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1. JUSTIFICACION

El ictus o enfermedad cerebrovascular (ECV) aguda es uno de los problemas
sanitarios de mayor importancia a nivel de Salud Publica Mundial. Representa la 22
causa de muerte en el mundo occidental (Global Health Observatory (GHO), de la
World Health Organization (WHO) en 2015), y la primera de discapacidad
permanente en la edad adulta. Se calcula que en 2015 fallecieron por una ECV 6,7
millones de personas, que representan un 11,9% de todas las muertes registradas
en el mundo. Su repercusion en el seno de las familias, en el campo profesional,
laboral y en el terreno de lo social es enorme, determinando un gasto econdmico
muy elevado para todos los servicios sanitarios y sociales.

En los dos ultimos decenios, se han producido cambios y avances importantes tanto
en la prevencidon como en el tratamiento agudo. En paralelo, se han puesto en
marcha importantes cambios organizativos en la atencion a los pacientes con ictus
gue han supuesto un importante descenso de la morbimortalidad y de las secuelas.
Se han desarrollado estrategias, recomendaciones y posicionamiento de
organizaciones nacionales y transnacionales (WHO), dirigidas a lograr Ia
implantacion de cambios organizativos cuya efectividad en los resultados
observados en el Ictus esta suficientemente acreditada.

Aragén, como el resto de comunidades auténomas, ha incorporado de forma
progresiva en los ultimos 10 afios aquellas tecnologias y cambios organizativos que
han posibilitado el abordaje integral a los pacientes que presentan un ictus en
cualquier punto de la comunidad.

Los cambios objetivados en los ultimos afos han impulsado la revisién de la
Estrategia autondmica de Aragdn que, en enero de 2019, presenta el plan de
atencioén al ictus 2019-2022. En esta 22 actualizacidn, se incorporan nuevas técnicas
y procedimientos en su Cartera de Servicios, asi como los cambios organizativos que
se han definido para su implantacidn. El objetivo del Plan 2019-2022, alineado con
el Plan de accién Europeo del Ictus 2018-2030, y el plan de Salud de Aragdn 2030 se
orienta a: “Disminuir la incidencia y la morbimortalidad de los pacientes con Ictus”,
pero ademas, mejorar la atencién y la coordinaciéon de todos los actores que
participan en la atencion del paciente durante su transito por nuestro sistema
sanitario, de una forma agil, sin fragmentacién, durante el proceso de la enfermedad
y posteriormente en la fase de seguimiento, con un fuerte compromiso hacia la
calidad de la atencidn centrada en el paciente, facilitando las herramientas para el
autocuidado y la participacion del paciente y su entorno en todas las fases del
proceso de atencion.

|
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Dentro de este marco de atencidn, la estrategia de ictus contempla la atencién al
paciente en fase aguda, definiendo la red de asistencia, los nuevos circuitos y la
organizacién para el acceso a los tratamientos de reperfusién (fibrinolisis y
trombectomia). De esta forma, en Aragdn se puso en marcha la activacion del
Cadigo ictus, para aquellos pacientes con diagnodstico de sospecha de ictus con
déficit neuroldgico focal objetivo, <16 horas de evolucion y, calidad y pronostico
vital aceptable (Escala de Ranking modificada (mRS <3), expectativa de vida).

En caso de confirmacién del diagndstico, segun la indicacidon y el tiempo de
evolucidn, se oferta el tratamiento de reperfusién mas adecuado a cada paciente. La
fibrinolisis se oferta a pacientes 218 afios y menos de 4,5 horas de evolucién, y el
intervencionismo a pacientes 218 afios, con un tiempo de evolucién de menos de 6
horas en >de 80 afios, y hasta 16 horas en los que tienen una edad entre 18-80 afios.

El ictus también se presenta en pacientes con edad pedidtrica. Su incidencia es baja,
entre 2 a 3 niflos por cada 100.000 cada afio (edades 0-15 afios), lo que representa
unos 1000 nifios en EE. UU. y unos 140-270 nifios en Espaia, con una predominancia
de nifios sobre nifias. La mayor incidencia se produce en neonatos (25-40/100.000),
especialmente en prematuros, mientras que en los no neonatos la incidencia es de
1-2/100.000 nifios.

Se clasifican por la edad del nifio como:
e Ictus perinatal: El producido entre la 28 semana de gestacion hasta el dia 28
de vida tras el nacimiento.

e Ictus infantil: El que se presenta a partir del dia 28 de vida hasta los 18 afios.

La presentacion es variable dependiendo de la edad, arteria afectada y los factores

de riesgo subyacentes.

e En el caso del ictus perinatal la presentacidén suele ser al nacer o cercana al
nacimiento. Los sintomas son inespecificos, generalmente con convulsiones
(descritas en un 94% de los neonatos), de forma tipica crisis focales motoras que
afectan a una extremidad. Pueden presentar también letargia o alteracién del
nivel de conciencia. De forma ocasional, se presentan como encefalopatia,
haciendo sospechar un cuadro de dafio hipdxico-isquémico, mas que un ictus. El
hemisferio cerebral izquierdo se encuentra afectado en el 80% de los neonatos
con un ictus isquémico unilateral. Otra forma de presentacidn es el “presunto
ictus perinatal”, que se refiere al hallazgo de infartos crénicos en las pruebas de
imagen realizadas, en niflos que presentan crisis o torpeza motora, asumiéndose
gue se produjo un infarto en el periodo perinatal. Estos nifios no parecen tener
sintomas al nacimiento, pero posteriormente se observa un retraso en el
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desarrollo psicomotor, epilepsia, alteraciones funcién motora y evidencia de
lateralidad de forma temprana.

e En el ictus infantil, los menores de 1 afio suelen presentar crisis comiciales,
mientras que los nifios mayores muestran déficits neuroldgicos focales como los
adultos. La presentacion clinica dependera del rango de edad, etiologia y vaso
afectado. Los mds frecuentes son hemiparesia y pardlisis facial entre un 67-90%
nifios, alteraciones del habla (disartria) o del lenguaje (20-50%), alteraciones
visuales (10-15%) vy ataxia (8%). Pueden presentar también sintomas
inespecificos como cefalea (20-50%), alteracion nivel de conciencia (17-38%). Las
crisis como forma de presentacién son mas frecuentes que en los adultos (15-
25%), especialmente en los <6 afos.

Consideraciones en la presentacion en determinadas etiologias en el ictus
isquémico infantil:

e El ictus isquémico secundario a enfermedad cardiaca suele producirse en
pacientes hospitalizados, afecta a nifos entre 6 meses a 3 afios. Estos se
presentan con crisis (>40%) y hemiparesia (36-75%) y con sintomatologia
encubierta entre un 14-40%. En muchas ocasiones el diagndstico se realiza

con una neuroimagen realizada por otra causa (parada cardiorrespiratoria,
extracorpérea etc.).

e El secundario a arteriopatia por moyamoya, se presenta con una alta
prevalencia de ictus isquémico transitorio (AIT) recurrentes (70-92%), e ictus
agudo (23-48%). La cefalea crénica suele estar presente en estos nifios (52%).
Ocasionalmente tienen crisis (<10%). El diagndstico se realiza sobre los 7,5
afos. El estudio de imagen objetiva infartos silentes previos en un 52% de los
ninos.

e Los infartos de circulacion posterior: se producen generalmente en nifios
varones (67-77%), con una edad media de 7-8 afos. La causa mas frecuente
es la diseccidon de la arteria vertebral (25-50%), que habitualmente tiene
como antecedente un traumatismo craneal o en el cuello. Se presentan en
un 70-100% de los casos con sintomas que orientan afectacién del territorio
(hemiparesia, ataxia, disartria y déficits visuales y oculomotores). Ademas,
un 60-70% de los nifios presentan sintomas inespecificos (cefalea, vomitos y
alteracion del nivel de conciencia).

Los factores de riesgo en los nifos difieren de los del adulto (patologia

aterosclerdtica, enfermedades cardiovasculares y arritmias, que rara vez se

encuentran como factores de riesgo en los nifios).

e En los neonatos, se observan alteraciones de la coagulaciéon, enfermedades
cardiacas, infecciones, traumatismos y asfixia. Recientemente se ha asociado la
porencefalia y el ictus intrauterino con una mutacién en COL4A1 (subunidad del
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coldgeno IV que tiene un papel en la angiogénesis). También se observan
multiples factores asociados con la madre (infertilidad, preeclampsia,
alteraciones de la coagulacion, cesarea urgente etc).

e En el ictus infantil, se encuentra, de forma habitual algin factor de riesgo
asociado al ictus. El International Pediatric Stroke Study (IPSS) ha objetivado
factores de riesgo sistémico que incluyen la enfermedad de células falciformes,
problemas cardiacos, arteriopatias extracraneales (diseccidn) o intracraneales
(moya moya), enfermedades sistémicas (lupus), traumatismos e infecciones
como sepsis, meningitis y encefalitis. En la mayoria de los casos la patogenia es
multifactorial.

Respecto a la clasificacion en los ictus pedidtricos, al igual que en el adulto,

distinguimos entre isquémicos y hemorragicos. Los ictus isquémicos incluyen el

infarto isquémico arterial y el infarto venoso (por trombosis de los senos venosos o

de las venas corticales).

e En el ictus perinatal el 80% son ictus isquémicos arteriales, la mayoria son nifios
con afectacién de la arteria cerebral media; el resto son producidos por
trombosis venosa o hemorragias.

e En el ictus infantil, se distribuyen de forma similar entre ictus isquémicos y
hemorragicos. Las causas mas frecuentes son la cardiaca (30% ictus infantiles),
la arteriopatia intracraneal (moyamoya) y extracraneal (diseccién), y la
enfermedad de células falciformes. Los ictus isquémicos son mas frecuentes en
los nifios de raza negra y asiatica, esto se explica por la mayor incidencia de la
enfermedad de células falciformes, que aumenta el riesgo de ictus mas de 200
veces. En los ictus hemorrdgicos, su causa principal son las malformaciones
arteriovenosas.

A pesar de su baja incidencia en nifios, su carga social es importante. El ictus pediatrico
estd asociado con una disminucion de la calidad de vida en mas del 50% de los casos,
con una mortalidad en el 12% y discapacidad en mas del 60% de los supervivientes. Se
ha estimado que el 50% de los neonatos y el 65% de los nifios mayores de 1 mes
presentardn déficits motores tras un ictus (hemiparesia, espasticidad, necesidad de
ortésis, etc.). En los neonatos, la afectacién cortical es responsable de los déficits
cognitivo-conductuales, visuales y de epilepsia secundaria.

Una de las preocupaciones existentes, es la recurrencia en los nifos con ictus de
etiologia cardiaca. El riesgo acumulado observado es del 6,8% al primer mes y 12% al
aflo, a pesar de que la mayoria llevaba tratamiento antitrombético. El predictor mas
importante de recurrencia fue la presencia de arteriopatia (riesgo 5 veces mayor). Este
riesgo estaba presente a pesar del uso de tratamiento antitrombatico.

En Aragon, ingresan en nuestros hospitales entre 1-2 nifos al aflo con un diagndstico de
ictus. El sistema de informacidn de la estrategia de ictus en Aragdn muestra que, desde
el aio 2008 hasta el afio 2018, ingresaron en nuestros hospitales 21 nifios con un ictus,
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de acuerdo con los cédigos CIE 9/CIE 10 definidos para ECV. De estos, 10 presentaron
un ictus isquémico y ningun caso presento un accidente isquémico transitorio (AIT). No
se registraron infartos venosos. De los 11 ictus hemorragicos, todos ellos fueron
hemorragias intraparenquimatosas. Como se ha descrito en la literatura, de forma
global el ictus pedidtrico fue mds frecuente en varones (66,7%), asi como en el ictus
isquémico, mientras que en ictus hemorrdgicos se distribuyd por igual entre nifios y
nifias. (Fig.1).

Fig.1 Ingresos hospitalarios por ictus pediatricos en nifios entre 0-15 aiios en Aragén entre
2008-2018 clasificado por tipo de ictus
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ICTUS ISQUEMICOS ICTUS HEMORRAGICOS TOTAL
El 23,8% de los pacientes eran menores de 2 afios, concentrandose la mayor parte de
los pacientes a partir de los 5 aios (66,7%), siendo muy infrecuentes entre los 2 y 5 aios.
En cuanto a la distribucién por tipo de ictus segun el rango de edad en nuestra serie, los
ictus isquémicos se concentran fundamentalmente en el rango de edad entre 5y 10
aflos, mientras que en el rango de 10 a 15 afios fueron mas frecuentes las hemorragias,
con tan sélo 2 casos de ictus isquémicos (Fig.2).

Fig. 2. Distribucion del ictus pediatrico por edad y tipo de ictus en Aragén en el periodo
2008-2018

25

Ictus isquémico M Ictus hemorragico £ Total
20
15
10

5
4
5 3
2 1 1 2 2 I
<2 ANOS 2-5 ANOS 5-10 ANOS  10-15 ANOS TOTAL

Atencidn al Ictus Pedidtrico en Aragon Pdgina 5



Eficacia y seguridad de los tratamientos de reperfusidn en el paciente pediatrico

La fibrinolisis con alteplasa (rtPA) es un tratamiento de administracién intravenosa
autorizado en ficha técnica para pacientes > de 16 anos. Segun ficha técnica: Actilyse®
no estd indicado en el tratamiento del ictus isquémico agudo en nifios menores de 16
afios. Cuando se considere el uso de Actilyse® para el tratamiento del ictus isquémico
agudo en adolescentes 2 de 16 afos cuidadosamente seleccionados, se debe sopesar la
relacion beneficio/riesgo de forma individual y discutirse con el paciente y el padre/tutor,
segun corresponda. La dosis en adolescentes entre 16 y 17 afios es la misma que para
los adultos”.

Dicha recomendacién se obtiene de 25 informes del Registro SITS (Implementacion
segura de tratamientos en accidentes cerebrovasculares: Registro Internacional
independiente de Trombolisis de Accidente Cerebrovascular), de pacientes entre 16 y
17 anos con ictus isquémico agudo que han sido tratados de acuerdo con las
recomendaciones de adultos con alteplasa. Aunque el tamafio de muestra pequeiio
impide un analisis estadistico, los resultados globales muestran una tendencia positiva
con la utilizacion de la misma pauta de dosificacion que en adultos. Los datos no parecen
mostrar un mayor riesgo de hemorragia intracerebral sintomdtica o edema en
comparacion con los adultos.

La informacién que tenemos en el resto de pacientes pediatricos proviene de estudios
de casos, pequefias series y bases de datos retrospectivas de diferentes centros.

El ensayo TIPS (Thrombolysis in Pediatric Stroke), es el Unico ensayo clinico disponible
hasta la fecha sobre el tratamiento agudo con fibrinolisis en el ictus isquémico
pediatrico. Este ensayo fase |, realizado en nifios entre 2 y 18 afios en las 4,5 horas de
inicio de los sintomas, tras haber diagnosticado una obstrucciéon por RM cerebral, fue
financiado por el NINDS en 2010, pero tuvo que concluirse de forma anticipada en
diciembre de 2013, por falta de reclutamiento. Sin embargo, permitio la creacién de
consensos de actuacién en este tipo de pacientes en los centros que participaron en el
estudio inicial, que han dado pie a optimizar el uso y seguridad del rtPA intravenoso
fuera de ficha técnica.

De forma general, si asumimos que el riesgo de hemorragia intracraneal sintomatica
(HICs) en este grupo de pacientes es similar al de adultos jévenes, este se encontraria
en el 1.7%. El estudio TIPSTER (TIPS Extended Results), realizado entre diciembre de
2013-agosto de 2018, incluyo 45 nifos tratados con edad <17 afios. De estos, 13
pacientes se excluyeron al recibir también tratamiento endovascular y 6 por otros
motivos, quedando 26 nifios entre 1.1 y 15 anos, con una mediana de edad de 14 afios;
5 de los casos fueron ictus de circulacion posterior. Los pacientes presentaban un valor
medio en la Pediatric National institute Health Stroke Scale (pedNIHSS), previo al
tratamiento, de 14 puntos.

|
Atencidn al Ictus Pedidtrico en Aragon Pdgina 6



En cuanto a resultados, ningln paciente presentd una hemorragia cerebral sintomatica
(HICs); solo 2 pacientes presentaron una transformaciéon hemorragica, una en la primera
Resonancia Magnética (RM) cerebral de control (IH1) y otro en la RM cerebral de control
al cuarto dia (IH2). Otros efectos adversos asociados al seguimiento del tratamiento con
alteplasa fueron un episodio de cefalea intensa durante la infusién y dos sangrados
nasales, uno de ellos resuelto durante la administracién del tratamiento y solo uno de
ellos significativo, precisando de intubacion para asegurar la via aérea.

Desde el punto de vista de la eficacia, la situacién funcional por la PSOM (Pediatric
Stroke Outcome Measure) a los tres meses (23 pacientes) fue de 1 (IQR 0-4) y al afio (21
pacientes) de 0 (IQR 0-4). No obstante, no se dispuso de grupo comparativo (Fig.3.).

Figura 3. Prondstico funcional en estudio TIPSTER: Mediciones del PedNIHSS pre y post
rtPA (A) y PSOM al alta, a los 3 meses y al afio (B) para cada paciente.
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Con estos resultados de seguridad disponibles, el rtPA se ha introducido en guias de
practica clinica, siendo fundamental una correcta seleccién de casos y demostrando la
existencia de infarto hiperagudo mediante RM cerebral y oclusién parcial o total de la
arteria responsable. La ventana de tratamiento se mantiene en 4,5 horas y la dosis y
forma de administracion es similar a los adultos (0.9mg/kg con una dosis maxima de
90mg, pasandose el primer 10% en bolo). Sin embargo, por lo que se conoce del
desarrollo del sistema fibrinolitico en la infancia, es posible que la dosis mas efectiva en
nifos sea mayor. Serian necesarios mas estudios para conocer mas datos de la eficacia
de este tratamiento frente a grupos control.
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El tratamiento endovascular con trombectomia mecdnica  mediante
neurointervencionismo
En la fase hiperaguda del ictus fue incluido oficialmente en la Cartera de Servicios del

Departamento de Sanidad el 29 de septiembre de 2016 para pacientes con edades > 18
afios, ya que los pacientes en este tramo de edad fueron los incluidos en los ensayos
clinicos que probaron la eficacia y seguridad de la trombectomia. No hay ensayos
publicados para el tratamiento endovascular en el paciente pediatrico y la eficacia y
seguridad del tratamiento en los adultos no pueden ser extrapolados directamente a los
nifos debido al diferente perfil etioldgico del ictus. A pesar de esto, las guias de la
American Heart Association (AHA)/American Stroke Association (ASA) de 2015 para el
tratamiento endovascular establecieron una recomendacién basada en el consenso
indicando que “la terapia endovascular con stent retriever puede ser razonable para
algunos pacientes <18 afios con ictus isquémico con oclusion demostrada de gran vaso,
dentro de las 6 primeras horas desde el inicio de los sintomas”, aunque los beneficios en
este grupo de edad no estaban establecidos.

