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RESUMEN

Introduccion: Las enfermedades cerebrovasculares son aquellas en los que se produce un dafio cerebral secundario a la
oclusién o ruptura de una vena o una arteria. Aunque son poco frecuentes en la infancia, su identificacion y tratamiento
adecuados, son esenciales para reducir la mortalidad y las secuelas. Presentacion de caso: Paciente de 4 afios, sexo femenino,
raza negra, que present6 un evento convulsivo subito, ténico clonico generalizado, con pérdida de conciencia, que resulté
ser una hemorragia intraparenquimatosa que se corrobor¢ por tomografia de craneo simple y resonancia magnética nuclear.
Luego de maltiples estudios que descartaron otras lesiones organicas cerebrales, y por la presencia de otras manifestaciones
sistémicas, se concluyo por exclusion, que fue ocasionado secundario a una vasculitis como debut de una enfermedad
autoinmune. Su evolucion clinica fue favorable y sin secuelas, con tratamiento esteroideo. Conclusiones: Los ictus en la
infancia tienen una incidencia baja y un riesgo elevado de morbilidad y mortalidad. Luego de descartar otras causas mas
frecuentes, deben considerarse siempre las vasculitis asociadas a enfermedades autoinmunes como una posible etiologia.
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ABSTRACT

Introduction: Cerebrovascular disease, although rare in childhood, require prompt identification and treatment to minimize
mortality and long-term sequelae. These events occur due to occlusion or rupture of cerebral vessels, leading to brain damage.
Case report: A 4-year-old African American female presented with sudden onset of generalized tonic-clonic seizures and loss of
consciousness, subsequently diagnosed as intraparenchymal hemorrhage via computed tomography and magnetic resonance
imaging. Following an extensive diagnostic workup that ruled out other potential causes, including organic lesions, supported
by the systemic manifestations, vasculitis secondary to an autoimmune disease was considered the likely etiology. The patient
responded well to steroid treatment, with a favorable clinical course and no residual sequelae. Conclusion: Childhood strokes,
though infrequent, carry a high risk of morbidity and mortality. When common causes are excluded, vasculitis associated with
autoimmune diseases should be considered a potential underlying etiology, highlighting the importance of comprehensive
diagnostic evaluation in such cases.
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INTRODUCCION

Las enfermedades cerebrovasculares (ECV) son aquellos
procesos en los que se produce un dafio cerebral secundario
a la oclusion o ruptura de una vena o una arteria." Sus
manifestaciones son agudas y se conocen ademds con el
término de ictus.? La ECV isquémica suele estar provocada
por la oclusién por un trombo o émbolo de una arteria (ictus
arterial isquémico), aunque también puede ser secundaria
a la oclusion de una vena (trombosis de senos venosos).?
En funcién de la edad, se clasifican en ictus perinatales o
neonatales (ocurren entre la semana 20 de gestacion y los 28
dias de vida), y los postnatales que ocurren después de los
28 dias de vida.*

En los dltimos afos, se ha producido un crecimiento del
conocimiento de los ictus en la infancia, no solo sobre su
etiologia, sino de los métodos diagnosticos y terapéuticos.” La
importancia de esta entidad no radica solo en su incidencia, ya
que la misma permanece estable, sino en su prevalencia, por
la morbi-mortalidad que produce en la poblacion pediatrica.
Entre el 6-10 % de los nifios que sufren una ECV fallecen; mas
del 20 % tienen una recurrencia y el 70 % sufren secuelas
(déficits neurologicos persistentes, epilepsia, dificultades
en el aprendizaje o problemas en el neurodesarrollo). La
discapacidad de esta patologia afecta significativamente a la
calidad de vida de pacientes y familiares y genera un elevado
costo emocional, social y econémico.®

Bajo el término de vasculitis se engloba un grupo heterogéneo
de procesos que tienen como sustrato patolégico comun, la
presencia de inflamacion de los vasos sanguineos, que puede
asociarse a necrosis de la pared vascular. Esto determina la
aparicion de sintomas generales (fiebre, afeccion del estado
general, etc.) y el desarrollo de manifestaciones organicas
locales (sintomas neurolégicos, dolor abdominal, compromiso
renal, etc.) como consecuencia de la isquemia o el infarto
visceral por estrechamiento, oclusion o trombosis de la luz del
vaso, o por favorecer la formacién y ruptura de aneurismas."’

