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El infarto cerebelar por isquemia vertebrobasilar origi-
nado por diseccién espontinea de la arteria vertebral es
infrecuente en nifios. El mecanismo mas comtn del infar-
to cerebeloso es la oclusién arterial. Aunque el pronéstico
suele ser favorable, en ocasiones la evolucién puede ser fa-
tal, como en la paciente que se presenta de 4 afios de edad,
previamente sana, que una semana antes de consultar en
urgencias present6 un accidente cerebrovascular isqué-
mico transitorio, que se resolvié espontineamente.

Al ingreso en urgencias destaca a la exploracién fisica
una puntuacién en la escala de Glasgow 10/15, polipnea
con respiracion irregular, pupilas anisocéricas y reactivas,
reflejos exaltados, clonus en miembros inferiores y pira-
midalismo bilateral.

En la tomografia computarizada craneal se objetiva hi-
podensidad marcada en ambos hemisferios cerebelosos y
sustancia blanca supratentorial con obliteracién de las cis-
ternas cuadrigéminas. En la angiografia cerebral se obser-
va diseccion de la arteria vertebral izquierda con dilata-
cién seudoaneurismatica distal y estenosis marcada de la
arteria basilar.

En la evolucidn, a pesar del tratamiento agresivo del
edema cerebral y de la anticoagulaciéon precoz con hepa-
rina sédica intravenosa, desarroll6 infarto cerebeloso ma-
sivo bilateral e hidrocefalia supratentorial, que requirié
derivacién ventricular externa. Evolucioné a muerte en-
cefélica en 48 h.

En el estudio anatomopatolégico necrépsico se detectd
trombo antiguo organizado en la arteria cerebelosa supe-
rior izquierda y obstruccién de la arteria basilar. Se discute
la ausencia de factores predisponentes desencadenantes, a
la vez que la presencia de isquemia cerebral transitoria
una semana antes del infarto cerebelar masivo.
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FATAL OUTCOME AFTER SEVERE CEREBHLAR
INFARCTION DUETO SPONTANEOUS
DISSECTION OF THEVERTEBRAL ARTERY

Cerebellar infarction due to vertebrobasilar ischemia in
spontaneous vertebrobasilar dissection is infrequent in
children and adolescents. The commonest pathogenic me-
chanism of cerebellar infarction is arterial occlusion. Alt-
hough usually favorable, outcome can be fatal, as in the
present case. A previously healthy 4-year-old girl was ad-
mitted to the emergency room with sensory failure and
trembling. The previous week she had suffered from a
transitory ischemic attack that resolved spontaneously.

On admission to the emergency department, the Glas-
gow Coma Scale score was 10/15 and she presented irre-
gular polypneic breathing, anisocoric reactive pupils,
enhanced reflexes, lower limb clonus and bilateral pyra-
midal signs. Cranial computed tomography revealed mar-
ked hypodensity in both cerebellar hemispheres and whi-
te supratentorial substance with obliteration of the
quadrigeminus cisterns. Cerebral angiography showed left
vertebral artery dissection with distal pseudoaneurysm
and marked basilar occlusion. Despite aggressive antie-
demic treatment and early instauration of intravenous
continuous sodium heparin infusion, the patient develo-
ped a bilateral cerebellar infarction and supratentorial hy-
drocephalus. Brain death was diagnosed after 48 hours.
Postmortem pathologic examination revealed previous th-
rombus the in superior left cerebellar artery and basilar
artery occlusion. We discuss the absence of predisposing
factors and the transitory ischemic attack in this patient
1 week before she developed massive cerebellar infarc-
tion.
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INTRODUCCION

La incidencia de accidentes cerebrovasculares en la in-
fancia se sittia alrededor de 2,5 casos/100.000 nifios y
afiol. La diseccién espontdnea de la arteria vertebral es
una causa poco frecuente de isquemia vertebrobasilar en
nifios y adultos jovenes, siendo responsable del 4 % de
los casos de infarto isquémico en este grupo de edad>®.
El mecanismo mds comtn de infarto cerebelar en pacien-
tes jovenes suele ser la oclusién arterial, como resultado
de una diseccién intracraneal de la arteria vertebral, por
desgarro primario de la intima con extravasaciéon de san-
gre desde la luz arterial hacia la media o la produccién de
un hematoma intramural primario por hemorragia prima-
ria de los vasa vasorum dentro de la media que se rom-
pe en la luz verdadera’. Hay una participacién importan-
te de la arteria cerebelar posteroinferior?8”.