En 2017, una revisién de la base de datos de pacientes pedidtricos hospitalizados en los
EE. UU. muestra los resultados de 38 nifios que se sometieron a terapia endovascular de
un total de 3.184 con ictus isquémico. El tratamiento endovascular se definié como
procedimiento endovascular de trombectomia o embolectomia. Los nifios incluidos eran
de mayor edad (la mayoria >5 afos), y predominantemente con patologia cardiaca de
base. No se indicé tiempo de ventana desde inicio de los sintomas hasta puncién. Hubo
una tendencia hacia aumento de la hemorragia intracraneal, pero debido al pequefio
numero, esto no alcanzd significacidon estadistica. Es importante destacar que un andlisis
multivariante ajustado por edad no encontrd diferencias en la estancia hospitalaria o
tasa de mortalidad entre los tratados y no tratados con terapia endovascular.

La revisién de series de casos entre 2005-2016 apoya la seguridad del tratamiento
endovascular en nifios. Esta "evidencia” debe interpretarse con precaucion debido al
alto nivel de sesgo asociado con los estudios de casos publicados: 32 nifios fueron
tratados (22 solo trombectomia, 5 con rtPA previa, 5 con tratamiento intraarterial
combinado). El mecanismo mas frecuente fue cardioembdlico (1/3 del total), seguido de
la diseccidn. Todos los casos tenian evidencia de oclusion completa. El 41% fue tratado
en menos de 6 horas. La mayoria de los pacientes tuvieron una recanalizacion. El efecto
de las intervenciones es dificil de interpretar debido a las variaciones respecto a la
situacion de los nifios antes del tratamiento, las medidas de resultado y la descripcién
de la gravedad de los déficits. La medida pronostica de evaluacidn clinica se utilizd en
un 45% de los casos, pero algunos usaron la escala mRS, que no esta validada para nifios.
En total, el 44% de ninos se encontraron bien al alta, dos nifios tuvieron un
vasoespasmo, uno una migracion del stent, 3 tuvieron una hemorragia intracerebral y
un nino requirié craniectomia de la fosa posterior por edema.
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En los ultimos afios, con la implantacién progresiva de la trombectomia mecanica, se
han ido recogiendo casos que indican que la trombectomia podria tener también
beneficios como los observados en los adultos. En 2019 se publica un estudio de
cohortes retrospectivo observacional (Save Childs) con datos de vida real de nifios entre
el 1 de enero de 2000 y diciembre de 2018 de 27 centros de ictus en Europa y EE.UU.
Se incluyeron 73 nifios, con una edad media de 11,3, mediana de puntaje PedNIHSS al
ingreso 14.0 (IQR 9,2-20,0) y la mediana del tiempo desde el inicio a la recanalizacion
fue de 4.0 horas (IQR 3,0-6,9). Un 22% de los pacientes habian recibido fibrindlisis
intravenosa previa a la trombectomia. La causa mas frecuente fue la cardioembdlica
(44%), e indeterminada en un 37%, repartiéndose entre otras etiologias el 17% restante.
El 86% eran de circulacion anterior y el 14% de la posterior.

La recanalizacidon se obtuvo en el 87%. Los hallazgos del estudio sugieren que los
resultados neuroldgicos de los nifios fueron en su mayoria favorables y comparables con
los observados en ensayos de adultos. La mayoria de los pacientes mostraron una
mejoria neurolégica de los déficits tras la trombectomia pasando de una puntuacién
mediana de PedNIHSS de 14 previa al tratamiento, a 5.0 (IQR 2,2-8,0) 12 a 24 horas
después de la trombectomia y 4.0 (IQR 2,0-7,3) en el dia 7 (Figura 4).

Figura 4. Evolucidn PedNIHSS en pacientes del estudio Save ChildS (N=73)
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Una comparacién de la mejoria observada en la puntuacién de los PedNIHSS en Save
ChildS en diferentes momentos, con los valores NIHSS en los ensayos incluidos en el

|
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analisis HERMES, sugirié que la mejora neuroldgica a corto plazo mostraba un patrén
similar al observado en los ensayos con adultos (Figura. 5.).

Figura 5. Comparacion de los puntajes PedNIHSS en Save ChildS en diferentes momentos
con los valores de NIHSS medido en los ensayos del metanalisis HERMES
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Por otra parte, respecto a resultados en salud, la mediana del puntaje mRS al alta fue
1,0 (IQR 0,2-2,0), 1,0 (IQR 0-1,6) después de 6 meses y 1,0 (IQR 0-1,0) después de 24
meses. Ademas, la mediana de PSOM fue 1,0 (IQR 0-2,0) al altay 0,5 (IQR 0-1,0) a los 6
y 24 meses después de la intervencién (Tabla 1).

Tabla 1. Resultados en salud por grupos de edad tras la trombectomia en Save Childs: PSOM
y mRS.

No. (%)
Age, y
Characteristic All Children (N = 73) 0-6(n=11) 7-12(n=31) 13-18(n=31) P Value
Pediatric Stroke Qutcome Measure score, median (IQR)*
Discharge, 1.0(0-2.0) 40(1.0-10.0) 1.0(0.5-1.0) 0.5 (0-1.0) .02
Missing data 21 5 12 4
6 mo 0.5(0-1.0) 3.0(1.3-3.8) 0.8(0-1.0) 0.5(0-1.0) .07
Missing data 26 8 13 L
24 mo 0.5(0-1.0) 3.0(1.3-3.8) 1.0(0.1-1.0) 0.3 (0-1.0) .03
Missing data 37 8 16 13
Madified Rankin Scale score, median (IQR)?
Discharge 1.0(0.2-2.0) 3.5(1.0-5.1) 1.0(1.0-2.0) 1.0(0-2.0) .004
Missing data 2 1 1
6mo 1.0(0-1.6) 3.0(1.0-3.8) 1.0(0-1.0) 1.0(0-1.3) .03
Missing data 13 4 7 2
24 mo 1.0(0-1.0) 2.0(1.0-4.2) 1.0(0-1.0) 0.5 (0-1.0) .03
Missing data 27 5 11 11

Un andlisis agrupado por edad mostré que, la puntuacién mRS al alta fue mayor en nifios
de 0 a 6 afios (3,5 IQR 1,0- 5,1) que, en toda la cohorte del estudio, incluidos todos los
grupos de edad (1,0 IQR 0,2-2,0) (Tabla 1). Una comparacién con el mRS al alta y 180
dias del estudio Save Childs, con mRS a los 90 dias en el metandlisis HERMES, objetivaba
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una proporcion aparentemente menor de malos resultados en la poblacidn pediatrica
(Fig.6.).

Figura.6. Puntuaciones de Escala de Rankin modificada (mRS) en Save ChildS medida al

alta y 180 dias comparado con los puntajes mRS en HERMES medidos a 90 dias
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Tras los resultados observados en los distintos estudios, las comunidades auténomas
han ido desarrollado sus protocolos de atencién al ictus pediatrico para realizar la
implantacion de los tratamientos de reperfusion en este tramo de edad.

Hasta el momento actual, el soporte médico acorde a la etiologia es considerado como
el estandar del tratamiento en el nifio, y el tratamiento con fibrinolisis o trombectomia
mecanica podria valorarse en algunos pacientes seleccionados segun los resultados
observados en los estudios anteriormente referidos.

BRECHAS DE CONOCIMIENTO

Faltan datos de seguridad y eficacia para los tratamientos de reperfusidn en el ictus hiperagudo en nifios. Los nifios
tratados, deben inscribirse en los registros existentes- ej.: Registro suizo de ictus neuropediatricos y el Registro
internacional de estudios de ictus pediatricos.

No hay evidencia para guiar sobre la menor edad o el menor tamafio/peso para aplicar una trombectomia de
manera segura.

Los andlisis que comparan directamente los resultados neurolégicos posteriores al ictus isquémico en nifios y
adultos, ajustados por factores de confusion como el infarto y la localizacién del ictus, ayudarian al considerar las
relaciones de riesgo/beneficio para los tratamientos del ictus en adultos aplicadas a los nifios.

En 2019, la AHA/ASA publica sus recomendaciones en el ictus infantil incluyendo el ictus
en el neonato, sustentadas en las evidencias disponibles. Respecto a los tratamientos
de reperfusion en la edad pediatrica, las recomendaciones generales son las siguientes:
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RECOMENDACIONES GENERALES DE TRATAMIENTOS DE REPERFUSION EN EL ICTUS ISQUEMICO
INFANTIL (AHA/ASA 2019)

En ausencia de datos de ensayos clinicos para guiar las decisiones, los tratamientos de reperfusion son controvertidos.
Podria ser razonable limitar su uso a pacientes que cumplan los siguientes criterios:

1. Déficit neuroldgico persistente (PedNIHSS>6 o > si pueden aplicarse los criterios DAWN)

2. Confirmacion radioldgica de oclusion de gran vaso
2.a. AngioRM mostrando oclusion parcial o total de arteria cerebral responsable
2b. AngioTC mostrando oclusidn parcial o total de arteria cerebral responsable

3. Nifios mayores (debido limitaciones por tamafio enla | 4. La decisidn de tratamiento debe hacerse de forma
introduccion de catéteres en ingles pequefias y conjunta con neurdlogos expertos en el
arterias cerebrales, y limitaciones por volumen de tratamiento de nifios con ictus.
contraste y la exposicidn a la radiacion)

5. Laintervencion debe ser realizada por intervencionistas con experiencia en el tratamiento de nifios con ictus

Establecer sistemas y vias para el cuidado del ictus pediatrico hiperagudo. Los centros que ofrecen los tratamientos
deben establecer las vias institucionales de ictus hiperagudo pediatrico y, considerar las pautas actuales para adultos
para estos tratamientos. Estas vias deben incluir criterios para considerar la trombectomia endovascular en nifios con
ictus isquémico agudo y oclusion de vasos grandes.

1. Implantar redes de referencia que conecten hospitales de primera linea con centros de atencion terciaria con
expertos y tecnologia especificamente capacitados en neurologia vascular, neuroimagen y atencién neurocritica.
Con sistemas de atencidn a través de protocolos institucionales para proporcionar acceso 24h/7dias a la atencién
de neurdlogos vasculares, neurocirujanos vasculares, neuroradiélogos, neurointervencionistas, anestesiélogos e
intensivistas de atencién neurocritica.

2. Utilizar el Teleictus como una forma especifica de | 3. Las guias de ictus pediatrico deben desarrollarse a

brindar experiencia a los servicios de emergencias que nivel local, regional y nacional. Para aprovechar la
pueden tener menos experiencia con déficits focales experiencia regional en ictus, se deben fomentar
agudos y accidentes cerebrovasculares en nifios. las reuniones entre servicios de emergencia,

centros integrales de ictus y los hospitales
pediatricos de atencion terciaria.

En este documento haremos referencia principalmente al manejo de los tratamientos
de reperfusion en el ictus isquémico infantil por las repercusiones que tiene sobre la
reorganizacion de recursos y circuitos sobre el sistema de salud de Aragon. Las
cuestiones de manejo del ictus neonatal exceden los alcances de este documento y
remitimos a la revision de las recomendaciones de la AHA/ASA de 2019 para su consulta.

Como paso previo a la implantaciéon de este procedimiento, se ha presentado el
tratamiento de reperfusidén con rtPA en la Comisién de Evaluacién del Medicamento de
atencién especializada (CEMAHE) para su aprobacion como uso fuera de indicacién en
la edad pediatrica en las condiciones y con los criterios establecidos en este documento,
y el tratamiento con trombectomia mecanica a la Comisidn de Cartera para su inclusién.

Como en el adulto, el ictus supone una emergencia médica que debe organizarse para
toda la comunidad auténoma. Su escasa incidencia exige un abordaje que debe
protocolizarse y que precisa coordinacion con todos los profesionales y las redes de
asistencia ya existentes para la atencion del cédigo ictus en el adulto.

Deben definirse claramente los criterios de activacion para los servicios de urgencias, asi
como orientar a los profesionales de los hospitales que atienden urgencias pediatricas a
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identificar claramente los sintomas!para evitar la realizacién de pruebas radioldgicas de
riesgo y desplazamientos innecesarios.

Se presenta en este documento el procedimiento de abordaje a los pacientes con ictus
en edad pediatrica en la comunidad auténoma de Aragdn. Este documento es un anexo
al Plan de Atencidn al Ictus de Aragdn. Para la mayor parte de las actuaciones, en las que
intervienen estructuras ya definidas para los adultos, se hara referencia para su consulta
al documento autondémico.

El procedimiento se presenta con el objetivo de proporcionar una guia de abordaje a
estos nifios, mejorando la atencién, disminuyendo la morbimortalidad, disminuyendo el
nivel de incertidumbre sobre su atencién y facilitando el acceso a los profesionales,
estructuras y procedimientos que cada nifio precise.

LEntre un 60-90% de los nifios que se atienden en urgencias con un sindrome neurolégico agudo, presenta una patologia diferente
al ictus. Entre los nifios diagnosticados como ictus agudo en los que se ha activado un “cédigo ictus”, hay un 40% de ictus mimic (en
eladulto, elictus mimic supone el 15%). Las etiologias mds frecuentes son: migrafia con aura, paralisis facial de Bell y crisis epilépticas
(paralisis de Todd). Otras causas: neoplasia cerebral, enfermedad desmielinizante, cerebelitis, encefalitis, absceso epidural,
traumatismo craneal, sincope, intoxicacion, enfermedad metabdlica y trastorno psicégeno. Mas de un 40% de nifios con ictus mimics
presentan una patologia grave de base o tiempo-dependiente para manejo de tratamiento.

|
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2. POBLACION DIANA

Para una poblacién de 184.542 nifios entre 0-15 afios en Aragdn (Padréon 1 enero de
enero 2019), se estiman entre 3 a 5 nifios al afio con un evento cerebrovascular segun
los datos de Ia literatura.

Los datos extraidos del conjunto minimo basico de datos (CMBD) del cuadro de mandos
de la estrategia ictus de Aragdn, nos indican que en los Ultimos 10 afios han ingresado
en los hospitales de nuestra comunidad 21 nifios, lo que supone entre 1-2 nifios al afo
con ictus.

Para el acceso a los tratamientos de reperfusidon se consideran candidatos aquellos nifios
entre 2 y 15 afios. Segun los datos del cuadro de mandos entre 2008-2018 ingresaron
16 niflos entre ese rango de edad, con una cifra que varia de 1 a 2 nifos cada afio. De
estos nifios, 7 presentaron un ictus isquémico en estos 10 afios: 1 nifio entre 2-5 afios,
4 nifos entre 5-10 afios, y sélo 2 entre 10 y 15 (fig.2), lo que nos obliga a realizar una
buena seleccion de los pacientes en su abordaje urgente para evitar alertas ante
sintomas inespecificos, realizacion de exploraciones diagndsticas y derivaciones
innecesarias. Todos los pacientes con un ictus isquémico que ingresaron en nuestra
comunidad tenian en su mayor parte un factor de riesgo (cardiopatia congénita,
drepanocitosis etc.) y todos presentaban sintomas claros de proceso cerebral agudo
(sintomas de disfuncién focal, bajo nivel de conciencia) que sugerian la indicacidn clara
de realizacion de estudios de neuroimagen.

Nota: Los nifios con edades comprendidas entre >15 <18 afos, seguiran a nivel
organizativo, los circuitos de atencidn de ictus del adulto, utilizando para la indicacién
de los tratamientos de reperfusion, (consentimientos informados, riesgos y beneficios)
los establecidos en el protocolo autondmico del ictus infantil.
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3. PROCESO DE ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO: SUBPROCESOS
DEFINIDOS Y OBJETIVOS

En la atencidon al ictus pediatrico se han definido los siguientes subprocesos. Los 3
subprocesos incluyen la atencién al nifio que presenta un ictus, desde el inicio de los
sintomas, hasta la vuelta a la vida habitual.

Subproceso 1. Atencion al ictus Pediatrico en la fase aguda:

Incluye todas aquellas actuaciones que se realizan en la cadena asistencial desde el
inicio de los sintomas, la activacién del cédigo ictus, la aplicacidn del tratamiento mas
adecuado hasta el ingreso en hospitalizacion.

Subproceso 2. Atenciodn al ictus pediatrico en la fase subaguda:

Incluye todas aquellas actuaciones que se realizan durante la hospitalizacion, tanto
en el diagndstico como en el tratamiento, incluyendo la valoracién e inicio de
rehabilitacion, hasta el momento del alta.

Subproceso 3. Atenciodn al Ictus pediatrico tras el alta:

Incluyen todas las actuaciones que se realizan al alta y durante el seguimiento del
paciente tanto en el control y seguimiento médico, como en los aspectos de
rehabilitacion con el objetivo de disminuir las secuelas asociadas al ictus, y
reincorporar al nifio a sus actividades sociales y escolares.

3.1. SUBPROCESO 1: ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO EN FASE AGUDA
El niumero de nifos con un ictus pediatrico subsidiario de un posible tratamiento de

reperfusion en nuestra comunidad es escaso (alrededor de uno e incluso ninguno al
afio). Los datos del cuadro de mandos de ictus nos indican que de 1 a 2 nifios al afio
podrian ser subsidiarios de una activacién del cédigo ictus pediatrico (CIP).

Una de las actuaciones a evitar, es la generacién de alertas en los servicios de urgencias
de forma innecesaria, realizacién de pruebas de imagen a nifos sin criterios de
indicacion, y el desplazamiento y uso de recursos en nifios que no van a precisar la
atencién en un centro de tercer nivel. La presentacion clinica de estos procesos, las
caracteristicas de estos nifios (factores de riesgo) y la definicion clara de los criterios de
inclusidn, asi como de los circuitos establecidos, permitira establecer una atencion de
calidad del nifio con ictus pediatrico en fase aguda.

Objetivo General: Proporcionar el acceso a una atencion eficiente y sequra en el menor
tiempo posible, con el objetivo de que el nifio reciba el mejor tratamiento que precise,
evitando pruebas y desplazamientos innecesarios, disminuyendo la morbimortalidad de
los nifios con ictus de Aragon.
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Objetivos especificos:

Reconocer los sintomas de presentacion y factores de riesgo en un ictus infantil
Definir los criterios de activacion del Codigo Ictus Pedidtrico

Definir los criterios de inclusion y exclusion de los tratamientos de reperfusion
Establecer los circuitos de atencion en la comunidad auténoma

Evitar pruebas radioldgicas innecesarias y procedimientos inapropiados

Evitar desplazamientos innecesarios

Acceso al tratamiento mds adecuado en fase aguda

© NS A WDN R

Disminuir la mortalidad y las secuelas

Activacion del Cédigo Ictus Pediatrico (CIP)

El CIP son el conjunto de recursos y actuaciones que se ponen en marcha de la forma mds
dgil y eficaz posible, para maximizar las oportunidades de aplicar un tratamiento de
reperfusion (fibrinolisis intravenosa y/o trombectomia) en los casos indicados. El objetivo
es que el paciente llegue a un hospital con capacidad para atender pacientes con ictus
pedidtrico en el menor tiempo posible desde el inicio de los sintomas.

Se debe activar un Codigo ictus ante cualquier nifio entre 2 y 15 afios? con un diagndstico
de sospecha de ictus agudo de menos de 16 horas de evolucion desde el inicio de los
sintomas.