Considerando la relativamente poca informacion disponible
sobre pacientes pediatricos afectados por estos eventos, sus
sintomas y hallazgos imagenoldgicos, que incluso pudieran
ser claves en el tratamiento y prondstico, se decidi¢ realizar
esta presentacion de caso.

CASO CLINICO

Motivo de consulta: Dolor de cabeza y movimientos
involuntarios.

Historia de la enfermedad actual: Paciente de 4 afios con
antecedentes de embarazo que cursé normal, producto de un
parto eutocico a las 39 semanas con peso 3000 gy Apgar
adecuado.

Antecedentes patoldgicos personales: Dengue 6 meses
previos a este ingreso.

Antecedentes patologicos familiares: Fiebre reumatica y
artritis reumatoide (Tia materna).

El dia 19 de enero del afio 2023 comienza con episodio de
vomitos, cefalea y un evento de pérdida de conciencia de
forma subita con convulsiones tonico clénicas generalizadas.
Es valorada en el servicio de emergencias y se decide ingreso
y traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI).

Al ingreso se constataron al examen fisico como datos
positivos del sistema nervioso central (SNC), una hemiparesia
izquierda que se fue instalando progresivamente (disminucion
de la fuerza muscular del lado afecto) en un periodo de 24
horas.

Examenes de laboratorio al ingreso

Hemoglobina: 84g/L; Hematocrito: 0,28; Conteo de plaquetas:
125 x 10°/L; Proteina C Reactiva: 217g/L; TGP: 148 Ul/L; TGO:
67U1/L.

Se realiz6 puncién lumbar para toma de muestra de liquido
cefalorraquideo. El estudio informd 2 celulas x 10°/L; Pandy
negativo; proteinas 0,16 g/L; predominio linfocitario (80 %);
glucemia 3,2 mmol/L.

Examenes de imagenes

Ecografia abdominal: sin hallazgos positivos.

Tomografia axial computarizada (TAC) Simple. (19/2/23) que
informa imagen hipodensa témporo-parietal derecha que
corresponde a sangrado activo (figura 1).

Figura 1. TAC Craneo Simple. Imagen hipodensa témporo-
parietal derecha que corresponde sangrado activo.

Se corrobora entonces el diagnéstico clinico de una
hemorragia intraparenquimatosa,

Tratamiento y evolucion
Se solicita interconsulta con Neurocirugia, que confirma
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el diagnostico y se comienza tratamiento como esta
protocolizado en estos casos, sintomadtico, observacion
estricta y signos vitales horarios, tratamiento anticomicial
(Fenitoina parenteral), antibioticoterapia profilactica con
cefalosporinas de tercera generacion y esteroides para
reducir la respuesta inflamatoria cerebral, a lo cual se asocio
el valproato de sodio como protector del SNC.

Tuvo una evolucion favorable con 12 dias de estadia en la UCI
y se traslado al servicio de Neuropediatria, donde presento6
nuevamente un evento de cefalea y vomitos. Se realiza a
los quince dias posteriores al primer episodio (20/3/23)
una Resonancia Magnética Nuclear de Craneo (RMN) y se
comprueba un re-sangrado. (Figura 2).

Figura 2. RMN de craneo. Imagen hiperdensa en T1 de
aproximadamente 1,5 cm x 1 cm, parietal alto izquierdo.

A los 20 dias de estancia en la sala de Neuropediatria,
comienza con otro evento de vomitos y dolor abdominal que
requirio interconsulta con servicio de Cirugia Pediatrica. Se
decidio realizar una laparotomia exploradora con diagnéstico
preoperatorio de posible apendicitis aguda. Durante el acto
quirdrgico se constataron signos inflamatorios del apéndice
cecal y de los ganglios mesentéricos. Se inici¢ tratamiento
antimicrobiano con meropenem IV por 15 dias, se retoma
tratamiento con dexametasona, ranitidina, ondasertron y se
evidencia mejoria de este cuadro que se concluyé como una
adenitis mesentérica.