El pronéstico de las disecciones arteriales no compli-
cadas con ictus generalmente es bueno!%!l. Sin embar-
go, el de las que presentan ictus depende principalmen-
te de la gravedad de la isquemia, de la extensién y de la
topograffa de la lesién cerebral, mas que del proceso ar-
terial especifico’. Asi, cuando la diseccion de la arteria
vertebral intracraneal origina, como en el caso que se
presenta, isquemia de la circulacién posterior e infarto ce-
rebeloso masivo con efecto masa, la evolucién puede ser
fatal a pesar de la agresividad terapéutica.

OBSERVACION CLINICA

Mujer de 4 afios de edad que consult6 en urgencias por
vomitos incoercibles de 48 h de evolucién, acompafia-
dos de desorientacién temporoespacial, fases de agita-
cién/depresién del sensorio y temblor generalizado. Siete
dias antes la paciente habfa tenido parestesias y hemipa-
resia izquierda que desaparecieron a las pocas horas de
su instauracion.

En la exploracién al ingreso en urgencias presentaba
un regular estado general, frecuencia cardfaca (FC),
120 lat. /min; presién arterial, 120/80 mmHg; coma con
puntuaciéon de 10/15 en la escala de Glasgow, respiracién
irregular, pupilas anisocéricas pero reactivas, movimien-
tos incoordinados de tronco y miembros, respiracién irre-
gular con salvas de polipnea, reflejos osteotendinosos
exaltados, clonus en extremidades inferiores y signo de
Babinsky positivo bilateral. Examen de fondo de ojo nor-
mal. Resto de exploracién clinica sin hallazgos de interés.

En tomografia computarizada (TC) craneal urgente
(fig. 1A) se observaron lesiones hipodensas en ambos he-
misferios cerebelosos compatibles con infarto isquémico,
moderada compresion y/u obliteracién de las cisternas
cuadrigéminas e hipodensidad de la sustancia blanca a ni-
vel supratentorial. Tras administracién de contraste se ob-
serv6 importante captacion a nivel de senos y meninges.

Se realiz6 radiograffa de crdneo y columna cervical an-
teroposterior y lateral, electroencefalograma (ECG) y eco-
cardiograffa que fueron normales. Entre los datos com-

An Pediatr 2003;58(4):385-9

plementarios el hemograma con férmula, estudio de coa-
gulacién, antitrombina III, colesterol, triglicéridos, anti-
cuerpos antinucleares (ANA) y complemento estaban
dentro de la normalidad. El EEG fue compatible con su-
frimiento neuronal difuso sin signos de focalidad. La TC
craneal de control a las 24 h (fig. 1B) mostraba una ima-
gen hipodensa de infarto cerebeloso bilateral, mas evi-
dente respecto al control previo. De igual modo, se de-
tecté hipodensidad en el tdlamo derecho e hidrocefalia
supratentorial tetraventricular. Se indicé derivacién ven-
tricular externa y monitorizacién de la presién intracra-
neal (PIC). En la angiografia cerebral se detect6 diseccién
de la arteria vertebral izquierda a nivel de la segunda vér-
tebra cervical, con dilatacién seudoaneurismatica en di-
cha zona seguida de estenosis irregular marcada al inicio
de la arteria basilar, a la salida de las arterias cerebelosas
anteroinferiores, con ausencia de relleno de contraste en
las arterias cerebelosas superiores (fig. 1C-D).