Sintomas sugestivos de ictus agudo edad infantil

Hemiparesia y paralisis facial entre un 67-90%

Alteraciones del habla (disartria) o del lenguaje (20-50%)
Alteraciones visuales (10-15%)

Ataxia (8%).

Sintomas inespecificos: Cefalea (20-50%) Alteracion nivel de
conciencia (17-38%)

Las convulsiones pueden ser el debut del ictus en los lactantes. En el ictus infantil se

presentan ente un 15-20%, especialmente en menores de 6 afios. Habitualmente
acompanan a los sintomas de alarma anteriormente descritos

AVANENE NN

Como se ha indicado anteriormente los nifios con un ictus infantil, suelen presentar
algun/os factores de riesgo asociados, es importante tenerlos presentes de cara a
facilitar la activacion del cédigo ictus.

2 Los nifios con edades comprendidas entre =15 y<18 afios, seguiran los circuitos de atencion de ictus del
adulto, utilizando para la indicacion de los tratamientos de reperfusion (consentimientos informados,
riesgos y beneficios) los establecidos dentro de este procedimiento).
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Factores de riesgo de ictus pediatrico

v" Problemas cardiacos (anomalias congénitas, cardiopatias adquiridas,
arritmias, Foramen Oval Permeable (FOP)

Arteriopatias extracraneales (diseccidn)

Arteriopatias intracraneales (moya moya, Takayasu)

Trombofilia congénita o adquirida

Enfermedad de células falciformes

Enfermedades inflamatorias (lupus, poliarteritis nodosa (PAN))

Enfermedades genéticas (Enfermedad de Fabry, Melas...)

SN XN S

Otras como enfermedades: Down y Neurofibromatosis tienen un mayor
riesgo de presentar enfermedad de moya-moya

<

Traumatismos

<\

Infecciones como sepsis, meningitis y encefalitis.

Adolescentes con antecedentes de consumo de droga: cocaina, inhalacion
de pegamento, otras

Criterios Generales de Activacion:

e Ictus de menos de 16 horas de evolucién
e Edad entre 2y 15 ainos
e Calidad de vida y pronéstico vital aceptable (mRS <3, expectativa de vida,
valorar caso*)
* Situacion basal previa al ictus: Ausencia de déficit neuroldgico que condicione dependencia
importante para las actividades esperables para su edad o esperanza de vida acortada por
procesos grave intercurrente conocido (valorar caso).

3.1.1 Activacion de cddigo extrahospitalario:
Tiene como finalidad la activacion rédpida de los sistemas de transporte de emergencias

y el traslado urgente de los pacientes a centros hospitalarios, segun la clinica del
paciente, edad, hora de inicio de los sintomas, tiempo de traslado, y disponibilidad de
recursos para la atencién al ictus cerebral agudo.

La organizacion de la atencién al ictus infantil en Aragén define un hospital de referencia
para la aplicacion de tratamientos de reperfusion (hospital con atencién completa a
ictus pediatrico anexol) y hospitales con capacidad de realizar la primera atencién y
seleccion de pacientes candidatos a terapias de reperfusidn, son hospitales que no son
de referencia para ictus pediatrico .

El hospital que se ha seleccionado como referencia para la atencion completa al ictus
pediatrico en la comunidad auténoma de Aragdn, es el Hospital Universitario (HUMS)
Materno-Infantil (MI) de Zaragoza. Este centro cuenta con todos los recursos humanos
y materiales necesarios para una adecuada atencidén al ictus infantil. El HUMS es ademas
el centro de referencia para neurointervencionismo en Aragon.
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Cualquier persona, ante la sospecha de sintomas de ictus puede contactar con el 112 o
con la centralita del centro coordinador de urgencias (CCU) del 061 Aragdn. Si es el
equipo de atencién primaria el que detecta el posible caso, también contactara con el
061 Aragon con el fin de iniciar el proceso de activacidon del Cédigo Ictus. El operador de
recepcion transferird la llamada al personal sanitario que realizard una valoracién
telefénica de la situacion, que le permitira identificar el codigo ictus y su nivel de
prioridad, lo que condicionard la seleccion del medio de transporte hacia el hospital
establecido. Los criterios definidos para su traslado se hardn en base a la tabla 2

Tabla 2. Tiempos de activacion de codigo ictus y hospital de traslado del paciente para
primera atencién urgente

Tramos horarios
especificos

Edad/peso

Tiempo de
evolucion
de los
sintomas

Hospital que recibe al paciente

0-2 Independienteme | Se traslada al Servet sin activacién de
nte del tiempo cédigo
<6'horas
2-<8/<35kg <4,5 horas Activar Cédigo. traslado a HUMS-MI?
Se traslada a HUMS-MI sin activacién de
>4,5 horas-6 cédigo
horas
>8 afios Independienteme | Activar Cédigo. traslado a HUMS-MI3
y/0>35kg nte del tiempo
0-<8 afios* | Independienteme | Se traslada a HUMS-MI sin activacién de
nte del tiempo | cédigo
S6h 6-16 horas Activar Cédigo. traslado a HUMS-MI3
oras | 28 afios y/o >16 horas Se traslada a HUMS-MIF sin activacion
>35ke de cddigo

1(Se excluye ictus del despertar/inicio desconocido)

2(Con preaviso al médico de guardia de la UCIP .Se debe garantizar siempre que el paciente cumple criterios para
fibrinolisis, llegara en tiempo de ventana contabilizando los tiempos de traslado y atencidn en cada hospital)

3(Con preaviso al médico de guardia de la UCIP. Se debe garantizar siempre que el paciente cumple criterios para
trombectomia, llegara en tiempo de ventana contabilizando los tiempos de traslado y atencién en cada hospital)
4En este tramo de edad y pasadas las 6 horas desde inicio de sintomas se excluye fibrinolisis y trombectomia)

A continuacién, se comunicard al servicio de urgencias del hospital de referencia (HUMS-
Ml), la préxima llegada de la persona con cédigo ictus activado para que se inicien las
actuaciones que se derivan de la activacion del cédigo ictus dentro del hospital. Esta
preactivacion del Servicio de Urgencias de destino, es clave para mejorar los tiempos de
asistencia. El Pediatra del Servicio de Urgencias del hospital Materno-Infantil, avisard al
médico de guardia de la UCI pediatrica, de la proxima llegada del paciente.
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En ocasiones, el subproceso de activacién del cédigo ictus y traslado a HUMS-MI, puede
incluir el traslado secundario de pacientes desde un hospital sin atencién completa al
ictus pediatrico. El traslado secundario es un eslabén critico en la cadena asistencial, con
un tiempo de respuesta muy variable. Disminuir el tiempo puerta-puerta es un objetivo
que cada hospital debe fijarse en base al tiempo de traslado al hospital de referencia.
La activacion codigo ictus interhospitalario permite el transporte sanitario priorizado,
de los pacientes que cumplen determinados criterios, desde un hospital no capacitado
para administrar una técnica o tratamiento de reperfusion cerebral, hasta otro que si lo
estd, ya sea trombdlisis intravenosa o trombectomia mecanica.

|
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ALGORITMO 1: ACTIVACION CODIGO ICTUS EXTRAHOSPITALARIO (061)

Crear intervencion Y
Derivar a sanitario 061

~
P - - = ~
- - =~ ~
- . ~
- éCumple ~
”
<o criterios de
~ -
.o CODIGO -7
~ e
~ -
~ ”
~ - A -
~ -
S|

Seleccién y movilizacion del
recurso mas adecuado

SVB, SVA, Helicéptero

NO
>
Gestion de la llamada
Sanitaria
(PC0703)

REGULACION MEDICA
DEL TRASLADO

!

ICriterios activacién Cédigo Ictus:
1.-Ictus de menos de 16 horas de evolucion
2.- Entre 2y 15 afios.

N 4

\ 4

PREAVISO A HOSPITAL DE REFERENCIA:
(HUMS-MI)

|

PEDIATRA DE URGENCIAS

v

Pediatra de guardia de UCIP

3.- Calidad de vida y prondstico vital aceptable (mRS<3, expectativa de vida, valorar cada caso)
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3.1.2 Activacidon cédigo hospitalario:

Tiene como finalidad, que se realice la asistencia al paciente con ictus con la mayor
celeridad, de manera que se logre una atencién eficaz, consiguiendo mediante un
tratamiento protocolizado y estandarizado, reducir la mortalidad y minimizar las
complicaciones asociadas. Esta asistencia permitira la realizacion de tratamientos de
reperfusidn, en los casos en que estos estén indicados, teniendo como objetivo que la
aplicacion de dicho tratamiento se realice en el menor tiempo posible.

A continuacidn, se indican todas las actuaciones que se realizan de forma general en los
servicios de urgencias en la fase hiperaguda del ictus:

La Activacion del Cédigo Ictus se realizara en aquellos nifios que lleguen sin Cédigo Ictus
activado al triaje, y que cumplan los siguientes criterios:

e Niios entre 2 y 15 afios con menos de 6 horas de evolucion
e Nifios>8 afios y/o 235 Kg entre 6 y 16 horas de evolucion.

Segun el tipo de hospital al que accede el paciente y el tiempo de evolucidn, se decidird
el tratamiento posible o su traslado. Para ello, herramientas como la telemedicina del
programa de asistencia al ictus “teleictus en Aragén” (TEA), permiten que, en todos los
hospitales de Aragén, donde se active un cédigo ictus, se realice una valoracion clinica 'y
de los estudios de neuroimagen. El profesional de referencia junto con el médico de
urgencias, realizaran el diagndstico y orientacion terapéutica, disminuyendo el tiempo
para el inicio del tratamiento con fiabilidad y seguridad para el paciente y de una manera
coste-efectiva.

Hospitales que no son de referencia para atencidn al ictus pediatrico:

Dispondran de un protocolo de actuacién que incluya:
o Procedimiento de contacto telefonico del 061 (quien recibe la llamada, nimero

teléfono recepcién).
o Secuencia de actividades a realizar con identificacion de responsables, tras la
recepcion de la llamada telefénica y/o llegada del paciente.
Datos basicos a recoger por cada responsable.
Procedimiento de recepcidon del paciente y traslados internos.
Registro de sus tiempos: puerta-TC/RM: estandar <25 min

El médico de urgencias es quien activa el cddigo ictus hospitalario, tanto para aquellos
casos remitidos por el 061 Aragdn, como para los que acuden directamente a la puerta
de urgencias del hospital. De esta forma, se inicia la cadena asistencial del ictus en el
hospital y se coordina a todos los profesionales responsables de su atencién inmediata.
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Una vez que el paciente llega al hospital se iniciara la asistencia por los profesionales del
servicio de urgencias activdndose el Cddigo Ictus que pone en marcha toda la cadena
asistencial.

Desde el servicio de urgencias, se contactara con el pediatra de guardia® del hospital
donde se atiende al nifio, se realizard de forma conjunta la evaluacién general y
neuroldgica, con objeto de mantener la estabilidad cardiorrespiratoria y establecer un
diagndstico neuroldgico correcto. Es fundamental, como en el adulto, recoger los
sintomas de inicio, el tiempo de evolucién desde el inicio de los sintomas y el peso del
nifio.

Tras comprobar que cumple los criterios de activacién el pediatra de guardia llamara al
busca de la UCI pediatrica del Hospital Materno-Infantil (preaviso), y se realizara el
estudio de resonancia (RM)*y resto de pruebas indicadas. En los hospitales que carecen
de RM se decidird el traslado al hospital Materno-Infantil, en los casos que se estime
pertinente. Si se decide realizar neuroimdagen en origen, se realizard un TAC basal.

Tras la valoracion de la neuroimagen si cumple criterios de tratamiento de reperfusién
se avisara al 061 para su traslado al hospital Materno-Infantil.

Hospital de referencia para la atencidn al ictus pediatrico

En estos momentos el Unico hospital para la atencién completa al ictus pediatrico es el
HUMS-MI. El servicio de urgencias dispondra de un protocolo de actuacién como el resto
de hospitales.

El pediatra del servicio de urgencias es quien activa el cddigo ictus, iniciando la cadena
asistencial al contactar con el pediatra de la UCI pedidtrica que realizard la valoraciones
y actuaciones precisas. Respecto a la prueba de imagen, se realizard RM craneal en
primera opcion segun el protocolo definido. Tras la valoracién de la neuroimagen,
confirmada la existencia de un ictus isquémico, si cumple criterios de tratamiento de
reperfusidn, se actuard segun procedimiento definido.

3 Valorar aviso a neurdlogo de guardia en aquellos hospitales que disponen del mismo.

4 Ademas del hospital Materno-Infantil (HUMS), en estos momentos solo es posible realizar RM urgente en nifios en Hospital
Clinico Universitario Lozano Blesa
e

Atencion al Ictus Pedidtrico en Aragon Pdgina 22



ALGORITMO 2: ACTIVACION CODIGO ICTUS EN HOSPITALES QUE NO SON DE REFERENCIA PARA

ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO

Cumple todos los criterios de activacion:
¢Existe un déficit neurolégico focal?
éComienzo o evolucién brusca?

¢Esta alteracion esta presente actualmente?

TRIAJE DE URGENCIAS
ACTIVA CODIGO ICTUS*

: AVISAR A MEDICO DE |
| URGENCIAS/PEDIATRA?DE |
| GUARDIA :
|

DR | PEDIATRADE !
Atencion segln el nivel de X GUARDIA AVISO A
urgencia (circuitos asistenciales) . | PEDIATRICA !

BOX VITALES ue CA

AVISAR 061
___________________________ TRANSPORTE

l | L

MONITORIZACION DE CONSTANTES, ABC, 2 vias periféricas NEUROIMAGEN URGENTE:
RM (si dispone) de acuerdo con protocolo

VIA VENOSA PERIFERICA: Hemograma, coagulacion, hemocultivo, i _
bioguimica general (afiadir calcio, osmolaridad, proteinas totales GPK). TC craneal sino dispone de RNM
Valorar Glucemia, cuerpos ceténicos y gasometria capilar

ICTUS
HEMORRAGICO

INifios de 2 afios a 8 afios o < de 35 kg con <4,5 h de evolucion y de = 8afios/35 Kg independientemente del tiempo
2Valorar aviso a Neurélogo de guardia en los hospitales que dispongan del mis
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ALGORITMO 3: ACTIVACION CODIGO ICTUS EN HOSPITAL DE REFERENCIA PARA ATENCION
AL ICTUS PEDIATRICO (HUMS-MI)

R

Cumple todos los criterios de activacién:
¢Existe un déficit neuroldgico focal?
¢Comienzo o evolucion brusca?

¢Esta alteracion estd presente actualmente?

TRIAJE DE URGENCIAS
ACTIVA CODIGO ICTUS!

061 ACTIVA CODIGO! CONTACTA CON MEDICO
ICTUS — TRASLADO A URGENCIAS

HUMS-MI (Confirma datos de HC y Criterios i

de cédigo ICTUS

PREAVISO A GUARDIA DE UCI
PEDIATRICA quién avisara a
Neuréloao vascular

: AVISAR A MEDICO DE

' URGENCIAS/PEDIATRA DE GUARDIA
: ucip
1
|

Recepcidn del paciente en
URGENCIAS

Quién avisara a neur6logo vascular

v

ACTIVA cODIGO ICTUS
HOSPITALARIO

E— Atencion segun el nivel de
urgencia (circuitos asistenciales)

BOX VITALES
\
i ‘

MONITORIZACION DE CONSTANTES, ABC, 2 vias periféricas NEUROIMAGEN URGENTE:

VIA VENOSA PERIFERICA: Hemograma, coagulacién , hemocultivo, i RNM segtn protocolo

bioquimica general (afiadir calcio, osmolaridad, proteinas totales GPK). A
Valorar Glucemia, cuerpos cetdnicos y gasometria capilar

DESACTIVAR

1

1 1
< 1

| CODIGO, INGRESO EN |

| ucip !

1 1

1 1

! Nifios de 2 afios a 8 afios o < de 35 kg con <4,5 h de evolucion y de > 8afios/35 Kg independientemente del tiempo
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PROCEDIMIENTO DE ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO EN URGENCIAS

1. SOSPECHA DE ICTUS:
1.1 Cuestionario de Screening de ICTUS:
I. éExiste un déficit neuroldgico focal? (Ver anexo 2)

a. Debilidad unilateral o cambio sensorial y paralisis facial

b. Pérdida de visidn o visién doble

c. Alteraciones del habla (disartria) o lenguaje (afasia)

d. Inestabilidad o alteraciones en la marcha (ataxia)

e. Primera crisis focal afebril en nifio previamente sano con déficit focal
postcritico que no se recupera en 30 minutos

II- ¢Comienzo o evolucion brusca?

Ill- ¢Esta alteracion estd presente actualmente? persistencia de sintomas descritos
en el momento de la evaluacion.

1.2 Revisar existencia de factores de riesgo

2. ACTIVACION CODIGO ICTUS:
Criterios activacion Cadigo Ictus:

2.1.-Ictus de menos de 16 horas de evolucion

2.2.- Entre 2 y 15 afios.

2.3.- Calidad de vida y prondstico vital aceptable (mRS<3, expectativa de vida,
valorar cada caso)

Se avisara al pediatra de guardia en hospitales sin referencia y en hospitales de
referencia se avisard UCIP

3. AVISAR GRUPO DE ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO: El pediatra de guardia en los
hospitales que no son de referencia para el ictus pediatrico o el pediatra del servicio de
Urgencias en el caso del hospital de referencia, contactara a través del teléfono de
guardia con UCI pediatrica en la mayor brevedad posible. El pediatra de UCIP
contactara con neurdlogo de guardia de vascular para iniciar la cadena asistencial de la
atencion paciente

4. MEDIDAS DE SOPORTE BASICO: Orientadas a la proteccién cerebral en la urgencia:

v

v
v

ABC pediatrico: Abrir via aérea, comprobar esfuerzo respiratorio, administrar
soporte cardiocirculatorio si es preciso segun protocolo RCP pediatrica.

Accesos venosos: Canalizar dos accesos venosos periféricos.

Exploraciones complementarias: Analiticas urgentes: hemograma, coagulacion,
bioquimica general, con glucemia/ BM test, creatinina, calcio, osmolaridad,
proteinas totales, proteina C reactiva (PCR), GOT, GPT, CPK y gasometria.

Pruebas cruzadas (hacerlas una vez decidida fibrindlisis), Hemocultivo si fiebre.
Consultar en HCE los posibles factores de riesgo del paciente. Extraer analiticas
en funcion de patologia (En anemia drepanocitica solicitar niveles de hemoglobina
S (Hb S)).

Posicionar al paciente en decubito supino, con la cabeza a 0-302.

Manejo de presion arterial: TA entre p50 y p95 para edad, tratar TA baja e
hipertensidén si >25% del p95

Normovolemia: Fluidoterapia IV: evitar sueros hipotdnicos. Necesidades basales.
Perfusion inicial con SSF (+ KCl 20 mEq/L).

