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Resumen

Introduccion: La angiopatia mineralizante de las arterias lenticuloestriadas es una entidad
reconocida como causa de ictus arterial isquémico de ganglios de la base, tras traumatismos
craneoencefalicos leves en nifios generalmente pequefios. Los pacientes afectados presentan un
déficit neuroldgico focal (habitualmente hemiparesia), que comienza entre minutos y escasas
horas después del traumatismo craneoencefalico. La clave para su diagnostico es encontrar en
el estudio de neuroimagen un ictus arterial isquémico en el area de los ganglios de la base junto
al antecedente del traumatismo craneoencefalico menor y la identificacion de calcificaciones
puntiformes en los ganglios de la base.

Resultados: Presentamos el caso de un lactante de 21 meses con una hemiparesia aguda dere-
cha precedida de un traumatismo craneoencefalico leve 8 h antes. Los estudios de neuroimagen
revelaron una lesion compatible con un ictus arterial isquémico de las arterias lenticuloestria-
das izquierdas junto a calcificaciones puntiformes en ganglios basales de ambos hemisferios
cerebrales. El resto de examenes complementarios no mostraron hallazgos patoldgicos. El
paciente recibio tratamiento antiagregante con acido acetilsalicilico. El pronostico fue exce-
lente, con recuperacion del déficit motor en semanas, sin recurrencias de ictus ni secuelas en
el seguimiento tras 6 anos del evento.
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Conclusiones: Es necesario un alto indice de sospecha para identificar a la angiopatia minerali-
zante de las arterias lenticuloestriadas como causa de ictus arterial isquémico ante traumatismo
craneoencefalico menor en la infancia temprana. Su pronostico es variable respecto a las
recurrencias.

© 2024 Sociedad Espaiiola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la CC BY-NC-ND licencia (http://creativecommons.org/licencias/by-
nc-nd/4.0/).

Mineralizing angiopathy: A cause of arterial ischemic stroke in early childhood after
mild head trauma

Abstract

Introduction: Mineralizing angiopathy of lenticulostriate arteries has been reported as etiology
of acute arterial ischemic stroke of basal ganglia after minor head trauma, mostly in infants.
Patients present with focal neurological deficit, commonly hemiparesis, minutes to hours after
head trauma. Diagnostic clue is the finding of ischemic stroke of basal ganglia after minor head
trauma together with basal ganglia calcifications.

Results: We present a 21-month-old infant with an acute right hemiparesis preceded by mild
head trauma 8hours before. Neuroimaging studies showed an ischemic stroke of left basal
ganglia together with bilateral basal ganglia calcifications. Other ancillary studies were normal.
The patient received treatment with acetylsalicylic acid for antiplatelet therapy. Prognosis was
excellent, he recovered the focal neurological deficit, and no recurrences nor neurological
sequelae were found after a 6 year follow-up.

Conclusions: A high index of suspicion is necessary to identify mineralizing angiopathy of lenti-
culostriate arteries as etiology of an acute arterial ischemic stroke of basal ganglia after minor
head trauma in early infancy. Stroke recurrence is possible.

© 2024 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/

4.0/).

Introduccion

La angiopatia mineralizante de las arterias lenticuloestria-
das es una entidad infrecuente, y que se ha reconocido como
causa de ictus arterial isquémico (IAl) de los ganglios de la
base en relacion con traumatismos craneoencefalicos (TCE)
leves especificamente en la infancia' 2. En el presente arti-
culo presentamos el caso de un lactante de 21 meses que
acudid a urgencias traido por sus padres por una hemipare-
sia aguda derecha aproximadamente 8 h tras una caida banal
desde un sillon. Se objetivaron calcificaciones en los ganglios
de la base en la tomografia computarizada (TC) craneal y
posteriormente en la resonancia magnética (RM) cerebral
una lesion compatible con un IAl de arterias lenticuloestria-
das izquierdas.

La angiopatia mineralizante de las arterias lenticuloes-
triadas supone menos del 2% de los casos de ictus en
pediatria. Descrita en 2014 en pacientes procedentes de
India y China en la franja de edad mas alla del periodo
neonatal y por debajo de los 18 meses de vida, su fisiopa-
tologia es alin poco conocida'”-?. El pronéstico de este tipo
de Al generalmente es bueno, aunque su recurrencia no es
infrecuente?* %11,

Material y métodos

Presentamos el caso de un paciente con IAl diagnosticado
a los 21 meses de edad de angiopatia mineralizante de las

arterias lenticuloestriadas por una hemiparesia tras un trau-
matismo craneoencefalico menor y seguido durante 6 afos
en nuestro centro. Realizamos una revision de la literatura
cientifica de la angiopatia mineralizante de las arterias len-
ticuloestriadas como causa de IAl en la infancia. La familia
dio su consentimiento para la publicacion cientifica del caso.

