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RECURRING ISCHEMIC CEREBRAL INFARCTION CAUSED BY PRIMARY THROMBOCYTOSIS IN INFANCY

Summary. Introduction. Ischemic cerebrovascular disease includes a set of entities that are produced by disorders in components
of the blood, the blood flow, the walls of blood vessels or the heart, and can be anatomical, functional or even mixed. Case report.
We describe the case of an 18-month-old male patient with compensated celiac disease, with repeated ischemic strokes in different
territories, including the right posterior cerebral artery and middle cerebral artery, in the course of a hypercoagulable state due
to essential thrombocytosis. Computerised axial tomography scans, brain angioresonance, a complete blood chemistry analysis
and bone marrow biopsy were all performed and confirmed the previous diagnosis. Exchange transfusion, antiplatelet drugs and
a platelet production inhibitor (anagrelide) were begun as therapy. At present, the patient is 2 years old and still has a slight direct
hemiparesis, which is complete and predominantly faciobrachial, with no alterations to language. Conclusions. Cerebral infarc-
tions in infancy are infrequent, and their presentation obliges the attending clinician to seek causes that are not usual. In our
patient the hypocoagulability came about due to essential thrombosis, which is rare in infancy. The cause behind the infarction
determines the chances of its recurring. Acetylsalicylic acid did not prove to be effective for this purpose. We suggest using
carbamazepine for the treatment of kinesigenic dystonias. [REV NEUROL 2003; 37: 1035-40]
Key words. Anagrelide. Aspirin. Cerebral infarction. Kinesigenic paroxysmal dystonia. Thrombocytosis.

INTRODUCCIÓN

La enfermedad cerebrovascular isquémica integra un conjunto de
entidades que se producen por alteraciones de los componentes
de la sangre, del flujo sanguíneo cerebral, o de las paredes de los
vasos sanguíneos, así como del corazón, tanto anatómicas como
funcionales, e incluso mixtas. En la infancia, por las característi-
cas propias de esta edad, la enfermedad cerebrovascular es rara,
pero tiene secuelas importantes. Un elemento que se ha discutido
siempre es la posibilidad de recurrencia, que pensamos que se
relaciona con los factores patogénicos que la producen. Presen-
tamos un paciente que nos permite analizar una causa excepcio-
nal de infarto en la infancia, con riesgo elevado de recurrencia.

CASO CLÍNICO

Paciente de 18 meses, con dominancia manual derecha que manifestaba desde
el año de edad, nacido de parto pretérmino a las 37 semanas por cesárea, con
Apgar 8/9 y peso adecuado para la edad. Tenía tres circulares en el cuello y
meconio xx. A los siete días del nacimiento, se diagnosticó un quiste epicra-
neal de 2 cm en la región occipital media con poro dérmico; se estudió a los
3 meses de edad mediante tomografía axial computarizada (TAC), sin con-
traste, y se demostró una lesión quística isodensa en la región occipital, que
comunicaba  a través de una fístula con la cavidad intracraneal; se operó y se
realizó un diagnóstico histológico de quiste queratinoso. Desde este momen-
to, comienza con intolerancia a los alimentos, manifestada por rechazo a éstos
y diarreas, semipastosas y semilíquidas, sin sangre, por lo que se estudió sin
encontrarse causa. A los 14 meses se le prescribió una dieta con restricción
de gluten, con lo que mejoró el cuadro diarreico. En los últimos seis meses se
le habían realizado test para electrolitos en sudor, que fueron normales, y
serología en busca de anticuerpos contra gliadina, que resultó positiva; se
tomó biopsia de yeyuno; la endoscopia del tracto digestivo superior fue ne-
gativa. Hacía algún tiempo que los familiares notaban lesiones en la piel,
dadas por equimosis espontáneas diseminadas por todo el cuerpo. Siete días

