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ANTECEDENTES

INTRODUCCION

La enfermedad cerebrovascular (ECV) se define como un signo neurolégico o

sintoma de inicio agudo atribuible a un infarto cerebral o hemorragia focal. Por lo

tanto, la ECV pediatrica puede ser dividida en isquémica o hemorragica. '

La ECV isquémica (ECVI) se define como un dafio focal a un area del tejido cerebral

secundario a ausencia de flujo arterial o infarto venoso) u oxigenacion, esto como
consecuencia de la oclusion de un vaso (secundario a fenbmeno embdlico o
trombdtico) y puede tener manifestaciones ftransitorias (ataque isquémico

transitorio) o permanentes, lo que implica un dafio neuronal irreversible. -

La ECV hemorragica (ECVH) se define como la extravasacion de sangre dentro del

parénquima,* se debe a la rotura de un vaso que da lugar a una coleccién hematica
en el parénquima cerebral o en el espacio subaracnoideo.* Esta se refiere a todas
las hemorragias intracraneanaes no traumaticas en nifios mayores de 28 dias de
vida. con lo cual se puede clasificar como hemorragia en parénquima cerebral o
espacio subaracnoideo. La hemorragia produce dafio focal ademas de efecto de
masa e isquemia en tejidos adyacentes.??

Se puede clasificar segun la edad de presentacion: la que se produce desde las 28
semanas de gestacion hasta los 28 dias de vida postnatales se clasifica en general

como enfermedad cerebrovascular perinatal, y enfermedad cerebrovascular

después de los 28 dias a los 18 afios de edad se clasifica como ECV infantil. ’
El objetivo del presente trabajo es la ECV infantil ya que la ECV neonatal tiene

fisiopatologia, manifestaciones clinicas y manejo distinto."



EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de ECV mundial es de 2 a 4 por cada 100 000 nifios,® con incidencia
en ECVH de 1 a 1.7 por 100 000 nifios por afioy en la ECVIde 1.0 a 2.0 en 100,000
nifios por afo."® Ambas incidencias son calculadas en paises occidentales
desarrollados, es importante mencionar que los reportes de incidencia, prevalencia
y mortalidad, son mayores en paises en vias de desarrollo, a comparacion de lo
reportado en los paises desarrollados.’38 La incidencia varia por edad y sexo;
siendo mayor la ECV en nifios menores a 5 afios y en el sexo masculino.”” Asi
mismo se reportan variaciones por etnias, siendo la raza negra y la asiatica los que

muestran una mayor incidencia de ECV."8

La tasa de prevalencia global de ECVI estimada hasta el afio 2013 fue de 4 a 5
veces mayor en los paises en vias de desarrollo si los comparamos con la de los
paises desarrollados, mientras que para la ECVH fue de 2 veces mayor en los
paises en vias de desarrollo.”

En relacion a la tasa de mortalidad por sexo, se reporta que es de 1.5y 1.1 para el
género masculino y femenino respectivamente. El numero absoluto de defunciones
en ECV en los paises en desarrollo fue aproximadamente de 30 a 60 veces mayor

tanto para ECVH como para ECVI que en los paises desarrollados.’



CLASIFICACION

La ECV se puede clasificar como se muestra en la tabla 12

Tabla 1. Clasificacion de ECV Pediatrica®

ECVI ECVH
1.- Arterial o venoso 1.- Hemorragia parenquimatosa no traumatica e
Arterial: Circulacién anterior o 2- Hemorragia en espacio subaracnoideo.

circulacién posterior.

De las arterias del poligono de Willis

Venoso: Sistema venoso profundo,
sistema venoso superficial, o trombosis

del seno cavernoso

Modificada de:
3: Vykuntaraju K G, Balamurugan N. Stroke in children. Indian J Pract Pediatr. 2020;22(1):9-21.

IRRIGACION ARTERIAL DEL ENCEFALO

El encéfalo esta irrigado por dos arterias carotidas internas y dos arterias
vertebrales, las cuatro arterias se encuentran en el espacio subaracnoideo y sus
ramas se anastomosan sobre la superficie inferior del encéfalo para formar el circulo

arterial cerebral (poligono de Willis).

Circulacion arterial anterior; las cuales son las ramas de la porcion craneal de la

arteria carétida interna:8

1) Arteria oftalmica: da lugar a la arteria central de la retina y la arteria hipofisaria
superior.®®

2) Arteria coroidea anterior: irriga un area cerebral extensa, que incluye el
sistema visual (tracto optico, porcidon anterior del cuerpo geniculado lateral y
radiaciones Opticas), rodilla y extremidad posterior de la capsula interna,
ganglios basales (globo palido medial y cola del nucleo caudado), el

diencéfalo (porciones del talamo lateral y los nucleos subtalamicos), el



mesencéfalo (sustancia negra y porciones del pedunculo cerebral), el I6bulo
temporal medial (uncus, corteza piriforme, amigdala) y el plexo coroideo del
asta temporal y la auricula.'®
3) Arteria cerebral anterior: Compuesto de vasos perforantes y vasos corticales.
3.1) Las arterias perforantes o penetrantes (incluida la arteria recurrente de
Heubner) suministran estructuras profundas: cabeza del nucleo
caudado, cuerpo calloso, parte del fornix.
3.2) Las ramas corticales irrigan el aspecto medial del hemisferio cerebral.®
4) Arteria cerebral media: La arteria cerebral media (ACM) tiene dos divisiones
principales;
4.1) Ladivision superior de donde emergen las ramas orbitofrontales, frontal
ascendente, precentral y central; asi como
4.2) La division inferior con las ramas temporales angular, anterior y
posterior. Las ramas parietales anterior y posterior pueden surgir de
cualquier division.
4.3) Ramas perforantes: arterias lenticuloestriadas laterales, irrigan ganglios
basales y capsula interna. °
5) Arteria comunicante posterior: es a menudo hipoplasica, sin embargo,
cuando esta presente, se comunica con la circulacion posterior a nivel de la
arteria cerebral posterior (ACP). La arteria comunicante posterior también
proporciona ramas perforantes talamicas que abastecen el talamo
anteromedial y regiones de los pedunculos cerebrales. Su presencia y
tamano es variable, pero a menudo sirve como una via colateral importante
en la enfermedad cerebrovascular extensa que permite el flujo de la

circulacion anterior a la posterior o viceversa.

Circulacion cerebral posterior®

1) Arteria vertebral: Las arterias vertebrales intracraneanaes se extienden a lo
largo de la médula cervical, y se unen a nivel pontomedular para formar la
arteria basilar las ramas importantes de las arterias vertebrales

intracraneanaes son las siguientes:



1.1)

1.2)

1.3)

1.4)

1.5)

Arteria espinal anterior: irriga la porcion medial de la médula oblonga,
incluidas las piramides, y se extiende caudalmente para irrigar la
meédula espinal ventrolateral

Arteria espinal posterior: irriga una porcion de la médula oblonga lateral
y se extiende caudalmente para irrigar el funiculo posterior de la médula
espinal.

Arterias perforantes paramedianas: irrigan el aspecto paramediano de
la médula oblonga.

Arteria cerebelosa posteroinferior: irriga la porcion lateral de la médula
oblonga y aspecto inferior de cerebelo.

Arteria basilar: Formado por la unién de las arterias vertebrales
izquierda y derecha en la union pontomedular, Se extiende hasta la fosa
interpeduncular donde termina por ramificacion en las arterias
cerebrales posteriores, emite las siguientes ramas:

Ramas perforantes: Que irrigan su respectiva area.

Dos ramas circunferenciales largas, la arteria cerebelosa anteroinferior
y la arteria cerebelosa superior. Irrigan en la porcion inferior a la
protuberancia y en la parte superior a una porcion del cerebelo, la arteria

cerebelosa superior también irriga parte de mesencéfalo.

Area motora Arteria coroidea

Arteria roléndica

Anteria
prerrolandica medial

Arteria callosomarginal

Arteria
orbitofrontal
medial

Arterias penetrantes
talamo-subtalamicas
paramedianas

medial

Arteria parietal

posterior

Arteria del esplenio
del cuerpo calloso
Arteria coroidea
posterolateral

motora / conteza

Arteria talamica
posterior

Dibujo 1: Arteria cerebral Anterior:
Ramas vy distribucion. (n.d.). Accesado
Corteza 17 febrero de 2021, de:
https://www.rccc.eu/ucimanacor/Ictus/P
osterCodigolctus_archivos/CA.htm

Area estriada
alo largo

de la cisura
calcarina

Arteria calcarina
temporal posterior

Arteria parietooccipital

Arterias del hipocampo

Tronco cerebral

postarior Arteria temporal anterior



2) Arteria cerebral posterior, que cuenta con las siguientes ramas:
2.1) Arterias perforantes: irrigan talamo y partes de mesencéfalo.
2.2) Arterias corticales: emiten las dos siguientes ramas:
2.2.1) Arteria medial occipital: emite las ramas parieto-occipital y la
rama calcarina que irrigan la corteza suplementaria visual.
2.2.2) Arteria occipital lateral: da lugar a la arteria temporal que irriga
el lébulo temporal inferior.
3) Arterias cerebelosas:

3.1) Arteria cerebelosa posteroinferior: irriga la superficie inferolateral del
cerebelo, la porcion inferior del vermis (uvula y nodulo), las amigdalas
cerebelosas y parte de la médula oblonga lateral.

3.2) Arteria cerebelosa anteroinferior: irriga la superficie inferior del cerebelo,
el fléculo y el nucleo dentado, ademas irriga el tegmento pontino caudal.

3.3) Arteria cerebelosa superior: la porcion medial de esta irriga al vermis
cerebeloso superior y la porcion lateral irriga los hemisferios
cerebelosos en su parte superior, asi como nucleos profundos el velo

medular superior y la porcion lateral del tegmento pontino superior.

DRENAJE VENOSO DEL ENCEFALO °

El drenaje venoso ocurre a partir de los plexos venosos piales que se forman dentro
del encéfalo, los cuales drenan en las venas cerebrales que, a su vez, pasan a
través del espacio subaracnoideo para vaciarse en los senos venosos durales. Las
venas del cuero cabelludo se comunican con los senos venosos durales a través de

las venas emisarias.

Drenaje Venoso Superficial:

Los senos venosos durales se forman donde las capas peridstica y meningea se
separan. Los senos venosos durales importantes son: seno sagital superior, seno

sagital inferior, seno recto, seno transversal y seno sigmoideo.®



Venas cerebrales superficiales: drenan la corteza cerebral y la porcion superficial

de la sustancia blanca subcortical en los senos venosos, estas son:

1) Venas cerebrales superiores

2) Venas cerebrales inferiores

3) Vena cerebral media superficial

4) Vena anastomotica superior (Trolard)
5) Vena anastomdtica inferior (Labbé) °

Drenaje Venoso Profundo:

Se encarga del drenaje de estructuras profundas del encéfalo (p. Ej., Ganglios
basales, sustancia blanca profunda, diencéfalo). Estos drenan en la vena cerebral

interna y la gran vena cerebral de Galeno. Las venas cerebrales profundas son:

1) Venas cerebrales internas
2) Vena basal de Rosenthal

3) Gran vena cerebral de Galeno®
Drenaje del Seno Cavernoso.

Tiene una estructura venosa importante compuesta de una red de canales venosos;
situado a ambos lados de la silla turca, con algunos canales de interconexion. Las
venas oftalmicas drenan en el seno cavernoso, desde el cual la sangre drena a las
venas petrosas superiores e inferiores a las venas transversales y yugulares,

respectivamente. °



FISIOPATOLOGIA

ECV Isquémico

Una vez que existe oclusion de un vaso cerebral con la consecuente obstruccion
del flujo sanguineo cerebral, se desencadena una cascada de eventos bioquimicos
que inicia con la perdida de energia y que termina en muerte neuronal. Después de
la oclusidn, el nucleo central del area afectada se rodea por un area de disfuncion
neuronal, causada por alteraciones metabdlicas e idnicas, con integridad estructural
conservada, a lo que se denomina “penumbra isquémica”. Esta cascada isquémica
puede ser modificada farmacologicamente y disminuir sus efectos deletéreos, lo que

representa en la actualidad una de las areas de investigacion mas activa.*

En la ECVI arterial, la isquemia irreversible del tejido cerebral se produce en
cuestion de minutos a horas. El tiempo de lesidn tisular irreversible es mas corto en
el nucleo central del infarto y mas largo en la penumbra circundante, donde el
suministro arterial colateral puede continuar perfundiendo el tejido. Las estrategias
neuroprotectoras para equilibrar el suministro de sustrato metabdlico con la
demanda metabdlica tisular tienen como objetivo aumentar la supervivencia del

tejido cerebral principalmente en la penumbra. *

En ECVIA se puede dividir la fisiopatologia en dos;

1) Trombdtico: El flujo de sangre de una arteria cerebral se bloquea debido a un
coagulo que se forma dentro de la arteria.

