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RESUMEN: La enfermedad cerebrovascular en nifios es una patologia con una incidencia que va de 2.5 a 10 por cada 100 mil
nifios por afio, no obstante debe pensarse en ella al evaluar un paciente con déficit neurolégico focal de presentacion aguda ya
que el tiempo en hacer el diagnéstico incide en el pronéstico del paciente. A diferencia de los adultos, en los nifios la etiologia
de enfermedad cerebrovascular es mucho mas variada por lo que el diagndstico diferencial establece retos mas importantes.
En edad neonatal las causas también difieren con el resto de la edad pediatrica. La mortalidad es de alrededor de 10% de los
pacientes. De los sobrevivientes al primer ictus, la recidiva es de alrededor del 20%, y quedan secuelas con déficit neurolégico
en alrededor del 70%. Presentamos una revision de los factores de riesgo y damos pautas de diagnostico frente a los diferen-
tes tipos de enfermedad cerebrovascular: trombotico, embolico y hemorragico. La enfermedad isquémica corresponde al 25

a 70% de la enfermedad cerebrovascular.
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INTRODUCCION

La enfermedad vascular cerebral en nifios fue eviden-
ciada desde el siglo XVII por Thomas Willis."? Eppinger en
1871, fue el primero en reportar ruptura de un aneurisma
intracraneal en un nifio de 13 afios.® Desde entonces, han
sido varios reportes de pacientes con AVC en la infancia.®*
Los nifios y adolescentes al igual que los adultos pueden
presentar una enfermedad cerebrovascular (ECV) bien sea
isquémica (trombotica, embolica) o hemorragica. Existen
dos grandes diferencias entre la ECV de adultos y la de los
nifios, una es la frecuencia entre los dos grupos y la otra las
diferentes causas que las producen.®®

Las causas de ECV neonatal incluyen trastornos car-
diacos, infecciones, anomalias sanguineas, eventos perina-
tales y un gran porcentaje de casos en los que no es posi-
ble determinar la causa. En el Estudio del NHDS (“National
Hospital Discharge Survey”) realizado entre 1980-1998, se
determinaron que los diagndsticos mas comunes relaciona-
dos a ECV neonatal. En la ECV neonatal son comunes los
factores adversos prenatales y perinatales, aunque no se
comprenda su papel causal o su impacto en el desenlace
final de la enfermedad. Los factores maternos que sugieran
autoinmunidad o hipercoagulabilidad (como abortos recu-
rrentes o casos de isquemia placentaria) también pueden
influir en la manifestacion de ECV en el neonato.”#¢

La enfermedad cerebrovascular puede dividirse en dos
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grandes grupos: oclusiva y hemorrégica. La oclusiva es de-
bida a la formacion de un coagulo en los vasos sanguineos
(trombosis) o debido a la migracion de un coagulo (émbolo)
desde el corazén, vasos u otros érganos. La hemorragica es
debida a la ruptura de un vaso sanguineo. Estos procesos
producen disminucion del flujo sanguineo cerebral e isque-
mia, que pueden progresar hasta el infarto. En la hemorra-
gia se produce incremento de la presién en el parénquima,
obstruyendo el flujo sanguineo localmente, e incrementan-
do la isquemia y el infarto. El accidente vascular cerebral
hemorragico (AVCH); en nifios es grave, permanente o in-
capacitante. Corresponde al 0.9% de todas las causas de
muerte en la nifiez y oscila entre la cuarta y décima causa de
mortalidad infantil."®" EI AVCH representa un poco menos
de la mitad (45%) de todos los AVC en nifios.>'%'213 E| AVCH
puede resultar en hemorragia intracerebral (HIC) supraten-
torial y en menor proporcion en la fosa posterior; hemorragia
subaracnoidea (HSA) o hemorragia intraventricular (HIV)
aisladas o en combinacion.'®"

La irrigacion cerebral es suministrada por el sistema ca-
rotideo y vertebrobasilar, y en menor extension por peque-
fios vasos sanguineos perforantes desde las meninges. La
anastomosis entre los sistemas carotideos y vertebrobasilar
se da en el poligono de Willis y en las meninges; y son im-
portantes porque previenen la hipoperfusion cuando la cir-
culacién es reducida en un vaso.™#™

