canarias pediatrica -
Articulos originales

Cefalea y endotropia aguda, ;qué es lo gue no de-
bemos olvidar?
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Resumen

Presentamos el caso de un vardn de tres
anos que consulta por un cuadro subagu-
do de fiebre, cefalea y endotropia izquier-
da. El paciente habia sido diagnosticado
quince dias antes de otitis media aguda
bilateral. Se objetivd en las pruebas de
imagen una trombosis en el seno trans-
verso derecho, motivo por el cual ingre-
sa para monitorizacién y tratamiento con
anticoagulacion. Fue dado de alta a los
viente dias por evolucién favorable, en el
seguimiento posterior se diagnosticd de
un déficit de proteina C y un probable sin-
drome antifosfolipido. Si bien la trombosis
venosas intracraneal es una entidad poco
frecuente y supone un reto diagndstico en
pediatria, es importante la sospecha clini-
ca, especialmente cuando existen factores
de riesgo, dado que un correcto manejo es
vital para su prondstico. Realizamos una
revision de esta entidad en la edad pedia-
trica, asi como de su diagndstico diferen-
cial, manejo y seguimiento posterior.

Palabras clave: anticoagulantes, deficien-
cia de proteina C, imagen por resonan-
cia magnética, sindrome antifosfolipido,
trombosis venosa intracraneal

Headache and acute esotropia,
what should we not forget?

Abstract

We report the case of a 3-year-old male
who present subacute symptoms of fever,
headache, and left esotropia. The patient
had been diagnosed 15 days before with
bilateral acute otitis media. Imaging tests
showed right transverse sinus thrombosis,
so he was admitted to monitorization and
to start treatment with anticoagulants. 20
days later he was discharged due to prop-
er evolution. In the posterior follow-up he
was diagnosed with protein C deficiency
and the suspicion of an antiphospholipid
syndrome. Although intracranial venous
thrombosis is a rare disease and a chal-
lenge in pediatrics patients, clinical suspi-
cion is important, especially in the pres-
ence of risk factors, since an adequate
management is vital for its prognosis. We
review this disease in the pediatric pa-
tient, as well as its differential diagnosis,
management and subsequent follow-up.

Key words: anticoagulants, protein C defi-
ciency, magnetic resonance imaging, anti-
phospholipid syndrome, intracranial sinus
thrombosis

Introduccion

Los accidentes cerebrovasculares en la
infancia se definen como trastornos de la
funcién cerebral con signos de afectacion
focal o global, desarrollo rapido y sinto-
mas que duran mas de 24 horas sin otra
causa aparente que un origen vascular. Se
clasifican en hemorragicos o isquémicos y
dentro de los segundos pueden ser arteri-
ales, o tratarse de una trombosis de senos

venosos (TSV) (figura 1).
Figura 1. Clasificacion de los ACV en pediatria. Protoco-
lo de ictus en pediatria. Complejo Hospitalario Univer- ¢4
sitario Insular Materno-Infantil de Las Palmas de Gran
Canaria 2017

incidencia en pediatria es de
0,6/100000, de predominio en el periodo
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neonatal -hasta un 40 %'- si bien se consid-
era que es una entidad infradiagnostica-
da?, tanto por su dificultad diagndstica en
las pruebas de imagen como por solaparse
a menudo con otras entidades que la en-
mascaran. La sospecha clinica es por tanto
crucial para un manejo adecuado.

Presentamos el caso de un vardn de tres
aflos que consulta por un cuadro subagu-
do de fiebre, cefalea y endotropia izquier-
da objetivandose en las pruebas de ima-
gen una trombosis en el seno transverso
derecho. Realizamos una revisidon de esta
entidad en la edad pediatrica, asi como de
su diagndstico diferencial, manejo y segui-
miento posterior.

Caso clinico

Vardn de tres afios que acude a Urgencias
refiriendo un cuadro de 15 dias de evo-
lucion que comenzé con vomitos (4-5 al
dia) y fiebre. En ese momento consultaron
en centro privado y fue diagnosticado de
viriasis y otitis media aguda bilateral, reci-
biendo tratamiento con azitromicina du-
rante tres dias.

Posteriormente, ocho dias antes de con-
sultar, asoci6 episodios de cefalea que iban
en aumento, regularmente controlados
con analgesia y que en ocasiones le des-
pertaban por la noche. Asi mismo, en los
ultimos cinco dias les llamaba la atencién
una desviacion ocular izquierda y una in-
estabilidad en la marcha que no estaba
presente los dias previos.