2) Embdlico: El coagulo se origina fuera de encéfalo, una porcion del coagulo
(émbolo) se desprende y viaja por la corriente sanguinea al cerebro, el
coagulo llega a un punto estrecho y ocluye el vaso sanguineo, impidiendo su
irrigacion. Este bloqueo subito se llama embolia y se caracteriza por signos
neuroldégicos de aparicion subita con déficit maximo al inicio (sin progresion
de sintomas y mejoria espontanea), con afectacion de diferentes territorios

arteriales

10



El

ECV Hemorragica

dafo se explica por neuro-hematotoxicidad, incremento en la presion

intracraneana, hidrocefalia, vasoespasmo cerebral, desangrado, etc. Dependiendo

de su localizacién, se puede clasificar en:

11

1)

2)

La ECVH parenquimatosa; Es una coleccion hematica dentro del parénquima

encefalico producida por la rotura vascular, con o sin comunicacion con los
espacios subaracnoideos o el sistema ventricular. Su localizacion mas
frecuente es a nivel de los ganglios basales, aunque también puede
presentarse a nivel de tronco encefalico.*

ECVH subaracnoidea: Se define como la presencia de sangre en el espacio

subaracnoideo unicamente. El 80% de los casos en adultos mexicanos son
secundarios a rotura de un aneurisma sacular, y ésta representa entre el 4 y
7% de toda la ECV en México. Tiene una alta morbimortalidad: el 45% de los
pacientes fallece en los primeros 30 dias y el 50% de los supervivientes
evolucionan con secuelas irreversibles. Ademas de la ruptura aneurismatica,
otras causas incluyen la ruptura de una malformacion arteriovenosa,
aneurismas micoticos, diseccion de arterias intracraneanaes, coagulopatias
y vasculitis del SNC.* La fisiopatologia de ECVH secundaria a ruptura
aneurismatica se explica por la elevacion del flujo sanguineo cerebral el cual
produce cambios en la remodelacion de los vasos, dilatacion y cambios en el
grosor de la pared, remodelacion excéntrica y asimétrica, con aumento del
flujo sanguineo en el segmento distal del cuello del aneurisma, lo que se
denomina “zona de Impacto”. Esta alteracion se presenta como recirculacion
dentro del saco aneurismatico, transformandolo de un flujo alto a un flujo bajo
con cambios de direccidn dentro del mismo. Los componentes sanguineos
permanecen en las regiones de bajo flujo durante mas tiempo, lo que
favorece la adhesion de leucocitos y plaquetas al endotelio, asi como
expresion de moléculas de adhesion celular tipo 1 (ICAM-1) y citocinas. Estas
moléculas atraen neutréfilos y monocitos circulantes, que a su vez secretan
metaloproteinasas, elastasas y mas citocinas, que favorecen la remodelacion

excéntrica.*



MANIFESTACIONES CLINICAS

Los signos y sintomas de la ECV agudo se dividen en localizadores y no
localizadores. Dentro de los no localizadores el mas frecuente es cefalea en 20% a
50% vy alteracion del estado de conciencia 17% a 38%." Los sintomas localizadores
mas comunes incluyen hemiparesia'! (la cual puede ser faciocorporal, corporal
proporcionada o no proporcionada, y la asociada a sindromes alternos) en 67% a
90%, trastornos del lenguaje en 20% a 50%, trastornos de la vision en 10% a 15%
y ataxia en 8% a 10%. Las crisis epilépticas al inicio de la ECV son mas comunes
en nifos que en adultos, y afectan entre el 15% y el 25%, especialmente en los
menores de 6 afos. La presentacion clinica varia segun la edad, el entorno y el
subtipo de ECV. !

Manifestaciones clinicas ECV isquémica

En ECVI las manifestaciones clinicas dependen del sitio de afeccion
cerebral, Anatomicamente se pueden dividir segun la afeccion circulatoria, de

acuerdo a si es ECVI arterial, afectando circulacion arterial anterior la cual es dada

por ramas de la porcion craneal de la arteria carétida interna (arteria oftalmica,
arteria comunicante posterior, arteria coroidea anterior, arteria cerebral anterior y la
arteria cerebral media)®'°, o la circulacion posterior (que incluye el territorio
vertebrobasilar, cerebral posterior y arterias cerebelosas)® o ECVI venosa (dada por
circulacion venosa superficial o profunda) . 2

En general las manifestaciones clinicas comunes no localizadoras son

cefalea (40%), crisis epilépticas (11 a 52%) y alteracion del estado de conciencia;
las localizadoras frecuentemente son unilaterales e incluyen alteraciones del
lenguaje, del campo visual, debilidad hemicorporal y pérdida de la sensibilidad.
Estas estan en relacion al territorio vascular afectado. La clinica mas caracteristica
es la aparicion subita de déficit neuroldgico focal, aunque ocasionalmente puede
presentarse con progresion escalonada o gradual 3413

Dentro del espectro clinico-anatomico tenemos Ilas siguientes

manifestaciones segun el vaso que se encuentra comprometido:2-'°

12



1) CIRCULACION ANTERIOR

13

1.1)Arteria oftalmica: La alteracion del flujo en la arteria central de la retina puede

causar ceguera monocular transitoria.®

1.2)Arteria coroidea anterior: Se produce un sindrome completo de la arteria

coroidea anterior por la oclusion de la parte proximal de la arteria,
comprometiendo la parte inferior de la extremidad posterior y la parte
retrolentiforme de la capsula interna. El cuadro clinico es hemiparesia
contralateral, pérdida hemisensorial de tipo cortical y hemianopsia. El dafo
contralateral de la via cerebelo-talamo-cortical puede generar temblor
intencional en la extremidad superior contralateral, produciendo la llamada

hemiparesia ataxica.’®

1.3)Arteria cerebral anterior: Es infrecuente la interrupcion completa del flujo en

la arteria cerebral anterior proximal (ACA) porque la arteria opuesta tiene

acceso directo a su territorio distal a través de la arteria comunicante

anterior. Sin embargo, las oclusiones de rama son bien reconocidas, con las
correspondientes variaciones en el cuadro clinico:'°

1.3.1) Rama orbital o frontopolar: la manifestacion tipica es un estado
apatico con amnesia.'”

1.3.2) La oclusion de la arteria estriada medial (arteria recurrente de
Heubner) puede provocar disartria debido a un compromiso del
suministro motor a los nucleos contralaterales que irrigan los musculos
de la mandibula (nervio craneal V), los labios (nervio craneal VIl) y la
lengua (nervio craneal Xll). Puede presentarse ademas disfagia y
disfonia si se interrumpe la irrigacion supranuclear al nicleo ambiguo.™

1.3.3) Callosomarginal: Esta rama suministra la corteza prefrontal
dorsomedial, el area motora suplementaria y las extremidades inferiores
y las areas marginales de la corteza sensitivomotora y el area sensorial
suplementaria. La manifestacion mas comun de oclusion es la paresia 'y
pérdida sensorial leve de tipo cortical en la extremidad inferior
contralateral, como resultado de isquemia dentro del I6bulo paracentral.



El dafo a la corteza prefrontal resulta en abulia, afasia y alteracion
sensorial secundario a dafio en el area sensorial suplementaria.'®

1.3.4) Pericallosa: El infarto de la parte anterior del cuerpo calloso puede
provocar apraxia ideomotora. El infarto de la region media puede causar
pseudoasterognosia (anomia tactil).'*

1.4)Arteria cerebral media (ACM)

1.4.1) Isquemia secundaria a falta de irrigacién de la division arterial
superior de ACM causan paresia contralateral y pérdida sensorial de tipo
cortical en la cara y el brazo, ademas de disartria. Las lesiones del lado
izquierdo generalmente van acompafadas de afasia de Broca, lesiones
del lado derecho presentan con negligencia contralateral.'®

1.4.2) La falta de irrigacion de la division inferior de la ACM produce
hemianopsia homonima contralateral o puede manifestarse con un
estado de confusion y agitacion atribuido a la participacion de las vias
limbicas en el I6bulo temporal. Las lesiones del lado izquierdo también
estan acomparnadas por afasia de Wernicke, alexia y en ocasiones por
apraxia ideomotora. 1°

2) CIRCULACION POSTERIOR
2.1)Territorio vertebrobasilar:°

21.1) Los infartos pequenos del tronco encefalico pueden producir las
siguientes caracteristicas:

2.1.2) Mesencéfalo: Paralisis ipsilateral del tercer nervio y / o ataxia
cerebelosa bilateral causada por dafno a la decusacion de los
pedunculos cerebelosos superiores; paralisis del tercer nervio ipsilateral
combinada con hemiplejia contralateral.™®

2.1.3) Protuberancia: Un infarto tegmental puede causar paralisis facial
ipsilateral y/ o paralisis del VI nervio craneal y / o paralisis de la rama
mandibular del trigémino, ademas de anestesia de la cara. Un infarto
basilar puede producir una hemiplejia motora pura contralateral, ademas

de deterioro funcional ipsilateral transitorio de los nervios abducens,
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facial o rama mandibular del trigémino que pasan a través del
tegmento.®

21.4) Medula oblonga. Lo mas caracteristico es el sindrome medular
lateral, causado por la oclusion de la arteria cerebelosa inferior
posterior.'°

2.1.5) Los infartos de tronco encefalico extensos, ya sea en
protuberancia o en el bulbo raquideo suelen ser fatales secundario a
dafo en la formacion reticular. También se pueden presentar en lesiones
de menor tamafio los sindromes de tallo;'® descritos en la tabla 3.

2.1.6) La ataxia cerebelosa de las extremidades de un lado, sin dafio del
tronco encefalico, se debe con mayor frecuencia a la oclusion del
extremo superior de la arteria vertebral de ese lado en comparacion a la
oclusion de alguna de las tres arterias cerebelosas.'®

2.2)Arteria cerebral posterior'®

2.21) Mesencéfalo: las manifestaciones clinicas clasicas de un infarto
unilateral del mesencéfalo es la de una paralisis oculomotora completa
ipsilateral con una hemiplejia contralateral (sindrome de Weber). Puede
haber ataxia ipsilateral por dafio a las fibras dentatotalamicas.°

2.2.2) Talamo: la oclusion de una rama talamogeniculada puede causar
infarto del nucleo lateral posterior del talamo. Con lo cual se puede
presentar alteracion de Ila sensibilidad contralateral, ademas
hemianopsia.'°

2.2.3) Nucleo subtalamico: la oclusion de una rama perforante de talamo
puede ocasionar isquemia en el nucleo subtalamico 'y
consecuentemente manifestarse con balismo del lado contralateral
(generalmente el miembro superior).'°

2.2.4) Cuerpo calloso: el infarto del esplenio del cuerpo calloso se
manifiesta con alexia por la informacion escrita que se presenta en el
campo visual izquierdo.°

2.2.5) Corteza: la oclusiéon de la arteria cerebral posterior puede

manifestarse secundariamente con hemianopsia homdnima en el campo



visual contralateral. La vision macular puede ser preservada ya que tiene
irrigacién bilateral en la corteza visual primaria.™®

2.2.6) La oclusion de la arteria cerebral posterior izquierda también
produce alexia. Puede presentarse alexia pura, sin agrafia, secundario
a una lesién isquémica en el giro lingual izquierdo."°

2.2.7) Oclusion bilateral: Puede manifestarse con ceguera cortical parcial
o completa. La interrupcion temporal del flujo en ambas arterias
cerebrales posteriores en ocasiones afecta solo las partes anteriores de
sus territorios. Si el dafio se limita a las uniones occipitotemporales, se
puede manifestar clinicamente con prosopagnosia si la falla de perfusion
fue del hemisferio no dominante. Si la corteza entorrinal hipocampo esta
comprometida de forma bilateral, puede presentarse amnesia
anterégrada y / o retrograda.'”

2.3)Arterias cerebelosas:

2.3.1) Una alteracién de la arteria cerebelosa posteroinferior puede
manifestarse con un sindrome de Horner, hemiataxia ipsilateral,
debilidad palatina ipsilateral, disfonia o disminucién del dolor y la
temperatura en la cara ipsilateral y las extremidades contralaterales.

2.3.2) Dafio sobre el territorio de la arteria cerebelosa anteroinferior
puede manifestarse con sordera ipsilateral, debilidad facial ipsilateral
(sindrome de neurona motora inferior), hemiataxia ipsilateral, y pérdida
sensorial contralateral en extremidades.

2.3.3) Isquemia sobre territorio de la arteria cerebelosa inferior puede
manifestarse con ataxia ipsilateral, alteraciones sensoriales
contralaterales y diplopia.®

Sin embargo, las manifestaciones cinicas en pacientes pediatricos con enfermedad
cerebrovascular no estan bien descritas. Dentro de lo reportado se encuentran los
siguientes sintomas y signos no localizadores y localizadores:

Las manifestaciones clinicas de ECVI arterial con afeccion de la circulacion anterior

tienden a manifestarse con signos de lateralizacion, en un 85% de las veces con
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déficit motor (hemiparesia principalmente), desviacion de la mirada o alteraciones
sensoriales.®'3

La ECVI arterial de circulacidn posterior representa otro patrén distinto de
manifestaciones clinicas por la localizacién ya que tienden a presentar deterioro
neurolégico de una manera mas subita y temprana. Es menos frecuente con
respecto a alteracion en circulacion anterior (15%).'? Los signos y sintomas que
presenta la ECV de circulacion posterior se describen como sintomas no
localizadores de forma inicial (60 a 70%) siendo mas prevalente la alteracién del
estado de conciencia, cefalea y vomitos. Dentro los sintomas localizadores, se
incluyen déficit neurologico focal (70% a 100%), como son; hemiparesia, ataxia,

disartria, déficit del campo visual y déficit 6culo-motor. -3
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Tabla 2. Manifestaciones clinicas y diferencias entre la ECVI arterial de circulacion
anterior y posterior segun el territorio especifico. 34910

ECV de circulacién anterior territorio de ramas de la | ECV de circulaciéon posterior

porcion craneal de la arteria carétida interna como Territorio del sistema vertebro-basilar,
(arteria oftalmica, arteria comunicante posterior, la arteria cerebral posterior, y. las
arteria coroidea anterior, arteria cerebral anterior y arterias cerebelosas

arteria cerebral media.

EL territorio de arteria cerebral media es el mas

frecuentmente afectado

Territorio de arteria Territorio de arteria cerebral Territorio de la arteria cerebral posterior
cerebral anterior media

Manifestaciones clinicas: Manifestaciones clinicas:

Alteracion del estado de conciencia, hemiparesia, Ataxia, vértigo, diplopia, vémitos.

afasia, defectos en campos visuales.

Crisis epilépticas, afasia, apraxia y amnesia sugieren
alteracion cortical

1.- Monoparesia Hemiparesia contralateral 1.-Alteraciones sensoriales, dolor o
crural o paraparesia. con o sin: trastorno del movimiento debido a
afectacion talamica.

2.- Perdida de control | 1.- Hemianestesia
vesical contralateral 2.-Defectos de campos visuales, como
hemianopsia o cuadrantanopsia

3.-Alteraciones en el 2.- Hemianopsia homénima
comportamiento y en | contralateral
la memoria.

3.-Ceguera cortical

3.- Afasia

4.- Apraxia

Modificada de:

3: Vykuntaraju K G, Balamurugan N. Stroke in children. Indian J Pract Pediatr. 2020;22(1):9-21.

4: ao Olivares Larraguibel L. Enfermedad vascular cerebral. Rev Mex Neurocienc. 2006;7(6):617-621.

9: Azizi SA. Neurology Board Review: An lllustrated Study Guide. Vol 83.; 2008. doi:10.4065/83.3.374
10:FitzGerald MJT, Gruener G, Mtui E. Clinical Neuroanatomy and Neuroscience (Google eBook). 2011:432.