Infarto cerebral isquémico recurrente en la infancia
por trombocitosis primaria

R. Andrade, B. Vergara-Domínguez, A. García-Espinosa

antes del ingreso, comenzó con síntomas catarrales y fiebre; se realizaron
radiografías de tórax con resultados normales, y se impuso un tratamiento con
azitromicina. Tres días antes del ingreso, los padres notaron que el niño
deambulaba con dificultad y no movilizaba adecuadamente la extremidad
superior izquierda. Se examinó y se encontró un paciente consciente, con
lenguaje claro, adecuado a la edad, normocéfalo; mostraba paresia facial
central izquierda con borrado del pliegue nasogeniano izquierdo; por el borde
del ángulo labial izquierdo se comprobó salida de secreción salival. La mar-
cha era hemiparética. Mostraba una hemiparesia izquierda directa total y
proporcional. Los reflejos osteotendinosos eran normales y respondía al dolor
en todo el cuerpo. El fondo de ojo fue normal el primer día y el séptimo. En
la piel se observaban múltiples equimosis. El resto del examen fue poco
significativo y otros órganos y sistemas no mostraron alteraciones al examen
físico. Tiene un hermano varón con diagnóstico de trombocitosis primaria o
esencial (TE) desde los 9 meses de edad.

Los exámenes complementarios que se realizaron pueden observarse en la
tabla I; se obtiene una TAC, donde se observa una extensa área hipodensa
posterolateral talámica, mesocefálica derecha en su región anterolateral y oc-
cipital derechas, sin efecto de masa; la angiorresonancia (ARM) mostró trom-
bosis de la arteria cerebral posterior (ACP) derecha (Fig. 1). Se indicó hidrata-
ción a 1.200 mL/m2 SC por día con cloruro de sodio 0,9%, medidas generales,
posición de Fowler 15º, no ladear el cuello, no manipular en exceso, controlar
la temperatura, un equilibrio hidromineral estricto y antiagregantes plaqueta-
rios del tipo de la aspirina en 4 mg/kg/día. Se interpretó como un infarto isqué-
mico trombótico por trombocitosis. Se iniciaron nuevos estudios, que incluye-
ron ecografía abdominal, radiografía de tórax, ecografía Doppler carotídea y
vertebrobasilar, ecocardiograma, electrocardiograma, medulograma y biopsia
de médula ósea (Tabla I).

De acuerdo con estos resultados, se interpretó el caso como una TE, y se
comenzó a tratar con interferón (3 millones U/día), hidroxiurea (30 mg/kg/día)
y anagrelide (0,5 mg/día). A los siete días de estancia hospitalaria, se recibió
un hemocultivo positivo (Tabla I); la hemiparesia se había recuperado total-
mente, pero recurrió este día de forma aguda con parálisis total de ese hemi-
cuerpo. Se realizó una segunda TAC de cráneo y se observó una extensa área
hipodensa frontoparietotemporooccipital derecha con comprensión del siste-
ma ventricular de ese lado; la hipodensidad afectaba a los ganglios basales
(caudado y putamen), cápsula interna, externa, extrema y claustro. Se indicó
una exanguinotransfusión, pero sólo pudo recambiarse la mitad de la volemia,
porque el paciente presentó una reacción postransfusional. La plaquetaféresis
fue imposible –la sangre coagulaba por las vías de circulación extracorpórea–;
se indicaron medidas antiedema cerebral, manitol (2 g/kg/día), furosemida
(1 mg/kg/dosis) y antibioticoterapia con ceftaxidima (100 mg/kg/día, dividi-
dos en tres subdosis). No existieron otras complicaciones.

NOTA CLÍNICA
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A los 2 meses de estancia, se pudo suspender la
hidroxiurea y el interferón, y se mantuvo con nive-
les de plaquetas entre 350 y 700 × 109/L.