Manejo de la glucemia: vigilar niveles de glucemia. AHA 2019: “la hiperglucemia
persistente durante las primeras 24 h, estd asociada con peores resultados que la
normoglucemia. La hiperglucemia debe tratarse para alcanza los niveles de glucosa
en sangre entre 140 a 180mg/dL y monitorizar para prevenir la hipoglucemia

PROFESIONAL

1. Médico Urgencias/
Pediatra de urgencias

2. Médico Urgencias/
Pediatra de guardia

3.Pediatra de urgencias/
Intensivista pediatrico
de guardia/Neurdlogo
vascular

(TELEICTUS si precisa)

4. Médico Urgencias/
pediatra de urgencias
Intensivista pediatrico
de guardia. Enfermeria
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(glucosa en sangre< 60 mg/dL)”.Si hipoglucemia, iniciar aportes de glucosa,
manteniendo suero isotdnico (Na 140 mEq/L): 500 ml de suero glucosado 5% con
NaCl 3,4 M 20 ml (140 meq/L) y KCI 7,5 % 10 mEq

v' Control gasométrico para asegurar 02, CO2 y p pH normales.

Manejo de la hipertermia, AHA 2019: paracetamol si t2 >382C.

v' Control de crisis convulsivas: se recomienda el uso de farmacos antiepilépticos

\

5.CONFIRMACION DEL ICTUS:

5.1 Exploracion Neuroldgica: se aplica la escala pediatrica NIH Stroke Scale (pedsNIHSS),
para valorar el grado de afectacidn neuroldgica del paciente.

5.2 Realizar el estudio de neuroimagen: Se debe contactar con radidlogo de guardia o
neuroradidlogo para realizar la técnica de neuroimégen que el paciente precise (RM/TC y
estudios vasculares no invasivos), en funcién de sospecha diagndstica, edad y situacion
clinica y, con anestesia infantil para poder proceder con la mayor brevedad posible.

La confirmacion radioldgica del infarto isquémico agudo se realizara mediante:
e  RMN: mostrando el infarto agudo, mas realizacién de una Angio RM que muestre
la oclusion parcial o completa de la arteria intracraneal responsable
e TC: mostrando la normalidad del parénquima cerebral o signos precoces de
isquemia, mas la realizaciéon de un Angio TC que muestre la oclusién parcial o
completa de la arteria intracraneal responsable

La RM es la primera prueba de imagen a valorar si esta disponible en el hospital, debido
al elevado niimero de MIMICS (40%) AHA 2019.: En estos momentos esta prueba en edad
infantil solo estd disponible en Hospital Universitario Miguel Servet y Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa de Zaragoza. En los hospitales que no disponen de RM cerebral,
se realizara TC basal si no va a demorar la derivacién (si por las condiciones del nifio se
precisara anestesia para realizar el TC, se enviard directamente al HUMS-MI donde se
decidiran las pruebas de pertinentes)

Criterios de realizacion. Segun el nivel de colaboracién del paciente y los protocolos de cada
hospital, se valorard la necesidad de anestesia para la realizacion de la prueba de
neuroimagen.

Se valorard de forma individualizada la forma mdas adecuada de completar el estudio de
neuroimagen para la deteccidn parcial o completa de la arteria cerebral afectada, con
técnicas mas especificas de Angio RM/ Angio TC. Estos procedimientos deben tener
firmado el correspondiente consentimiento informado, pero debido a la urgencia de la
actuacion, esto no debe retrasar la realizacion de estos estudios.

Se evitard, en lo posible, estudio con contraste, ya que su realizacién supondrd el empleo
de dosis mdxima de contraste en nifio, imposibilitando la realizacién de terapia
intervencionista posterior en caso de que fuera necesario.

6.TRASLADO:

Una vez confirmado el ictus isquémico, si el paciente no esta en hospital de referencia para
atencidn al ictus isquémico, se avisara al 061 y se trasladard al servicio de urgencias del
hospital de referencia (HUMS-MI) con preaviso

7. ATENCION EN URGENCIAS HOSPITAL DE REFERENCIA
Tras el traslado al servicio de urgencias del hospital de referencia o si ha llegado por medios
propios, se contactara con el intensivista UCIP:
v Siel paciente se encuentra estable, podrd permanecer en el box de urgencia hasta
la realizacion de las pruebas necesarias para la confirmacién del diagnéstico.

5.Radidlogo/

Pediatra de
Guardia/Intensivista
pediatrico/Neurdlogo/
Anestesista/Técnico de
radiologia/celador

6.Médico de urgencias,
pediatra, Enfermeria y
personal 061

7. Intensivista
pediatrico de guardia.
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v Si el paciente no se encuentra estable se trasladara a UCIP:
v Criterios de Traslado a UCIP:
a. Inestabilidad hemodinamica é HTA >20% del p95
b. Inestabilidad respiratoria
c. Glasgow <9
d. Crisis epiléptica en el momento de la evaluacién

8.DIAGNOSTICO ICTUS:

8.1 ICTUS ISQUEMICO CON OCLUSION DE GRAN VASO: Valorar tratamiento de g |ntensivista

reperfusion pediatrico/Neurdlogo

- lar/Radi6l
8.2/ ICTUS ISQUEMICO SIN OCLUSION DE GRAN VASO: Este grupo de pacientes no es | ‘2>cular/Radidlogo

subsidiario de tratamientos de reperfusién (ni fibrinolisis ni trombectomia). Se hara
ingreso en UCIP para iniciar tratamiento estandar y monitorizacion estricta. Neurocirugia

Intervencionista

8.3 En pacientes con INFARTO HEMISFERICO CON EDEMA MALIGNO E INFARTO
CEREBELOSO (herniacién transtentorial), valorar craniectomia (AHA 2019)

8.4 ICTUS HEMORRAGICO: Valorar tratamiento quirtrgica o endovascular, si hay
indicacion contacto con Neurocirugia/Radiologia intervencionista ingreso en UCIP. Si
hay indicacion de procedimiento quirurgico, seria recomendable una lo mas precoz
posible

3.1.3 Valoracidn de los tratamientos de reperfusion en centro de
referencia

Tiene por objetivo completar el estudio diagndstico del ictus y aplicar el tratamiento
mas adecuado. Debido a la escasa incidencia del ictus en los nifios es fundamental que
la aplicacion del tratamiento se realice en el centro de referencia para garantizar la
seguridad del nifio. El pediatra de la UCI pediatrica se constituye el gestor del caso,
activando toda la cadena asistencial que estime necesario. A continuacién, se describe
el procedimiento de atencién para los tratamientos de reperfusién.
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ALGORITMO 4: VALORACION DE TRATAMIENTO DE REPERFUSION EN CENTRO DE
REFERENCIA

h g

VALORACION EN URGENCIAS CON PEDIATRA DE
URGENCIAS Y CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS,
quién avisa a NEUROLOGO VASCULAR

l

>8 afos/>35 Kg <8 afios/<35 Kg

é¢Cumple criterios
de FIBRINOLISIS?

C.l
e éCriterios =
: “~. FIBRINOLISIS  _ -~ > C.l.
AVISAR a equipo de ARt DESACTIVAR
Neurointervencionismo coDIGO y APLICAR
v \4 PROTOCOLO
DESACTIVAR
CODIGO y APLICAR
PROTOCOLO
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PROCEDIMIENTO PARA LOS TRATAMIENTOS DE REPERFUSION

1.GENERALIDADES

PROFESIONAL

1.Neurdlogo vascular,
intensivista UCIP

1. Laindicacidn del tratamiento de reperfusion se decidird conjuntamente Neurointervencionista
entre Neurdlogo de vascular, Intensivista UCIP y Neurointervencionista

2. Enlos pacientes > de 8 afios/>35 Kg se ofertara, si no hay criterio de
exclusion, como primera opcidén la trombectomia. En caso de existir
algun criterio de exclusion se valorara la posibilidad de fibrindlisis.

3. En < de 8 afios/<35Kg la Unica alternativa en el momento actual es la
fibrindlisis, la indicacion de trombectomia en este grupo de edad se
supedita a la disponibilidad del material idoneo para esta edad y peso.

4. Sedeben conocer los criterios de inclusion y exclusién de cada uno de los
procedimientos.

2.CRITERIOS DE INCLUSION /EXCLUSION

2.1 FIBRINOLISIS:
Evaluar criterios de inclusion

YV V V

>

Edad >2 afios-15 afios
<4,5 horas desde el inicio de los sintomas

Déficit neuroldgico persistente con una pedNIHSS >6

Evidencia en neuroimagen de oclusidn de gran vaso

No contraindicacidon de rtPA

En nifios > 8 afios y/o > de 35 kg se planteard trombectomia como primera

opcion

Evaluar criterios de exclusion
Se pasara Check-list
Si el paciente tiene algun criterio de exclusién no se fibrinolizara

>
>
>

Si

el paciente no cumple criterios para fibrindlisis y/o

trombectomia el paciente serd ingresado en UCIP

2.2 NEUROINTERVENCIONISMO
Evaluar criterios de inclusion

>
>

>
>
>

edad> 8 afios o 35 kg de peso.

Pacientes con oclusion de gran vaso con tiempo de
evolucion < 6 h en ictus de territorio anterior (carotideo) y
<16 h en territorio posterior (vertebro-basilar),
independientemente de que se haya realizado o no
trombolisis intravenosa.

PedNIHSS> o igual a 6

Confirmacion por neuroimagen de oclusion de gran vaso
No contraindicacién para tratamiento endovascular

*Las ventanas temporales podrian modificarse en el futuro, en funcién de las
técnicas de neuroimagen disponibles para la seleccion de casos y los
resultados propios y publicados

2.Neurdlogo vascular,
intensivista UCIP
Neurointervencionista
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Evaluar criterios de exclusion
» Se pasard check-list
» Siel paciente no cumple criterios para trombectomia se
podra plantear si cumple los criterios para fibrindlisis, sera
ingresado en UCIP

3. ENTREGA CONSENTIMIENTO INFORMADO

3.1 Fibrinolisis: Recordar que el uso de de Alteplasa (tPA), es un uso
fuera de indicacién en ficha técnica, que ha sido incorporado por la
Comision de Evaluacion del Medicamento en Atencidn Especializada
(CEMAE), dentro de las condiciones de uso de este protocolo.

3.2 Neurointervencionismo.

4. REALIZACION DEL TRATAMIENTO

4.1. Se recomienda su realizacién en la UCIP pediatrica

4.2. Neurointervencionismo: en sala de Intervencionismo segun
protocolo definido en hospital de referencia

NOTA: Los datos de eficacia y seguridad de estos tratamientos en

edad infantil son escasos, debe establecerse un registro de estos
pacientes.

3.Neurdlogo vascular,
intensivista UCIP
Neurointervencionista

4.Neurdlogo vascular,
intensivista UCIP
Neurointervencionista
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3.2. SUBPROCESO 2. ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO EN FASE SUBAGUDA

Incluye todas aquellas actuaciones que se realizan durante la hospitalizacién, tanto en
el diagndéstico como en el tratamiento, incluyendo la valoracién e inicio de
rehabilitacidn, hasta el momento del alta.
Objetivo General: Realizar el diagndstico etioldgico y disminuir la morbimortalidad
Objetivos Especificos:
o Monitorizar, detectar y tratar las complicaciones
Disminuir las complicaciones
Realizar el diagndstico etioldgico
Inicio de la rehabilitacidn precoz
Disminuir las secuelas
Formacidn niiio y cuidadores

O O O O O

3.2.1 Atencion en hospitalizacion al Ictus Isquémico

La mortalidad hospitalaria del ictus isquémico se estima alrededor del 4-5 %. Los
predictores de mal prondstico neurolégico son:

v' Tamafio del infarto
v Afectacién cortical y subcortical combinadas
v’ Localizacidn del infarto en los ganglios basales y brazo posterior de la capsula
interna
v' Mudltiples infartos
v’ Hiperglucemia en el periodo agudo
v’ Crisis en el periodo agudo
Se ha observado en niflos mayores con infartos de gran tamafio una asociacién con peor

resultado en la funcidn cognitiva y psicosocial. La situacién funcional del nifio al afo tras
un ictus es un fuerte predictor de mal resultado a largo plazo.

PROCEDIMIENTO DE ATENCION EN FASE SUBAGUDA ICTUS PROFESIONAL
ISQUEMICO

1. MONITORIZACION UCIP
1.1 EN PACIENTES CON TRATAMIENTO DE REPERFUSION EN LAS 1 Intensivista
PRIMERAS 24 h pediatrico/Enfermeria
v" Valoracién neurolégica seriada (Glasgow + pupilas):
e cada 15 minutos durante las primeras 2 horas
e cada 30 minutos durante las siguientes 6 horas
e cada 60 minutos durante las siguientes 16 horas (hasta
cumplir 24h desde el inicio del proceso)
e cada 120 minutos hasta cumplir las 48 horas
Escala de PedNIHSS: a las 2/12/24 h
Fluidoterapia
Controlde la TA
e cada 15 minutos durante las 2 primeras horas
e cada 30 minutos durante las siguientes 12 horas
e cada 60 minutos durante las siguientes 16 horas
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e Mantener la TAS un 20% por debajo del percentil 95 para su
edad

v' Control de glucemia: Vigilar niveles de glucemia. AHA 2019: “La
hiperglucemia persistente durante las primeras 24 horas esta
asociado con peores resultados que la normoglucemia. La
hiperglucemia debe tratarse para alcanzar los niveles de glucosa
en sangre entre 140 a 180 mg / del y monitorizar para prevenir la
hipoglucemia (glucosa en sangre <60 mg / dL)”.

v' Control gasométrico para asegurar 02, CO2y p pH normales.

v" Manejo de la hipertermia, AHA 2019: paracetamol si
temperatura >382°C.

1.2 EN PACIENTES SIN TRATAMIENTO DE REPERFUSION
Valoracion neuroldgica seriada (Glasgow + pupilas)
Escala de PedNIHSS: a las 2/12/24 h

Fluidoterapia si precisa 2 InFt{en.?lwsta '
Control de la TA pediatrico/Enfermeria

SNENENENEN

Control de glucemia: Vigilar niveles de glucemia. AHA 2019: “La
hiperglucemia persistente durante las primeras 24 horas esta
asociado con peores resultados que la normoglucemia. La
hiperglucemia debe tratarse para alcanzar los niveles de glucosa
en sangre entre 140 a 180 mg / dL y monitorizar para prevenir la
hipoglucemia (glucosa en sangre <60 mg / dL)".

v' Control gasométrico para asegurar 02, CO2y p pH normales.
v" Manejo de la hipertermia, AHA 2019: paracetamol si
temperatura >382C.

2 PRECAUCIONES TRAS TERAPIA DE REPERFUSION:
3. Intensivista
v’ Vigilar sitio de venopuncidn por si se evidencia sangrado
v Evitar la introduccién de sondas de Foley durante la perfusién de tPA
y al menos 30 minutos después de la finalizacidn de la perfusion
v" No administrar antiagregantes ni anticoagulantes durante las
primeras 24 horas Neuroradiologo/otros
v" Repetir TAC a las 24 horas para descartar sangrado

pediatrico- Neurdlogo
pediatrico /Enfermeria
Radiologo/

3 EVALUACION DIAGNOSTICA

3.1 Primera valoracion:

Estudio basico de las causas mas frecuentes de ictus en nifio

(AHA 2019): Ver etiologia

v'  Patologia cardiaca

v' Arteriopatia intra-extracraneal

v" Trombofilia

v" Enfermedades inflamatorias

Pruebas complementarias recomendadas:

v' ECGy monitorizacién ECG

v" RM craneal y Angioresonancia (ARM), Eco transtoracica (TT)
y ecografia carotidea, ecodopler TSA, ecotranscraneal
(Estudio de burbujas).

v" Analitica: Hemograma, PCR, VSG, perfil lipidico y estudio de
trombofilia*y estudio neurometabdlico de enfermedad
inflamatoria (ANA)

(*si se ha hecho otro diagnostico, estos estudios pueden no
precisarse)
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e Si existe patologia previa conocida, seleccionar las pruebas
complementarias en funcion de la patologia de base, que nos
permitan llegar al diagndstico causal y proporcionar un tratamiento
precoz y adecuado para evitar complicaciones y secuelas.

3.2 Evaluacidon secundaria: Pueden ser necesarios otros estudios en pacientes
con ictus sin diagnostico etiolégico definido. En esos casos se pueden valorar
otras exploraciones complementarias (AHA 2019)

Pruebas complementarias a valorar:
Estudio analitico de enfermedad metabdlica
Estudio autoinmunidad
Estudio cardioldgico transesofagico.
Arteriografia.(En pacientes con enfermedad de moya moya
se recomienda para la planificaciéon quirdrgica para evitar la
ruptura de la circulacion colateral proveniente de la carétida
externa, AHA 2019)
Otros estudios especificos (genética, biopsia, etc)
Puncion lumbar (PL). La indicacién mds habitual de PL sera
sospecha de cuadro infeccioso, inflamatorio o HSA.

SNANENEN

ANERN

4 TRATAMIENTO

Anemia de células falciformes:

v Hidratacién i.v.

v' Exanguinotransfusion urgente para reducir HbS < 30% y aumentar la Hb a
10- 12,5 g/dl; posteriormente programa de transfusiones (mientras
presenten velocidad de doppler transcraneal > 200 cm/seg). Si tiene un
evento neuroldgico en el contexto de anemia severa (crisis aplasica o
secuestro esplénico), o si la exanguinotransfusion se va a retrasar > 4 h,
deberia realizarse transfusion (Grado 1B).

v' Transfusiones pautadas cada 3- 6 meses para mantener HbS < 30% y
aumentar la Hb a 10- 12,5 g/dl. Las transfusiones pueden detenerse
después de 2 afios en aquellos pacientes que sufrieron el infarto en
contexto de enfermedad precipitante (crisis aplasica) y en aquellos con
imagen vascular normal en ese momento. Después de 3 afios, es suficiente
un régimen menos intensivo para mantener HbS < 50%.

v' En aquellos que no pueden recibir transfusiones seriadas (alo-
inmunizados, formacion de anticuerpos autoinmunes...), considerar
tratamiento con hidroxiurea

v" Procedimiento de revascularizacién quirdrgica se podria valorar en nifios
con anemia de células falciformes que contindan teniendo ictus
recurrentes, a pesar de un optimo manejo del tratamiento con
transfusiones (AHA 2019)

Enfermedad de moya moya:

v' Considerar revascularizacién quirdrgica, es la primera opcién (AHA 2019),
consultar con Neurocirugia. Existen diferentes técnicas de
revascularizacion (en nifios pequefios son precisas técnicas indirectas,
mientras que en nifios mayores se puede hacer bypass directo).

v" No antiagregacién con AAS. No sélo hay riesgo de recidiva de ACV, sino
también de hemorragia intracraneal secundaria al desarrollo de vasos
colaterales. La profilaxis con aspirina en pacientes con sindrome de moya
moya sélo estd indicada de forma primaria (en aquellos pacientes con
alteracidn vascular leve en los que todavia no estd indicada la cirugia) y en
algunos casos seleccionados tras la revascularizacidn quirurgica.

4 Intensivista
pediatrico- Neurdlogo
pediatrico /Enfermeria
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Vasculitis:

v' Antiagregacion con AAS

v' 3-5 dias metilprednisolona IV (Urbason®, Solumoderin®) 30 mg/kg/dia
(maximo 1 g) En 50 cc de glucosado 5% en 1h30°

v' Si sospecha de ictus postvaricela: aciclovir 7- 10 dias: 30-60 mg/Kg/dia 3
dosis (3m-12 afios: 20 mg/kg/ 8 h; >12 afios: 10-15 mg/kg/8 h)

v/ Bacterias: Antibioterapia ajustada segln agente causal. *No claro el
empleo de corticoide en la enfermedad de Lyme

v Vasculitis sistémicas no infecciosas y cPACNS (vasculitis circunscrita SNC):
Tratamiento inmunosupresor correspondiente. Valorar por Reumatologia.