En la evolucién la paciente sufrié un deterioro neuro-
légico importante a las pocas horas del ingreso en la uni-
dad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP), por lo que
precisé medidas agresivas antiedema cerebral: sedoanal-
gesia, hiperventilacién moderada, manitol, diuréticos e
induccién de coma barbittirico. Se descart6 tratamiento fi-
brinolitico con factor activador de plasminégeno tisular
recombinante (rtPA) dado el tiempo transcurrido (12 h)
desde la instauracién del cuadro, indicandose anticoagu-
laciéon con heparina sédica intravenosa.

Alas 48 h del ingreso presenté midriasis arreactiva bi-
lateral, trastornos del ritmo cardiaco, diabetes insipida
central e hipotermia, y evolucioné a muerte encefalica.
Las pruebas clinicas fueron concluyentes, observandose
electroencefalograma (EEG) isoeléctrico e interrupcion
del flujo cerebral en la angiogammagrafia cerebral con
9mTe HVFPAQ. En el estudio anatomopatoldgico se ob-
serv hemorragia con trombo organizado ante mortem en
el tronco basilar, a nivel de la bifurcacién de las arterias
cerebrales posteriores, e infarto necrético masivo en am-
bos hemisferios cerebelosos con autdlisis. Microscépica-
mente, se detecté un trombo antiguo organizado en la ar-
teria cerebelosa superior izquierda (fig. 2A), sobre el que
se superponia un trombo rojo reciente, que progresaba
retrégradamente hacia la arteria cerebelosa superior dere-
cha, cerebrales posteriores y tronco basilar, obstruyendo
completamente la luz (fig. 2B). No se detectaron altera-
ciones de la pared de los vasos a este nivel.

Discuson

Las causas de accidentes cerebrovasculares en nifios y
adultos difieren notablemente, siendo la diseccién de la
arteria vertebral la responsable de algunos casos en la
infancia y adolescencia?*°!1. Por otro lado, el infarto ce-
rebelar masivo puede tener diferentes etiologfas en fun-
cién del territorio arterial afectado, como vasculopatias no
ateroscleréticas (diseccién vertebral, vasculitis primaria
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Figura 1. A) TC craneal con contraste: lesién hipodensa en ambos hemisferios cerebelosos compatible con infarto; B) TC
craneal a distinto nivel del anterior a las 24 h de evolucién: infarto cerebeloso bilateral e hidrocefalia supraten-
torial tetraventricular; C) angiografia cerebral: arteria vertebral izquierda irregular con imagen sugestiva de di-
seccién a nivel de C2, dilatacion seudoaneurismdtica y marcado estrechamiento al inicio de la arteria basilar
(AB); D) angiografia cerebral con obstruccion de arteria basilar a la salida de la arteria cerebelosa anteroinfe-

rior (ACAI).

del sistema nervioso central [SNC], displasia fibromuscu-
lar, neurofibromatosis), embolismos cardiacos (foramen
oval permeable, enfermedad reumadtica valvular, valvulo-
patia mitral) enfermedades hematolégicas (déficit de pro-
tefna S, sindrome antifosfolipidos) migrafia e hipertensién
arterial. Independientemente de la etiologfa, el inicio pue-
de ser un desgarro de la intima o un hematoma intramu-
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ral primario, que puede progresar y extenderse compro-
metiendo la luz arterial’12.

En la bibliografia revisada, no hemos encontrado pa-
ciente con edad igual o inferior a la del caso presente.
Tohgi et al'® analizaron 293 pacientes con infarto cerebe-
lar y concluyeron que en la patogénesis no sélo influye la
trombosis in situ sino también el embolismo cardiogénico
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Figura 2. A) Estudio anatomopatolégico: trombo antiguo blanco organizado (formado principalmente de plaquetas) (TB)
en arteria cerebelosa superior izquierda con superposicion de trombo rojo reciente (TR) (producto de la activa-
cién de la cascada de coagulacion); B) estudio anatomopatolégico: oclusion de la luz del trombo basilar por

trombos en diferentes estadios evolutivos.

y arterioarterial y la insuficiencia circulatoria colateral,
sin objetivarse diseccién arterial, que es mds frecuente
en el adulto” 1415,

Entre los estudios complementarios realizados y los da-
tos derivados de la historia clinica de nuestra paciente, no
se ha encontrado ningtin factor predisponente de los an-
teriormente revisados, aunque la localizacién en C1 y
(2, donde el factor mecénico es maximo, hace posible
que un traumatismo trivial inaparente fuese el factor pre-
cipitante de la formacién de un hematoma intramural di-
secante'®.

