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RESUMEN

La enfermedad cerebrovascular isquémica en nifios tiene una fisiopatologia particular: a) embolismo desde el corazén o aorta; b) enfermedad vascular; y c)
hipercoagulabilidad. Al inicio los sintomas son inespecificos o puede haber signos neurolégicos de focalidad. Un inicio agudo de signos neurolégicos foca-
les debe considerarse como de origen vascular hasta no demostrar lo contrario. El diagnéstico diferencial se realiza con otras enfermedades neurologicas
que pueden presentarse con signos focales y que se llaman “imitadoras”. Presentamos nuestra gufa de practica clinica de diagndéstico y tratamiento de la
enfermedad cerebrovascular isquémica en nifios.

Palabras claves: Enfermedad cerebro vascular, isquemia, infarto cerebral, nifios.

ABSTRACT

Pediatric neurovascular disease has a unique pathophysiology: a) aorto-cardiac embolism; b) vascular disease; and c) hypercoagulability. At the onset,
symptoms could be unspecific, or could present with local neurologic signs. An acute onset of focal neurologic signs implies a vascular origin until proven
otherwise. However, it is impossible to determine if the symptoms are from an hemmorrhagic or ischemic etiology using only the clinical presentation. Perhaps,
if the event has ocurred in seconds, it could be because of an embolic phenomenon; in minutes, thrombosis; and in hours, hemorrhagic. The differential di-
agnosis includes the "mimics", other diseases presenting with acute, local, neurologic signs. We present our clinical guideline for the diagnosis and treatment
of ischemic cerebrovascular disease in children.

Keywords: Cerebrovascular disease, ischemia, cerebral infarct, children.
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INTRODUCCION

La enfermedad cerebrovascular (ECV) isquémi-
ca en nifios tiene una fisiopatologia que se podria
clasificar en: a) embolismo cardioadrtico, b) enfer-
medad vascular, y ¢) hipercoagulabilidad®. El inicio
puede ser inespecifico o con sintomas neurolégi-
cos focales.

El inicio subito de sintomas neurolégicos focales
debe presumirse como de origen vascular hasta
no probar lo contrario; sin embargo, es imposible
saber si los sintomas son de causa hemorragica o
isquémica unicamente sobre la base de las carac-
teristicas clinicas. La evidencia sugiere que cuando
el evento es en segundos, es embdlico; cuando es
en minutos, es trombdtico; y, cuando es en horas,
es hemorragico. El diagnéstico diferencial se reali-
za con otras enfermedades que se manifiestan con
déficit neurologico focal agudo, denominadas “imi-
tadoras” (Tabla 1).

Tabla 1. Diagnostico diferencial del déficit neurold-
gico focal agudo.

® ECV hemorragica + efecto de masa.
® [ECVisquémica = hemorragia + efecto de masa.

® Trombosis de senos venosos + hemorragia +
infarto venoso + efecto de masa.

® Pardlisis postictal de Todd.

® Migrafia hemipléjica.

® Encefalomielitis diseminada aguda.
® Tumor cerebral con edema.

® Trauma.

® Encefalitis.

® | eucoencefalopatia posterior.

® FEdema cerebral hemisférico o focal de causa
metabdlica.

® Hemiplejia alternante.

Ante la sospecha, activar el codigo de ECV de su
institucion para obtener un estudio inmediato de
imagen y solicitar las interconsultas de especiali-
dad necesarias®. Por esta razon, las instituciones
que no cuentan con la infraestructura apropiada
deberan coordinar el transporte correspondiente
hacia un centro especializado. Existen estudios que
han demostrado que la estadia prolongada en el
Servicio de Emergencia conduce a peores desenla-
ces, y que el abordaje neurocritico inmediato alivia
este efecto®*.
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Epidemiologia

La incidencia de enfermedad cerebrovascular
(ECV) isquémica en nifilos es de 2-13 por 100.000
por afio, y en la etapa perinatal puede presentarse
en 1 de cada 2500 nacimientos, pero no se incluira
en este documento a los neonatos®. Los nifios tie-
nen mas riesgo que las nifias, asi como los nifios de
raza negra. La incidencia maxima ocurre al primer
afio de vida'. Aproximadamente la mitad de los pa-
cientes presentan una condicion que representa un
factor de riesgo para ECV isquémica; la otra mitad
se trata de nifios previamente sanos que presentan
un stroke criptogénico. Después del estudio perti-
nente, 80-90% de los nifios presentan al menos un
factor de riesgo y muchos tienen multiples factores
de riesgo. Elriesgo de ECV isquémica recurrente es
de 6-14% siendo el sindrome moyamoya y el bajo
peso al nacimiento los predictores mas importantes
de recurrencia'. La mortalidad oscila entre 6-10%
de los pacientes, y 75% de los sobrevivientes desa-
rrollan una secuela posterior®.

Fisiopatologia

La ECV isquémica se produce cuando el flujo san-
guineo cerebral esta ausente o disminuido, lo que
provoca una deprivacion de oxigeno y nutrientes vy,
finalmente, isquemia y necrosis. El umbral de per-
fusion debajo del cual se desarrolla un infarto es
de 5-8 mL/100 g/min. La extension y progresion de
la isquemia se relaciona con la velocidad de inicio
de la noxa y su duracién, presion de perfusion ce-
rebral, circulacion colateral, estados de hipercoa-
gulabilidad, temperatura corporal, y trastornos de
la glicemia.

Otra conceptualizacion fisiopatoldgica plantea el
desarrollo del infarto cerebral por interrupcion del
flujo sanguineo arterial (ECV isquémica arterial) o
del flujo sanguineo venoso (trombosis de senos ve-
nosos cerebrales) (Figura 1)°.