Displasia fiboromuscular:

v' Antiagregacion con AAS

v' Valorar de forma individualizada la angioplastia- colocacién de stent.
Valoraciéon por Neurorradiologia Intervencionista.

Metabolopatias:

v' Antiagregacién con AAS.

v' Actuar segun etiologia:
Homocistinuria: piridoxina (vitamina B6). Si no mejora: dieta baja en
metionina (suplementada con cisteina), betaina, félico, B12, vit C
Menkes: no tratamiento efectivo. Valorar suplemento de cobre.
Aciduria glutarica I: dieta libre en lisina y triptéfano, suplementada con
carnitina.
MELAS: arginina + citrulina: es importante iniciar el tratamiento precoz
para mejorar el prondstico. Suspender el aporte de proteinas, aumentar el
aporte caldrico, y “depuradores” (carnitina)

5 MEDIDAS GENERALES SEGUIMIENTO .COMPLICACONES: 5 Intensivista
Un infarto agudo isquémico asociado a signos de hipertension endocraneal o pedidtrico/Meurociruj
descenso del nivel de conciencia, se considera INFARTO MALIGNO. Requiere ano/Enfermeria
tratamiento urgente en UCIP: medidas generales y manejo de la Hipertension
endocraneal, valoracion con Neurocirugia para monitorizacion PIC y valorar
craniectomia descompresiva.

6 PREVENCION SECUNDARIA 6. Intensivista

El riesgo de recurrencia se situa en torno al 6- 20 % es mayor en nifilos con pediatrico- Neurdlogo
enfermedad de células falciformes (60%), nifios con arteriopatia (30%) y en pediatrico /Enfermeria
nifios con infarto de la circulaciéon posterior. En todos los casos el riesgo
aumenta cuando hay multiples factores de riesgo.

El tratamiento generalmente utilizado para prevenir las recurrencias es el
antitrombotico (antiplaquetarios o anticoagulantes), salvo que exista una
contraindicacion. La eleccion dependera de la etiologia y de las caracteristicas
personales del nifo.

En los nifios con accidente cerebrovascular agudo se debe iniciar el tratamiento
con agentes antitrombdticos para prevenir la recurrencia inicial, ya sea un
antiplaquetario (aspirina) o un anticoagulante: heparina de bajo peso
molecular (HBPM) o heparina no fraccionada (UFH), a menos que existan
contraindicaciones. En ACV de causas cardiacas y por trombofilia los
anticoagulantes suelen ser el enfoque preferido.(AHA 2019)

En prevencion secundaria a largo plazo el tratamiento antitrombdtico (aspirina)
o anticoagulantes (HBPM o antiVik) puede prevenir la recurrencia posterior,
dependiendo de la etiologia. Los medicamentos preventivos se mantienen como
minimo 2 afios y en la mayoria de casos a mds largo plazo.

Utilizar proteccion del tracto gastrointestinal con el uso prolongado de aspirina
(AHA 2019).
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Aspectos controvertidos:

El uso de esteroides en arteriopatia intracraneal, anticoagulacion para la
diseccion arterial en nifios, el tipo de cirugia en moya moya y el cierre del
foramen oval permeable (FOP), son aspectos controvertidos (AHA 2019)

6.1 Antiagregantes. aspirina (AAS) 1-5 mg/kg/ dia (oral o SNG), hasta que se
descarte origen cardioembdlico o diseccidn. Iniciarlo en las primeras 24 — 48
horas y mantenerlo durante al menos 2 afios
*Si se administra rtPA se inicia tratamiento antiagregante con AAS tras control
con TC 24 horas después de la finalizacién del tratamiento trombolitico,
descartando hemorragia
CONTRAINDICACIONES:
e Nifios anticoagulados
e Enfermedad de células falciformes
e Enfermedad de moya moya: La profilaxis con aspirina en pacientes con
sindrome de moya moya sélo estd indicada de forma primaria (en
aquellos pacientes con alteracién vascular leve en los que todavia no
estd indicada la cirugia y en algunos casos seleccionados tras la
revascularizacion quirurgica.

6.2 Anticoagulante

Generalmente, debe iniciarse al 3er — 52 dia, suspendiendo el AAS a criterio de
hematologia. Se retrasara su inicio en funcién del tamafio del infarto.

Siempre que se instaure tratamiento anticoagulante, debe realizarse bajo
control hematologia.

Los anticoagulantes mas frecuentemente usados son la heparina de bajo peso
molecular (HBPM) y la heparina fraccionada en la fase inicial y los antagonistas
de la vitamina K posteriormente. Los anticoagulantes orales de accidon directa
estan siendo estudiados en nifios con trombosis venosa, no existen, en este
momento, estudios en Ictus infantiles y no tienen indicaciéon para su
tratamiento.

La anticoagulacién se debe valorar en :

e Origen cardioembdlico (de acuerdo con cardiologia). Si la
anticoagulacion estd contraindicada, se empleara aspirina.

e Trombosis previas conocidas o trastornos tromboticos conocidos se
recomienda antivitamina K o HBPM de 3 a 6 meses

e Se debe hacer un tratamiento a largo plazo en pacientes con
trombofilia genética (déficit de proteina C, hiperhomocisteina, déficit
de antitrombina)

e Si presentan recurrencia de AIT o Ictus a pesar del tratamiento con

aspirina.

7.REHABILITACION 7.Rehabilitacién

7.1 Valoracién inicial Fisioterapeuta

7.2 Plan de rehabiliacién inicio Terapeuta ocupacional

7.3 Plan de Rehabilitacién al alta Logopeda. otros
8.ALTA DEL PACIENTE 8.Intensivista

8.1 Informe de alta pediatrico/Pediatra/

8.2 Plan de cuidados de enfermeria Neuropediatra

8.3 Informe de Rehabilitacion Enfermeria

Rehabilitacion

Atencidn al Ictus Pedidtrico en Aragon Pdgina 35



3.2.2 Atencidn en hospitalizacién al Ictus Hemorragico

Se incluye en este término la hemorragia intraparenquimatosa, intraventricular
espontdneas y la hemorragia subaracnoidea no traumatica. Son causadas por lesiones
estructurales en un 75%, de los casos (la causa mas frecuente son las malformaciones
vasculares) y un 10% son de causa idiopatica
La clinica predominante es la cefalea, vdmitos y alteraciones en el nivel de conciencia.
La mortalidad de la hemorragia intracerebral (HIC) se estima entre el 4-54%. los
predictores de mortalidad incluyen:

v Nifios de mayor edad (11-18 afios) en el momento de la hemorragia

v' Coagulopatia

v’ Situacién de Coma
Se han observado peores resultados asociados con:
El volumen de la hemorragia
Localizacion infratentorial
Valor de la escala de Glasglow <7
Nivel de conciencia alterado durante las primeras 6 h
Aneurisma como causa de hemorragia
Edad < 3 afos en el momento de la hemorragia
Trastornos hematoldgicos de base
La causa de la hemorragia es un determinante critico de la evolucién, manejo y
estrategia del seguimiento.

ANANANENENENEN

PROCEDIMIENTO DE ATENCION EN FASE SUBAGUDA EN ICTUS PROFESIONAL
HEMORRAGICO

1.MONITORIZACION UCIP DURANTE LAS PRIMERAS 24 HORAS EN UCIP
v Valoracién neurolégica seriada (Glasgow + pupilas) 1 Intensivista
v Escala de PedNIHSS a las 2/12/24 h pediatrico/Enfermeria
v" Monitorizacién electroencefalografia: debe considerarse en nifios
gue tengan una alteracién del nivel de conciencia prolongado,
movimientos continuos o cambios en los signos vitales que sugieren
convulsiones, que no se puede detectar en una electroencefalografia
de rutina. Sirven para detectar un estatus epiléptico no convulsivo y
tratarlo.
Control de la TA: Evitar la hipotensidn, es importante el
mantenimiento de la perfusion cerebral
Fluidos isotdnicos
Mantener normoglucemia
Control gasométrico para asegurar 02, CO2y p pH normales.
Mantener normotermia
Controlar las crisis comiciales: Se deben controlar las convulsiones,
el tratamiento profilactico de las crisis es controvertido. El alto riesgo
de crisis y el incremento de flujo cerebral de hipertensién
intracraneal, puede hacer recomendable el uso de anticonvulsivos a
menudo se administran por un periodo corto de tiempo después de
HIC

<\

NENENANAN
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2. EVALUACION DIAGNOSTICA 2. Intensivista
Causas de ictus hemorragicos en edad infantil (AHA 2019): pediatrico- Neurdlogo
v" Aneurisma
v" Malformacién arterio-venosas(MAV),fistula arterio-venosa (FAV) vy
Malformacién cavernosa(MC)
v" Hemorragia secundaria a tumor
v' Causas hematoldgicas
o Congénitas: 90% Hemofilia A( déficit factor VIII) o B déficit
(factor IX) y enfermedad de Von Willebrand
3-5% déficit de factor VII, 11, XIII (raro)
o Adquirida: Purpura trombocitopenica idiopatica
Pruebas complementarias recomendadas:
v' TCcraneal
v RM, para descartar patologia subyacente(malformacion cavernosa,
tumor cerebral etc)
v" La Angio RM puede ser una prueba previa a la arteriografia para evitar
la exposicidn a radiacidn y contrastes
v' Arteriografia cerebral para detectar imagenes vasculares (MAV ,FAV,
aneurismas) sigue siendo el estudio de imagen “gold estandar” para el
diagnostico
v" Analitica: Hemograma, PCR VSG, perfil lipidico y estudio de
coagulacién
Si existe patologia previa conocida, seleccionar las pruebas complementarias en
funcién de la patologia de base, que nos permitan llegar al diagndstico causal y
proporcionar un tratamiento precoz y adecuado para evitar complicaciones y
secuelas.
Si no se llega a un diagnostico etiolégico no se debe calificar un sangrado de
idiopdtico sin la realizacién previa de una arteriografia

pediatrico /Enfermeria
Radiologo/
Neuroradiologo/otros

3.TRATAMIENTO 3 Intensivista
3.1 Medidas especificas: pediatrico/Enfermeria
v" Manejo de la PIC: Monitorizacién y tratamiento de la PIC:
v" Sedacién

v' Tratamiento hiperosmolar: fluidoterapia con suero
salino hiperténico (CINa al 3%) o manitol
v' Medida de primer nivel hiperventilacién moderada
(PaC02 30-35 mmHg). y como medida de segundo nivel
hiperventilacién intensa (PaCO2 <30 mmHg) )
v' Craniectomia descompresiva: Valorar en hemorragia
sintomatica de fosa posterior y en hemorragia lobar de
gran tamafio (recomendacidén en las primeras 24-48 h)
v' Drenaje ventricular: en caso de desarrollar hidrocefalia secundaria a
la hemorragia
v" Manejo de las malformaciones arteriovenosas , aneurisma y fistula
arteriovenosa: El enfoque del tratamiento se basa en la ubicacion y
anatomia de la MAV y en la obliteracidn de la lesion, que puede
lograrse mediante cirugia, radiacién, embolizacion o una
combinacidén de varios tratamientos
v
3.2 Tratamiento de hemorragias por causa hematolégicas conocidas. Se debe
realizar una rapida correccion segun la etiologia:
3.2.1 Coagulacién intravascular diseminada: Plasma fresco
congelado +/- fibrindgeno
3.2.2 Déficits congénitos de factores de la coagulacion:
v" Hemofilia A: Factor VIII
v" Hemofilia B: Factor IX
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Afibrinogenemia o Hipofibrinogenemia: Fibrindgeno

Déficit de factor XllI: Factor Xl

Déficit de factor VII, trombopatias congénitas que no responden
ala

transfusion de plaquetas: Factor VII a recombinante

v Déficit de factor II, VII, IX, X, proteina Cy S o pacientes con
tratamiento
con anticoagulantes orales: concentrado de complejo
protrombinico y
ademas, en el ultimo caso suspender tratamiento con
anticoagulantes
orales y administrar vitamina K intravenosa
v" Trombopenia: Concentrado de plaquetas
4.REHABILITACION 4.Rehabilititador
4.1 Valoracion inicial Fisioterapeuta
4.2 Plan de rehabilitacién inicio Terapeuta ocupacional
4.3 Plan de Rehabilitacién al alta Logopeda. otros
5.ALTA DEL PACIENTE 5.Intensivista
5.1 Informe de alta pediatrico/Pediatra/
5.2 Plan de cuidados de enfermeria Neuropediatra
5.3 Informe de Rehabilitacion Enfermeria

Rehabilitacion

|
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3.3. SUBPROCESO 3. ATENCION AL ICTUS PEDIATRICO TRAS EL ALTA

Es esencial el seguimiento de los pacientes al alta tras un ictus, con el objetivo de
controlar los factores de riesgo, educar al nifio/familia en los cuidados y la prevencion,
detectar de forma precoz posibles complicaciones y realizar un seguimiento para
prevenir recurrencias.

Los controles y tratamientos (neuroimagen, neurointervencionismo, antiagregantes,
anticoagulantes...) del nifilo que ha tenido un ictus, isquémico o hemorragico,
dependerdan de la etiologia. Deberan establecerse de forma individualizada, siguiendo
las pautas recomendadas, segln la evidencia cientifica, con el consenso de los
profesionales implicados.

La calidad de vida tras un ictus es mucho mas baja, en comparacion con la que presentan
los nifios de la misma edad, en dmbitos fisico, emocional, social y educativo. Es
fundamental hacer una valoracién precoz y seguimiento de los problemas motores,
emocionales, cognitivos, del lenguaje, aprendizaje y funcidon ejecutiva cerebral
(fundamentalmente atencidén e impulsividad), de cara a planificar los objetivos del
tratamiento rehabilitador y/o atencién temprana (en menores de 6 afios), y establecer
las adaptaciones que el nifio precise, en el dmbito educativo y social.

Las pautas de consenso actuales consideran esencial el establecimiento precoz de una
terapia de rehabilitacién multimodal, que trabaje de forma integral aspectos fisicos,
psicolégicos, ocupacionales y del lenguaje. Se requiere un seguimiento a largo plazo de
estos nifios para valorar déficit fisicos, cognitivos o emocionales, que puedan ocurrir
durante el crecimiento y desarrollo del nifio (AHA 2019). Si bien existe poca investigacion
en esta area en edad pediatrica y la prdctica clinica se ve obstaculizada por la falta de
estandarizacion adecuada a la edad y patologia.

Tras el alta, el paciente deberia ser citado en la consulta de Neuropediatria en un plazo
de 30 dias (recomendado) y continuar con el plan de rehabilitacion establecido. Las
intervenciones tienen como objetivo fundamental conseguir la maxima capacidad
funcional posible y facilitar la independencia para las actividades de la vida diaria,
reintegracién en el entorno familiar y social, y mejorar la calidad de vida y el bienestar
del nifio y de sus familiares.

A continuacién, haremos referencia a algunas recomendaciones especificas sobre el
seguimiento de los pacientes segun el tipo de ictus y determinadas etiologias definidas
en la AHA 2019:

3.3.1 Seguimiento del Ictus isquémico:

Tras el ictus la mayoria de los niflos presentan algun tipo de déficits . Un 36% tuvieron
déficit leve, 23% moderado y 10% muy grave.
Segun el Registro Canadiense de Ictus Pedidtrico

v’ En el seguimiento a corto plazo (3 afios) un 30% de los nifios no presentaba
secuelas y un 5% habia fallecido ()

v’ En el seguimiento a largo plazo (7 afios) un 14% habia fallecido (50% por su
patologia de base), un 27% permanecia sin ningun déficit y un 28% con déficit
leve.

Los déficit cognitivos mas notables observados son: déficit de atencion, impulsividad y
trastorno de la funcion ejecutiva. Un 35% presentaban ansiedad y depresion. El déficit
de atencién reduce la competencia social
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En el caso de los déficits motores, entre los tratamientos recomendados tras el ictus,
pueden valorarse los siguientes (AHA 2019):

Terapia de restriccion del lado sano

Se debe de valorar en nifios con disfuncion unilateral de la mano después de un
ictus. Las secuelas motoras tras un ictus suelen ser frecuentes, son facilmente
evaluables en la practica clinica diaria, y muy importantes desde el punto de vista
funcional. Dado que a menudo el ictus involucra el territorio de la arteria cerebral
media, la extremidad superior suele verse mas frecuentemente afectada que la
inferior.

Se ha demostrado que la terapia de restriccidon (CIMT), que consiste en restringir el
brazo y la mano sanos del paciente, realizando terapia intensiva para el brazo y la
mano afectados, puede ser beneficiosa en nifios tras un ictus. (nivel de evidencia A,
AHA 2019)

Estimulacion transcraneal de corriente continua

Es un método de neuromodulacion no invasiva cerebral, que afecta a la excitabilidad
de las membranas neuronales, facilitando la plasticidad en respuesta a la actividad
neural enddgena. Su potencial terapéutico radica en la modulacién de las funciones
corticales permitiendo una duracién del efecto que supera al estimulo.

Un ensayo clinico randomizado con 10 nifios con ACV subcortical utilizé durante 2
semanas estimulacion magnética transcraneal repetitiva inhibitoria en la corteza
contralesional, encontrando mejoria en cuanto a mayor fuerza de agarre y mejoria
inicial, pero no sostenida, en el uso funcional de la extremidad superior. No tiene
riesgo de convulsiones. Esta técnica ha demostrado ser prometedora para la
recuperacién motoray del lenguaje tras ictus en adultos, pero aun se necesitan mas
estudios en nifios (AHA 2019).

Toxina botulinica

Las inyecciones de toxina botulinica A (BoNT-A) para la espasticidad de miembro
superior o inferior o distonia. Puede mejorar el rango de movilidad de la extremidad
en nifios con un importante impacto en su calidad de vida. Los predictores de buena
respuesta a BoNT-A son una buena fuerza de agarre antes del comienzo del
tratamiento y una edad temprana.

3.3.2 Seguimiento del Ictus hemorragico:

En el seguimiento de los nifios tras una hemorragia cerebral, |la etiologia de la misma va
a determinar el abordaje. El desarrollo de epilepsia es una secuela importante que se
presenta en un 4% de los nifios en el primer ano y en un 13 % a los 2 afios. La
hipertension intracraneal, que haya requerido intervencion urgente, es un factor de
riesgo para el desarrollo de crisis convulsivas y epilepsia tardia. La aparicion de déficit
cognitivo no estd descrito como una secuela frecuente tras una hemorragia cerebral, sin
embargo en algun estudio se describe que un 40% de los nifios requieren apoyo escolar.
El manejo de las secuelas se individualizara en cada nifio, segun los déficits objetivados.
A continuacidn, se describen recomendaciones de seguimiento segun la etiologia mas
frecuente, en base a prevenir recurrencias y seguimiento de secuelas. En algunos casos
es importante revisar la historia familiar, para valorar la necesidad de estudios
genéticos: MAV, FAV y cavernomas.
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3.3.3. Seguimiento segun las principales causas especificas (AHA 2019):
Malformaciones arteriovenosas: El tratamiento de una malformacion es la
obliteracidn, el éxito del procedimiento depende del tamafio y la localizacion de
la lesién. Estudios recientes indican que los pacientes tratados con Cirugia tienen
un indice de obliteracion del 95% y presentan secuelas en un 15% de los casos, la
mas frecuente es la secuela visual.

