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NOTA ACLARATORIA

En la elaboracion de esta tesis para optar por el grado de Doctor en Ciencias Médicas
se selecciond la modalidad “Compendio” estructurandose segun los requisitos
establecidos en: Introduccion, Compilacion y Conclusiones. Se enumeraron e
incorporaron seis de las publicaciones presentadas por el aspirante en diferentes
revistas nacionales o internacionales a lo largo de su quehacer dentro del campo de la
enfermedad cerebrovascular (ECV) en nifos y adolescentes y tres trabajos
investigativos que ha desarrollado durante mas de 15 afios de dedicacion al estudio de
este tema que culminaron como tesis para especialistas de primer grado de neurologia
tuteladas por él, que también se resumieron e incorporaron para conformar un
documento unico, que muestre la actividad cientifica desplegada por el autor y la
utilidad practica de esta experiencia para los diferentes profesionales de la atencion

infantil en nuestro pais.
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Sintesis

La tesis que se presenta en opcion al grado cientifico de Doctor en Ciencias Médicas,
contiene la produccion cientifica del aspirante en el campo de la enfermedad
cerebrovascular en nifios y adolescentes. Se reunen seis publicaciones y tres trabajos
investigativos que culminaron como tesis para especialistas de primer grado de
neurologia sobre este tema y se presenta nuestra experiencia a través de algunos
ejemplos de pacientes atendidos, asi como recomendaciones que entiendo pueden
contribuir a ampliar el conocimiento sobre la enfermedad cerebrovascular (ECV) a
edades tempranas de los profesionales de nuestro pais a los diferentes niveles de
atencion pediatrica y en especial pensando en el médico y la enfermera de la familia,
piedra angular de nuestro sistema de salud.
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Introduccién
Aun existe mucho por conocer entre la poblacion en general y por muchos de los

profesionales de la salud en particular, sobre la existencia de la ECV en edades
tempranas, con la consecuencia directa de que si no se piensa en ella no se
diagnostica, o se identifica tardiamente, agravando el prondstico en cuanto a la vida o

discapacidades en estos pacientes. (!

Los nifios y adolescentes al igual que los adultos pueden presentar cualquiera de los
subtipos de la ECV, con las diferencias propias que impone su inmadurez por una parte
y el crecimiento y desarrollo en progresion por otra. En los ictus arteriales isquémicos
(IAl), por ejemplo, se han establecido mas de 100 factores de riesgo (FR) vinculados
con ellos, que impone un gran reto diagnostico a los profesionales que atienden a estos

pacientes. ¢

Identificar una malformacién cerebro vascular en edades tempranas puede significar
salvar una vida al evitar que su sangrado sea fatal, pero a su vez presiona al sistema de
salud a disponer de recursos materiales y humanos capacitados para poder actuar con
eficiencia y efectividad sobre dicha malformacion vascular. Cuando no se dispone de
estos recursos en el pais, es necesario buscar en el exterior donde realizar los
procederes indicados, lo que conlleva gastos elevados en divisas, la separacion del

nifio de su entorno y un mayor grado de sufrimiento para el paciente y su familia.

En los ultimos afios ha habido internacionalmente un interés creciente por la ECV en
edades pediatricas. Tal es asi que su incidencia se ha ido incrementando
paulatinamente, desde cifras muy bajas, 2.52 por 100 000 en menores de 15 anos,
Rochester, Estados Unidos de América (E U A), en la década de los setenta, hasta
cifras de 13 por 100 000 en menores de 15 ainos en Francia, 1995. En este ascenso de
la incidencia, al menos dos factores han influido de forma importante: en primer lugar
los profesionales que atienden nifios y adolescentes se han hecho mas conscientes de
la existencia de la ECV a estas edades y en segundo lugar el disponer de técnicas de

imagenes con menos riesgos en su aplicacion ha permitido que se diagnostiquen mas y
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se haya podido caracterizar mejor los diferentes subtipos de la ECV e inclusive ha
permitido diagnosticar los casos menos graves que antes de estas técnicas no se
identificaban y se les daba otras explicaciones a la problematica clinica de estos

enfermos.

Se ha detectado que alrededor del 16% al 20% de los nifios y adolescentes que sufren
un ictus isquémico fallecen y que mas de la mitad quedan con algun grado de
discapacidad, sobre todo trastornos motores, cognitivos y epilepsia; mientras que en el
caso de los ictus hemorragicos pueden fallecer hasta un 25% de los mismos. Un grupo
de ellos sufre recidivas tanto en los subtipos isquémicos (21%) como en los
hemorragicos (16%). Las malformaciones arteriovenosas cerebrales son las causas
mas frecuentes de ictus hemorragicos en nifios y adolescentes ya que entre el 10% al

20% de ellas se hacen sintomaticas a estas edades. ¥

Actualmente la ECV en Estados Unidos esta considerada entre las 10 primeras causas
de muerte y de importantes discapacidades en esta etapa de la vida. En las ultimas dos
décadas a nivel internacional, se han creado grupos de trabajo dedicados al estudio y
manejo de pacientes pediatricos afectados por los diferentes subtipos de la ECV. Varios
paises ya poseen un registro nacional de la ECV en nifios y adolescentes. Canada
desde 1992 tiene el registro nacional, en el 2001 se organiz6 el International Pediatric
Stroke Study (IPSS), donde colaboran 30 centros de nivel terciario de 10 paises. El
Reino Unido y Alemania crearon su registro en el 2002. Estos registros han contribuido
en un tiempo relativamente corto a reunir experiencia nacional e internacionalmente
sobre las caracteristicas clinico epidemiologicas y el manejo de la ECV en nifios y
adolescentes y su base de datos resulta de gran valor para las investigaciones clinicas

de la enfermedad cerebrovascular infantil. ¢

El optante lleva afios trabajando en este tema, orientado por la necesidad de
conocimientos sobre la ECV infantil y ante la situacién de tener la responsabilidad de
atender pacientes pediatricos con infartos arteriales cerebrales, trombosis venosas y

senovenosas cerebrales asi como con hemorragias intracraneales en el servicio de

10
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neurologia infantil del Instituto de neurologia y neurocirugia (INN). El colaborar en el
desarrollo de los recursos humanos para el estudio y tratamiento de estos pacientes en
Cuba, se convirtié para él en una prioridad. La participacion en diferentes jornadas y
cursos con el tema de la ECV y la publicacién de seis articulos en revistas nacionales e

internacionales (Anexo 1) fueron encaminados a lograr estos objetivos.

Tres residentes de Neurologia, estimulados y tutelados por el autor, al comprobar el
amplio campo que ofrecia la ECV en nifios y adolescentes, la importancia de su
diagndéstico temprano y manejo correcto para evitar muertes y discapacidades a estas
edades de la vida, se motivaron a realizar los trabajos de terminacion de sus
residencias en las etapas de salida que ofrecia este empefo, que comenzd por conocer
la experiencia que se habia acumulado en el INN sobre la ECV infantil en el periodo

1967-2003 y mas adelante lo ocurrido en La Habana entre los afios 2000-2007.

Al iniciar este trabajo no se conocia de otro en Cuba que tuviera como objetivo la ECV
infantil, aunque es de senalar que ya en el transcurso del mismo se publicaron algunos

articulos nacionales sobre el tema.

Los trabajos de tesis sobre la ECV en nifilos cubanos, estuvieron estructurados de la

forma siguiente:

Etapa 1: La Enfermedad cerebrovascular isquémica en nifios. Experiencia en el INN.
1967 a 1997. Se analizé la casuistica de 20 afios del INN en ictus isquémicos.

Realizada entre los afios 1997-1999.

Etapa 2: Caracterizaciéon de las malformaciones vasculares cerebrales en pacientes
pediatricos. Experiencia en el INN en 33 afios. 1970-2003. Realizada entre los afios
2007-2010

Etapa 3: La enfermedad cerebrovascular infanti en La Habana. 2000-2007.
Caracterizacion clinico-epidemiologica de la ECV y su frecuencia. Realizada entre los
afos 2007-2010.

11
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El autor pudo comprobar la necesidad de disponer de pautas para el diagnodstico y
manejo de la ECV en Cuba adaptadas al actual nivel de desarrollo y por ello publicd ®
la “Propuesta de diagnostico y manejo de la Enfermedad cerebrovascular para nifios
cubanos”. Para este articulo se tuvo en cuenta la experiencia acumulada por el optante
y la mejor evidencia disponible internacionalmente sobre como abordar un nifio o
adolescente con alguno de los subtipos de la ECV, desde el nivel primario de atencién
de salud hasta su admisién en centros especializados, que dispusieran de recursos

materiales y profesionales preparados para la atencion de este tipo de pacientes.

En diferentes paises se han creado guias de diagnostico y manejo de la ECV en
edades tempranas, un ejemplo de las cuales y en opinién del autor la mas completa,
fue la publicada en la revista Stroke del 2008 por un comité de expertos de la Academia
Americana de Cardiologia, que reunid lo mejor de la evidencia acumulada hasta ese
momento y trazo las pautas del manejo de los ictus en nifios y adolescentes, ademas
recomendd que las mismas debian ser actualizadas cada cinco afios debido al
creciente numero de investigaciones en curso en este campo. ® Dichas guias
representan un instrumento de trabajo de gran utilidad para el personal de la salud que
recibe y atiende a estos pacientes, evitando en lo posible la improvisacion, llamados a

usar lo mejor del conocimiento basado en la evidencia en bien de ellos.

12
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Objetivos:

1. Presentar los resultados de la experiencia de los 15 afios de trabajo consecutivo
del autor en la atencién de pacientes de edades tempranas afectados por ECV.

2. Caracterizar los diferentes subtipos de ECV en nifos y adolescentes, sefialando
algunos ejemplos tipicos de los menos frecuentes.

3. Elaborar una propuesta de diagnostico y tratamiento para la atencion de los

enfermos de ECV en edades tempranas.

13
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Marco teorico

e Epidemiologia de la ECV

e Clinica de la ECV en nifios y adolescentes

e Manejo de la ECV a edades tempranas
Hace apenas algunos meses llegd una madre con su hijo enfermo, de seis afos de
edad, al cuerpo de guardia de uno de los hospitales pediatricos de La Habana y luego
de contarle al médico que los atendié la problematica que presentaba su hijo, ella
preguntd que - si aquellos sintomas podrian tratarse de una “trombosis cerebral” -. El

nifio fue ingresado y resulté que presentaba un infarto arterial isquémico.

La enfermedad cerebrovascular infantil, hasta hace poco tiempo olvidada y en gran
medida desconocida, ha comenzado a tenerse en cuenta y a ser estudiada, a
conocerse su incidencia, factores de riesgo, la necesidad de crear guias practicas de
estudio y manejo de los ictus pediatricos y conocer de los peligros de recurrencia a

estas edades donde el nifio o adolescente tienen un gran potencial de vida por delante.
(1,10-16)

En este trabajo se utilizara el término de “enfermedad en edades tempranas” para
referirnos a aquellas enfermedades que ocurren entre los 29 dias y 18 afos, 11 meses
y 29 dias de edad, usando términos para referirse indistintamente a ella como: nifios y

adolescentes, edad pediatrica, ictus infantiles.
Epidemiologia

Existen dos grandes diferencias entre la ECV de los adultos y la de los nifios: una es la
frecuencia con que se presentan en cada uno de los grupos y la otra, las causas que la

producen. (V

Es significativa la diferencia en la frecuencia de la ECV entre los adultos y los nifios. La
ECV del adulto tiene una gran morbilidad y es la tercera causa de muerte en los
mismos, mientras que en los nifios, aunque no con la misma frecuencia, son eventos

también muy importantes. La otra distincion entre la ECV de los nifios y los adultos es la

14
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gran diversidad de condiciones que causan ictus a edades tempranas, a diferencia de
los adultos. Las vasculopatias, cardiopatias congénitas y la anemia de células
falciformes, son causas comunes de ictus isquémicos en los nifilos, mientras que los
trastornos que cursan con aterosclerosis, causa principal en los adultos, son raros en

17-20

ellos. "9 E| manejo adecuado de los FR es sin embargo, esencial para prevenir los

ictus a todas las edades. ?'-%9)

A pesar de los avances en imagenes, el diagndstico en los nifios con ECV sigue siendo
dificil, sobre todo en los mas pequefios, que no son capaces de referir lo que sienten y
que a su vez son menos cooperativos en el momento de su exploracion. Pensar que un
nino pueda tener una ECV es, no obstante, un gran paso, que a través de una
meticulosa observacién-exploracién puede guiar el uso apropiado de las diferentes

técnicas diagnosticas.

Los ictus son responsables de 5 millones de muertes en adultos en el mundo. En nifios
y adolescentes, esta actualmente ubicada entre las 10 causas principales de muerte en

EUA y con un alto riesgo de morbilidad en los sobrevivientes. ¢7%%)

Incidencia

La incidencia de los ictus pediatricos basada en estudios poblacionales ofrece un rango
muy amplio, desde 1.3 por 100 000 a 13.0 por 100 000. {817 29- | a5 cifras de incidencia
para los ictus isquémicos pediatricos varian desde 0.2 a 7.9 por 100 000 (16). En
cuanto a la trombosis senovenosa cerebral (TSVC) '*"® reportan una incidencia de
0.67 por 100 000. Existe para los ictus hemorragicos también un amplio rango de
incidencia reportada, que va desde 0.7 hasta 5.1 por 100 000 ®?" La mayoria de los
estudios reportan la hemorragia subaracnoidea (HSA) incluida en los ictus
hemorragicos. Fullerton y cols. ¥ encontraron para la HSA aislada una incidencia de
0.4 por 100 000. En los nifios, las cifras de ictus isquémicos son aproximadamente
iguales que las de los hemorragicos, a diferencia de lo que ocurre en los adultos, donde

los isquémicos son mas frecuentes.

15
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La metodologia de los estudios epidemioldgicos en ictus infantiles ha sido de tipo

(2122) y también de tipo prospectivo.

retrospectivo, basado en egresos hospitalarios
Existe consenso entre los diferentes investigadores de que los ictus infantiles aun
pasan inadvertidos, lo que se evidencia por la demora entre el tiempo del comienzo de
los sintomas y el diagndstico, y mas aun, la frecuencia alta de diagnosticos incorrectos

iniciales. ¢42®

Mortalidad

En estudios de Estados Unidos se ha encontrado una disminucion progresiva de la
mortalidad por ictus en la infancia en las ultimas décadas “®?" no asi en Inglaterra y
Gales donde luego de una reduccion de la mortalidad en el periodo de 1960 a 1980, se
alcanzo una meseta. “® Ambos estudios precisaron que los ictus hemorragicos fueron
responsables del 70% de las muertes en estos periodos de tiempo. Se enfatiza en que
aun se desconocen los FR que intervienen en la mortalidad de los nifios y adolescentes
con ictus, incluso aquellos donde su influencia negativa pueda ocurrir lo mismo en el

periodo pre o perinatal. ¢"2®)

Edad

Existe una variacion importante en el riesgo de que un nifio sufra un ictus dependiendo
de la edad, no obstante algunos estudios coinciden en que el mayor riesgo de que un

nifio sufra un ictus es en el primer afio de vida. ?°3%

Los recién nacidos (menores de 29 dias) estan particularmente en gran riesgo,
afectandose entre el 8% al 35% de todos los casos de ictus pediatricos. La incidencia
del ictus perinatal se estimé entre 20 y 60 por 100 000. ©® Fullerton y col. @V y Kirkham

(23)

y col. coinciden en que luego del primer afio se alcanza el nivel mas bajo de

mortalidad entre los 5 y los 9 afnos de edad, para volver a aumentar en la adolescencia.
(16)

El riesgo de que un nifio padezca un ictus va variando desde la etapa de recién nacido
hasta que completa la adolescencia. Las cifras de incidencia de los ictus infantiles

16



La enfermedad cerebrovascular en edades tempranas. La Habana 1967-2007

reportadas por diversos autores han sido desiguales, influenciadas éstas por si se
incluyen o no los menores de 29 dias (neonatos), si la edad pediatrica se considera solo

hasta los 15 anos o se extiende hasta los 18 o 19 anos de edad, entre otros factores.
(13,16, 20)

Género

El International Pediatric Stroke Study ha encontrado una relacion nifio/nifia de 1.49
entre los primeros 1187 pacientes enrolados en el estudio ®® al igual de como sucede

para la mortalidad por ictus isquémicos y hemorragicos. ?®

Un grupo de factores intrinsecos han sido postulados para explicar la diferencia de FR
segun el sexo. ® Los estrégenos tienen efectos vasodilatadores y antiinflamatorios que
pueden producir cierta proteccion a las nifias. ©%*¥ Los niveles de estrogenos son mas
altos en las nifias que en los nifos aun antes de la pubertad, sobre todo durante la

llamada “mini pubertad en los lactantes. )

Otro factor a considerar son los patrones conductuales diferentes entre nifios y nifnas.
La diseccion arterial por ejemplo implicada en un numero importante de los ictus

isquémicos arteriales mas frecuente en varones, 4%

puede tener su explicacién en la
mayor actividad fisica y en los traumas (menores o mayores) que los explican hasta en
las 2/3 partes de los casos. En una revision publicada sobre diseccion arterial cerebral
infantil se encontré que el 75% de los casos eran varones. Asi las preferencias
deportivas y otras actividades fisicas pudieran explicar al menos parcialmente las

diferencias entre sexo de los ictus infantiles. ¢
Etniay geografia

La epidemiologia de los ictus infantiles ha sido escasamente estudiada fuera de los
paises desarrollados. En unos estudios la muestra ha sido fundamentalmente
homogénea en nifios blancos caucasicos y en otros en nifios asiaticos. 2 Fullerton y
cols. ®Y en su estudio poblacional tuvo una muestra lo suficientemente heterogénea,

que le permitié hacer comparaciones entre los diferentes grupos étnicos viviendo en el
17
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mismo pais. Este autor encontré que el riesgo de ictus para los nifios negros fue el
doble que para los nifios blancos. ElI mayor riesgo de los nifios negros al compararse
con los blancos continué siendo mayor aun después de excluirse los nifios con anemia

de células falciformes (ACF). (16:3638)

Las diferencias étnicas en el riesgo a ictus tanto en adultos como en nifios, pueden
tener explicaciéon en otras influencias etiolégicas como son los factores genéticos, como
es el caso del gen promotor de polimorfismo de la sintetasa del 6xido nitrico,
encontrado en mujeres negras de 15 a 44 afios que evidencian un riesgo aumentado de

ictus. G®

Se ha sugerido que la frecuencia de los ictus infantiles se ha incrementado con el

(16

tiempo. ) La afirmacion anterior se basa en los resultados de los estudios de

incidencia desde el de Schoenberg y cols. ©®® (1965-1974) hasta el de deVeber y cols.
@) en el periodo 1992-1998. En contra de esta suposicién esta la gran variabilidad en
los disefios metodolégicos usados, la definicion de los casos y las caracteristicas

poblacionales estudiadas.
Etiologia y/o factores de riesgo.

Vargas y col.""? en el ambito nacional asi como otros autores internacionalmente han
hecho insistencia en que los ictus isquémicos en los nifios se han relacionado con un
grupo numeroso de condiciones que se piensa estan vinculadas etiolégicamente con

ellos.

Los miembros del International Pediatric Stroke Study (IPSS)  dividieron los FR de los
IAl en 10 grupos principales e incluyeron en cada grupo el resultado del analisis de los
FR encontrados, en una casuistica internacional de 676 niflos de entre 29 dias y 18

afnos con IAl, donde participaron 30 centros hospitalarios de 10 paises.
Grupo de Factores de riesgo de IAl
- Arteriopatias (53%)

- Desordenes cardiacos (31%)
18
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- Infeccion (24%)

- Desordenes agudos de la cabeza y el cuello (23%)

- Condiciones sistémicas agudas (22%)

- Condiciones sistémicas cronicas (19%)

- Estados protrombéticos (13%)

- Desoérdenes crénicos de la cabeza o el cuello (10%)

- Factores de riesgo relacionados con aterosclerosis (2%)
- Otros (22%)

- Mudltiples (52%)

- No identificables (9%)

Clinica de la ECV en nifios y adolescentes.

Oclusiones venosas 0 seno venosas cerebrales.

Las trombosis venosas y de los senos venosos de la duramadre se definen como el
conjunto de sintomas y signos neurolégicos focales o difusos, de comienzo agudo,
consistente con una oclusién venosa o senovenosa cerebral y con evidencia de ellas en

la neuroimagen. %43

Segun el registro canadiense de ictus isquémicos en los nifios, vigente en ese pais
desde 1992, “¥ |a incidencia de las TSVC es de 0.67 por 100 000 nifios (desde el
nacimiento a término hasta los 18 anos de edad) por afio. Los recién nacidos
representan el 43% en el registro, con una incidencia de 40.7 por 100 000 nacidos vivos
por afo. *¥ La incidencia reportada de las TSVC en los nifios ha ido incrementandose
en los ultimos afios, debido en primer lugar a la posibilidad de utilizar técnicas de

neuroimagenes cada vez menos invasivas y con mas capacidad de resolucion. 4°49)

El International Pediatric Stroke Study define el ictus arterial isquémico con los
siguientes criterios:
1. Déficit neurologico de comienzo agudo.
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2. Imagenes por tomografia computarizada o resonancia magnética que muestren
infarto(s) del parénquima cerebral, conforme a un territorio(s) vascular definido y
en correspondencia con las manifestaciones clinicas.

3. Que ocurran en nifios entre 29 dias y 18 afos.

Recientemente se elaboré una nueva clasificacion “**® de los IAl basada en el
consenso de los lideres mundiales de la enfermedad cerebrovascular infantil, tratando
de evitar las contradicciones o imprecisiones de las anteriores clasificaciones
(CASCADE, por sus siglas en inglés: the Childhood AlS Standardized Classification And

Diagnostic Evaluation criteria). ©%°%

s 4 1524 incluyen:

Las diversas clasificaciones de las malformaciones cerebrovasculare
las malformaciones arteriovenosas, las telangiectasias capilares, los cavernomas,

angiomas venosos, Y las varices.