En las regiones de isquemia focal, el area central
de perfusién mas pobre se llama core isquémico,
el cual corresponde a una zona que ya no puede
rescatarse con el tratamiento. Alrededor del core
se encuentra otra zona con flujo limitado pero que
supera el umbral de falla de la membrana neuronal
y dafio irreversible; esta zona muestra alteracion
funcional, pero es todavia rescatable con un trata-
miento oportuno y efectivo, por lo que se denomina
penumbra isquémica. La tabla 2 muestra los me-
canismos fisiopatolégicos de ECV isquémica y sus
causas.
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Figura 1. Fisiopatologia de la ECV isquémica en nifios.

Tabla 2. Etiologia de la ECV isquémica en correlacion con la fisiopatologia.

Mecanismo

Causas

Embolismo
cardio-adrtico

Cortocircuito derecha a izquierda en el corazén con ductus arterioso persistente o cardiopatia congénita.
Coagulos intracardiacos: miocarditis, cardiomiopatia, arritmias.

Tumor intracardiaco.

Durante procedimientos: cirugia cardiaca, cateterismo cardiaco.

Enfermedad valvular: endocarditis bacteriana, fiebre reumatica.

Tumores cardiacos.

Valvulas protésicas.

ECMO, dispositivo de asistencia ventricular externa.

Arteriopatias

Congénitas: neurofibromatosis, Alagille, Williams.

Vasculitis cerebral primaria: Takayasu, poliarteritis nodosa.

Trauma: diseccion.

Degenerativa: post-radioterapia.

Infecciosa: amigdalitis, varicela, malaria, meningitis bacteriana, meningitis tuberculosa, arafazo de gato,
infecciones micoéticas, SIDA, Lyme, brucellosis, SARS-CoV-2 (COVID-19).

Inmunolégica: lupus, Kawasaki, Scholein Henoch, Wegener, sarcoidosis, artritis reumatoidea.
Vasculopatia de la enfermedad de células falciformes.

Idiopatica: moyamoya, arteriopatia cerebral focal y transitoria.

Hipercoagulabilidad

Trombofilias genéticas.

Trombofilias autoinmunes.

Enfermedad hematolégica: anemia ferropénica, hemoglobinopatias, trombocitosis, cancer.
Medicamentos: inmunoglobulina intravenosa, aspariginasa, contraceptivos orales, metotrexato.

Embarazo

Tabaquismo.

Drogas: cocaina, metanfetaminas.

Sintesis defectuosa, consumo excesivo, o pérdida de factores fibrinoliticos: enfermedades con pérdida de
proteinas (enteropatia, nefropatia), falla hepatica, sepsis, coagulacioén intravascular diseminada.

Otras

Migrafa, errores innatos del metabolismo: enfermedad de Fabry, homocistinuria, enfermedades mitocon-
driales. Sindrome metabolico: hipertensién, diabetes, resistencia a la insulina, dislipidemia, ateroesclerosis.
Apnea obstructiva del suefio, apnea de cualquier causa.

Clinica

El déficit neuroldgico puede mostrar una distribucion
arterial, ya sea de la circulacion anterior (carétida)

La sospecha clinica no es sencilla porque la presen-
tacion es diferente, por ejemplo con distintos grados
de alteracion de la consciencia hasta coma, déficit
neurologico focal, estatus convulsivo (que puede ser
refractario a medicacion de primera linea), hiperten-
sion intracraneana o sindromes de herniacion.

18 h1

o de la posterior (vertebrobasilar). En la afectacion
arterial predomina el compromiso de la circulacion
anterior (71%), posterior (21%) y bilateral (8%) (tabla
3).
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Tabla 3. Manifestaciones clinicas del infarto cere-
bral de acuerdo al sitio de afectacion.

Sitio de

L Manifestaciones clinicas
afectacion

. Hemiparesia, hemianestesia, hemianospia (menos
evidente), desviacion de la mirada conjugada hacia
el sitio de la lesion, apraxia (fundamentalmente de la
marcha), apatia y trastornos del comportamiento.

. Afectacion del hemisferio dominante: afasia.

. Afectacion del hemisferio no dominante: negligencia
o heminegligencia (desorden cognitivo que se carac-
teriza por la imposibilidad de percibir la naturaleza
de los objetos a través del uso de los érganos de los
sentidos)®.

. Afectacion hemisférica extensa: edema cerebral ma-
ligno, hipertension intracraneana, herniacion.

. En caso de obstrucciones distales, los sintomas mo-
tores seran mas evidentes en el miembro inferior con-
tralateral a predominio distal, a veces debilidad de los
musculos proximales de la extremidad superior.

. En infarto cortical: disfunciéon motora y sensorial mas
prominente en cara y extremidades superiores en
comparacion con los miembros inferiores.

. En infarto subcortical: afectacion en igual medida
cara y extremidades.

Arteria cerebral
media

3 Cefalea, letargia, vomitos, disartria, ataxia, vértigo,
ceguera cortical, compromiso ipsilateral de los pares
craneales, pérdida de sensibilidad y paresia contra-
lateral.

3 Lesion unilateral del tronco cerebral: déficit motor puro
sin afectacion de consciencia, déficit oculomotor, di-
plopia, vértigo, disartria y disfagia.

3 La afectacion de los campos visuales puede acompa-
fiar a ambas localizaciones'.

Circulacion
posterior

. Sindrome de Weber, Benedict, Foville superior e in-
ferior, que combinan mucha sintomatologia directa y
alterna.