No existía afectación del lenguaje, la atención,
la memoria, la orientación visuoespacial, el reco-
nocimiento de rostros y la atención a los hemicam-
pos. Mantenía hemiparesia ligera. A los 66 días se
produjo un empeoramiento de la marcha y caídas
frecuentes al comenzar la deambulación. Durante
la marcha, el paciente abduce el brazo, flexiona el
antebrazo sobre el brazo, extiende dorsalmente la
mano y abduce el dedo pulgar; la extremidad infe-
rior adopta una postura de hiperextensión con equi-
nopronación del pie; esta actitud aparece súbita-
mente al iniciar la marcha y produce caídas fre-
cuentes. Se realiza un electroencefalograma, que
muestra un ritmo theta sobre el hemisferio izquier-
do y delta sobre hemisferio derecho, y una TAC
(Fig. 2), en la que se observa que existe una extensa
zona de atrofia que afecta al hemisferio derecho
corticosubcortical, con áreas hipodensas frontotem-
porooccipitales y necrosis putaminal derecha. Se
interpretan las caídas y el trastorno súbito de la
marcha como una distonía paroxística cinesigéni-
ca secundaria, que respondió totalmente a la carba-
macepina en 15 mg/kg/día en tres subdosis. Se envía
el paciente a fisioterapia y se decide darle el alta.
Seis meses después, durante un control sanguíneo,
se comprueba trombocitosis de más de un millón
de plaquetas y se ingresa. Se interroga y se com-
prueba que siete días antes el paciente estaba con
síntomas catarrales y fiebre y se le había indicado
tratamiento antibiótico con 5 mg/kg/día de azitro-
micina. Tenía mal estado general, con vómitos, y
la hemiparesia residual había empeorado. Una TAC
de cráneo simple mostró un área de hipodensidad
en la sustancia blanca del lóbulo occipital izquier-
do; en el hemisferio derecho se mantenían los ha-
llazgos que mostró la TAC anterior. Se impuso el
mismo tratamiento que durante el primer infarto.
El paciente ingería aspirina sólo si el recuento de
plaquetas superaba el valor de 500 × 109/L. Actual-
mente, se controla con anagleride (2 mg/día) e in-
terferón (tres veces por semana, un millón de uni-
dades IM).

DISCUSIÓN

Presentamos un paciente con anteceden-
tes ligeros de hipoxia perinatal, con quiste
queratinoso con fístula intracraneal en la
línea media posterior, sin otras malforma-
ciones, que, por el riesgo elevado de sep-
sis del sistema nervioso central, se consi-
deró indicado operar con carácter urgente;
tenía un diagnóstico presuntivo de enfer-
medad celíaca con tratamiento dietético y
controlado al ingreso. Se nos presenta con
una hemiparesia total, directa, y propor-
cional derecha, que plantea la posibilidad
de una lesión de primera motoneurona a
un nivel superior al núcleo motor del VII
par. Por la edad, era difícil explorar clíni-
camente otras áreas cerebrales, máximo
en una lesión derecha en un paciente dies-
tro. Los estudios de imagen y neurofisio-
lógicos son aquí imprescindibles para la

Tabla I. Estudios complementarios realizados al paciente evolutivamente.

