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Resumen. El accidente cerebrovascular es una entidad poco frecuente que puede ocurrir en todos los periodos de la pe-
diatria. Puede ser arterial 0 venoso, isquémico o hemorrdgico, y de presentacién en el periodo neonatal o pediatrico y en
la adolescencia. Su diagndstico temprano permitird iniciar un tratamiento adecuado y evitar la recurrencia, y minimizara
el porcentaje de secuelas. Esta guia tuvo como objetivo analizar, preparar y calificar la bibliograffa actual para determinar
las mejores recomendaciones sobre el tratamiento del accidente cerebrovascular en pediatria. En cada apartado se inten-
té responder a las siguientes preguntas: ¢Cuando debemos pensar en un accidente cerebrovascular y en una trombosis
de senos venosos cerebrales en un recién nacido o paciente pediatrico? ¢Cudles son los estudios complementarios reco-
mendados? ¢Se indica tratamiento? ¢ Cuadles son los tratamientos recomendados? Su confeccién se basé en la opinién de
expertos en el campo para poder determinar la calificacion de las recomendaciones utilizando los niveles de evidencia
de Oxford de 2011. Finalmente, la guia fue sometida a la revisién por parte del comité cientifico de la Academia Ibe-

roamericana de Neurologia Pediatrica para su posterior difusion.
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Introduccion

El accidente cerebrovascular (ACV) en pediatria es
infrecuente; sin embargo, se asocia con alta morbi-
mortalidad. Puede ocurrir en cualquier momento
de la vida. Se clasifica en arterial o venoso, y en is-
quémico o hemorrégico. El objetivo de esta guia es
desarrollar y unificar lineamientos y conductas que
puedan ser de ayuda al profesional no especialista
en patologia vascular.

Se hizo una revisién exhaustiva de la bibliogra-
fia. Se calificaron las recomendaciones con el siste-
ma de niveles de evidencia (NdE) de Oxford de
2011. Este manuscrito fue revisado por el comité
cientifico de la Academia Iberoamericana de Neu-
rologia Pediatrica.

Accidente cerebrovascular isquémico
arterial neonatal

Ocurre entre el nacimiento y los 28 dias de vida, y la
resonancia magnética (RM) muestra infarto isqué-
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mico agudo [1-4]. Se exceptian los ACV presunta-
mente perinatales (semana 20-28 dias de vida).

Ademas, se excluyen causas de ACV como he-
morragias intraparenquimatosas y los infartos diag-
nosticados en lactantes con encefalopatia hipdxica
isquémica [1,5,6].

Ocurre en 1/3.000 a 1/9.803 nacidos vivos y re-
presenta ~80% de los ACV perinatales [6]. El ACV
de circulacién posterior representa sélo el 10% del
ACV isquémico arterial neonatal y se asocia con
mejor evolucion [7].

é¢Cuando debemos pensar en un accidente
cerebrovascular isquémico arterial en un neonato?

Inicios con convulsiones focales después de las 12
horas de vida estdn presentes en la mitad de los
neonatos con ACV [8]. Pueden ser sutiles y pasar
desapercibidas. Otros sintomas son: apnea, letargo,
dificultades para alimentarse e hipotonia [8]. Bi-
llinghurst et al describen que el 95% de los recién
nacidos con ACV neonatal tuvo convulsiones sin-
tomaticas agudas a las 12 horas de vida en el 26%; el
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40%, a las 12-24 horas; el 24%, a las 25-48 horas; y el
10%, a las 48 horas [9]. En resumen, convulsiones
clinicas y/o apnea en las primeras 12-72 horas pos-
teriores al nacimiento estan presentes en el 70-90%
de los pacientes con ACV isquémico arterial neo-
natal [8,10] (NdE B).

Factores de riesgo

Los factores de riesgo propuestos son numerosos.
Preeclampsia, fiebre intraparto, corioamnionitis, asfi-
xia al nacer, hipoglucemia y bajo peso al nacer se con-
sideran los més importantes (TablaI) [11,12] (NdE B).

éCuales son los estudios complementarios
recomendados?

Ecografia cerebral

Es confiable y, frecuentemente, el primer estudio.
En el ACV isquémico arterial neonatal puede de-
tectarse un area de hiperecogenicidad triangular de
base cortical en territorio arterial [13].

La sensibilidad global de la ecografia cerebral
descrita para detectar una imagen sugestiva de ACV
isquémico arterial neonatal fue del 87% (intervalo
de confianza al 95%: 79-95%) para un evaluador ex-
perto, pero disminuyé al 72% (61-83%) al realizarse
por un evaluador no experto. La sensibilidad fue
del 83% en las primeras 24 horas y del 86% a las 24-
48 horas [14,15] (NdE B).

Tomografia computarizada

El infarto agudo puede no ser visible en la tomogra-
fia computarizada (TC) en las primeras 24 horas y
los infartos lacunares pueden subdiagnosticarse
[2,3]. No se recomienda la TC debido a la radiacién
y baja sensibilidad en la fase aguda.

