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Caso CLiINICO

LABURPENA

Garuneko hodietako istripuek (GHI) urtean 0,6-
7,9/100.000 haurrei eragiten diete. Manifestazio
Klinikoak ez dira espezifikoak eta adin pediatrikoan
ohikoagoak diren beste patologia batzuen berdinak
dira.

Lan honetan aurrekari interesgarririk ez
duen 8 urteko haur baten kasua aurkezten da.
Haur honek, bat-bateko desorientazio gertakari
baten ondoren sinkope bat du, eta larrialdietan,
eskuineko hemiparesia, ezkerreko aurpegi-
paralisia eta afasia globala antzematen zaizkio.
GHIren susmoaren aurrean, ezkerreko erdiko
garuneko arteriaren iktusa baieztatzen duen
burmuineko erresonantzia urgentea egiten da.
Bi ordu geroago, kontraindikaziorik ez dagoenez,
tronbolisi sistemikoa egiten zaio (Alteplasa). 36
ordu beranduago, gorakoekin, logurarekin eta
bradikardiarekin hasten da. Horregatik, garezur
barruko hipertentsion tratatzeko neurriak hasten
dira eta infartu gaiztoarekin bateragarria den
garuneko ordenadore bidezko tomografia egiten
zaio. Neurri hoiekin erantzun klinikorik ez
dagoenez, kraniektomia deskonpresiboa egiten da,
hobekuntza kliniko eta erradiologiko mantso baina
progresiboarekin.

Irudi bidezko diagnosi goiztiarra
funtsezkoa da “denbora-mendeko” larrialdi bat
maneiatzeko. Sintomak hasten direnetik igarotako
denbora da kontuan hartu beharreko faktore
qarrantzitsuenetako bat, baita kontraindikaziorik
eza ere. Pronostiko neurologikorako, funtsezkoa
da GHlaren eta bere tratamenduaren ondoriozko
konplikazioak (eraldaketa gaiztoa esaterako)
maneiatzea.

Gako-hitzak: Garun-hodietako istripu; Iktus;
Garezur barneko hipertentsio; Tronbolisi sistemikoa
Infartu gaizto.

RESUMEN

Los accidentes cerebrovasculares (ACV)
afectan a 0,6-7,9/100.000 nifios por afio. Las
manifestaciones clinicas son inespecificas y
comunes a otras patologfas mas frecuentes
en la edad pediatrica.

Se presenta el caso de una nifia de ocho
afios, sin antecedentes de interés, que sufre un
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episodio de desorientacién con sincope pos-
terior. Asocia hemiparesia derecha, paralisis
facial izquierda y afasia global. Ante la sospe-
cha de ACV, se solicita RM cerebral urgente
que confirma ACV de arteria cerebral media
(ACM) izquierda. Dos horas después, ante la
ausencia de contraindicaciones, se administra
trombolisis sistémica (Alteplasa). Alas 36 horas
del inicio, presenta vomitos, somnolencia y
bradicardia. Se inician medidas de tratamiento
de hipertension intracraneal (HTic) y se realiza
TC cerebral, con hallazgos sugestivos de infar-
to maligno. Ante la falta de respuesta clinica, se
realiza craniectomia descompresiva con mejo-
ria clinica y radioldgica lenta pero progresiva.

El diagnéstico por imagen precoz resulta
clave para el manejo de una urgencia “tiempo-
dependiente”. El tiempo transcurrido desde el
inicio de los sintomas es uno de los factores més
importantes a tener en cuenta en las terapias
de reperfusion, asi como la ausencia de contra-
indicaciones. El manejo de las complicaciones
derivadas del ACV (como la transformacién
maligna) asi como del tratamiento de reper-
fusién (principalmente hemorragicas) resulta
fundamental para el prondstico neuroldgico.

Palabras clave: Accidente cerebrovascular;
Ictus; Hipertensi6n intracraneal; Trombolisis
sistémica, Infarto maligno.

