas o cuando presenta hiperagregabilidad con un
reactivo en mas de dos diluciones o a los dos reactivos en una dilucién. Para el diagndstico
diferencial es importante saber que las pruebas de colageno, ristocetina, acido araquidénico
y trombina son normales (34).

Muchas de estas pruebas deben repetirse, dado que también actiian como reactantes de fase
aguda y pueden inicialmente, dar resultados falsamente positivos.

Dentro de las pruebas de laboratorio también debe contemplarse la evaluacién de la funcién
renal y hepatica y las pruebas para confirmacién infecciosa, incluyendo IgG e IgM para virus,
ELISA para VIH y los estudios necesarios en LCR.
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EsTubIiO METABOLICO
El barrido inicial se realiza con los siguientes andlisis:

Gases Arteriales, amonio, glicemia, transaminasas y parcial de orina. Segln la sospecha clinica
se solicitan estudios mas especificos como:

Cromatografia de aminoacidos en plasma y orina buscando aumento de aminoacidos como
cisteina, homocisteina (hiperhomocistinemia) (15), valina o isoleucina (acidemia propidnica)
y acidos organicos en orina (18)

Cultivo de vellosidades coridnicas: para diagnéstico prenatal en caso de historia familiar
de aminoaciduria.

Determinacion de actividad especifica de enzimas como galactosidasa A (17).

Determinaciéon de acido lactico en plasma, relacion lactato/piruvato en plasma y acido
lactico en LCR, asi como realizacién de biopsia muscular para estudio de enfermedades
mitocondriales (20).

OTROS ESTUDIOS

Dentro de este item se contempla la realizacién de ecocardiograma para descartar
enfermedad cardiaca congénita o adquirida, que es la primera causa de ACV en nifos en las
series norteamericanas. Se plantea que en nifios no hay evidencia acerca de una mayor eficiencia
diagnéstica del ecocardiograma transesofagico comparada con el transtoracico, por lo que
siempre debera realizarse el Ultimo antes de considerar el primero (53).

Por lo anterior se plantea una propuesta de estudio expuesta en el flujograma, buscando
realizar un estudio coherente de cada caso.
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| Sospecha clinica de ACV |

Y

Neuroimagenes => TAC O IRM |

Y NO
ACV _l # Buscar otras causas de déficit
neuroldgico
/ SI

4
CH - VSG - PCR - TP - TPT - Fibrinogeno -
Dimero D - Fun Hepatica Y Renal - Pruebas
Especificas Para Infeccion Segin Clinica -
Gases Arteriales - Parcial De Orina - Glicemia - Lactato

v
Dimero D +

S| NO
\/
Proteina Cy S, Proteina C activada, Antitrombina EKG Ecocardiograma TP TPT Plaquetas Cuantificacion

Ill, VDRL, P, Ciclaje, electroforesis de Hb, pruebas
de agregabilidad plaquetaria, acidos organicos en
orina, cromatografia de aa, relacién lactato/piruvato,
ANAS, Anti DNA , Acs Antifofolipidos, Acs
Anticardiolipinas

Doppler carétidas
Eco Doppler vascular

de factores de coagulacién,
niveles de cocaina, anfetaminas,
busqueda activa de uso de otros
farmacos

Arteriografia*

*angiorresonancia o arteriografia seglin el caso

Repetir estudios para alteracién inmunolégica o para trombofilia 3 meses después del Ictus
para comprobar persistencia de positividad.

Figura . Flujograma para el diagnéstico de ACV en nifos.
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