Sélo como emergencia, y cuando la RM no es
posible, puede utilizarse para descartar una lesiéon
con efecto de masa de posible resolucién quirtrgi-
ca. El uso de TC en el ACV isquémico arterial neo-
natal no esta recomendado (NdE B).

Resonancia magnética

La RM es mas sensible en el diagndstico del ACV
isquémico arterial neonatal, especialmente en in-
fartos pequerios. La secuencia en difusiéon (DWT)
reforzada por mapas de coeficiente de difusién apa-
rente es diagnoéstica de infarto agudo.

Las secuencias en T y susceptibilidad magnéti-
ca (SWI) o T, en gradiente de eco (T, GRE) sirven
para evaluar hemorragias intra o extraaxiales, y la
T, axial, para el edema y la mielinizacién. Ademis,
debe incluirse una angio-RM (NdE B).

El mejor momento para evaluar la extension del
infarto es entre 2 y 4 dias.

Evaluacion cardiolégica

Hay que hacer un examen fisico y una auscultacién
cuidadosos. Si se constata soplo/ruido anormal, se
solicitard un ecocardiograma [4] (NdE B).

Estudios de trombofilia

Las pruebas de rutina para la trombofilia (anti-
trombina III, deficiencia de proteinas Cy S, y muta-
cién del factor V Leiden o de la protrombina 20210)
o para detectar otros factores de riesgo bioldgicos,
como anticuerpos antifosfolipidos, FVIII alto u ho-
mocisteinemia, la prueba de lipoproteina (a) o la
variante termoléabil metilentetrahidrofolato reduc-
tasa, no deben considerarse de rutina en neonatos
con ACV isquémico arterial.

Estudios de mutacién en el factor V Leiden so6lo
deben realizarse en caso de antecedentes familiares
de enfermedad tromboembdlica venosa; y la bus-
queda de anticuerpos antifosfolipidos sélo en caso
de eventos clinicos relacionados con un sindrome
antifosfolipido materno [16]. En resumen, no deben
solicitarse como estudios de rutina en neonatos
con ACV isquémico arterial [4] (NdE B).

éSe indica tratamiento?

Durante la fase aguda, son las medidas de apoyo,
como la hidratacién normal, los electrélitos, la gluco-
sa, la hemoglobina, el oxigeno y los niveles de pH. La
hipertermia debe prevenirse. El rol de la hipotermia
terapéutica ain no esta determinado. Las convulsio-
nes clinicas o subclinicas deben tratarse. Se requiere
un electroencefalograma o un electroencefalograma
continuo para reconocer las convulsiones subclini-
cas y el efecto de la medicacién antiepiléptica. Las
guias incluyen al fenobarbital como primera linea.

Los antiplaquetarios y la anticoagulacién con he-
parina de bajo peso molecular o heparina no fraccio-
nada rara vez estan indicados, debido al bajo riesgo
de recurrencia. Deben considerarse en neonatos con
ACV y trombofilia hereditaria o cardiopatia congé-
nita compleja (sin incluir el foramen oval permeable).

No hay evidencia para los tratamientos de reper-
fusién [4,17,18] (NAE B).

Accidente cerebrovascular isquémico arterial
en pediatria

En esta seccion abordaremos diferentes aspectos, tan-
to clinicos como diagndsticos, en pacientes pedid-
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Tabla I. Factores de riesgo para accidente cerebrovascular isquémico arterial neonatal.

Factores de riesgo (FR) prenatal ~ Complicaciones perinatales Recién nacido

Lietal, 2017 [11] Preeclampsia, oligohidramnios Parto con férceps, corioamnionitis,
y fiebre intraparto > 38 °C (FR trazado cardiotocografico anormal

La hipoglucemia y el bajo peso al nacer
fueron FR significativos

significativos) (incluidas desaceleraciones tardias o La edad gestacional > 42 semanas no

La disminucién del movimiento

variables persistentes, bradicardia fetal 0 fg

fetal por relato materno (antes y/o variabilidad cardiaca fetal reducida),

del parto o en una prueba en

reposo) no se considerd FR HatEny
significativos

anomalias del cordén umbilical, asfixia
al nacery el corddn apretado fueron FR

lee Setal, 2017 [12] Preeclampsia
Diabetes materna

Corioamnionitis Anomalias placentarias  Cardiopatia congénita
Anomalia de la frecuencia cardiaca fetal  Oxigenacién por membrana extracorpdrea

Trastornos protrombéticos Retraso del crecimiento intrauterino Cateterismo umbilical
maternos, incluidos anticuerpos  Sindrome de transfusion de gemelo a Infeccién

antifosfolipidos maternos gemelo Infeccion Hipoglucemia

Trastornos autoinmunitarios Traumatismo en grandes arterias al Trombofilia

Trastornos de la coagulacién nacer Policitemia

Primiparidad Apgar < 7 alos 5 minutos Mutacion del factor V de Leiden

Antecedentes de infertilidad
Tabaquismo

Fiebre materna

Exposicion a la cocaina en el Gtero

Hipoxia perinatal

Deficiencia de la proteina S

Deficiencia de la proteina C

Mutacién de la protrombina Homocisteina
Lipoproteina (a)

Mutacién de la metilentetrahidrofolato
reductasa

Actividad de la antitrombina Ill
Anticuerpos antifosfolipidos

Mutaciones en COL4AT-A2

tricos con el objetivo de incrementar la sospecha de
ACV y ofrecer tratamientos en etapas mds tempranas.

