NOTA CLIiNICA

Infarto cerebral isquemico recurrente en lainfancia
por trombocitosis primaria

R. Andrade, B. Vergara-Dominguez, A. Gar cia-Espinosa

RECURRING ISCHEMIC CEREBRAL INFARCTION CAUSED BY PRIMARY THROMBOCYTOS SIN INFANCY

Summary. Introduction. | schemic cerebrovascular diseaseincludesaset of entitiesthat areproduced by disor der sincomponents
of theblood, the blood flow, thewalls of blood vessel sor the heart, and can beanatomical, functional or even mixed. Casereport.
Wedescribethecaseof an 18-month-old mal e patient with compensated celiac disease, with repeatedischemic strokesin different
territories, including theright posterior cerebral artery and middlecerebral artery, inthe course of a hyper coagulable state due
to essential thrombocytosis. Computerised axial tomography scans, brain angioresonance, acomplete blood chemistry analysis
and bonemarrow biopsy wereall performed and confirmed the previousdiagnosis. Exchangetransfusion, antiplatel et drugsand
aplatelet productioninhibitor (anagrelide) werebegunastherapy. At present, thepatientis2 yearsoldand still hasaslight direct
hemiparesis, whichiscompleteand predominantly faciobrachial, with no alterationstolanguage. Conclusions. Cerebral infarc-
tionsin infancy are infrequent, and their presentation obliges the attending clinician to seek causes that are not usual. In our
patient the hypocoagul ability came about due to essential thrombosis, whichisrarein infancy. The cause behind theinfarction
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]
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INTRODUCCION

Laenfermedad cerebrovascul ar i squémicaintegraun conjunto de
entidades que se producen por alteraciones de los componentes
delasangre, del flujo sanguineo cerebral, o delas paredesdelos
vasos sanguineos, asi como del corazdn, tanto anatémicas como
funcionales, eincluso mixtas. Enlainfancia, por las caracteristi-
cas propias de esta edad, |a enfermedad cerebrovascular esrara,
pero tiene secuel asimportantes. Un elemento que se hadiscutido
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 deinfarto en lainfancia, con riesgo elevado de recurrencia.

CASO CLINICO

Paciente de 18 meses, con dominanciamanual derechaquemanifestabadesde
¢l afio de edad, nacido de parto pretérmino alas 37 semanas por cesarea, con
Apgar 8/9y peso adecuado paralaedad. Teniatres circularesen el cuelloy
meconio xx. A los siete dias del nacimiento, se diagnostic un quiste epicra-
neal de 2 cm en laregion occipital media con poro dérmico; se estudié alos
3 meses de edad mediante tomografia axial computarizada (TAC), sin con-
traste, y se demostré unalesion quisticaisodensa en laregion occipital, que
comunicaba atravésde unafistulacon lacavidad intracraneal; seoper6y se
realiz6 un diagndstico histol 6gico de quiste queratinoso. Desde este momen-
to, comienzaconintoleranciaalosalimentos, manifestadapor rechazo aéstos
y diarreas, semipastosasy semiliquidas, sin sangre, por lo que se estudio6 sin
encontrarse causa. A los 14 meses se |e prescribié una dieta con restriccion
degluten, conloquemejoré el cuadro diarreico. Enlos Ultimos seis meses se
le habian realizado test para electrolitos en sudor, que fueron normales, y
serologia en busca de anticuerpos contra gliadina, que resulté positiva; se
tomo biopsia de yeyuno; la endoscopia del tracto digestivo superior fue ne-
gativa. Hacia algun tiempo que los familiares notaban lesiones en la piel,
dadas por equimosi s espontaneas diseminadas por todo el cuerpo. Siete dias
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antes del ingreso, comenzo con sintomas catarrales y fiebre; se realizaron
radiografiasdetdrax con resultadosnormal es, y seimpuso un tratamiento con
azitromicina. Tres dias antes del ingreso, los padres notaron que el nifio
deambulaba con dificultad y no movilizaba adecuadamente la extremidad
superior izquierda. Se examind y se encontré un paciente consciente, con
lenguaje claro, adecuado a la edad, normocéfalo; mostraba paresia facia
central izquierdacon borrado del pliegue nasogenianoizquierdo; por €l borde
del angulo labial izquierdo se comprobd salida de secrecion salival. Lamar-
cha era hemiparética. Mostraba una hemiparesia izquierda directa total y
proporcional. Losreflejososteotendinososeran normalesy respondiaal dolor
en todo el cuerpo. El fondo de ojo fue normal el primer diay el séptimo. En
la piel se observaban muiltiples equimosis. El resto del examen fue poco
significativoy otros 6rganosy sistemas no mostraron alteracionesal examen
fisico. Tiene un hermano varon con diagndstico de trombocitosis primariao
esencial (TE) desde los 9 meses de edad.