Tronco cerebral

. Signos encefalicos difusos con o sin hipertension in-
tracraneana

. Convulsiones y signos neuroldgicos focales, que pue-
den ser fluctuantes en la trombosis del seno venoso
longitudinal.

. En la trombosis del seno cavernoso: parélisis de los
pares craneales |ll, IV y VI, y en un 25% presentarse
como un pseudotumor cerebral.

Trombosis de senos
VENosos O venas
cerebrales

. Dolor de espalda, a veces intenso con el comienzo de
los sintomas y que siempre se localiza en el nivel de
la lesién medular. El dolor puede irradiarse siguiendo
un patrén radicular.

. Parestesias (poco frecuentes).

. Sindrome de la arteria espinal anterior: parélisis simé-
trica, alteracion de la sensibilidad termoalgésica por
debajo del nivel de la lesién, pérdida de la funcion
esfinteriana vesical y rectal. Sensibilidad vibratoria,
tactil y propioceptiva preservada.

. Sindrome de infarto de |a arteria espinal anterior y de
la arteria posterior: relacionados mas frecuentemente
con isquemias desencadenadas por movimientos

Médula espinal

La trombosis de senos venosos es la oclusion
trombdtica de los senos durales (sagital superior,
transverso, sigmoideo), sistema venoso profundo o
venas corticales superficiales. Los senos mas afec-
tados son el transverso y luego el sagital. La inciden-
cia es de 0.4 casos por 100.000 por afio. La clinica
es letargia, nausea, vomito cefalea, convulsiones
(focales o generalizadas), confusion, sintomas psi-
quiatricos agudos, deterioro del nivel de conciencia
(somnolencia, coma), falla respiratoria, hemiparesia,
ataxia, hemianestesia, alteraciones del habla, mutis-
mo, trastornos visuales (oscurecimiento transitorio,
disminucion de la agudeza visual, ceguera), parali-
sis de los nervios craneales, papiledema.

Los factores predisponentes son deshidratacion,
infeccion, estasis venosa, hipercoagulabilidad vy le-
sion vascular. El diagnostico se realiza idealmente
mediante RM y angioresonancia con la fase venosa.
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Se observan zonas de infarto venoso, hemorragia,
edema y signos de hipertension intracraneana. El
tratamiento incluye buena hidratacion, tratamiento
de cualquier infeccién asociada, anticoagulacion
cuidadosa (aun con hemorragia presente) y distintas
técnicas de reperfusion'. En ocasiones, por hiper-
tension intracraneana refractaria, se requiere cra-
niectomfa descompresiva®.

Anemia de células falciformes. Es la entidad cau-
sante de infarto cerebral mas estudiada en nifios.
Se caracteriza por enfermedad de grandes vasos
con hiperplasia de la intima. Sin las transfusiones
profilacticas, el 25% de los pacientes habra sufrido
un infarto cerebral a la edad de 45 afios. El infarto
predomina en la poblacion pediatrica, mientras la
hemorragia cerebral es la forma mas frecuente en
adultos. Otras formas clinicas son la trombosis de
senos venosos, la leucoencefalopatia posterior, la
isquemia en territorios limitrofes (watershed) y los in-
fartos silentes.

La mayoria de los escenarios clinicos se presentan
en todas las edades y los clinicos deberian conside-
rar este diagnostico en un amplio rango de manifes-
taciones neurologicas agudas, incluyendo aquellas
que se acompafan de evidencia neuroradiolégica
de hidrocefalia, hematoma o efusién subdural, he-
morragia subaracnoidea, hemorragia o infarto intra-
cerebral, particularmente en la region parietal u occi-
pital. La presentacion como pseudotumor cerebral y
cefalea aislada han sido bien documentados.

Evaluacidén diagnodstica

La historia clinica debe rescatar episodios previos
de infarto cerebral, ataques isquémicos transitorios
(sugerentes de arteriopatia cerebral, sobre todo con
una evolucion subaguda), o datos de las enfermeda-
des predisponentes o factores de riesgo expuestos
en la tabla 2. En el examen fisico son importantes
los signos vitales y la evaluacion adecuada de co-
razon, pulmones, abdomen, extremidades vy piel. El
examen neurolodgico debe ser completo incluyendo
los puntajes de Glasgow y FOUR (ver méas adelante).

Tips

. El diagnéstico de ECV isquémico a menudo se retrasa
por ser una enfermedad poco frecuente en nifios y por la
presencia de otras enfermedades con déficit neurolégico
focal (“Imitadores”, tabla 1).

e  30% de los casos tienen de base una cardiopatia congé-
nita o adquirida.

e  (Casi50% se deben a una arteriopatia cerebral.

o La diseccion arterial cervicocefdlica explica 20% de los
casos y la mitad de los ECV de la circulacion posterior.

o La resonancia magnética con angioresonancia arterial y
venosa es el método de imagen de eleccion para el diag-
noéstico.
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Los puntajes de evaluacion clinica, de severidad y
de prondstico a emplear son los siguientes. En la
medida de lo posible se incluyen, como referencias,
las herramientas rapidas de calculo disponibles en
internet.

® [Escala de Glasgow

® Escala FOUR (Full Outline of UnResponsive-
ness)’.

® Puntaje PedNIHSS (Pediatric National Institutes
of Health Stroke Scale)®.

® Puntaje NIHSS®.

BE FAST: es una nemotecnia para la deteccion cli-
nica precoz del infarto cerebral. Concordante con la
frase “tiempo es cerebro”, BE FAST implica ser ra-
pido en la deteccion y disposicion de los pacientes
con infarto cerebral.

B=balance: pérdida subita en la coordinacion y equi-
librio.