¢Cuando debemos pensar en un accidente
cerebrovascular isquémico arterial en un
paciente pediatrico?

Los sintomas de inicio més frecuentes son hemipa-

resia y paralisis facial (67-90%), alteraciones del ha-

bla o del lenguaje (20-50%), trastornos de la visién

(10-15%) y ataxia (8-10%) [19-21]. El inicio también

puede ser con sintomas no localizadores, como ce-

falea (20-50%) y alteracién de la conciencia (17-

38%) [22]. Las convulsiones son més comunes en

los nifios que en los adultos (15-25%), especialmen-

te en <6 anos. [21] (NdE C).

Pueden considerarse diferentes escenarios:

— ACV isquémico por cardioembolismo. Més fre-
cuente en pacientes internados y de menor edad
(media: 6 meses a 3 afos). Inicio abrupto: hemi-
paresia (36%-75%) y convulsiones (mas del 40%).
Hasta un 40% puede ser silente [23].

— ACV isquémico por arteriopatia de tipo moya-
moya. Alta prevalencia de accidentes isquémicos
transitorios y una gran carga de infartos silentes.
Clinica: hemiparesia y déficit hemisensitivo (72%),
cefalea crénica (52%) y convulsiones (<10%) [24,
25] (NdE B).
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— ACV de circulacion posterior. Méas en varones,
edad media 7 a 8 afios y generalmente sanos [26].
Inicio: hemiparesia, ataxia, disartria, y déficit en
el campo visual y oculomotor (70-100%). Los sin-
tomas no localizadores como cefalea, vdmitos y
afectacion de la conciencia, ocurren en el 60-70%.
La diseccion de la arteria vertebral es la etiologia
mads frecuente (25-50%) [26] (NAE C y D).

éCuales son los estudios complementarios
recomendados?

Debido al amplio espectro de diagnésticos diferen-
ciales en pacientes con un sindrome neurolégico
agudo, y para confirmar un ACV isquémico arte-
rial, la neuroimagen es el primer estudio que se
debe realizar.

Método de eleccion

La RM de cerebro demuestra el infarto temprana-
mente. Se recomienda confeccionar un protocolo
que pueda realizarse en menos de 15 minutos, es-
pecialmente si el paciente puede ser candidato a
tratamiento hiperagudo. Las secuencias recomen-
dadas (pueden variar por institucion) son: DWI y
mapa de coeficiente de difusién aparente, T, o
FLAIR y T, GRE o SWIy angio-RM arterial de va-
sos cerebrales y cuello [4,27] (NdE B).
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Una gran desventaja es la necesidad de anestesia
debido a la edad de los pacientes. En estos casos se
recomienda TC de cerebro con angio-TC de vasos
cerebrales y cuello, que excluye hemorragias y algu-
nos diagndsticos diferenciales, y confirma si existe
oclusién de un gran vaso.

En caso de que el paciente retna criterios para la
reperfusion, debe aplicarse en la neuroimagen la es-
cala del Alberta Stroke Program Early CT Score
(ASPECTS). De este modo se cuantifican los cam-
bios isquémicos tempranos en el territorio de la ar-
teria cerebral media. Los objetivos son seleccionar
a pacientes con mayor beneficio por la reperfusion,
detectar el riesgo de hemorragia postratamiento y
el pronéstico. Puede calcularse tanto en la TC como
en la RM (en DWI). El ASPECTS es cuantitativo y
divide el territorio vascular de la arteria cerebral me-
dia en 10 regiones (ganglionar y supraganglionar).
De una puntuacién inicial de 10, se resta un punto
por cada regién afectada (Tabla II) [28] (NdE D).

De forma concomitante, se realizard un hemo-
grama, un hepatograma, un ionograma y un coagu-
lograma [29] (NdE C).

Evaluacion cardiologica

En todo paciente se recomienda el examen clinico
cardiolégico y un ecocardiograma con estudio de
burbuja, ademds de un electrocardiograma para
descartar arritmias. Cuando existe historia de de-
fectos cardiacos o ACV durante el ejercicio, se re-
comienda monitorizacion con Holter e interconsul-
ta con un especialista. En caso de recurrencia debe
considerarse, ademds, un ecocardiograma transe-
sofagico con burbuja [4] (NAE B).