EPIDEMIOLOGIA
La incidencia del ataque isquémico en la nifiez excede

a 2.5 por 100.00 nifios por afio. Cuando los ataques hemo-
rragicos son incluidos, es probable que la incidencia total
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de la enfermedad cerebrovascular en nifios exceda a 6 por
100.000 nifios por afio.*"® Series reportan rangos de 2 a 13
casos por cada 100,000 habitantes por afio en EUA y Eu-
ropa, que corresponde al 0.9% de las etiologias de muerte
y esta dentro de las primeras diez causas de mortalidad en
nifios."

En los nifios la ECV es notablemente menos frecuente
que en el adulto, no obstante en los ultimos afios se ha re-
portado una incidencia creciente en la infancia desde el 2.5
x 100 000 nifios por afio, en el estudio de 10 afos realizado
por el NINDS en el Workshop on perinatal and childhood
stroke,” hasta la reportada por Kirkham de 13 de cada 100
000 nifios."®La otra gran diferencia entre adultos y nifios
con ECV viene dada por sus causas; mientras que en el
adulto predominan las trombosis in situ o el embolismo ar-
teria-arteria, debido a los cambios ateroescleréticos de los
vasos cerebrales; las peligrosas arritmias cardiacas (fibri-
lacion auricular) o el infarto de este érgano producto de la
cardioangioesclerosis y las peligrosas hemorragias espon-
taneas del hipertenso, representando éstas con mucho las
principales causas a estas edades; en la ECV isquémica del
nifio estas causas no se producen o lo hacen solo de mane-
ra muy excepcional.'?

La mortalidad en 10% de los pacientes, en los sobrevi-
vientes puede recurrir en el 20%, y producir déficit neuroldgi-
co en poco mas de dos tercios de ellos.”'* EI AVCH en nifios
ocurre mas comunmente por defectos cerebrovasculares
estructurales embrionarios, incluyendo MAV, aneurismas
intracraneales y malformaciones cavernosas.®'® En 1978
Schoenberg reportd 69 pacientes con AVC en menores de
15 anos que comprendié 10 afios de revisién resulté que el
origen fue isquémico en 38 pacientes (55%) y el hemorragi-
co afectd a 31 nifios (45%). Del AVC hemorragico, la MAV
cerebral rota fue la causa mas comun en el 42%; el aneuris-
ma intracraneal roto en el 20%. La angiografia cerebral fue
no reveladora en el 38%.?

El diagndstico de esta enfermedad se esté incremen-
tando debido al uso de la tomografia axial computarizada,
resonancia magnética nuclear, angioresonancia y ecografia
cerebral en los neonatos.'® La MAV es la causa mas comun
de AVCH en nifios, es reconocida como la anormalidad
vascular mas frecuente de la circulacion intracraneal en ni-
fios.”'° La incidencia en esta edad es uno por 100,000 y en-
tre 10 y 20% de todas las MAV’s cerebrales son sintomaticas
en la nifiez o por convulsiones o hemorragia. El promedio
de probabilidad de primer sangrado es 2 a 4% por afio, con
un riesgo de recurrencia de sangrado tan alta del 3% por
afno acumulativo, siendo hasta del 25% a 5 afios.!” La MAV
es la causa de 26 y 50% del AVCH en jovenes y tomados
como un grupo, estos han sido estimados casi 10 veces mas
frecuentes en la infancia que los aneurismas intracranea-
|es_9,10,18

En reporte del Instituto Nacional de Enfermedades Neu-
rolégicas y Stroke (NINDS), puntualiz6 que entre el 10 y 40%
de los nifios afectados por AVC mueren a consecuencia de
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ello, y mas del 50% que sobrevivieron experimentaron se-
cuelas cognitivas o neuroldgicas a largo plazo (hemiparesia,
retardo mental, Trastornos del aprendizaje, trastornos del
lenguaje o habla, convulsiones y trastornos del movimien-
to).” Mas de 75% de los eventos tromboticos ocurren en la
arteria cardtida o en las ramas de la arteria cerebral me-
dia.*'%2 E| infarto isquémico y la trombosis venosa, algunas
veces conducen a hemorragia secundaria.'®