El paciente no referia antecedentes pa-
toldgicos de interés salvo otitis de repet-
icion y rinitis alérgica sin tratamiento de
base.

A su llegada a urgencias se encontraba es-
table, afebril, normoperfundido, destacan-
do sobre todo decaimiento y una endotro-
pia del ojo izquierdo, ademds de aumento
de la base de sustentacion en la marcha.
El resto de la exploracidon neuroldgica era
normal.

Se realizé un TC (y posteriormente una
RM de control) objetivando en ambos una
trombosis del seno transverso derecho
(figura 2), motivo por el cual se decidid
ingreso para continuar estudio y vigilancia
clinica.

Articulos originales

Tras realizar un fondo de ojo y objetivarse
un edema de papila bilateral, el paciente
ingresd en la unidad de cuidados inten-
sivos. Se inicié tratamiento con heparina
segun protocolo del hospital y a los tres
dias, por estabilidad clinica, fue traslada-
do a planta donde evoluciond favorable-
mente recuperando de forma progresiva
la psicomotricidad. A los veinte dias fue
dado de alta con seguimiento en consultas
pendiente de evolucién y de completar es-
tudio de trombofilias

Por persistencia del edema de papila bilat-
eral en el seguimiento al alta inici6 trata-
miento con acetazolamida (asociado pos-
teriormente a bicarbonato por desarrollar
acidosis metabdlica secundaria), la cual se
encuentra en pauta descendente hasta su
retirada.

En la RM de control presentaba mejoria
radiolégica de la trombosis de los senos
transverso y sigmoideo derechos, obje-
tivando una disminucion de la extensién y
sefial del trombo.

Tras un estudio por parte del Servicio de
Hematologia fue diagnosticado de déficit
de proteina C (34 %) y esta pendiente de
confirmarse un sindrome antifosfolipido,
puesto que para el diagndstico deben re-
alizarse dos determinaciones separadas un
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Figura 2. Imagen de RM facilitada por el Servicio de Ra-
diologia Pediatrica del Complejo Hospitalario Universi-
tario Insular Materno-Infantil de Las Palmas de Gran
Canaria. La flecha verde indica el trombo en el seno
transverso derecho.
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minimo de seis semanas. Dado que ambas
entidades pueden favorecer la aparicién
de trombosis el paciente esta en trata-
miento con warfarina para mantener un
INR entre 3-4 y continla en seguimiento
por los servicios de Neurologia Pediatrica,
Nefrologia Pediatrica, Neurooftalmologia,
Hematologia y Reumatologia.

Discusion

En lo que respecta a la fisiopatologia de
esta entidad, el sistema venoso cerebral
(dividido en superficial y profundo) recoge
el drenaje venoso cerebral, desembocan-
do en su practica totalidad en ambas yugu-
lares internas. Cuando se produce un trom-
bo en las venas cerebrales, la obstruccion
genera efectos locales de edema citotoxi-
co y vasogénico y el incremento de presién
venosa, a su vez, un defecto en la reabsor-
cién de liquido cefalorraquideo, lo que ex-
plica la clinica acompafiante®. Pueden pro-
ducirse ademas tanto fendmenos isquémi-
cos como hemorragicos secundarios.

Existen multiples enfermedades predispo-
nentes para la formacion del trombo, de-
stacando la historia de infecciones locorre-
gionales (otitis, mastoiditis, sinusitis, celu-
litis orbitaria ), traumatismos, situaciones
de deshidratacion o anemia, trombofilias o
enfermedades autoinmunes, entre otras*.

Los pacientes pueden presentar, por tan-
to, sintomas secundarios a hipertension
craneal - siendo caracteristica una cefalea
con signos de alarma que no cede con an-
algesia y aumenta con la maniobra de Val-
salva- ademads de otros como vomitos o
alteraciones visuales, o bien un cuadro de
focalidad neuroldgica (ataxia, paralisis de
nervios craneales), convulsiones focales o
generalizadas o incluso un cuadro de en-
cefalopatia con disminucién del nivel de
conciencia®.