E=eyes: pérdida de la vision, vision borrosa, altera-
cion del campo visual, desvio de la mirada.

F=face: debilidad o asimetria facial.
A=arm and leg: debilidad de brazos o piernas.
S=speech: alteracién en el lenguaje, afasia, disartria.

T=time is brain: activacion inmediata del protocolo
de stroke de su hospital.

Laboratorio

Las pruebas béasicas de laboratorio, que deben to-
marse al momento de la obtencion del acceso vas-
cular, son hemograma con recuento de plaquetas,
pruebas de coagulacion (TP, TTP, INR), fibrindgeno,
dimero D, glicemia, gases, funcion renal y hepati-
ca, electrolitos séricos, reactantes (VES, PCR, PCT).
En las adolescentes podria considerarse un test de
embarazo. Dependiendo del proceso de evaluacion
se solicitaran las pruebas necesarias para el diag-
nostico de las enfermedades descritas en la tabla 2.
Cuando se confirma el diagnoéstico de ECV isquémi-
ca, el estudio de trombofilia (antitrombina, proteina
C, proteina S, anticoagulante lupico, anticuerpo anti-
cardiolipina, resistencia a la proteina C activada/fac-
tor V de Leiden, protrombina 20210A, polimorfismo
del gen MTHFR con homocisteina, lipoproteina-a)
debe completarse con la ayuda de un hematdlogo
Si el cuadro isquémico se asocia a fiebre, debe con-
siderarse ciertas enfermedades infecciosas (Lyme,
Mycoplasma), entre ellas una infeccion del SNC,
para lo cual se realizara una puncion lumbar salvo
los casos con hipertension intracraneana. En casos
de anemia de células falciformes se debe solicitar
electroforesis de hemoglobina.

20 h‘

Imagen

Durante cualquier procedimiento de imagen es muy
importante estabilizar al paciente y acompafarlo
con la monitorizacién e intervenciones necesarias.
En adultos se aconseja completar el estudio de ima-
gen a los 25 minutos de la llegada a Emergencia.
La figura 2 a continuacién presenta un algoritmo de
decision en imagen. En cada institucién se debe
coordinar el estudio de imagen en conjunto con Neu-
rologia y Neuroradiologia; teniendo en cuenta cues-
tiones logisticas, sobre todo frente a la necesidad de
una resonancia, se debera involucrar en la decision
a Anestesiologia y Cuidados Intensivos.

Resonancia magnética de cerebro (RM): es la téc-
nica de imagen de eleccion en ECV isquémica. Las
secuencias de difusion (DWI) son altamente sensi-
bles para isquemia, por lo que deben ser realizadas
tempranamente durante el estudio para coordinar
los detalles del mismo y, sobre todo, el plan de tra-
tamiento de reperfusion. Las secuencias ideales de
la RM de cabeza y cuello deben ser T2, difusion
(DWI), FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) y
SWI (susceptibility weighted imaging). Para evaluar
la presencia de vasculopatia se incluye se incluye
angioresonancia arterial y venosa, o la técnica ti-
me-of-flightMRA para arteriopatia’. El patréon de la
RM con imagenes positivas en difusion y negativas
en FLAIR puede ser util para identificar los pacien-
tes que pueden beneficiarse de la administracion de
alteplasa dentro de las primeras 4.5 horas de apari-
cion de los sintomas; la combinacion de hallazgos
con difusion y con angioresonancia pueden identifi-
car pacientes susceptibles de trombectomia meca-
nica dentro de las primeras 24 horas?.

Tomografia computada de cerebro (TC): es una
técnica de imagen rapida y segura en nifios debido
a su amplia disponibilidad, rapidez en la adquisicion
de imagenes y ausencia de necesidad de soporte
anestesioldgico para sedaciéon (como sucede en la
resonancia). Su importancia radica en la posibilidad
de descartar rapidamente una ECV hemorragica. Sin
embargo, la frecuencia significativa de imitadores
de la ECV isquémica en el nifio impide su uso como
en el adulto, en quién, en ausencia de hemorragia
y ante clinica altamente sugerente, se puede conti-
nuar con las técnicas correspondientes de reperfu-
sion. Ademas, la TC es poco sensible para la identifi-
cacion de cambios isquémicos tempranos e implica
exposicion a radiacion y, como no provee informa-
cion sobre enfermedad vascular, requiere el uso
de contraste. Las imagenes a obtener con la TC de
cerebro y cuello son: a) imagenes sin contraste; b)
imagenes con contraste; c) angiotomografia arterial
y venosa; d) TC de perfusion?. Esta ultima facilita la
identificacion de pacientes que pueden beneficiarse
de trombectomia mecanica en las primeras 24 horas
después del inicio de la enfermedad.

MetroCiencia Vol. 29 N°4 (2021)
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Sospecha ECV Pediatrica |

Preferible

v

Resonancia TAC
T1, T2, DWL ADC, SWI/GRE

Imagen vascular

Simultaneo o subsecuente

\ 4

Preferible
Angioresonancia | Simutineo | AngioTAC (cabeza y cuello)
»
o
Preferible con contraste en lugar de TOF g Con fase arterial y venosa

v
Positiva

Negativa
riesgo alto

| Angiografia convencional

Imagen vascular de seguimiento
Se prefiere angioresonancia o angiograma a la angioTAC

Tomado de Pediatric Study Neuroimaging Consortium

Figura 2. Esquema de estudios de imagenes en ECV Pediatrica.