Estudios de trombofilia

Las enfermedades hereditarias que se asocian esta-
disticamente con un primer evento de ACV isqué-
mico son los niveles elevados de lipoproteina (a),
la disminucién de los niveles de inhibidores de la
coagulacion (antitrombina y proteina C) o muta-
ciones genéticas (mutacién del factor V Leiden o de
la protrombina, metilentetrahidrofolato reducta-
sa, con hiperhomocisteinemia). Para el estudio de
trombofilias adquiridas se solicitard anticuerpos
antifosfolipidos, anticoagulante lapico, anticardio-
lipinas y/o anti-B, glucoproteina. Con excepcién
del estudio genético, los estudios de laboratorios
deberdn solicitarse después de los tres meses del
ACV [4] (NdE B).

Estudios genéticos
Deben considerarse teniendo en cuenta hallazgos del
examen fisico, como, por ejemplo, hiperlaxitud arti-

cular asociada a diseccion. En estos casos se sugiere
descartar algunas enfermedades del tejido conectivo.

Ademas, teniendo en cuenta la distribuciéon del
infarto y el patrén de la arteriopatia, se solicitaran:
RNF213, ACTA2 R179, BRCC3/MTCPIL, GUCYIA3,
SAMHDI, sindrome de Alagille, neurofibromatosis
de tipo I, sindrome de PHACE, etc. Si se documen-
ta hemorragia asociada a la isquemia sin una mejor
explicacién, se considerara COL4A1-COL4A2 [4].

éSe indica tratamiento? iCuales son
los tratamientos recomendados?

Si. Para elegir el tratamiento adecuado se considera
el tiempo transcurrido (ventana) y la etiologia del
ACV. Considerando el periodo ventana (desde el
inicio a la confirmacién del ACV), los tratamientos
pueden dividirse en: reperfusién/hiperagudo, neu-
roproteccion, secundarios y quirargico.

Terapias hiperagudas

La terapia de recanalizacion arterial, tanto con acti-
vador tisular de plasmindgeno (tPA) intravenoso
como con tPA intraarterial, y la trombectomia me-
canica han demostrado beneficios significativos en
adultos con ACV isquémico en periodo de ventana.
En pediatria, atn es dificultosa su aplicacién [30]
(NdE C).

Cuando se produce la recanalizacién antes de
la muerte tisular, la reperfusion reduce la lesién is-
quémica. Posteriormente al periodo de ventana, au-
menta el riesgo de trasformacién hemorrigica del
infarto, lesion por reperfusion, y complicaciones
trombéticas y no trombéticas relacionadas con el
catéter y el dispositivo; en conclusion, se produce
mds dano que beneficio.

Alteplasa endovenosa
El uso de tPA en nifos pequenos es limitado debido
a la dificultad para determinar exactamente el co-
mienzo del ACV vy la evaluacién del déficit neurold-
gico. Las ultimas guias sobre ACV pediatrico esta-
blecen que es factible aplicar tPA en nifos desde los
2 afios, con déficit neuroldgico persistente (Natio-
nal institute of Health Stroke Scale pedidtrica>4) y
oclusién de un gran vaso confirmados radiogréfica-
mente dentro de las 4,5 horas del inicio [4] (NdE B).
Por opinién de expertos, se utiliza la misma dosis
de tPA endovenosa que en adultos (0,9 mg/kg), el 10%
de la dosis en bolo en un minuto y el resto por infu-
sién en 60 minutos (maximo, 90 mg). Existen crite-
rios que contraindican el tratamiento relacionado con
la historia del paciente, la etiologia, las neuroimége-
nes, el examen clinico y los laboratorios [31] (NdE B).
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Trombectomia
El éxito de la trombectomia mecdnica en adultos Tablall. Escala del Alberta Stroke Program Early CT Score (ASPECTS) [28].
con ACV se basa en ensayos controlados aleatori-

L, L. Segmento Territorio vascular de arteria cerebral media (ACM) involucrado Puntuacion
zados (clase 1A). En pediatria, este procedimiento o :
ha alcanzado el NdE C [32] y se debe principalmen- ~ ¢anglionar C: caudado !
te al calibre de las arterias, el uso del contraste en L: lentiforme 1
relacién con el peso, la radiacidn y las arteriopatias Cl: capsula interna 1
como e‘tlologlra ffecuente del ACV. 3 I- corteza insular 1
La situacidon ideal es cuando la oclusién de un > i i ;
. . M1: regidn de la ACM cortical anterior (opérculo frontal) 1
gran vaso es secundaria a un trombo de origen car-
M2: regién de la ACM cortical lateral al ribete insular 1

diaco. La localizacion de la oclusién de un gran
vaso es otro factor determinante. La carétida inter-
na intracraneal, la arteria cerebral media (M1) y la
basilar son los sitios mds recomendados. La pun-  Supraglanglionar M4: regién de la ACM cortical anterior inmediatamente superior a M1 1
tuacién de la National institute of Health Stroke
Scale pediatrica debe ser > 6 antes del procedi-

(I6bulo temporal anterior)

M3: regién de la ACM cortical posterior (I6bulo temporal posterior) 1

M5: regién de la ACM cortical media inmediatamente superior a M2 1

M6: region de la ACM cortical posterior inmediatamente superior a M3 1

miento, la escala de ASPECTS > 7 y un periodo
ventana menor de seis horas.