18



Tabla 4. Sindromes de la enfermedad cerebrovascular del tronco encefalico (incluidos en

ECV de circulacion posterior por afectacion del sistema vertebrobasilar.)?

Mesencéfalo

Puente

Medula Oblonga

Sindrome de Weber

Sindrome de Foville

Pardlisis del tercer
nervio craneal (CN) con

hemiplejia contralateral

Paralisis del sexto y séptimo nervio

craneal con hemiplejia contralateral

Sindrome de Wallenberg

Signos cerebelosos
ipsilaterales, pérdida sensorial
sobre la cara, debilidad
muscular bulbar, nistagmo,
vértigo (nucleo vestibular
inferior) y sindrome de
Horner. Pérdida contralateral
de dolor y temperatura sobre
el torso y las extremidades.
Ninguna o minima afectacion
de las fibras corticales
espinales ya que son

ventrales en su ubicacion

Sindrome de Benedikt

Sindrome de Millard Gubler

Paralisis del tercer
nervio craneal +
hemiplejia contralateral
+ temblor, rigidez y

ataxia contralateral

Paralisis del séptimo nervio del

craneo + hemiplejia contralateral

Sindrome de Dejerine

Paralisis ipsilateral del
doceavo nervio del craneo
con hemiplejia contralateral
con pérdida contralateral de
las sensaciones de la

columna posterior

Sindrome de Parinaud

Paralisis de la mirada
hacia arriba

Disociacién pupilar
cercana a la luz,
nistagmo de retraccion
de convergencia,
retraccion del parpado

Modificada de:

3: Vykuntaraju K G, Balamurugan N. Stroke in children. Indian J Pract Pediatr. 2020;22(1):9-21.
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En la trombosis de seno venoso las manifestaciones clinicas no localizadoras

descritas son cefalea persistente, vémito, alteracién del estado de conciencia, crisis
epilépticas y dentro de los sintomas localizadores se describen disminucién de
agudeza visual, debilidad transitoria de miembros inferiores acompafiado de
exoftalmos, oftalmoplejia. Esta tiene una mortalidad descrita del 30% y la etiologia

con mayor prevalencia es séptica.’®6

Manifestaciones clinicas en ECV hemorragica

La ECVH parenquimatosa tipicamente se presenta de forma subita o con sintomas

rapidamente progresivos. Es frecuente el déficit neurolégico maximo al inicio, asi
como sintomas acompafiantes sugestivos de aumento de la presion intracraneana
(PIC) tales como cefalea, nausea y vomito. La hipertension intracraneana (HIC)
supratentorial puede presentarse con déficit neurologico sensitivo-motor
contralateral y las infratentoriales con compromiso de nervios craneales, ataxia,
nistagmo o dismetria. Las crisis epilépticas aparecen en el 5-15% de las HIC
supratentoriales y los signos meningeos se presentan en HIC con apertura al
sistema ventricular o espacio subaracnoideo. Puede haber en un 25%
aproximadamente deterioro neurologico en las primeras 24 horas, (secundario a
extension del hematoma, afectacién ventricular o edema), aunque pueden

presentarse también entre la segunda y tercera semana.*
En los pacientes con ECV hemorragica Infantil las manifestaciones mas comunes
no localizadoras son cefalea (46%), alteracion del estado de conciencia (30%),

nauseas, vomito y crisis epilépticas (37 a 41%).2313.17

En la ECVH subaracnoidea el sintoma cardinal es la cefalea severa de inicio subito,

que el paciente describe como “la peor de su vida”, acompafada de nausea, vomito,
fotofobia, alteracion de la conciencia, fiebre y rigidez de nuca. Ademas, pueden
encontrarse hemorragias subhialoideas en el fondo de ojo, signos meningeos o
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focales, tales como paralisis del lll o VI nervios craneales, paraparesia, pérdida del
control de esfinteres o abulia (arteria comunicante anterior) o la combinacion de
hemiparesia, afasia o negligencia visuoespacial (arteria cerebral media). La ECVH
subaracnoidea no logra diagnosticarse en la primera valoracion hasta en un 50% de
los casos, aproximadamente; el 40% se presentan sintomas precedentes como

“cefalea centinela” con duracién de minutos a horas en las semanas previas.

Tabla 5. Manifestaciones clinicas de ECVH infantil 34

Hemorragia parenquimatosa Hemorragia subaracnoidea

Crisis epilépticas, vomito, alteracion del estado | 1.- Cefalea centinela

de conciencia (disminucion abrupta hasta
estado comatoso), signos y sintomas de 2.- Cefalea descrita como “la mas intensa de la

hipertension intracraneana. vida” seguida de alteracion abrupta del estado

de conciencia y vomito.

3.- Rigidez de nuca y fiebre

Modificada de :
3: Vykuntaraju K G, Balamurugan N. Stroke in children. Indian J Pract Pediatr. 2020;22(1):9-21.

4: ao Olivares Larraguibel L. Enfermedad vascular cerebral. Rev Mex Neurocienc. 2006;7(6):617-621.

Factores de riesgo y patologias asociadas en ECV infantil

Los mecanismos unicos que subyacen a la fisiopatologia de la ECV infantil siguen
siendo poco conocidos, sin embargo, se conocen factores de riesgo y enfermedades

comorbidas.”

En la ECV Isquémica el 50% de los pacientes tienen un factor de riesgo

predisponente para la presentacion de la ECV al momento del diagnostico. El 40%
de los pacientes se encontro un factor de riesgo asociado, en el 60% de los
pacientes se encontraron dos factores de riesgo asociados y en el 10% no se

identifico ningun factor de riesgo. 17
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Tabla 6. Factores de riesgo y comorbilidades en ECV infantil 7

Anemia de células falciformes 4%
("enfermedad drepanocitica” o
"drepanocitosis")

Sindrome de Down 3%
Otros sindromes genéticos 5%
Migraia 3%
Estado protrombético 3%
Anticonceptivos orales 6%
Catéter venoso central 3%
Anemia por deficiencia de hierro 2%

Modificada de :
17: Boulouis G, Blauwblomme T, Hak JF, et al. Nontraumatic pediatric intracerebral hemorrhage. Stroke.
2019;50(12):3654-3661. doi:10.1161/STROKEAHA.119.025783
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Tabla 7. Patologias asociadas con ECV isquémica infantil 21318

Arteriopatias

Diseccién arterial 7%
Arteriopatia cerebral transitoria 7%
Enfermedad de Moyamoya 10%

Arteriopatia genética o sindrémica (anemia de células falciformes, sindrome de | 2%

Alagille, MELAS (encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica y episodios stroke-like),

Vasculitis 4%
1.- Vasculitis sistémicas y enfermedades autoinmunes como son; granulomatosis de
Wegener, poliangeitis microscopica, poliarteritis nodosa, arteritis de Takayasu, lupus
eritematoso  sistémico, enfermedades sistémicas del tejido conectivo,
linfohistiocitosis hemofagocitica, purpura de Henoch-Schénlein y enfermedad de
Kawasaki.

Enfermedades de la colagena vascular: 1%

Ehlers-Danlos tipo 1V, Sindrome de Marfan, etc.

Cardiopatias

Cardiopatias congénitas 30%
Cardiopatia adquirida 6%
Foramen oval 6%
Secundario a cirugia cardiaca (<72 h) 3%
Otras enfermedades cardiacas 12%
Otras

2.- Condiciones Protrombaticas: Policitemia, deficiencia de la proteina C, proteina S y antitrombina

[ll, mutaciones del factor V, o resistencia a la proteina C, mutacion en el gen de la protrombina,

3.- Secundaria a tratamiento con quimioterapia (Ej. citarabina)

4.- Secundaria a procesos infecciosos; meningitis con etiologia bacteriana, viral o fungica (ej. S.

pneumoniae, M. tuberculosis, Aspergillus sp) sinusitis, mastoiditis o sepsis.

Modificada de :

2: Bernson-Leung ME, Rivkin MJ. Stroke in neonates and children. Pediatr Rev. 2016;37(11):463-476. doi:10.1542/pir.2016-0002

13: Mackay MT, Yock-Corrales A, Churilov L, Monagle P, Donnan GA, Babl FE. Differentiating Childhood Stroke from Mimics in the
Emergency Department. Stroke. 2016;47(10):2476-2481. doi:10.1161/STROKEAHA.116.014179
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18: Tibussek D, Natesirinilkul R, Sun LR, Wasserman BA, Brandéo LR, DeVeber G. Severe cerebral vasospasm and childhood
arterial ischemic stroke after intrathecal cytarabine. Pediatrics. 2016;137(2). doi:10.1542/peds.2015-2143

En el ECV hemorragico el 90% de los pacientes tenian un factor de riesgo al menos

identificable. 2

Tabla 8. Patologias asociadas con ECV hemorragica en poblacion pediatrica®'®

Anomalias vasculares; malformaciones arteriovenosas, fistula arteriovenosa, malformacion

cavernosa, telangiectasia capilar, angioma vascular, vasculopatias y sindrome de Moyamoya.

Trastornos de la coagulacion; Trombocitopenia, hemofilia, falla hepatica, deficiencia de vitamina

K, terapia anticoagulante.

Otros; tumor cerebral, ECHV secundaria a trombosis del seno venoso, ECVH secundaria a ECVI.

Modificada de :

2: Bernson-Leung ME, Rivkin MJ. Stroke in neonates and children. Pediatr Rev. 2016;37(11):463-476. doi:10.1542/pir.2016-0002

19: Mufioz N, Pinzén H, Vizcaino H, Moneriz C. Hemorragia cerebrovascular asociada con infeccién por citomegalovirus en un
lactante menor. Biomedica. 2014;34(4):521-527. doi:10.7705/biomedica.v34i4.2289

DIAGNOSTICO

Los estudios que investigan el tiempo de diagnéstico de la ECV tienen como objetivo
identificar estrategias para mejorar el acceso a terapias agudas. La mediana de
tiempo desde el inicio de los sintomas hasta la busqueda de atencion médica por
parte de los padres varia de 1.7 a 21 horas, la mayoria generalmente busca atencion
dentro de las primeras 6 horas. El tiempo promedio para la confirmacion radioldgica
del diagnostico es de 15 a 24 horas. Las principales causas de los retrasos incluyen
la consideracién tardia de la enfermedad cerebrovascular entre los proveedores
meédicos de primera linea y los retrasos en el acceso a la RM, a menudo
relacionados con la necesidad de sedacidén o anestesia. Los retrasos son mayores

en las noches y fines de semana. '
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Evaluacion primaria y valoracion

La evaluacion basica de los nifios con ECV se basa en la deteccion de las causas
mas comunes y patologias asociadas o factores de riesgo de la ECV infantil. Esto
incluye la historia clinica, la evaluacion de la estructura y funcién cardiaca, las
pruebas de trombofilia y el analisis sérico de marcadores inflamatorios.

Es recomendacion mundial que se debe de iniciar el abordaje de acuerdo a
las manifestaciones clinicas iniciales del paciente, el inicio agudo nos orienta acerca
de la causa de la ECV, (ej. ECV isquémico en pacientes con meningitis bacteriana),
en estos pacientes se deben de seguir un protocolo adaptado y no un método
protocolizado. °

Sin embargo, si el paciente se encuentra inestable se debera iniciar el manejo
para paciente critico. Si existe un trastorno hemorragico conocido mientras se
realiza estudio de neuroimagen se deben de realizar las medidas pertinentes, si no
se conoce ningun trastorno hemorragico, los estudios de imagen cerebral se
vuelven obligatorias, ademas de la valoracion por los servicios de neurologia,

hematologia y neurocirugia para determinar el plan de tratamiento. 2°

Evaluacion secundaria

La neuroimagen es obligatoria en todos los casos en los que se sospecha
ECV."3 La resonancia magnética cerebral se considera de eleccién en ECV infantil
ya que en ECVI no suelen verse cambios en la tomografia computada hasta 12
horas después del evento inicial. Se recomienda que en la primera hora después de
su arribo al hospital se realice al menos una tomografia computada cerebral, o
tomografia computada con angiografia. Las tomografias computarizadas se realizan
con mayor frecuencia en ECVH debido a su disponibilidad y la alta sensibilidad para
la hemorragia.” Es importante conocer, en caso de tratarse de una ECV
hemorragica, el volumen del hematoma, la localizacion y la presencia de hemorragia
intraventricular.52° Ademas, apoya a la identificacion de diagndsticos diferenciales

como son, infeccion intracraneana, enfermedades inflamatorias, tumores, y otras
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causas de hipertensién intracraneana.® Otras opciones de técnicas de imagen se
muestran en la tabla 8.132

Una vez que se confirma el diagndstico, la mayoria de los nifios deben
tener una evaluacidon adicional con ecocardiograma transtoracico,
electrocardiograma (ECG) y angiorresonancia (ARM) de cabeza y cuello, estudios
para deteccion de trombofilia, asi como cribado inflamatorio.

Se debe realizar una evaluacién adicional en nifios con ECV no explicada o
recurrente. En los casos de arteriopatia o evidencia de enfermedad inflamatoria se
recomienda realizar puncion lumbar," sobre todo si el paciente se encuentra febril.
Se debe considerar asi mismo exploracion reumatologica y angiografia por
substraccion digital. Siempre se debe considerar en pacientes con ECVI recurrente
inexplicado la posibilidad de presentar enfermedades metabdlicas, genéticas o
sindromes reumatoldgicos.! Por lo cual se debe de hacer tamizaje para
enfermedades autoinmunes, particularmente en casos donde afeccidn de multiples
organos, que incluya estudios como la velocidad de sedimentacion globular,
anticuerpos antinucleares, perfiles de complemento, entre otras. Un numero
importante de enfermedades genéticas se han asociado a ECV, como
neurofibromatosis tipo 1 y trisomia 21, estas patologias suelen tener correlacion
clinica, o diagnostico previo. Las enfermedades mitocondriales son dificiles de
diagnosticar, pero se deben de sospechar cuando son infartos periventriculares
acompafados de afeccion multisistémica (alteraciones en audicion y/o vision,
cardiopatias, hepatopatias y nefropatias) o acidosis lactica.®

La evaluacion diagnostica de la ECV del adolescente es similar a la del
adulto. Se debe de considerar el uso de drogas ilicitas, esta descrito que la cocaina
sobre todo inhalada incrementa 8 veces el factor de riesgo para presentar ECV. ®
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Tabla 9. Ventajas y Desventaja en las técnicas de neuroimagen en sospecha de ECV infantil.252'

Estudios de gabinete

Ventajas

Limitaciones

Tomografia Rapida; suficiente para ECVH, Exposicion a radiacion, insensible a
computada (TC) disponible a todas horas cambios agudos en ECVI
cerebral

Resonancia Sensible a cambios tempranos No disponible en multiples hospitales
magnética (RM) isquémicos durante turnos nocturnos, fines de

semana, dias festivos; requiere sedacion
0 anestesia en nifos pequenos.