El puntaje ASPECTS (Alberta Stroke Program Early TRATAMIENTO CLINICO
CT Score) se usa en pacientes que se presentan en o . .

las primeras horas después del inicio de los sinto- ~ OPjetivos inmediatos:
mas sospechosos de oclusion de la arteria cerebral °
media'®. Cuantifica los cambios isquémicos en dife-
rentes areas; Cambios mas tempranos en la CT se ® Aplicar Algoritmo de Manejo Inicial.
asocian con peor evolucion. Puntajes de 8 o mas tie-

nen probabilidad de mejor evolucién. ® Estabilizacion general (A-B-C-D-E).

Activar Equipo ECV Pediatrica.

Angiografia cerebral: es el método mas sensible  ® Optimizar la oxigenacion y la circulacion.
para el diagnéstico de arteriopatia cerebral, este-

. . . AP ® |niciar medidas de neuroproteccion.
nosis y oclusion. Requiere apoyo anestesiolégico y P

supone la exposicion a radiacion significativa®. En ® Minimizar la injuria secundaria y la expan-
pacientes con colagenopatia y enfermedad vascular sién del core o nucleo isquémico.

se deben evaluar los riesgos y beneficios porque la

angiografia diagndstica se asocia con mayor riesgo; ® Rescatar y sostener las neuronas de la zona
en estos pacientes debe preferirse un estudio no-in- de penumbra isquémica.

vasivo.

® Planificar una terapia de reperfusion temprana y
Ecocardiograma: fundamental para la evaluacion oportuna.
de cardiopatia como causa desencadenante'
Siempre se acompafa de un ECG.
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1. Cualquier nifio con posible ECV aguda

2. Preguntas de tamizaje:

. Existe déficit neurolégico focal?
a) Debilidad unilateral o cambio sensorial

b) Pérdida de visidn o vision doble
c) Dificultad para hablar
d) Mareo o problemas en la marcha
I1. Inicio o empeoramiento stbito?
111. El problema ha estado presente por menos de 6 horas?
(Cuando fue la dltimo vez que el nifio fue visto sano?)

4a. Estabilizacién por Emergencia/UCIP

ABC, 2 vias venosas periféricas
Hemograma, TP, TTP, INR, fibrinégeno, glucosa,
electrolitos, funcion hepatica y renal, tipificacion

Tratamiento inicial

NPO
Cabecera PLANA
Monitorizacidn continua
Normoxemia, normocapnia, pH normal
Normovolemia: solucidn salina 0.9% (mantenimiento, bolo PRN)

Normotension: PAS entre percentiles 50-90 para la edad
Normoglicemia: no usar glucosa excepto en hipoglicemia,
(preferir dextrosa 5% en solucidn salina)
Normotermia: paracetamol si temperatura > 37°C
Control agresivo de convulsiones

Interconsulta Neurologia
Planificar Resonancia

3. Cumple todos los Considerar otros diagnésticos

criterios I, 11y 11l Iniciar neuroproteccién

A

sI,NO
ESTOY
SEGURO

4. ACTIVAR EQUIPO
de ECV Pediatrico

NO

5. ACV confirmado
por Equipo de ECV

6. RM urgente
Anestesiologo
Neuroradiologg

| 7. Transporte a RM |

*

INGRESO A UCIP

Figura 3. Algoritmo de enfermedad cerebro-vascular pediatrica - manejo inicial.

Establecidos los objetivos, se inician las medidas
terapéuticas correspondientes. La tabla 3 muestra
una lista de chequeo para la primera hora durante la
evaluacion y manejo del nifio con ECV. El tratamiento
se inicia con la estabilizacion de la via aérea, respi-
racion y circulacion.

Tabla 3. Lista de chequeo para la primera hora en
el nifio con sospecha de ECV isquémica.

Control de via aérea y ventilacion.

Optimizacion circulatoria con cabecera de la cama ho-
rizontal.

Activar codigo de ECYV, interconsultas Neurologia, Neu-
rocirugia, Neuroradiologia, UCIP.

Hemograma con plaquetas, glucosa, TP, TTP, INR.

TC informada: tamafio y localizacién de la zona isqué-
mica, ASPECTS, lesién vascular.

Glasgow, FOUR.
Puntaje NHISS.

I O I O I R I A W R

Planificacion de la RM de infarto cerebral.

Planificacion de los tratamientos de reperfusion, de es-
tar indicados.

O

La figura 3 presenta el algoritmo recomendado para
el abordaje del nifio con ECV isquémica.

22 h1

A = Via aérea: prioritario dependiendo de la con-
dicion del paciente, como compromiso de la via
aérea, dificultad respiratoria significativa, coma o
convulsiones; otra indicacion seria la necesidad ur-
gente de una RM |. Antes de la intubacion (y del uso
de sedacion) debera completarse el examen neuro-
l6gico para tener el estado basal del paciente. La
intubacion del paciente neurocritico es dificil y se
asocia a hipoxemia (20-25%), hipotension (10-25%)
y paro cardiaco (2%)'®. A diferencia de otros pa-
cientes criticamente enfermos, el paciente neuro-
critico tiene incapacidad para tolerar la hipoxemia
y la isquemia, factores que pueden producir lesion
secundaria en un cerebro vulnerable. Por ello, al
menos 2 operadores expertos deben estar presen-
tes en el procedimiento y tomar todas las medidas
de mantenimiento de una buena oxigenacion y cir-
culacion. Para la intubacion se usa una secuencia
rapida. La premedicacion incluye atropina 0.02
mg/kg (sobre todo en menores de 1 afio), fentanyl
2-3 mcg/kg como analgésico, lidocaina 1.5 mg/kg
si existe sospecha de hipertension intracraneana,
y soporte circulatorio con cristaloide isoténico o
vasoactivo segun necesidad. La induccion puede
realizarse con ketamina 2 mg/kg (puede asociarse
midazolam 0.1-0.2 mg/kg si estabilidad hemodina-
mica), y luego rocuronio 1.2 mg/kg como relajan-
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te muscular™. Antes de la intubacién se mantiene
normoxemia y hormocapnia con ventilacion manual
con bolsa y mascara.