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) cerebrales consisten en marafias de vasos
dilatados que forman una comunicacion anormal entre los sistemas arterial y venoso sin
la presencia de lecho capilar y constituyen en realidad una fistula arteriovenosa-. 42
Tienen una prevalencia en la poblacién general de menos del 1% y a pesar que la
mayoria de ellas son congénitas, solo del 3 al 19% debutan a edades pediatricas. (1'%
En su gran mayoria ocurren esporadicamente, aunque existen casos reportados en
familias y algunos sindromes descritos asociados con malformaciones vasculares, en

%) Ja neurofibromatosis tipo | ©°

particular la enfermedad de Rendu- Osler-Weber !
cuando ocurre ruptura de paredes debilitadas de los vasos y el sindrome de Wyburn-

Mason.

Clasicamente se consider6 a las MAV lesiones estrictamente congénitas que aparecian
durante la tercera o cuarta semana de gestacion, secundarias a trastornos de la
embriogénesis. Sin embargo han existido reportes de formacibn de novo y de
recurrencia de MAV después de su tratamiento y hay autores que han documentado
factor de crecimiento endotelial vascular elevado como posible mediador de la

angiogénesis. ©®® Por su parte el aneurisma de la vena de Galeno es una rara
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malformacion arteriovenosa que tiene suficientes elementos para merecer una
discusion aparte por tener una localizacidon tipica y caracteristicas angiograficas y
clinicas particulares. ©7®® Constituye una malformacién arteriovenosa de la fosa
posterior con dilatacién aneurismatica de la vena de Galeno que se presenta durante la
infancia ®® y que resulta de la presencia de una fistula arteriovenosa entre ramas
coroideas de la arteria carétida interna y / o ramas de la arteria basilar y las venas

dilatadas del mesencéfalo. ©®

Desde el punto de vista anatomico las clasificaciones angiograficas de Lasjaunias y
colegas y la de Yasargil, sefialadas por McCormick WF y col., son las mas utilizadas
como referencia en la literatura revisada. ®® Lasjaunias plantea la existencia de dos
formas angiograficas mayores. La primera es la verdadera malformacién de la vena de
Galeno. Esta lesion ocurre debido a eventos disembriogénicos que involucran la vena
media del prosencéfalo y como resultado se desarrolla una conexion entre las arterias y
venas en la pared de la vena de Galeno dilatada. La segunda fue denominada por
dichos autores dilatacién de la vena de Galeno la cual esta caracterizada por una
verdadera malformacion arteriovenosa profunda de la linea media que drena
selectivamente dentro de la vena de Galeno. La presentacion clinica de esta patologia

ha sido descrita en dependencia de la edad de los pacientes. ©°7°

Los aneurismas, a pesar de no estar incluidos dentro de la clasificacion de
malformaciones, son una causa importante de ictus hemorragico sobre todo en los
adolescentes. Se definen como dilataciones de las arterias craneales producidas por un
defecto adquirido o congénito de la pared arterial y se presentan raramente antes de los
20 afos de vida. Su incidencia en la edad pediatrica es aproximadamente de un 3.5% a
un 5%. Su diagndstico en pacientes menores de 15 afios es todavia mas raro (1%) y en

los pacientes menores de 5 afios son extremadamente raros. ©%""®

Se describen varios tipos de aneurismas: saculares o “en cereza”, micoéticos, fusiformes,
difusos y globulares. Los aneurismas saculares constituyen la causa mas frecuente de

las hemorragias subaracnoideas. 'V
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Las telangiectasias capilares estan compuestas por pequefios vasos de tipo capilar,
separados por tejido cerebral relativamente normal. (") Son generalmente pequefias y

pueden ocurrir en cualquier lugar del cerebro.

Los cavernomas constituyen otra entidad que forma parte de las malformaciones
vasculares cerebrales y se definen como un conjunto de canales sinusoidales dilatados
llenos de sangre y cubiertos de endotelio sin parénquima cerebral interpuesto, de
morfologia vascular fragil, sin elementos maduros en sus paredes y anatomicamente
constituyen hamartomas vasculares benignos, presentes entre el 0,1 y el 0.9% de la

poblacién general. 7%

El angioma venoso se forma durante la vida fetal y estda compuesto por venas de
diferente tamano que tienden a formar plexos con presencia de tejido cerebral

interpuesto. (77:78-80)

Manejo de la ECV en edades tempranas.

En cuanto al tratamiento de la ECV en los nifios, también se ha avanzado en los ultimos
afios ®" existiendo a nivel internacional varias guias que recomiendan pautas en el
tratamiento de ellas. @ Una contribucion al manejo de los ictus en los nifios cubanos
fue realizada y publicada ® por el autor y analizada en el articulo nimero 6 de este

documento.
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Compilacién

Articulo 1. Publicacién: Vargas Diaz, José. “Enfermedad cerebro vascular isquémica en
la infancia y la adolescencia”. Rev. Mexicana Médico General. Vol. 10 Num. 1, Marzo
2005. V4

La Enfermedad cerebrovascular en nifios y adolescentes resulta en gran medida
desconocida por la familia, el publico en general y para una buena parte de los
profesionales de la salud. En esta publicacién se hace una puesta al dia de la misma,
utiizando las mejores evidencias existentes en cuanto a su epidemiologia,
caracteristicas clinicas, diagnostico y manejo. Se exponen la amplia gama de factores
de riesgo relacionados con los ictus isquémicos, ya arteriales o senovenosos cerebrales
a edades tempranas, asi como las nuevas técnicas de imagenes menos invasivas que
han ayudado al diagndstico de la ECV en la infancia. Se abordan las modalidades de

tratamiento para los ictus arteriales isquémicos.

Comentario.- Con esta publicacion se contribuye a expandir el conocimiento sobre los
ictus arteriales isquémicos, muy necesario para que la familia y los profesionales de la
salud a los diferentes niveles de atencion puedan reconocer tempranamente esta
afeccion en los nifios y adolescentes y acudan rapidamente al médico o actuen

adecuadamente ante un paciente con estas caracteristicas.

Articulo 2. Publicacion: Vargas Diaz, José et al. *Las trombosis senovenosas en la
infancia, clinica, diagnostico y tratamiento®. /Rev Cubana Pediatr/, Mar 2008, vol.80,
no.1, http://scielo.sld.cu/pdf/ped/v80n1/ped10108.pdf “"

Las trombosis senovenosos cerebrales pueden obedecer a una causa infecciosa o no
infecciosa. En el caso de las TSVC de causa infecciosa, los microorganismos acceden
directamente a los senos, provocando la tromboflebitis de los mismos. Recordar la

peligrosa secuencia de infecciones bacterianas de la cara y tromboflebitis cerebrales.

En el recién nacido es un importante factor de riesgo el estado hipercoagulable de la
sangre materna, durante el embarazo y el periodo perinatal, que predispone a las

trombosis venosas neonatales. Durante el parto, el modelaje extremo de la cabeza fetal
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puede lesionar los senos durales y llevar a la trombosis de los mismos. Por otra parte
las cifras elevadas de hematocrito fetal, el lento flujo venoso cerebral a esta edad asi
como la disminucion de los niveles de los inhibidores fisiolodgicos de la coagulacion
(proteina C y S y antitrombina) demostrados en los neonatos, los predispone a las

trombosis senovenosas.

Existe consenso que las técnicas que representan el “gold standard” en el diagndstico
de las TSVC son

1. RMN con gadolinio

2. TAC multicorte con contraste en fase venosa
Comentario.-
En los ultimos afios se ha incrementado el diagnéstico de las trombosis senovenosas
en los nifios y adolescentes pero aun éste pasa inadvertido. Su reconocimiento y
tratamiento oportuno es importante porque son causa de muerte o secuelas
neuroldgicas y su tratamiento es aun empirico a estas edades tempranas. Los estudios
multicéntricos en curso ofrecen la oportunidad de en breve tiempo disponer de

tratamientos basados en evidencias.

Articulo 3. Publicaciéon: Vargas Diaz, José et al. *Factores de riesgo de los ictus
arteriales isquémicos en la infancia*. /Rev Cubana Pediatr/, Set 2008,vol.80,
no.3,http://scielo.sld.cu/pdf/ped/v80n3/ped09308.pdf ©

La identificacidon y control de los factores de riesgo de la ECV en los adultos, junto al
uso de antiagregantes, neuroprotectores y la endarterectomia, ha constituido uno de los
cuatro pilares basicos donde se sustenta el avance en los ultimos anos en esta
enfermedad. Véase lo que ha significado la identificacién y control de la hipertension
arterial y el evitar el nocivo habito de fumar, en los adultos. En nifios han sido descritos
mas de 100 factores de riesgo de ictus isquémicos, pero aun se necesitan estudios

multicéntricos bien controlados que permitan precisar su real papel en los ictus infantiles
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Comentario.- Reconocer que existen FR genéticos o adquiridos, de accidente
cerebrovascular en los nifios y potencialmente controlables, constituye un reto para
aquellos que se dedican a la atencion de estos pacientes. Existe una rica experiencia
en todo lo referente a la ECV del adulto, pero cabria preguntarse, jcuanto de esa
experiencia puede ser aplicada a los nifios donde las causas de los ictus y los

mecanismos fisiopatologicos en ellos son tan diferentes?

Articulo 4. Publicacion: Vargas Diaz, José et al. *Infartos cerebrales de repeticion y
anemia drepanocitica en un nifio. Revision de la literatura médica*. /Rev Cubana
Pediatr/, Dic 2009, vol.81, no.4, p.98-109.
http://scielo.sld.cu/pdf/ped/v80n3/ped09308.pdf médica 9

Los ictus son una de las complicaciones mayores de la anemia drepanocitica (AD). La
frecuencia de los ictus en los nifios con AD es mayor que en el resto de la poblacion
infantil. Se ha reportado una incidencia de 285 por 100 000 por afio, tanto para los ictus
isquémicos como para los hemorragicos. En nifos la incidencia por 100 000 pacientes
con AD fue de 238 para los ictus isquémicos y de 47,5 para los hemorragicos. La mayor
incidencia para el primer ictus en nifios con AD se observa en dos picos, entre los 2 a 5
afos y luego de 6 a 9 afos, con incidencias de 1,02 % y del 0,68 %, respectivamente.
Los pacientes con AD pueden expresar el compromiso cerebrovascular de diferentes
formas, desde las asintomaticas con comprobacion de infarto cerebral mediante
resonancia magnética nuclear (RMN), hasta las formas sintomaticas cuya clinica
depende del tamafio y localizacion de la lesion.
La recurrencia de esta complicacién es de alrededor del 70 %, y cada episodio puede
conducir a la muerte o agravar las secuelas ya existentes. El tratamiento es la
exanguinotransfusion realizada lo mas rapidamente posible después del diagnéstico, y
posteriormente, un régimen sistematico de transfusiones periddicas cuya duracién no se
ha establecido todavia, aunque es probable que haya que mantenerlo hasta los 18 afios
de edad para disminuir la recurrencia en aproximadamente el 10 %.
Si al realizar el Doppler transcraneal de los vasos arteriales de la base del cerebro
(poligono de Willi) se detectan velocidades de flujo igual o superior a 200 cm/seg, ese
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enfermo tiene un riesgo muy elevado de presentar un ictus isquémico y debe ser

sometido a transfusiones periddicas o en su defecto a tratamiento con hidroxiurea.
Comentario.-

La drepanocitosis es la anemia hemolitica determinada genéticamente mas frecuente
en el mundo. ®® En Cuba, la frecuencia del estado de portador es del 3,08 % en la
poblacion general. La fisiopatologia de la oclusién vascular es muy compleja; involucra
la polimerizacion de la Hb S, las alteraciones de la membrana del hematie, las
moléculas de adhesion, las citocinas inflamatorias, los factores de la coagulacién y
lesiones del endotelio vascular. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son: las
crisis vasooclusivas dolorosas, el sindrome toracico agudo, la crisis de secuestro
esplénico, la crisis aplastica, la necrosis aséptica de la cabeza del fémur, la Ulcera

maleolar y los ictus isquémicos o hemorrégiCOS'(39)

Articulo 5. Publicacion: Vargas Diaz, José: * Enfermedad de moyamoya, macrocefalia
y déficit intelectual en un adolescente*. /Rev Cubana Pediatr/, 2013;85(1):112-119.

La enfermedad/sindrome de moyamoya representa alrededor del 6% de los ictus en
ninos de los paises occidentales. La mitad debutan antes de los 10 anos de edad. La
evolucion puede ser muy variable desde aquellos pacientes con un declive neurologico
fulminante, otros con eventos isquémicos a repeticion y mas raramente con periodos
extensos de estabilidad clinica. Los nifios con moyamoya tipicamente se presentan con
ictus arteriales isquémicos 0 con accidentes isquémicos transitorios. Los ictus
isquémicos ocurren a cualquier edad pero en los adultos con moyamoya predominan
las hemorragias intracerebrales. Los ictus isquémicos arteriales frecuentemente son
multiples y recurrentes, de predominio en la circulacién carotidea. Pueden ocurrir en el
territorio superficial o profundo de los vasos arteriales e incluso en el territorio frontera

de los principales vasos arteriales del poligono de la base del cerebro.

Estos nifos luego de crisis de llanto, hiperventilacion, tos o fiebre, pueden sufrir de ictus

isquémicos. Se ha descrito un hallazgo electroencefalografico caracteristico,
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consistente en un enlentecimiento del ritmo de base después de cesar la
hiperventilacion en estos pacientes: “re-buildup phenomenon”.

Existe un listado de enfermedades que histéricamente se han relacionado como
predisponentes a moyamoya, no obstante dicha asociacion puede ser meramente
casual. Existen sin embargo otro grupo de trastornos donde esta relacién es mucho
mas directa, siendo estos: el uso de radiaciones sobre el craneo de pacientes, el
sindrome de Down, la neurofibromatosis tipo 1 y la anemia de células falciformes.

Ya hecho el diagndstico de sindrome de moyamoya, el objetivo en estos enfermos es
tratar de mejorar la irrigacion cerebral, planteandose la necesidad de la cirugia, ya sea
directa, indirecta o combinada y mientras esto no sea posible, usar aspirina como
antiagregante plaquetario, en un intento de impedir o disminuir el riesgo de nuevos

infartos cerebrales o accidentes transitorios isquémicos (ATI) a repeticion.

Comentario.-

Es importante conocer y tener presente la enfermedad o el sindrome de moyamoya ya
que se le puede ofrecer al enfermo métodos quirdrgicos que ayudan a la
revascularizacién cerebral impidiendo nuevos ictus y el deterioro progresivo. Mientras
llega la cirugia, la aspirina puede ayudar a evitar recurrencias de estos eventos

vasculares cerebrales.

Articulo 6. Propuesta actualizada de tratamiento de la enfermedad cerebro vascular en
los nifios. Publicacion: Vargas Diaz, José. *Propuesta de tratamiento de la enfermedad

cerebro vascular en los nifios*. /Rev Cubana Pediatr/, Jun 2009, vol.81, no.2,. ®

En esta publicacion se realizé una puesta al dia de las evidencias existentes en ese
momento, del diagndstico y manejo de las diferentes modalidades de la ECV en edades
tempranas. Se estructur6 esta propuesta comenzando por los conocimientos que debe
poseer la poblacion y como debe estar atenta a un grupo de signos que pueden
presentar los nifios y adolescentes para acudir inmediatamente a la enfermera o médico
de la familia o en su defecto a un centro asistencial. Se recomiendan los aspectos del

tratamiento que deben comenzarse desde el area de salud, luego ya en el hospital,
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tanto para el recién nacido con ECV como en las diferentes modalidades de la ECV en

nifios mayores y adolescentes. ©

Propuesta actualizada de la ECV a edades tempranas. ® % 128D

Es necesario elevar el conocimiento sobre la enfermedad cerebrovascular (ECV) de la
infancia ya sea en el personal de la salud como en la poblacion en general.
Consideramos util al tratar de protocolizar el manejo de los ictus infantiles en nuestro
pais, comenzar por realizar acciones educativas tanto en la poblacion en general, como
en los propios médicos y enfermeras de la atencion primaria, asi como en los pediatras
de cualquiera de los niveles de atencion de nuestro sistema de salud. El conocer que
existe la ECV en adultos y también en nifos, el saber que un nifo puede mostrar
sintomas y signos expresion de un ictus isquémico o hemorragico o en relacion con una
malformacioén cerebrovascular, seria el primer paso, posiblemente uno de los mas
importantes, en el proceso del diagnostico y manejo oportuno de este conjunto de
entidades neuroldgicas que son causa de muerte o de discapacidades en la infancia. El
identificar tempranamente uno de estos sindromes permite actuar rapidamente, bien
ante la sospecha diagnostica de una malformacion cerebrovascular o con el tratamiento
de urgencia y el posterior traslado a un centro asistencial donde existan profesionales
con experiencia y recursos para el tratamiento de los sindromes cerebrovasculares de
los nifios.

La Asociacion Americana para los Ictus ha recomendado que la poblacién debe
conocer y estar atenta a un grupo de sintomas y signos faciles de reconocer, y acudir
inmediatamente a un centro asistencial. Ellos son:

1. Debilidad o adormecimiento de la cara, brazo o pierna, especialmente de un lado del
cuerpo y de comienzo brusco.

2. Confusion, dificultad en el lenguaje o en la capacidad de entender, de comienzo
brusco.

3. Deterioro brusco de la vision de uno o ambos ojos.

4. Dificultad brusca para caminar, mareos, pérdida del balance o la coordinacion.

5. Comienzo brusco de un dolor de cabeza intenso y no habitual, sin causa conocida.
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Los signos que pondrian en sospecha a los profesionales de la salud serian:
1. Hemiplejia o hemiparesia aguda.

2. Hemianopsia parcial o total, pérdida visual de uno o ambos ojos y diplopia.
3. Disartria o afasia.

4. Ataxia, vertigos o nistagmos.

5. Subita disminucioén del nivel de conciencia.

Tratamiento en el area de salud
El tratamiento en el area de salud (prehospitalario) comprende: (1.9
1. Atender a la capacidad respiratoria, ventilacion y funcidn cardiovascular del paciente
con sospecha de ECV.
2. Administrar oxigeno si es necesario.
3. Canalizar una vena, usando suero fisioldgico ya que en pacientes normoglicémicos la
glucosa puede empeorar el dafio cerebral isquémico ©
4. Tratar la hipoglucemia en caso de presentarse, evitando la hiperglucemia, que
empeora el prondstico de este tipo de enfermos’ ©
5. Mantener al enfermo en decubito supino con la cabeza levantada 45°.
6. Remitir en condiciones adecuadas a un centro de salud que disponga de
profesionales y recursos para la atencion especializada de los ictus infantiles.
Atencién hospitalaria
Este tipo de paciente debe ser atendido de preferencia en una unidad de cuidados
intensivos pediatricos y por un equipo interdisciplinario formado por el médico y las
enfermeras intensivistas, el neuropediatra, el neurocirujano y el neurorradiélogo.
Otros profesionales como el hematélogo, reumatologo, inmundlogos, etc. participarian
dependiendo de las caracteristicas y causas del ictus' ('
Se deben aplicar las medidas neuroprotectoras, tratando enérgicamente:

I la fiebre y la infeccion en caso de que estén presentes,

1 las convulsiones,

) la hipo o hiperglucemia,

[ la hipertension endocraneana,
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'] y de mantener al nifio normotenso.
La valoracion por neurocirugia en caso de hematomas lobares grandes, necesidad de
descompresiones o en el manejo temprano y oportuno de las malformaciones
cerebrovasculares.
El contar con un radiélogo con experiencia en neuroimagenologia y recursos técnicos
(tomografia axial computarizada, resonancia magnética, resonancia magnética
angiografica, angiotomografia, angiografo) es esencial para una valoracion adecuada

de la problematica del enfermo y su contribucion en la decision en la conducta a tomar.

Definicion de Clases y Niveles de Evidencia usados por el comité de expertos de la
Academia Americana de Cardiologia para las recomendaciones en el Ictus: °
1. Clase I. Condicion para la cual hay evidencias o acuerdo en que el procedimiento es
util y efectivo.
2. Clase Il. Condicion para la cual hay conflicto de evidencia o una divergencia de
opinién acerca de la utilidad/efectividad de un proceder o tratamiento.

a) Clase lla. El peso de la evidencia u opinion es a favor del procedimiento o
tratamiento.

b) Clase llb. La utilidad/eficacia esta menos por la evidencia u opinion.
3 Clase lll. Condicion para la cual hay evidencia o acuerdo en general en que el

procedimiento o tratamiento no es util/efectivo y en algunos casos puede ser perjudicial.

Recomendaciones terapéuticas:

1. Nivel de evidencia A. Datos derivados de estudios clinicos aleatorizados.

2. Nivel de evidencia B. Datos derivados de un estudio aleatorizado unico o estudios no
aleatorizados.

3. Nivel de evidencia C. Consenso de opinion de expertos.

Recomendaciones diagnésticas:
1. Nivel de evidencia A. Datos derivados de estudios de cohortes prospectivos multiples

usando una referencia estandar aplicada por un evaluador a ciegas.
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2. Nivel de evidencia B. Datos derivados de un estudio unico de Grado A, =/> 1 estudios
caso-control, o estudios usando una referencia estandar aplicada por un evaluador a
ciegas.

3. Nivel de evidencia C. Consenso de opinion de expertos.

Recomendaciones para el tratamiento de sostén después de un ictus en nifios

1. Recomendacion de clase |: Las medidas basicas en los ictus arteriales isquémicos en
nifos deben incluir el control de la fiebre, el mantener una oxigenacion normal, el
control de la hipertension arterial y la normalizacion de los niveles de glicemia (Clase |,
Nivel de Evidencia C).