Angiografia TC

Rapido, resolucion similar a la
angiografia por cateterismo.

Exposicion significativa a radiacion,
requiere procesamiento complejo.

Venografia TC

Rapida, puede localizar el grado de
enfermedad en segmentos
Venosos.

Exposicion significativa a radiacion,
requiere procesamiento complejo.

Perfusion TC

Proporciona absolutas y relativas
mediciones de la perfusion en
regiones locales o hemisferios.

Exposicion significativa a radiacion,
requiere procesamiento complejo; poca
experiencia por parte de los pediatras
hasta el momento.

computarizada por
emision de fotén

perfusion varia, puede anticipar
regiones de riesgo para sufrir

Angiografia RM Puede localizar el grado de Las mismas limitaciones que para la RM,
enfermedad vascular por la resolucion no es tan sensible como en
segmentos, no hay exposicion a la angiografia TC o angiografia por
radiacion por lo cual puede ser catéter, requiere procesamiento
utilizada de manera seriada. complejo.
Venografia RM Puede localizar el grado de Las mismas limitaciones que para la RM,
enfermedad vascular por requiere procesamiento complejo; muy
segmentos, no hay exposicién a susceptible a errores técnicos;
radiacion por lo cual puede ser segmentos hipoplasicos puede simular
utilizada de manera seriada. oclusiones trombéticas
Perfusion RM Puede proporcionar mediciones de | Las mismas limitaciones que para la RM,
perfusion para identificar regiones | requiere procesamiento complejo, no hay
que estan en riesgo hemodinamico; experiencia suficiente aun en nifios.
no hay exposicion a radiacion.
Perfusion por La prueba con acetazolamida Requiere exposicion de radionuclido, los
tomografia puede demostrar areas donde la nifios pequefios requieren sedacion o

anestesia; requiere procesamiento
complejo, no hay experiencia suficiente

vasculares afectados.

Se requiere como método de
estudio para planear trombodlisis
aguda o para iniciar el manejo de
trombosis en caso de presentar

malformaciones vasculares.

Unico infarto. aun en nifios.

(SPECT)

Angiografia por Es el estudio de eleccion para Método invasivo, generalmente requiere
catéter evaluar los vasos vy territorio sedacion, no provee datos de perfusion.

Modificada de:

2: Bernson-Leung ME, Rivkin MJ. Stroke in neonates and children. Pediatr Rev. 2016;37(11):463-476. doi:10.1542/pir.2016-0002

5: Lo WD, Kumar R. Arterial Ischemic Stroke in Children and Young Adults. Contin Lifelong Learn Neurol. 2017;23(1):158-180.
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Diagnéstico diferencial

Dentro de los diagndsticos diferenciales estan: migrafa, epilepsia que no sea
secundaria a ECV, neuroinfeccién (meningitis y abscesos), trauma, tumores,
enfermedades desmielinizantes, sindrome de encefalopatia posterior reversible,
exposicidon a toxicos, alteraciones metabdlicas, hipertension intracraneana
idiopatica (pseudotumor cerebri), procesos postinfecciosos, debilidad de origen

musculoesquelético o trastornos somatomorfos.322

TRATAMIENTO
Se considera una emergencia neuroldgica ya que presenta una gran mortalidad, asi
como importantes secuelas neurolégicas. El diagnéstico temprano y el manejo

adecuado pueden modificar su curso.37-20:23

Tratamiento agudo de ECV hemorragico

El tratamiento inicial se basa en la estabilizacion del paciente, el establecimiento de
un diagnostico y la prevencion de lesiones neuroldgicas secundarias.?’ Las guias
para el manejo de ECV hemorragica tienen como objetivo de optimizar la

recuperacion enfatizan los siguientes aspectos:'2°

1) Estabilizacion hemodinamica, asegurar via aérea respiracion y circulacion.
2) Diagnostico rapido y certero con apoyo de neuroimagen.?*

a) En la primera hora se debe solicitar una biometria hematica completa,
tiempos de coagulaciéon (TP, TTP e INR), Estudios de imagen para conocer
el tamafio del hematoma y su localizacién, Glasgow del paciente. 2°

3) Manejo dirigido dependiendo de las caracteristicas del paciente. %4

a) Si existe un trastorno hemorragico conocido mientras se realiza estudio de

neuroimagen se debe realizar una correccion rapida del defecto, incluido el

reemplazo del factor para la hemofilia, terapias especificas para otras
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b)

deficiencias de proteinas hemostaticas y transfusién de plaquetas para la
trombocitopenia o defecto de la funcién plaquetaria. 2°

En paciente con ECVH en tratamiento con anticoagulacion, ésta se debe
suspender. No hay pautas claras sobre cuando reiniciar la anticoagulacion.
Se requiere una discusiéon multidisciplinaria para determinar la relacién
riesgo-beneficio de reiniciar el tratamiento anticoagulante, tomando en
cuenta factores como el tamafio de la hemorragia, el estado clinico del nifio

y la indicacion de la anticoagulacion.’

4) Intervenciones tempranas como son;

o)

29

a)

b)

d)

Control de la tension arterial.?* Se sugiere implementar maniobras comunes
como son elevar la cabecera de la cama a 30°, el uso de fluidos isoténicos,
mantener ademas normoglucemia, normotermia y evitar la hipotension. '
Correccién de la coagulopatia.

Intervencién quirtrgica temprana.?* Se puede realizar hemicraniectomia
descompresiva para manejo de hipertension intracraneana en pacientes con
ECV hemorragico agudo acompariado de edema cerebral importante.’?*

Control de crisis epilépticas.’

Anticipacion del cuidado de condiciones especificas del paciente;

a)
b)
c)
d)

Tratamiento especifico de la causa del ECV.

Riesgo para deterioro clinico temprano y expansion del hematoma.
Monitorizacion de presion intracraneana.?*

Las crisis epilépticas, en caso de estar presentes, deben controlarse; por otro
lado, el uso profilactico de farmacos antiepilépticos es controvertido cuando
no se han presentado crisis. A pesar de la falta de pruebas, dado el alto riesgo
de las crisis epilépticas en nifios con ECVH y debido a que estas aumentaran
el flujo sanguineo cerebral y la presion intracraneana a menudo se
administran los farmacos antiepilépticos. Para la deteccion y el tratamiento
del estado epiléptico eléctrico, se debe considerar la monitorizacion
electroencefalografica continua en niflos que tienen movimientos anormales,
estado mental alterado o cambios en los signos vitales que sugieran

epilepsia.’34



Manejo agudo de ECV isquémica

El manejo se basa en estabilizacion del paciente, asegurar una adecuada
oxigenacion, mantener una adecuada hidratacion (evitando soluciones hipoténicas),
se debe de mantener una presion arterial optima evitando la hipotension, incluso es

permisiva una hipertension leve para asegurar una perfusion cerebral adecuada.®

Una tercera parte de los pacientes con ECVI va a requerir reanimacion
cardiopulmonar y una cuarta parte va a cursar con manifestaciones sistémicas asi
gue se hace hincapié en que se debe de estabilizar al paciente hemodinamicamente
y asegurar una via aérea efectiva. Si el paciente tiene alguna alteracion

hematoldgica se deben de considerar uso de hemoderivados.®

Se ha demostrado que la terapia de recanalizacidn arterial, incluido el activador de
plasminégeno de tipo tisular intravenoso (tPA) y el tPA intraarterial o la
trombectomia endovascular, beneficia significativamente a los adultos con ECVIA
cuando se implementa en etapa aguda.?® La disponibilidad de terapia de
recanalizacion ha cambiado dramaticamente el manejo de ECVIA en adultos, sin

embargo su aplicacion en pacientes pediatricos aun es controversial.’

Si se sospecha de una diseccion de vasos cervicales, arteriopatia focal o
embolismos cardiacos, se debe iniciar anticoagulacién con heparina de bajo peso
molecular, heparina o antiagregante plaquetario.® Los pacientes con enfermedad de
Moyamoya son candidatos para revascularizacion.?®?’” En muy selectas
circunstancias puede ser posible la trombdlisis intravascular o trombectomia

endovascular.®

Implicaciones de la composicion del trombo en ECVI

30



La composicion del trombo (eritrocitos, fibrina, plaquetas y leucocitos) es esencial
para determinar la susceptibilidad a la recanalizacion mecanica o a la farmacoldégica.
La composicién del trombo afecta directamente a las propiedades fisicas, que se
correlacionan tanto con la efectividad como con las complicaciones de la
recanalizacion.?® Los trombos con una alta proporcion de eritrocitos y menor
proporcion de fibrina aparecen como un signo hiperdenso en la tomografia
computarizada y estan asociados con mayores tasas de recanalizacion espontanea.
29 Los datos in vitro sobre la composiciéon de los trombos creados en el laboratorio
con el uso de plasma adulto y pediatrico sugieren que los nifios tienen una
estructura de fibrina tejida mas holgada en el trombo.3° Estos datos sugieren que el
uso de la terapia trombolitica podria ser teéricamente mas eficaz en nifios que en
adultos. Sin embargo, no se han realizado ensayos clinicos de tratamientos
tromboliticos pediatricos.’

En ensayos clinicos de adultos con ECVIA, la ventana de tiempo 6ptima para la
terapia de recanalizacion después del inicio documentado de la ECVIA es de
aproximadamente 4,5 horas para el tratamiento con tPA por via intravenosa, 6 horas
para el tPA intraarterial, 6 horas para la trombectomia endovascular.3! El perfil de
seguridad de la trombectomia endovascular en nifios sigue siendo desconocido.’
Las estrategias actuales para el tratamiento agudo de la ECVIA se basan en datos
pediatricos que exploran el tratamiento de la hipertension, la hipotension, la
hiperglucemia y la fiebre, asi como las estrategias de vigilancia para prevenir
complicaciones como la inflamacién cerebral y las crisis epilépticas. Poco se sabe
acerca de si las medidas de cuidados de apoyo alteran el efecto de la isquemia

cerebral en los nifios.’

Glicemia, temperatura y presion arterial

La hiperglucemia es un factor de riesgo comun y bien establecido para los
resultados adversos en la ECVIA en adultos y probablemente un factor de riesgo
frecuente y perjudicial en los nifios también. Sin embargo, en ambas poblaciones,
el momento y los objetivos del tratamiento de la hiperglucemia son poco
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conocidos.®? La evidencia indica que la hiperglucemia intrahospitalaria persistente
durante las primeras 24 horas después de la ECVI se asocia con peores resultados
que la normoglucemia. Por lo tanto, la hiperglucemia debe tratarse para mantener
niveles de glucosa en sangre en un rango de 140 a 180 mg/dL, ademas se sugiere
control estrecho para prevenir la hipoglucemia (glucosa en sangre <60 mg/dL) en
pacientes con ECVI aguda.’

Solamente hay un estudio de la relacion de hiperglicemia con el tamafio del
area isquémica y en este estudio no se encontré relacion alguna y concluye que se
requieren mas estudios en poblacion pediatrica, por lo tanto, es recomendado seguir
las guias de AHA/ASA para poblacion adulta.3?

Esta bien establecido que la pirexia se asocia con resultados adversos en la
ECV en adultos, mientras que el impacto de fiebre en los nifios sigue siendo incierto.
En pacientes con ECVI aguda la hipertermia (temperatura> 38° C) debe ser
identificada y tratada. Se recomienda asi mismo seguir las guias de AHA/ASA para
poblacion adulta.33

En cuanto a la hipertensidn, si se presenta en los primeros 3 a 5 dias después
de la ECVI esta asociada con mayor morbilidad intrahospitalaria, la via causal no
esta clara. Sin embargo, la hipotension en pacientes pediatricos debe ser tratada

agresivamente.’

Hemicraniectomia

Aunque la hemicraniectomia rara vez se realiza en el tratamiento de ECVI en
poblacién pediatrica sigue siendo una opcién en nifios con ECVI supratentorial que
produce efecto de masa severo por edema cerebral en lesiones hemisféricas.

(generalmente secundarios a infartos de la arteria cerebral media).’

CONSIDERACIONES DE PRACTICA CLINICA EN ECVI
Los nifios con ECVI aguda generalmente se monitorean en una unidad de
cuidados intensivos durante al menos 24 horas y se administra atencion de apoyo

neuroprotector general.’
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Las consecuencias de un edema cerebral focal o difuso pueden ser mortales
e incluir isquemia cerebral con dafo regional o global del flujo sanguineo cerebral y
el desplazamiento de los diferentes compartimentos intracraneanaes como
respuesta al incremento de la presion intracraneana, lo que puede resultar en
compresion de estructuras cerebrales vitales.3* Por esta razon, debe valorarse la
necesidad de cirugia descompresiva, particularmente en casos de nifios con infartos
de gran volumen (mas de la mitad del territorio de la arteria cerebral media), en los
cuales se podria considerar realizar una hemicraniectomia profilactica temprana
dentro de las primeras 24 horas o realizar monitorizacion tanto de forma clinica
como por imagen durante las primeras 72 horas e identificar si existe la necesidad

de intervencién quirdrgica.’

PRONOSTICO

La mayoria de los pacientes presentaran secuelas como son epilepsia,
alteraciones motrices y discapacidad intelectual.’!!

En ECVH los predictores de mortalidad que se reportan son la edad
avanzada en el momento de la presentacion (11-18 afos versus 1-10 afos),
coagulopatia y coma.3® La mortalidad se estima que va desde el 3% hasta el 20%
de la enfermedad cerebrovascular isquémico, y el 40% para la enfermedad
cerebrovascular hemorragica. De los pacientes supervivientes se reporta que el
90% presentaran secuelas neuroldgicas.? Una de es la epilepsia. con una
prevalencia de 13% a 2 afios de seguimiento.’