B =Ventilacion: se administra con los objetivos de
mantener una buena oxigenacion (SpO, 94-97%),
normocapnia (PaCO, o ETCO, 35-40 mmHg, 30-
35 mmHg en ciudades de altura como Quito) y pH
7.3-7.4. En ausencia de hipoxemia no esta indicada
la administracion de oxigeno. El objetivo de SpO,
corresponde al valor normal, > 94% a nivel del
mar?, y en ciudades de altura (Quito, 2800 msnm),
la mediana de SpO, es 94%'. La hiperoxia pue-
de ser deletérea en la ECV isquémica. Solamente
en presencia de herniacién se aconseja la hiper-
ventilacion. La hiperventilacion espontanea debe-
ra suprimirse cuando existe evidencia de isquemia
cerebral o distrés metabdlico relacionado con la
alcalosis hipocapnica, debido a su capacidad de
inducir isquemia cerebral' o, indirectamente, al in-
crementar las demandas metabdlicas sistémicas y
el trabajo respiratorio™. La sedacion se titula a un
grado superficial (RASS 0 a -2) y debe sustentar-
se en el uso de analgésicos (“analgo-sedacion”),
usualmente con opiaceos de accién corta como
fentanyl o remifentanyl; este ultimo, por su efecto de
corta duracion, podria facilitar el seguimiento neu-
rolégico clinico. Podria considerarse la sedacion
intermitente con midazolam en bolos o, cuando se
requiera sedacion continua, con dexmedetomidine
0, en adolescentes, propofol™. Se puede requerir
sedacion profunda en casos de hipertension intra-
craneana o estatus convulsivo.

C = Circulacion: el manejo circulatorio incluye el
mantenimiento de la cabecera de la cama horizon-
tal, normovolemia, normotension (en limite superior
para la edad) para garantizar una presion de perfu-
sion cerebral normal, y hemoglobina en cifras de al
menos 10-12 g/dL. El mantenimiento de la cabecera
horizontal es ECV isquémica difiere de la indicacion
convencional en nifios criticos (cabecera elevada).
El objetivo es maximizar la perfusiéon cerebral y eli-
minar las fluctuaciones posturales en las 12-24 ho-
ras iniciales hasta que la condicion hemodinamica y
neurolégica se estabilicen'. En casos de hipotension
arterial se usan cristaloides isoténicos, coloides y/o
vasoactivos en forma convencional. No se conoce el
valor ideal de presion arterial, considere las tablas
de la figura 5; en adultos se aconseja la hiperten-
sion permisiva para optimizar la perfusion'. En hiper-
tension severa y sintomatica podria considerarse el
control cuidadoso; labetalol, nicardipina, enalaprilat
o hidralazina son las opciones terapéuticas''. En
particular, previo al uso de alteplasa, se recomienda
el control de la hipertension extrema hasta un valor
< 185 mmHg en adultos; en nifios no se conoce el
valor ideal pero recomendamos las tablas de la figu-
ra 5. Para la trombectomia se recomienda valores <
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185/110 mmHg en adultos?. En estos casos el des-
censo agudo y excesivo de la presion arterial podria
conducir a isquemia en especial en las regiones de
penumbra’™'®. En consecuencia, el manejo presori-
co intenta balancear el riesgo de isquemia por dis-
minucioén de la presion de perfusion, versus el riesgo
de resangrado.

En anemia de células falciformes con infarto cerebral
se tomara inmediatamente la cantidad de hemoglo-
bina normal y hemoglobina de células falciformes,
asi como muestras para tipificacion y pruebas cru-
zadas para solicitar 20 mL/kg de glébulos rojos leu-
codepletados y compatibles ABO, Rhesus D y K, Fy,
JK, y MNS para reducir el riesgo de aloinmunizacion.
La transfusion deberia iniciarse dentro de las prime-
ras 2 a 4 horas. Si fuera factible, se procedera a una
exanguineotransfusion, mas recomendable que una
transfusion simple. En las primeras 48 horas el ob-
jetivo es reducir la hemoglobina S en mas de 20% e
incrementar la hemoglobina a 10-11 g/dL con hema-
tocrito mayor de 30%. Otra opcidn es la adicion de
aspirina 1-5 mg/kg/dia.

D = Manejo neuroldgico - Neuroproteccion: se fun-
damenta en la correccion rapida de cualquier altera-
cion respiratoria, circulatoria, térmica o el control de
convulsiones y alteraciones de la glicemia. La cabe-
cera de la cama se mantiene en posicion horizontal
(Figura 4). En los casos de edema cerebral maligno,
el tratamiento incluye las medidas convencionales
como hiperventilacion moderada (por tiempo corto)
y terapia osmolar. El papel de la hipotermia contro-
lada no se conoce. El uso profilactico de anticonvul-
sivantes no esté indicado. La craniectomia descom-
presiva es una opcién que debe ser considerada
tempranamente?.