Dependiendo del seno afectado puede
haber clinica mas caracteristica: en el caso
del seno transverso destaca la cefalea, pu-
diendo asociar afasia si se trata del lado iz-
quierdo. El sistema venoso profundo suele
acompanarse de deterioro del nivel de
conciencia, mientras que el seno longitudi-
nal, por su localizacion préxima a la corte-
za motora, puede asociar déficits motores
focales. Si se afecta el seno cavernoso, por
su cercania al globo ocular, suele asociar

dolor orbitario u oftalmoparesia.

En el diagnodstico diferencial del caso, ante
cuadros subagudos de fiebre, estrabismo
y ataxia lo primero a contemplar seria una
meningoencefalitis (por el antecedente in-
fecciosoylaforma de presentacién), si bien
para su diagndstico es necesario realizar
un estudio del liquido cefalorraquideo y
en ese momento una puncion lumbar es-
taba contraindicada sin una prueba de
imagen previa dado que existian datos de
focalidad neuroldgica. Podria tratarse, asi
mismo, de un absceso cerebral, especial-
mente teniendo en cuenta que presentaba
afectacion previa del area ORL. Otras enti-
dades como las neoplasias suelen presen-
tar un inicio mas progresivo y asociar otros
signos de alarma como pérdida de peso.
En cuanto a los accidentes cerebrovascu-
lares de la infancia, si bien generalmente
un ictus cursa de forma mas aguda (igual
que un evento hemorragico), podria tra-
tarse de cualquiera de ambos si el area
afectada es pequeiia o implica al tronco
cerebral.

Por este motivo para el diagndstico de
TSV la sospecha clinica es crucial, debido
a que muchas veces no se tiene en cuen-
ta esta patologia. Es importante realizar
una anamnesis dirigida haciendo especial
hincapié en los factores de riesgo para su
aparicioén, asi como una exploracién fisica
minuciosa.

Enlo que respectaalas pruebas de imagen,
generalmente el TC cerebral es mas rapido
y accesible en la urgencia, pero puede ten-
er hasta un 30 % de falsos negativos por lo
que la RM es la “regla de oro”r®. Dentro del
examen inicial es importante también re-
alizar un fondo de ojo y ampliar el estudio
en busca de los factores predisponentes
descritos previamente.

En cuanto al manejo, si el paciente esta
estable se decide hospitalizacion para vig-
ilancia clinica y medidas generales (mon-
itorizacidn, reposo, tratamiento si con-
vulsiones ). En caso de una puntuacion
de Glasgow disminuida, si se sospecha
hipertension intracraneal u otras compli-
caciones debe ingresar en una unidad de
cuidados intensivos para una monitor-
izacién mas estrecha y prevencién de com-
plicaciones’.
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Es importante ademas iniciar tratamien-
to anticoagulante en todos los pacientes
tan pronto como se establezca el diag-
nostico dado que se ha visto que mejora
el pronéstico®. En casos de afectacion ex-
tensa o deterioro neurolégico grave puede
plantearse trombolisis o trombectomia,
pero se trata de una actitud terapéutica
excepcional en el paciente pediatrico.

Para el seguimiento, tras el alta se rep-
ite la prueba de imagen a los tres meses
y en caso de ausencia de trombo puede
valorarse la retirada de la anticoagulacion.
Si persiste el mismo o existe algun factor
de riesgo debe mantenerse y repetir la
prueba a los tres meses nuevamente, re-
tirdndose cuando se resuelva el trombo o
deje de estar presente el factor predispo-
nente (figura 3)°.

En cuanto al prondstico, existe riesgo de
un nuevo evento trombotico (cerebral
0 sistémico) en un 10-20 % de los casos.
También pueden quedar secuelas (en su
mayoria, motoras), siendo mas frecuentes
en el paciente neonatal (50 % frente a un
30 %, respectivamente), estos pacientes
ademds tienen una mayor mortalidad,
junto a aquellos que no reciben anticoag-
ulacién al diagnéstico o los que presentan
complicaciones como edema o hemorra-
gia®.

Conclusiones

La TSV es una entidad poco frecuente y
supone por este motivo un reto diagndsti-
co en pediatria, sin embargo es de gran
importancia que exista la sospecha clinica
ante un cuadro que curse con hipertension
intracraneal y focalidad neurolégica o con-
vulsiones, especialmente cuando existen
factores de riesgo, dado que debe iniciarse
la anticoagulaciéon tan pronto como se
confirme el diagndstico.
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Figura 3. Algoritmo de seguimiento tras el alta en
funcién de pruebas de imagen y factores de riesgo
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