Ya que el ECV en la poblacion pediatrica ocurre en un cerebro que aun se
encuentra en desarrollo, el dafo subsecuente puede interferir con el desarrollo
neurologico esperado. El impacto de la enfermedad cerebrovascular puede no ser
aparente por afnos, sin embargo, al ir incrementando las demandas motrices o

neuroldgicas del nifio, se irdn evidenciando las secuelas.?

Resultados cognitivos en pacientes con antecedente de ECVI

El resultado cognitivo después del ECVIA se ha medido en pequefas poblaciones

de nifos con ECVIA. En uno de los estudios mas grandes hasta la fecha, los nifios
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canadienses que experimentaron ECVIA unilateral después del periodo perinatal
(n=99) tuvieron una evaluacion de la inteligencia con escalas de Wechsler con
evaluacion de 3 afos después de la ECV vy los resultados de las medidas de la
inteligencia, el lenguaje, la memoria de trabajo y la velocidad de procesamiento
fueron significativamente menores en los nifios que habian tenido una ECVI a
comparacion de la muestra control. Los nifios con lesiones en las areas corticales y
subcorticales del cerebro tuvieron un peor desempeno que aquellos con lesiones
menos extensas. Se destacan de forma notable las dificultades con la atencién,®

impulsividad®” y funcion ejecutiva.3®

RESULTADOS COGNITIVOS EN PACIENTES CON ANTECEDENTE DE ECVH

Estos se informan con poca frecuencia, sin embargo se reporta en 1 estudio de
sobrevivientes de ECVH, que 17 de 31 nifios demostraron deterioro cognitivo a 10
anos después de haber presentado la patologia (10 con deterioro leve, 7 con

deterioro moderado a grave).3°

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Existen multiples estudios que proporcionan informacion para el diagnéstico y
manejo de la ECV en la poblacién adulta, sin embargo, la etiologia de la enfermedad
cerebro vascular en adultos es diferente a la de la poblacion pediatrica, por lo cual
es importante hacer la distincion en ambas poblaciones. Por otro lado, sabemos que
esta enfermedad tiene mayor incidencia en la poblacion asiatica y negra, en
comparacion con la poblacién blanca, sin embargo, no hay estudios que reporten la

incidencia de pacientes pediatricos de la poblacion mexicana con ECV.

El objetivo de la presente investigacion es conocer el perfil clinico epidemioldgico y
establecer el tiempo que transcurre entre la aparicion de los sintomas y la solicitud
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atencion médica, el tiempo en realizar el diagndstico, el tratamiento instaurado, la
mortalidad y las secuelas.

La importancia de estudiar un problema tan complejo, es obtener informacion que
guie el establecimiento de flujogramas diagndsticos que deriven en un tratamiento

oportuno, con disminucion de morbilidad, mortalidad y secuelas.

PREGUNTA DE INVESTIGACION.

¢ Cuales son las manifestaciones clinicas, patologias asociadas, el tiempo de
deteccion, la etiologia y el tratamiento otorgado de la Enfermedad Cerebrovascular
en la poblacion pediatrica en un periodo de 2006 a 2018 en los pacientes del
Instituto Nacional de Pediatria?

JUSTIFICACION
Es importante conocer los aspectos epidemiolégicos de la enfermedad
cerebrovascular infantil para evaluar el impacto de los factores de riesgo que se
encuentran en esta poblacion. Ademas, es imprescindible identificar las
manifestaciones clinicas, para poder realizar un diagndstico temprano y poder
brindar tratamiento oportuno con el objetivo de disminuir la mortalidad y las

secuelas.

OBJETIVOS:

Objetivo General

Identificar las patologias asociadas a la enfermedad cerebral vascular, las
manifestaciones clinicas, el tiempo de diagndstico y el tratamiento empleado en la
poblacién pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el 2018.
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Objetivo Especifico

Identificar la etiologia de la Enfermedad Cerebrovascular en la poblacion
pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el 2018.
Identificar las manifestaciones clinicas de la Enfermedad Cerebrovascular en
la poblacién pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el
2018.

Identificar el tiempo que transcurre del inicio los sintomas hasta que se busco
atencion médica en la Enfermedad Cerebrovascular en la poblacién
pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el 2018.
Identificar el tiempo en que se establecid el diagndstico de Enfermedad
Cerebrovascular en la poblacion pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria
entre el 2006 y el 2018.

Identificar las patologias asociadas en la. Enfermedad cerebrovascular en la
poblacidén pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el
2018.

Identificar los factores de riesgo asociados de la Enfermedad
Ccerebrovascular en la poblacion pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria entre el 2006 y el 2018.

Identificar el tratamiento otorgado en enfermedad cerebrovascular en la
poblacidén pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria entre el 2006 y el
2018.



METODOLOGIA

Diseno Del Estudio:

El tipo de estudio es observacional, retrospectivo, transversal y descriptivo.

Poblacion objetivo

Expedientes de los pacientes de 1 mes a 17 afos 11 meses con diagndstico de
Enfermedad cerebrovascular en un periodo de 2006 a 2018 en los pacientes del

Instituto Nacional de Pediatria.

Criterios De Inclusioén:

- Expedientes de pacientes de 1 mes a 17 afos 11 meses.
- Diagnostico realizado en el Instituto Nacional de Pediatria de enfermedad
cerebrovascular.

- Contar con estudio de imagen que corrobore el diagnostico.

Criterios De Exclusion:

- Pacientes con datos incompletos en el expediente.

Ubicacion Y Tiempo Del Estudio

Instituto Nacional de Pediatria en el periodo comprendido entre el 01 de enero de
2006 al 31 de diciembre de 2018.
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VARIABLES

Nombre de la | Definicion Conceptual Tipo de | Medicién de la Variable
Variable Variable
Edad Espacio de afos que | Intervalo
transcurrieron nde un tiempo
a otro
Sexo Condicion organica, | Nominal | 1. Femenino
masculino o femenino
2. Masculino
Tipo de ECV Esta variable especifica si es | Nominal | 1. Isquémico
una ECV isquémica o
hemorragica. 2. Hemorragico
3.Isquémico y hemorragico
Region vascular | Region vascular clasificada | Nominal | 1. Circulacion anterior
afectada en | como anterior o posterior que . _ _
ECVI arterial se encuentre afectada segun 2.Circulacion posterior
el dafo que presenta el
paciente.
Circulacion Denominacion clinica sobre | Nominal | 1. Arteria oftalmica
arterial anterior | la irrigacion de las ramas
en ECVI craneales de la arteria 2. Arteria coroidea anterior
carétida interna. . .
3. Arteria cerebral anterior
4. Arteria cerebral media
5. Arteria comunicante
posterior
Circulacion Denominacién clinica sobre 1.Sistema vertebro-basilar
arterial posterior | la irrigacion de las ramas
en ECVI terminales de las arterias 2.Arteria cerebral posterior
vertebrales .
3.Arterias cerebelosas
Regién vascular | Denominaciéon clinica de la | Nominal | 1. Circulaciéon venosa profunda

afectada en
ECVI venosa.

regiébn vascular drena el
sistema venoso de encéfalo.

2. Circulacion
superficial

venosa

3. Trombosis de seno venoso
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riesgo

caracteristica o exposicion de
un individuo que aumente su
probabilidad de sufrir una
enfermedad o lesion.

Circulacion Region vascular anatémica | Nominal | 1. Venas cerebrales
venosa que drena la corteza cerebral superiores.
profunda en | y la porcion superficial de la 2. Venas cerebrales
ECVI venosa sustancia blanca subcortical inferiores.
en los senos venosos. 3. Vena cerebral media
superficial.
4. Vena anastomatica
superior (Trolard).
5. Vena anastomética inferior
(Labbé)
Circulacion Region vascular anatémica | Nominal 1. Venas cerebrales
venosa que se encarga del drenaje internas
superficial en | de estructuras profundas del 2. Vena basal de
ECVI venosa encéfalo (Ganglios basales, Rosenthal
sustancia blanca profunda, 3. Gran vena cerebral de
diencéfalo) asi como los Galeno
senos venosos durales. 4. Seno sagital superior
5. Seno sagital inferior
6. Seno recto
7. Senos transversales
8. Seno y sigmoideo.
Region cerebral | Region anatomica donde se | Nominal | 1. Parénquima cerebral
afectada en | presenta la hemorragia.
ECH 2. Espacio subaracnoideo.
3. Sistema ventricular
Factores de | Cualquier rasgo, | Nominal | 1. Anemia de  células

falciformes

2. Sindrome de Down

3. Otros sindromes genéticos
5. Estado protrombético

6. Anticonceptivos orales

7. Presencia de catéter venoso
central

8. Anemia por deficiencia de
hierro

9. Tumor cerebral

10. Oftros.
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Patologias

asociadas

Enfermedades diversas las
cuales actuan como factor de

riesgo para presentar ECV.

Nominal

1. Enfermedades oncolégicas

2. Enfermedades

Hematolégicas

3. Enfermedades estructurales

de la vascularidad encefalica
4. Sindromes genéticos

5. Cardiopatias

6. Exposicion a algun farmaco
7. Infecciosas

8. Enfermedades Autoinmunes
9. Enfermedades renales

10. Otras

Etiologia ECVI

Patologias las cuales son
causales de ECVI

Nominal

1. Cardiaca

2. Arteriopatias extracraneales
3. Arteriopatias
intracraneanaes

4. Trombofilia

5. Coagulacion intravascular

diseminada

6. Causas sistémicas

6.1 Infecciosas

6.2 Inmunoldgicas

6.3 Neoplasicas

6.4 Toxicos

7. ldiopatica

8.Citopatias mitocondriales
9. Metabdlicas

10. Otras
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Etiologia ECVH

Patologias las cuales son
causales de ECVH

Nominal

1. Causas estructurales
1.1. Aneurisma

1.2. Malformacion

arteriovenosa

1.3. Malformacion

cavernomatosa

1.4. Hemorragia espontanea
secundaria a tumor

1.5. Indeterminada

2. Causas hematoldgicas
2.2 Hereditarias
2.2.1Hemdfilia A

2.2.2 Hemdfilia B

2.2.3 Enfermedad de Von
Willebrand

2.2.4 Deficiencia de factor VII
2.2.5 Deficiencia de factor Il
2.2.6 Deficiencia de factor VI

2.2.7 Deficiencia de factores
dependientes de vitamina K

2.3 Adquiridas

2.3.1.Purpura trombocitopénica
idiopatica

3. |diopatica

4. Otros

Manifestaciones
clinicas no
localizadoras de
la ECV

Conjunto de caracteristicas
clinicas que se presentan en
la ECV ya sea isquémica o
hemorragica que no orientan
a una localizacion especifica
alterada.

Nominal

1. Cefalea
2. Mareo
3. Vémito
4. Ataxia

5. Sindrome piramidal
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6. Alteracion de nervios

craneales
7. Crisis epilépticas

8. Alteracion del estado de
conciencia

9. Presencia de
meningeos

signos

10. Presencia de temperatura
por arriba de 38° C

11. Presencia de hipertension
intracraneana.

12. Otros

Manifestaciones
clinicas
localizadoras

Conjunto de caracteristicas
clinicas que se presentan en
la ECV ya sea isquémica o
hemorragica que orientan a
una localizacién especifica.

Nominal

1. Dafo en hemisferio derecho
1.1. Lébulo frontal

1.2. Lébulo temporal

1.3. Lobulo parietal

1.4. Lobulo occipital

2. Dafio en hemisferio izquierdo
2.1. Lébulo frontal

3.2. Lébulo temporal

3.3. Lébulo parietal

3.4. Lébulo occipital

4. Dafio en tronco del

encefalico
5. Dafio en médula oblonga.

5.1. Alteracion de nucleos de
nervios craneales en meédula
oblonga.

5.2. Sindrome de Weber
5.3. Sindrome de Benedikt

5.4. Sindrome de Parinaud
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5.5. Otro.
6. Dano en protuberancia.

6.1. Alteracion de nucleos de
nervios craneales en
protuberancia.

6.2. Sindrome de Foville

6.3. Sindrome de
Gluber

Millard

6.4. Otro
7. Dano de mesencéfalo

7.1. Alteracion de nucleos de
nervios craneales en
mesencéfalo.

7.2. Sindrome de Wallenberg
7.3. Sindrome de Dejerine
7.4. Otro.

8.Alteraciéon dentro del espacio
subaracnoideo.

9. Dano en diencéfalo.

Tiempo que | Variable que cuantifica en | Intervalo
transcurre  de | minutos el tiempo de inicio de
inicio de los | la sintomatologia al momento
sintomas hasta | en que se busca atencion
que el paciente | médica.
se presenta en
alguna unidad
médica.
Tiempo de | Variable que determina el | Intervalo
diagnostico tiempo en minutos desde que
llega el paciente al INP hasta
que se establece el
diagnostico de ECV.
Método Variable que determina el tipo | Nominal | 1. Tomografia computada de

imagenoldgico
empleado para
el diagndéstico.

de estudio de imagen
empleado para el
diagnéstico.

craneo

2. Resonancia
cerebral

magnética
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3. Angio-resonancia

4. Angiografia por sustraccion
digital

5. Otros
Manejo Variable que determina el | Nominal | 1. Manejo de soporte
manejo empleado.
2. Tratamiento especifico
2.1 Fibrindlisis.
2.2 Embolizacion de un
segmento vascular
2.3 Administrar factores
deficientes en el paciente por
enfermedad de base que
alteren la cascada de la
coagulacion
2.4 Otros
Factores Factores que se relacionan | Nominal | 1. Coagulopatia
asociados con | con peor desenlace de la
mortalidad en | ECV. 2. Estado comatoso
ECVH . . .
c 3. Presencia de hipertension
intracraneana
Secuelas Variable que determina si | Nominal | 1. Si
existen secuelas o no a 6
meses del diagndstico. 2.No
3. Sin seguimiento
Tipo de | Variable que distingue entre | Nominal | 1.Motora
secuelas el tipo de secuela que se
presenta. 2. Cognitiva
3. Motora y cognitiva
4. Epilepsia
5. Otras (visual, sensorial).
Mortalidad Variable que determina si al | Nominal | 1. Vivo
terminar el cuadro clinico el
desenlace es la muerte. 2. Muerto
Recurrencia Variable que determina si un | Nominal | 1. Dos ECV
mismo paciente presenta 2 o
2. Tres ECV

mas ECV.
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3. Cuatro ECV
4. Cinco ECV

5. Mas de cinco ECV

Analisis estadistico

Se realizé una base de datos con todas las variables seleccionadas utilizando el
programa Excel , posteriormente se exportd esta base al programa estadistico
SPSS version 25. Se realizod estadistica descriptiva, para las variables cuantitativas,
se aplico mediana como medida de tendencia central, con valores minimos y
maximos como medidas de dispersion; para las variables cualitativas se utilizaron
numeros absolutos con reporte de frecuencias y proporciones. Al ser un estudio

descriptivo no requirié analisis comparativo ni pruebas estadisticas especificas.
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RESULTADOS
Durante el periodo de estudio de 2006-2018 se identificaron un total de 154
expedientes con diagnostico de Enfermedad Cerebrovascular, de los cuales 37
cumplieron los criterios de inclusion.