Al ingreso 7.º día 66 días de ingreso Alta

Hemoglobina 11g/L 10,69/L 11,29/L

Hematocrito 0,45 0,43 0,46

VSG 19 22 12

Constantes corpusculares Normales Normales

Tiempo de coagulación 5 min 5 min

Tiempo de sangrado 7 min 8 min

Tiempo de protrombina P 14 P 14

C 13 C 13

Tiempo parcial P 33 P 35
de tromboplastina

C 32 C 32

Recuento de plaquetas 1,3 × 109/L 1,6 × 109/L 700 × 109/L 410 × 109/L

Hemograma 10,9 × 109/L 11,2 × 109/L 10,8 × 109/L 9,6 × 109/L

Polimorfonucleares 0,51 0,50 0,49 0,25

Linfocitos 0,45 0,47 0,49 0,68

Eosinófilos 0,02 0,01 0,01 0,04

Monocitos 0,02 0,02 0,01 0,03

Blastos 0 0 0

Stabs 0 0 0

Hemocultivos I, II, III Negativo Pseudomona Negativo
aeruginosa

Coprocultivo I, II Negativo

Urocultivos I, II Negativo

Medulocultivo Negativo

Urea Normal

Creatinina Normal

pH urinario 7,45

Densidad urinaria 10,10

TAC Área hipodensa Área hipodensa           a

posterolateral frontotemporo-
talámica y parietooccipital
occipital derecha

Medulograma                    b

Biopsia de médula ósea                    c

Transaminasas Normal

Radiografía de tórax Normal

Ecografía abdominal Normal

Ecocardiograma Normal

Electrocardiograma Normal

LCR citoquímico Normal

Prueba metabólica en orina Negativo
a Área de atrofia de hemisferio derecho con necrosis putaminal e hipodensidades frontotemporoparietoocci-
pitales. b Medulograma: médula hipercelular con hiperplasia marcada de los megacariocitos, con agrupaciones
de megacariocitos de 15 a 20 por campo. Existen megacariocitos inmaduros, megaloblastos. Las demás
series se informaron íntegras y el azul Prusia dio negativo. c Biopsia de médula ósea: compatible con síndrome
mieloproliferativo crónico.
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topografía lesional. No obstante, creemos que las posibilidades
topográficas en nuestro paciente eran del tercio anterior del
brazo posterior de la cápsula interna derecha o del pie del pe-
dúnculo mesocefálico derecho. Los hallazgos de la primera TAC
apoyan la segunda hipótesis, ya que mostraba un área de isque-
mia occipital derecha y talámica posterolateral derecha, con
afectación del mesocéfalo de ese lado; por ello, ante la demos-
tración de una grave trombocitosis, con electrocardiograma y
ecocardiograma normales, planteamos un infarto isquémico
trombótico en el territorio de la ACP derecha de la arteria comu-
nicante posterior, lo que se corroboró por la ARM (Fig. 1).

En esta región (inicio del segmento P2a y terminación del
segmento P1), las arterias paramedianas (APM) que irrigan al
núcleo del III par han penetrado por la sustancia perforada pos-
terior en el mesocéfalo para irrigar su porción basomedial –área
sombreada por puntos en el esquema de la figura 1–, mientras que
las arterias perforantes pedunculares (APP) que nacen de la por-
ción proximal del segmento (P2a) no lo han hecho y, por tanto,
infartan el pedúnculo mesocefálico derecho –donde transcurren
apretadamente los axones mielinizados del haz piramidal dere-
cho, por donde los potenciales de acción, nacidos en centros
motores corticales, se transmiten a los músculos del hemicuerpo
izquierdo, incluidos los músculos inervados por la porción infe-
rior del núcleo motor somático del VII par izquierdo–; la curio-
sidad anatómica explica el infarto de nuestro paciente por trom-
bosis de la arteria ACP, sin síndrome de Weber [1-3]. Evolutiva-
mente, el paciente se había recuperado, probablemente debido al
establecimiento de circulación colateral entre las APP y las APM,
o por una recanalización temprana del trombo; basta recordar que
no se trata de un paciente con daño de la pared de las arterias ni
afectación de los mecanismos fibrinolíticos del plasma; además,
la hemiparesia del infarto peduncular no es persistente, lo que se

reconoce [3]. Los demás constituyentes del síndrome oclusivo
del segmento P2a de la ACP [2,3], son difíciles de documentar en
este paciente de 18 meses (la hemianopsia, hemianestesia diso-
ciada tipo siringomiélica y los trastornos ilusorios o alucinato-
rios, así como los trastornos visuales por afectación de las áreas
18 y 19); estos síntomas dependen de los territorios irrigados por
la ATG y los ramos distales al segmento P2a. Lo que sí parece
cierto es que la sensibilidad al dolor y al tacto protopático se
conservaban, lo que sugería que debieron desarrollarse anasto-
mosis con suplencia de flujo en el tálamo; ello es creíble en un
paciente joven donde no hay afectación estructural de la pared de
las arterias cerebrales [2,3].

A los 7 días, el paciente, ya recuperado, recidiva en su hemi-
plejía, y en la TAC se demuestra una extensa área hipodensa de
distribución arterial en el hemisferio derecho, donde afecta al
territorio superficial y profundo de la arteria cerebral media (ACM),
y se respeta el de la arteria cerebral anterior (ACA) [4]; los hallaz-
gos del fondo de ojo y el seguimiento de objetos con el ojo dere-
cho nos hacen considerar que la arteria oftálmica no está involu-
crada en este infarto y, por tanto, nos llevan a pensar en la posi-
bilidad de que el sitio de la lesión fue el segmento M1 de la ACM
derecha, o bien el carotídeo por encima de la emergencia de la
oftálmica con suplencia colateral del lado izquierdo, a través de
la arteria comunicante anterior (AcA). No obstante, debemos
recordar que existen áreas de isquemia e hipoperfusión no visi-
bles en la TAC, e incluso por RM convencional, por lo que no
podemos aseverar que las regiones donde no existan hipodensi-
dades no se hipoperfunden. Este planteamiento se ha documen-
tado adecuadamente en el estudio de Demougeot et al [5] median-
te técnicas de espectroscopia, que mostraron que las zonas de
lesión eran más extensas que las que aparecían en las imágenes de
RM ponderadas en T2 en los mismos pacientes. A los seis meses,