Resultados

El paciente, de 21 meses de edad, fue traido a urgencias
pediatricas de nuestro centro por hemiparesia aguda
derecha. Como antecedente destacaba que habia sufrido un
traumatismo craneoencefalico banal por una caida desde
un sillon, seguido de llanto sin pérdida de conciencia ni
somnolencia ni vomitos, unas 8 h antes de comenzar con
la hemiparesia. La anamnesis no evidencié antecedentes
personales ni familiares de interés. El desarrollo psicomotor
del paciente habia sido normal y no habia presentado
patologia prenatal ni perinatal destacable. En la valoracion
inicial se objetivd una hemiparesia derecha de predominio
braquial que le impedia la prension voluntaria con la mano
derecha y la bipedestacion, con signo de Babinski derecho
y una hiporreflexia miotatica en miembro superior derecho,
siendo el resto de la exploracion neuroldgica y fisica general
normales.

Se realizo inicialmente un TC craneal sin apreciarse san-
grado ni fracturas, objetivandose una lesion hipodensa en
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Figura 1 a) Imagen axial de la TC craneal con calcificaciones
puntiformes en ganglios de la base de ambos hemisferios cere-
brales; b) Imagen axial de la TC craneal, que muestra una lesion
hipodensa en corona radiada izquierda con calcificaciones en su
interior.

corona radiada izquierda junto a calcificaciones puntiformes
en ganglios basales de ambos hemisferios cerebrales (figs. 1a
y b). Al dia siguiente la RM craneal evidencié una lesion
compatible con IAl de arterias lenticuloestriadas izquier-
das (fig. 2). Se realizaron como estudios complementarios
encaminados a buscar la etiologia del ictus: hemograma,
coagulacion, bioquimica sérica completa incluyendo meta-
bolismo fosfocalcico, determinacion de homocisteina sérica,
estudio de enfermedad tromboemboélica en el que se midié
la actividad de la antitrombina lll, proteina C, proteina S,
se descartd mutacion del gen de la protrombina y del fac-
tor V de Leiden y se analizo el anticoagulante lipico, siendo
todos los estudios normales. También se solicitaron serolo-
gias de toxoplasma, citomegalovirus, treponema palidum,
rubéola y VHS, tdxicos en orina, angiorresonancia magnética
cerebral, electrocardiograma, ecocardiograma y electroen-
cefalograma, sin mostrar hallazgos de significado patoldgico
en ninguno de estos estudios.

Durante el ingreso en planta de hospitalizacion el
paciente evoluciono favorablemente, mostrando una mejo-
ria progresiva del déficit neurologico focal, se inicid
tratamiento de rehabilitacion y antiagregacion con acido

Figura 2 Imagen axial de la RM craneal potenciada en T2 en
la que se objetiva un area de incremento de la intensidad de la
sefal compatible con un ictus arterial isquémico en cuerpo/cola
de nlcleo caudado, brazo posterior de la capsula internay por-
cion posterior del nucleo lenticular izquierdo.

acetilsalicilico (AAS). Al alta del ingreso la hemiparesia
derecha habia mejorado, aunque persistian dificultades de
manipulacion con la mano derecha y precisaba apoyo para
caminar. Fue revisado en consulta externa al mes del alta,
mostrando una recuperacion completa de la hemiparesia.
El paciente ha sido seguido durante los siguientes 6 afos
con revisiones cada 6 meses, sin presentar recurrencias del
ictus, ni secuelas de este, con un desarrollo psicomotor y
una exploracion neuroldgica normales en todo momento. A
los 5 afos del IAl se realizd un control de RM craneal que
no mostrd lesiones isquémicas adicionales (fig. 3) ni otro
tipo de hallazgo patoldgico. Tras dicho estudio, se decidid
suspender el tratamiento con AAS.

Discusion

La angiopatia mineralizante de las arterias lenticuloes-
triadas es una entidad reconocida como causa de IAl de
ganglios de la base tras TCE leves en nifios pequefios'?. Los
pacientes afectados presentan un déficit neurologico focal
(generalmente hemiparesia) o hemidistonia transitoria®'?
que comienza entre minutos y horas después del TCE. Con
menor frecuencia pueden aparecer crisis epilépticas como
manifestacion del ictus>>°. El TCE caracteristicamente es
leve, como resultado de caidas menores, muy comunes a
esa edad'"°. La clave para su diagnéstico es encontrar en
los estudios de neuroimagen un IAl de las arterias lenticu-
loestriadas y la identificacion de calcificaciones puntiformes
en los ganglios de la base que suelen identificarse en el TC
craneal y no ser visibles en la RM, junto al antecedente
del TCE menor'>7"5, Aunque su fisiopatologia ain no es
bien conocida, se especula que la angiopatia mineralizante
confiere rigidez a la arteria, lo que junto a la estrecha angu-
lacion en el origen de las arterias lenticuloestriadas a partir
de la arteria cerebral media y la mayor movilidad del seg-
mento extracerebral de estas arterias lenticuloestriadas,
que son caracteristicas de la infancia temprana, favorecen
que movimientos bruscos, como los originados por un TCE
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Figura 3

Ay B) Imagen coronal y axial de la RM craneal potenciada en T2 realizada a los 5 afos de la presentacion del ictus arterial

isquémico que muestra areas hiperintensas en nlcleos caudado y lenticular del hemisferio cerebral izquierdo con afectacion de la

capsula interna.