PERFIL DEMOGRAFICO
En relacién a la edad de presentacion la edad minima fué de 1 mes, y la edad
maxima de 16 afnos; se encontré una media de 6.5 afios y mediana de 5 afios, con
una moda de 2 afios. De un total de 37 pacientes, 59.5% de ellos fueron pacientes
de sexo masculino, con una relacion de 1.4 hombres por cada mujer. (Tabla 1). En

ECV isquémica la media fue de 7.3 anos, y en ECVH fue de 5.4 afos.

Tabla 1. Datos demograficos de pacientes con enfermedad
cerebrovascular del Instituto Nacional de Pediatria entre los
anos 2006 hasta el 2018. n = 37

Edad en meses

Media 78.4
Mediana 60
Moda 24
Desviacion Estandar 59.2
Rango 191
Minimo 1
Maximo 192
Percentiles
25 24
50 60
75 138
ECVI* 87.81 (£57.17)
ECVH 64.4 (£61.52)
Sexo
f %
Femenino 15 40.5
Masculino 22 59.5

f = frecuencia, % = porcentaje, * incluye transformacion
hemorragica
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22 de 37 pacientes (59%) presentaron ECV Isquémica (n=22, 59.4%), y el resto
fue de EVC Hemorragica.

GRAFICA 1. DIstribucién de los tipos de enfermedad
cerebrovascular.
N = 37.

El predominante siendo ECV isquémica (59.4%), en segundo
lugar, ECV hemorragico (41%).
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40.5%

40
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10

Hemorragico n = 15 Isquémico n =22
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TIEMPO DE EVOLUCION.

El tiempo transcurrido entre el inicio de sintomas y que recibi6 atencion médica de
forma global fue en promedio de aproximadamente 4.9 dias, con un rango de 30
minutos a 30 dias de evolucion con sintomas. (Tabla 2)

En ECV hemorragica el tiempo en que se busco atenciéon meédica fue en promedio
2.36 dias, y en ECV isquémica 6.43 dias. (Tabla 2).

Tabla 2. Tiempo en minutos de inicio de sintomas de enfermedad
cerebrovascular hasta valoracion hospitalaria inicial n = 37

Global n=37 ECVI* n=22 ECVH n=15
Minutos Dias Minutos Dias Minutos  Dias
Media 7063.1 4.9 9258 6.43 3405 2.36
Mediana 2880 2 4320 3 1440 1
Moda 1440 1 2880 2 1440 1
Desviacion 4479¢ 7.5 12885.87 8.95 7125  0.05
estandar
Rango 43170 299 43170 2998 9960  6.92
Minimo 30 0.02 30 0.02 120 0.08
Maximo 43200 30 13200 9.17 10080 7
Percentiles
25 630 0.437 630 0.4375 540 0.38
50 2880 2 3600 2.5 1440 1
75 9720 6.8 13320 9.25 6120 4.25

* Incluye Pacientes con transformacion hemorragica n=5

El tiempo promedio global desde que el paciente recibe atencién médica inicial y se
establece el diagnostico fue de 1.4 dias, con un rango de 30 minutos hasta 11 dias.
En ECV hemorragica el tiempo promedio en establecer el diagndstico fue de 15.1
horas, en ECVI el tiempo promedio fue de 2.1 dias (Tabla 3).
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Tabla 3. Tiempo en minutos para establecer diagnéstico de enfermedad
cerebrovascular n = 37

Global ECVI* ECVH
Minutos Horas Minutos Horas Minutos Horas

Media 2053.0 34.2 2835 47.28 906 15.1
Mediana 60 1 60 0.98 60 1
Moda 30 0.5 30 0.5 30 0.5
Desviacién
estandar 3662.1 61 4236.19 70.5 2279.58 37.9
Rango 15810 263.5 15810 263.5 8610.00 143.5
Minimo 30 0.5 30 0.5 30 0.5
Maximo 15840 264 15840 264 8640 144
Percentiles

25 30 0.5 30 0.5 30 0.5

50 60 1 60 1 60 1

75 2880 48 4320 72 120 2

* Incluye Pacientes con transformacion hemorragica n=5

CUADRO CLINICO.
MANIFESTACIONES CLINICAS

Respecto a las manifestaciones clinicas, el signo mas frecuente fue la
alteracion del estado de conciencia (n=25, 67.6%), seguido de cefalea (n=20,
54.1%) y sindrome piramidal (n=19, 51.4%). En ECV isquémica el signo
predominante fue sindrome piramidal (n=15, 68.2%). En ECV hemorragica el signo
predominante fue alteracion del estado de alerta (n=14, 93.3%) asi como en ECVI

con transformacién hemorragica. (Tabla 4)
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Tabla 4. Manifestaciones clinicas de enfermedad cerebrovascular

ECVI (n=22) ECVH (n=15) Global
(n=37)
Sintoma/ signo n % N % n %
Cefalea 13 59.10% 7 46.70% 20 54.10%
Alteracion del
estado de 11 50.00% 14 93.30% 25 67.60%
conciencia
Sindrome 15  68.20% 4 26.70% 19 51.40%
piramidal
Alteracion de
nervios 12 54.50% 5 33.30% 17  45.90%
craneales
Vémito 8 36.40% 8 53.30% 16 43.20%
Crisis 9 40.90% 7 46.70% 16 43.20%
epilépticas
Signos o
sintomas de 6 27.30% 9 60.00% 15 40.50%
hipertension
intracraneana
Mareo 6 27.30% 2 13.30% 8 21.60%
Ataxia 4 18.20% 2 13.30% 6 16.20%
Fiebre 4 18.20% 2 13.30% 6 16.20%
Presencia de
signos 2 9.10% 1 6.70% 3 8.10%
meningeos
Otros:
Tinnitus 1 4.5% 0 00% 1  27%
Afasia de
Wernicke 0 0.0% 1 6.7% 1 2.7%
Afasia 1 4.5% 0 00% 1  27%
transcortical
Disminucion de
la agudeza 1 4.5% 0 0.0% 1 2.7%
visual izquierda
Sindrome
extrapiramidal 1 4.5% 0 0.0% 1 2.7%
izquierdo

FACTORES DE RIESGO Y PATOLOGIAS ASOCIADAS
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Al analizar los factores de riesgo que se asociaron a la ECV se encontro lo siguiente:

EVC HEMORRAGICA
FACTORES DE RIESGO EN ECV HEMORRAGICA

En ECV hemorragico los factores de riesgo mas frecuentes fueron las alteraciones
en la coagulacion (n=2, 13.2%), y la presencia de un acceso venoso central con la

misma frecuencia (Tabla 5).

Tabla 5. Factores de riesgo en enfermedad cerebrovascular tipo hemorragico n = 15

Factores de riesgo f %
Sin factor idenfiticado 10 67 %
Alteraciones de la coagulacion* 2 13.2 %
Presencia de catéter venoso central 2 13.2 %
Sepsis 1 6.6%

f = frecuencia, % = porcentaje
*, hiperesplenismo (n=1), falta de administracién de vitamina K al nacimiento (n=1)

PATOLOGIAS ASOCIADAS EN ECV HEMORRAGICA

Dentro de las patologias asociadas en ECV hemorragica las mas comunes fueron
las enfermedades oncoldgicas, tanto sistémicas como localizadas a sistema

nervioso central (n=4, 27%). (Tabla 6)

Tabla 6. Patologias asociadas en enfermedad cerebrovascular tipo hemorragico n = 15

Patologias asociadas f %
Sin patoliogia identificada 8 53.2 %
Enfermedades oncoldgicas* 4 27 %
Enfermedades estructurales de la vascularidad encefalica 1 6.6 %
Infecciosas 1 6.6 %
Enfermedades hepato-esplénicas 1 6.6 %
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f = frecuencia, % = porcentaje
* Incluye Sindrome de secrecion inadecuada de hormona antidiuretica relacionado a patologia oncolégica.

ETIOLOGIA EN ECV HEMORRAGICA

En cuanto a la etiologia, se encontraron ECV hemorragica secundaria a neoplasia
(n=4, 26.8%), y en la misma proporcion tanto alteraciones estructurales de la
vasculatura, como alteraciones de la cascada de la coagulacidon. 20% fueron de

causa desconocida. (Tabla 7)

Tabla 7. Etiologia en enfermedad cerebrovascular tipo hemorragico n = 15

Etiologia f %
Hemorragia espontanea secundaria a neoplasia * 4 26.8 %
Alteraciones estructurales de vasculatura® 4 26.8%
Alteraciones de la cascada de la coagulacionV 4 26.8%
De causa desconocida 3 20 %

f = frecuencia, % = porcentaje
*tumor intracraneana (n=3) Sindrome linfoproliferativo (n=1), & malformacion arteriovenosa (n=2), aneurisma

(n=1), malformacion cavernomaatosa (n=1). V Hemofilia A (n=2), deficiencia de factores dependientes de

vitamina k (n=1), coagulacion intravascular diseminada (n=1)

EVC ISQUEMICA
FACTOR DE RIESGO EN ECV ISQUEMICA
El factor de riesgo predominante fue la patologia genética (Tabla 8), y la patologia
asociada mas frecuente fue autoinmune con 6 pacientes(Tabla 9), aunque 8 de 22

no tenia enfermedades asociadas.
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Tabla 8. Factores de riesgo en enfermedad cerebrovascular tipo isquémica,
incluyendo transformacion hemorragica (n= 22).

Factores de riesgo f %
Sin factor identificado 8 36%
Presencia de catéter venoso central 6 27%
Estado protrombético 3 13.5%
Vasculopatia~ 3 13.5%
Alteraciones hidroelectroliticas 1 4.5%
Cirugia cardiaca 1 4.5%

f = frecuencia, % = porcentaje
@ Sindrome antifosfolipido (n=2), coagulopatia (n=1). = Vasculopatia infecciosa por Mycobacterium tuberculosis (n=1)

PATOLOGIAS ASOCIADAS EN ECV ISQUEMICA

Tabla 9. Patologias asociadas en enfermedad cerebrovascular tipo isquémica, n = 22

Patologias asociadas f %
Enfermedades autoinmunes ~ 6 27.2%
Vasculopatias: Sindromes genéticos con alteracion
estructural de la vasculatura intracraneana*, enfermedades 6 27.2%
estructurales de la vascularidad encefalicaz,
Sin patologia asociada 5 22.7%
Enfermedades oncoldgicas 2 9.0%
Cardiopatias 2 9.0%
Citopatia mitocondrial con deficiencia del complejo 4 de la 1 4.59
cadena respiratoria o7

f = frecuencia, % = porcentaje. Varios pacientes presentaron mas de una patologia asociada.
*sindrome de Down con enfermedad de Moyamoya (n=4), citopatia mitocondrial (n=1) Von Hippel Lindau (n=1). &
malformacion arteriovenosa (n=1). ~ Sindrome antifosfolipido (n=4), arteritis de Takayasu (n=2)
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ETIOLOGIA EN ECV ISQUEMICA

Tabla 10. Etiologia en enfermedad cerebrovascular tipo isquémica, n = 22

Etiologia f %
Arteriopatias intracraneanaes* 6 36.4%
Inmunolégicaz 6 36.4%
No identificamos ninguna etiologia 5 22.7%
Tumores intracraneanaes 2 9.1%
Cardiaca 2 9.1%
Citopatias mitocondriales 1 4.55%

f = frecuencia, % = porcentaje.
* enfermedad de Moyamoya (n=4), malformacién arteriovenosa (n=1), vasculopatia infecciosa por
Mycobacterium tuberculosis (n=1). & Sindrome antifosfolipido (n=4), arteritis de Takayasu (n=2)

En cuanto a la etiologia se encontré un predominio de arteriopatias
intracraneanaes y de enfermedades inmunoldgicas con la misma frecuencia (n=6,
36.4%), (Tabla 10).

FACTORES DE RIESGO EN ECV ISQUEMICA CON TRANSFORMACION
HEMORRAGICA

Los pacientes que presentaron transformacién hemorragica de ECV isquémico se

comportaron de la siguiente manera

Tabla 11. Factores de riesgo en enfermedad cerebrovascular tipo
isquémico con transformacién hemorragican = 5

Factores de riesgo f %
Ningun factor identificado 2 40
Cirugia Cardiaca 1 20
Presencia de catéter venoso central 1 20
Coagulacion intravascular diseminada 1 20

f = frecuencia, % = porcentaje
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PATOLOGIAS ASOCIADAS EN ECV ISQUEMICA CON TRANSFORMACION
HEMORRAGICA

Tabla 12. Patologias asociadas en enfermedad cerebrovascular tipo
isquémico con transformacién hemorragica n = 5

Patologias asociadas f %
No identificamos ninguna patologia 2 40
Autoinmunes 1 20
Infecciosas 1 20
Cardiopatias 1 20
f = frecuencia, % = porcentaje

ETIOLOGIA EN ECV ISQUEMICA CON TRANSFORMACION HEMORRAGICA

Tabla 13. Etiologia en enfermedad cerebrovascular tipo isquémico con
transformacién hemorragica. n = 5

Etiologia f %
Ninguna etiologia identificada 2 40
Sindrome antifosfolipido 1 20
Cirugia cardiaca complicada con paro
; ) . . . . 1 20
cardiorrespiratorio y medidas de reanimacion
Aracnoiditis por Mycobacterium Tuberculosis 1 20
f = frecuencia, % = porcentaje
Estudios

ESTUDIOS DE IMAGEN.
Los pacientes con ECV isquémica, el 90.1% (n=20) se les realizé estudio de
resonancia magnética cerebral con secuencia ponderada en difusion y a 63.6%
(n=14) se les realizaron estudios complementarios de angiografia. Respecto a la
ECV hemorragica, en un 86.7% de los casos (n=13), el diagnostico se establecid de

manera inicial con tomografia computada de craneo (tabla 14 y grafica 2).
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Tabla 14. Método imagenolégico empleado.