Neuroproteccion

La mayoria de los pacientes con ACV no seran can-
didatos a la reperfusion; sin embargo, la confirma-
cion temprana permitird instaurar neuroproteccion.
El objetivo es salvar el tejido de penumbra median-
te la optimizacién del trasporte de oxigeno y gluco-
sa y minimizar las demandas metabélicas mediante
control de fiebre y convulsiones. Todas estas estra-
tegias son extrapoladas de bibliografia en adultos
[4] (NdE B).

Se recomienda la monitorizacién durante al me-
nos 24 horas en todo paciente con ACV; tratar la hi-
perglucemia/hipoglucemia (ideal: 140-180 mg/dL);
e identificar y tratar causas de hipertermia (> 38 °C)
con antipiréticos. La presion arterial debe mante-
nerse en rangos normales y principalmente evitar
hipotension. Pacientes con ACV secundario a arte-
riopatia cerebral intracraneal son particularmente
sensibles a los descensos abruptos de la presion ar-
terial que pueden provocar hipoperfusion cerebral.
El uso de farmacos antihipertensivos en este grupo
de pacientes puede desencadenar nuevos infartos.
La hipotensién debe tratarse enérgicamente: cabe-
cera plana, fluidos endovenosos y, en raras ocasio-
nes, vasopresores o fludrocortisona.

En pacientes con anemia de células falciformes y
ACV isquémico se recomienda la transfusién de
sangre en el periodo agudo (en las seis primeras ho-
ras), aun antes de la realizacion de la neuroimagen.
De esta manera se incrementa el transporte de oxi-
geno cuando el nivel de hemoglobina es <10 g/dL.
Con este tratamiento, los valores de hemoglobina no
deben ser mayores a >11 g/dL. Para evitar el sindro-
me de hiperviscocidad deben controlarse los niveles
de hemoglobina cada dos horas tras la transfusion.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2024; 79 (9): 247-257

Independientemente del tipo de anemia de células
falciformes, después de la transfusion de sangre se
recomienda una exanguinotransfusiéon para dismi-
nuir los niveles de hemoglobina S aproximadamente
un 15% e incrementar la hemoglobina a =10 g/dL.
Ademas, deben tomarse medidas generales, como
hidratacién 6ptima, y correccién de la hipoxemia y
de la hipotensidn sistémica, en especial en pacientes
que tienen asociado sindrome de moyamoya.

Cabe considerar tempranamente cirugia des-
compresiva en casos de infarto maligno de la arte-
ria cerebral media y de infarto cerebeloso con efec-
to de masa. En nifios con infartos malignos de la
arteria cerebral media se deberfa considerar reali-
zar la hemicraniectomia profilictica temprana en
las primeras 24 horas o implementar controles cli-
nicos y neurorradiolégicos frecuentes dentro de las
primeras 72 horas para monitorizar el edema y la
necesidad de la cirugia [4] (NdE B).

Tratamiento de prevencion secundaria
La decisién de comenzar una terapia antitromboti-
ca, la eleccion del fairmaco, el momento de inicio y
la duracién dependen de la causa del ACV y de fac-
tores como la edad y las comorbilidades.

Cuando se determina que es cardioembdlico o
debido a una trombofilia, se recomienda la anticoa-
gulacion [4] (NdE B).

En casos de diseccidn cervical arterial no hay da-
tos pedidtricos que indiquen la eleccién del farma-
co antitrombético. La presencia de trombo intralu-
minal puede pesar a favor de la anticoagulacién,
mientras que en un infarto de gran tamario se pre-
fiere la antiagregacion.

Los agentes antiagregantes se recomiendan en
los infartos criptégenos y en el moyamoya.
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Se recomienda iniciar la terapia antitrombética
sblo después de que el riesgo de recurrencia supere
la posibilidad de transformacién hemorragica del
infarto. Cuando se utiliza anticoagulacion, se reco-
mienda infusién de heparina y realizar una neuroi-
magen cuando estd en rango terapéutico para descar-
tar una hemorragia antes de cambiar a un anticoagu-
lante de larga accién. La elecciéon del anticoagulante
(heparina de bajo peso molecular, warfarina o anti-
coagulantes orales directos) deberia basarse en la
etiologia y los factores del paciente. Los antiagregan-
tes (acido acetilsalicilico y clopidogrel) pueden ini-
ciarse mds tempranamente que los anticoagulantes.