L os examenes complementarios que se realizaron pueden observarse en la
tabla |; se obtiene una TAC, donde se observa una extensa area hipodensa
posterolateral talamica, mesocefalica derecha en su region anterolatera y oc-
cipital derechas, sin efecto de masa; laangiorresonancia (ARM) mostré trom-
bosisdelaarteriacerebra posterior (ACP) derecha(Fig. 1). Seindico hidrate-
cién a1.200 mL/m?SC por diacon cloruro de sodio 0,9%, medidas generales,
posicion de Fowler 15°, no ladear el cuello, no manipular en exceso, controlar
latemperatura, un equilibrio hidromineral estricto y antiagregantes plaqueta
riosdel tipo delaaspirinaen 4 mg/kg/dia. Seinterpreté como uninfarto isqué-
mico trombatico por trombocitosis. Seiniciaron nuevos estudios, queincluye-
ron ecografia abdominal, radiografia de torax, ecografia Doppler carotideay
vertebrobasilar, ecocardiograma, €l ectrocardiograma, medulogramay biopsia
de médula ésea (Tablal).

De acuerdo con estos resultados, se interpret6 €l caso como unaTE, y se
comenzo atratar coninterferén (3 millonesU/dia), hidroxiurea (30 mg/kg/dia)
y anagrelide (0,5 mg/dia). A los siete dias de estancia hospitalaria, serecibié
un hemocultivo positivo (Tablal); la hemiparesia se habia recuperado total-
mente, pero recurri6 este dia de forma aguda con pardisis total de ese hemi-
cuerpo. Serealizd unasegunda TAC de craneo y se observé unaextensadrea
hipodensa frontoparietotemporooccipital derecha con comprension del siste-
ma ventricular de ese lado; la hipodensidad afectaba a los ganglios basales
(caudado y putamen), capsulainterna, externa, extremay claustro. Seindico
unaexanguinotransfusién, pero sélo pudo recambiarselamitad delavolemia,
porque el paciente presentd unareaccion postransfusional. La plaquetaféresis
fue imposible -a sangre coagulaba por |as vias de circulacion extracorpérea—;
seindicaron medidas antiedema cerebral, manitol (2 g/kg/dia), furosemida
(1 mg/kg/dosis) y antibioticoterapia con ceftaxidima (100 mg/kg/dia, dividi-
dos en tres subdosis). No existieron otras complicaciones.
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A los 2 meses de estancia, se pudo suspender la
hidroxiureay €l interferén, y semantuvo con nive-
les de plaquetas entre 350 y 700 x 10%L.