2. Recomendacion de clase Il: Es razonable tratar la deshidratacion y la anemia en
nifios con ictus (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

3. Recomendaciones de clase lll: No hay evidencia de que el uso de suplementos de
oxigeno sea beneficioso en nifios con ictus en ausencia de hipoxemia (Clase IlI, Nivel
de Evidencia C).

a) En ausencia de crisis epilépticas clinicas o electroencefalograficas, la
administracion profilactica de drogas antiepilépticas en nifios con ictus isquémicos no es
necesaria (Clase lll, Nivel de Evidencia C).

b) En ausencia de datos adicionales que confirmen su seguridad y eficiencia, la
hipotermia no debe ser usada en nifos con ictus excepto en el contexto de una

investigacion clinica (Clase lll, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones para los ictus perinatales ©3"

Recomendaciones de Clase I:

1. El conteo de plaquetas marcadamente bajo debe ser corregido en individuos con
hemorragias intracraneales (HIC) (Clase |, Nivel de Evidencia B).

2. Recién nacidos con HIC resultado de deficiencia de factores de la coagulacion
requieren reposicion del factor de la coagulacién deficiente (Clase I, Nivel de Evidencia
B).
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3. La vitamina K debe ser administrada a individuos con trastornos de la coagulacion
dependientes de vitamina K (Clase |, Nivel de Evidencia B). Altas dosis de vitamina K
pueden ser necesarias en recién nacidos con deficiencia de factores dependientes de
las medicaciones maternas.

4. Pacientes que desarrollan hidrocefalia después de HIC deben recibir drenaje
ventricular y posteriormente derivacion si la hidrocefalia persiste de forma significativa
(Clase I, Nivel de Evidencia B).

Recomendaciones de Clase II:

1. Es razonable tratar la deshidratacion y la anemia en neonatos con ictus. (Clase lla,
Nivel de Evidencia C).

2. Es razonable usar la rehabilitacion y la fisioterapia a largo plazo como esfuerzo por
reducir la disfuncion neuroldgica en individuos con ictus perinatal (Clase lla, Nivel de
Evidencia B).

3. Es razonable suministrar folatos y vitamina B a individuos con mutacion de la
metilentetrahidrofolatoreductasa (MTHFR) en un esfuerzo por normalizar los niveles de
homocisteina (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

4. Es razonable evacuar un hematoma cerebral intraparenquimatoso para reducir la
presion intracraneal muy alta, a pesar de que no esta claro hasta donde este proceder
siempre mejora la evolucién (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

5. La anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular (HBPM) o heparina no
fraccionada (HNF) puede ser necesaria en neonatos seleccionados con trastornos
trombofilicos graves, émbolos sistémicos o cerebrales multiples o ante la evidencia
clinica o radiolégica de propagacion de una trombosis senovenosa a pesar de la terapia
de sostén (Clase IIb, Nivel de Evidencia C). Hasta que se disponga de informacién
adicional sobre su seguridad y eficacia, la recomendacion sobre el uso de
anticoagulacion en otros neonatos con trombosis senovenosa no es posible.
Recomendaciones de Clase llI:

1. Los agentes tromboliticos no son recomendados en neonatos hasta que se disponga
de mas informacién acerca de la seguridad y efectividad de estos medicamentos (Clase

[, Nivel de Evidencia C).
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Propuesta de tratamiento del ictus arterial isquémico (1Al) & 981

Ante todo nifio con un IAl se debe usar aspirina en dosis de 2-5 mg/ kg /dia. Se debe
considerar la anticoagulacion con heparina o heparina de bajo peso molecular, seguida
de warfarina si:

"1 diseccion arterial,

1 cardioembolismo.
En caso de vasculopatia usar heparina no fraccionada (HNF), o heparina de bajo peso
molecular (HBPM) por 5 a 7 dias seguida de aspirina. En los nifios con anemia de
células falciformes y IAl usar las transfusiones sanguineas cada 3 a 6 semanas para
mantener la hemoglobina S < 30%. De estar contraindicadas las transfusiones, usar

hidroxiurea. (* 132939

Diseccion arterial cérvico-cefélica (DACC)
Recomendaciones de Clase II: 3%

1. En nifios con DACC extracraneal, es razonable comenzar con HNF o HBPM como
puente para la anticoagulacién oral (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

2. Es razonable tratar a un nifio con una DACC extracraneal lo mismo con HBPM
subcutanea o warfarina por 3 a 6 meses (Clase lla, Nivel de Evidencia C).
Alternativamente, un agente antiplaquetario puede sustituir a la HBPM o a la warfarina.
En los individuos que desarrollan sintomas recurrentes es razonable extender la
anticoagulacion mas alld de los 6 meses (Clase lla, Nivel de Evidencia C). Es
recomendable continuar los agentes antiplaquetarios mas alla de seis meses,
especialmente cuando hay evidencias radiolégicas de una anomalia residual de
diseccion arterial (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

3. En pacientes que continuan teniendo sintomas de DACC, a pesar de una terapia
médica Optima, los procederes quirurgicos pueden ser considerados (Clase llb, Nivel de

Evidencia C).
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Recomendaciones de Clase Il

1. La anticoagulacion no estad recomendada para los nifios con diseccion intracraneal o
aquellos con hemorragia subaracnoidea (HSA) resultado de DACC (Clase lll, Nivel de
Evidencia C).

Recomendaciones en nifios con ictus y enfermedad cardiaca ©

Recomendaciones de Clase I:

1. La terapia para el fallo cardiaco congestivo esta indicada y puede reducir la
posibilidad de embolismo cardiogénico (Clase I, nivel de Evidencia C).

2. Cuando sea posible, las lesiones cardiacas, especialmente las complejas con un alto
riesgo de ictus, deben ser reparadas tanto para mejorar la funcién cardiaca como para
reducir el riesgo de ictus (Clase I, Nivel de Evidencia C). Esta recomendacion aun no se
aplica al foramen oval abierto.

3. La reseccidén de un mixoma atrial esta indicado dado el riesgo de una complicacion
cerebrovascular (Clase |, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase II:

1. Para nifios con embolismos cardiacos de procedencia diferente al foramen oval
abierto que tengan un riesgo elevado de embolismos recurrentes, es razonable
comenzar tratamiento con HNF o HBPM mientras la terapia con warfarina se inicia y
estabiliza (Clase lla, Nivel de Evidencia B). Alternativamente, es razonable usar HBPM
inicialmente en esta situacion y continuar con esta en vez de warfarina (Clase lla, Nivel
de Evidencia C).

2. En los nifios con riesgo de embolismo cardiaco es razonable continuar bien con
HBPM o warfarina por al menos un afio o hasta que la lesion responsable del riesgo
haya sido corregida (Clase lla, Nivel de Evidencia C). Si el riesgo de embolismo
recurrente se considera alto, es razonable continuar con la anticoagulacién
indefinidamente tanto como sea bien tolerada. (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

3. En nifos donde se sospecha un embolismo cardiaco no dependiente del foramen
oval abierto, con bajo o desconocido riesgo de ictus, es razonable comenzar con

aspirina y continuarla por al menos 1 afo (Clase lla, Nivel de Evidencia C).
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4. La reparacion quirurgica o el cierre transcateter es razonable en individuos con
defectos septales mayores, tanto para reducir el riesgo de ictus como para prevenir las
complicaciones cardiacas tardias (Clase lla, Nivel de Evidencia C). Esta recomendacion
no aplica para individuos con foramen oval permeable, en espera de datos adicionales.
5. Existen pocos datos para orientar el tratamiento de pacientes con endocarditis
valvular prostética, pero puede ser razonable continuar con anticoagulacion de
mantenimiento en individuos que estan tomandolos (Clase llb, Nivel de Evidencia C).
Recomendaciones de Clase lll:

1. La terapia anticoagulante no es recomendada para individuos con endocarditis
valvular primaria (Clase lll, Nivel de Evidencia C).

2. La reseccion quirurgica de un rabdomioma cardiaco no es necesaria en individuos
asintomaticos y sin historia de ictus (Clase Ill, Nivel de Evidencia C).
Recomendaciones para el uso de la heparina de bajo peso molecular en nifios
con ictus (+9:2940)

Recomendacién de Clase I:

1. La anticoagulacién con HBPM es util para la anticoagulacién prolongada en nifios
con un importante riesgo de embolismo cardiaco recurrente, TSVC estados
hipercoagulables seleccionados (Clase |, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase II: “74®

1. El protocolo que se ofrece a continuacion es razonable para iniciar y ajustar la HBPM
en nifos con ictus que requieran su uso (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

2. La administracion de HBPM o HNF puede ser considerada en nifos hasta una
semana después del ictus isquémico en espera de la investigacion que precise la causa
del ictus (Clase llb, Nivel de Evidencia C).

Protocolo para el uso de HBPM en nifios. &9

Preparacion Dosis inicial terapéutica Dosis inicial profilactica
Reviparin, (U/kg ¢/12 h)

<5 kg 150 50

>5 kg 100 30

Enoxaparin, (mg/kg ¢/12 h)
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< 2 meses 1,5 0,75
>2 meses 1,0 0,5
Dalteparin, (U/kg c/24 h) 129 +/- 43 92 +/- 52

Enfermedad de moyamoya en los nifios (¥

Recomendaciones de Clase I:

1. Se han usado con efectividad diferentes técnicas de revascularizaciéon para reducir el
riesgo de ictus en pacientes con enfermedad de moyamoya (Clase |, Nivel de Evidencia
B). Sin embargo, a pesar de la vasta literatura existente sobre la enfermedad de
moyamoya, no existen estudios controlados que guien la seleccion de esa terapéutica.
2. Las técnicas de revascularizacion indirectas son generalmente preferidas y deben ser
usadas en nifios de corta edad, en quienes los vasos de calibre pequefio hacen dificil la
anastomosis directa. Las técnicas de anastomosis directa son preferidas en los
pacientes de mas edad (Clase |, Nivel de Evidencia C).

3. La revascularizacion quirargica es util en el paciente con enfermedad de moyamoya
(Clase I, Nivel de Evidencia B). La indicacién para la revascularizacion incluye los
sintomas isquémicos progresivos o la evidencia de flujo sanguineo inadecuado o de la
reserva de perfusion cerebral en individuos sin contraindicacion para la cirugia (Clase |,
Nivel de Evidencia B).

Recomendaciones de Clase Il:

1. El Doppler transcraneal (DTC) puede ser de utilidad en la evaluacién y seguimiento
de los pacientes con enfermedad de moyamoya (Clase llIb, Nivel de Evidencia C).

2. Las técnicas para minimizar la ansiedad y el dolor durante la hospitalizacion pueden
reducir la probabilidad de ictus causado por vasoconstriccion inducida por
hiperventilacion en pacientes con enfermedad de moyamoya (Clase IlIb, Nivel de
Evidencia C).

3. El manejo de la hipotension sistémica, hipovolemia, hipertermia e hipocapnia en los
periodos intraoperatorios y perioperatorios puede reducir el riesgo de ictus
perioperatorios en pacientes con enfermedad de moyamoya (Clase Ilb, Nivel de
Evidencia C).
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4. La aspirina puede considerarse en individuos con enfermedad de moyamoya
después de la revascularizacion quirurgica o en individuos asintomaticos en quienes la
cirugia no ha sido programada (Clase IlIb, Nivel de Evidencia C).

5. Las técnicas para medir la perfusion cerebral y la reserva de flujo cerebral pueden
ayudar en la evaluacion y el seguimiento de individuos con enfermedad de moyamoya
(Clase llb, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase lll:

1. Excepto en individuos seleccionados con frecuentes accidentes isquémicos
transitorios (AIT), o con infartos multiples a pesar del tratamiento con antiplaquetarios y
la cirugia, los anticoagulantes no son recomendados para la mayoria de pacientes con
enfermedad de moyamoya por el riesgo de hemorragia y la dificultad de mantener los
niveles terapéuticos en los nifios (Clase lll, Nivel de Evidencia C).

2. En ausencia de una historia familiar fuerte de enfermedad de moyamoya o de una
condicion médica que predisponga al sindrome de moyamoya, hay una insuficiente
evidencia que justifique hacer estudios para moyamoya en individuos asintomaticos o
en familiares de pacientes con sindrome de moyamoya (Clase lll, Nivel de Evidencia C).
Recomendaciones en la migrafia como un factor de riesgo

Recomendaciones de Clase II:

1. Los individuos con ictus arteriales isquémicos (IAl) y sintomas de migrafia pueden ser
evaluados en busca de otros factores de riesgo (Clase llb, Nivel de Evidencia C).

2. Es razonable aconsejar a los individuos con migrafia e IAl que estan tomando
contraceptivos orales para que cambien a otras formas de control de la natalidad (Clase
Ila, Nivel de Evidencia C).

3. Es razonable evitar los agentes de tipo triptanos en nifios con migrafia hemipléjica,
migrana basilar, factores de riesgo vasculares o antecedentes de isquemias cardiacas o
cerebrales en espera de disponer de mayor informacién (Clase lla, Nivel de Evidencia
C).
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Recomendaciones para los estados hipercoagulables

Recomendaciones de Clase II:

1. A pesar de que el riesgo de ictus a partir de la mayoria de los estados protrombéticos
es relativamente bajo, el riesgo tiende a incrementarse cuando un estado protrombdtico
ocurre en nifos con otros factores de riesgo. Por tanto, es razonable evaluar en busca
de los estados protrombdticos mas comunes aun cuando otros factores de riesgo hayan
sido identificados (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

2. Es razonable descontinuar los contraceptivos orales en adolescentes con ictus
arterial o TSNC (Clase lla, Nivel de Evidencia C).

3. Es razonable medir los niveles de homocisteina sérica en nifios con TSVC o IAl.
(Clase lla, Nivel de Evidencia B), y comenzar medidas para bajar los niveles de
homocisteina cuando estos estan mas altos de lo normal (Clase lla, Nivel de Evidencia
B). Las medidas para disminuir los niveles de homocisteina pueden incluir la dieta,

suplementos de folatos, vitamina B6 o vitamina B12.

Recomendaciones para disminuir otros factores de riesgo de ictus
Recomendaciones de Clase I:

1. Los individuos con enfermedad de Fabry deben recibir tratamiento de reposicion con
alfa-galactosidasa (Clase |, Nivel de Evidencia B).

2. Si se detecta un factor de riesgo de ictus tratable en un nifio que ha tenido un ictus,
esta condicion debe ser tratada (Clase |, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase Il:

1. Se recomienda buscar y tratar la deficiencia de hierro, porque ésta puede
incrementar el riesgo de IAl en presencia de otros factores de riesgo (Clase lla, Nivel de
Evidencia C). El tomar leche de vaca induce deficiencia de hierro, por lo que puede
considerarse limitar su consumo (Clase IIb, Nivel de Evidencia C).

2. Recomendar mejorar la dieta, hacer ejercicios fisicos y evitar el tabaquismo. (Clase
Ila, Nivel de Evidencia C).

3. Buscar una alternativa para los anticonceptivos orales después de un ictus,

particularmente si hay evidencias de un estado protrombdético. (Clase lla, Nivel de
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Evidencia C). Ver ademas las recomendaciones hechas en la anemia de células
falciformes, diseccion arterial cérvico-cefalicas, en los estados hipercoagulables y en la
enfermedad de moyamoya.

Anemia de células falciformes (ACF) (19 39.4748)

Recomendaciones de Clase I:

1. El manejo agudo de los ictus isquémicos en los pacientes con ACF debiera incluir la
hidratacion, correccion de la hipoxemia y de la hipotensién sistémica. (Clase |, Nivel de
Evidencia C).

2. Las transfusiones periddicas para reducir el porcentaje de hemoglobina S son
efectivas en disminuir el riesgo de ictus, en los nifios de 2 a 16 anos con ACF y
resultado anormal del ultrasonido Doppler transcraneal. (Clase |, Nivel de Evidencia A).
3. Los nifios con ACF e infarto cerebral confirmado deben ser sometidos a un programa
de transfusiones de glébulos rojos unido a medidas que prevengan la sobrecarga de
hierro. (Clase I, Nivel de Evidencia B).

4. Esta indicado en el paciente con ACF reducir el porcentaje de hemoglobina S con
transfusiones antes de realizarle una angiografia convencional. (Clase |, Nivel de
Evidencia C).

Recomendaciones de Clase Il:

1. En el infarto agudo cerebral, la transfusibn de recambio orientada a reducir los
niveles de hemoglobina S < 0% del total de hemoglobina del paciente es razonable.
(Clase lla, Nivel de Evidencia C).

2. En nifios con ACF e hipertension intracraneana (HIC) se recomienda evaluar en
busca de una lesion estructural vascular. (Clase lla, Nivel de Evidencia B).

3. En nifios con ACF, es razonable repetir una vez al afo el ultrasonido Doppler
transcraneal (UDT), cuando este es normal y al mes cuando es anormal. (Clase lla,
Nivel de Evidencia B). Cuando el UDT es dudoso o ligeramente anormal puede
repetirse cada tres o seis meses.

4. La hidroxiurea puede ser considerada en nifios y adultos jovenes con ACF e ictus, en
quienes no se sigue el programa de transfusiones crénicas. (Clase llb, Nivel de

Evidencia B).
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5. El trasplante de médula 6sea puede ser considerado en nifios con ACF (Clase llb,
Nivel de Evidencia C).

6. La revascularizacién quirdrgica puede ser considerada como ultima alternativa en
nifos con ACF que continuan teniendo disfuncion cerebrovascular a pesar del manejo
meédico 6ptimo. (Clase lIb, Nivel de Evidencia C).

Propuesta de tratamiento para trombosis senovenosas cerebrales (TSVC)

Usar heparina no fraccionada (HNF) o HBPM por 5-7 dias seguido de HBPM o
warfarina por 3-6 meses. En casos con hemorragias intracraneales no usar
anticoagulacion. ©

Recomendaciones para el tratamiento de las trombosis senovenosas cerebrales
en los nifios 3947:48)

Recomendaciones de Clase I:

1. El tratamiento sintomatico de los nifios con TSVC debe incluir una apropiada
hidratacioén, el control de las crisis epilépticas y el tratamiento de la presion intracraneal
elevada. (Clase |, Nivel de Evidencia C).

2. A los nifios con TSVC se les debe realizar un conteo de sangre completo. (Clase |,
Nivel de Evidencia C).

3. Los nifilos con TSVC y sospecha de infeccion bacteriana deben recibir una
terapéutica antibiética apropiada. (Clase |, Nivel de Evidencia C).

4. Dado el potencial riesgo de pérdida visual debido a la presién intracraneal
aumentada de larga duracion en nifios con TSVC, se les debe realizar valoracién
periodica del campo visual y de la agudeza visual y medidas apropiadas de control de la
presion intracraneal elevada y de sus complicaciones. (Clase |, Nivel de Evidencia C).
Recomendaciones de Clase Il:

1. Los niflos con TSVC pueden beneficiarse de un estudio de la coagulacion para tratar
de identificar alteraciones de esta, algunas de las cuales pudieran facilitar subsecuentes
trombosis y conlleven alguna decision terapéutica. (Clase llIb, Nivel de Evidencia B).

2. Los nifios con TSVC pueden beneficiarse de investigar posibles infecciones
subyacentes a través de hemocultivos y radiografias de senos perinasales. (Clase llb,

Nivel de Evidencia B).
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3. La monitorizacion de la presion intracraneal puede ser considerada durante la fase
aguda de la TSVC (Clase lIb, Nivel de Evidencia C).

4. Es razonable repetir los estudios de neuroimagenes en nifios con TSVC para
confirmar la recanalizacién del vaso o la recurrencia del trombo. Clase lla, Nivel de
Evidencia C).

5. Dada la frecuencia de crisis epiléptica en nifios con TSVC aguda, el monitoreo
electroencefalografico continuo puede ser considerado en individuos que estan
inconscientes y/o ventilados mecanicamente. (Clase llb, Nivel de Evidencia C).

6. Es razonable instituir HNF intravenosa o HBPM subcutanea en nifos con TSVC haya
0 no hemorragia secundaria, seguido de tratamiento con warfarina por 3 a 6 meses
(Clase lla, Nivel de Evidencia C).

7. En nifios seleccionados con TSVC, la administracion de un agente trombolitico puede
ser considerado (Clase llb, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase llI:

1. Hasta que no haya mas evidencias de seguridad y efectividad, la anticoagulaciéon no
es apropiada para la mayoria de los recién nacidos con TSVC (Clase Ill. Nivel de
Evidencia C). Una excepcion pudiera ser considerada en individuos con estados
protromboticos graves, émbolos sistémicos o cerebrales multiples o evidencias
radioldgicas de propagacion de la TSVC a pesar del tratamiento de sostén.

Propuesta de tratamiento para ictus hemorragico & 2%

1. Los nifilos con hemorragia intracraneal deben ser estudiados completamente para
tratar de identificar la causa del sangramiento, ya que el conocer la causa es un pilar
fundamental para guiar el tratamiento.

2. Es indispensable el trabajo en equipo donde participe el neurocirujano, el
neuropediatra y el neurorradidlogo. La experiencia adquirida en adultos con
hemorragias intracraneales puede ser tenida en cuenta también en los nifios.

3. El tratamiento de la fase aguda incluye: manejo agresivo de la presion arterial, de la
fiebre, las convulsiones, la infeccion y de la presion intracraneal.

4. En nifios con grandes hemorragias lobares y empeoramiento de su estado clinico

puede resultar beneficioso la intervencion quirdrgica para extraer el hematoma. ©
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5. De tratarse de una malformacion cerebrovascular, el riesgo de resangrado es alto en
los nifos, por lo que esta indicado su estudio exhaustivo, guiado por la angiografia,
precisando tamano, localizacion y patrén vascular de la lesion.