En los pacientes que han recibido radiacién el indice de cura es del 63 al 85%, el
manejo de las lesiones profundas (talamicas y de tronco cerebral), tienen un indice
de cura radioldgico del 54%. Lesiones de muy alto grado de ruptura tienen un
indice de éxito con radiocirugia del 35%.

En todos los casos, en el seguimiento a largo plazo, se debe valorar una
arteriografia postratamiento al aifo, debido a que el indice de recurrencia es del
11%, seguida de RM y AngioRM anual durante al menos 5 afios.

Fistulas arteriovenosas: La edad es un determinante en el seguimiento. En los
mayores de 2 ainos la evolucidn es buena en el 70% de los casos, mientras que en
los menores de 2 afios se presentan mds complicaciones (menores de 1 afio> 85%)
y precisan, de forma mds frecuente, la realizacion de procedimientos. Después del
tratamiento los pacientes deben ser seguidos por el riesgo de desarrollo de
hidrocefalia, que puede ser producida por una trombosis venosa.

Aneurismas: La morbimortalidad tras el tratamiento depende de la edad y el tipo
de aneurisma. La mortalidad es del 1 al 3% y la morbilidad del 8 al 14%. Los
resultados tras el alta que se describen tienen una alta variabilidad, con rangos del
13 al 95% de pacientes con buenos resultados y del 3 al 100% en mortalidad. Un
14% de pacientes precisan shunt ventriculo peritoneales. De los pacientes que
sobreviven al tratamiento, un 91 % son independientes para las actividades de la
vida diaria. El seguimiento es critico, un 40% de pacientes desarrollan recurrencias
o aneurismas de Novo. Se recomienda ademds de la angiografia
periprocedimiento, realizar de forma anual una RM o Angio RM durante 5 afios y
posteriormente, algunos centros recomiendan, seguir realizando cada 3-5 afios
durante toda su vida.

Malformaciones cavernosas (cavernomas): En los pacientes que precisan cirugia,
el resultado es excelente, la mayoria de las series indican un 0 % en mortalidad y
un 4-5% de déficits permanentes. La reseccion de los cavernomas lobares tiene un
indice de éxito del 98% y de correccién de crisis del 96%. Se recomienda
seguimiento con RM, dado que los cavernomas pueden recurrir y aparecer nuevas
lesiones, especialmente en casos familiares. La mayoria de los centros realizan RM
anual los 3-5 primeros anos tras la cirugia y posteriormente se realizan con un
intervalo mayor.
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4. EVALUACION Y SEGUIMIENTO

La evaluacidon del programa de atencion al ictus pediatrico en Aragdén permitird

monitorizar la implantacién de las medidas planteadas. Los tratamientos de reperfusion en la

edad infantil, requieren de un registro especifico con la finalidad de realizar un seguimiento y

valorar su efectividad y seguridad. Puede utilizarse el formulario de registro de ictus
desarrollado en HCE para adultos. En caso de realizar registro independiente, fuera de la historia
clinica, el registro debe estar disponible para su monitorizacidn y posible auditoria por el Servicio

de Cartera y Oferta y por la Unidad de Uso Racional del Medicamento. Los principales

indicadores de evaluacion se especifican a continuacion:

41 INDICADORES DE ACTIVACION DE CODIGO ICTUS Y TRASLADOS
Indicador 1 Tiempo desde activacion de cédigo ictus por 061 hasta la llegada del
paciente a su hospital de referencia
Formula Mediana (minutos) de los tiempos desde activacidn de codigo ictus

por el 061 hasta la llegada al hospital

Definicion/Aclaracion

Dato recogido de sistema de registro de 061 sobre cddigos ictus
activados y llegada al hospital (PCH)

Fuente de Informacion

Base de datos del CAdigo Ictus 061 Aragdn-PCH

Desagregacion Sectorial

Periodicidad Anual

Indicador 2 Codigos Ictus activados
Férmula Formula: [a/ b] * 100

a) N2 total de pacientes en los que consta en urgencias activacién del
codigo ictus

b) N2 total de pacientes atendidos con diagndstico de ictus
(diagndstico principal corresponde a los codigos CIE-10:160-168-G45 y
G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2 (166.2), G46.3 a G46.8 (160-167)

Definicion/Aclaracion

Proporcidn de pacientes con activacion del Cédigo ictus del total de
ictus que llegan a urgencias

Fuente de Informacion PCH

Desagregacion Hospital

Periodicidad Anual

Observaciones Excluir cddigo CIE 10 G 45.4. (amnesia global transitoria)
G46.5 a G46.7 son sindromes lacunares

Indicador 3 Tiempo de traslados secundarios por 061 a hospital de referencia
para trombectomia

Formula Mediana de tiempo (minutos) desde solicitud de traslado

secundario a 061 hasta llegada al hospital de referencia para
trombectomia

Definicion/Aclaracion

Dato recogido de sistema de registro de 061 sobre cédigos ictus
activados y llegada al hospital (PCH)

Fuente de Informacion

Base de datos del Cadigo Ictus 061 Aragdn-PCH

Desagregacion

Analisis por hospital de procedencia

Periodicidad

Anual
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4.2 INDICADORES DE TRATAMIENTOS DE REPERFUSION EN ICTUS ISQUEMICO

Indicador 1 Pacientes con ictus isquémico que han recibido un tratamiento de
reperfusion
Férmula Formula: [a / b] * 100

a) N2 de pacientes con tratamiento fibrinolitico y/o TE
b) N2 total de pacientes con diagnostico ictus isquémico >2 <15 afios

Definicion/Aclaracion

Proporcidn de pacientes con ictus isquémico diagnosticado a los que
se ha realizado tratamiento de reperfusién: fibrinolisis, tratamiento
endovascular (TE): tratamiento endovascular primario (sin fibrinolisis
previa), tratamiento endovascular de rescate (fibrinolisis +
tratamiento endovascular)

Fuente de Informacion

CMBD hospitalario /HCE

Desagregacion

Aragon (global y por tipo de tratamiento: fibrindlisis y TE: éstos
desagregados por tipo de TE).
Hospital (por tipo de tratamiento: fibrinolisis y TE).

Periodicidad

Anual

Observaciones

El diagndstico de paciente con ictus isquémico corresponde a los
codigos CIE-10: 163.00-168-G45, G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2
(166.2), G46.3 a G46.8 (163-167)

Excluir codigo CIE 10 G 45.4.

G46.5 a G46.7 son sindromes lacunares

CIE Procedimiento

Fibrinolisis > 2 <15 afios

Trombectomia > 8 afios o > 35Kg

Objetivo

Global Aragén

Indicador 4

Revascularizacion exitosa tras Tratamiento Endovascular (TE)
realizado en pacientes con ictus isquémicos

Formula

Formula: [a/ b] * 100

a) N2 de pacientes con ictus isquémico en tratamiento endovascular
exitosa

b) N2 total de pacientes con diagnostico ictus isquémico a los que se
ha realizado TE

Definicién/Aclaracion

Proporcidn de pacientes con ictus isquémico a los que se ha realizado
tratamiento endovascular con revascularizacidon exitosa: Escala TICI 2b,
2c63

Fuente de Informacion HCE
Desagregacion Centro de referencia
Periodicidad Anual
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Indicador 5

Pacientes que han presentado complicacion de hemorragica
sintomatica tras tratamiento de reperfusion

Formula

Formula: [a / b] * 100

a) N2 de pacientes con ictus isquémico con hemorragia sintomatica
tras tratamiento de reperfusion

b) N2 pacientes > 2 <15 afios con diagnostico ictus isquémico que ha
recibido tratamiento de reperfusion

Definicion/Aclaracion

Proporcidn de pacientes con ictus isquémico que presentan
Hemorragia parenquimatosa (PH1 o PH2) y/o hemorragia
subaracnoidea detectada en las 36 horas que siguen a la infusién de
rtPA y/o tratamiento de endovascular, asociada a un aumento de 4 o
mas puntos en la escala NIHSS. (se excluyen petequias)

Tratamiento de reperfusion: fibrinolisis, TE: tratamiento endovascular
primario, tratamiento endovascular de rescate (fibrinolisis +
tratamiento endovascular)

Fuente de Informacion CMBD/HCE

Desagregacion Aragon (global y por tipo de tratamiento)
En hospital de referencia (HUMS-MI) para tratamiento endovascular
(total, y desagregado por TE primaria y TE de rescate)

Periodicidad Anual

Observaciones cédigos CIE-10: 160.00-160.9 (H.subaracnoidea), 161.0-161.9 (H.
intracerebrales), 162.9 (H intracraneal)

Indicador 6 Pacientes que han tenido un ictus isquémico y tras tratamiento de
reperfusion tienen un buen resultado clinico

Férmula Formula: [a / b] * 100

a) N2 de pacientes >2 <15 afios con ictus isquémico con tratamientos
de reperfusion y que hayan tenido Rankin <2 al altay a los 3 meses.
b) N2 de pacientes >2 <15 afios con diagnostico ictus isquémico a los
que se ha realizado tratamiento de reperfusion

Definicién/Aclaracion

Proporcidn de pacientes con ictus isquémico a los que se ha realizado
tratamiento de reperfusién con buen resultado clinico: RANKIN al alta
y a los 3 meses < 2. Evaluado al alta y de forma presencial o telefénica
a los 3 meses.

Tratamiento de reperfusion: fibrinolisis, TE: tratamiento endovascular
primario, tratamiento endovascular de rescate (fibrinolisis +
tratamiento endovascular)

Fuente de Informacion

HCE

Desagregacion Aragon (global)
Ambos desagregados por tipo de tratamiento de reperfusion:
Fibrinolisis, tratamiento endovascular en centro de referencia
Periodicidad Anual
Observaciones El diagndstico de paciente con ictus isquémico corresponde a los

codigos CIE-10: 163.00-168-G45, G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2
(166.2), G46.3 a G46.8 (163-167)

Excluir codigo CIE 10 G 45.4.

CIE Procedimiento
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Indicador 7

Mortalidad relacionada con tratamientos de reperfusién

Formula

Formula: [a / b] * 100

a) N2 de pacientes>2 <15 afios con ictus isquémico que han recibido
tratamiento de reperfusién y han fallecido a las 24 h tras fibrindlisis o
alas 72 h tras tratamiento endovascular

b) N2 total de pacientes con tratamiento de reperfusion

Definicion/Aclaracion

Fallecidos tras tratamiento de reperfusién a las 24 h tras fibrindlisis o
alas 72 h tras tratamiento endovascular

Tratamiento de reperfusion: fibrindlisis y TE: tratamiento endovascular
primario, tratamiento endovascular de rescate (fibrindlisis +
tratamiento endovascular)

Fuente de Informacion

CMBD

Desagregacion Aragon (global)
Periodicidad Anual
Observaciones El diagndstico de paciente con ictus isquémico corresponde a los

codigos CIE-10: 163.00-168-G45, G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2
(166.2), G46.3 a G46.8 (163-167)

Excluir codigo CIE 10 G 45.4.

CIE Procedimiento

4.3. INDICADORES DE TIEMPOS DE ATENCION ICTUS ISQUEMICO URGENTE

DENOMINACION DESCRIPCION ESTANDAR

Indicador 1

Tiempo puerta -TC

Mediana de tiempos (minutos) para < 25 minutos
realizar la primera valoracién de imagen
de TC desde la llegada del paciente al

hospital
Indicador 2 Mediana de tiempos (minutos) para < 60 minutos
Tiempo puerta -aguja iniciar trombolisis i.v desde la llegada del
= paciente al hospital
‘8 Indicador 3 Mediana de tiempos (minutos) desde el <180 minutos
Z Tiempo inicio de inicio de sintomas hasta la llegada del
P sintomas- puerta hospital | paciente al hospital de referencia para
= de referencia para trombectomia
= tratamiento endovascular
a Indicador 4 Mediana de tiempos (minutos) desde la <110 minutos
E Tiempo TC/RM- puncion primera imagen TC/RM (primer hospital
3 que atiende al paciente) a la puncién
% para aplicar tratamiento endovascular
w Indicador5 Mediana de tiempos (minutos) desde la < 90 minutos
= Tiempo puerta-acceso llegada al hospital de referencia hasta la
femoral puncién para aplicar tratamiento
endovascular
Indicador 6 Mediana de tiempos (en minutos) desde <60 minutos
Tiempo puncion- la puncidn arterial que inicia el TE hasta
reperfusion la consecucién de una revascularizacion

exitosa (tiempo en alcanzar un mTICI 2a,
2b, 3)
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DENOMINACION FORMULA ESTANDAR
Indicador 7 Formula: [a / b] * 100
% Pacientes tiempo a. N2 de pacientes con ictus isquémico que han
puerta =TC/RM< 25 recibido algun tratamiento de reperfusién que se 275%
minutos ha realizado TC craneal /RM en < 25 minutos
b. N2 total de pacientes con tratamiento de
reperfusion e ictus isquémico
Indicador 8 Formula: [a / b] * 100
% Pacientes tiempo a. N2 de pacientes con ictus isquémico que han
puerta —aguja < 60 recibido tratamiento con fibrinolisis (rtPA) en < 270%
minutos 60 minutos
= b. N2 total de pacientes con ictus isquémico con
\8 tratamiento fibrinolisis
é Indicador 9 Formula: [a / b] * 100
<L | % Pacientes con tiempo | 3 N2 de pacientes con ictus isquémico derivados
a desde inicio de sintomas- para tratamiento endovascular con llegada al 270%
© | puerta hospital de hospital de referencia en menos de 180 minutos
= referencia para desde inicio de sintomas
= | tratamiento b. N2 total de pacientes derivados a hospital de
w | endovascular <180 . .
=) ) referencia para tratamiento endovascular
a | minutos
5 Indicador 10 Formula: [a / b] * 100
- . 9
S % Pacientes con tiempo | 53 Ne de pacientes con ictus isquémico tratados con
L TC- puncion <110 TE cuyo tiempo de imagen- puncién es < 110 270%
g b. N2 total de pacientes con tratamiento
2 endovascular
o
2 | Indicador 11 Formula: [a / b] * 100
2 . .
= | % Pacientes con tiempo | 5. No de pacientes con ictus isquémico tratados
puerta-acceso femoral con TE en los que se ha accedido a femoral en <90 270%
<90 minutos minutos desde la llegada al centro de referencia
b. N2 total de pacientes con tratamiento
endovascular
Indicador 12 Formula: [a/ b] * 100
% pacientes tiempo a. N2 de pacientes con ictus isquémico que han
puncién-reperfusion<60 recibido tratamiento endovascular y en los 270%
minutos primeros 60 minutos desde la puncién alcanzan
un TICI>2b/2c¢, 3
b. N2 total de pacientes con tratamiento
endovascular
Fuente de Informacion | CMBD /HCE

Desagregacion Aragén (global)
Periodicidad Semestral/anual
Observaciones En los valores estandar establecidos como referencia para todo Aragon, se

tendrd en cuenta la distancia del hospital de origen al de referencia para
tratamiento endovascular, dada la dispersion geografica de la C.A.
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4.4 INDICADORES GENERALES DEL PROCESO ICTUS PEDIATRICO

Indicador 1 Tasa de altas de hospitalizacién por ictus pediatrico

Férmula Formula: [a) / b)] * 100.000
a) Numero de altas de hospitalizacion por ictus 0 <15 afios, en un afio
b) Poblacién en ese afio. 0 <15 afios.

Definicion El numerador incluye todas aquellas altas en las que figuren como

diagnéstico principal los cddigos CIE-10 de la clasificacion internacional
de enfermedades: 160-168-G45 y G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2
(166.2), G46.3 a G46.8 (160-167)

Fuente de Informacion

- Registro de altas de hospitalizacién (CMBD).
- Poblacion en ese afio. INE

Desagregacion Aragdn, sectorial y sexo y por tipo de ictus (isquémico/AIT vy
hemorragico)

Periodicidad Anual

Observacion En los hemorrdgicos obtener global y por Hemorragia subaracnoidea
(160), hemorragia intraparenquimatosa (161), otras (162)

Indicador 2 Tasa de mortalidad general por ictus

Férmula Formula: [a) / b)] * 100.000

a) Numero de defunciones causadas por ictus, en un afo.
b) Poblacién 0 <15 afos en ese afio.

Definicion/Aclaracion

Se incluye en el numerador todas aquellas muertes cuya causa esté
codificada con los 160-168-G45 y G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2
(166.2), G46.3 a G46.8 (160-167) de la clasificaciéon internacional de
enfermedades (CIE), 102 revision.

Se utilizardn tasas ajustadas por edad, utilizando como poblacion
estandar la poblacién europea.

Fuente de Informacion

- Defunciones segln causa de muerte. INE. y elaboracion MSC.
- Estimaciones de poblacion actual. INE.

Desagregacion Aragdn y sexo.

Periodicidad Anual

Indicador 3 Pacientes con ictus fallecidos durante la hospitalizacion
Formula Formula: [a/ b] * 100

a) N2 de pacientes con ictus de 0 <15 afios cuyo motivo de alta es el
fallecimiento

b) N2 total de altas de pacientes cuyo diagndstico principal corresponde
a los 160-168-G45 y G46.0 (166.0), G46.1 (166.1) G46.2 (166.2), G46.3 a
G46.8 (160-167)

Definicion/Aclaracion

% de pacientes con ictus fallecidos durante el ingreso (ajustado por edad
y sexo)

Fuente de Informacion

CMBD hospitalario

Desagregacion Por hospital, por tipo de ictus (isquémico y hemorragico) y en los
hemorragicos desagregando la mortalidad por hemorragia
subaracnoidea y hemorragias intraparenquimatosa

Periodicidad Anual
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Indicador 4

Pacientes con ictus fallecidos durante la primera semana de
hospitalizacién

Formula

Formula: [a / b] * 100
a) N2 de pacientes con ictus de 0 a <15 afios cuyo motivo de alta es el
fallecimiento en los primeros 7 dias de ingreso

b) N2 total de altas de pacientes de 0 a <15 afios cuyo diagndstico
principal corresponde a los 160-168-G45 y G46.0 (166.0), G46.1 (166.1)
G46.2 (166.2), G46.3 a G46.8 (160-167)

Definicion/Aclaracion

% de pacientes con ictus fallecidos durante el ingreso (ajustado por edad
y sexo)

Fuente de Informacion

CMBD hospitalario

Desagregacion

Por hospital, por tipo de ictus (diferenciando hemorragia subaracnoidea
del resto de hemorragias cerebrales)

Periodicidad Anual

Indicador 5 Pacientes que llegan a hospital de referencia derivados de otro
hospital con diagnéstico de hemorragia cerebral y son intervenidos
quirdrgicamente

Férmula Formula: [a / b] * 100

a) N2 de pacientes con HC de 0 a <15 afios procedentes de otro hospital
y resultado de intervencidn quirdrgica en HUMS-MI

b) N2total de pacientes de 0 a <15 afios con HC

Definicion/Aclaracion

El numerador incluye todas aquellas altas en las que figuren como
diagnéstico principal los cédigos CIE-10 de la clasificacion internacional
de enfermedades: 160-162.9 y con cédigo de procedimiento quirurgico

Fuente de Informacion

CMBD hospitalario de hospital de referencia. HIS.