No existia afectacion del lengugje, laatencion,
lamemoria, la orientacion visuoespacial, €l reco-
nocimiento derostrosy laatencion aloshemicam-
pos. Manteniahemiparesialigera. A los66 diasse
produjo un empeoramiento de la marchay caidas
frecuentes al comenzar la deambulacién. Durante
lamarcha, el paciente abduce el brazo, flexionael
antebrazo sobre el brazo, extiende dorsalmente la
manoy abduce el dedo pulgar; laextremidad infe-
rior adoptaunaposturadehi perextensién conequi-
nopronacion del pie; esta actitud aparece stbita-
mente d iniciar la marchay produce caidas fre-
cuentes. Se realiza un electroencefalograma, que
muestraun ritmo theta sobre el hemisferioizquier-
do y delta sobre hemisferio derecho, y una TAC
(Fig. 2), enlaqueseobservaqueexisteunaextensa
zona de atrofia que afecta al hemisferio derecho
corticosubcortical, conareashipodensasfrontotem-
porooccipitales y necrosis putamina derecha. Se
interpretan las caidas y el trastorno stbito de la
marcha como una distonia paroxistica cinesigéni-
casecundaria, querespondié totalmentealacarba-
macepinaen 15mg/kg/diaentressubdosis. Seenvia
el paciente afisioterapiay se decide darle el alta
Seismeses después, durante un control sanguineo,
se comprueba trombocitosis de mas de un millén
de plaguetas y se ingresa. Se interrogay se com-
prueba que siete dias antes el paciente estaba con
sintomas catarralesy fiebrey sele habiaindicado
tratamiento antibiotico con 5 mg/kg/dia de azitro-
micina. Teniamal estado general, con vomitos, y
lahemiparesiaresidual habiaempeorado. UnaTAC
de créneo simple mostré un area de hipodensidad
en lasustanciablancadel I6bulo occipital izquier-
do; en el hemisferio derecho se mantenian los ha-
Ilazgos que mostr6 la TAC anterior. Seimpuso el
mismo tratamiento que durante el primer infarto.
El paciente ingeria aspirina solo si el recuento de
plaquetassuperabael valor de500 x 10%/L. Actual-
mente, se controla con anagleride (2 mg/dia) ein-
terferdn (tres veces por semana, un millén de uni-
dades IM).

DISCUSION

Presentamos un paciente con anteceden-
tesligerosdehipoxiaperinatal, con quiste
queratinoso con fistulaintracraneal en la
lineamediaposterior, sin otrasmalforma-
ciones, que, por €l riesgo elevado de sep-
sisdel sistemanervioso central, se consi-
derdindicado operar con carécter urgente;
tenia un diagndstico presuntivo de enfer-
medad celiacacon tratamiento dietéticoy
controlado al ingreso. Senospresentacon
una hemiparesia total, directa, y propor-
cional derecha, que plantealaposibilidad
de unalesion de primera motoneurona a
un nivel superior a ndcleo motor del VII
par. Por laedad, eradificil explorar clini-
camente otras &reas cerebrales, maximo
en unalesién derechaen un pacientedies-
tro. Los estudios deimagen y neurofisio-
|6gicos son aqui imprescindibles para la
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Tabla I. Estudios complementarios realizados al paciente evolutivamente.

Al ingreso 7°dia 66 dias de ingreso Alta
Hemoglobina Mg/l 10,69/L 11,29/L
Hematocrito 0,45 0,43 0,46
VSG 19 22 12
Constantes corpusculares Normales Normales
Tiempo de coagulacion 5 min 5min
Tiempo de sangrado 7 min 8 min
Tiempo de protrombina P14 P14

C13 C13
Tiempo parcial P 33 P 35
de tromboplastina

Cc32 Cc32
Recuento de plaquetas 1,3 x 10%L 1,6 x 10%L 700 x 10%/L 410 x 10%L
Hemograma 10,9 x 10%L 11,2 x 10°/L 10,8 x 10%L 9,6 x 10%/L
Polimorfonucleares 0,51 0,50 0,49 0,25
Linfocitos 0,45 0,47 0,49 0,68
Eosindfilos 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 1, I, lll Negativo Pseudomona  Negativo

aeruginosa

Coprocultivo I, 11 Negativo
Urocultivos |, Il Negativo
Medulocultivo Negativo
Urea Normal
Creatinina Normal
pH urinario 745
Densidad urinaria 10,10

TAC

Area hipodensa
frontotemporo-
parietooccipital

Area hipodensa
posterolateral
taldmica y
occipital derecha

Medulograma

Biopsia de médula 6sea

Transaminasas Normal
Radiografia de térax Normal
Ecografia abdominal Normal
Ecocardiograma Normal
Electrocardiograma Normal
LCR citoguimico Normal
Prueba metabdlica en orina Negativo

* Area de atrofia de hemisferio derecho con necrosis putaminal e hipodensidades frontotemporoparietoocci-
pitales.®Medulograma: médula hipercelular con hiperplasia marcada de los megacariocitos, con agrupaciones
de megacariocitos de 15 a 20 por campo. Existen megacariocitos inmaduros, megaloblastos. Las demés
series seinformaron integrasy elazul Prusia dio negativo. ¢ Biopsia de médula ésea: compatible con sindrome

mieloproliferativo cronico.
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Figura 1. a) Esquema de la irrigacion de la ACP; el tridngulo sefala el sitio de la oclusion, segmento P1 de la ACR y las flechas denotan las ramas arteriales;
b) Se compara con la angiorresonancia magnética: el sitio de la oclusién se sefala 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; Py, P, P3: segmentos de la ACP; NR: nucleo rojo; Il nicleos del tercer par; SN: sustancia negra; PCoA: arteria comunicante

posterior; | y D: izquierda y derecha.