(incluso banal), sean el origen de un vasoespasmo o de una
trombosis arterial in situ a partir de una lesion de la intima,
y ello genere el IAI'"7%10, Se desconoce si existen factores
genéticos que puedan favorecer la aparicion de ictus en la
infancia temprana en esta entidad y si ello pueda contribuir
a que se haya descrito con mayor frecuencia en el sur de
Asia®>®812_ El déficit de hierro se ha mostrado que es un fac-
tor contribuyente?'? y se ha encontrado en las series una
mayor proporcion de varones frente a mujeres’®°.

En una serie de 14 pacientes pediatricos con IAl debido
a angiopatia mineralizante perteneciente a un Unico centro
de América del Norte se encontraron’: edad media a la
presentacion de 2 afos, comienzo del ictus por encima de
la edad de 18 meses en 8 casos, hemorragia en ganglios
basales en 4 pacientes, infartos multifocales en ganglios
basales en 3 nifios, presencia de calcificaciones cerebra-
les fuera del area de los ganglios basales (parietales o
talamicas) en 3 pacientes, otros 3 pacientes mostraron
infartos silentes previos de ganglios basales detectados en
el momento de la presentacion clinica, 3 pacientes eran de
etnias procedentes del sur de Asia y en 3 de los nifios no
existia el antecedente de TCE. Presentaron crisis focales
agudas sintomaticas 5 pacientes. No hubo recurrencias

de ictus sintomaticos con un seguimiento medio de 3
anos y medio, aunque 7 nifos presentaron como secuelas
déficits neurologicos moderados a graves (hemiparesia,
distonia y dificultades de aprendizaje). Diferentes estudios
han comunicado un pronéstico variable, con secuelas en
alrededor de la mitad de los casos, aunque el seguimiento
no fue prolongado®* %', En la bibliografia, la mayor
parte de pacientes recibieron tratamiento con AAS y/o
heparina. La recurrencia no es infrecuente, suele asociarse
a nuevos traumatismos y se ha descrito hasta 6 anos después
del primer IAl independientemente del tratamiento®'2
Cuando se produce, la recuperacion completa es menos
probable?'®'", Se ha descrito aparicién de hemiparesia o
distonia en 2 pacientes a los 3-4 afos de la presentacion’.
No se ha descrito mortalidad en esta entidad'~'>.

En la literatura se ha planteado la posibilidad de una
relacion existente entre esta angiopatia mineralizante de
las arterias lenticuloestriadas con la vasculopatia lenticu-
loestriada detectada por ecografias en el periodo neonatal,
ya que se han descrito casos que tenian este antecedente
en el periodo neonatal' %%, La vasculopatia lenticuloes-
triada es una entidad bien conocida en el periodo neonatal y
hace referencia a la presencia de hiperecogenicidades linea-
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les transitorias detectadas mediante esta técnica de imagen
con un patrén en «candelabro» en los troncos arteriales de
la region de los ganglios basales o el talamo. Inicialmente se
describio la asociacion de esta entidad con infecciones con-
génitas y con cromosomopatias, sin embargo, generalmente
se la considera como un hallazgo benigno y transitorio®’.
No obstante, hay escasos estudios prospectivos que eva-
lien la presencia, el significado y el pronostico de esta
vasculopatia lenticuloestriada y sus resultados son heterogé-
neos. También ha sido considerada un marcador inespecifico
de dano cerebral perinatal o posnatal asociado a una gran
variedad de etiologias (infecciones, anormalidades metabo-
licas, hipoxemia, cromosomopatias, abuso de alcohol y/o
droga materna, y prematuridad). Entre un 0,4 y un 7,4% de
los recién nacidos sanos a los que se le realiza de forma
rutinaria una ecografia transfontanelar tienen una imagen
compatible con esta vasculopatia lenticuloestriada?>. Se ha
planteado si la angiopatia mineralizante de las arterias len-
ticuloestriadas podria ser una persistencia patoldgica de la
vasculopatia lenticuloestriada detectada por ecografias en
el periodo neonatal®.

Como conclusiones, destacamos que es necesario un alto
indice de sospecha para identificar a la angiopatia mine-
ralizante de las arterias lenticuloestriadas como causa de
IAl ante un TCE menor en la infancia temprana. La realiza-
cion de TC complementando a la RM, o como alternativa,
la ecografia cerebral en caso de fontanela anterior abierta,
es fundamental para llegar a este diagndstico en casos de
IAl infantil idiopatico dado que las calcificaciones no son
habitualmente visibles en los estudios de RM. La angiopatia
mineralizante de las arterias lenticuloestriadas es probable-
mente causa de IAl especificamente en la edad pediatrica
temprana, y su fisiopatologia ain no es bien conocida.
Su prondstico es variable, se han descrito recurrencias no
infrecuentes en algunas series, y un elevado porcentaje de
secuelas tras el episodio inicial. Son necesarios estudios adi-
cionales para mejorar el conocimiento de la naturaleza de la
angiopatia mineralizante de las arterias lenticuloestriadas y
su posible asociacion a la vasculopatia lenticuloestriada del
periodo neonatal.
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