Aproximadamente 25 dias después de su ingreso, comienza
con dolor en ambos miembros inferiores que se interpreto
como una miositis en el curso del proceso descrito, fue
evaluada por ortopedia y aproximadamente a los 5 dias
después este cuadro, fue mejorando paulatinamente después
de aumentar nuevamente la dosis de esteroides.

Posteriormente, presentd vomitos biliosos de pequefa

Enfermedad cerebrovascular hemorragica en un paciente pediatrico

cuantia, que cedieron con tratamiento antiemético, se reinicio
la antibidticoterapia, se mantuvo el tratamiento esteroideo y
seindicd omeprazol. Se evalia ademads por Gastroenterologia,
que repite la ecografia abdominal y la radiografia de abdomen
simple, donde se observaron niveles hidroaéreos, por lo que
se planted una pseudo oclusion intestinal relacionada con
hipoperistalsis intestinal.

En este momento se constataron al examen fisico los datos
que a continuacion se describen:

Abdomen: blando, depresible, hepatomegalia de 2 cm,
timpanismo, no tumor palpable, ruidos hidroaéreos
disminuidos.

SNC: Cooperadora inteligente, fuerza muscular normal, no
defecto motor, reflejos osteotendinosos normales, no ataxia,
fondo de ojo normal, no nistagmo, no estrabismo, no rigidez
nucal.

Evolutivamente  se  indicaron  nuevos  examenes
complementarios en dependencia de la evolucion clinica de
la paciente. Hemoglobina: 84g/L; Hematocrito: 0,28; Conteo
de plaquetas: 66 x 10°/L'y 20 x 10°/L, respectivamente.

Se indicaron estudios de la funcion hepatica, que incluyeron
GGT: 105 Ul/L; 237 UI/L; LDH: 5022 UI/L.

Amilasa sérica: 91 Ul /L.

Ecografia abdominal: dilatacion del sistema excretor renal,
hiperecogenicidad renal derecha, higado normal, bazo
normal. Asas intestinales delgadas dilatadas con contenido
liquido en su interior y engrosamiento de las paredes, liquido
libre hacia hipogastrio.

Se repite TAC que informa hemorragia intraparenquimatosa
en resolucion. (Figura 3).

Figura 3. TAC evolutiva. Lesion hipodensa parieto-temporal
de 5 mm.

Ecocardiograma: Normal.
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Anticuerpos antinucleares: Normales

Complemento C3 y C4: normales

TAC evolutiva (24/4/23) que confirma hemorragia en
resolucion.

Cuando se realizan exdmenes complementarios evolutivos, se
mantienen las cifras de hemoglobina pero fue disminuyendo
paulatinamente el conteo de plaquetas hasta llegar a una
trombocitopenia severa.

Se decide, previa valoracion con Reumatologia, comenzar con
metilprednisolona en bolos a 30mg/kg/dosis por tres dosis y
después continuar con Intacglobin a dosis 400mg/kg/dosis
durante 5 dias.

Como diagnostico clinico, luego de la discusion colectiva del
caso, se planteo la posibilidad diagndstica de una vasculitis
asociada a una enfermedad autoinmune, probablemente un
lupus eritematoso sistémico (LES).

DISCUSION

Las ECV engloban aquellas situaciones neuro-anatomo-
clinicas provocadas por la reduccion a niveles criticos del
riego sanguineo en un territorio vascular determinado (ictus
isquémico), o por la ruptura de algiin vaso encefalico con la
consiguiente hemorragia.'

Se pueden clasificar como infarto cerebral isquémico, ataque
transitorio de isquemia (ATI), ictus menor, ictus cerebral en
progresion, infarto cerebral completado, ictus hemorragico,
hemorragia subaracnoidea, hemorragia intracraneal vy
hemorragia cerebro meningea.? Las causas son numerosas,
e incluyen cardiopatias congénitas, estados protrombéticos,
artropatias cérvicocraneales, infecciones y enfermedades
metabdlicas, entre las mas frecuentes El retraso en su
atencion incrementa el riesgo de irreversibilidad y de aparicion
de complicaciones por discapacidad, por lo que deben ser
considerados como una emergencia médica.*’

Constituyen, en todas las edades, uno de los problemas
sanitarios de mayor relevancia a nivel mundial, siendo la
segunda causa de muerte en el mundo occidental y la primera
de discapacidad persistente en la edad adulta.’