INTRODUCCION

Los accidentes cerebrovasculares (ACV)
o ictus son una entidad poco frecuente en la
edad pedidtrica. Las manifestaciones clinicas
de esta entidad son muy inespecificas, a la vez
que comunes a otras patologfas mas frecuen-
tes, menos complejas y con mejor prondstico en
este grupo de poblacién. Todos estos aspectos
dificultan el diagndstico del ACV, que resulta
clave para el manejo terapéutico de una urgen-
cia “tiempo-dependiente”. Se presenta a conti-
nuacién un caso clinico que refleja lo descrito.

CAso0 CLINICO

Nifia de ocho afios que acude a la unidad
de urgencias de un hospital terciario, traslada-
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da en ambulancia medicalizada, por episodio
de desorientacion brusca y sincope posterior
mientras entrenaba con su equipo de balonces-
to. Cuando acuden a valorarla, presenta difi-
cultad para hablar (lenguaje no comprensible)
y varios episodios de vémitos. No se describe
traumatismo craneoencefalico directo. Se trata
de una nifa sin antecedentes personales de
interés, y calendario vacunal acorde a la edad.
Como antecedentes familiares destaca madre
con déficit leve de proteina S.

Asu llegada a urgencias, presenta cifras de
tension arterial en limite alto de normalidad
con frecuencia cardiaca normal; glucemia y
resto de constantes normales (saturacién de
oxigeno y temperatura). A la exploracién
presenta hemiparesia derecha, paresia facial
izquierda, afasia global y tendencia al suefio
(Escala Glasgow: O3V2MD5). Reflejos osteoten-
dinosos derechos exaltados. Resto de explora-
cién sistémica por aparatos normal.

Se realiza estabilizacion “ABCDE”, asi
como escala PedNIHSS, con puntuacién de
14 puntos. Dados los sintomas y datos com-
patibles con hipertension intracraneal (HTic),
se instauran medidas generales de tratamien-
to de esta. Ante la sospecha clinica ACV, se
activa el cédigo ictus del centro (incluyendo
equipo de guardia del Servicio de Neurologfa
de adultos).

Alos 60 minutos del inicio de los sintomas,
se realiza tomografia computarizada (TC) cere-
bral, en la que no presenta hemorragia intrapa-
renquimatosa ni lesion ocupante de espacio. Se
completa estudio con angio-resonancia mag-
nética (RM) cerebral, en la que se observan
hallazgos compatibles con ACV isquémico
en territorio de arteria cerebral media (ACM)
izquierda, con afectacién de territorio profun-
doy oclusion a nivel distal (Fig. 1). Asimismo
se realiza ecodoppler cervical en el que no
presenta alteraciones significativas (ejes caro-
tideos permeables).

La paciente ingresa en la unidad de cui-
dados intensivos pedidtricos (UCIP). Se inicia
trombolisis sistémica con Alteplasa (rTPA) a
las 2 horas del inicio de la clinica, que trans-
curre sin incidencias. Durante las primeras 24
horas permanece clinicamente estable y sin
cambios en la exploracién neuroldgica, con
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escala PedNIHSS de 14 puntos (sin cambios
tras la terapia de perfusion). Se realiza nueva

RM craneal en la que se constata afectacion
extensa (superficial y profunda) del territorio
cerebral dependiente de la ACM izquierda.

Alas 36 horas del inicio de la sintomatolo-
gfa, la paciente presenta cuadro clinico abrupto
de vémitos y disminucién del nivel de cons-
ciencia, asi como bradicardia. Se realiza nueva
estabilizacién “ABCDE" y se inician medidas
generales y de primer nivel de tratamiento de
HTic. No se observa respuesta clinica a dichas
medidas, por lo que se realiza TC urgente que
muestra desviacion de linea media, borramien-
to de cisternas basales y surcos corticales e inci-
piente herniacién transtentorial descendente
izquierda, sin signos de transformacién hemo-
rragica del ACV (Fig. 2).

Ante la sospecha de transformacién malig-
na del ACV, los especialistas de neurocirugfa
realizan craniectomia descompresiva tempo-
ral izquierda y colocan sensor de medicién de
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Figura 1. RMN cerebral
en la que se observan
hallazgos compatibles con
ACV isquémico en terri-
torio de ACM izquierda,
con afectacion de territo-
rio profundo y hallazgos
sugestivos de oclusiones
distales.