Medidas terapéuticas adicionales: aunque en ni-
Aos no es una consideracion comun, en algunos
casos de riesgo deberia considerarse la prevencion
del tromboembolismo, en primer término con com-
presién neumatica intermitente y luego, una vez des-
cartado un sangrado activo, con heparina de bajo
peso molecular en dosis de prevencion. Por supues-
to, el tratamiento de la causa desencadenante y de
las complicaciones (ver mas adelante), sera siempre
necesario. El papel de la hipotermia controlada es
incierto. En enfermedad de células falciformes se ha
usado la exanguineotransfusion. Durante la hospita-
lizacion se decidira el tratamiento de prevencion de
recurrencias a largo plazo.
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NEUROPROTECCION

MANTENER OXIGENACION y
CIRCULACION CEREBRAL
(Aporte de oxigeno y
sustratos metabodlicos)

v

0 Mantener oxigenacion y
ventilacion normales

o Cabecera horizontal

0 Normovolemia

0 Normotension en limite superior
para la edad o
"hipertension permisiva"

o PPC 50-60 mmHg

0 Hemoglobina 10-12 g/dL

LIMITAR LA EXTENSION
DEL CORE ISQUEMICO
PRESERVAR LA
PENUMBRA ISQUEMICA

v
o Normotermia < 37.5°C

o Euglicemia

o Evaluar y tratar convulsiones
o PPC 50-60 mmHg

o Reperfusion

Figura 4. Esquema vy lista de chequeo para Neuroproteccion en ECV Isquémica.

Tratamiento de reperfusion

Trombolisis sistémica: se emplea el activador
recombinante de plasmindgeno alteplasa (rtPA).
Este medicamento no esta aprobado en menores
de 18 afos fuera del contexto de estudios clini-
cos. Sin embargo, publicaciones de consenso ba-
sados en seguridad si lo recomiendan en nifios'.
No hace falta ningun examen de laboratorio antes
de iniciar rtPA; en la guia de adultos, sin embargo,
se aconseja la determinacion previa de la glucosa
en sangre porgue la hiperglicemia severa o la hi-
poglicemia pueden imitar un stroke?. Antes de usar
la alteplasa deben revisarse con detenimiento las
indicaciones, contraindicaciones, advertencias vy
precauciones'!, y discutirlas con los padres del
nifio para obtener el consentimiento informado. Es
mejor considerar su uso con la participacion de un
equipo multidisciplinario previa RM confirmatoria
gue incluya imagenes por difusion y angioreso-
nancia, aungue algunos centros que participaron
en el estudio TIPS usaron TC con parénquima ce-
rebral normal con cambios isquémicos tempranos
minimos y angiotomografia con oclusién parcial
o completa de la arteria intracraneal correspon-
diente'. Existe utilidad comprobada de alteplasa
cuando se usa dentro de las primeras 4.5 horas
después del inicio de los sintomas. Protocolos con
estudios de imagen (CT de perfusion, RM) pueden
extender este tiempo hasta 9 horas. El beneficio
es dependiente claramente del tiempo. La dosis
requiere el peso real medido del paciente. En el
estudio TIPS se usaron 3 esquemas de dosifica-
cion: 0.75, 0.9 y 1 mg/kg (maxima dosis a un peso

24 h1

de 90 k g) administrados en 1 hora, el 10% de la
dosis total en 5 minutos y el restante 90% en los
siguientes 55 minutos. Se especula que la dosis
en nifios podria ser mayor de la usual en adultos
(0.9 mg/kg)'. Después de la administracion de al-
teplasa se mantiene una monitorizaciéon intensiva
mediante el puntaje PedNIHSS a las 2, 12, 24, 36,
48 horas, 7 dias y 3 meses. Un estudio de neuroi-
magen se realiza a las 24 horas. Tenecteplasa es
una alternativa razonable a alteplasa en adultos,
pero no se conocen datos en nifios?.

El riesgo méas temido de la trombolisis sistémica
es la hemorragia intracraneal (6.4% en adultos).
Frente a esta complicacion se usa crioprecipitado
y acido tranexamico. El objetivo es mantener un
fibrinégeno mayor a 150. Otra complicacion es el
angioedema (1-2% en adultos); es mas frecuen-
te en asmaticos o en pacientes que tomas IECAs.
Usualmente se presenta al final de la infusion con
edema lingual. El tratamiento recomendado es
adrenalina, metilprednisolona, difenhidramina vy
ranitidina?.

El algoritmo para la toma de decisiones en el uso
de rtPA se presenta en la figura 5.
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ALGORITMO DE ENFERMEDAD CEREBRO-VASCULAR PEDIATRICA-rtPA-

Considerar angiografia cerebral
Considerar rtPA intrarterial
u otra terapia endovasuclar

.

Neuroproteccion
Tratamiento de ECV aguado

RM sin hemorragia
e infarto temprano con
evidencia de oclusion
vascular

L

Tiempo desde el inicio > 4.5 horas,
o edad < 2 aios, o déficit en resolucién,
o contraindicacion para rtPA

CONTRAINDICACIONES rtPA

HISTORIA

>4.5 horas de evolucion

Tiempo e inicio e sintomas desconocidos

Stroke, TCE mayor o cirugia intracraneal dltimos 3 meses

Cirugia mayor o biopsi de 6rganos tltimos 10 dias

Sangrado digestivo o genitourinario dltimos 21 dias

Céncer o dltimo mes de completar la terapia

Transtorno de coagulacion de base (no se excluyen nifios con afectacion leve)

Diagnéstico previo de angeitis primaria del SNC o arteritis secundaria

FACTTORES DEL PACIENTE:

€l paciente/familia declinan una transfusion si estuviera indicada

Inarto agudo de miocardio o pericarditis postinfarto que requieran evaluacién cardiolégica
Puncion arterial en sitio no compresible o puncién lumbar dltimos 7 dias