En la infancia, la ECV es poco frecuente. Su incidencia oscila
entre 0,6 y 13 casos por cada 100 000 nifios, con 1,6 a 2
casos por cada 100 000 nifios/ano.”® En EE.UU. y Europa, la
incidencia anual se estima entre 1,2-13 casos por cada 100
000 infantes menores de 18 afnos.""

Las ECV se consideran entre las diez primeras causas
de mortalidad en la infancia, directamente proporcional
con el retraso en el diagndstico. Se describe entre un 6-10
% de mortalidad y un 20 % de recurrencia, o secuelas
como epilepsia, crisis comiciales o retraso en el desarrollo
psicomotor; ademas se describe como la cuarta causa de
consulta de déficit neurologico pediatrico, presente en

aproximadamente el 7 % de los casos.""

Segun Ferriero DM, et al,’® su frecuencia ha aumentado en un
35 % en numero absoluto de prevalencia de ECV infantiles,
sin embargo en nuestra provincia (Cienfuegos, Cuba) se
mantiene la incidencia por debajo de 3 casos anualmente.

En un estudio realizado por Zorrilla A, et al,”* los pacientes
del sexo masculino fueron los mas frecuentes, aunque otra
investigacion de Sanchez A, et al," refiere no haber distincion
en este aspecto. En el caso presentado, la paciente es del
sexo femenino.

Las causas mas frecuentes de las ECV de tipo hemorragica
se asocian en el 54 % de los casos a malformaciones
vasculares: cavernoma-hemangioma (12 %), aneurismas (10
%), malformaciones venosas (0,2 %), en el 2,5 % secundarios
a tumores cerebrales, 1 % por la ocurrencia de diseccion
secundaria a traumas, y se reporta como desconocida en el
33 % de los casos."

El cuadro clinico descrito en esta paciente era coherente con
el diagnostico de una hemorragia intraparenquimatosa, lo
cual se corrobord por métodos de imagenes.

Luego del diagnostico de LES, los pacientes tienen un mayor
riesgo de sufrir ECV. Se estima que alrededor del 3-20 % se
ven afectadas dentro de los primeros 5 afios de diagndstico.
La ECV se considera responsable de un 10-15 % de las
muertes en pacientes con esta enfermedad.”

Existen numerosos mecanismos involucrados en la
fisiopatologia de la ECV relacionados con el LES, que incluyen
estados de hipercoagulabilidad, embolia cardiogénica,
ateroesclerosis prematura o acelerada, vasculitis, formacion
de autoanticuerpos contra antigenos neuronales, ribosomales
y fosfolipidicos, y produccion intratecal de mediadores
inflamatorios."”

En algunos casos, la ECV puede ser la manifestacion de
presentacion del LES, y se ha visto mds cominmente
en pacientes jovenes, en especial mujeres, con mayor
predileccion al territorio vértebrobasilar. En el caso que se
presenta, por la evolucion clinica de la paciente, con presencia
de una hemorragia intraparenquimatosa localizada en region
fronto-parietal, y las manifestaciones en otros sistemas, se
considerd que podria ser secundaria a un LES, que clasifica en
el grupo de las poliarteritis, y provoca una afectacion cerebral
como organo diana. Llama la atencién que no se presentaron
manifestaciones de vasculitis cutaneas en este caso.”"

Las manifestaciones musculoesqueléticas son frecuentes y
varian en intensidad, desde manifestaciones leves (artralgias
o mialgias leves y transitorias) hasta manifestaciones graves,
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como artritis con impotencia funcional.” En esta paciente
se presento la afectacion a forma de polimiositis en ambas
extremidades inferiores.

En el caso que se describe se vieron afectados varios
sistemas, incluyendo el nervioso central, digestivo (elevacion
de los niveles séricos de las enzimas hepdticas, signos
inflamatorios del intestino y mesenterio), renal (cambios
ecograficos con hiperecogenicidad renal), hemolinfopoyético
(trombocitopenia severa y adenopatias intraabdominales)
y osteomioarticular (miositis), con buena respuesta al
tratamiento esteroideo. Este patrén coincide con lo descrito
por otros autores, y constituyen varios de los criterios
diagnosticos de LES.™"

Las enfermedades reumaticas son de larga evolucion, se
consideran simuladoras y ademas se realiza frecuentemente
el diagnostico por exclusion.