La duracién del tratamiento depende de la cau-
sa. En los casos de ACV criptdgeno, por consenso
de expertos, se recomienda durante 2 afos, ya que
la mayoria de las recurrencias ocurre en este perio-
do [4] (NdE B).

Terapias inmunomoduladoras

Los corticoides y otras terapias inmunomodulado-
ras puede desempeiiar un papel en la prevencién de
recurrencias en pacientes con arteriopatias infec-
ciosas inflamatorias [33] (NdE D).

En nifos con arteriopatia cerebral focal, se sugiere
que los corticoides pueden mejorar la evolucion cuan-
do se agregan a los antiplaquetarios [34] (NdE D).

La terapia con inhibidores del factor de necrosis
tumoral es el tratamiento pilar en nifios con DADA2
[35] (NdE D). Ademas, por el riesgo de ACV hemo-
rragico, no se recomiendan terapias antitrombdticas.

Cierre de foramen oval permeable
No esté claro el papel fisiopatolégico del foramen
oval permeable en el ACV criptégeno [36] (NAE D).

Cirugia de revascularizacion en moyamoya
Debido al alto riesgo de recurrencia de ACV [37]
(NdE D).

Trombosis venosa y de los senos cerebrales:
neonatal y pediatrica

Es una entidad infrecuente y subdiagnosticada que
implica trombosis del sistema venoso superficial o
profundo, con obstruccion del drenaje e hiperten-
siéon endocraneana. En la mitad de los casos se aso-
cia a infartos venosos [4,38].

La incidencia varia de 0,8 a 40/100.000 nifios/
ano. La mitad de los casos se presenta antes del
ano de vida, especialmente en el neonato [39-43]
(NdE C).

éCuando debemos pensar en una trombosis venosa
y de los senos cerebrales?

Hay que considerarla en pacientes con factores de
riesgo que puedan favorecer la trombosis venosa y
de los senos cerebrales. La clinica es inespecifica,
aguda o subaguda.

Los sintomas en el neonato son hiporreactivi-
dad, vémitos, rechazo alimentario o convulsiones
[40,43,44] (NdE C); en ninos, los sintomas son hi-
pertension endocraneana, como cefaleas, vomitos,
trastornos visuales y edema de papila, y pueden
asociar convulsiones o signos focales asociados al
infarto [39,42-44] (NdE C).

En algunos casos puede ser asintomdtica, como
hallazgo radioldgico en un nifio con infeccién oto-
mastoidea o traumatismo encefalocraneano.

éCudles son los factores de riesgo/patologias
predisponentes para la trombosis venosa
y de los senos cerebrales?

En mds del 80% de los casos se identifican factores

de riesgo, que son diferentes segtn el grupo etario

[4,39,43,44-46].

— En neonatos: factores maternos, embarazo, par-
to o enfermedad neonatal aguda.

— En nifios: enfermedades preexistentes, infeccio-
nes, traumatismos o deshidratacién [39-41,44-47]
(NdE C).

Factores yatrégenos vinculados a la hipotermia te-
rapéutica y la cirugia cardiaca han incrementado
esta complicacién [48,49] (NdE C).

Hasta el 60% de los neonatos y niflos con trom-
bosis venosa y de los senos cerebrales presentan al-
teraciones en pruebas de trombofilia, frente a un
15-25% en adultos [39,44,46,50,51] (NdE C).

éCudles son los estudios complementarios
recomendados?

Neuroimdgenes

Son fundamentales para el diagnéstico [52]. Los
hallazgos se pueden dividir en signos directos (vi-
sualizacion del trombo en el seno dural o la vena
cerebral) e indirectos (edema, isquemia o hemorra-
gia parenquimatosa) [51].

La ecografia es muy util en neonatos con sospe-
cha de trombosis venosa y de senos cerebrales [53]
y puede detectar hemorragias taldmicas o intraven-
triculares sugestivas de trombosis [52,54] (NdE D).

El Doppler puede identificar directamente la
trombosis en senos superficiales o mostrar la au-
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sencia de flujo en una vena, lo que sugiere un trom-
bo [55,56] (NAE D).

La TC se recomienda en pacientes muy inestables
o cuando la RM no esté disponible [12,39,40] (NdE
D). En estudios sin contraste, el seno trombosado se
observa hiperdenso y expandido en la etapa aguda
(signo del tridangulo denso) (NdE D). Este hallazgo
puede ser dificil de interpretar en neonatos, ya que
el seno normalmente puede ser relativamente hiper-
denso respecto al parénquima cerebral [12] (NdE D).

La TC con contraste puede facilitar la detecciéon
del trombo (signo del delta vacio) (NdE D). La an-
gio-TC venosa es similar en sensibilidad a la RM, en
particular para el sistema venoso profundo y peque-
fas venas [57,58] (NdE D).