Figura 2. TC cerebral
que muestra desviacion
de linea media y borra-
miento de cisternas basa-
les y surcos corticales,
con incipiente herniacion
transtentorial descenden-
te izquierda.

presién intracraneal (PIC) intraparequimatoso.
Tras ello, precisa optimizacién de medidas de
primer y segundo nivel de tratamiento de
HTic para control de PIC y mantenimiento de
presion de perfusion cerebral (PPC) adecuada.
Recibe sedoanalgesia profunda (midazolam
y remifentanilo) y curarizacién (cisatracurio)
durante 5 dias; asi como terapia hiperosmolar
(suero salino hiperténico 3%) y soporte vasoac-
tivo (noradrenalina).

Tres dias después de realizar la craniecto-
mia descompresiva, presenta PIC adecuadas
de forma mantenida. Se realiza nueva prueba
de imagen en la que se observa menor efecto
masa y menor desviacién de linea media. Dada
la mejoria clinica y radiolégica, se inicia reti-
rada progresiva de medidas terapéuticas de
HTic, sin nuevas complicaciones posteriores.

Durante el ingreso presenta movimientos
oculares erréticos y clonias. Ante la sospecha
clinica de crisis epiléptica, se realiza electroen-
cefalograma en el que presenta foco lento fron-
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to-temporal izquierdo. Se inicia tratamiento
con Levetiracetam, sin episodios posteriores
sugestivos de crisis. Se inicia también antia-
gregacion con acido acetilsalicilico.

Ademés de la estabilizacion y tratamien-
to de las complicaciones, se realiza estudio
etioldgico del cuadro clinico de la paciente.
Desde el punto de vista cardioldgico, se realiza
electrocardiograma normal, y ecocardiogra-
ma transtoracico en el que se aprecia foramen
oval permeable y lesiones hiperecogénicas
en tracto de salida de ventriculo derecho, sin
objetivarse claras masas intracavitarias. Se
completa estudio con angioTC que descarta
masas cardiacas y extracardiacas (imagenes
iniciales compatibles con grasa pericdrdica
extracavitaria). Se realiza asimismo estudio
de trombofilias, autoinmunidad e infeccioso
(incluyendo SARS-Cov-2), todos con resul-
tados negativos. La etiologfa del ACV queda
como indeterminada.

La paciente permanece 16 dfas ingresada
en la UCIP, durante los cuales es valorada de
forma conjunta por equipo de la unidad de
ictus del servicio de neurologia de adultos,
neuropediatria y los servicios implicados en el
programa de dafio cerebral infantil adquirido
(rehabilitacion, psiquiatria, trabajo social). Es
dada de alta a planta de hospitalizacién para
continuar su recuperacion, persistiendo afecta-
cién neuroldgica grave (hemiparesia derecha,
afasia global).

Discusion

La aparicién aguda y repentina de un défi-
cit neuroldgico en un nifio previamente sano,
sin causa subyacente modificable y tratable
(hipoglucemia) y mantenido al menos 30
minutos, obliga a descartar un ACV o ictus(2.

Los ACV isquémicos tienen una incidencia
en torno a 0,6- 7,9/100.000 nifios por afio, con
predominio en nifios y en las razas negra y
asidtica®. Respecto a la etiologia de este cua-
dro, podemos dividirla en tres grandes grupos.
El primer grupo son las arteriopatias, respon-
sables del 50% de los casos de ACV isquémi-
co. Incluyen diferentes defectos arteriales que
pueden ser congénitos o adquiridos. Dentro

de ellas caben destacar la arteriopatia cerebral
focal (lesiones tipo diseccion —intracraneales-y
lesiones inflamatorias —secundarias a vascu-
litis de diferentes origenes-); la enfermedad
de Moyamoya (riesgo aumentado de acciden-
tes isquémicos transitorios); las disecciones
arteriales extracraneales y las vasculitis con
afectacién difusa. El segundo grupo son las
cardiopatias (més frecuentes entre los 6 meses
y los 3 afios de vida), las cudles constituyen un
factor de riesgo especialmente significativo de
ACV isquémico en periodo post-operatorio,
post-cateterismo, y si precisan oxigenacion por
membrana extracorpérea (ECMO). El tltimo
grupo son las enfermedades hematolégicas,
siendo la anemia drepanocitica la mds fre-
cuente (presenta un riesgo 200 veces mayor
respecto a un niflo sano). Se incluyen en esta
categoria a las entidades protrombdticas, como
el déficit de protefna C-9,