Figura 1. a) Esquema de la irrigación de la ACP; el triángulo señala el sitio de la oclusión, segmento P1 de la ACP, y las flechas denotan las ramas arteriales;
b) Se compara con la angiorresonancia magnética: el sitio de la oclusión se señala con la flecha. ATP: arteria talamoperforante; ATG: arterias talamoge-
niculadas; ACC: arterias circunferenciales cortas; APP: arterias perforantes pedunculares; APM: arterias paramedianas; TCS: tracto corticoespinal; ACP:
arteria cerebral posterior; P1, P2, P3: segmentos de la ACP; NR: núcleo rojo; IIIp: núcleos del tercer par; SN: sustancia negra; PCOA: arteria comunicante
posterior; I y D: izquierda y derecha.

a b
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Tabla II. Causas más frecuentes de las trombocitosis reactivas.

Infección: meningitis, infecciones del tracto respiratorio superior
e inferior, artritis séptica y osteomielitis

Vasculitis e inflamaciones crónicas: artritis reumatoide,
enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedad de Kawasaki,
púrpura de Schönlein-Henoch, sarcoidosis, tuberculosis

Lesión tisular: quemaduras, traumatismos, poscirugía

Trombocitosis de rebote: sangrados y anemia por déficit de hierro

Cáncer

Recuperación de una púrpura trombocitopénica autoinmune

Postesplenectomía

Anemia hemolítica: siclemia, talasemia, otras

Enfermedades renales: síndrome nefrótico

Medicamentos: epinefrina, vincristina, IL-6, IL-1

en un estado de hipercoagulabilidad por trombocitosis, empeora
la hemiparesia en el paciente; este hallazgo lo interpretamos como
un reinfarto en la zona previa. Los hallazgos tomográficos sugie-
ren un nuevo infarto (occipital izquierdo), aunque por la edad del
paciente es difícil precisar el grado de afectación clínica. Desde
el punto de vista etiológico, la causa demostrada y suficiente fue
la trombocitosis grave. Ésta, de acuerdo con su etiología, puede
ser primaria o reactiva. Los criterios de trombocitosis mayor de
600 × 109/L, hemoglobina normal y constantes corpusculares
normales, tinción de hierro en médula normal, cromosoma Phi-
ladelphia negativo, fibrosis en menos de la tercera parte del área
de médula ósea biopsiada, sin esplenomegalia, eritroleucoblasto-
sis, ni otra causa de trombocitosis (Tabla II), plantean el diagnós-
tico de TE [6]. La trombocitosis la causa, en esta entidad, una
producción excesiva de trombocitos, y no se regula por mecanis-
mos fisiológicos de retroalimentación [7].

Esta entidad forma parte de uno de los componentes de los
síndromes mieloproliferativos. Su mecanismo es una expansión
clonal por falta de expresión o por inhibición de los genes de la
apoptosis. Hasta este año se han comunicado 36 casos. Se ha
documentado bien la herencia autosómica dominante en esta
enfermedad. Se ha descrito que el 20-84% de los pacientes sufren
complicaciones trombóticas, y un 4-41%, hemorrágicas; esto
constituye uno de los principales problemas durante el manejo
terapéutico [6]. En nuestro paciente, no se presentaron complica-
ciones hemorrágicas, y es importante destacar que la aspirina no
evitó la recurrencia de nuevos eventos trombóticos; se tuvo que
disminuir mecánicamente el número de plaquetas para lograr este
objetivo, debido a que tanto el anagrelide –inhibidor de la agre-
gación plaquetaria al inhibir la adenosinmonofosfato cíclico
(AMPc) fosfodiesterasa y que inhibe, además, la formación de
colonias megacariocíticas– como el interferón –inhibidor de la
producción de plaquetas– comienzan a tener efecto a partir de las
4 semanas como promedio, tiempo en que el riesgo de tromboci-
tosis pudiera afectar gravemente la vida del paciente [8]. No obs-
tante, la interpretación de estos resultados es dudosa, ya que se
sabe que la agregación plaquetaria tiene varias vías, y que sólo la
aspirina inhibe la agregabilidad y la síntesis de tromboxano A2 e
incrementa los niveles de prostaglandina I2; durante los eventos
trombóticos el paciente siempre presentó fiebre, vómitos y ano-

rexia, lo cual se asocia a deshidratación; ello favorece también la
hipercoagulabilidad en este paciente, por lo que, a pesar de que
los infartos se presentaron aun con terapia antiagregante, se acon-
sejaría mantener ésta, pues quizás el pronóstico sería distinto.