La RM con venografia es el método de eleccion
[39,52,58] (NdE D). Pueden observarse cambios en
la intensidad de la sefial del seno afectado, secunda-
rios a la degradacién de la hemoglobina y a altera-
ciones del flujo [52,59,60] (NdE D).

En neonatos, la interpretacién de imégenes de
venografia debe ser cuidadosa (mayor prevalencia
de vacio de senal de flujo en el sistema venoso por
vasos de menor calibre) [61] (NdE D).

La venografia por RM con contraste es superior
comparada con imdgenes sin contraste, ya que iden-
tifica el signo del delta vacio [62] (NAE D). La afec-
tacién parenquimatosa estd presente aproximada-
mente en el 57% de los casos (el 56%, lesiones he-
morragicas) [59] (NdE D).

Laboratorio

Se recomienda la evaluacion exhaustiva de los facto-
res de riesgo: hemograma, sideremia y ferritina, exa-
men de orina, azoemia-creatininemia, hepatograma,
proteinograma, eritrosedimentacion, proteina C re-
activa, procalcitonina, hemocultivos, urocultivo y se-
creciones respiratorias, incluyendo el SARS-CoV-2;
y, segtn sospecha, liquido cefalorraquideo o panel
para colagenopatias [39,44,46,50,51] (NdE D).

Los estudios de trombofilias genéticas y adquiri-
das se recomiendan especialmente cuando no se
identifica la etiologia [39,44,46,50] (NdE D).

Los trastornos protrombdticos no genéticos de-
ben realizarse a los 3 meses [63] (NdE D).

¢Cual es el tratamiento recomendado?

Es fundamental el tratamiento de sostén (manteni-
miento de la homeostasis, firmacos antiepilépticos
si es necesario y tratamiento de las infecciones sub-
yacentes) [4] (NdE D).

La anticoagulacién con heparina de bajo peso
molecular es segura y debe considerarse de forma
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individualizada, tanto en neonatos como en nifos
mayores, incluso en presencia de hemorragia [64,65]
(NdE D). La evidencia méds clara sugiere que la au-
sencia de tratamiento anticoagulante se asocia con
propagacién del trombo y subsecuente infarto, lo
que acarrea peor prondstico [64,65] (NdE D).

En la trombosis venosa cerebral secundaria a in-
fecciosas otoldgicas se recomienda el tratamiento
combinado de antibidticos, quirdrgico y anticoagu-
lacién [65] (NdE D).

En los neonatos, los tiempos de recanalizacién
pueden ser mas cortos, por lo que se puede repetir
la resonancia entre las 6 y las 12 semanas para eva-
luar la suspensién del tratamiento con heparina de
bajo peso molecular [65] (NdE D).

Accidente cerebrovascular hemorragico
neonatal y pediatrico

Representa casi la mitad de los casos de ACV. La
etiologia es diferente en los adultos, y entre el pe-
riodo neonatal y el pediatrico.

Aqui se excluyen las formas traumdticas, la he-
morragia intraventricular del prematuro y la trans-
formacién hemorragica del ACV isquémico.

¢Cuales son las causas de accidente cerebrovascular
hemorragico en el periodo neonatal?

Las causas de ACV hemorrdgico en neonatos a tér-
mino son diversas e incluyen las coagulopatias, la
trombocitopenia y, menos frecuentemente, altera-
ciones vasculares estructurales. A pesar de que en
la mayoria de los neonatos con ACV hemorragico
no se identifica una causa especifica, se han descri-
to algunos factores de riesgo, como la cesarea de
emergencia, el distrés fetal y el sexo masculino. En
neonatos con infarto hemorragico asociado a po-
rencefalia, glaucoma o cataratas deberian buscarse
mutaciones en los genes COL4A1y COL4A2.

Debe descartarse la deficiencia de vitamina K en
los pacientes que no recibieron la suplementacién
posnatal. Ademds, esta deficiencia puede ocurrir en
hijos de madres que recibieron warfarina, fenitoina
o barbitdricos durante el embarazo. Otras causas
descritas son la hemofilia A y otras coagulopatias
hereditarias.

¢Cuales son las causas de accidente cerebrovascular
hemorragico en pediatria?

En alrededor del 75% de los casos con ACV hemo-
rragico pedidtrico espontaneo no traumdtico se do-
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cumentan lesiones estructurales, y las malformacio-
nes arteriovenosas son las mas frecuentes [66,67]
(NdE B). Otras causas estructurales son los aneu-
rismas, las fistulas arteriovenosas y las malforma-
ciones cavernomatosas [66-69] (NdE B). Aproxi-
madamente, en el 10% de los casos no se documen-
tala causa.