Desagregacion

Hospital de referencia y Hospitales de procedencia

Periodicidad Anual
Indicador 6 % de pacientes independientes al alta/ 3 meses/afio
Formula Formula: [a/ b] * 100

a) N2 de pacientes de 0 a <15 afios independientes al alta/ 3 meses/afio
b) N2 total de pacientes de 0 a <15 afios con ictus

Fuente de Informacion HCE

Desagregacion Aragén

Observaciones Escalas Rankin y PSOM (Pediatric Stroke Outcome Measure)
Periodicidad Anual

Indicador 7 % de pacientes con secuelas cognitivas al alta/3 meses/afio
Formula Formula: [a/ b] * 100

a) N2 de pacientes de 0 a <15 afios con secuelas cognitivas al alta/ 3
meses/ afio

b) N2 total de pacientes de 0 a <15 afios con ictus

Fuente de Informacion HCE.
Desagregacion Aragén
Periodicidad Anual
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Indicador 8 % de pacientes con secuelas motoras al alta/3 meses/afio

Férmula Formula: [a / b] * 100
a) N2 de pacientes de 0 a <15 afios con secuelas cognitivas al alta/ 3
meses/ afio
b) N2 total de pacientes de 0 a <15 afios con ictus con ictus

Fuente de Informacion . HCE

Desagregacion Aragén

Periodicidad Anual

|
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5. FORMACION- INVESTIGACION

La atencidén sanitaria a pacientes pediatricos con ictus agudo puede ser prestada por
profesionales de atencidn primaria, centros de urgencias y emergencias, intensivistas,
neuroradidlogos, neurocirujanos, intervencionistas, rehabilitacién y Unidades de Ictus o
de hospitalizacién. Es preciso contar con una formacion adecuada de nuestros
profesionales que garantice la pronta y correcta identificacién, traslado y atencion de
los pacientes con ictus. Por tanto, la formacidn se dirigira a profesionales de la medicina
(Urgencias y Emergencias, Pediatria, Neurologia, Cuidados Intensivos Pediatricos,
Rehabilitacion, Neuroradiologia, Intervencionismo), Enfermeria, Fisioterapia, Terapia
Ocupacional, Logopedia y Trabajo Social.

Cada Sector Sanitario identificara y priorizara las necesidades de formacion en este
ambito y se incluiran en el Plan de formacidn para que los organismos que participan en
la formacién del personal sanitario (Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud (IACS),
Direccién General de Asistencia Sanitaria (DGSA), Salud, 061, etc.) faciliten la adquisicion
de habilidades y conocimientos que precisan los profesionales de los distintos niveles
asistenciales que atienden al ictus en fase aguda.

La formacién incluird aspectos asistenciales, metodolégicos y tecnoldgicos, como la
aproximacion a las herramientas de telemedicina, historia clinica y registros, etc. El
método utilizado puede incluir sesiones clinicas, cursos, talleres, estancias cortas en
centros o unidades con experiencia en determinadas técnicas (FOCUSS), etc. La
formacién sera preferentemente dirigida a adquirir competencias practicas (FOCUSS,
talleres o similar) y debe plantearse on line y con material audiovisual, cuando sea
posible.

Las propuestas especificas de formacidn deben incluir los contenidos que a continuacidn
se detallan y aquellas que se estimen necesarias para mejorar la atencion:

1. Aspectos generales del Ictus Pediatrico. Orientado a personal sanitario: Neurdlogos,
neuropédiatras, Pediatras, Médicos de Familia, Médicos de Urgencias y
Emergencias, intensivistas, Radiélogos y Neuroradidlogos

2. Formacion sobre “Cédigo ictus”. Reconocimiento de signos y sintomas. Circuitos de
derivacién y protocolo de actuacién

a. Orientadas a personal sanitario:
- de las unidades de 061, UMES SVB, SUAP y CCU
- de los EAP
- de los servicios de urgencias y responsables de su atencidon en hospitales de
agudos
b. Formacion orientada a personal no sanitario:
- del CCU, operadores de recepcion y de movilizacién, operadores de
recepciéon de 061, personal no sanitario de SVB y ambulancias
- personal administrativo, receptor de llamadas, de los EAP
- personal receptor de llamadas del teléfono “Salud informa”
- personal responsable de recepcidon de pacientes en hospital de agudos
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3. Adiestramiento en el manejo de escalas de valoracién a todos los profesionales
sanitarios de las unidades asistenciales donde esté recomendado su uso.

4. Manejo y cuidados en la atencién a pacientes pediatricos con ictus en fase aguda y
subaguda en UCIP y Unidades de hospitalizacidon. El manejo de la temperatura,
glucemia y monitorizacidon de constantes y neuroldgica deben ser garantizadas,
dadas su importancia. Abordaje diagnostico y terapéutico en el ictus pedidtrico
segun etiologia

5. Teleictus, manejo y valoracion de la Neuroimagen.

6. Actualizacidon en técnicas de Neuroimdgen y su interpretacién en la edad pediatrica,
tanto para neurdlogos como para neuroradiélogos.

7. Formacion en pautas de rehabilitacion, deteccién y prevencién de complicaciones:

8. Formacion orientada a padres, cuidadores y familiares en cuidados y prevencién de
complicaciones tras el ictus

Al finalizar cada afo se contabilizara el nUmero total de actividades (cursos, talleres,
jornadas, etc.) acreditadas, el nimero de créditos otorgados y los profesionales que
han participado

Dada la Baja incidencia de ictus pediatrico, el gran incertidumbre existente respecto a
su manejo y la dificultad de realizar estudios, se promovera estudios de investigacion
colaborativos Nacionales e Internacionales.
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6. ANEXOS

ANEXO 1 HOSPITALES DE REFERENCIA ICTUS PEDIATRICO

INFRAESTRUCTURA NECESARIA PARA LA ATENCION URGENTE

La atencion urgente y especializada a pacientes con ictus pediatrico, debe basarse en
la colaboracién multidisciplinar de profesionales con experiencia en la atencidén a estos
pacientes.

Recursos Humanos

Los centros terciarios de referencia ademas de los recursos habituales la AHA 2019
establece: “para la atencidn al ictus pedidtrico deben tener personal
experto/entrenado en neurointervencionismo, neuroimdgen y cuidado neurocritico, de
forma institucional debe establecerse protocolos y el centro debe estar equipado para
proporcionar acceso 24h/7 dias, al cuidado por parte de Neurdlogos vasculares,
Neurocirujanos vasculares, Neuroradidlogos, Neurointervencionistas, Anestesidlogos e
Intensivistas de neurocriticos”

Recursos materiales

Servicio de Urgencia Pediatrico

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos de tercer nivel
TC cerebral y Afiito 24 h/7 dias

Resonancia magnética con disponibilidad 24h/7 dias
Laboratorio de urgencias 24h

Salas de Intervencionismo endovascular

Quiréfanos de neurocirugia

Sala de reanimacién postquirudrgica infantil.
Equipamiento Neurosonoldgico: doppler transcraneal y eco-doppler color para
el estudio y monitorizacidn.

NSNS
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ANEXO 2. PRESENTACION CLINICA DEPENDIENDO DEL TERRITORIO VASCULAR AFECTADO

Presentacién clinica dependiendo del territorio vascular afectado

OlNIEMLN Cardtida interna  Hemiparesia, hemianestesia contralateral, afasia (si el ictus ocurre en

anterior el hemisferio dominante), hemianopsia

Cerebral Hemiparesia contralateral (mds de la extremidad inferior), alteracidon
anterior sensitiva contralateral, incontinencia urinaria

Cerebral media  Hemiparesia (mas de la extremidad superior), hemianestesia
contralateral, hemianopsia homédnima (frec. Cuadrantanopsia
superior) y paralisis de la desviacidon de la mirada al lado opuesto,
produciendo desviacion de la mirada al lado del ictus), afasia (si
hemisferio dominante), anosognosia, y negligencia (si hemisferio no
dominante)

CI(NIEWLN Cerebral Ramas corticales o periféricas  Hemianopsia homdnima, ceguera
posterior posterior cortical si es bilateral, alucinaciones
visuales y defecto de memoria
Ramas talamoperforantes y Sindrome talamico (déficit sensorial,
talamogeniculadas dolor espontaneo)
Sindrome de Weber (pardlisis Ill par,
hemiplejia contralateral)
Sindrome de Claude (pardlisis Ill pary
ataxia cerebelosa cruzada)

Basilar Alteraciones motoras y sensitivas bilaterales con alteraciones en la
respiracion, vértigo, ataxia, nistagmos, opistétonos, temblor, vomitos,
alteraciones oculomotoras y de pares craneales bajos. Coma si hay
afectacion del sistema reticular ascendente.

Sindrome de locked-in: cuadraplejia pero consciente, si el sistema
reticular ascendente esta respetado

Cerebelosa e Vértigo, ataxia de miembros o tronco, temblor y afectacién pontina

superior o (PCV, Vily Vi)

anteroinferior

Cerebelosa Sindrome medular lateral (s. Wallenberg): vértigo, nistagmos, ataxia

posteroinferior  ipsilateral, pérdida de sensibilidad contralateral, sindrome de Horner
ipsilateral, afectacion de PC IX y X. También se puede producir por ictus
de la arteria vertebral
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ANEXO 3: ESCALA PedNIHSS
NORMAS GENERALES:

** Aplicarla en el orden que aparece en la tabla. Puntuar siempre la primera

respuesta después de una orden. No ayudar ni dar pistas, aproximaciones o
rectificaciones deben puntuarse como incorrectas.

% Puntuar, aunque existan secuelas previas.
% Puntuacién > 12: mal prondstico.

1.PUNTO/INSTRUCCIONES

DEFINICIONES/PUNTUACION

1 a. Nivel de consciencia:

Debe puntuarse siempre, incluso si existen obstaculos para la
exploracion como tubo endotraqueal, barreras idiomaticas u otros.
Sélo se considera la puntuacion “3” si el paciente no realiza
movimientos (que no sean respuestas reflejas) en respuesta a
estimulos dolorosos

0 = Alerta

1 =Somnoliento, no alerta pero despierta
con estimulos menores, siendo capaz de
obedecer y responder.

2 = No alerta, requiere estimulacion
repetida para mantener la atencion, o ser
completamente consciente y requiere
estimulacion fuerte o doloroso para
realizar movimientos (no
estereotipados).

3 = solo responde con respuesta motora
o0 autondémica refleja o totalmente
indiferente, flacida, arrefléxica.

1b. Nivel de consciencia. Preguntas orales

Niflos >2afios: debe estar presente un familiar

12 Pregunta: écuantos afos tienes? (correcto silo indica verbalmente
o con los dedos)

22 Pregunta: ¢donde esta XX?, siendo XX el familiar que le acompania
(correcto si lo dice, lo sefiala con la mano, o lo mira)

-Intubados, etc o disartria severa, puntuar 1.

-Si afasico o estuporoso (no comprende), puntuar 2.

0= Ambas respuestas son correctas
1= Una respuesta correcta
2= Ninguna respuesta correcta

1c. Nivel de consciencia-Ordenes:

Se pide al nifio que abra y cierre los ojos y que sefale su nariz.
Sustituir por otra orden si no puede utilizar las manos por cualquier
motivo.

Se considera adecuado si se realiza la intencidon inequivoca de
respuesta a la orden aunque ésta no se complete por debilidad
motora.

Si el paciente no responde a la orden, ensefiarle con mimica lo que
le pedimos que haga y anotar el resultado. Sélo se considera la
respuesta inicial.

0 = Realiza ambas correctamente
1 = Realiza una correctamente
2 = No realiza ninguna correctamente

2. Mirada conjugada

Sélo valorar la mirada horizontal de manera voluntaria o con reflejos
oculo-cefalicos. Si el paciente tiene la mirada desviada pero ésta se
corrige de manera voluntaria, con contacto visual o de manera
refleja, puntuar 1. Si tiene paresia periférica de un nervio
oculomotor (lll, IV o VI), puntuar 1

0= Normal

1= Paresia parcial de la mirada.

2= Paresia total o desviacién forzada de
la mirada conjugada.
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3. Visual:

Se exploran los campos visuales (cuadrantes superiores e
inferiores) por confrontacion, usando contaje de dedos (nifios>6
afios) o reflejo de amenaza (nifios 4 meses- 6 afios). El paciente
debe ser alentado, pero si se observa que mira al lugar donde se
mueven los dedos, se puntla como respuesta normal. Si hay
ceguera unilateral o enucleacion, se evalian los campos visuales
en el ojo conservado. Puntuar “1” sélo si clara asimetria,
incluyendo cuadrantanopsia. Si el paciente es ciego por cualquier
causa, puntuar “3”. Realizar estimulacién simultdnea doble para
detectar posible extincion visual. Si se demuestra extincidn, se
puntia “1” y se utilizan estos resultados también en la pregunta
11.

0 = No pérdida visual

1 = Cuadrantanopsia

2 = Hemianopsia

3 = Hemianopsia bilateral (ceguera,
incluyendo ceguera cortical)

4. Paralisis facial:

Pedir (usando mimica si es necesario), que el nifio ensefie los dientes,
eleve las cejas y cierre los ojos. Puntuar la simetria de la mueca en
respuesta a estimulos dolorosos en los pacientes no respondedores
o que no comprenden la orden. Si trauma facial, vendajes, tubo
ortotraqueal u otras barreras fisicas, intentar retirarlas en los posible
para facilitar la evaluacion de este apartado.

0 = Movimiento simétrico normal

1 = Paralisis leve (borramiento del surco
nasogeniano, asimetria en la sonrisa)

2 = Pardlisis parcial (paralisis total o casi
total de la musculatura de la mitad
inferior de la cara)

3 = Pardlisis completa de uno o ambos
lados (ausencia de movimientos faciales
en la mitad superior e inferior de la cara)

5. Paresia de extremidades superiores:

La extremidad se coloca en la posicion apropiada: extender los
brazos (palmas hacia abajo) 90 grados (si sentado) o 45 grados (si
decubito supino). Se puntua claudicacidn si el brazo cae antes de 10
segundos. Para los nifios muy inmaduros para seguir instrucciones
precisas o no colaboradores por cualquier razoén, la puntuacion se
basa en la observacion del movimiento espontdneo o provocado
segln el mismo esquema de clasificacidn, sin tener en cuenta el
criterio temporal. En el paciente afasico se fomenta la respuesta
usando urgencia en la voz del explorador y la pantomima, pero no la
estimulacion dolorosa. Explorar cada brazo por separado,
comenzando con el brazo no parético.

Sélo en el caso de amputacidn o fusién articular o inmovilizacién,
puede puntuarse "9" y el examinador debera escribir con claridad la
explicacidn para anotar como un "9".

5a. Brazo izquierdo
5b. Brazo derecho

0 = No caida, el brazo se mantiene
elevado 902 (0 452) durante 10 segundos.
1 = Claudicacion, el brazo se mantiene
elevado a 902 (o 452) pero cae antes de
los 10 segundos, sin llegar a tocar la cama
u otro soporte.

2 = Algun esfuerzo contra gravedad, el
brazo no puede elevarse o mantener los
902 (o 459), cae a la cama, pero se
observa cierto esfuerzo contra gravedad.
3 = No esfuerzo contra gravedad, el brazo
cae.

4 = No movimiento.

9 = Amputacion, fusion articular.

6. Paresia de extremidades inferiores:

La extremidad se coloca en la posicidn apropiada: extender la pierna
302 en posicion de decubito supino. Se puntia claudicacion si la
pierna cae antes de 5 segundos. Para los nifilos muy inmaduros para
seguir instrucciones precisas o no colaboradores por cualquier razon,
la puntuacion se basa en la observacion del movimiento espontaneo
o provocado segun el mismo esquema de clasificacidn, sin tener en
cuenta el criterio temporal. En el paciente afasico se fomenta la
respuesta usando urgencia en la voz del explorador y la pantomima,
pero no la estimulacion dolorosa. Explorar cada pierna por separado,
comenzando con la pierna no parética.

Sélo en el caso de amputacion o fusién articular o inmovilizacién,
puede puntuarse "9" y el examinador debera escribir con claridad la
explicacidn para anotar como un "9".

6a. Pierna izquierda

6b. Pierna derecha

0 = No caida, la pierna se mantiene
elevada 302 durante 5 segundos.

1 = Claudicacidn, la pierna se mantiene
elevada a 302 pero cae antes de los 5
segundos, sin llegar a tocar la cama u otro
soporte.

2 = Algun esfuerzo contra gravedad, la
pierna no puede elevarse o mantener los
309, cae a la cama, pero se observa cierto
esfuerzo contra gravedad.

3 = No esfuerzo contra gravedad, la
pierna cae.

4 = No movimiento.

9 = Amputacion, fusion articular.
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7. Ataxia de extremidades:

Este apartado explora la existencia de una lesion cerebelosa. Se
evalua con ojos abiertos, mediante las maniobras “dedo-nariz-dedo”
y “talén-rodilla” en los dos lados. Se puntua ataxia sélo si estd
presente y desproporcionada al grado de paresia. En los nifios
menores de 5 aflos se puede sustituir por la tarea de alcanzar un
juguete para la extremidad superior y dar una patada a un juguete
que sujete el explorador en la mano.

Pacientes que no comprenden o presentan paresia, se puntua “0”.

0 = No ataxia
1 = Ataxia en una extremidad
2 = Ataxia en dos extremidades

8. Sensibilidad:

Sensacion o mueca al pinchazo o retirada ante el estimulo doloroso
en los pacientes con afasia o estuporosos. En los nifios demasiado
pequefios o no colaboradores para graduar la pérdida de
sensibilidad, observar cualquier respuesta al pinchazo y puntuarla de
acuerdo al esquema de puntuacion como respuesta normal,
disminuida o gravemente disminuida. Solo la pérdida de sensibilidad
atribuible al ictus se puntia como anormal y el evaluador debe
examinar tantas dreas corporales (brazos (no manos), piernas,
tronco y cara) como sean necesarias para comprobar
adecuadamente la pérdida de sensibilidad.

Se puntua “2” sélo cuando se pueda demostrar claramente la
pérdida grave o completa de la sensibilidad.

Los pacientes afasicos o estuporosos puntuan “1” o “0”

0 = Normal; no pérdida sensitiva.

1 = hipoestesia leve o moderada; siente
el pinchazo pero mas suave o menos
agudo que en el lado no afecto, o hay
pérdida de dolor superficial al pinchazo
pero el paciente es consciente de estar
siendo tocado.

2 = Anestesia. El paciente no es
consciente de estar siendo tocado en la
cara, brazo y pierna.