El caso que se presenta estaba en edad escolar, aunque laedad
promedio de debut es el adulto joven o adolescente.”®" En
muchasoportunidades se presentaunaamplia sintomatologia,
pero los complementarios son normales, por ello el Colegio
Americano de Reumatologia (ACR), ha establecido criterios
diagndsticos tanto clinicos como inmunoldgicos.” El caso
que se muestra, cursé con trombocitopenia severa, pero
anticuerpos antinucleares y estudios de complemento (C3 y
C4) normales.

Se recoge en esta paciente el antecedente familiar de artritis
reumatoidea, lo cual tiene valor pues las enfermedades
autoinmunes tienen un importante componente hereditario,
ademas de que se presentan con mas frecuencia en el sexo
femenino."®®

Los sintomas mas comunes de las ECV incluyen al diagnostico:
hemiparesia y debilidad hemifacial (67-90 %), alteraciones
del lenguaje (20-50 %), de la vision (10-15 %), ataxia (8-10
%), cefalea (20-50 %) y estado mental alterado (17-38 %)."™

La tipologia del ictus condiciona la forma de aparicion y la
sintomatologia asociada, lo cual se evidencié en este caso
que debutd con cefalea, vomitos y convulsiones. Teniendo
en cuenta la localizacion anatomica y la magnitud de
la hemorragia, sera la severidad de las manifestaciones
neurologicas, que en ocasiones pueden confundirse con las
provocadas por sangramientos secundarios a malformaciones
cerebrales de tipo vascular.™*

Se ha descrito la ECV como complicacion de las vasculitis, con
caracteristicas distintivas como la localizacion de las lesiones,
el tamafo de los vasos afectados, donde predominan las
lesiones necrosantes en el estudio histoldgico.**

Enfermedad cerebrovascular hemorragica en un paciente pediatrico

La mortalidad asociada al ictus agudo en la infancia es de
un tercio en relacion con la del adulto, por lo que estos
pacientes arrastran las consecuencias del dafio cerebral
durante décadas, con elevados costos sociales y familiares a
largo plazo.™"

Dada la gran variabilidad en la naturaleza de estas afecciones,
no existe ninglin método simple ni uniforme para evaluar los
pacientes con sospecha de vasculitis cerebral. Generalmente
se presenta afectacion de vasos pequenos, y a diferencia de
otras vasculitis como las cutaneas o intestinales, donde el
estudio histoldgico puede ser (til, en las de tipo cerebral, los
datos positivos para el diagnostico son solamente aportados
por estudios especificos de imagenes (angiografia) que no en
todos los casos tiene la sensibilidad para detectar lesiones
de pequefios vasos. Por otra parte, en algunos pacientes no
es posible establecer un diagndstico preciso por hallazgos
insuficientes, atipicos o presencia clinica de mas de un tipo
de vasculitis (sindrome de superposicion).’"

El diagndstico en la infancia resulta mas dificil, la clinica
puede ser mas solapada y los métodos diagnosticos entrafian
dificultades adicionales como la necesidad de sedacion para
la realizacién de pruebas de imagen por ello son frecuentes
los retrasos en el diagnostico.®

Esta enfermedad tiene mejor prondstico en la edad pediatrica,
aunque la morbilidad asociada es considerable, pues el 65
% de los nifios mayores de 1 afio afectados, quedan con
déficits motores o cognitivos permanentes." Esta paciente
evoluciono favorablemente a pesar de presentar un episodio
de recurrencia (resangrado), pues no perdur6 el defecto
motor durante la evolucién hospitalaria. No obstante, debe
mantenerse la vigilancia a largo plazo respecto a la obtencion
de habilidades o el deterioro del estado cognitivo actual.

CONCLUSIONES
Aunque la ECV en edades pedidtricas es mas frecuente
en varones, de tipo isquémico, y asociada a factores
predisponentes, el caso que se describe tuvo como forma de
presentacion un ictus hemorragico, con recurrencia, pero con
evolucion favorable.

Es prioritario pensar en una ECV ante cualquier sintoma
neurolégico agudo en un nifio con pérdida de conciencia
de instalacion subita acompafiado o no de convulsiones.
La etiologia planteada en este caso se considera ademds,
infrecuente.
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