Dentro de las causas hematoldgicas hereditarias,
las mds comunes son la hemofilia A (deficiencia del
factor VIII) o la B (deficiencia del factor IX) y la en-
fermedad de von Willebrand. Otras menos fre-
cuentes son deficiencia del factor VII, el factor I y
el factor XIIL

Dentro de las causas adquiridas, la mds comin
es la parpura trombocitopénica idiopdtica. La coa-
gulopatia también puede relacionarse con el fallo
hepdtico, la coagulacion diseminada aguda o ser ya-
trégena, por ejemplo, secundaria al uso de anticoa-
gulantes en pacientes con cirugia cardiovascular o
en circulacion extracorpérea [67,68] (NdE B). Las
infecciones sistémicas o del sistema nervioso cen-
tral son otra causa. Los pacientes con anemia de cé-
lulas falciformes también tienen un riesgo mayor
de ACV hemorragico.

Comorbilidades comunes son anomalias genéti-
cas o vasculares, enfermedad cardiaca/cirugia, co-
lagenopatias y errores congénitos del metabolismo
[69-71] (NAE B).

¢Cuando debemos pensar en un accidente
cerebrovascular hemorragico?

Las manifestaciones clinicas son irritabilidad, alte-
racion de la conciencia o crisis epilépticas, afecta-
cién de los pares craneanos y trastornos visuales o
cerebelosos [72,73]. La cefalea y el déficit neurolé-
gico en lactantes pueden ser mas inespecificos y se
relacionan con la localizacién [68,71] (NdE B).

El neonato puede tener un deterioro stbito y ca-
tastréfico similar al paciente mayor con ACV de
gran volumen o disminucién del estado de alerta,
hipotonia, movimientos oculares anormales, difi-
cultad respiratoria y convulsiones [73] (NdE B).

éCuales son los estudios complementarios
recomendados?

La TC es de alta sensibilidad para detectar hemo-
rragias. Es de utilidad en pacientes con deterioro de
la conciencia [74,75] (NdE B).

Las secuencias de RM (DWI, SWI o GRE,
FLAIR, y angio-RM arterial y venosa) son ideales
especialmente en el paciente mas estable, ya que
permiten diferenciar la transformacién hemorragi-

ca de sangre arterial o venosa y el infarto de hemo-
rragia primaria, y se recomiendan en la fase aguda
del ACV hemorrégico. La angiografia cerebral es la
técnica de referencia para el estudio de malforma-
ciones [75-77] (NdE D).

Se deberan identificar los factores de riesgo fa-
cilmente corregibles, como la trombocitopenia, la
coagulopatia o la hipertension.

En casos particulares, cuando el paciente esté
estabilizado, se recomienda descartar trastornos
hemorragiparos, teniendo en cuenta la historia fa-
miliar y los hallazgos del laboratorio.

¢Cudles son los tratamientos recomendados?

Mantener la perfusidn cerebral adecuada, evitar el
resangrado, el control de crisis y la monitorizacién
continua electroencefalografica [78] (NdE D).

No existen estudios con nimodipina o tranexa-
micos en ninos [69].

Las indicaciones quirtrgicas estan relacionadas
con el manejo de complicaciones como la hiperten-
sion endocraneana. No existen estudios aleatoriza-
dos para el drenaje ventricular, la craneotomia o la
colocacién de un monitor de presién intracraneana
[79] (NAE C).

Las intervenciones quirtrgicas para la preven-
cion de resangrados dependen de cada tipo de le-
sién [79].

Conclusiones

Esta guia revisa las manifestaciones clinicas, los es-
tudios complementarios y el tratamiento del ACV y
la trombosis venosa y de los senos cerebrales en pe-
diatria.

La aplicacién de estas recomendaciones puede
variar segun el caso y la disponibilidad de recursos
de la institucién. La Academia Iberoamericana de
Neurologia Pediatrica promueve la educacién y la
divulgacién de informacién en pos de una mejor
atencion para el paciente y su familia.
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Guia de tratamiento del accidente cerebrovascular

Guide to the treatment of paediatric strokes. Iberoamerican Academy of Pediatric Neurology

Abstract. A paediatric stroke is a rare entity that can occur at any age. It may be arterial or venous, ischemic or
haemorrhagic, and may occur in the neonatal or paediatric stage of life, as well as in adolescence. Prompt diagnosis
means that adequate treatment can be administered and prevents recurrence, minimising the percentage of sequelae.
This guide aimed to analyse, prepare and classify the literature currently available in order to determine the best
recommendations on the treatment of strokes in paediatric patients. In each section, we attempted to answer the
following questions: when should we think in terms of a stroke and thrombosis of the cerebral venous sinuses in a
newborn or paediatric patient? What are the recommended complementary studies? Is treatment indicated? What are
the recommended treatments? This quide was prepared based on the opinion of experts in the field, in order to determine
how the recommendations were assessed according to the 2011 Oxford Levels of Evidence. Finally, the guidelines were
reviewed by the scientific committee of the Iberoamerican Academy of Pediatric Neurology for subsequent dissemination.

Key words. Haemorrhagic. Ischemic. Neonatal. Paediatric. Stroke. Venous.
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