Las manifestaciones clinicas de los ACV
isquémicos en la infancia son més inespecificas
que las de los adultos. Los déficits neurologi-
cos focales mds frecuentes en la infancia son
la hemiplejia y hemiparesia facial (67-90%) y
la afasia (20-50%)24. Otros cuadros clinicos,
como la alteracion del nivel de conciencia
(17-38%) o vomitos (10%) pueden ser también
la forma de debut de un ACV. La etiologia del
ACV isquémico puede condicionar la presen-
tacion de este, siendo la hemiparesia y las
convulsiones (15-25%) las manifestaciones mas
frecuentes en los ACV de origen cardioembo-
lico(24. La presentacion clinica también varfa
en funcién del territorio vascular afectado. Las
alteraciones visuales, la cefalea y la ataxia de
inicio brusco son sugestivas de afectacién de
territorio posterior®.

La escala PedNTHSS (Pediatric National
Institutes of Health Stroke Scale) (Tabla I) se
desarroll6 a partir de la escala NIHSS (vali-
dada para adultos). Consta de 11 apartados, y
mide la discapacidad asociada al ACV. Es una
herramienta muy ttil para definir la afectacion
neurolégica, ademas de tener valor pronésti-
co (mal prondstico si puntuacién mayor a 12
puntos)®©.

Ante la sospecha clinica de ACV, la RM
cerebral urgente (primeros 60 minutos tras
inicio de la clinica) es la prueba de imagen de
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eleccion, pero no siempre esta disponible en
todos los centros hospitalarios. La TC cerebral
(incluyendo angioTC) es una herramienta til
para descartar patologia hemorragica cerebral,
y es capaz de detectar cambios isquémicos una
vez transcurridas 3-12 horas desde el inicio de
los sintomas. Por ello, de cara al manejo diag-
nostico, se priorizard la RM siempre y cuando
se disponga de los medios. En su defecto, se
realizard angio-TC cerebral(247.

Los ACV son una urgencia médica tiem-
po-dependiente. La interrupcién del flujo
cerebral produce la activacion de los meca-
nismos de autorregulacién, que tienen como
objetivo mantener el aporte tisular de oxige-
no. Conforme el flujo va disminuyendo, se va
produciendo fallo progresivo de las diversas
funciones e instauracién del metabolismo
anaerobio. Cuando el flujo es menor de 10-12
ml/100 g por minuto, se produce el infarto de
las células®. Las células que se encuentran en
la periferia de la zona infartada reciben menor
aporte de oxigeno y glucosa, pero gracias a
vasos colaterales pueden recuperar su funcio-
nalidad. Es lo que se conoce como “zona de
penumbra”, y su recuperacién depende de la
restauracion del flujo®.

Actualmente, existen dos terapias de reper-
fusién. El tiempo transcurrido desde el evento
isquémico es clave en ambas para su indica-
cién. La trombolisis sistémica con Alteplasa
(r-TPA) es la primera de ellas. Estd indicada en
las primeras 4,5 horas tras el evento isquémico,
en nifios mayores de dos afios. Se adminis-
tra a 0,9 mg/kg (dosis maxima 90 mg) en 60
minutos (10% bolo; y resto en perfusion en 60
minutos). Tras comprobar la indicacion, exige
también corroborar la ausencia de contraindi-
caciones para su administracién (Tabla II). Hay
que prestar especial atenci6n a las complica-
ciones hemorrégicas(?. La segunda terapia
es la trombectomia mecanica. Es la terapia
de eleccién para oclusion de gran vaso de
menos de 6 horas de evolucién en territorio
carotideo y menos de 12-24 horas en territorio
vertebro-basilar. Exige disponer de equipo de
neurorradiologia intervencionista. Se puede
utilizar como tratamiento de eleccién o como
terapia de rescate tras trombolisis sistémica no
efectiva2910),
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TABLA I. EscALA PEDNIHSS*@.6
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Elemento