FACTORES DE RIESGO PARA INFARTO ISQUEMICO

La Aterosclerosis es rara en nifios y es debida a desor-
denes heredados del metabolismo de los lipidos y lipopro-
teinas. La diabetes predispone a una acelerada aterosclero-
sis. Tienen historia familiar de enfermedad cerebrovascular
yl/o enfermedad arterial coronaria, antes de los 40 afios de
edad, por lo cual se debe solicitar un perfil lipidico.*'*?' La
causa mas comun de infarto cerebral en nifios es la enfer-
medad cardiaca congénita (cianosante como la tetralogia
de Fallot y el tronco arterioso) o adquirida, la cual produce
émbolos cerebrales. Debido a defectos de las valvulas aor-
tica y mitral, y a defectos septales. Los infartos aislados del
talamo y ganglios basales, frecuentemente son resultado de
la oclusién de la arteria carétida interna o arteria cerebral
media. Si un shunt intracardiaco de derecha a izquierda esta
presente, un émbolo proveniente de la circulacion pulmonar
puede alcanzar el cerebro.%1%20

El 5% de los nifios con enfermedad de células falcifor-
mes presentan enfermedad cerebrovascular sintomatica; y
un porcentaje mayor de nifios presentan trombosis cerebral
isquémica asintomatica antes de los quince afios de edad.
Los vasos primariamente afectados son la arteria carétida
interna y las éreas proximales de las arterias cerebral ante-
rior y media. En los mayores de quince afos, puede haber
hemorragia.*®19222 Trastornos inflamatorios en la pared ar-
terial (Vasculitis) que estrechan u ocluyen la pared arterial,
producen isquemia tisular. Se asocia a sintomas sistémicos
como fiebre, mialgias, artralgias, y pérdida de peso. Se en-
cuentra una velocidad de sedimentacion elevada, comple-
mento sérico disminuido, y anticuerpos antinucleares ele-
vados. Si la arteritis se limita al sistema nervioso central,
frecuentemente no hay anormalidades en los exdmenes de
laboratorio, ni tampoco sintomas sistémicos. La vasculitis de
los vasos intracraneales promueve la oclusion o ruptura de
estos. La meningitis (bacteriana o tuberculosa) puede pro-
mover oclusion arterial o venosa. Un embolo séptico puede
conducir a arteritis cerebral. Las anfetaminas administradas
intravenosamente, pueden desencadenar arteritis.

Enfermedades vasculares del colageno producen arte-
ritis intracraneana. La periarteritis nodosa y la arteritis de
Wegener pueden asociarse a vasculitis cerebral. En el lupus
eritematoso sistémico entre el 13% y el 30% de los nifios
tienen complicaciones neuroldgicas. La radioterapia de los
tumores cerebrales puede predisponer a vasculitis La infec-
cion por VIH vy sifilis también pueden producir vasculitis. La
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angioresonancia permite visualizar la afectacion de grandes
vasos. Los pequefios vasos pueden ser visualizados con la
angiografia convencional. Multiples dreas de estrechamien-
to u oclusién sugieren arteritis.**'%2" Las migrafias asocia-
das con eventos neuroldgicos son breves, duran menos de
una hora y se recuperan totalmente. Sin embargo, rara vez
se presenta algun déficit permanente.*91922.20