topografialesional. No obstante, creemos quelas posibilidades
topogréficas en nuestro paciente eran del tercio anterior del
brazo posterior de la cdpsula interna derecha o del pie del pe-
dinculomesocefélicoderecho. LoshallazgosdelaprimeraTAC
apoyan la segunda hipdtesis, yaque mostraba un éreadeisque-
mia occipital derecha y talamica posterolateral derecha, con
afectacion del mesocéfalo de ese lado; por ello, ante lademos-
tracion de una grave trombocitosis, con electrocardiogramay
ecocardiograma normales, planteamos un infarto isquémico
trombdticoenel territorio delaACPderechadelaarteriacomu-
nicante posterior, lo que se corroboré por laARM (Fig. 1).

En esta region (inicio del segmento P2a y terminacion del
segmento P1), las arterias paramedianas (APM) que irrigan al
nucleo del 111 par han penetrado por la sustancia perforada pos-
terior en el mesocéfalo parairrigar su porcién basomedial —area
sombreadapor puntosen el esquemadelafigural— mientrasque
las arterias perforantes peduncul ares (A PP) que nacen de la por-
cion proximal del segmento (P2a) no lo han hecho 'y, por tanto,
infartan el peddnculo mesocefdlico derecho —donde transcurren
apretadamente |os axones mielinizados del haz piramidal dere-
cho, por donde los potenciales de accidn, nacidos en centros
motores corticales, setransmiten alos musculos del hemicuerpo
izquierdo, incluidos |os muscul os inervados por la porcion infe-
rior del ntcleo motor somético del VI par izquierdo—; la curio-
sidad anatémicaexplicael infarto de nuestro paciente por trom-
bosisdelaarteria ACP, sin sindrome de Weber [1-3]. Evolutiva:
mente, el paciente se habiarecuperado, probablemente debido al
establecimientodecirculacién colateral entrelasAPPy lasAPM,
0 por unarecanalizacion tempranadel trombo; bastarecordar que
no se trata de un paciente con dafio de la pared de las arterias ni
afectacion de los mecanismos fibrinoliticos del plasma; ademas,
lahemiparesiadel infarto peduncular no es persistente, 1o que se
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reconoce [3]. Los demés constituyentes del sindrome oclusivo
del segmento P2adelaACP|[2,3], sondificilesdedocumentar en
este paciente de 18 meses (la hemianopsia, hemianestesia diso-
ciada tipo siringomiélicay los trastornos ilusorios o aucinato-
rios, asi como los trastornos visuales por afectacion de las areas
18y 19); estos sintomas dependen de losterritoriosirrigados por
laATGy los ramos distales a segmento P2a. Lo que si parece
cierto es que la sensibilidad a dolor y a tacto protopético se
conservaban, 1o que sugeria que debieron desarrollarse anasto-
mosis con suplencia de flujo en el tdlamo; ello es creible en un
pacientejoven donde no hay afectacion estructural delapared de
las arterias cerebrales [2,3].

A los7 dias, €l paciente, yarecuperado, recidivaen su hemi-
plejia, y en laTAC se demuestra una extensa &rea hipodensa de
distribucion arterial en el hemisferio derecho, donde afecta al
territoriosuperficia y profundodelaarteriacerebral media(ACM),
y serespetael delaarteriacerebral anterior (ACA) [4]; loshallaz-
gosdel fondo de ojo'y el seguimiento de objetos con el 0jo dere-
cho nos hacen considerar que laarteriaoftdlmicano estainvolu-
crada en este infarto y, por tanto, nos llevan a pensar en la posi-
bilidad dequee sitiodelalesion fue el segmento M1 delaACM
derecha, o bien el carotideo por encima de la emergencia de la
oftdmica con suplenciacolateral del lado izquierdo, através de
la arteria comunicante anterior (AcA). No obstante, debemos
recordar que existen éreas de isquemia e hipoperfusion no visi-
blesenlaTAC, eincluso 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 adecuadamenteen el estudio de Demougeot et al [5] median-
te técnicas de espectroscopia, que mostraron que las zonas de
lesién eran mésextensas quelasque aparecian enlasimagenesde
RM ponderadasen T, en los mismos pacientes. A 10s seismeses,
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Tabla Il. Causas mas frecuentes de las trombocitosis reactivas.