Puntuacién

1la)

Nivel de consciencia
Si <2 afos, multiplicar esta puntuacion por 3
y no evaluar 1b) y 1c)

0: alerta; 1: somnoliento; 2: requiere estimulacion repetida para mantener atencion; 3: respuesta
motora o autonémica refleja

1b)

Preguntas orales: ;cudntos afios tienes?, ;dénde
esta el familiar que te acompana?

Si disartria severa, puntuar 1; si afasia 6 estupor,
puntuar 2

0: ambas respuestas son correctas; 1: una respuesta correcta; 2: ninguna respuesta correcta

1c) Ordenes: abrir-cerrar ojos y sefalar su nariz 0: realiza ambas acciones; 1: realiza una accién; 2: no realiza ninguna de las dos

2) Mirada conjugada (valorar mirada horizontal) ~ 0: normal; 1: paresia parcial; 2: paresia total

3) Exploracién de campos visuales por confrontacién0: no pérdida visual; 1: cuadrantanopsia; 2: hemianopsia; 3: hemianopsia bilateral, ceguera
cortical

4) Paralisis facial 0: no paralisis; 1: paralisis leve; 2: paralisis parcial; 3: paralisis completa

5) Paresia de extremidades superiores (explorar 0: normal; 1: claudicacion antes de 10 segundos; 2: presenta algtin esfuerzo contra gravedad; 3: no

primero lado no parético) esfuerzo contra gravedad; 4: no movimiento; 9: inmovilizacién

6) Paresia de extremidades inferiores 0: normal; 1: claudicacién antes de 5 segundos; 2: presenta algtin esfuerzo contra gravedad; 3: no
esfuerzo contra gravedad; 4: no movimiento; 9: inmovilizacién

7) Ataxia de extremidades 0: no ataxia; 1: ataxia unilateral; 2: ataxia de ambas extremidades

8) Sensibilidad 0: normal; 1: hipoestesia leve o moderada; 2: anestesia

9) Lenguaje 0: normal; 1: afasia leve o moderada; 2: afasia grave (si <2 afios, alerta al sonido sin
comportamiento frente a este); 3: afasia global, incapaz de hablar

10) Disartria 0: normal; 1: leve o moderada; 2: grave; 9: intubado u otra barrera

11) Extincién o inatencidn 0: no alteracion; 1: inatencion a estimulos bilaterales simultdneos en una modalidad; 2: inatencién

en mas de una modalidad

PedNIHSS: Pediatric National Institute Health Stroke Scale.
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Contraindicaciones fibrinolisis sistémica

e Tiempo de inicio de clinica >4,5 horaso ¢ Historia (H?) previa de hemorragia intracraneal, ¢ Plaquetas <100.000/mm?3
desconocido aneurisma, malformacion arterio-venosa o tumor ~ ® Pacientes anticoagulados con INR >1,7 o
* En prueba de imagen, borramiento surcos cerebral intraaxial TP >15 seg o TTPA >40 seg
>33% de la ACM (riesgo transformacion e H* previa de ACV, TCE severo o cirugfa craneo- e Tratamiento anticoagulante las tltimas 48
hemorragica tras fibrinolisis) medular en los 3 meses previos horas

Paciente oncolégico (o tratamiento finalizadoenel

Hipertensién arterial >15% de p95 para edad y

ultimo mes) sexo de forma mantenida, y no controlada con
* Hemorragia digestiva o genitourinaria en las tltimas ~ tratamiento hipotensor
3 semanas * Sospecha endocarditis infecciosa

Cirugia mayor o biopsia en los 10 dias previos
Puncién lumbar o arterial en localizacién no

compresible los tltimos 7 dias
* Hepatopatia grave

ACM.: arteria cerebral media, ACV: accidente cerebrovascular, TCE: traumatismo craneoencefélico, INR: indice internacional normalizado, TP: tiempo de protrombina, TTPA:
tiempo de tromboplastina parcial activado.