Sin embargo, el episodio referido por la familia, la se-
mana previa al ingreso y compatible con isquemia cere-
bral transitoria, sugiere retrospectivamente un proceso
vascular primario responsable del cuadro.

Los hallazgos de la angiografia cerebral con diseccién
de la arteria vertebral izquierda, con estrechamiento irre-
gular y oclusion del flujo cerebral (v. fig. 1Cy D), podrian
ser secundarios a la diseccién de la pared arterial, donde
se origind una trombosis, que se manifesté una semana
antes de su ingreso mediante accidente isquémico transi-
torio, probablemente por embolizacién. Se habria origi-
nado entonces una trombosis al nivel de la arteria ce-
rebelosa superior izquierda, como se demuestra por la
presencia de un trombo antiguo organizado (fig. 24), con
formacién retrégrada de trombos en territorio de la arte-
ria basilar. No obstante, estos trombos también podrian
haberse originado por la propia diseccién progresiva de
las paredes arteriales, con trombosis masiva en el territo-
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rio basilar, lo que justificarfa el cuadro clinico de instau-
racién brusca.

En la revision bibliogréfica efectuada, sélo Tekin et al'
y Lotze y Paolicchi®, hacen referencia a trombosis distal
de la arteria basilar con obstruccién vascular completa.
En el resto de casos revisados, la sintomatologia predo-
minante era la de un sindrome vestibular, hemiparesia, al-
teraciones visuales y episodios de isquemia cerebral tran-
sitoria*”1719. Salvo la corta edad de la paciente, con un
menor calibre vascular, no existe en nuestro caso ningu-
na causa que justifique la evolucién a una obstruccién
completa de la circulacién cerebral posterior, pues el es-
tudio de los factores de la coagulacién fue normal y en
la anatomfa patoldgica no se evidenciaron datos indicati-
vos de enfermedad vascular local o generalizada.

En el momento actual no se ha determinado cudl es la
mejor estrategia terapéutica. Diferentes autores recomien-
dan anticoagulacién con heparina para evitar una po-
tencial segunda embolia, como hicimos en nuestro caso,
seguida de cumarfnicos por via oral, salvo que exista he-
morragia subaracnoidea u otras contraindicaciones para
su uso”101920, Respecto a la indicacién como fibrinolitico
del rtPA en la diseccién vertebrobasilar, para recuperar el
cerebro afectado por la isquemia, su principal riesgo es la
hemorragia cerebral y no evita embolias recurrentes como
en el caso de los anticoagulantes?®?2. En nuestra paciente
estarfa contraindicado, ya que el tiempo limite para em-
plearlo es de 3 h (ventana terapéutica), transcurrido este
plazo es ineficaz. Algunos autores han propuesto anticoa-
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gulacioén con heparina e inhibidores plaquetarios (4cido
acetilsalicilico, clopidogrel) cuando el déficit isquémico
es progresivo; otros en cambio abogan tinicamente por el
empleo de inhibidores plaquetarios®>1°.

Una técnica que debe tenerse en cuenta en los infartos
cerebelosos con efecto masa seudotumoral es la craniec-
tomia de la fosa posterior, que puede o no asociarse a
infartectomia cerebelosa y/o drenaje ventricular.

Finalmente, un tratamiento de las lesiones estenosantes
de la arteria vertebral que estd por desarrollar en los ni-
fios mayores y adolescentes es la angioplastia translumi-
nal percutdnea e insercién de endoprétesis (stent) como
en el adulto!>?L.
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