Es importante señalar que, hasta la fecha, los estudios neuro-
psicológicos sugieren que el hemisferio dominante para el len-
guaje y la memoria en este paciente es el izquierdo; por ello, sus
rendimientos neurocognitivos son iguales a los de sus coetáneos;
pero se necesitan estudios evolutivos para aseverar si existen o no
secuelas neurocognitivas en este paciente.

Una complicación que apareció evolutivamente, y que me-
rece ser comentada, fue la distonía paroxística cinesigénica, que
respondió como esperábamos al tratamiento con carbamacepi-
na. Aunque los mecanismos patogénicos de esta entidad no se
conocen bien, y la topografía de las lesiones, puede variar y
afectarse los ganglios basales, la corteza cerebral, y, en ocasio-
nes, el tronco cerebral o la médula espinal [9-12], nosotros pen-
samos que se debe a la necrosis putaminal y la lesión corticosub-
cortical que mostraba la TAC de nuestro paciente (Fig. 1), que
presenta lesión de varias vías aferentes y eferentes a los ganglios
basales izquierdos; puede observarse al comparar las zonas de

a

Figura 2. a) Esquema del cerebro que muestra un corte axial de los gan-
glios de la base y se señalan las estructuras más importantes; b) Se
comparan las áreas más afectadas con la TAC del paciente. Se observan
las hipodensidades en el territorio de la arteria cerebral media derecha,
territorio superficial y profundo. Hay una extensa área de necrosis putami-
nocaudada y en el brazo anterior de la cápsula interna, derechas, y atrofia
del lóbulo temporal y occipital derechos (territorio de la arteria cerebral
posterior).

b
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hipodensidad de la tomografía con el esquema que se muestra
de las vías aferentes y eferentes a los ganglios de la base en la
figura 2. El EEG no mostró actividad paroxística; ello, unido a
la duración de los episodios, su semiología, su presentación con
los movimientos de la marcha, no nos hizo pensar en la posibi-
lidad de un origen epiléptico. La respuesta a las distintas tera-
pias en las discinesias paroxísticas varía, como plantean otros
autores [13]. No iniciamos terapia con trihexifenidilo, como
recomienda Micheli [13], porque, en comparación con la carba-
macepina, sus efectos adversos lo desaconsejan. En la tabla III

1. Hommel M, Besson G, Polla KP, Kahdre P, Le Bas JF, Perret J. Hemi-
plegia in posterior cerebral artery occlusion. Neurology 1990; 40: 1449-96.

2. Hommel M, Moreaud O, Besson G, Perret J. Site of arterial occlusion
in the hemiplegic posterior cerebral artery syndrome. Neurology 1991;
41: 541.

3. Adams RD, Víctor M, Ropper AH. Cerebrovascular diseases. Princi-
ples of Neurology. 6 ed. New York: McGraw-Hill; 1997. p. 777-873.

4. Beauchamp NJ, Barker PB, Wang PY, Van Zil PCM. Imaging of acute
cerebral ischemia. Radiology 1999; 121: 307-24.

5. Demougeot C, Walker P, Beley A, Marie C, Rovaud O, Giroud M, et al.
Spectroscopic data following stroke reveal tissue abnormality beyond
the region of T2-weight hyperintensity. J Neurol Sci 2002; 199: 73-9.

6. Dro Y, Ziporsky A, Blanchette VS. Essential thrombocythemia in chil-
dren. J Pediatr Hematol Oncol 1999; 21: 356-63.

7. Cazzola M, Skoda RC. Translational pathophysiology: a novel molec-
ular mechanism of human disease. Blood 2000; 95: 3280-8.

8. Drugdex Editorial Staft. Drugdex ® Information System. Denver, CO:
Micromedex, Drug Evaluation Monograph of Anagrelide; 1998. p. 25.

Tabla III. Causas más frecuentes de las discinesias paroxísticas secundarias.