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

Vasculitis e inflamaciones crénicas: artritis reumatoide,
enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedad de Kawasaki,
purpura de Schonlein-Henoch, sarcoidosis, tuberculosis

Lesion tisular: quemaduras, traumatismos, poscirugia

Trombocitosis de rebote: sangrados y anemia por déficit de hierro

Céncer

Recuperaciéon de una purpura trombocitopénica autoinmune

Postesplenectomia

Anemia hemolitica: siclemia, talasemia, otras

Enfermedades renales: sindrome nefrético

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

en un estado de hipercoagul abilidad por trombocitosis, empeora
lahemiparesiaenel paciente; estehallazgolointerpretamoscomo
unreinfarto enlazonaprevia. Loshallazgostomogréficos sugie-
ren un nuevo infarto (occipital izquierdo), aungque por laedad del
paciente es dificil precisar el grado de afectacidn clinica. Desde
el punto de vistaetiol dgico, lacausademostraday suficientefue
latrombocitosis grave. Esta, de acuerdo con su etiologia, puede
ser primaria o reactiva. Los criterios de trombocitosis mayor de
600 x 10%L, hemoglobina normal y constantes corpusculares
normales, tincidn de hierro en médula normal, cromosoma Phi-
ladelphia negativo, fibrosis en menos de laterceraparte del érea
deméduladseabiopsiada, sin esplenomegalia, eritroleucobl asto-
sis, ni otracausadetrombocitosis(Tablall), plantean el diagnos-
tico de TE [6]. La trombocitosis la causa, en esta entidad, una
producci6n excesivade trombocitos, y no se regulapor mecanis-
mos fisiol 6gicos de retroalimentacion [7].

Esta entidad forma parte de uno de los componentes de los
sindromes mielopraliferativos. Su mecanismo es una expansion
clona por falta de expresion o por inhibicion de los genes de la
apoptosis. Hasta este afio se han comunicado 36 casos. Se ha
documentado bien la herencia autosdmica dominante en esta
enfermedad. Sehadescrito que el 20-84% delos pacientessufren
complicaciones trombéticas, y un 4-41%, hemorragicas; esto
constituye uno de los principales problemas durante el manejo
terapéutico [6]. En nuestro paciente, no se presentaron complica-
ciones hemorrégicas, y esimportante destacar que laaspirinano
evito larecurrencia de nuevos eventos trombaticos; se tuvo que
disminuir mecanicamenteel nimero de plaquetasparalograr este
objetivo, debido a que tanto el anagrelide —inhibidor de la agre-
gacion plaguetaria a inhibir la adenosinmonofosfato ciclico
(AMP,) fosfodiesterasa y que inhibe, ademas, la formacion de
colonias megacariociticas— como €l interferén —inhibidor de la
produccion de plaquetas—comienzan atener efecto apartir delas
4 semanas como promedio, tiempo en que el riesgo de tromboci-
tosispudieraafectar gravementelavidadel paciente[8]. No obs-
tante, lainterpretacion de estos resultados es dudosa, ya que se
sabe que laagregacion plaquetariatiene variasvias, y que solola
aspirinainhibe laagregabilidad y lasintesis de tromboxano A, e
incrementalos niveles de prostaglandina l,; durante los eventos
trombdticos el paciente siempre presento fiebre, vomitosy ano-
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Figura 2. a) Esquema del cerebro que muestra un corte axial de los gan-
glios de la base y se sefalan las estructuras mas importantes; b) Se
comparan las dreas maés 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 drea de necrosis putami-
nocaudada y en el brazo anterior de la capsula interna, derechas, y atrofia
del I6bulo temporal y occipital derechos (territorio de la arteria cerebral
posterior).

rexia, o cual seasociaadeshidratacion; ello favorecetambiénla
hipercoagulabilidad en este paciente, por lo que, a pesar de que
losinfartos se presentaron aun con terapi aantiagregante, seacon-
sejaria mantener ésta, pues quizés el prondstico seria distinto.