6. Las modalidades de tratamiento de las malformaciones cerebrales incluyen: escision
quirtrgica, embolizacion y radiocirugia ©°®

7. En nifios con malformaciones arteriovenosas la escision quirdrgica seria el
tratamiento de eleccion. La embolizacién se considera que tiene un papel de apoyo
pero sola es insuficiente. °®

Recomendaciones para la evaluacion y el tratamiento de las hemorragias en los
nifios

Recomendaciones de Clase [; (* 24 55.56.58)

1. Los nifios con hemorragias cerebrales no traumaticas deben ser estudiados en busca
de factores de riesgo, incluyendo la realizacion de la angiografia convencional, cuando
los examenes no invasivos han fallado en encontrar su origen, en un esfuerzo por
identificar los factores de riesgo tratables antes de que ocurra otra hemorragia. (Clase I,
Nivel e Evidencia C).

2. Los nifos con deficiencias severas de factores de la coagulacion deben recibir la
reposicion adecuada de dicho factor y los nifios con deficiencias de factores menos
severas deben recibir reposicién del mismo después de un trauma de craneo. (Clase |,
Nivel de Evidencia A).

3. Dado el riesgo de repetir la hemorragia procedente de una malformacion vascular
cerebral, ésta lesidon debe ser identificada y corregida cuando esto sea posible.
Similarmente otros factores de riesgo de hemorragias tratables deben ser corregidos.
(Clase I, Nivel de Evidencia C).

4. Las medidas de estabilizacion en pacientes con hemorragias cerebrales deben
incluir: la optimizacion de los esfuerzos respiratorios, el control de la hipertension
sistémica, el control de las crisis epilépticas y el manejo adecuado del incremento de la

presion intracraneana. (Clase |, Nivel de Evidencia C).
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Recomendaciones de Clase II:

1. Es razonable el seguimiento de pacientes asintomaticos que tengan una condicion
que los predisponga a hemorragia intracraneal, con angiorresonancia craneal cada 1 a
5 afos, dependiendo del riesgo percibido dependiente de la condicidon subyacente.
(Clase lla, Nivel de Evidencia C). En los individuos que desarrollan sintomas que
puedan ser explicados por un aneurisma, deben ser consideradas la angiotomografia o
la angiografia convencional, aun en los casos donde la angiorresonancia fallé en poner
en evidencia el aneurisma. (Clase llb, Nivel de Evidencia C). Dado la posible necesidad
de repetir estudios con el paso del tiempo, la angiotomografia es preferible a la
angiografia convencional en el despistaje de individuos con riesgo de un aneurisma.
(Clase llb, Nivel de Evidencia C).

2. Los individuos con hemorragias subaracnoideas pueden beneficiarse de medidas
para controlar el vasoespasmo (Clase llb, Nivel de Evidencia C).

Recomendaciones de Clase llI:

1. La evacuacion quirurgica de un hematoma intracerebral supratentorial no es
recomendada para la mayoria de los pacientes. (Clase lll, Nivel de Evidencia C). Sin
embargo, la informacién disponible proveniente de un numero pequefio de pacientes
sugiere que la cirugia puede ayudar en individuos seleccionados, que han desarrollado
herniaciones cerebrales o presion intracraneal extremadamente elevadas.

2. A pesar de existir una fuerte evidencia que apoya el uso de transfusiones de sangre
periodicas en individuos con anemia de células falciformes, que tienen un alto riesgo de
infartos isquémicos no existe evidencia de que tales transfusiones periddicas reduzcan
el riesgo de hemorragias intracraneales causadas por la ACF. (Clase Ill, Nivel de
Evidencia B).

Propuesta de prevencion primaria

1. Realizar anualmente a todo nifio con ACF un ultrasonido Doppler intracraneal y en
caso de presentar aumento de la velocidad (> 200 cm/s) a nivel de la porcion terminal
de la cardtida interna o proximal de la arteria cerebral media, realizar transfusiones de
sangre cada 3-6 semanas para mantener la hemoglobina S por debajo del 30% de su

concentracion, dado el gran riesgo de estos enfermos de presentar un |Al. Existen
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evidencias de que en los nifios con ACF y gran riesgo de IAl, no deben suspenderse las
transfusiones sanguineas cronicas, al menos hasta que cumplan los 16 afos. (9,39)

2. Se ha demostrado que el tratamiento con alopurinol reduce las convulsiones, el coma
y la muerte en nifios cardidopatas sometidos a cirugia cardiaca usando hipotermia

profunda. ©

Propuesta de prevencién secundaria

1. Las recomendaciones de prevencion secundaria en nifos estan basadas en estudios
en adultos o en opinion de expertos, ya que no existen hasta el momento estudios bien
disefiados sobre este aspecto en los nifios.

2. Muchos expertos @ %) recomiendan antiplaquetarios (aspirina 1-5 mg/ kg /dia) en la
mayoria de nifios con IAl.

3. A pesar de que existen pocas evidencias en nifios, la anticoagulacion puede estar
indicada en aquellos con IAl asociado a diseccion arterial extracraneal, estados
protrombaticos, cardiopatias, en estenosis intracraneales severas y en |IAl recurrentes a
pesar del uso de aspirina: © 3+47)

4. Algunos expertos en ictus infantiles recomiendan anticoagulacion en los IAl por 3-6
meses, seguido de una reevaluacion para decidir si continuar con anticoagulacion o
cambiar a terapia antiplaquetaria. 3447

5. Los pacientes con enfermedad de moyamoya deben ser evaluados por neurocirugia
ante la posible necesidad de revascularizacién.

Aunque no existen evidencias demostradas de la utilidad de la revascularizacion en

28 de la cirugia de revascularizacién en ellos han

nifios, recientes revisiones |
encontrado que el proceder es seguro y que la mayoria de los pacientes reciben algun
beneficio sintomatico.

En estos nifios puede ser util ademas, usar el tratamiento antiplaquetario ya que en el
40% de estos puede estar asociado un estado protrombético. 34

6. El recambio sanguineo cronico debe ser usado en nifios con ACF asociado a IAl. La
hidroxiurea es una opcidon para estos niflos cuando las transfusiones sanguineas

crénicas estan contraindicadas' >
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Recomendaciones para la rehabilitacion después de un ictus en la infancia
Recomendaciones de Clase I:

1. Una rehabilitacion apropiada para la edad y un programa terapéutico estan indicados
en nifnos después de un ictus. (Clase I, Nivel de Evidencia C).

2. La valoracion psicoldgica para detectar deficiencias cognitivas y del lenguaje es de
utilidad para planificar la terapia y los programas educacionales después del ictus en un
nifio. (Clase |, Nivel de Evidencia C).

Metas y objetivos futuros en el tratamiento de los ictus arteriales isquémicos a
edades tempranas

- Lograr evidencias sobre la seguridad y esquema del tratamiento antitromboético en
nifios y adolescentes.

- La frecuencia y predictores de las recurrencias de los IAl deben ser definidas.

- Conocer los diferentes mecanismos subyacentes implicados en cada paciente con IAl.
- Si no hay etiologia comun en edades tempranas para los IAl, en contraste con los
adultos, es ildgico proponer un tratamiento unico y uniforme para todos los pacientes a
estas edades.

- Continuar las investigaciones para definir subtipos de ictus arteriales isquémicos a
edades tempranas

- Identificar biomarcadores clinicos en el proceso de esta enfermedad, que contribuyan
a conocer la patogenia de la vasculopatia no ateroesclerotica.

- Definir y precisar el uso de biomarcadores para diferenciar entre las vasculopatias
inflamatorias y no inflamatorias y el posible uso en las primeras de los agentes
antiinflamatorios.

- Los marcadores de trombosis, se ha sugerido que pueden estar relacionados con el
prondstico en los pacientes con IAl, lo que abre la posibilidad de realizar estudios en
pacientes a edades tempranas con la terapia antitrombdética.

- El tiempo desde el comienzo del ictus hasta que se hace el diagndstico y se comienza

un tratamiento en su fase aguda, sigue siendo un reto, por lo que el desarrollo de
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protocolos de diagndsticos clinicos y estudios de imagenes estandarizados son un

prerrequisito para la terapéutica de los IAl en nifios y adolescentes. (1)
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Trabajos investigativos
Trabajo de Tesis 1 “La Enfermedad cerebrovascular Isquémica en nifios. Experiencia

en el INN. 1967 a 1997”. Realizada entre los afios 1997-1999.

En la casuistica revisada en el INN entre enero del 1967 y diciembre de 1997,
predominaron los ictus isquémicos en los escolares, dato que demuestra la variabilidad
reportada en cuanto a la edad de debut de los ictus isquémicos en la infancia. ©¢3% E|
hecho de que esta serie no incluyd pacientes menores de 29 dias de nacido puede
explicar en parte este resultado. En un estudio prospectivo internacional en 30
hospitales en 10 paises, ® del IPSS, con una casuistica de 676 nifios de 28 dias a 18
afnos, hallaron una edad media de 5.7 afos (rango 1.7 a 11.6 anos) para el IAl y de

ellos 399 (59%) fueron varones.

Al igual que ha sucedido con la edad como factor de riesgo de los ictus infantiles, en el
sexo existen reportes contradictorios, algunos autores han reportado una relacion

8. 323 | 5 mayoria de los estudios sin embargo, han encontrado un

nifo/nifa de 0
mayor riesgo de ictus para los varones, con cifras entre 1.15 y 4 de la relacion
varones/nifias. El International Pediatric Stroke Study encontré una relacion nifio/nifia

de 1.49 entre los primeros 1187 pacientes pediatricos enrolados en el estudio. ®

La edad, como factor de riesgo para que un nifio sufra un ictus, ha resultado muy
variable segun los reportes internacionales. La mayoria de los autores han encontrado
que durante el primer afio y sobre todo, durante el primer mes de vida, existe el mayor
riesgo a que un nifio sufra un ictus, entre un 8% y un 35% de todos los casos infantiles.
En el periodo neonatal se reporta un alto riesgo de ictus, entre 20 y 60 por 100 000
nacidos vivos ("' ') contrastando con un promedio bajo de mortalidad en este periodo

de la vida. *>1©

Fullerton y col. ®" asi como Kirkham ©® y col. han reportado que después del afio de
vida disminuye el riesgo de ictus, para luego incrementarse nuevamente en la

adolescencia. Fullerton reporta que este patron de distribucion se comprueba tanto en
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los ictus isquémicos como hemorragicos. Se han planteado diferentes factores
intrinsecos y conductuales que pudieran explicar el riesgo diferente a sufrir un ictus en
la infancia segun el sexo de los pacientes. Entre los factores intrinsecos se ha
comprobado que los niveles de estrégenos ©*** estan mas elevados en las nifias que
en los varones a través de toda la edad pediatrica, aun en el periodo prepuberal. Los
efectos vasodilatadores y antinflamatorios de los estrogenos pueden ofrecer una
relativa proteccion a padecer ictus en las nifas y adolescentes. ©3) Unido a este factor
hormonal, se ha postulado una mayor resistencia hereditaria de las células del Sistema

Nervioso Central al insulto hipdxico-isquémico. ©¥

Por otra parte, las diferencias en los patrones de conducta entre nifios y nifias pudiera
explicar la variabilidad de riesgo segun el sexo. Se ha reportado que la diseccion
arterial es mas frecuentemente diagnosticada en los varones que sufren un ictus
isquémico ¥, relacionados con la mayor frecuencia en estos de practica de deportes

de mayor contacto fisico u otros tipos de traumatismos. ©¢'3?

En esta casuistica la frecuencia de nifos y nifias resultd muy similar, al igual que lo

hallado por deVeber y cols. ¢

El reconocer que un nifio presenta un infarto arterial isquémico es dificil y habitualmente
se retrasa por mas de 24 horas, debido fundamentalmente a que las familias no
conocen de esta afeccidon en los niflos y a que los médicos no piensan en ese
diagnostico a estas edades de la vida. *”) Las manifestaciones clinicas mas frecuentes
que presentaron los pacientes en este estudio fueron, el defecto motor (94.59%) vy la
cefalea (33.78%). Las crisis convulsivas las presentaron algo mas de la cuarta parte de
los nifios (25.67%). Estos hallazgos concuerdan con lo reportado internacionalmente. "
14.17.30) predominaron las convulsiones focales en los lactantes (75%), siendo menos
frecuente en los adolescentes, lo que evidencia que con el aumento de la edad de los

pacientes, disminuyé la aparicion de crisis convulsivas. "*'")

Al analizar la relacion entre crisis convulsivas focales y el territorio vascular afectado se
comprueba que la asociacion entre ambas variables resultd ser estadisticamente
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significativa segun el test chi cuadrado, (P=0,03). EI 100% de pacientes que tuvieron
crisis parciales se correlaciond con el territorio vascular venoso-arterial. Le siguieron en
orden de importancia, el territorio vascular venoso (40.00%) de nifios que tuvieron este
sintoma, casi el doble del valor porcentual de los que corresponden al territorio arterial
(22,38%), donde solo 15 nifilos de 67 presentaron estas crisis. Se ha reportado que las
oclusiones venosas 0 senovenosas cerebrales tienen en las convulsiones su principal

sintomatologia. 142

El territorio vascular mas afectado en los pacientes de esta serie fue el carotideo, sobre
todo derecho y de manera infrecuente el territorio vertebro-basilar. En un estudio

multicéntrico reciente

, se confirmé que los IAl en nifios y adolescentes son mas
frecuentes en la circulacion anterior probablemente relacionado con la alta frecuencia

de las arteriopatias en los mismos.
Etiologias

Los IAl han sido reconocidos como causa importante de morbilidad y mortalidad en

edades pediatricas ?>%)

con consecuencias muy significativas no solo para el paciente
y su familia sino también desde el punto de vista social y econdmico. Entre la amplia
gama de FR relacionados con los |Al publicados en la literatura médica sobre este
tema, en este estudio, hubo un grupo de nifios y adolescentes donde no se pudo
precisar algun FR (28,38%), seguido de las vasculopatias relacionadas con los IAl. Lo
anterior ha sido ampliamente reportado por diferentes autores. 322 En el estudio del
IPSS @ no precisaron FR en el 9% de su casuistica y los FR predominantes fueron las

vasculopatias (563%) seguidas de cardiopatias congénitas (31%) e infecciones (24%).

En esta serie hubo mas casos donde no se precisaron FR para los |IAl que lo reportado
internacionalmente, posiblemente en relacién con valoraciones clinicas e investigativas
incompletas en pacientes con IAl. En cuanto a los FR hallados si hubo una correlacion
con lo reportado internacionalmente, vasculopatias, cardiopatias congénitas vy
adquiridas asi como las infecciones. Es de destacar que no hubo pacientes con
infeccion previa por varicela y luego en el afio siguiente a esta infeccion la ocurrencia
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de un IAl o un accidente transitorio isquémico (ATI). El antecedente de varicela #%®) es

el FR mejor evidenciado causante de IAl en los nifios y adolescentes. (#8284

La importancia de la arteriopatia no ateroesclerética causante de IAl en nifios y
adolescentes enfatiza el papel relevante de los estudios de imagenes que deben

realizarse lo antes posible ante uno de estos pacientes con un IAl. ¢4

En este estudio retrospectivo de ictus isquémicos en nifios y adolescentes entre los
afnos 1967-97 en el INN, por no disponer de estudios de tomografia axial computarizada
(TAC) de craneo o de las técnicas de RMN, la mayoria de pacientes fueron estudiados
con angiografia cerebral 44/74 pacientes. El disponer de técnicas de imagenes menos
peligrosas y asequibles (TAC, angio-TAC, RMN, angio-RMN, RMN en fase venosa) ha
permitido tanto nacional como internacionalmente ir aumentando la frecuencia de estos

diagndsticos y definir adecuadamente los subtipos de los ictus infantiles. (* 13 20: 2851

En cuanto al riesgo de morir de un nifio por un ictus, el US National Centre for Health

Statistics reporté en el 2007, cifras diferentes segun las edades: %
< 1 ano: 3.1 por 100 000,

1-4 afos: 0.4 por 100 000

5-14 anos: 0.2 por 100 000

En este reporte se evidencié que el mayor riesgo de morir por ictus fue el primer afio de
la vida. En dos estudios de mortalidad, uno en EUA®")y otro en Inglaterra y Gales ®® |a
mortalidad por ictus hemorragicos predominé para un 70% de defunciones durante los
estudios. Solo fallecieron tres nifos, que tenian enfermedades asociadas, dos
cardiopatias congénitas y el tercero una glomerulopatia progresiva. En cuanto a las
secuelas, algo menos de la mitad de la muestra qued6 con alguna discapacidad

motora, intelectual o epilepsia, hecho coincidente con lo reportado mundialmente. 7%
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Recurrenciay etiologia

En esta investigacion, alrededor de la quinta parte de los pacientes que sufrieron de un
IAl recurrieron, y lo hicieron aquellos que padecian de errores congénitos del
metabolismo o presentaban una vasculopatia cerebral. Es muy probable que no se
diagnosticaran otros estados protrombéticos por no disponerse en aquella época de las
técnicas de laboratorio apropiadas para determinar los estados protrombdticos
genéticos o adquiridos, que hoy se sabe estan presentes en un numero importante de

pacientes pediatricos con IAl o trombosis senovenosas.

El riesgo de que un nifio o adolescente luego de padecer un IAl lo repita ha sido

1% 1819 deVeber y cols. desde el

ampliamente respaldado internacionalmente: " '*
registro canadiense vigente desde el ano 1992, reporta una recurrencia en recién
nacidos de un 8%, y en nifios (de 28 dias hasta 18 afos) de un 6% a un 14%,
destacando estos autores que la mayoria de estos pacientes presentaron ATl a
repeticion o ictus silentes demostrados por estudios de imagenes. “* 84%) En su
estudio, hallaron que los factores protrombéticos (elevacion de la lipoproteina (a) y la
deficiencia de proteina C) posibilitaron la recurrencia de los ictus asi como la presencia
de una vasculopatia tipo moyamoya. El bajo peso al nacer ha sido reportado por

algunos autores como FR de recurrencia en los ictus infantiles. €87
Comentario

En este estudio retrospectivo descriptivo y multivariado realizado en el Instituto Nacional
de Neurologia y Neurocirugia de La Habana 1967-97, se revisaron 74 historias clinicas
de nifios y adolescentes que habian presentado un infarto cerebral arterial isquémico.
Se analizaron sus caracteristicas demograficas y clinicas asi como las modalidades
diagnésticas utilizadas por su disponibilidad en esa época. Fue novedoso para nuestro
pais reunir y analizar una casuistica de 74 pacientes pediatricos con ictus arteriales

isquémicos.
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Trabajo de Tesis 2 “Caracterizacién de las malformaciones vasculares cerebrales en
pacientes pediatricos. Experiencia en el INN en 33 afos. 1970-2003”. Realizada entre
los afios 2007-10

La edad media de los nifios de este estudio fue de 10.2 afios (DE +4.5 anos, IC 95% de
la media entre 9 y 11.3 afos). La edad promedio reportada en los estudios foraneos
sobre las malformaciones vasculares cerebrales en pacientes pediatricos varia entre 8.4
afios y 11.6 afios " lo cual coloca estos hallazgos en un punto intermedio junto a otros
reportes ®® sin embargo hay coincidencia en todos los trabajos con respecto a la mayor
incidencia de debut en las edades incluidas en el periodo de la adolescencia asi como

en un predominio del sexo masculino. ©”

Las malformaciones arteriovenosas son las malformaciones vasculares cerebrales

(66,89

sintomaticas mas frecuentes en pacientes pediatricos ) En esta serie las % partes

de la muestra (74,2%) correspondié a este tipo de malformacién vascular cerebral y

coincide con otros autores como Roach y Riela " 1%¢%)

que también sefalan al grupo
de edad de los adolescentes como el de mayor incidencia para el debut de esta

patologia.

El 25,8%, 17 pacientes del estudio, presentaron los restantes tipos de malformaciones
vasculares cerebrales, demostrando una escasa incidencia de las mismas antes de los

20 afios de edad como también se refleja en multiples estudios.

Similar a los estudios revisados ?"® se hallé una baja frecuencia de los aneurismas
cerebrales y la distribucion por grupos de edades fue también muy similar al comparar
estos resultados con los citados, coincidiendo en el hecho de que los aneurismas
cerebrales se diagnosticaron mayormente en la adolescencia y fueron extremadamente

raros en las edades menores de 5 anos.

En el caso de los angiomas, la literatura describe que son los mas frecuentemente

23,24)

hallados en estudios de neuroimagenes y anatomopatoldgicos (" y son

generalmente de curso benigno y silente clinicamente. La baja frecuencia de
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presentacién de los angiomas, pudiera explicarse por el hecho de que los pacientes

estudiados fueron todos clinicamente sintomaticos.

Las malformaciones vasculares cerebrales sangraron en 42 pacientes, lo que
representa el 63,6% de la muestra. Este resultado es consistente con lo planteado por
autores como Roach ©*, Bewslow ® y Simma ®% quienes encuentran a este grupo de
entidades capaces de presentar hemorragia en un 91%, 50% y 42% respectivamente lo

cual es un indicador del grado de severidad de estas patologias en edades pediatricas.

En un articulo recién publicado Requejo y col. coincidentemente reportan la hemorragia
como la forma de presentacién de los aneurismas en general (65%) y de los

(1)

aneurismas saculares (91%) en particular. Es valido aclarar que todos los

aneurismas hallados fueron saculares.

La hemorragia subaracnoidea fue la forma de presentacién predominante en los
aneurismas (62,5%) lo cual concuerda con lo publicado por Jordan y colaboradores
asi como todos los autores revisados ©'%% e incluso Sanai y col. "? encuentran este
mismo hallazgo aunque constituye el unico autor detectado por nosotros que plantea un
predominio de los aneurismas fusiformes sobre los saculares en edades pediatricas y
por tanto un predominio de las formas de presentacion no hemorragicas de los

aneurismas.

Los angiomas (excepto en el paciente que sangro) y los cavernomas, se presentaron
con epilepsia. Los primeros cuando no se acompafan de otra malformacién vascular
cerebral son considerados una causa poco frecuente de epilepsia y mucho menos

frecuente de hemorragia **® o que coincide con estos resultados.