La enfermedad de Moya-Moya es una enfermedad ar-
terial progresiva cronica de etiologia desconocida, carac-
terizada por estenosis y oclusién progresiva de la porcion
intracraneana de la arteria carétida interna y otros vasos que
forman el poligono de Willis. Los sintomas ocurren en la ni-
fez afectando mas a las nifias. El patron clinico mas comun
son los ataques isquémicos transitorios. Los nifios presen-
tan infarto cerebral agudo, pero las manifestaciones clini-
cas son altamente variables, algunos levemente afectados;
otros pueden presentar ataques isquémicos transitorios, he-
miplejia alternante, corea, hemorragia intracraneana debida
a ruptura del vaso, etc. El desorden es progresivo y se aso-
cia a disminucion de la inteligencia y a convulsiones focales.
En la angiografia se observa estenosis progresiva y oclusién
de la porcion intracraneal de la arteria carétida interna y de
otros vasos que forman el poligono de Willis; también se
observa circulacion colateral. La resonancia magnética y la
angioresonancia también sirven para realizar el diagndstico;
pero si se piensa en cirugia se debe hacer una angiografia
digita|_4,9,13,19,16,21

La diseccion arterial es el dafio traumatico o esponta-
neo de la intima puede permitir a la sangre penetrar entre
las capas de la pared arterial, ocluyendo el lumen arterial.
La oclusion arterial vertebral traumatica resulta de golpes
padecidos durante la realizacion de deportes o accidentes
automovilisticos o posteriores a quiropraxia. Puede presen-
tarse oclusion carotidea después de trauma peri amigdali-
no. El déficit neuroldgico puede comenzar inmediatamente
después de la injuria o puede ser retrasado por varias horas
o dias. La diseccion espontanea afecta las carétidas mas
frecuentemente que a las vertebrales, y a las carétidas cer-
vicales mas que a sus ramas intracraneales. Realizar una
RMN si se sospecha; luego se diagnostica con una angiore-
SonanCia.4'19'22’16’21'20

Los traumatismos son la causa mas comun de oclusion
de las porciones extra craneales del sistema carotideo. El
trauma lesiona la intima con la formacién de un aneurisma
y posterior oclusion del vaso por trombosis. El déficit neuro-
l6gico puede ser agudo o lentamente progresivo.*%'%2 Va-
rias alteraciones de la coagulacion adquirida o hereditaria,
promueven trombosis arterial o venosa, e incrementan el
riesgo. La deficiencia de proteina C puede ser heredada o
adquirida. La forma heterocigota, produce trombosis arterial
y venosa. La forma homocigota, produce enfermedad trom-
bética fulminante y muerte en los neonatos. La forma adqui-
rida ha sido atribuida a enfermedad hepatica, trasplante de
medula ésea, coagulacion intravascular diseminada, sepsis,
y tratamiento con L-asparaginasa. La proteina S es una pro-
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teina plasmatica dependiente de vitamina K, que sirve como
cofactor para la proteina C. Su deficiencia produce mas
trombosis venosa que arterial. La deficiencia de Antitrom-
bina Ill puede ser heredada como un trastorno autosémico-
dominante o asociada con sindrome nefrético, enteropatia
perdedora de proteinas, o tratamiento con L-asparaginasa.
Su deficiencia produce mas trombosis venosa que arterial.

La presencia de anticuerpos antifosfolipido, anticuerpos
anticardiolipina y la presencia de anticoagulante IUpico tam-
bién son causa de AVC isquémico en recién nacidos. De
las enfermedades neuro metabodlicas, la Homocistinuria que
es un desorden autosémico recesivo del metabolismo de la
metionina, afecta a arterias y venas de todos los tamarios,
produciendo embolismo pulmonar, infarto miocardico, hiper-
tension reno vascular, y oclusién arterial y venosa intracra-
neana. Se cree que la homocisteina incrementa la agrega-
cion plaquetaria y que posiblemente dana la intima de los
vasos sanguineos. Otros sindromes metabdlicos donde se
pueden presentar AVC isquémicos incluyen el sindrome
MELAS, sindrome Menkes, enfermedad de Leigh, acidemia
isovalérica, acidemia propionica, acidemia metilmalonica,
deficiencia de NADH-CoQ reductasa, deficiencia de ornitina
transcarbamilasa.**®1922.20