9. Lenguaje:

Se obtendra una gran cantidad de informacion acerca de la
comprensién durante las secciones precedentes del examen. Para
nifios de mas de 6 afios con desarrollo normal del lenguaje antes de
la aparicidn del ictus: se le pide que describa lo que esta sucediendo
en la imagen adjunta, o nombre de los objetos de la hoja adjunta,
repetir las palabras de la lista, y leer la lista de frases. La comprension
se juzga a partir de respuestas en este punto, asi como a todos los
comandos de los apartados precedentes. Si la pérdida de la vision
interfiere con las pruebas, pedir al paciente que identifique los
objetos colocados en la mano, repetir y producir el habla. En
pacientes intubados se les pide que escriban. El paciente en estado
de coma (preguntas 1a = 3) de forma arbitraria anotar “3” en este
punto. El examinador debera elegir una puntuacion en el paciente
con estupor o cooperacion limitada, pero sélo se puntia “3” si el
paciente es mudo y no obedece 6rdenes simples.

Para nifios de 2 aflos a 6 afos, la puntuacidon se basara en las
observaciones de la comprension del lenguaje y el habla durante la
exploracion.

0 = No afasia, normal

1 = Afasia leve o moderada. Disminucién
de fluencia o de la capacidad de
comprension, sin limitacion significativa
para la comunicacién. Reduccion de
fluencia o de la comprension que hace
dificil o imposible la conversacién sobre
el material presentado en la exploracion.
2 = Afasia grave; Toda comunicacion es a
través de expresion fragmentaria; gran
necesidad de inferencia, preguntas, y
adivinacion por el oyente. El alcance de la
informacion que puede ser
intercambiada es limitado; el oyente
lleva la carga de la comunicacién. El
examinador no puede identificar los
materiales  proporcionados en la
respuesta del paciente.

3 = Mudo, afasia global, incapaz de
hablar.

Para nifios de 4 meses a dos afios:

0= alerta al sonido y se orienta
visualmente o se evidencia un
comportamiento hacia la localizacion del
sonido

2=alerta al sonido, pero no tiene un
comportamiento de orientacion espacial
hacia el sonido

2=no estd alerta al sonido ni se orienta
hacia él.
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10. Disartria:

Pedir a los pacientes que lean o repetir las palabras de la lista
adjunta. Si el paciente tiene afasia grave, la claridad de la articulacién
del habla espontanea puede ser evaluada.

Sélo si el paciente estd intubado o tiene otro tipo de barrera fisica
para la produccion del habla, se puntua "9", y el examinador debe
escribir con claridad una explicacion.

0 = Normal

1 =Disartria leve o moderada; el paciente
balbucea al menos algunas palabras y en
el peor caso, puede ser entendido con
alguna dificultad.

2 = Disartria grave: el habla del pacientes
es ininteligible en ausencia de afasia, o
desproporcionada al grado de afasia, o es
mudo o anartrico.

9 = Intubado u otra barrera fisica.

11. Extincidn e Inatencidn:

Este apartado puede completarse con la informacion obtenida en los
apartados previos. Si el paciente tiene pérdida visual que impide la
estimulacion doble simultanea, y los estimulos cutaneos son
normales, se puntta “0”. Si el paciente tiene afasia, pero parece
atender a los estimulos en ambos lados, la puntuacién es “0”. La
presencia de inatencién visual o anosognosia debe ser tomada como
anormalidad.

0 = No alteracién.

1 = Inatencién visual, tactil, auditiva,
espacial o personal a estimulos
bilaterales simultaneos, en una de las
modalidades sensitivas.

2 = Hemiinatencién marcada o
inatencion en mas de una de las
modalidades. No reconoce su propia
mano o atiende sélo a uno de los lados
del espacio.

TOTAL 0-42
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la tabla siguiente.

Lamina de frases y palabras

MAMA
TIC-TAC
CINCO-CINCO
GRACIAS
MERMELADA
FUTBOLISTA
EXCAVADORA

Guia de puntuacion de la PedNIHSS | Pediatric Notional Institutes of Health Stroke Scale) en coma y muerte
* En coma yatrogénico por sedantes: realiza la puntuacion y puntua.

+ En coma con paralizantes o electroencefalograma con patrén de brote-supresion inducido farmacolégicamente:
miarca todos los items como no puntuables (no puntue 0).

+ En coma debido a lesion neurcldgica subyacente o comorbilidad: se puntuaran todos los tems como se muestra en

ftem Puntuacion

13 3

1b 2

1c 2

2 Evalua y puntua

3 3

4 3

Ca, 5hb, 63, 6b a

7 1]

8 2

9 3

10 9

11 i}

Total Puntuacion total (34-36)
Dependiendo de la
mirada

¥a lo weo

Para valoracicn del lemguaje y disartria (items 9y 10).

Baja a ka calle

Volvi del trabajo = cass

Esta junto a la mesa del comedor

Anoche oyeron al ministro hablar por la radio

Previamente walidedos al espafiol. Forman parte dal test de
ofosia de Boston

Laminas para evaluacion del lenguaje y dizartria
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ANEXO 4. CHECK LIST CRITERIOS DE EXCLUSION PARA FIBRINOLISIS
CRITERIOS DE EXCLUSION

Edad < 2 afios

CUMPLE

Observaciones

Tiempo evolucidn clinica conocido 24,5 horas o desconocimiento de la hora de inicio

PedNIHSS > 25 o < 6 (valorar sintomatologia)

Focalidad neuroldgica recuperada por completo

H2 previa de hemorragia intracraneal, aneurisma, malformacién arteriovenosa o tumor

cerebral intraaxial

Antecedentes de Ictus, cirugia craneal o TCE severo en los ultimos 3 meses

Hemorragia intracraneal. Hemorragia subaracnoidea incluida sospecha, aunque TC

craneal sea normal

Diseccion arterial intracraneal.

Cirugia mayor o biopsia previa en ultimos 10 dias.

Hemorragia digestiva o genitourinaria en ultimos 21 dias

Tratamiento con heparina en las ultimas 48h y un tiempo de tromboplastina alargado
respecto al normal de ese laboratorio. Tratamiento con heparina de bajo peso molecular
en las 12 horas previas.

Antecedentes de neoplasia cerebral intraaxial, aneurisma Gigante (<10 mm)

Puncidn reciente (7 dias) de un vaso sanguineo que no permita compresion extrinseca

(subclavia, yugular)

Diatesis hemorragica (plaquetas < 100.000; INR > 1,4, TTP > 40”, fibrindgeno <1).

HTA no controlada (>15% del p95 para la edad): no responde a tratamiento con bolo y

perfusion de labetalol.

Cancer/ fin tratamiento hace menos de 1 mes

TC/RM con afectacion densidad/sefial o borramiento surcos > 33% territorio de la ACM

o0 ASPECT 27.

Cifras de glucemia > 400 mg/dL 0 < 50mg/dL que no se corrigen con tratamiento en 15

minutos

Ictus secundarios a endocarditis infecciosa (Endocarditis bacteriana), drepanocitosis,
moya moya, vasculitis SNC, diseccion arterial postraumatica. Pericarditis a comentar con
Cardiologia.

Hepatopatia grave, incluyendo insuficiencia hepatica, cirrosis, hipertension portal,

varices esofagicas y hepatitis activa.
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ANEXO 5. CHECK LIST CRITERIOS DE EXCLUSION PARA TROMBECTOMIA

CRITERIOS DE EXCLUSION

Ictus hemorragico

CUMPLE

Observaciones

Enfermedad concomitante grave o con mal prondstico vital a corto plazo

Evolucién o demora hasta el inicio del tratamiento superior a las ventanas terapéuticas
mencionadas.

Ausencia de oclusion arterial en gran vaso (Arteria basilar, M1, bifurcacion Cl
intracraneal)

Datos clinicos o de pruebas complementarias que indiquen escasa o nula posibilidad de
recuperacion: Déficit grave establecido (NIHSS > 25, salvo en ictus de territorio
posterior, coma prolongado (> 6 h) o abolicion completa y persistente de reflejos de
troncoencéfalo.

Evidencia de ausencia de tejido recuperable en técnicas de neuroimagen (una o varias
de las siguientes condiciones): o Con tiempo de evolucion dentro de ventana
terapéutica:
e Pacientes con hipodensidad franca en TC superior a un tercio del territorio
de la arteria cerebral media.
e ASPECTS <6 en TC simple.
e Enictus de territorio posterior evidencia de lesion extensa en troncoencéfalo
por TC o RM. o Tiempo de evolucién desconocido o > 6 horas: el tratamiento
podria indicarse si se demuestra por técnicas de imagen multimodal (TC
perfusion, RM-difusion, angio-TC multifase) que el volumen de tejido
irreversiblemente daflado es pequefio (core < 70 ml) y existe tejido
recuperable (mismatch >20%). La presencia de buena circulacién colateral
mejora el prondstico

Sintomas menores o en mejoria franca antes de empezar el procedimiento y ausencia
de oclusion arterial demostrada.

Ictus isquémico extenso en el mismo territorio vascular en las 6 semanas previas (ictus
en otro territorio no seria contraindicacién para el tratamiento endovascular).

Hipertensién arterial mayor de 185/105 mmHg al inicio del procedimiento y que se
mantiene a pesar de tratamiento adecuado

Hiperglucemia > 250 mg/dl o hipoglucemia < 50 mg/dl mantenida a pesar de
tratamiento adecuado

Inestabilidad hemodinamica

Imposibilidad para acceso vascular

Endocarditis bacteriana

Recuento de plaquetas < 60.000/mm3.

Tratamiento con heparinay un TTPa > 2.

Tratamiento con anticoagulantes orales e INR > 3.

Alergia grave conocida a contraste iodado
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ANEXO 6. ESCALA ASPECTS
Se puntla un punto por cada drea que se puede definir correctamente: 3 dreas de la
corteza cerebral en un corte que pase por los ganglios de la base; otros tres en
situacidn similar, por encima, cuando acaba el ventriculo lateral; otra que representa la
corteza insular y otras tres en el nucleo putamen, la cabeza del caudado y la capsula

interna.

Las 10 regiones de la distrbusion de (z ACM:

701
202
3.M3
404

S.M5

State-of-the-Art Imag-
ing of Acute Stroke'
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S accompaning . Cheentun Lion, MD
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Radiographics 2006

6.0M6

7. Nicleo caudadao
& Nucelo lenticular
89 Capsula inferna

10.Corteza insular
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ANEXO 7. ESCALA PSOM (Pediatric Stroke Outcome Measure)

Escala disefiada en 1994 para la evaluacion de la recuperacidon neurolégica tras un ictus
en la infancia. Se considera la mejor escala de evolucién de los nifios de 0 a 18 afios con
ictus isquémico Es la Unica validada especificamente para nifios con ictus. Se conformé
con items derivados del ensayo STOP (Stroke in Sickle Cell Anemia). Se basa en una
exploracion neuroldgica completa con 115 items ordenados en las siguientes areas:

comportamiento, estado mental, pares craneales, funcién motora, sensitiva, cerebelosa y marcha.
Existen dos modelos, uno para menores y otro para mayores de dos afios. Esta escala tiene una buena
correlacion con la evolucion de los nifios con ictus en otros dominios como las habilidades cognitivas, los
problemas de conducta, adaptativos o sociales.

A cada una de las cinco subescalas o esferas se le asigna una puntuacién que va del
0 a 2 segun el grado de déficit

ESFERAS O SUBESCALAS PUNTUACION

Subescala sensitivomotora derecho®
0: no déficit

Subescala sensitivomotora izquierdo®
0.5: déficit leve pero sin impacto en la funcién

Subescala lenguaje expresivo
1: déficit leve con alguna limitacion funcional

Subescala lenguaje comprensivo
2: déficit grave o profundo

Subescala cognitivo v comportamiento

*Incluye funcién motora, visual, audicion y somatosensorial

La suma de las puntuaciones de las cinco esferas o subescalas da un Score total de
déficit, con una puntuacién de 0 al0. El tiempo para realizacion de la exploracion y la
puntuacion es de unos 20 minutos.

Segun la escala PSOM, la gravedad de la evolucidn se puede clasificar en:

Normal Puntuacion de 0 en las 5 esferas
PRONOSTICO FAVORABLE

DéEficit leve Puntuacién 0,5 en una sola esfera

Deficit moderado Puntuacion 0,5 en 2, 3 0 4 esferas
Puntuacion 1 en una sola esfera

Puntuacién 1 en una sola esfera y 0,5 en
otra

PRONOSTICO DESFAVORABLE

Deficit grave Puntuacion 0,5 en las 5 esferas

Puntuacién 1 en una esfera y de 0,5 en
otras dos esferas

Puntuacion 1 en al menos dos esferas
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ANEXO 8: RECOMENDACION DE EVALUACION DE LAS CAUSAS MAS COMUNES EN EL ICTUS

ISQUEMICO INFANTIL (AHA 2019)

Category Comrmon Causss Examination
Siroke confirmation | 1schemia Braln MBI with DWI,
lschemia mimickers | FLAIR, GRE or SW1, T1,
(migraine) and T2 {optional: T1
after gadolinium, DTI,
PCASL)™
Cardiac™ PFD (controversial rode | TTE with bubble study
asastroke causein | ECE and inpatient
childhood) telematry
EDI'IQE'I"'EN cardiac Consideration of
anomaly 4-extremity Doppher
Acquired cardiac ultrasound In cryplogenic
anamealy siroke with positive
Arteropaltivy Extracranial disseclion | Brain MRA 3-D TOF and
FCAA MIRA of the neck with/
without gadolinium
FuAd oplional Vi)'
Moyamaoya o
Takayasu arteritis CTA of the head and
NecH (nat pratermed given
exposuUre to radiation and
infravenous contrast)
Thrambophlia® Inherited CBGC
thrombophilla FVL mutation
Acquired Prothrombin G202104
ﬂ'mmhnplﬂla miutatian
Prodein G
Pratedn S
ANtIEnFomDIN mutation
Lupus anticoagueant
Anticardiglipin antibody
(igG/ght)
Anti-f3, glycoprotein
antibody (igGAgM)
Inflammatory™ Lupus ESH, CHF, ANA
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Fiequirn fedditenal

Categery Evaluaion Diagnosiic Triggers Eaminaton
Cadipuimonary | Cardoc cuee missed Reacument stroke [ardiclooy consuk
by TTE TTE with buible sty
Artrthmiz mssed by {Clinical history of pal pitzbions: Cardiclogy consuk
secimcandographic Seroke related b mesrcis Holier menitaring
scresning
HHT Frespuent nosehisads Echocandiogram with bubble study shawing pulmonany-Seedl shuns
Purpish kssions and abrommel biaod emetic testng for ACVALT, ENG, and SHADY genes
el on e bands, fingeripe, e,
i, lining of the mauth, and nose
Artericpathy Moyarop Dragrosiz of moyameya Heurnzurgery consuk
[F5A fo prepare fior bypass surgery
Consideraiion of FRFF13 genetic besting; dinical scresning for other
enfities, incuding ACTAZ F178, BRCCUMICH, SUCHAI, SIMKDT,
Hagle syndeme, Down syndrone, mceceptalic X
imordial dearfism, neursfbromaioss ype |, PRACE syndmne,
Fobincw syndrome, Seckel syrdrme, 500
FCA LA of uncertain origin Corsideriion of C5F testing for VIV PCR, HEV PR, and VIV ighl?
g5 antbodies
Considerxion of Yl
Corsiderziion of [5A
ACTAZ ‘Straxght ectztic bilzteral Iois ACA? gene: testing
Forte disease
[Fooed dilatend pupils
Hypotonic biadder
Marolation of e gut
Pulmanary ypertmson =
Fbmmusadar dysplasi “Siring-of-bead] appearance on Bopsy of ariery jrenal, temporal, or other) showing intimal or media
ek P :
Hypertenson
Resad arteny involeement
Moo hianizfsct stk
Dyniamic i compressiony' | Male predominance Corsider D58 or CTA of the neck with headl tuming with comsideration
V2 pemdaneurysm Tacumadt rostenr crosgion of relmbenefits of the haad-tming maneuvar under anesthesi
Thrombophiliz Recument stk Hematology consult
[Family history of Brombophilia in Fachor Wil kevel
rod-degree redae Lipaprateinz)
MTHFR mutation & homocystsne el
Hemogichin electmphoresis
Inflammatary cPACNE Eevaizd serum inflammeatory markers | Considerabon of C5F testing for VOV PCH, HSY PCH, and V2 IgMgE s
Personality change: Consideraiion of Y1
Headaches Consideraiion of comventional angiogram
Corsideraiion of brain biopsy
DADAZ or High inflammaziory maskers and Butations in the CEOFT gene (DALAT]
PEM or Wogener tisease | PEGUENE fovers Plasma DA actiiy
Flenal s protsmurs, IVDoreman | Tiome biogsy (PRK
Peripheral reumpathy
‘Ban deesse: Pesdo retcubans, hand
nodulegi @
[ther & F-BNCA, C-BNCA
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h-.'l"ﬂm:fhhlﬂi'-him Dermatclogy conauk

Prstecor fessa anomalies
Candovesauiar anomalies, especally
af the aoriic arch
Congenital couar anomalies
Blifine defects'=

Fabry diseams Meurapathe: pam in kands or fes 'White blood el ascymes screening for 2 deficency of o
Ingickeraiomos ipurple spats) galactoeicms & ardvty
betwren ravel and bmees

Buiteysiem wolvement of
gesontesinl, candac, and renal
spsiens

chihmss

Male predommance 0-nksd
MELAS Symmetric echemiz, aspedaliy nhe | Senm brtxe

g gray sTuctres MELAS. musxionl anakysis

Echemiz ot does ot conlamto 2 | Fursher mitechondtal testing # indicatesd
wascular temioey

History of migrane headaches
Family history of mitochandral
disease, uneplained hearing loss, or
short stafre e

POLE] it epileptrus, often severe ALY mutariion anshyss

Hepatic dysfunction

PP

dicmder ard pesterior cirulation shoke

Ehbers-Doankas type W Joint yparmobiiy Consider G317 testing or gene panel esting for connecie e
Transicernt shin jzspacally on dsaten

chest)

Triangular face

Eamy brasing

Family history of utesne rplure,

aoriic ruplure, of tendon

ruphyre

LoeysDhetx syndmme Joint yparmobiiy Cossider TERART and TEAERY? fencoding TERIRT and 3], SMARI

Characisristc facial appearnce izt | 15500, or gene panel testing for comnective tissee deondes

miciudes wilsy spaced ayas

Bkeletal ancmolies, inchading pertus

and arachaodactyly

Hbe indicairs anthodies; M, arterial schemic smie; G800, opplbsmc antineuirphil cyinplasmic antbody; cPACKS, childhood pemary angiits of the ceniral
mervous system; 05, cerebrmspinal flud; CTA, computed tomography angiagraphy; 0V, corfovescular disease; DADAT, deficency of adencsine deaminase & D&,
ﬁﬂlﬂmﬁmqqﬂiﬁﬂhﬁ mwm.mm:hm;m I'm-::rdu'.'l.u:l‘.ﬂ.rﬂ n-i:llu'r

matformahans, L
stermal deft, and suprasmbilical phe; FRFE13, ring finger protein 313; mmmlmmmmmfﬂr-ﬁmmm
echacardiogram; WA, werteboal antery; VW, vesssl wall imaging: and VIV, varicsla soster vine.
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