En el caso de los cavernomas hallamos autores que encuentran la epilepsia como la
primera forma de presentacion. Otros igualan la hemorragia a la epilepsia como forma
de debut. ©®® Los resultados en este estudio coinciden con los primeros. Las

malformaciones arteriovenosas fueron las que mas sangraron, seguidas en orden
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decreciente por los aneurismas, los angiomas, los aneurismas de la vena de Galeno.

Los cavernomas no sangraron.

En esta serie de casos, el hecho de solo detectar 2 cavernomas, disminuyo la
probabilidad de diagnosticar hemorragia por esa causa. Hay que tener en cuenta que
este trabajo comienza retrospectivamente en los afios 70 y que basicamente el estudio
de neuroimagen mas utilizado fue la angiografia cerebral, método que no es de eleccién

para diagndstico de cavernomas por lo que es probable el subregistro de esta entidad.

El 79,6% de las malformaciones arteriovenosas se presentaron en el territorio carotideo.
Un 12.2% se presentd en territorio mixto y el 8,2% en territorio vertebrobasilar. No

encontramos diferencias en estudios previos sobre este particular. ?

El territorio carotideo estuvo involucrado en el 62.5% de los aneurismas vy el territorio
vertebrobasilar en el 37,5%. Sanai encontré un 72% para el territorio anterior y un 28%
en el territorio vertebrobasilar. "® Roach " encontré resultados similares: 77% vs 23%
respectivamente. En este estudio 3 (37.5%) de los aneurismas se encontraban en la
bifurcacion de la arteria cardtida interna sitio que la literatura describe como de

preferencia en aneurismas en las edades pediatricas. ¢

Los angiomas fueron encontrados en territorio venoso superficial en el 66,7% de los
casos asi como los 2 cavernomas diagnosticados. Sobre los ultimos, debemos acotar la
coincidencia con la bibliografia que los describe en la corteza cerebral en mayor

frecuencia. ©'%?

El sangramiento se presenté con mas frecuencia en el grupo de edad de los
adolescentes (24 pacientes/ 57.8%) lo que se correspondio con lo planteado por varios

autores. (1473

Los aneurismas sangraron mas frecuentemente en el grupo de los adolescentes (6
pacientes / 14.3%), encontrandose diferencias significativas entre los tres grupos de
edades (p= 0.036). Este mismo hallazgo fue hecho por Requejo y col. " sin embargo

14

Roach y Riela (14 y Jordan y col. (") describen una presentacion bifasica en cuanto a la
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edad de sangramiento de los aneurismas: antes de los 2 afos y después de los 10
afios. En esta muestra al igual que en el caso del estudio hecho por Requejo y col. no
cuenta con pacientes menores de 2 anos por lo que se encuentra un unico pico en los

mayores de 10 afios.

El sangramiento en el caso de las MAV fue mas frecuente en los pacientes
adolescentes, seguido por el grupo de edad escolar y finalmente el preescolar. Simoneti
®8) plantea en su articulo de revision la existencia de un acmé de sangramiento en las
edades comprendidas entre 15 y 18 afios y Beslow y col. ® en un estudio donde el
55% de los pacientes presentaban una MAYV, encontraron que la media de la edad de

sangrado fue de 10.4 afios . Ambos resultados son similares a los de esta investigacion.

Gold ®® describio las tres formas tipicas de la presentacion del aneurisma de la vena de
Galeno y en el caso de los pacientes adolescentes planted que la hemorragia podia
formar parte de su presentacion clinica. El unico adolescente con un aneurisma de la

vena de Galeno en esta serie, se presentd precisamente con sangramiento.

Los antecedentes patoldgicos personales mas frecuentemente encontrados fueron: la
epilepsia (5 pacientes / 7.5%), la cefalea hemicranea (4 pacientes / 6.1%) y la dismorfia

facial (3 pacientes / 4.5%). Awad y col. ©"

plantean que muchos pacientes
diagnosticados de epilepsias criptogénicas cuando se les realiza estudios de
neuroimagenes adecuados pueden presentar entre otros diagnosticos, una

malformacion vascular cerebral como causa de su epilepsia.

En sentido general autores como Beslow ©®

refieren que las malformaciones
vasculares son muchas veces descubiertas secundariamente a la aparicién de cuadros

de cefalea o epilepsia mucho antes que ocurra una hemorragia cerebral.

Queda evidenciado que existen autores y esta investigacion los apoya, que reportan
que los pacientes con malformaciones arteriovenosas presentaban alguna
sintomatologia antes del sangrado. Otros autores *#") sefialan en sus series que los

nifios fueron neurolégicamente normales al debut de la malformacion arteriovenosa.
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Respecto a los angiomas cutaneos se describen sindromes neurocutaneos bien
establecidos como el Sturge Weber o el Wyburn — Mason "® que se acompafian de un
angioma cutaneo en el territorio del trigémino. Este no fue el caso del paciente con

angioma de esta serie.

Como déficit neurolégico focal al debut de las malformaciones cerebrales en estos
pacientes se detectd: defecto motor en 29 nifios, toma de pares craneales, trastornos
cerebelosos y trastornos del lenguaje en 16, 10 y 8 pacientes respectivamente.
Encontramos 4 pacientes con trastornos disautondémicos asi como la misma cantidad
con trastornos sensitivos y 2 pacientes con trastornos del movimiento. Roach y col. ¢
encontraron defecto motor en el 18% de sus pacientes; en la serie de Di Rocco y col.
%) el defecto motor se presentd en el 21,6% de los pacientes , en tanto la toma de
pares craneales fue de un 5,4%. Al abordarse los déficit neuroldgicos focales Beslow &
encontré una incidencia del 50%, Di Rocco ¥ del 51,3% y Gordon se refiere a ellos
como una de las formas mas frecuentes de presentacion de las malformaciones
vasculares cerebrales, estos autores se refieren de forma general a los déficit
neuroldgicos mientras que en esta investigacion se desglosaron en los diferentes tipos

de déficit por lo que se dificulta la comparacion.

El 30% de los pacientes presentd convulsiones al debut. La presencia de crisis
convulsivas esta ampliamente documentada en la bibliografia relacionadas con el inicio
del cuadro de las malformaciones vasculares cerebrales tanto si estas sangran o no
®7.93) Dj Roceo y col. ® encontraron convulsiones en el 16, 2% de sus pacientes en un
estudio sobre malformaciones arteriovenosas. y en la serie de Costa y col. ®> un 38,4%
de pacientes presentd convulsiones al debut. En otro estudio donde la muestra estaba
constituida por pacientes con malformaciones arteriovenosas, Beslow y col. ©®

encontraron un 41% de pacientes con convulsiones.

El 24% de los pacientes con malformaciones vasculares cerebrales presentd epilepsia.

Otros autores han reportado la epilepsia como sintoma entre el 28% y el 46% de los

56,57

pacientes con malformaciones arteriovenosas cerebrales, ®®*") y menos frecuente en
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las hemorragias, lo que coincide con este estudio. En el caso de los cavernomas las
crisis epilépticas son la sintomatologia de presentacion mas comun reportada, sobre

(96,97)

todo si son supratentoriales como se hall6 en esta investigacion. Se ha

especulado, entre otras causas, que es debido al efecto toxico de los depdsitos de

hierro. 2

En esta serie otras manifestaciones clinicas en orden de frecuencia fueron, cefalea,
vomitos, afectacion de conciencia, y rigidez de nuca. Se encontré6 predominio
significativo (p < 0.05) de varias de estas manifestaciones clinicas en las formas
hemorragicas sobre las formas sin sangrado: cefalea (50% vs. 17%), vomitos (36.4%

vs. 6.1%), afectacion de conciencia (30.3% vs. 4.5%) y rigidez nucal (30.3% vs. 0%).

Beslow cita en su trabajo sobre enfermedad cerebrovacular hemorragica ®8) |a cefalea
en el 77% de los casos, vomitos en el 59% y afectacion de la conciencia en el 50% de
sus pacientes; Roach *®) en un estudio similar encontré que el 58.8% de los
pacientes presentaron cefalea o vomitos y afectacion de la conciencia en el 2.9% de la
muestra. Con respecto al comportamiento de estas manifestaciones clinicas al debut en
el caso de las malformaciones vasculares sin sangrado la literatura describe cefalea
entre un 10 a un 34% de los casos de MAV adoptando un patron de cefalea vascular
migrafiosa generalmente unilateral coincidiendo con lo hallado en esta serie, en tanto
se reporta que el 25 al 30% de los cavernomas pueden debutar con cefalea como

sintoma inicial. ©®

Los soplos craneales son comunmente encontrados en niflos normales sobre todo en
situaciones febriles por lo que pueden tener significacion limitada. Solo si estos son
persistentes, de alta intensidad y bien localizados deben ser tomados en cuenta. De
cualquier manera un soplo craneal puede ser el heraldo de una MAV. " En esta
investigacion fueron detectados 14 pacientes con soplos craneales distribuidos de igual

forma en casos con y sin sangrado.

Di Rocco y col. ®4%) encontraron papiledema en el 13% de su serie en casos
hemorragicos contra un 2% de casos de MAV sin sangrado. Los resultados de este
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trabajo fueron similares en cuanto a predominio del papiledema en los casos con

hemorragias (12.1% vs. 6.1%).

La macrocranea se presentd en tres pacientes con aneurismas de la vena de Galeno,

como ya se ha comentado previamente.

4 describe

En un estudio sobre malformaciones arteriovenosas Di Rocco
combinaciones clinicas al debut similares a las de esta investigacion aunque con
proporciones diferentes: defecto motor con papiledema en el 24,3% de los pacientes,
defecto motor mas crisis convulsivas en el 5,4% de los casos y en el resto de las

combinaciones iguales, constituyendo cada una el 2,7% de la muestra.

La tomografia axial computarizada fue la técnica de imagen mas usada (28
pacientes/42.4%). La resonancia magnética nuclear se usé solo en un paciente, al igual
que la angiorresonancia. La angio-TAC permitié confirmar el pensamiento médico en 11
pacientes (16.7%) y la gammagrafia cerebral en 4 de ellos (6.1%). Para la época en
que estos pacientes fueron estudiados, recién comenzaban a introducirse las técnicas
de imagenes mencionadas en Cuba, lo cual limitd su utilizacion en un numero

significativo de pacientes.

Costa y col. ®°

para conocer el tamafo y la localizacion de las MAV en su serie de
pacientes, asi como la presencia de hemorragia, realizaron TAC y RMN y para saber
las caracteristicas del nido vascular efectuaron angiografia por sustraccion digital. Sin
embargo Jordan ) en sus pacientes recurrié a la angiografia convencional y a las
técnicas de resonancia. Wurm y col. ®® emplearon la RMN cerebral en su estudio sobre
cavernomas cerebrales asociados a angiomas venosos, por ser este el método de
eleccion, para detectar el clasico patrén de imagen de “palomitas de maiz’ en el

cavernoma y de “explosion de estrellas” en los angiomas venosos.

En esta serie fallecio el 37,5% de los pacientes con aneurisma y el 8.2% de las MAV.
Todos los pacientes fallecieron debido a ictus hemorragico. Se plantea que el

aneurisma tiene una alta tasa de resangrado en la etapa aguda lo cual redunda en
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mayor mortalidad. "® Entre los fallecidos por aneurisma resangré un paciente y los

demas fallecieron debido a HIP que se abri6 al espacio ventricular.

Requejo M) en su estudio sobre aneurismas cerebrales en pacientes pediatricos
encontré un 17.6% de muertes también debido a ictus hemorragico. Leodante da Costa
et al. ®® reportaron en su investigacion sobre malformaciones arteriovenosas en 759
pacientes seguidos durante 18 afos una tasa de mortalidad de un 6%, algo similar a la
reportada en este trabajo, sin embargo Papadias et al. ®9) reportan una mortalidad del

19% por esta patologia. En ambos reportes la causa de muerte fue por sangrado.

De forma general en la bibliografia consultada sobre enfermedad cerebrovascular
hemorragica en nifios, en los que las malformaciones vasculares cerebrales constituyen
el principal factor de riesgo, la mortalidad reportada esta entre un 4,5% a un 33%. ®7%-
103) E| 25,8% (17 pacientes) de este estudio presentaron algtn tipo de secuela. La
epilepsia y el defecto motor fueron las secuelas mas frecuentemente encontradas,
Papadias y col. ¥ encontraron un 27% de secuelas, Lanthier y col. "% en su serie
encontraron un 33, 3% de secuelas entre epilepsia sintomatica y déficit neuroldgico
persistente y Beslow ®® encontré un 55% de discapacidades clinicamente significativas
en sus pacientes. En los pacientes del presente estudio la recurrencia de sangramiento
se presentd en 6 nifios para un 16.2% de los 37 sobrevivientes al primer sangrado. El
comportamiento de la recurrencia de sangrado varia en la literatura revisada desde no
haber recurrencia ® a recurrencias '* %%® de 5.6%, 9%, 10% y hasta 13%, siendo

mayor cuando la lesion estructural permanece sin tratar. 2

Comentario

Se realizd un estudio retrospectivo observacional y descriptivo en 66 pacientes
portadores de malformaciones vasculares cerebrales atendidos en el Instituto de
Neurologia y Neurocirugia en el periodo comprendido entre 1970 -2003. EIl objetivo fue
caracterizar el comportamiento de las malformaciones vasculares cerebrales en los
nifios y adolescentes ingresados en esta institucion en el periodo antes comentado. Las
malformaciones vasculares cerebrales forman parte del espectro de los trastornos
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cerebrovasculares mas frecuentes en pediatria y tienen formas de presentacion e
historia natural especificas de cada lesidén. Los nifios con malformaciones vasculares
cerebrales tienen peligro para su vida, pueden quedar con discapacidad y en el caso de

los que se presentan con formas hemorragicas pueden resangrar.

Trabajo de Tesis 3. “La Enfermedad cerebrovascular infantil en La Habana. 2000-
2007. Caracterizacion clinico-epidemioldgica de la ECV y su frecuencia”. Realizada
entre los afios 2007-2010

Al analizar los datos obtenidos en este estudio, se evidencio que la ECV se presenté en
todos los grupos de edades pediatricas y predominé en la adolescencia, 23 pacientes

(52%) y fue menos frecuente en los transicionales con 4 pacientes (9%).

La edad media de los pacientes estudiados fue de 8,7 * 5,80 [0,1-18,6]. De los
adolescentes detectados en el pesquizaje, el 56,5% tuvo diagndstico de ictus
hemorragico, dato que apoya la mayor frecuencia de los ictus hemorragicos en los

adolescentes. (""1422)

Giroud y cols en Francia, hallaron una edad media de 8.75 afios para el ictus en general
(29)Lanthier y deVeber, en Canada encontraron que la edad media del ictus isquémico
arterial fue de 6.1 afio y 7.9 afios para el ictus hemorragico. '®® En Singapore entre
octubre del 1999 y mayo del 2006, Tham y col. identificaron una edad media de 6 y 8

104

afios para el ictus isquémico y el hemorragico respectivamente. (194) Estos resultados se

corresponden con el rango de edad media del presente reporte.

Gutiérrez Mufioz en Camaguey, Cuba, entre los anos 1990 y 2000, evidencié un

predominio en las edades comprendidas entre 6 y 10 afios ('

, mientras que en Ciudad
de la Habana fue el grupo de los adolescentes (entre 10 y 19 afos de edad) en el
periodo comprendido entre el 2000 y 2007. Ambos estudios realizados en Cuba pero en

diferentes provincias, no mostraron similitud en cuanto al rango de edad.

Una vez analizada la edad y el tipo de ictus se observd que el grupo de los

adolescentes fue el mas afectado globalmente, solo distinguiéndose en estos la
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ausencia de la hemorragia intraventricular (HIV) (exclusiva en los lactantes) y
comportandose igual a los escolares respecto al infarto. Los escolares no presentaron

ictus hemorragicos.

Fullerton, plantea que la hemorragia intracerebral, es la forma mas comun en nifios

menores de 10 afos, y la hemorragia subaracnoidea, mas frecuente en la adolescencia.
(106)

Jordan y col. en un estudio realizado en el norte de California, sobre los ictus
hemorragicos, evidenciaron que los adolescentes tenian mas riesgo de presentar
hemorragia subaracnoidea fundamentalmente causada por aneurisma cerebral.
Ademas afirmaron que la sospecha de aneurisma se debia incrementar en

adolescentes con edades entre 15 y 19 afios. ("®

En el primer estudio realizado en Hong Kong, Asia sobre ictus pediatrico, en el periodo
del 1998 al 2001, Brian Chung y col. identificaron a 50 nifios con ictus y reportaron que
los lactantes constituian la edad pico para la hemorrgia intraparenquimatosa (HIP) y el

infarto arterial, mientras que los adolescentes presentan HSA. %2

En comparacién con los estudios anteriores, en este estudio los adolescentes
presentaron mas HSA en relacién con otros grupos de edades, predominando la HIP.
En los escolares no se observd la presencia de ictus hemorragico lo que no

correspondié con lo expresado por Fullerton y col. (1%

sino que este grupo se presento
como el de mas infartos junto al grupo de los adolescentes. Los lactantes presentaron

las diferentes variantes del ictus, predominando en ellos la HIP y HIV.

Respecto al tipo de ictus y el sexo, en este estudio, se detectd que en los varones
predomind el infarto, prevaleciendo en las hembras la HIP. No se registré en las nifas,
cuadro de HIV. No se demostro diferencia significativa entre ambos sexos para padecer

una enfermedad cerebrovascular, ya que se aprecio una tasa varon / hembra de 1.2/1.

Una de las primeras investigaciones epidemioldgicas sobre ictus, por el International

Pediatric Stroke Study (IPSS), fue llevada a cabo en 30 hospitales de 10 paises, que
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incluian a Australia, Canada, Chile, China, Georgia, Alemania, Malasia, Tailandia, el
Reino Unido y Estados Unidos, reportaron que en los varones predominé el ictus

isquémico. @

Chung y col. identificaron 28 varones y 22 hembras con ictus; con una razén varén/

hembra de 1.27:1. Es decir sin diferencia entre ambos sexos. ??

Multiples estudios han sugerido que el ictus pediatrico puede ser mas comun en nifios

(5,31-33,107

que en ninas. ) Un estudio poblacional californiano reveld que los nifios tuvieron

una incidencia superior de ictus, tanto isquémico como hemorragico. Otros estudios de

107,108

ictus en la infancia realizados en Europa, Israel, Argentina, )'y Turquia también

exteriorizaron un predominio masculino, aunque no fueron siempre estadisticamente

(106.109) En g| estudio realizado por Gutiérrez Mufioz, se encontré que el

significativos.
sexo masculino prevalecio sobre el femenino con 32 pacientes de 56 detectados en el
estudio. 1% Los resultados de los distintos estudios en los que se relaciond el sexo,
con el tipo de ictus, llevados a cabo en distintos paises, no coinciden con lo obtenido en
la investigacion que efectuamos, excepto el trabajo realizado por Chung que obtuvo una

proporcién nifio/nifia similar a la del presente estudio.

Es de destacar que en este estudio no se encontraron pacientes con ictus isquémicos
de causa venosa o0 senovenosa, lo que hace descender aun mas la frecuencia.
Probablemente existio un subdiagndstico de los ictus infantiles en la provincia La
Habana en el periodo estudiado, evidenciado por la cifra baja de frecuencia encontrada.
El no haberse tenido en cuenta este diagnostico en los nifos, asi como, la
disponibilidad limitada de las técnicas imagenologicas en La Habana en el periodo de

tiempo en que se realizé este estudio, deben haber influido en la frecuencia encontrada.

En la Clinica Mayo de 1965 a 1974 en un estudio realizado por Schoenberg y col, en
15.834 nifios residentes en Rochester (Minnesota, Estados Unidos), se reportdé una
incidencia de 2,5 casos por 100.000 habitantes por afno. En ese estudio se excluyeron
los problemas perinatales, las causas traumaticas y las infecciones. Detectaron a 69

pacientes, 38 con ictus isquémico y 31 con ictus hemorragico. ¥
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Broderick y col., en Cincinnati durante 1988 a 1989 en una poblaciéon de 295 557 nifos

menores de 15 afos, encontré una incidencia de 2.7 por 100.000 habitantes por afio.
(110)

Giroud y col. en Francia, determinaron una incidencia de 13 por 100.000 entre 1985 y

1993 en un estudio basado en una poblacién de menores de 16 afios. ?%

Chung y cols, en Hong Kong entre 1998 y 2001 estimaron una incidencia de 2.1 por
100.000 habitantes por afio. 2

deVeber y col. en el Canadian Pediatric Ischemic Stroke Registry, hallaron una
incidencia combinada (isquemia vascular arterial y trombosis de los senos venosos) de

3,3 por 100.000 nifios y por afio. ?9

El tipo de ictus que prevalecio en esta serie, de forma evidente, fue el hemorragico, en
sus diferentes formas de presentacion, coincidiendo con algunos autores y divergiendo

con otros.

Se considera que este resultado se debe a la mayor posibilidad que tiene un paciente
con manifestaciones subjetivas y objetivas de hemorragia cerebral, de ser
diagnosticado, dada la gravedad del mismo. Ademas, el ictus hemorragico tiene menos

riesgo de ser confundido con otras enfermedades.

En el reporte de Gutiérrez Mufioz existio también un predominio de los ictus

hemorragicos. Esto ratifica probablemente lo antes expuesto. (1%

En estudios poblacionales han existido discrepancias en cuanto a la frecuencia del tipo
de ictus en la infancia, predominando el hemorragico en los estudios realizados por
Schoenberg y Broderick 3" mientras que el isquémico fue mas frecuente en la

investigacion de Giroud y Fullerton. ©%2"

Es probable que las diferencias en la
frecuencia de los ictus infantiles, ha variado en el mundo, debido a un incremento en el
conocimiento de la enfermedad cerebrovascular pediatrica en los ultimos afios y a la

mejoria de las técnicas diagndsticas.
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En este estudio encontramos que los antecedentes patoldgicos personales que se
relacionaron mas directamente con los distintos tipos de ictus fueron las infecciones
respiratorias agudas y la anemia por células falciformes, seguidos por las cardiopatias
congénitas. En el caso de la ACF y las cardiopatias congénitas o adquiridas solo se
relacionaron con los ictus isquémicos. La ACF se presentd en 9 pacientes, las

cardiopatias congénitas en 3 pacientes y las adquiridas en 1 paciente (endocarditis).