Las arterias cardtidas algunas veces son extremada-
mente tortuosas e interrumpen el flujo sanguineo, produ-
ciendo ataques isquémicos transitorios. La displasia fibro-
muscular afecta las arterias de mediano y pequefio calibre,
es una angiopatia no-aterosclerética, no-inflamatoria, de
etiologia desconocida. El diagndstico se realiza con angio-
grafia, en la cual se observa en la arteria afectada, areas de
estrechamiento del lumen, alternando con areas de dilata-
cion, también se puede diagnosticar con angioresonancia,
la cual es menos invasiva. El Sindrome de Sturge-Weber
es una malformacion congénita de la vasculatura venosa,
que se caracteriza por un angioma facial, asociado con un
angioma leptomeningeo ipsilateral. En la TAC se observan
calcificaciones semejantes a una linea de ferrocarril. La neu-
rofibromatosis y la esclerosis tuberosa han sido asociadas
con isquemia cerebral.41819.16.20

La oclusion de senos venosos cerebrales se diagnosti-
ca con la resonancia magnética, pero mejor con la angiore-
sonancia magnética venosa. Es més frecuente en neonatos
con antecedentes de hipoxia al nacimiento, ruptura prema-
tura de membranas, infeccion materna, desprendimiento
de placenta y diabetes gestacional. Se ha asociado a anti-
cuerpos anticardiolipina positivos.? Las infecciones intracra-
neales locales como mastoiditis, meningitis, sinusitis y otitis
media; promueven trombosis de los senos durales y de las
venas corticales. La alteracion de la circulacion sistémica
debido a deshidratacion o falla cardiaca congestiva, fomen-
ta la oclusion de senos venosos. Enfermedades del tejido
conectivo. Los trastornos hematoldgicos como policitemia,
hemoglobinopatia y trastornos plaquetarios.*®1819222023 | og
tumores cancerigenos promueven la oclusién de senos ve-
nosos por invasion tumoral directa o alterando la coagula-
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cion sistémica. La leucemia y la quimioterapia pueden pro-
ducir trombosis de senos venosos.

FACTORES DE RIESGO PARA AVC HEMORRAGICO.

Las malformaciones arteriovenosas y los aneurismas
constituyen la causa més frecuente de hemorragia suba-
racnoidea o en parénquima cerebral no traumatica, en ni-
fos. Las MAV pueden producir sangrado parenquimatoso o
subaracnoideo. Las fistulas arteriovenosas pueden produ-
cir hemorragia subdural. Pueden presentarse clinicamente
como una masa intracraneal, convulsiones generalizadas
o focales, o como una hemorragia aguda, al mezclarse la
sangre con el liquido cefalorraquideo, puede aparecer rigi-
dez cervical, cefalea severa, nauseas y vomito. Células ro-
jas en exceso o xantocromia en el liquido cefalorraquideo,
pueden conducir a la sospecha de hemorragia. Los aneuris-
mas arteriales son menos frecuentes, tipicamente causan
hemorragia subaracnoidea aislada o en combinacién con
hemorragia intracerebral. En las MAV’ la arteriografia es el
procedimiento diagnéstico mas util, ademas también permi-
te la planeacion de la cirugia. También se puede observar en
la angioresonancia. En el aneurisma arterial la arteriografia
cerebral es el procedimiento diagnéstico de eleccion. Tam-
bién se puede observar en la angioresonancia.*®10.13.1620

La hemorragia cerebral puede ocurrir con un conteo
plaquetario menor de 20.000/mm3. La purpura tromboci-
topénica autoinmune y la quimioterapia, son las causas
més comunes de trombocitopenia clinicamente significati-
va.49182220 Con trastornos de la coagulacién se puede pre-
sentar hemorragia intracraneal, en la hemofilia A, hemofilia
B, enfermedad de Von Willebrand y en otros trastornos de
la coagulacién hereditarios y adquiridos. Puede haber he-
morragia intracraneal por deficiencia de vitamina K. Los re-
cién nacidos de madres que tomaron fenobarbital o fenitoi-
na, algunas veces desarrollan coagulopatia por deficiencia
de vitamina K. La enfermedad hepatica con disminucién de
produccion de factores de la coagulacion, y la coagulacion
intravascular diseminada, incrementan el riesgo de hemo-
rragia intracraneal. También se presenta en la deficiencia de
factor VII, factor XII|.4919.2220