No se excluyen pacientes co cateterismo cardiaco edsde arteria compresible

ETIOLOGIA
Infarto por enfermead de células falciformes, meningitis, embolismo o moamoya

infarto por endocarditis bacteriana

=
E]
83
82
SE
£8
=
8
=

EXAMEN:
Hipertension sistdlica persistentemente por encima de 15% de p95 para edad
Déficit leve (pesNIHSS <6) al inicio de la infusi‘on e rtPA

Deeficit severo que sugiere territorio muy grande afectado

o edad < 2 afos, o déficit persistente,

Tiempo desde el inicio > 4.5 horas,

SIN contraindicacion para rtPA

1

CANDIDATO PARA rtPA

S

Informe RM confirma infarto NO

Soporte general
Angio RM confirma oclusién arterial ) Neuroproteccion

|

Neurologia confirma indicacién rtPA
Hematologia consiente
Consentimiento informado co padres

Indicacién conjunta Neuro/Hemato/UCIP

Preparacion de acuerdo a intrucciones del fabricante

rtPA dosis total 0.9 mg/kg/kg IV
Bolo:: 10% de la dosis total IV en 5 minutos

PAS>15% sobre p95 por 1 hora

PAS>20% cualquier momento

>
=)
2
a
2
=
&

maximo 15%

g
g
2
2
£
5
=

Inusion: 90% de la dosis total en 1 hora Labetalol 0.02 mg/kg iv 2-3 minutos

Repetir cada 15 minutos

Edad P50 P95 P95+15% | P95+20%

Nicardipina 1mcg/kg/min

PedsNIHSS > 25 independiente del tamario del infarto segin neuroimagen 1a4anos %0 m 128 133
5 anos 94 113 130 136
IMAGEN: 610 afios 96 121 139 145
11a18anos | 105 131 151 157
Sintomas sugestivos de hemorragia subaracnoidea atn con imagen normal
TAC con ipoednsisdad/ perdida de surcos > 33% de tarritorio de la ACM o _
ASPECTS <7 Edad P50 P95 P95+15%| P95+20%
LABORATORIO> 1a4afos 90 112 129 134
Glicemia menor 50mg/dL o mayor de 400mgdL 5anos __ 95 113 130 136
6 a 10 afos 96 121 139 145
Di‘atesis hemorragica incluye plasquetas < 100.000, TP > 15seg INR > 1.4 O TTP 1ai8afos| 105 120 61 68

prolongado

Figura 5. Algoritmo de decisiones en trombolisis

Trombectomia mecanica: esta indicada para la
revascularizacion de las arterias grandes (cerebral
media porcion M1, carétida interna, basilar) porque,
en estos casos, el resultado solamente con rtPA no
es bueno?. Siempre se hara una evaluacion de cada
caso en particular. La trombectomia es posible en
menores de 1 afo en pacientes selectos. asi como
en nifios mayores El sistema preferido es el de stent
retriever. La tasa de reperfusion, en comparacion
con el tratamiento estandar y trombolisis sistémica
con alteplasa es de 60-80%. La ventana terapéuti-
ca es de 6 horas o, en algunos estudios, hasta 8-12
horas, maximo 24 horas. Requisito para la decision
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es tener un estudio angiografico no invasivo de los
vasos de cabeza y cuello (angiotomografia o angio-
resonancia); el informe del estudio debe incluir la
descripcion de la circulacion colateral. |dealmente,
los pacientes que se someten a trombectomia meca-
nica deben haber recibido alteplasa en las primeras
4.5 horas. El objetivo del procedimiento es obtener
una revascularizacion completa (puntaje TICI 2b o
3).

Se recomienda aplicar técnicas estandar para mi-
nimizar la dosis de radiacion (ALARA). Por ello, en
menores de 10 afios, se prefiere para el diagndstico
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la resonancia magnética.

Anticoagulacion y terapia antiplaquetaria: estan indi-
cadas para prevenir el reinfarto en la etapa aguda.
Se recomienda la anticoagulacion formal con hepa-
rina no fraccionada o de bajo peso molecular sobre
todo en diseccion arterial cervicocefalica, trombosis
de senos venosos, embolismo cardiaco o estados
de hipercoagulabilidad. En vasculitis de pequefios
vasos 0 en moyamoya existe mayor riesgo de san-
grado. La aspirina se recomienda a partir de las 24
horas con dosis de 1-5 mg/kg/dia, méaximo 81 mg?®.

Tratamiento quirudrgico

Craniectomia descompresiva: sobre todo considera-
da precozmente en el infarto hemisférico extenso o
edema cerebral maligno, que cursa con mortalidad
en adultos de 47-90%. Otra indicacion es el infarto o
la hemorragia cerebelosa con compresion del tronco
encefalico y colapso del IV ventriculo con desarrollo
de hidrocefalia obstructiva?.

Ventriculostomia: estd recomendada para el trata-
miento de la hidrocefalia obstructiva después de in-
farto o hemorragia cerebelosa?.

Complicaciones

Las complicaciones neurolégicas tienen que ver con
reinfarto, sangrado, hidrocefalia, hipertension intra-
craneana, herniacion y convulsiones. Las complica-
ciones no neurolégicas son hipertermia, alteraciones
del sodio, trombosis venosa, infecciones, disfuncion
miocardica y edema pulmonar no cardiogénico. En
trombosis de senos venosos, la mortalidad en nifos
es de 8-13% y en neonatos del 25%. El riesgo de
recurrencia a 3 afios es del 6%".

Prondstico

A pesar de que el pronéstico en nifios es mejor que
en adultos, la mortalidad es 3-5% vy las secuelas per-
manentes, motoras o cognitivas alcanzan 30-80%.
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