ECVI*, n=22 ECVH, n=15
f % f %
Tomografia Computada de Craneo 14 (63.6%) 13 (86.7%)
Resonancia Magnética Simple 20 (90.1%) 7 (46.6%)
Angio Resonancia Cerebral 7 (31.8%) 2 (13.3%)
Angiografia 7 (31.8%) 1 (6.7%)

f = frecuencia, % = porcentaje
* Incluyendo ECVI con transformaciéon hemorragica n=5

Gréfica 2. Estudios de imagen empleados
25
20

15

10
5 . I .
0 - -

Tomografia Resonancia Angio Resonancia Angiografia
Computada de Magnética Simple Cerebral
Craneo

B ECVI*, n=22 MWECVH, n=15

UBICACION ANATOMICA DE LAS LESIONES POR ECV

ECV HEMORRAGICA

En la ECV hemorragica, lo mas frecuente fue la alteracion en parénquima con
extension a espacio subaracnoideo e intraventricular (n=13, 86.7%). En cuanto a la
lateralidad no hubo diferencias significativas, sin embargo 4 pacientes presentaron
alteracion en ambos hemisferios cerebrales (n=4, 26.7%), (Tabla 15).
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Tabla 15. Enfermedad cerebrovascular tipo hemorragico, region cerebral y localizacion

anatomica afectadas. n = 15

Region cerebral
f %

Parénquima 6 40

Parénquimay 3 20
espacio
subaracnoideo

Parénquima y
sistema
ventricular

4 26.7

Tallo encefadlico 1 6.7
Espacio

. 6.7
subaracnoideo

f = frecuencia, % = porcentaje

Grafico 3.
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n=7,46.7
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Localizacion anatdmica

Fronto-parieto-temporal del hemisferio cerebral izquierdo,
con afeccion a ganglios basales y capsula interna,
homolateral.

Mesencéfalo

Occipital bilateral

Temporo-insular del hemisferio cerebral derecho
Temporo-parieto-occipital del hemisferio cerebral derecho
Tronco encefalico y cerebelo

Fronto-parietal bilateral
Fronto-temporal bilateral y peritentorial

Parieto-occipital del hemisferio cerebral izquierdo,
ventriculo lateral izquierdo

Fronto-temporal del hemisferio cerebral derecho,
ventriculo lateral derecho
Temporo-parieto-occipital del hemisferio cerebral
derecho, ventriculo lateral derecho

Occipito-temporal bilateral, ventriculos laterales

Puente y médula oblonga, region central

Fronto-parieto-temporo-occipital bilateral

Lateralidad en EVC Hemorragica
n=15

n=6, 40%

n=4, 26.7%

lzquierdo Bilateral

Lateralidad

_— e A A

%

6.7

6.7
6.7
6.7
6.7
6.7

6.7
13.3
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En ECV isquémica, 17 pacientes tuvieron alteracion de la circulacion anterior y 5 de
la circulacion posterior (Grafico 4). No hubo diferencia entre la lateralidad (Grafico

5). Las especificaciones se ven en tabla 16.

Tabla 16. Enfermedad cerebrovascular tipo isquémico, circulacion vascular afectada,
region cerebral y localizacion anatémica afectadas. (n = 22)

Arterias circulacion anterior f % Arterias circulacion f %
n=17 posterior n = 5
Arteria carétida interna Arterias cerebelosas
(anteroinferior,
posteroinferior y superior)
Derecha |1 5.9 % Derecha| 1 20 %
Arteria oftalmica Ramas terminales de la
arteria cerebral posterior
lzquierda | 1 5.9 % Bilateral | 1 20 %
Arteria Cerebral Media Sistema vertebro-basilar y
arteria cerebral posterior
Izquierda* | 1 5.9 % lzquierdo | 1 20 %
Ramas terminales de la arteria Bilateral~ | 2 40 %
cerebral media 10 (58.8%)
Izquierda+ | 5 29.4%
Derecha | 5 29.4% | Lateralidad Global
Bilateral | 1 5.9 % Derecho | 7 31.8%
Ramas terminales de las arterias Izquierdo | 8 36.4%
cerebral media y cerebral anterior
Bilateral° | 3 17.6% Bilateral | 7 31.8%

f = frecuencia, % = porcentaje; * 1/1 ECVI con transformacion hemorragica, + 1/5 ECVI con transformacion
hemorragica, ° 1/3 ECVI con transformacion hemorragica, ~ 2/2 ECVI con transformaciéon hemorragica,
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Grafico 4. Region vascular afectada en enfermedad

cerebrovascular isquémica (n=22)

n=17 (77.3%)

Circulacién anterior
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Grafico 5. Lateralidad de la EVC Isquémica (n=22)
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Tratamiento.

La distribucion de los tratamientos se muestra en la grafica 6. 16 pacientes
recibieron multiples tratamientos simultdneamente. (Tabla 17)

Gréfica 6. Tratamientos administrados:

12
10
8
6
4
| .
. ]
= Ninguno = Administracion de Factores de Coagulacion
= Manejo Quirurgico Vitamina K
» Antiagregante Plaquetario m Anticoagulantes
Inmunomoduladores m Manejo medico de Hipertensién endocraneana

= Plaquetas y crioderivados
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Tabla 17. Manejo especifico distintos a de medidas basicas de soporte.

n =37

f %
Ninguno 10 27
Antiagregante plaquetario 8 21.6
Anticoagulantes e inmunomoduladores 3 8.1
Manejo médico de hipertension intracraneana. 3 8.1
Anticoagulantes 2 54
Manejo quirurgico y médico de hipertension 2 54
intracraneana.
Manejo médico de hipertension intracraneana y drenaje 2 54
quirurgico del hematoma.
Administracion de factores deficientes en el paciente por | 1 2.7
enfermedad de base que alteren la cascada de la
coagulacion
Administracion de factores deficientes en el paciente por | 1 2.7
enfermedad de base que alteren la cascada de la
coagulacion, manejo quirurgico y médico de hipertension
intracraneana
Administracion de vitamina K 1 2.7
Anticoagulantes, manejo médico de hipertension 1 2.7
intracraneana
Drenaje ventricular quirdrgico, aplicacion de valvula de 1 2.7
derivacién ventriculo peritoneal y manejo médico de
edema cerebral.
Excéresis de malformacion arterio-venosa, manejo 1 2.7
meédico y quirurgico de hipertension intracraneana
Transfusion plaquetaria y de crioderivados 1 2.7

f = frecuencia, % = porcentaje

FACTORES ASOCIADOS A MORTALIDAD

La hipertension intracraneana, aislada o asociada a otros signos, fue el evento
mas frecuente asociado a mortalidad (n=12, 32.4%)(Grafica 7 y Tabla 18).
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Grafica 7. Frecuencia observada de factores asociados a mortalidad
18

16
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14
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Ninguno Hipertension Estado comatoso Coagulopatia
Endocraneana

M Frecuencia

Tabla 18. Presencia de sintomas o signos asociados a mortalidad.

n=37
f %
Ninguno 16 43.2
Presencia de hipertension intracraneana 10 27

Coagulopatia 4 10.8

Estado comatoso 4 10.8

Estado comatoso e hipertension intracraneana 2 54
1

Hipertension intracraneana y coagulacion intravascular 2.7
diseminada
f = frecuencia, % = porcentaje

MORTALIDAD
Un total de 6 pacientes fallecieron (16.2%) (Grafico 8). De los cuales, 4 (66.7%)
presentaron ECV hemorragica (Grafica 9) y 3 eran recidividantes quienes tenian

enfermedades sistémicas graves. (Tabla 19)
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RECURRENCIA
En total, 10 pacientes (27%) tenian antecedente de ECV previa; 5 pacientes
(50%) tenian el antecedente de una ECV isquémica. (Grafica 10). La etiologia se

describe en tabla 19.

Grafica 10. Antecedente de enfermedad
3% cerebrovascular n = 37
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PACIENTES CON ECV PREVIO

Tabla 19. Pacientes con recurrencia de ECV, etiologia, factores de riesgo y mortalidad.

Etiologia n % ECV Factores de riesgo Mortalidad
De causa no especifica 3 30% ECVHn=1  Ninguno Vivo, n=3
ECVI n=2

Hemofilia A Severa 2 20% ECVHnNn=2  Ninguno Vivo, n=1;
Muerto, n=1

Cardiopatia 1 10% ECVIn=1 Cirugia cardiaca Vivo, n=1

Leucemia 1 10% ECVHnNn=1  Sepsis, presencia de Muerto, n=1

catéter venoso central

Moyamoya en sindrome 1 10% ECVIn=1 Ninguno Vivo, n=1

de Down

Tumor Cerebral 1 10%  ECVIn=1 Ninguno Muerto, n=1

Sindrome antifosfolipido 1 10% ECVIn=1 Ninguno Vivo, n=1
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SECUELAS EN ECV TANTO ISQUEMICO COMO HEMORRAGICO

Las secuelas se evaluaron a los 6 meses, y se observo que 26 pacientes
(70%) presentaban secuelas, de las cuales, la mas comun fue la combinacién de

afectacion motora, cognitiva y epilepsia en 15 pacientes (58%). (Grafica 11)

Tabla 20. Presencia de secuelas a 6 meses. (n = 37)

f %
Si 26 70.3
Defuncion 6 16.2
No 3 8.1
Sin seguimiento 2 54

f = frecuencia, % = porcentaje

Grafica 11. Tipo de secuelas n=26
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DiISCUSION

Respecto al perfil clinico demografico existe un predominio en el sexo
masculino, acorde a lo descrito por Krishnamurthi y Deverber,” representando en
esta muestra el 59.5%. La edad minima al momento del diagnostico fue de 1 mes 'y
la edad maxima encontrada fue de 16 afnos, con desviacion estandar fue de +4.9
afnos. La edad promedio global de ECV fue de 6.5 afos, lo cual coincide con reportes
de la literatura médica (Ferreiro et. al.).! La edad promedio de presentacion de ECV
isquémica fue de 7.31 afnos, y de ECV hemorragica fue de 5.36 anos.

Se identifico un predominio de la ECV isquémica (n=22, 59.5%), la ECV
hemorragica con un 40.5% (n=15); esto es acorde a lo reportado en la bibliografia
(Ferreiro et. al. y Vykuntaraju et. al.)."?

Se encontrd de forma global, que el tiempo transcurrido entre el inicio de los
sintomas y la llegada a urgencias fue de 4.9 dias, sin embargo al evaluar ECV
isquémica de hemorragica por separado, se observo que los pacientes con ECVH
acuden mas tempranamente para recibir antecion médica (2.3 dias vs 6.4 dias para
la ECV isquémica).

En cuanto al diagndstico hospitalario, en ambas patologias, este se obtuvo
en una media de 1.41 dias, con un rango minimo de 30 minutos y maximo de 11
dias. En el grupo de ECV hemorragica el diagnostico se determin6 en un promedio
de 15 horas, con rango minimo de 30 minutos y maximo de 1.8 dias. En ECV
isquémica en promedio fue de 1.9 dias, con rango minimo de 30 minutos, y maximo
de 11 dias. Lo anterior sugiere que los pacientes con ECV hemorragica tienen

menor edad, sintomas mas graves y son diagnosticados de manera mas temprana.

En cuanto a las manifestaciones clinicas que se observaron en esta muestra,
predomina la alteracion del estado de alerta en 67.6%. Sin embargo en los pacientes
que tuvieron componente hemorragico (tanto ECV hemorragica y transformacion
hemorragica de ECV isquémica) la alteracion del estado de alerta estuvo presente
en el 95% de los pacientes. En segundo lugar en ECV hemorragica se encontro que

los datos de hipertension intracraneana en el 60%, seguido vomito (53.3%), de crisis
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epilépticas y cefalea (46.6% cada una). En lo reportado en la literatura en pacientes
con ECV hemorragica Infantil las manifestaciones mas comunes son cefalea (46%),
alteracion del estado de conciencia (30%), nauseas, vomito y crisis epilépticas (37
a 41%).(Bernson-Leung ME et. al., Vykuntaraju et. al., Mackay et. al y Boulouis et.
al. )>31317 Lo anterior sugiere que la ECV hemorragica tiene manifestaciones mas

graves y severas.

En cuanto a las manifestaciones clinicas en la ECV isquémica se reporta en
el estudio de Mackay MT et al '3, que las formas de presentacién mas comunes son:
sindrome piramidal, alteracion de nervios craneales, crisis epilépticas y alteracion
del estado de alerta. En un 40% se presenta cefalea, asi mismo se reporta mareo,
vomito y ataxia. En este estudio, en el grupo de ECV isquémico el signo
predominante fue sindrome piramidal en un 68.2%, seguido de cefalea en 59.1% y
de afectacién de nervios del craneo en un 54.5%, alteracion del estado de alerta
(50%), y crisis epilepticas (40.9%).

Los factores de riesgo se definen como aquellas circunstancias que confieren
riesgo para el desarrollo de patologias las cuales pueden ser modificables. En esta
serie retrospectiva se encontré que en enfermedad cerebrovascular isquémica un
66% presento al menos un factor de riesgo (n= 8) siendo el mas comun (27%,n=6)
la presencia de catéter venoso central, seguido de estado protrombaético 13.5%. Lo
anterior coincide con la literatura en la cual reporta hasta un 40% con factores de
riesgo. (Bernson-Leung ME et. al. y Boulouis et. al.) 27

En cuanto a la ECV hemorragica, la literatura reporta que el 90% de los
pacientes tenian un factor de riesgo(Bernson-Leung ME et. al.) 2, en este estudio se
reporta que 33% tuvieron un factor de riesgo identificado, de los cuales predominan
las alteraciones de la coagulacion o deficiencia plaquetaria (13.2%) y la presencia

de catéter venoso central.