Se reporta que el 5% de los nifios con enfermedad de células falciformes presentan
una enfermedad cerebrovascular sintomatica y un porcentaje mayor de nifios presenta
trombosis cerebral isquémica asintomatica antes de los quince afios de edad. @ 339
Es el FR hematolégico mas comun de ictus. Suele asociarse a otros FR como
hipertension arterial, aumento de los niveles de HbSS, de las plaquetas y leucocitos,
ataque transitorio de isquemia, meningitis, cirugia y sindrome toracico agudo. Ademas
se ha reportado que en un tercio de los pacientes aparecen desordenes protombodticos
asociados. """"2 En Cuba la ACF es una de las enfermedades genéticas de mayor
frecuencia en la poblacion, por lo que requiere del pesquisaje activo del ictus. En este

estudio el 56.2% de los pacientes con ictus isquémico presentaron ACF. (')

Aunque el ecocardiograma no se le realizé a todos los pacientes, se encontré6 un FR
cardiaco en aproximadamente 25% de los pacientes, con ictus isquémico. En otras
investigaciones, hasta el 15% de los ictus isquémicos fueron atribuidos a enfermedades
cardiacas, mas frecuentemente en las cardiopatias congénitas. Otros autores plantean
que las enfermedades cardiacas se presentan en 10-30% de los ictus isquémicos. (12 ?
En Estados Unidos las cardiopatias fueron la primera causa de ictus infantil en los afios
comprendidos entre 1979 y 2004. Se ha reportado que generalmente estos nifios tienen
el diagnostico de cardiopatia previo al ictus, y que los ictus no son la forma habitual de
presentacion de una enfermedad cardiaca en la nifiez. ' En el presente estudio, el
porcentaje de pacientes con cardiopatias se encontré en el rango descrito por otros
autores. Vargas y col, ® segun la literatura revisada, plantean que las cardiopatias

congénitas, representan la tercera parte de todos los ictus isquémicos en los nifios y
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que lo anterior es de gran significacion si se tiene en cuenta que 1/125 nacidos vivos

1-3

presenta una cardiopatia congénita. ""® Por consiguiente, la evaluacion cardiaca es

esencial en la investigacion de cualquier ictus isquémico.

En esta casuistica, la infeccidon respiratoria alta aguda reciente y poco especifica, fue
encontrada en aproximadamente 20,4% de los nifios con ictus. La infeccion podria
contribuir promoviendo los efectos procoagulantes o la inflamacion de los vasos
sanguineos cerebrales o cervicales. ) De los estudios complementarios disponibles en
la provincia, los mas utilizados para demostrar la presencia de un ictus y su posible
etiologia, en este estudio, fueron dentro de las técnicas de imagenes, la tomografia
axial computarizada y la angiografia convencional, seguidos en menor proporcion por la
angio-RM y la angio-TAC. Entre las otras técnicas, el electrocardiograma, el
ecocardiograma y el Doppler transcraneal fueron las mas usadas. El Doppler carotideo
no fue de utilidad en cuanto a alteraciones detectadas en estos nifios con ictus.
Teniendo presente que en este estudio predominaron los ictus hemorragicos y que
estos pueden ser corroborados por TAC de craneo en las primeras horas del inicio de
las manifestaciones clinicas, se destaca que este medio diagnostico fue el mas
utilizado, por estar mas disponible y ser util para definir la presencia de sangre o signos
de isquemia. En segundo lugar, la angiografia fue de gran utilidad tanto para el
diagnostico como para procederes terapéuticos, como la embolizacion de
malformaciones arteriovenosas o de aneurismas. En algunos pacientes se pudo utilizar
la angio-RM y la angio-TAC. El ECG y el ecocardiograma fueron usados en los

diagndsticos de cardiopatias tanto congénitas como adquiridas.

Es necesario comentar la no utilizacidén de las pruebas hematologicas relacionadas con
factores que pueden incrementar la coagulabilidad, debido a la no disponibilidad de las
mismas. Teniendo en cuenta todo lo anterior, se explica en parte por qué hubo

pacientes en los cuales no se pudo determinar la etiologia de los ictus.

Se estima que aun con las actuales técnicas diagndsticas, en cerca de un 15% de los

pacientes no es posible identificar la causa de los ictus infantiles. ®
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En el presente estudio, el mecanismo de produccion del ictus isquémico que prevalecio
fue el trombdtico, guardando esto relacion con la frecuencia de nifios con ACF, 9
pacientes (20.4%), seguido del embdlico, representado por dos nifios con cardiopatias

congénitas o adquiridas para un 15.9% y 2.3% respectivamente. En la ACF ("""14) |

a
oclusién de las arterias se produce porque existe un aumento del flujo sanguineo
debido a la anemia crénica y a la hiperplasia proliferativa de la intima relacionada con
un aumento de la adhesion de los globulos rojos (GR), leucocitos y plaquetas a las
células endoteliales activadas. """

Dentro de las causas de HIP, las MAV sobresalieron, quedando un grupo importante de

causas indeterminadas, concordando este resultado con lo descrito por otros autores.

Fullerton, plantea que el ictus hemorragico es particularmente importante, y que
acontece en aproximadamente el 50% de los ictus en nifios en comparacion con el 20%
de los ictus en los adultos. La mayoria de los ictus en nifios son atribuidos a MAV. Estas
malformaciones se pueden presentar como ictus hemorragico o como crisis epilépticas,
cefalea recurrente o déficit neurologico progresivo. Las MAV en los neonatos pueden
expresarse con insuficiencia cardiaca congestiva y en los lactantes con hidrocefalia.
®867) " Jordan y col. ""® hallaron que las MAV acontecen entre el 14% y el 46% de los
ictus hemorragicos y que cerca del 50% son HIP. Los aneurismas fueron la principal
causa de HSA, seguidos de las MAV. ® La mayoria de los nifios, sobre todo los
adolescentes, con un aneurisma intracraneal, se presentaron con HSA. Los aneurismas
intracraneanos son una causa importante de hemorragia en los adolescentes. ©®® Son
sintomaticos en 1 a 2% de los casos durante la nifiez. Estan asociados a otras lesiones
vasculares o a trastornos cronicos y con su ruptura se produce hemorragia en el

espacio subaracnoideo o en algunos casos hemorragia intracerebral. &

Los adultos sufren 35 veces mas HSA por aneurisma que los nifios. Entre nifos, la
incidencia de ictus hemorragicos por aneurisma varia con la edad, con tasas 5 veces
mas altas en adolescentes con respecto a grupos de edades menores. %% Esto puede

sugerir un papel mayor para los FR adquiridos de aneurisma con la edad progresiva en
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la infancia. ("*®) Chung ha reportado que la HIP es mas frecuente que la HSA, y que

esta Ultima la mayoria de las veces es causada por aneurisma. %%

La hemorragia es la presentacion clinica mas frecuente de una MAV en adultos y nifios

pero es mas observada en pacientes pediatricos que en adultos *'?

Los resultados anteriores se corresponden con lo encontrado en la presente
investigacion, donde los adolescentes fueron el unico grupo de edad afectado por

aneurismas.

Las malformaciones cavernosas son heredadas en una tercera parte de los casos y se
han relacionado con el brazo largo del cromosoma 7. Los cavernomas pueden ocurrir
esporadicamente o como una condicion autosomica dominante con expresion variable y
penetrancia incompleta. Clinicamente se manifiestan por hemiplejia o cualquier déficit
focal pero la hemorragia es menos severa comparada con la de las MAV. Se
diagnostican con TAC inicialmente y RMN para delinear la localizacién de la
malformacién, uno con una malformacion cavernosa y otro con una malformacion
arteriovenosa. ®" En el estudio se incluyeron a dos pacientes sin ictus, pero con una
enfermedad cerebrovascular, diagnostico que se les realizd por los datos encontrados

en el interrogatorio y por los estudios imagenoldgicos.

Los distintos tipos de ictus guardaron una relacién con las manifestaciones clinicas,
observandose que en el infarto hubo mas defectos motores; la HIP tuvo mayor toma de
la conciencia, cefalea, defectos motores y vomitos y en la HSA se apreciaron mas
cefalea, alteraciones de la conciencia y las crisis epilépticas, no registrandose en estas

el defecto motor.

La hemorragia cerebral en nifios mayores presenta alguna analogia con la de los

adultos, con dolor de cabeza intenso, vomitos y deterioro rapido de la conciencia.

(118.117) Sin embargo, la presentacion puede ser mas sutil en nifios menores. Al-Jarallah

y cols en una serie de 68 nifios con hemorragia intracerebral no traumatica observaron

la presencia de cefalea, vomitos, irritabilidad, crisis epilépticas y hemiparesia. "'®
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En los ictus isquémicos, desde el punto de vista topografico, el territorio vascular mas

comprometido fue el carotideo izquierdo, seguido por el carotideo derecho.

En la literatura sobre el ictus infantil, se ha evidenciado que el territorio vascular
carotideo o anterior es mas afectado que el territorio posterior o vertebrobasilar 9

concordando con los resultados del presente estudio.

En los ictus hemorragicos existi6 una clara primacia del area lobar y menos de las
areas profundas. Consideramos que la HIP es de predominio lobar debido a que la
mayoria de las causas de la misma fueron las malformaciones arteriovenosas, las
cuales aparecen con mas frecuencia en la region supratentorial. Se ha reportado que
tres cuartas partes de las MAV se vuelven sintomaticas en nifios, presentandose con

hemorragia, tipicamente en la region supratentorial, donde ocurren el 80% de las MAV.
(94)

Al egreso, el 50% de los pacientes de este estudio quedd con secuelas y poco mas de
la cuarta parte fallecido, comportandose de forma similar a lo evidenciado en otras

investigaciones.

En el Instituto Nacional del Neurologia en Bethesda, Maryland, Estados Unidos, Lynch y
col, encontraron que mas de la mitad de los sobrevivientes por ictus, revelan algun
problema neurolégico o cognitivo y entre 5% - 10% de los afectados fallecen. ®® En la
clinica Mayo la mortalidad por ictus en la infancia se ha reportado en un rango de 7 -
28%. @7
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Comentario

El interés por la enfermedad cerebrovascular se ha incrementado mundialmente,
gracias a las neuroimagenes y al reconocimiento de numerosas entidades que pueden
constituir factores de riesgo para ictus en nifos y adolescentes. El autor disefidé este
trabajo con el objetivo de conocer la magnitud y las caracteristicas clinicas de los nifios
y adolescentes diagnosticados con los diferentes subtipos de la ECV en edades
pediatricas en el 100% de los hospitales de La Habana en un periodo de tiempo dado.
Este fue un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, formado por 44 pacientes
con diagnostico de enfermedad cerebrovascular, entre enero del 2000 y diciembre del
2007. Se incluyeron los nifos entre 29 dias y 18 afos de edad, se excluyeron las
causas traumaticas. La enfermedad cerebrovascular infantil aunque infrecuente, es

causa de discapacidades y mortalidad importante en nifios y adolescentes.
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Discusién General

Este trabajo abarca alrededor de 15 afos de estudio de la Enfermedad cerebrovascular
en ninos y ha dado salida a tres tesis de terminacion de la residencia en Neurologia en
el Instituto de Neurologia y Neurocirugia de Cuba y una propuesta de diagndstico y
tratamiento de la ECV en nifios y adolescentes. Se analizaron 184 historias clinicas de
ninos con el diagnostico de ECV; de ellas, 140 procedentes del archivo del INN del
periodo 1997-2003 y 44 expedientes clinicos de nifos con el diagnostico de ECV,
colectados de los archivos de la totalidad de los hospitales pediatricos de La Habana en
el periodo 2000-07.

Resultado # 1. Discusién de los tres trabajos de tesis.

De los 184 pacientes diagnosticados con ECV, 74 correspondieron a la primera etapa
del trabajo sobre ictus isquémicos, 66 pacientes a la segunda sobre malformaciones
cerebrovasculares, ambas en el INN, y 44 a la tercera etapa que incluyé todos los

subtipos de la ECV en nifios en La Habana.

La ECV en este estudio fue mas frecuente en los adolescentes 77/184 (41.84%),
seguidos por los escolares 58/184 (31.52%). Existe discrepancia en la edad mas
frecuente reportada por los diferentes autores, algunos dan a los menores de un ano
mientras la mayoria cita a los escolares 5.6 £ 4.9 afios. Los varones predominaron en
esta casuistica 106/184 pacientes (57.60%) con relacion a las nifias 78/184 pacientes
(42.39%). Golomb MR, Reeves MJ, Janfaza M, han reportado esta observacion,
relacionandolo tanto con factores genéticos como culturales. Golomb MR y col. en una
serie de 1187 nifios con infartos isquémicos reportaron que 710 fueron varones (60%,
P<0.0001), de ellos varones neonatos un 61% (P=0.011) y en mayores de esa edad
59% (P=0.002).

En esta serie de casos se detectaron ictus isquémicos en 90/184 pacientes (48.91%),

los que superaron en frecuencia a las hemorragias, 67/184 pacientes (36.41%)
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coincidiendo con la literatura revisada. Chung y col reportaron 72% isquémicos y 28%
hemorragicos. La cifra aun baja de casos diagnosticados de ictus isquémicos en esta
serie, expresa el subdiagnodstico existente en el momento de realizarse esta
investigacion en Cuba. Es de esperar que esta cifra se ird incrementando
paulatinamente en la medida que los profesionales que atienden nifios conozcan mejor

la ECV infantil y dispongan de las modernas técnicas de neuroimagenes.

El subtipo mas frecuente de hemorragia fue la intraparenquimatosa 35/67 pacientes

(44.77%), seguido de la hemorragia subaracnoidea 30/67 pacientes (52.23%)

Los pacientes con malformaciones cerebrovasculares fueron 68/184, (36.95%).
Predominaron las MAV 50/68 pacientes (73.52%), seguidas por los aneurismas 8/68
pacientes (11.76%). El predominio en frecuencia de las MAV sobre los aneurismas en la
infancia en esta serie coincide con otros autores que reportan que entre el 10% al 20%
de las MAV se hacen sintomaticas en la infancia contra solo el 1% al 2% de los

aneurismas.

Los enfermos con malformaciones que sangraron fueron 42/68 (61.76%) y las que no
sangraron 26/68 (38.23%). Se precisé que las MAV fueron las que mas sangraron,
seguidas en orden decreciente por los aneurismas, los angiomas y los aneurismas de la

vena de Galeno. Ninguno de los 3 nifios con cavernomas sangro.

Las principales manifestaciones clinicas en el curso de los ictus isquémicos fueron el
defecto motor, la disartria, la cefalea y la afectacion de la conciencia. Las convulsiones

se presentaron en 25/90 pacientes (27.77%).

Las manifestaciones clinicas predominantes variaron segun los diferentes subtipos de
hemorragias intracraneales: en las hemorragias intraparenquimatosas (HIP) predominé
el defecto motor y de pares craneales, seguido por manifestaciones de afectacion
cerebelosa y del lenguaje. En las hemorragias subaracnoideas (HSA) la clinica fue de

cefalea, vomitos, afectacion de conciencia y rigidez de nuca.

71



La enfermedad cerebrovascular en edades tempranas. La Habana 1967-2007

Los soplos intracraneales fueron hallados en 14 pacientes con malformaciones
cerebrovasculares, 7/42 (16.66%) en los diferentes tipos de hemorragias, (5 en las HIP
(7.6%) y 2 en las HSA (3%) y 7/26 pacientes (26.92%) en las malformaciones sin
sangrado. Un soplo craneal debe ser buscado en todo paciente y su hallazgo es un
dato clinico de sospecha de una malformacioén cerebrovascular; muy importante en un

recién nacido o lactante con fallo cardiaco o macrocranea de causa no precisada.

Los FR mas frecuentes vinculados con la ocurrencia de ictus isquémicos en esta serie
fueron las vasculopatias, seguidos de las cardiopatias, sobre todo las congénitas y las
infecciones. En cerca de la cuarta parte de los pacientes estudiados, no se preciso
algun FR para los ictus isquémicos. Los FR encontrados en esta investigacion en ictus
isquémicos en nifios, coinciden con los ofrecidos por el International Pediatric Stroke
Study, en su serie de 676 nifios con ictus isquémicos en 10 paises, con la diferencia de

que solo en uno (9%) no pudieron detectar FR.

Los niflos con ictus hemorragicos en esta investigaciéon tuvieron la mitad de las
secuelas y el doble de mortalidad que los isquémicos. Los aneurismas tuvieron mayor
mortalidad que las MAV. Diversos autores han sefialado FR para la vida o
discapacidades luego de una hemorragia intracraneal espontanea y dentro de ellas la
localizacién infratentorial, la edad menor de tres afios y los aneurismas. En esta serie

3/8 pacientes (37.5%) con aneurismas fallecieron.

La mitad de los nifios que sufrieron una ECV isquémica presentaron secuelas, sobre
todo defectos motores, déficit intelectual y epilepsia. Internacionalmente se reporta una
cifra similar de nifos que luego de un ictus isquémico quedan con secuelas sobre todo
motoras y cognitivas. Los que sufrieron una hemorragia intracraneal tuvieron mayor

mortalidad que los isquémicos. (37,5% con aneurisma y el 8.2% de MAV)

La quinta parte de la casuistica de los nifios con ictus isquémico tuvo recurrencia de los

ictus. Seis de los nifios con ictus hemorragico (6/67) (8.95%) repitieron el sangrado.
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Otro importante aspecto de los ictus pediatricos es su riesgo a presentar recurrencias.
Beslow LA. y Jordan LC. las reportan en un rango de 19% en neonatos y de 18% en
nifios, a los 5 anos luego de un ictus isquémico y con ellas riesgo de mortalidad o
mayor discapacidades. En el riesgo de recurrencia de los ictus infantiles resalta la
importancia de un diagnodstico oportuno, del estudio de los posibles FR implicados y del

manejo adecuado de los mismos.

Resultado # 2 Comentario sobre la “Propuesta de una guia de diagndstico y manejo de

la ECV a edades tempranas en Cuba”.

Es importante comprender que la ECV en nifios y adolescentes no solo difiere de la de
los adultos porque ocurren a edades tempranas sino porque sus mecanismos de
produccion son diferentes. Multiples mecanismos ocurren a estas edades, por ejemplo
en los ictus arteriales isquémicos: predisposicion genética, maneras diferentes de
responder a los insultos ambientales, infecciones frecuentes, los mecanismos de la
inflamacién asi como la interrelacion entre trombosis y la disrregulacién de la
proliferacion del musculo liso en estos enfermos entre otros que establecen esta
diferencia. Teniendo en cuenta lo anterior, el disponer de biomarcadores de la
inflamacién y trombosis pueden dirigir la terapia antitrombatica y la anticoagulacion en
pacientes seleccionados. ®V

Es la primera vez en nuestro pais que se realiza y publica una propuesta de diagnéstico
y manejo de la ECV en edades pediatricas, que constituye un resultado cientifico que
aporta conocimientos importantes para el manejo practico de estas enfermedades en la

infancia.

Cuando llega a uno de nuestros cuerpos de guardia pediatricos un nifio o un

adolescente con algunos de los sindromes de la ECV:
1. ¢qué piensa y como procede el profesional que lo recibe?

2. ¢coémo actua el médico de sala o el intensivista?
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En esta publicacion se reunido lo mejor de la experiencia del autor y las mejores

% 1381 con el objetivo de contribuir a lograr un

evidencias cientificas del momento !
consenso entre los profesionales cubanos en el diagndstico y manejo de la ECV en
nifos y adolescentes, lo que pudiera traducirse en reduccion del numero de fallecidos o

discapacitados en Cuba por esta enfermedad.
El diagnéstico de la ECV a edades tempranas. Experiencia personal

Para los médicos que tienen la responsabilidad del cuidado de nifios y adolescentes, el
diagnostico de un infarto cerebral o de una malformacion cerebro vascular en ellos es
todo un reto. Solo se diagnostica lo que se conoce. El diagndstico de un ictus en un
nino depende de que el médico conozca la existencia de la enfermedad
cerebrovascular en la infancia y sepa hacer el diagnéstico; sobre todo que tenga un alto
indice de sospecha de la misma y que haya aprendido a diferenciarla de otros

trastornos mas comunes con los que puede confundirse.

Dentro de los elementos clinicos que hacen dificil el diagndstico de un infarto arterial

isquémico en un niflo o adolescente se pueden mencionar los siguientes:

e Los ictus arteriales no son tan frecuentes en los nifios como lo son en los
adultos.

e La presentacién es variable y no especifica.

¢ En los niflos pequefos son frecuentes las convulsiones, irritabilidad y alteracion
de conciencia, por otras causas, sobre todo por infecciones del sistema nervioso
central.

e Pueden debutar con defecto motor de un hemicuerpo, clinica dificil de reconocer
en un niio pequeno.

e Los médicos pueden erroneamente diagnosticar trastornos mas frecuentes con
los cuales estan mas familiarizados como: migrafia, convulsiones focales,

paresias postconvulsivas e incluso tumor cerebral.
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El diagndstico correcto y precoz permitira el traslado a un centro de atencion adecuado
para un tratamiento que evite el deterioro neuroldgico. En los ultimos afios no solo se
ha avanzado en la atencion del paciente adulto con enfermedad cerebrovascular,
también en los nifios si se diagnostican en las primeras 6 horas del comienzo del ictus
se pueden usar medidas neuroprotectoras, antitrombodticas e incluso en centros
especializados en la atencidn de estos pacientes se pueden usar los agentes

tromboliticos.