Se denomina “infarto maligno” al edema
cerebral asociado a infartos isquémicos de gran
tamafio, especialmente de ACM. Puede ocurrir
hasta en el 10% de los ACV isquémicos?). La

liberacién de proteasas por las células isqué-
micas contribuye a la pérdida de la integridad
vascular y a la formacién de edema (edema
vasogénico). Ademés, el fallo de los transporta-

dores de sodio (dependientes de ATP) también
contribuye al edema (edema citot6xico)®. Este
aumento de volumen produce la pérdida dela
complianza cerebral, incrementa la PIC y dis-
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minuye la PPC, comprometiendo el flujo san-
guineo cerebral y aumentando el riesgo de her-
niacién cerebral™. Se han descrito como facto-
res predictores de infarto maligno la presencia
de convulsiones prolongadas en las primeras
24 horas y la escala PedNIHSS al diagnéstico
mayor de 7,5 puntos(?. La triada de Cushing
(hipertensi6n, bradicardia, depresion respi-
ratoria) aparece de forma tardia, siendo mds
precoces otros sintomas (vomitos, disminucién
del nivel de consciencia) o alteraciones como
el papiledema o parlisis VI par craneal®?.
Para el diagndstico de esta entidad, ademds
de la clinica, se necesita una prueba de ima-
gen urgente®. El manejo terapéutico incluye
la estabilizacion “ABCDE” y la instauracién de
las medidas generales de tratamiento de HTic.
Sino se produce mejoria, se pasara al siguiente
escalén (medidas de primer y segundo nivel
de HTic). Este conjunto de medidas supone
una respuesta temporal, pues el tratamiento
definitivo en caso de que fallen las medidas
iniciadas es la craniectomia descompresiva(13.
En la fase aguda del ictus también hay que
considerar la prevencién secundaria farmaco-
l6gica en funcion de la etiologia. Se antiagre-
gard a todos los pacientes que han sufrido un
ACV isquémico excepto aquellos con anemia
drepanocitica o factores de riesgo de trans-
formacion hemorrdgica del ACV. En caso de
haber administrado fibrindlisis sistémica, el
inicio de la antiagregacién se retrasard hasta
24-48 horas después. El farmaco de eleccion es
el acido acetilsalicilico2. La anticoagulacion
se iniciard en el caso de cardiopatia y/o sospe-
cha de ACV cardioembolico; se puede iniciar a
los 3-5 dias del ACV, retrasandola mas en caso
de riesgo de transformacién hemorragica. No
estd indicado iniciar tratamiento con farmacos
antiepilépticos de manera profilactica®29.
Ademds del manejo agudo de esta entidad,
hay que realizar un estudio etiolégico de for-

ma simultanea. Este incluye estudio sanguineo
(autoinmunidad, hipercoagulabilidad, perfil
lipidico, estudio neurometabdlico segtin sos-
pecha), de orina (metabolopatias), cardioldgico
(ECG, ecocardiograffa), asi como otras técnicas
diagndsticas (ecodoppler transcraneal -moni-
torizacion seriada-, ecodoppler de carétidas
y vasos cervicocraneales, puncién lumbar
-segtin sospecha-)(-.

Para concluir, es importante recalcar que
la aparicién brusca y mantenida de un déficit
neurolégico en un nifio previamente sano, sin
causa subyacente modificable y tratable, obliga
a descartar un ACV o ictus. La técnica de ima-
gen de eleccion es la RM cerebral; en caso de
no disponibilidad de esta, se realizara angioTC
cerebral. La escala PedNIHSS es una herramien-
ta util que permite clasificar la severidad del
ACV, ademas de ofrecer valor pronéstico. Los
factores determinantes mas importantes para
iniciar tratamiento de reperfusién son el tiempo
transcurrido desde el inicio de los sintomas y
la ausencia de contraindicaciones para la reali-
zaci6n de esta. Las complicaciones de los ACV
isquémicos se manifiestan generalmente con
cambios sutiles en la exploracién neuroldgica,
y exigen diagnéstico y tratamiento rapidos.
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