La hemorragia dentro de un reciente infarto es comun,
aunque no siempre clinicamente significativo. El infarto he-
morragico probablemente es mas comun después de un
émbolo que después de una trombosis, cuando se produce
la reperfusion del cerebro infartado. Se diagnostica con la
tomografia axial computarizada y con la resonancia magné-
tica nuclear. El infarto hemorragico se debe considerar en ni-
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fos que se deterioran, aunque también puede ser debido a
edema cerebral y a un nuevo infarto.*®192220 | g hemorragia
dentro de un tumor intracerebral es relativamente comun.
La hemorragia cerebral o de la médula espinal, puede ocu-
rrir afios después de la irradiacién de tumores cerebrales
4,9,19,22,20

Puede haber encefalopatia hemorragica secundaria a
hipernatremia, que se caracteriza por multiples hemorragias
peri capilares o trombosis capilar. Es debida a dafio endote-
lial hiperosmolar, junto con traccién y ruptura venosa.*192220
La hipertension arterial puede producir hemorragia, pero no
es tan comun como en los adultos, en nifios con tumores
como el feocromocitoma que cursa con hipertension arte-
rial que puede ser de dificil control.#%2220 Se ha encontrado
hemorragia intracraneana en nifios que reciben hormona
adrenocorticotropica, anfetaminas, efedrina, fenilpropanola-
mina y teofilina; posiblemente debido a la hipertensién que
producen estas drogas.* 92216

SINTOMATOLOGIA CLIiNICA

La clinica de la enfermedad cerebrovascular depende
de las areas cerebrales afectadas, la afectacion del sistema
carotideo se caracteriza por hemiplejia, pérdida hemisenso-
rial, afasia o hemianopsia. La afectacién del sistema ver-
tebrobasilar se caracteriza por disfuncion del tallo cerebral,
con alteraciones motoras bilaterales, sensoriales y visuales;
vértigo y problemas con el balance y coordinacion. Si se pre-
senta con cefalea se debe descartar una diseccion arterial
0 una trombosis venosa La afectacion de la arteria cerebral
anterior produce debilidad de las extremidades inferiores. La
afectacion de la arteria cerebral media produce hemiplejia
con predominancia de la extremidad superior, hemianop-
sia y posiblemente disfagia. La afectacion de la circulacion
posterior produce vértigo, ataxia y nistagmus; también hemi-
paresia y hemianopsia. Los nifios mayores frecuentemente
tienen cefalea, mientras que los nifios menores de cuatro
afos de edad tienen convulsiones. También pueden tener
un nivel de conciencia disminuido.*'?4% En las series de
casos las manifestaciones clinicas mas frecuentes son ce-
falea en el 65%, hemiplejia en el 60%, afasia en el 30%,
crisis motoras tempranas en el 39% y coma temprano en el
21%. Las crisis epilépticas ocurren en un 10 a 15% de los
pacientes con ACV hemorragico. El 66% de todas las crisis
ocurren dentro de las primeras 48 horas del sangrado. Los
sitios mas frecuentes de sangrado son el putamen (35%),
los I6bulos cerebrales (30%), el cerebelo (15%), el talamo
(10%), el caudado (5%) y el puente (5%).2
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ABSTRACT: Cerebrovascular disease in children is a disease with an incidence that is going from 2.5 to 10 for every 100,000
children per year, must however consider it to evaluate a patient with focal neurological deficit of acute presentation since
the time in making the diagnosis affects the prognosis of the patient. Unlike adults, in children the etiology of cerebrovascular
disease is much more varied making the differential diagnosis sets major challenges. In neonatal age causes also differ with
the rest of the pediatric age group. The mortality rate is around 10% of the patients. Of first stroke survivors, the recurrences
are around of the 20%, and present sequels with neurologic deficit at around 70%. We present a review of the etiologyc factors
and the diagnostic guidelines against different types of cerebrovascular disease: thrombotic, embolism and bleeding. Ischemic
disease corresponds to 25 to 70% of the cerebrovascular disease.

Keywords: Cerebral hemorrhage, Cerebral infarction, Cerebrovascular accident, Stroke.
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