Se analizaron las patologias asociadas en ambos grupos; en ECV hemorragica se
identificaron en 8/15 (53.%) y fueron enfermedades oncoldgicas (27%),
enfermedades estructurales de la vasculatura encefalica (6.6%) y patologias
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infecciosas (6.6%). En ECV isquémico 18/22 presentaron patologias asociadas, las
mas comunes fueron enfermedades autoinmunes (27.2%), seguidas de sindromes
genéticos con alteracion estructural de la vasculatura intracraneana (22.7%) (ej,
Sindrome de Down acompafiado de enfermedad de Moyamoya).

La etiologia se define como el causante directo de la ECV- De las etiologias
comprobadas en ECVI (77.2%,n=17), las principales fueron las arteriopatias
intracraneanaes (36.4% n=6) y las enfermedades inmunoldgicas en un mismo
porcentaje, seguidas de tumores intracraneanaes (9.1% n=2) y cardiopatias (9.1%
n=2).

La etiologia en pacientes con ECV hemorragica se identificé en 12 pacientes,
un 80%, la hemorragia secundaria a neoplasia, alteraciones de la vasculatura
intracraneana y alteraciones de la cascada de coagulacion cada una en 26.8%
(n=4).

La importancia del diagnéstico oportuno radica en identificar las
manifestaciones clinicas que orientan al diagnostico para iniciar un tratamiento
adecuado, con el objetivo de disminuir la lesion cerebral secundaria y por lo tanto
las secuelas a largo plazo. (Ferreiro et. al.) ' En esta muestra, el estudio mas
utilizado para diagnosticar ECVH fue la tomografia computarizada, en 13 de 15
pacientes (86.7%). En ECVI el estudio mas frecuente fue la resonancia magnética
(n=20, 90.1). Esto tiene que ver con la alta sensibilidad de la tomografia para
identificar sangre, y la necesidad de secuencias especiales para evaluar cambios

isquémicos en la resonancia. '

En cuanto a la vascularidad afectada, se encontré6 que en ECV isquémico
hubo un predominio de afectacion a la circulacion anterior (77%), con mayor
frecuencia la alteracion de las ramas terminales de la arteria cerebral media en 10
pacientes. La alteracion en la circulacidn posterior ocup6 el 23% (n=5) lo anterior es

similar a lo reportado (Ferreiro et al).
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En ECV hemorragico, las alteraciones parenquimatosas con alteracion en
espacio subaracnoideo e intraventricualr fueron las mas frecuentemente vistas y

tuvieron evolucion mas grave por su asociacion con hipertension intracranena.

En esta serie retrospectiva se identific6 un manejo adecuado para los
pacientes, reconociendo que es indispensable una identificacion temprana para
evitar en lo posible afectacién parenquimatosa. El manejo de los pacientes desde
un inicio incluyd medidas basicas de soporte, y tratamiento especifico segun
etiologia (Ferreiro et. al.)' . Al ser una serie retrospectiva no es posible controlar

ninguna variable terapeutica.

Los factores que son etiologicos asociados a mortalidad en ECV son: la
presencia de hipertension intracraneana, estado comatoso y coagulopatia. En esta
serie la hipertension intracraneana en 41% de los pacientes. De las 6 defunciones
(15.7%), 2 presentaron hipertension intracraneana (5.2%), 1 ademas tenia
coagulopatia (2.6%), y un paciente presentd a coagulopatia aislada (5.2%), 1 a
estado comatoso aislado (2.6%) y el paciente restante no tenia factores de riesgo
de mortalidad identificados (2.6%).

La literatura (Amlie-Lefondl) 4° reporta una recurrencia del 20%. En esta
muestra se encontré recurrencia de 27% (n=10), lo cual es similar. Las etiologias
fueron las siguientes: hemofilia A severa, neoplasias y cardiopatias. Los factores de
riesgo en esta poblacion fueron cirugia, sepsis, y la presencia de catéter venoso
central. los demas pacientes (n=8) no presentaban factor de riesgo identificable,

En el articulo de revision de Amlie-Lefond*°, se refiere que la cardiopatia
congénita, asociada a una cirugia cardiaca implica un riesgo significativo de
recurrencia, incluso varios afos después de la realizacion de la cirugia, y que esta
recurrencia se puede presentar aun bajo anticoagulacion profilactica. Otras
patologias que presentan ECV recurrentes son la enfermedad de Moyamoya, las

vasculopatias (independiente de su etiologia causal) y las trombofilias.*°
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De los 10 pacientes de esta muestra con ECV recurrente, 3 fallecieron en la
segunda ECV, 1 paciente con hemofilia y 2 pacientes con neoplasia.

La mortalidad en el ECV isquémico reportada es del 6% al 10%.4° En este
estudio se obtuvo una mortalidad de 9% (n=2), en cuanto a ECV hemorragico se
reporta una mortalidad del 40% en la literatura (Bernson-Leung ME et. al)?, en
nuestra muestra la mortalidad de ECVH de 26.6%. Refleja que la ECVH los

pacientes tienen sintomas mas graves, son mas pequenos, y mayor mortalidad

En cuanto a las secuelas, estas se presentan entre un 75% y 90% de los
pacientes segun los estudios realizador por (Amlie-Lefond y Bernson-Leung et al).
240 En esta muestra de los pacientes supervivientes (n=31), el 83.8% presentaron
secuelas a largo plazo, sin embargo, en 2 pacientes (6.4%) no se pudo determinar
ya que perdieron al seguimiento, por lo cual este porcentaje podria ser mayor; 3
pacientes no presentaron secuelas. La secuela predominante en 48.3% (n=15) fue
la coexistencia de alteracion motora, cognitiva y epilepsia, contrastando con lo que

se reporta en la literatura ya que la epilepsia se ha reportado en 13%.
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CONCLUSIONES

La ECV es una patologia compleja, que conlleva un alto impacto social y
econdmico, asi como un alto riesgo de secuelas y mortalidad, particularmente en la
poblacién pediatrica de riesgo con distintas comorbilidades, como la analizada en

esta muestra.

Un déficit neuroldgico agudo o subagudo, particularmente en el contexto de
un paciente que presente alguno de los factores de riesgo o patologias asociadas
descritas en el presente trabajo, debe de evaluarse de manera integral y urgente
para establecer o descartar la presencia de ECV. Como ejemplo, en este estudio,
la alteracion del estado de alerta, se observé en un 93.3% de los pacientes con
ECVH, y en un 50% de la ECVI. (Grafico 12).

De manera general los pacientes con sospecha de ECV, se debe realizar un
abordaje integral, en caso de que no se pueda realizar de forma inmediata una
resonancia magnética, se debe realizar una tomografia computada de craneo
independientemente de que la sospecha sea ECVI o ECVH. La tomografia
computada adquiere mayor importancia en el contexto de pacientes con
inestabilidad hemodinamica, o patologias asociadas/ factores de riesgo para ECV

hemorragica ya que estos pacientes tienen un mayor riesgo de morbimortalidad.

Ademas, ciertas etiologias conllevan un riesgo elevado de recurrencia de la
ECV, por lo cual es importante ademas de conocerlas, establecer medidas de
prevencion dirigidas a la patologia de base. Un ejemplo de esto es la hemofilia A
(una enfermedad que cuenta con tratamiento farmacoldgico y para la cual se indican
medidas protectoras como evitar traumatismos), la cual se relaciond en dos
ocasiones al desarrollo de ECVH recurrente, una de las cuales derivé en una

defuncion.
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Otro dato importante identificado en el presente estudio es que hay un mayor
retraso en acudir en hospital en el grupo de los pacientes con ECVI rerspecto a
ECVH, Este fenbmeno se puede explicar a que la presentacion clinica de la ECVH
suele ser mas grave y temprana que la variedad isquémica. Esto también indica que
un mayor tiempo de evolucién de los sintomas no descarta una ECV, y que estos
pacientes independientemente de la duracion de los sintomas, deben de ser

evaluados de la misma manera.

La principal limitante de este estudio, es que fue retrospectivo y por
consiguiente no se pueden controlar todas las variables. Esto sugiere la necesidad
a futuro de realizar estudios prospectivos, que permitan estandarizar el abordaje
diagnostico y manejo inicial de esta enfermedad, que es categorizada como

urgencia neurologica.
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FLUJOGRAMA DIAGNOSTICO EN ECV AGUDA' 5%

Paciente con déficit
neuroldgico focal

Considerar factores
de riesgo, patologias
asociadas (Ver
apéndice A)
¢Mantiene sospecha
clinica de ECV?

Considerar diagnosticos
Sospecha de ECV isquémica diferenciales

Migrana
. \ " . Crisis epilépticas
Realizar resonancia magnética con _ Paralisis de Bell
secuencia T1 Y t2, secuencia Traseme 6
ponderada en difusién, T2 con ! S
atenuacion de fluidos, secuencia de 5  Trastornos

susceptibilidad neurolégicos diversos

Trastornos diversos
no neurolégicos
Sincope
Encefalopatia
Cerebelitis
Desmielinizacion del
sistema nervioso

Se identifica ECV; Iniciar central

abordaje diagnostico

integral (Ver apéndice B) .

Iniciar tratamiento de Realizar tomografia

soporte y especifico. computada de
craneo simple
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Sospecha cardiaca:
(Foramen oval permeable, cardiopatia congénita o
adquirida y arritmia)

1) Ecocardiograma transtoracico con burbujas

2) Electrocardiograma

3) Consideracién de la ecografia Doppler de 4
extremidades en ECVI de causa desconocida con
estudio de burbujas positivo

Sospecha de vasculopatia:

(Diseccién extracraneal, vasculopatia focal
intracraneal, enfermedad de Moyamoya y
arteritis de Takayasu)

1) Angioresonancia magnética cerebral
y resonancia magnética de cuello con o
sin gadolineo

o

2) Angiografia TC de craneo y cuello

ECV isquémica

Inflamatoria:
(Lupus eritematoso sistémico)

1) Velocidad de
sedimentacion eritrocitaria

2) Proteina C reactiva

3) Anticuerpos antinucleares
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Sospecha de trombofilia:
(Hereditaria o adquirida)

1) Biometria hematica completa

2) Mutacién del factor V

3)Mutacién de protrombina G20210A

4) Proteina C

5) Proteina S

4) Mutacion de antitrombina

5) Anticoagulante Iupico

6) Anticuerpo anticardiolipina (IgG / IgM)
Anticuerpo anti-glucoproteina 32 (IgG / IgM)




ECV hemorragica

Considerar causas estructurales

Fistula arteriovenosa
Malformacion arteriovenosa
Malformacién cavernosa
Aneurisma

Hemorragia espontanea
secundaria a tumor intracranea.

%

Considerar causas hematoldgicas

Hemofilia A (deficiencia de factor VIII) o B
(deficiencia de factor 1X)

Enfermedad de von Willebrand Rara (3% -5%)
Deficiencia de factor VII

Factor Il, deficiencia de factor XlII (raro)
Deficiencia de factor de coagulacién
dependiente de vitamina K

Purpura trombocitopénica idiopatica
Coagulopatia terapéutica

Considerar vasculopatias
inmunoldgicas

1) Angiografia TC

2) Angiorresonancia

3) Angiografia por sustraccién
difital
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1) Biometria hematica completa
con frotis

2) Tiempos de coagulacion (TP,
TTP y INR) y tiempo de sangrado
3) Pruebas de funcién hepatica y
funcion renal

4) Mediciéon de factor VIII, IX y
factor de Von Willebrand

1) Biometria hematica completa
con frotis

2) Tiempos de coagulacion (TP,
TTP y INR) y tiempo de sangrado
3) Pruebas de funcién hepatica y
funcion renal

4) Inmunoglobulinas cuantitativas
5) Anticuerpos tiroideos

6) Factor reumatoide

7) Anticuerpos antinucleares

8) Anti DNA doble cadena

9) Anticuerpos antihistonas

10) Complemento

11) Anti Ro

12) Anti La

13) c-ANCA y p-ANCA

14) Anticuerpos antiendoteliales




APENDICES

Apéndice A Patologias asociadas con ECV isquemica infantil

e 0 0 0 0 0 VO O 0 0 0O o

e e e Do e TN e o o

Cardiaco

Enfermedad cardiaca congénita

Enfermedad cardiaca adquirida

Arteriopatia cerebral

Arteriopatia cerebral focal / transitoria

Moyamoya

Diseccion arterial cervicocefélica

Vasculopatia (infecciosa, autoinmune o genética)
Vasculitis primaria / secundaria del sistema nervioso central
Estado hipercoagulable

Homocistinemia

Neoplasias hematoldgica

Deficiencia de proteina C

Deficiencia de proteina S

Factor V Leiden

Factor Il (mutacion de protrombina G20210A) Trastornos
hematolégicos

Enfermedad de células falciformes

Anemia por deficiencia de hierro

Trombocitosis

Neoplasias intracraneales

Infeccién

Meningitis bacteriana, micética, tuberculosa o viral.
Varicela: primaria y reactivacion

Enfermedades inmunoldgicas

Lupus eritematoso sistémico

Artritis reumatoide

Vasculitis sistémica

Apéndice A Patologias asociadas con ECV
hemorragica

1.

Anomalias vasculares; malformaciones
arteriovenosas, fistula arteriovenosa,
malformacién cavernosa, telangiectasia
capilar, angioma vascular, vasculopatias y
sindrome de Moyamoya.

Trastornos de la coagulacion;
Trombocitopenia, hemdfilia, falla hepatica,
deficiencia de vitamina K, terapia
anticoagulante.

Otros; tumor cerebral, ECHV secundaria a
trombosis del seno venoso, ECVH
secundaria a transformaciéin hemorragica
ECVI.
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. Hemograma completo
de tromboplastina parcial activada

Proteina «C reactiva

Electrolitos

Actividad antitrombina Il
Anticoagulante lupico

Panel de toxicologia

Actividad de la proteina C

Antigeno libre de proteina S
Homocisteina

Dimero D

Panel de anticuerpos antifosfolipidos

Apendice B. Estudios de laboratorio en ECV urgentes estandar

Velocidad de sedimentacion de eritrocitos

e  Tiempo de protrombina / cociente internacional normalizado (INR) a ¢ Tiempo
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