Teniendo en cuenta lo anterior, el reto en el diagnéstico comienza en reducir el tiempo
total desde que aparecen los primeros sintomas a que se hace el diagndstico exacto y
se esta en condiciones de comenzar un tratamiento adecuado para la situacion clinica

del enfermo.

Todo médico debe estar atento ante un nifio o adolescente que comienza con un déficit
neurolégico agudo, ya sea focal o difuso, o que presenta por primera vez una crisis
convulsiva, e incluir en su diagndstico diferencial al infarto cerebral. Este alto indice de
sospecha y la aplicacion detallada del método clinico permitira estar en condiciones de
remitir rapidamente al paciente o de indicar de forma certera una TAC de craneo de
urgencia, si se esta en un cuerpo de guardia que tenga esta posibilidad técnica, que
permita comprobar que la clinica del enfermo se corresponde con un territorio vascular
especifico, clinica e imagen compatibles, que son los criterios establecidos en este tipo

de diagnéstico.

El defecto neuroldgico agudo focal, puede ser de diferentes tipos, lo que aumenta el

grado de complejidad para el médico general integral e incluso para el pediatra:

e trastorno del leguaje agudo en un nifio o adolescente
o déficit visual agudo

e deficiencia motora brusca o no tan brusca

En ocasiones las manifestaciones clinicas son difusas e inespecificas como una cefalea

aguda e intensa o una convulsion.
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Resulta muy importante en el diagndstico de los ictus conocer si el evento agudo ocurre
en un niAo previamente sano, o si coincide en el tiempo con otras enfermedades que
puedan o no tener relacién con un ictus. Digamos, ante un paciente que se presenta
con un evento neurolégico agudo, si ademas es un cardiopata, enfermo de anemia de
células falciformes, si esta evolucionando una infeccion, si ha recibido recientemente un
traumatismo en la cabeza o el cuello, si tiene alguna alteracidon hematoldgica que lo
predisponga a un estado protrombotico, entre otras posibilidades, el indice de sospecha
de un ictus arterial isquémico o una trombosis seno venosa cerebral debe ser muy

elevado y se debe actuar en consecuencia.

Entre las causas identificadas que retrasan el diagnéstico de esta enfermedad en los
nifos, sobresalen la falta de conocimientos o experiencia del médico para reconocer y
diagnosticar los ictus infantiles, el hecho de que el evento comience con sintomas no
focales y también por la amplia gama de otros diagnésticos que pueden simular un ictus

en un paciente pediatrico.

Los nifios y adolescentes pueden padecer malformaciones cerebrovasculares:
arteriovenosas (MAV), aneurismas, cavernomas, entre otras, que antes de sangrar
pueden manifestarse por dolores de cabeza, crisis epilépticas e incluso por hipertension
endocraneana. Es todo un reto un adolescente que consulte por cefalea, que tenga un

aneurisma cerebral o una MAV y pueda diagnosticarse antes de que sangre.

Hemos asistido a pacientes con cefaleas que recordaban una migrana y el hecho de
haber sido un dolor fijo sobre el mismo hemicraneo, nos hizo pensar en una causa
estructural intracraneal de dicho dolor y que al auscultar el craneo resultaba evidente la

presencia de un soplo que traducia la existencia de una MAV.

Es muy importante tener presente que ante una cefalea intensa e inhabitual, que el
propio enfermo manifiesta que nunca antes habia sufrido de un dolor semejante, con o
sin signos meningeos, se debe valorar la posibilidad de una hemorragia intracraneal.
Ante este enfermo se debe realizar una TAC craneal de urgencia que pudiera poner en
evidencia la presencia de sangre en la cavidad craneana. Si a pesar de ser normal la
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TAC, se mantiene la cefalea y aparece rigidez de nuca se debe someter al enfermo a
una puncion lumbar que ponga de manifiesto el sangrado en el espacio intrarraquideo.
Han ocurrido lamentables errores donde con esta clinica de cefalea importante y sin
fiebre se ha realizado una puncién lumbar de la cual se ha obtenido sangre y se ha
hecho el diagndstico de puncion lumbar traumatica (sin haber hecho la prueba de los
tres vasos) y posteriormente dejado al enfermo a su evolucién espontanea que ha

muerto de una HIP con inundacion ventricular.

Es importante ensefiar y educar no solo al personal de salud, médicos y enfermeras de
la familia y al personal de los departamentos de urgencia de los hospitales en este
grupo de enfermedades vasculares cerebrales en la edad pediatrica, sino también a los

padres, abuelos y familia en general.

La enfermedad cerebrovascular si bien es mas frecuente en los adultos mayores, debe
conocerse su existencia en las edades pediatricas y ante un nifo o adolescente con
dolor de cabeza intenso, una convulsion o una disminucion de la fuerza muscular en
brazos o piernas, acudir rapidamente al médico para contribuir al diagndstico temprano

de los ictus isquémicos, hemorragicos o de las malformaciones cerebrovasculares.

El autor ha trabajado en los ultimos 20 afios en la atencion de nifios y adolescentes con
ECV y ha visto mejorar tanto la capacidad de los médicos, entre los cuales se incluye,
para hacer el diagnéstico de los diferentes sindromes de la ECV como el disponer de
estudios de imagenes menos riesgosas para ser aplicadas a los pacientes en edades
tempranas, y de un numero importante de estudios de laboratorio especificos

necesarios para este tipo de diagndstico.

El proceso del diagndstico médico comienza por la capacidad que adquiere el médico
de interrogar al paciente y/o a sus familiares, el examen fisico minucioso, la
construcciéon de sindromes, seguido del diagndstico topografico, diagndstico nosoldgico
y etiolégico. De forma progresiva en Cuba, ya los profesionales de la salud han
aprendido a pensar en la ECV en adultos y un grupo, aunque menor, lo tienen
incorporado en los nifios y adolescentes. El diagndstico certero en los nifios con ictus
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isquémicos arteriales o senovenosos es un gran reto, dado la multitud de factores de
riesgo implicados y se requiere dominio de los mismos y saber ordenar l6gicamente los
recursos técnicos disponibles para organizar un flujograma de investigaciones que sin

derroche permita llegar al diagnostico.

En el caso de las malformaciones cerebrovasculares: malformaciones arteriovenosas
(MAV), aneurismas, cavernomas, angiomas, telangiectasias, etc. es necesario pensar
en ellas y luego usar adecuadamente las imagenes. En las primeras horas de evolucion
de un ictus, la TAC de craneo, tanto por su disponibilidad en los departamentos de
urgencias de nuestros hospitales como por su capacidad de precisar si ha habido un
sangramiento, es el recurso primeramente utilizado. La RMN requiere que el paciente
permanezca sin moverse al menos 30 minutos, lo que obliga a la sedacion de los nifios
pequefios 0 no cooperadores, necesitando la presencia de un anestesidlogo en el
departamento de imagenes. A pesar de este inconveniente técnico tiene mas capacidad
de resolucion que la TAC y se ha comparado en utilidad con la angiografia, sobre todo
la angio-RMN; esta ultima tanto en su fase arterial como venosa muy util para precisar

si se trata de una trombosis senovenosa cerebral.

Un progreso especial ha sido la introduccién de la angiografia con substraccion digital y
el desarrollo de la radiologia intervencionista en Cuba, que aunque con limitaciones ha
dado pasos de avances y ha permitido el tratamiento de malformaciones vasculares

cerebrales en nifios y adolescentes que hace unos afios no se realizaban.

Antes de disponer de la TAC de craneo y de la RMN al sospechar una malformacion
cerebrovascular habia que plantearse realizar una angiografia convencional, técnica
muy valiosa pero con riesgo y estos mayores cuanto mas pequefio el nifio y era
necesario discutir la cuestion del riesgo beneficio que implicaba la decisién de
realizarla. Hoy dia la TAC permite sospechar la presencia de una malformacion vascular
cerebral y las diferentes técnicas de RMN logran caracterizar mejor los aneurismas, las

malformaciones arteriovenosas e incluso los cavernomas que escapan a la angiografia.
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Experiencia personal
Reporte de casos:

El autor en estos afos ha atendido un grupo considerable de estos enfermos que

apoyan lo antes expresado y que a manera de ejemplo mencionamos:

Experiencia de algunos casos isquémicos (14 pacientes)
Infartos arteriales cerebrales pre-perinatales

No es raro en la practica neuropediatrica asistir pacientes menores de un afo de edad
que son traidos por retraso de sus habilidades motoras y que evidencian al examen
fisico una deficiencia motora de un hemicuerpo. Estos nifios pueden o no tener
antecedentes de algun evento isquémico o traumatico perinatal: encefalopatia hipdxico-
isquémica, sepsis, etc., o afecciones maternas durante el embarazo como diabetes
mellitus, hipertension arterial, infecciones, entre otras que pudieron ser la causa de un
infarto cerebral arterial pre-perinatal. La correcta atencion de la madre durante el
embarazo y una buena atencién perinatal hacen profilaxis a los ictus isquémicos

cerebrales ya sean arteriales 0 senovenosos.
1. Infarto cerebral pre-perinatal.

Lactante de seis meses de edad con retraso en el neurodesarrollo, epilepsia tipo

Sindrome de West, hemiparesia izquierda y microcefalia.

Imagen hipodensa frontoparietal derecha con dilatacion y atraccion del
ventriculo lateral homolateral por infarto de arteria cerebral media no
reciente. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INN. La Habana
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Infarto arterial prenatal y epilepsia de comienzo en la adolescencia.

Paciente de 16 afios que hace 5 meses comenzo a tener crisis:

Comienza con movimiento del dedo pulgar de la mano derecha

Posteriormente la mano, luego el brazo y la pierna

Posteriormente se generaliza

Saliva por la boca

Relajacion de esfinter

Queda somnoliento, lenguaje enredado. No recuerda lo ocurrido y no se siente el
brazo derecho.

En total 4 crisis

APF madre diabética desde los 15 anos e hipertensién arterial

Embarazo: mayor parte del tiempo ingresada por la diabetes. Niega alguna
alteracion.

DPM n/s Escolaridad 11 grado

ID: - Crisis parciales motoras con marcha secundariamente generalizadas

Epilepsia parcial sintomatica posiblemente del I6bulo frontal

EEG: intercritico focal izquierdo. De moderada intensidad sobre un fondo de disfuncion

cortico-subcortical, bifrontal con lateralizacion izquierda.

T1 Axial T2 sagital

Lesion poliquistica parietotemporal izquierda porinfarto no reciente de arteria

cerebral media con imagen de la corteza de aspecto displasico. Cortesia Dra.
Esperanza Barroso. INN. La Habana
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3. Infarto cerebral en un lactante y anemia ferripriva.

Paciente de 8 meses de edad que ingresd por una hemiparesia izquierda de comienzo
agudo y sin otros sintomas. Al examen fisico ademas del defecto motor se pudo
constatar una palidez importante de piel y mucosas que al ser estudiado se preciso
anemia por déficit de hierro (Hg 6 g/l). El estudio angiografico cerebral asi como del
resto de los factores de riesgo resulté normal. Esta ampliamente sustentado en la
literatura médica que la anemia ferripriva actua como factor de riesgo para ictus
arteriales isquémicos en los nifios y este paciente fue un ejemplo de ello. Previniendo
y/o tratando la anemia se hace prevencion de una complicacion que aunque no

frecuente puede terminar con la vida de un nifio o dejarlo discapacitado.

4. Infarto arterial isquémico en una escolar.
Nifia de 5 afos de edad que debutdé con hemiplejia derecha por infarto profundo de la

arteria cerebral media izquierda.

RM con imagenes en secuencias T2 y T1 que muestran
el infarto reportado con hiper e hipointensidades

respectivamente

TACcon imagen
hipodensa en
nucleos caudado
y Inticular
derechos por
infarto de arteria
cerebral media

Angioresoncia con estenosis en
cuentas de collar del segmento
horizontal de arteria cerebral media
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4 de diciembre de i004

El mismo paciente con una
evolucion clinica favorable

Se ha modificado el aspecto del
segmento horizontal de la
arteria cerebral media que
aparece irregularmente
estrechado en todo su trayecto

5. Ejemplo de diagndstico por imagen de un infarto arterial isquémico.

Infarto arterial isquémico en una escolar.
Escolar. Femenina., Edad: 7 afios. Clinica: Hemiparesia derecha

Informe de RMMN de craneo, Estudio utilizando secuencias axiales en
Fair v T2, sagitales en T1 y técnicas de angioresonancia: Area de
atrofia secuela de infarto antiguo &n capsula intermna y talamo en
hemisferio izquierdo. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INM. La Habana

Imagen con densidad de
LCR en capsulainterna
izquierda por infartode
arteria cerebral media
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6. Escolar con un infarto postvaricela.
Se diagnosticé por primera vez en Cuba el caso de una nifia de 7 anos que durante el
dia hizo eventos repetidos de accidentes isquémicos transitorios (ATI) y posteriormente
un infarto arterial cerebral de territorio profundo del hemisferio cerebral derecho. Al ser
evaluados los posibles factores de riesgo (FR) fueron todos normales con excepcion del
hecho de que 4 meses antes la paciente habia sufrido una infeccién por el virus
varicela-zoster. Esta relacion esta bien caracterizada y reportada en la literatura médica
internacional ®##3)-Se hizo el diagnéstico de infarto cerebral isquémico arterial por
angiopatia postvaricela. El caso clinico de la nifia y sus imagenes fueron discutidos
personalmente con la Directora del Registro canadiense de ECV infantil Dra. Gabriela

deVeber quién estuvo de acuerdo con el diagnéstico planteado.

Imagen en
proyeccidr de
nucleo lenticular
derecho con
intensidad de
sefial de LCR por
infarto de arteria
cevebral media.
Cortesia Dra.
Esperensga
Barroso. INN. La
Habkana
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ANGIORESONANCIA

Obstruccién de arteria cerebral med Cortesia Dra. Esperanza
Barroso. INN. La Habana.

A% mayu 2004

Persiste la imagen de infarto referida. Cortesia Dra. Esperanza
Barroso. INN. La Habana

Se apreciarecanalizacion de la arteria cerebral media.
Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INMN. La Habana
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7. Escolar con infarto arterial isquémico en el curso de una varicela

Paciente de 5 afios de edad que con antecedentes de asma bronquial y estrechez
uretral que present6 el cuadro clinico de una varicela y en el curso de la misma un
déficit motor del hemicuerpo derecho que respeto la cara y en la imagen por resonancia
magnética se comprueba lesidén compatible con infarto en el territorio de la arteria
cerebral media izquierda. El estudio de ecocardiograma asi como las otras
investigaciones del protocolo del ictus en la infancia no precisaron otra etiologia,
plateandose como causa probable del infarto la vasculitis por el virus de varicela-zoster.
Este es el segundo paciente en la casuistica del autor de este trabajo donde se vincula

el virus de varicela-zoster con el infarto arterial isquémico en la edad pediatrica.

RM

Imagen de Infarto en
nucleos caudado y
lenticular derechos

Dos anos despues en la reconstruccion 30 no se

ocbservansignos de estenosis ni de obstruccion

arterial. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. MM, La
Habana
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8. Adolescente con arteriopatia por enfermedad de moyamoya.

Paciente de 14 afos que habia recibido diversos diagnosticos para su clinica
neuroldgica: crisis vasovagales, migrana, retraso mental, macrocranea y epilepsia. El
ejercicio del método clinico y los estudios apropiados de imagenes: TAC de craneo,
RMN cerebral y la angiografia cerebral selectiva permitieron precisar el patrén de
moyamoya bilateral, con estenosis de ambas carétidas internas y la red de vasos
colaterales compensatorios del proceso vascular isquémico que se habia establecido,
que explicaba la sintomatologia cronica progresiva de este enfermo. El haber
incorporado en el arsenal diagndstico el sindrome o enfermedad de moyamoya unido a
la disponibilidad de las diferentes técnicas de imagenes permitieron el diagndstico
preciso y la participacién del neurocirujano con el objetivo de someter al paciente bien a
un bypass entre la arteria temporal superficial y la cerebral media o en su lugar a una

técnica indirecta como la arterioangiomiosinangiosis.

Con autorizacién de los padres para usar la
foto del paciente. Anexo # 2
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RM (T1 EV) Angiografia vertebral

Imagen en RM y en angiografia vertebral de red de vasos con dilatacion de ramas
perforantes de ambas arterias cerebrales posteriores que muestran el patrén vascular
del sindrome de Moyamoya. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INN. La Habana

9. Adolescente con infartos arteriales a repeticion por sindrome

antifosfolipidos en el curso de un lupus eritematoso sistémico.

Paciente de 15 afos que comenzd con movimientos involuntarios del hemicuerpo
izquierdo y fue diagnosticada en su provincia de origen, de corea reumatica o de
Sydenham, debido a que padecia de infecciones respiratorias altas y por ser esta corea
la mas frecuente en nifos y adolescentes. Un afno después la paciente hizo un infarto
cerebral arterial isquémico y fue remitida a nuestra institucién. En esta valoracion clinica
resultd evidente que ambos eventos estaban interrelacionados y que el primero también
resultd ser un ictus arterial isquémico. Esta paciente repitid6 un tercer evento arterial
isquémico y en ella el estudio de los anticuerpos antifosfolipidos resulté positivo y se
pudo comprobar que presentaba como enfermedad de base un Lupus eritematoso
sistémico (LES), que habia debutado con ictus isquémicos a repeticion y un sindrome
antifosfolipido. Informe de imagenes cortesia de la Dra. Esperanza Barroso. INN. La
Habana.
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TAC con imagen RM (T2) EM (T1) Imagen
hipodensa frontal Hiperintensidad hiperintensa lineal
derecha por infarto frontal derecha por el que dibuja la corteza
de arteria cerebral infarto referido del area afectada
media por necrosis cortical

laminar en relacién
con el infarto de
arteria cerebral
media

Acude 7 meses mas tarde con nuevo ictus con
manifestaciones de infarto de arteria cerebral media izquierda

TAC que muestra el infarto frontal derecho no reciente reportado
y una lesion hiperdensa frontal izquierda por nueva lesiéon
isquémica ahora de arteia cerebral media izquierda

La misma paciente

TAC simple 29-1-2001
1 mes mas tarde

TAC evolutiva con imagen hipodensa en el area
frontal derecha referida y otra homologa del lado
izquierdo por expresion tardia del nuevo infarto
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Esta paciente es un ejemplo importante de la necesidad de que el médico mantenga un
pensamiento amplio que le permita discernir entre una enfermedad primaria del sistema
nervioso, de una enfermedad sistémica que debuta con manifestaciones neuroldgicas.
El tener presente esta ultima posibilidad, conocer el sindrome antifosfolipido y su forma
de presentacion clinica, asi como su vinculo con el LES nos permiti6 hacer el
diagnéstico y tratar adecuadamente a la paciente evitando que continuara haciendo

eventos vasculares a repeticion.

10.Adolescente con infarto cerebral arterial por factores de riesgos adquiridos

y transitorios mualtiples.

Paciente de 14 afos que luego de una semana con fiebre alta y tos fue ingresada en
terapia intensiva en horas de la madrugada por una bronconeumonia. Al llegar a terapia
se le realizé un abordaje de la subclavia izquierda para administrar la medicacion
requerida. Al otro dia amanecio con una hemiparesia derecha y afasia. Evolutivamente
resolvio el proceso infeccioso y permitid se le realizara una angiografia de ambas
carotidas y vertebrales (los 4 vasos), que resulté normal, planteandose que sufrio el

ictus arterial isquémico por coincidencia de varios factores de riesgo transitorios:
o fiebre, deshidratacion, anemia

¢ infeccién, que al ser importante y mantenida en el tiempo deprimié los
anticoagulantes fisioldgicos (proteina C, y S asi como la antitrombina I11)

favoreciendo la hipercoagulacion de la sangre y el infarto cerebral

e abordaje venoso profundo del cuello que pudo haber ocasionado un

tromboembolismo arteria-arteria

Estos factores de riesgo transitorios explican como el vaso arterial cerebral pudo
recanalizarse una vez desaparecidos los factores precipitantes y que el estudio
angiografico fuera normal, permitiendo una evolucion favorable tanto del defecto motor

como de la afasia de la paciente.
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11.Infarto arterial isquémico en una adolescente.

Paciente que hace aproximadamente 2 meses estando en una actuacién en su escuela,
presentd un cuadro de dolor en el lado derecho de la cabeza, seguido de palidez,
frialdad y sudoracion, al llegar al hospital presentd 3 6 4 vomitos, asociados a cefalea,
y fue constatado por el médico de guardia una aparente paresia facial central izquierda,
sin otros elementos al examen. Ese mismo dia en la tarde presentd un nuevo cuadro

luego de la comida dado por lo siguiente:

- Disartria.

- Debilidad muscular del hemicuerpo izquierdo a predominio faciobraquial.
(miembro superior no podia vencer la gravedad, miembro inferior podia vencer la
gravedad pero existia una debilidad moderada contra resistencia)

- Hipotonia muscular del hemicuerpo izquierdo a predominio de miembro superior.

- Reflejo cutdneo abdominal izquierdo muy disminuido.

- Sensibilidad superficial y profunda normal.

- Reflejos osteotendinosos: disminuidos en el hemicuerpo izquierdo.

- Babinski izquierdo.

- Fondo de ojo: normal.

Se le realizé TAC de urgencia que fue normal, la cual fue repetida de forma simple y

contrastada siendo nuevamente normal.

En sala evoluciond sin evidentes manifestaciones de edema cerebral, y comenzé a
mejorar el cuadro disartrico, asi como la paresia de miembro inferior, a punto de poder

deambular en poco tiempo.
En las evaluaciones realizadas en la consulta se constata lo siguiente:

- gran mejoria de la marcha.
- mejoria de la toma motora faciobraquial izquierda
- en miembro inferior solo una ligera debilidad proximal contra resistencia.

- aumento del tono en miembro superior izquierdo.
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reflejos osteotendinosos aumentados del lado izquierdo.
Babinski izquierdo.

no clonus.