Esimportante sefialar que, hastalafecha, |0s estudios neuro-
psicol 6gicos sugieren que € hemisferio dominante para el len-
guajey lamemoriaen este paciente es €l izquierdo; por ello, sus
rendimientos neurocognitivos sonigual esalosde sus coetaneos,
pero senecesitan estudiosevol utivosparaaseverar Si existen ono
Secuel as neurocognitivas en este paciente.

Una complicacion que aparecio evolutivamente, y que me-
rece ser comentada, fueladistoniaparoxisticacinesigénica, que
respondi6 como esperabamos al tratamiento con carbamacepi-
na. Aungue |os mecanismos patogéni cos de esta entidad no se
conocen bien, y la topografia de las lesiones, puede variar y
afectarse los ganglios basal es, lacorteza cerebral, y, en ocasio-
nes, el tronco cerebral olamédulaespinal [9-12], nosotros pen-
samosquesedebealanecrosisputamina y lalesion corticosub-
cortical que mostrabala TAC de nuestro paciente (Fig. 1), que
presentalesiéndevariasviasaferentesy eferentesalosganglios
basal es izquierdos; puede observarse al comparar las zonas de

REV NEUROL 2003; 37 (11): 1035-1040



Tablalll. Causas mas frecuentes de las discinesias paroxisticas secundarias.

Farmacos antiepilépticos: hidantoinas, gabapentina

Traumatismo craneal

Cistinuria

Enfermedad de Hallervorden-Spatz

Enfermedad de Hartnup

Hipoglucemias

Hipoparatiroidismo idiopéatico

Esclerosis multiple

Hiperglicemia no cetosica

Hipoxia isquémica perinatal

Pseudohipoparatiroidismo

Deficiencia de piruvato descarboxilasa

Tirotoxicosis

Infarto taldmico

hipodensidad de la tomografia con el esquema que se muestra
delasvias aferentes y eferentes alos ganglios de labase en la
figura 2. EI EEG no mostro actividad paroxistica; ello, unido a
laduracion delos episodios, susemiologia, su presentacion con
los movimientos de |a marcha, no nos hizo pensar en la posibi-
lidad de un origen epiléptico. Larespuesta a las distintas tera-
pias en las discinesias paroxisticas varia, como plantean otros
autores [13]. No iniciamos terapia con trihexifenidilo, como
recomiendaMicheli [13], porque, en comparacion conlacarba-
macepina, sus efectos adversos |o desaconsejan. En latablalll

INFARTO CEREBRAL Y TROMBOCITOSIS

se citan otras causas de discinesias paroxisticas, que en nuestro
caso no se plantean [13].

LagénesisdelaTE estodaviaun enigma; lamayor parte de
los cientificos dirigen sus esfuerzos a encontrar una explicacion
molecular, en el mecanismo delatrombopoyesis; pero, de hecho,
Cerutti et a [14] no documentaron niveles significativamente
elevados de trombopoyetina en un grupo de pacientes con TE,
comparados con pacientes con trombocitosis reactiva. Otras in-
vestigaciones se han dirigido al estudio del receptor de trombo-
poyeting, el c-mpl. Horikawa et al [15] han encontrado una dis-
minucion de la concentracion del receptor en pacientes con TE;
ademaés, el nivel desintesisdel ARNm (écido desoxirribonuclei-
co mensajero) que codificaparalasintesisdel receptor mpl, tam-
bién se haencontrado disminuido; sin embargo, laconcentracién
de glicoproteina (GP I1b/I11a) es normal. Anticuerpos dirigidos
contra la proteina tiroxina fosforilada indican que no hay una
fosforilacion aberrante de latiroxinaen estaentidad. Laconcen-
tracion de trombopoyetina que induce lafosforilacion del recep-
tor c-mpl corren paralelosalosnivelesde expresion del c-mpl, lo
que sugiere que la activacion del sistema trombopoyetina-
c-mpl-tiroxinafosforiladano desempefia un papel patogénico en
esta entidad. Por tanto, el gen candidato a la patogenia de la
trombocitosis familiar seliga alaexpresion del receptor c-mpl,
asi como también alos genes implicados en la dteracion de la
proliferaciony crecimiento delas célulaspluripotencidesdelamé-
dula 6sea, que no estan mediados por este sistema.