Fármacos antiepilépticos: hidantoínas, gabapentina

Traumatismo craneal

Cistinuria

Enfermedad de Hallervorden-Spatz

Enfermedad de Hartnup

Hipoglucemias

Hipoparatiroidismo idiopático

Esclerosis múltiple

Hiperglicemia no cetósica

Hipoxia isquémica perinatal

Pseudohipoparatiroidismo

Deficiencia de piruvato descarboxilasa

Tirotoxicosis

Infarto talámico
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INFARTO CEREBRAL ISQUÉMICO RECURRENTE
EN LA INFANCIA POR TROMBOCITOSIS PRIMARIA

Resumen. Introducción. La enfermedad cerebrovascular isquémica
integra un conjunto de entidades que se producen por alteraciones de
los componentes de la sangre, del flujo sanguíneo o de las paredes de
los vasos sanguíneos y del corazón, tanto anatómicas como funciona-
les, e incluso mixtas. Caso clínico. Paciente de sexo masculino de 18
meses de edad, con enfermedad celíaca compensada, con ictus isqué-

ENFARTE CEREBRAL ISQUÉMICO RECORRENTE
NA INFÂNCIA POR TROMBOCITOSE PRIMÁRIA

Resumo. Introdução. A doença vascular cerebral isquémica integra
um conjunto de entidades que se produzem por alterações dos com-
ponentes do sangue, do fluxo sanguíneo ou das paredes dos vasos
sanguíneos, do coração, tanto anatómicas como funcionais, e inclu-
sive mistas. Caso clínico. Doente masculino com 18 meses de idade
com doença celíaca compensada, com acidentes vasculares cere-
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micos de repetición en diferentes territorios, la arteria cerebral poste-
rior y la arteria cerebral media derechas, en el curso de un estado de
hipercoagulabilidad por trombocitosis esencial. Se le realizó una to-
mografía axial computarizada, angiorresonancia cerebral, hemoquí-
mica completa y biopsia de médula ósea, y se constata el diagnóstico
anteriormente citado. Se impuso un tratamiento con exanguinotrans-
fusión, antiagregantes plaquetarios y un inhibidor de la producción de
plaquetas (anagrelide). Actualmente, el paciente tiene 2 años y mantie-
ne una ligera hemiparesia directa, total y con predominio faciobra-
quial, sin alteraciones del lenguaje. Conclusiones. Los infartos cere-
brales en la infancia son excepcionales; sin embargo, su presentación
obliga al clínico que lo atiende a la búsqueda de causas no habituales;
en nuestro paciente, la hipercoagulabilidad se dio por una tromboci-
tosis esencial, lo cual es raro en la infancia. La causa que motiva el
infarto determina su probabilidad de recurrencia; el ácido acetilsa-
licílico no demostró ser efectivo para este fin. Sugerimos el uso de
la carbamacepina para el tratamiento de las distonías cinesigénicas.
[REV NEUROL 2003; 37: 1035-40]
Palabras clave. Anagrelide. Aspirina. Distonía paroxística cinesigé-
nica. Infarto cerebral. Trombocitosis.

brais isquémicos de repetição em diferentes territórios da artéria
cerebral posterior e artéria cerebral média direitas, no curso de um
estado de hipercoagulabilidade por trombocitose essencial. Reali-
zou-se tomografia axial computorizada, angio-ressonância cerebral,
hemoquímica completa e biopsia da medula óssea, e constatou-se o
diagnóstico anterior. Iniciou-se tratamento com exsanguino-trans-
fusão, antiagregantes plaquetários e um inibidor da produção de
plaquetas (anagrelide). Actualmente, o doente tem 2 anos de idade e
mantém uma ligeira hemiparesia direita total e com predomínio fa-
ciobraquial, sem alterações da linguagem. Conclusões. Os enfartes
cerebrais na infância são excepcionais; contudo, a sua apresentação
obriga o clínico que o atende à busca de causas não habituais; no
nosso doente a hipercoagulabilidade deveu-se a uma trombocitose
essencial, o que é raro na infância. A causa que motiva o enfarte
determina a sua probabilidade de recorrência: o ácido acetilsali-
cílico não se demonstrou eficaz para este fim. Sugerimos a utiliza-
ção da carbamazepina para o tratamento das distonia cinesigénicas.
[REV NEUROL 2003; 37: 1035-40]
Palavras chave. Ácido acetilsalicílico. Anagrelide. Distonia paroxís-
tica cinesigénica. Enfarte cerebral. Trombocitose.