Estudios realizados:

EEG: presencia de actividad lenta de tipo delta en region occipital derecha
subcontinua. Paroxismos a puntas aisladas en regiones bifrontales. Lentificacion
y aumento de voltaje del trazado durante la hiperventilacion con rapida

recuperacion.

TAC simple y contrastada: Normal.

RMN y en la angioresonancia mostraron: lesion que en secuencias en T2 se
observa hiperintensa e hipointensa en T1 y Flair en region talamica derecha de
1.6 cm, en relacién con area de atrofia secuela de infarto isquémico. En la

técnica de angioresonancia estenosis de la porcion distal de la cardtida interna
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antes de su bifurcacion e irregularidades y afinamiento de las arterias cerebrales

anterior y medias derechas. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INN. La Habana
Tratamiento actual:

- ASA % tableta diaria.
- Fisioterapia
12.Infartos arteriales isquémicos a repeticibn por anemia de células
falciformes.
Adolescente de 14 anos de edad, angolano, con anemia de células falciformes,
multiples infartos cerebrales y eventos de accidentes isquémicos transitorios, que no
habian sido diagnosticados ni recibia el tratamiento recomendado de transfusiones de
sangre periodicas o hidroxiurea para tratar de mantener la hemoglobina SS por debajo
de una concentracion del 30%, tratamiento que se comenzd una vez orientado su

diagnostico.

Atrofia cortical mas acentuada en lébulo

frontal derechoque se asociaa Hay oclusion de ambas carétidas internas en la
leucoatrofia. Lesiones hiperintensas region intracraneal con gran desarrollo del
sistema arterial posterior. Cortesia del Dr. Luis

periventriculares de etiologia vascular e . ° ;
Quevedo. Clinica Internacional “Cira Garcia”
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13.Adolescente con infarto mesocefalico

Paciente de 12 afios de edad que se recibe con paresia bilateral del tercer par craneal y
en la imagen por resonancia magnética imagen hiperintensa de 1.12 cm de aspecto

vascular isquémico.

RM (T2

Sagital

Imagen hiperintensa por infarto en lamina cuadrigémina

14.Escolar con asociacién de neurofibromatosis e infarto cerebral bilateral

Paciente que padece de neurofibromatosis tipo 1 e infarto bilateral de globus palidos y

otra a la izquierda del IV ventriculo. Cortesia Dra. Esperanza Barroso
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Experiencia de algunos casos hemorragicos (8 ejemplos)
1. Lactante con fistula cerebro-meningea sin sangrado.

Paciente de seis meses de edad cuya madre notd tenia la fontanela anterior (FA)
grande y acudié en busca de ayuda. Al examen, efectivamente la FA era mayor y
ademas latia mas de lo esperado para la edad. Presentaba a la palpacién de la FA una
vibracidon caracteristica (thrill) y a la auscultacién un soplo intenso. Al realizar la
angiografia con substraccion digital se preciso la fistula cerebro-meningea. A esta nifia
fue necesario enviarla fuera de nuestro pais a recibir tratamiento endovascular que

resulté exitoso y con buena evolucion de la paciente.

2. Transicional con convulsion aguda como debut de una hemorragia

intraparenquimatosa en un nifio pequefio.

Paciente de 18 meses de edad que evolucionaba un retraso del neurodesarrollo de
causa prenatal, que debuta con una convulsion generalizada ténico-clonica de 30
minutos de duracion. La TAC de craneo evidenciéo una HIP parietal izquierda con
edema perilesional. El paciente presentaba dismorfias faciales e hipospadia lo que hizo
plantear un sindrome polimalformativo y una malformaciéon vascular cerebral como

factor causante del cuadro clinico del enfermo.

TAC

Imagen hiperdensa en regidn parietal izquierda con halo hipodenso a su alrededor en
relacion con hematoma intraparenguimatoso rodeado de edema. Cortesia Dra. Esperanza
Bamoso. INN. La Habana
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3. Escolar de 5 afios de edad con malformacion vascular en la base del

créaneo.

Paciente que se noto6 al tacto una vibracion (thrill) en region occipital izquierda que al

examen soplaba.

Angiografia selectiva: Se observa estructura vascular malformativa en la base del
craneo (epicraneal), la cual presenta multiples aferencias vasculares que sugieren ser
dependientes de vasos de carétida externa, occipital y ademas de ramas musculares,
vertebrales y otras aferencias dependientes de subclavias. Impresiona existir ademas
anastomosis vascular a nivel del cuello que pudieran ser de origen embrionario. No es
concluyente pero es sospechosa la presencia de trayectos fistulosos petrosos

carotideos hacia la lesidon vascular.

4. Escolar con hemorragia por cavernomas.
Nifio de 5 afos de edad que asistid porque de forma subita presentd una postura fija de
la mano derecha que se diagnosticd como distonica y en la RMN una imagen compleja
caracteristica de cavernoma que fue intervenido quirargicamente. Este nifio ademas

presentaba otro cavernoma cortico subcortical en hemisferio derecho.

RM (T1EW)

Amplia lesion ocupativa temporal izquierda deintensidad no homogénea
en relacion conun cavemoma. Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INM. La

Hzhznz
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5. Hemorragia intracraneal por aneurisma cerebral en una escolar.

Paciente de 10 anos que present6 de forma subita cefalea no acostumbrada e intensa y
que al ser examinada se le constatan signos meningeos. La asociacion de cefalea
intensa e inhabitual, junto a signos meningeos y sin fiebre hizo plantear una hemorragia
intracraneal. La TAC de craneo brindd la sospecha de un aneurisma, confirmando la
angiografia un aneurisma de la comunicante anterior y fisurado. Esta nifia fue operada

con resolucién completa del aneurisma y buena evolucion.
6. Malformacion arteriovenosa medular.

Escolar de 10 afos que practicaba ballet y es el profesor quien detecta su torpeza
motora progresiva y al ser traida en busca de ayuda se detecta un déficit motor de
ambos miembros inferiores y un soplo sobre el raquis a nivel dorso-lumbar que fue
compatible con una malformacion arterio-venosa y fue derivada a neurocirugia para
tratamiento quirdrgico. Las malformaciones vasculares espinales son menos frecuentes
que las cerebrales, siendo importante tenerlas en cuenta y no perder la oportunidad
dentro del proceso del método clinico y el examen fisico completo, realizar la
auscultacion sobre el raquis y regiones paravertebrales en busca de la presencia de un

soplo orientador.

7. Adolescente con hemorragia intraparenquimatosa e intraventricular en el

curso de una malformacion arterio-venosa cerebral (MAV).

Paciente de 17 afios de edad con HIP e intraventricular por MAV y con embolizacion
efectiva de la malformacién. Presento cefalea subita y severa, comenzoé a vomitar y tuvo
una convulsién generalizada. Fue ingresado de urgencia muy grave en terapia
intensiva. La TAC de craneo evidencié una HIP del Iébulo temporal derecho, que se
abrio al ventriculo lateral ipsilateral. Fue necesario intubarlo y permanecié muy grave
durante dos semanas. Posteriormente se le realiz6 RMN vy angiografia cerebral
selectiva comprobandose una malformacién arteriovenosa temporal derecha que fue la

que sangro. Esta malformacion fue embolizada con éxito a través de un proceder
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endovascular, gracias a los progresos en nuestro pais de la imagenologia
intervencionista y el adolescente evolucioné satisfactoriamente y sin secuelas

FERNANDEZ,JOAN

Atrofia y dilatacion ventricular derecha secuelade la
hemorragia intraparenquimatosa. Cortesia Dra.
Esperanza Barroso. INN. La Habana

ANGIORESOMNAMNCIA

Se observa un ovillo de malformacidnarteriovenosa tempom=l derecha
a expensas de rama de arteria cerebral media. Cortesia Dra. Esperanza
Barroso. INM. LaHabana
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8. Adolescente con gran malformacion arteriovenosa de fosa posterior.
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Paciente de 17 afos previamente sana que luego de un esfuerzo fisico experimentd un
fuerte dolor de cabeza nunca antes sufrido, asi como varios vomitos y sensacion de
rigidez en el cuello. Llevada al cuerpo de guardia se constatan signos meningeos y una
puncién lumbar reveld sangre en el LCR. Una RMN puso en evidencia una gran
malformacién arteriovenosa en fosa posterior, que ocupa la porcidn central del

cerebelo.

RM

T1 Axial

Lesidnirregular hipointensa con
imagenes de aspecto vermiforme

en proyeccién de vermis cerebeloso.
Cortesia Dra. Esperanza Barroso. INN. La
Habana

T2 Sagital

Enlasecuencia de T2 la gruesa lesion de
intensidad no homogénea que ocupa todo
el vermis cerebeloso muestra surcos
vasculares hipointensos por malformacion
arteriovenosa
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Recomendaciones a tener en cuenta por la Enfermera y el Médico de la Atencion
Primaria de Salud, por los profesionales a todos los niveles del sistema de salud,
la familiay el pablico en general.

El médico y la enfermera de la familia, piedra angular del sistema de salud cubano, con
conocimientos sobre la ECV en edades pediatricas, podran tener un alto indice de

sospecha ante estos pacientes y actuar con la rapidez que ellos necesitan.

El conocimiento de que los nifios al igual que los adultos pueden presentar cualquiera
de las variedades de la enfermedad cerebrovascular: isquémica (arterial o0 senovenosa),
hemorragica o malformativa sin sangrado, debe extenderse entre el personal de la
salud pero no debe ser exclusivo de ellos. Se debe llevar este conocimiento a la familia
y al publico en general. Padres y abuelos, maestros y cuidadores deben saber de la
existencia de la ECV a edades tempranas. Ser capaces de reconocerla y traer
rapidamente el nifio al médico, permitird su diagndstico y tratamiento precoz,

contribuyendo a evitar muertes o discapacidades en estos nifios.

Al captar un recién nacido en su consultorio, el médico y la enfermera de la familia,
pudieran evolutivamente detectar signos de descompensacion cardiovascular, en
ausencia de una cardiopatia congénita o quizas pocos meses después, al crecimiento
desproporcionado de su circunferencia cefalica, ambos cuadros clinicos como
expresion de una malformacién aneurismatica de la vena de Galeno, cuya identificacion

precoz y manejo adecuado pudieran cambiar el prondstico de este enfermo.

Al diagnosticar y tratar tempranamente las cardiopatias congénitas, los profesionales de
la salud, hacen prevencién de los ictus infantiles. Los nifios y adolescentes cardiopatas,
tanto por su cardiopatia como por los procederes diagndsticos y por la propia

reparacion quirurgica son propensos a presentar ictus isquémicos.

En la casuistica de este trabajo hubo una lactante de 8 meses de edad cuya madre
detectd que su fontanela anterior latia de forma extrafia. El examen permitié precisar un
soplo importante a ese nivel, diagnosticandose una fistula arteriovenosa intracraneal

que fue posible embolizar satisfactoriamente.

99



La enfermedad cerebrovascular en edades tempranas. La Habana 1967-2007

La fiebre reumatica, la cardiopatia adquirida mas frecuente en escolares y
adolescentes, puede afectar las valvulas cardiacas y ser punto de asiento de
vegetaciones en el curso de endocarditis bacteriana. Esta ultima complicacion de la
fiebre reumatica podria ser una fuente de émbolos que llevados por la circulacién

cerebral ocluirian vasos arteriales cerebrales a distintos niveles.

Los nifios pequefios con purpura anafilactoide de Henoch-Schonleinn, enfermedad de
Kawasaki o cualquiera de las otras causas de vasculitis sistémicas o primarias del
sistema nervioso pueden debutar o presentar en algun momento de su evolucién clinica
un ictus isquémico. Lo anterior es especialmente importante en los pacientes que
presentan un Lupus eritematoso sistémico, en los cuales las complicaciones

neurosiquiatricas son frecuentes y en especial los eventos arteriales isquémicos.

Un nifio o adolescente que presenta una convulsion y luego queda con un defecto
motor, si no es un epiléptico, tiene altas posibilidades de haber sufrido un ictus arterial

isquémico.

Al ser llamados porque un paciente pediatrico luego de quejarse de una cefalea intensa
e inhabitual, presenta vomitos y depresién del nivel de consciencia, sabran identificar
con altas posibilidades una hemorragia intracraneal y al conducir al paciente

rapidamente al nivel de atencion adecuado, contribuir a salvar su vida.

Un reto especial, por la posibilidad de un diagnéstico oportuno antes de que se
produzca un ictus hemorragico, que podria ser fatal, seria la atencién de un nifio o

adolescente con dolores de cabeza.

Un paciente con cefalea unilateral, sobre un sitio fijo del craneo y la presencia de un
soplo craneal o sobre los globos oculares, persistente e intenso, los pondria sobre aviso
de la existencia de una malformacion cerebrovascular del tipo de una malformacion

arteriovenosa o fistula arteriovenosa.

Ante todo paciente, maxime en aquellos donde existe el riesgo de una malformacion
cerebrovascular, la aplicacion del método clinico, con un correcto interrogatorio
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apoyado por la inspeccién, palpacion, percusion y auscultacion del craneo seria de vital

importancia.

Al dispensarizar y tratar adecuadamente las enfermedades cronicas de la infancia,
como por ejemplo, los pacientes con anemia de células falciformes, se evita el
desarrollo de la vasculopatia intracraneal crénica, causa frecuente de ictus isquémicos
o hemorragicos que desarrollan estos enfermos cuando mantienen elevada de forma
sostenida sus cifras de hemoglobina S. En estos pacientes que tienen ademas un alto
riesgo de recidivas de sus ictus arteriales isquémicos, tanto sintomaticos como
subclinicos, establecer interconsultas con los especialistas de hematologia y someterlos
a transfusiones de sangre periddicas (cada tres o cuatro meses) o en su defecto
tratamiento con hidroxiurea, evitando cifras de hemoglobina S por encima de un 30%,
harian prevencion de ictus isquémicos o del accidente isquémico transitorio o el

desarrollo de un sindrome de moyamoya.

El médico y la enfermera de la familia, al identificar y tratar precozmente los nifios o

adolescentes con infecciones, también hacen prevencion de los ictus infantiles.

Periédicamente se producen en Cuba brotes epidémicos de varicela, que acumulan
hasta 30 000 a 35 000 casos por brote. Uno de cada 6 500 a 15 000 nifios o
adolescentes con varicela, en los siguientes doce meses luego de la infeccion
desarrollaran un ictus isquémico, consecuencia de la vasculopatia intracraneal
postvaricela, hoy plenamente reconocida como causa de ictus isquémico a estas
edades. Corresponde a la direccion del MINSAP valorar esta realidad, planificando
dentro de sus prioridades, la inmunizacioén contra la varicela, enfermedad que produce

ademas otras complicaciones serias neuroldgicas y no neurolégicas.

En el curso de las gastroenteritis agudas por cualquiera de los microorganismos
posibles, se producen deshidrataciones y acidosis, ambas causas de trombosis
senovenosas cerebrales e ictus isquémicos. Al evitar las enfermedades diarreicas
agudas y sus complicaciones también se evita la ocurrencia de estas enfermedades
cerebrovasculares.

101



La enfermedad cerebrovascular en edades tempranas. La Habana 1967-2007

Las infecciones respiratorias altas agudas tipo faringitis, sinusitis, otitis, mastoiditis son

factores de riesgo para ictus arteriales isquémicos en nifios y adolescentes.

Unas pocas horas de evolucion de una infeccion bacteriana moderada o severa es
suficiente para disminuir peligrosamente los anticoagulantes fisiolégicos de la sangre
(hemoglobina C, S o antitrombina Ill), lo que produciria un estado protrombdtico en
estos enfermos, causante de ictus isquémicos. La combinacion en un paciente de
sepsis, fiebre, deshidratacién, y abordajes venosos profundos son factores de riesgo de

ictus isquémicos a todas las edades.

Las infecciones del sistema nervioso central (meningitis y encefalitis) constituyen
importantes factores de riesgo para trombosis senovenosas cerebrales o ictus arteriales
isquémicos. Todo médico que atiende estos enfermos debe tener presente y saber
reconocer estas complicaciones vasculares de las meningoencefalitis y saber

diferenciarlas del hiperedema cerebral, las hernias encefalicas y el absceso cerebral.

Los pacientes migrafosos estan en particular riesgo de infartos isquémicos en el curso
de una de sus crisis dolorosas. Hay que saber diferenciar entre un paciente que
padece de un tipo especial de migrafia que se acompafa de deficiencia motora
transitoria en el curso de la crisis migrafiosa (migrana hemipléjica familiar o esporadica)

de aquel paciente migranoso que se complica con un infarto isquémico.

Las disecciones arteriales a nivel de los vasos del cuello o intracraneales no son raras
en nifios o adolescentes y pueden ser prevenidas en algunas situaciones. Por ejemplo
evitando que los nifios 0 adolescentes mantengan objetos punzantes dentro de la boca,
se eliminaria el riesgo en caso de perder el equilibrio y caer al suelo, que la punta de
este objeto pueda lesionar la carétida intraoralmente y producir una diseccion arterial
que posteriormente al convertirse en una fuente emboligena produzca un ictus arterial

isquémico.

Los tumores cerebrales en nifios constituyen la segunda causa de enfermedad

oncopediatrica, solo precedidos por la leucosis o los linfomas. Estos tumores en su
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debut clinico o en el curso de su evolucion pueden sangrar y obligan al médico a

tenerlos en cuenta al realizar el diagndstico diferencial de un ictus hemorragico.

Especial cuidado hay que tener con el paciente que ha recibido un traumatismo sobre la
region del cuello o el craneo y que posteriormente presenta una convulsion
acompafnada de un defecto motor. Pensar en un accidente cerebrovascular y el realizar
una TAC de craneo lo antes posible puede salvarle la vida o evitarle graves

discapacidades.

Los nifios y adolescentes que presentan sindrome de Down son propensos a diversas
manifestaciones neuroldgicas y dentro de ellas a presentar un patron moyamoya de las
arterias de la base del encéfalo, pudiendo debutar con un ictus isquémico o un deterioro
neuroldgico progresivo, por lo que resulta importante conocer esta asociacion y actuar

adecuadamente ante este tipo de paciente.

En los pacientes que presentan manifestaciones neuroldgicas y alteraciones de piel es
importante recordar que ambas estructuras derivan del ectodermo y que algunas de
ellas cursan con ictus isquémicos, hemorragicos o con angiomas cerebrales. Es el caso
de la asociacion entre neurofibromatosis / sindrome de moyamoya y la angiomatosis del

sindrome de Sturge-Weber entre otras.
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Conclusiones

» Ha quedado ratificado en este trabajo que la ECV a edades tempranas es
causa de muerte o discapacidades importantes y tiene riesgo de recurrencia

si no se diagnostica y trata de inmediato.

» Los resultados aqui presentados obtenidos de la experiencia del autor en la
ECV en edades tempranas, permiten la caracterizacién detallada de sus
multiples manifestaciones. Esto resulta un aporte importante a la cultura de

esta enfermedad en Cuba.

» El poner al alcance del personal de salud en general y en particular de los de
atencion primaria, una propuesta de diagnéstico y tratamiento de la ECV a

edades tempranas llena un vacio importante en la literatura médica nacional.

» Con la compilacién se confirmd que, la produccion cientifica del autor, estuvo
enfocada al tema ECV en edades tempranas en los ultimos 15 afios de su
quehacer profesional, investigativo y docente y que, mediante un proceso
secuencialmente demostrado, se han realizado aportes para el desarrollo y

actualizacion del tema.
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Recomendaciones

» Todo profesional de la medicina que tiene la responsabilidad de atender nifios y
adolescentes, debe conocer la existencia de la enfermedad cerebrovascular a
estas edades, tenerla presente en sus diagndésticos y saber como proceder ante

un paciente con uno de estos sindromes.

» Elevar el conocimiento de familiares, educadores y del publico en general, en
relaciéon con la existencia y caracteristicas mas generales de la ECV a estas
edades y a la vez llamar la atencion de las autoridades de salud sobre lo que

significa la ECV a edades tempranas en cuanto a mortalidad y discapacidades.

» Crear las guias practicas de diagnostico y tratamiento de la Enfermedad
cerebrovascular en niflos y adolescentes. El autor considera que ya existen en

nuestro pais los recursos humanos y materiales que lo permiten.

» Realizar estudios prospectivos multicéntricos en Cuba en pacientes afectos de
ECV en edades tempranas que permitan elevar el conocimiento sobre la misma y

progresivamente ir optimizando la calidad de la atencion a estos enfermos.
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Anexo 1
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_ Vargas Diaz, José. *Enfermedad cerebro vascular isquémica en la infancia y la

adolescencia. Rev. Mexicana Médico General. Vol. 10 Num. 1, Marzo 2005.

_Vargas Diaz, José et al. *Las trombosis seno venosas en la infancia*:*clinica,
diagnéstico y tratamiento*. /Rev Cubana Pediatr/, Mar 2008, vol.80, no.1,
http://scielo.sld.cu/pdf/ped/v80n1/ped10108.pdf

_Vargas Diaz, José et al. *Factores de riesgo de los ictus arteriales isquémicos en la
infancia®. /Rev Cubana Pediatr/, Set 2008, vol.80, no.3,
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Anexo 2.

Modelo de Consentimiento Informado Servicio de Neuropediatria Instituto de Neurologia
y Neurocirugia.

Paciente Angel Luis Leyva Pérez.

Certifico que me han brindado informacion adecuada sobre la enfermedad que padece
mi hijo.

Doy mi autorizacion para que su foto, estudios de imagenes, diagndstico y tratamiento
sean publicados a una Revista Cientifica y usadas por el Dr. José Vargas Diaz en su
tesis de doctorado.

Nombre y Apellidos del paciente: Angel Luis Leyva Pérez
HC: 147001  Cl: 96092210168

Nombre del Padre/Madre: Angel Leyva Martinez

Cl: 67062548250

Médico de Asistencia:

Dr. José Vargas Diaz

# Carnet Profesional: 08951

Cl: 47080602146
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