Enconclusion, losinfartoscerebral esenlainfanciason excepcio-
nales; por €llo, su presentacion obligaal clinico quelo atiende a
labusquedade causas no habitual es; en nuestro paciente, lahiper-
coagulabilidad se dio por unatrombocitosis esencial, lo cua es
raro en lainfancia. La causa que motiva el infarto determina su
probabilidad derecurrencia; el &cido acetilsalicilico no demostré
ser efectivo paraeste fin. Sugerimos el uso de la carbamacepina
para el tratamiento de las distonias cinesigénicas.
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ENFARTE CEREBRAL |SQU EMICO RECORRENTE
NA INFANCIA POR TROMBOCITOSE PRIMARIA

Resumo. Introdugdo. A doenga vascular cerebral isquémicaintegra
um conjunto de entidades que se produzem por altera¢es dos com-
ponentes do sangue, do fluxo sanguineo ou das paredes dos vasos
sanguineos, do coracdo, tanto anatémicas como funcionais, einclu-
sive mistas. Caso clinico. Doente masculino com 18 meses deidade
com doenga celiaca compensada, com acidentes vasculares cere-
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micosderepeticion endiferentesterritorios, laarteriacerebral poste-
rior ylaarteria cerebral media derechas, en el curso deun estado de
hipercoagulabilidad por trombocitosis esencial. Selerealizo una to-
mografia axial computarizada, angiorresonancia cerebral, hemoqui-
mica completa y biopsia de médula 6sea, y se constata € diagndstico
anteriormente citado. Seimpuso un tratamiento con exanguinotrans-
fusion, antiagregantesplaquetariosy uninhibidor delaproducciénde
plaquetas(anagrelide). Actualmente, el pacientetiene2 afiosy mantie-
ne una ligera hemiparesia directa, total y con predominio faciobra-
quial, sin alteraciones del lenguaje. Conclusiones. Losinfartos cere-
bralesenlainfancia son excepcionales; sinembargo, su presentacion
obligaal clinicoqueloatiendealabisqueda de causasno habituales;
en nuestro paciente, la hipercoagulabilidad se dio por una tromboci-
tosis esencial, 1o cual esraro en lainfancia. La causa que motiva €
infarto determina su probabilidad de recurrencia; el &cido acetilsa-
licilico no demostr 6 ser efectivo para este fin. Sugerimos el uso de
la carbamacepina para €l tratamiento delas distonias cinesigénicas.
[REV NEUROL 2003; 37: 1035-40]

Palabrasclave. Anagrelide. Aspirina. Distonia par oxistica cinesigé-
nica. Infarto cerebral. Trombocitosis.
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brais isquémicos de repeticdo em diferentes territorios da artéria
cerebral posterior eartéria cerebral médiadireitas, no curso deum
estado de hipercoagulabilidade por trombocitose essencial. Reali-
zou-setomografiaaxial computorizada, angio-ressonanciacerebral,
hemoquimica completa e biopsia da medula 6ssea, e constatou-se o
diagndstico anterior. Iniciou-se tratamento com exsanguino-trans-
fusdo, antiagregantes plaquetarios e um inibidor da producédo de
plaguetas (anagrelide). Actualmente, o doentetem2 anosdeidade e
mantémuma ligeira hemiparesia direita total e com predominio fa-
ciobraquial, semalteragdes da linguagem. Conclusdes. Os enfartes
cerebraisnainfanciasio excepcionais, contudo, a suaapresentacio
obriga o clinico que o atende a busca de causas ndo habituais; no
nosso doente a hipercoagulabilidade deveu-se a uma trombocitose
essencial, o que é raro na infancia. A causa que motiva o enfarte
determina a sua probabilidade de recorréncia: o acido acetilsali-
cilico ndo se demonstrou eficaz para este fim. Sugerimos a utiliza-
¢aoda carbamazepina paraotratamento dasdistoniacinesigénicas.
[REV NEUROL 2003; 37: 1035-40Q]

Palavraschave. Acidoacetilsalicilico. Anagrelide. Distoniaparoxis-
tica cinesigénica. Enfarte cerebral. Trombocitose.
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