Cartas al Editor

rece tras el trasplante de 6rganos solidos, entre los que se in-
cluye el trasplante renal'-. Puede manifestarse de tres maneras:
como un sindrome mononucleésico autolimitado; como un sin-
drome mononucledsico o infeccion del tracto respiratorio supe-
rior que evolucionan hacia un trastorno linfoproliferativo, o
como un linfoma de células B monoclonales.

La prevalencia es de un 4-13% y puede afectar al 6rgano tras-
plantado, tracto gastrointestinal, cabeza-cuello (63 %) y via aérea.

Histologicamente este trastorno varia desde una proliferacion
linfoide policlonal benigna hasta una proliferaciéon monoclonal
con caracteristicas de linfoma'”.

El diagnostico es fundamentalmente clinico, aunque es impe-
rativa la realizacion de una biopsia para instaurar una pauta de
actuacion rapida y adecuada segin grado y tipo de afectacion.

El tratamiento de la enfermedad linfoproliferativa asociada al
trasplante varfa segun el tipo®. El aspecto mds importante es rea-
lizar un adecuado control de la inmunosupresion’ y, en segun-
do lugar, el uso racional de agentes antivirales'’. En determina-
dos casos pueden ser utiles la radiacion, el tratamiento con
antivirales, o el uso de interferén, inmunoglobulinas o rapami-
cina. Existen terapias alternativas como cultivos de linfocitos T
especificos citotoxicos contra el VEB o anticuerpo monoclonal
contra el CD20 (rituximab). En el caso de afectacion laringea la
ablacion con laser puede ser efectiva.

Es fundamental llevar a cabo un seguimiento riguroso de los
pacientes sometidos a trasplantes mediante controles de antige-
nemia, serologia y/o PCR frente a los virus implicados en la etio-
patogenia de esta enfermedad. Al mismo tiempo, debemos estar
alerta ante el desarrollo de sintomas y signos que en ocasiones
pueden ser inusuales, como ocurrié en nuestro caso, ya que la
monitorizacion y la utilizacion racional de las diversas terapias
han demostrado ser eficaces en la prevencion y el tratamiento
de estos trastornos.
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El sindrome de shock hemorrigico y encefalopatia (SSHE) es
una entidad infrecuente, descrita en 1983 por Levin como shock
de comienzo brusco, encefalopatia, coagulopatia grave y sin-
drome hepatorrenal. Se relaciona con la hiperpirexia? y se sue-
le observar en niflos menores de 12 meses previamente sanos.
Suele iniciarse durante la madrugada o a primera hora de la
manana, y es més frecuente durante los meses de invierno3>.
Tiene muy mal prondstico debido a la afectacion del sistema
nervioso central (SNC) secundaria al edema cerebral; mis de la
mitad de los pacientes fallecen y la mayor parte de los super-
vivientes sufren secuelas neuroldgicas graves. Presentamos
tres casos de SSHE.

Caso 1. Lactante de 8 meses, con fiebre de pocas horas de evolu-
cién y varias deposiciones acuosas. Fue hallada por sus padres en la
cuna postrada, arreactiva. En el momento de su ingreso en la unidad
de cuidados intensivos pediatricos (UCIP) presentaba muy mal es-
tado general, temperatura axilar de 40,6 °C, frecuencia cardiaca de
190 lat./min, presion arterial no invasiva indetectable y relleno capi-
lar de 4-5 s. La respiracion era agonica, con una puntuacion de 8 en
la escala de coma de Glasgow (3M/2V/30). Present? crisis convulsi-
vas parciales secundariamente generalizadas al tercer dia del ingre-
so de dificil control. En la tomografia computarizada (TC) craneal
realizada el sexto dia de ingreso se observaron multiples lesiones
isquémicas. Presentd una recuperacion progresiva del cuadro con
hemiparesia derecha residual.

Caso 2. Nino de 2 anos y 8 meses, con un cuadro de gastroente-
ritis de 48 h de evolucion que presenté dos episodios de crisis cere-
brales generalizadas y fiebre elevada (40,4 °C), con depresion neu-
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Figura 1. Edema cere-
bral masivo.

rologica brusca. Fue trasladado a nuestra UCIP; en el momento del
ingreso presentaba una presion arterial de 80/40 mmHg y relleno ca-
pilar de 3 s, con una discreta anisocoria. En la TC craneal se obser-
v6 un edema cerebral masivo (fig. 1), causante de una hipertension
intracraneal refractaria, que condujo a muerte encefalica en 24 h.

Caso 3. Lactante de 28 dias de vida ingresada en la UCIP por
bronquiolitis positiva para el virus respiratorio sincitial. Habia preci-
sado ventilacion mecinica hasta 3 dias antes, pero mantuvo poste-
riormente un muy buen estado general. De forma brusca sufri6é un
empeoramiento clinico con desaturacion, bradicardias y depresion
neuroldgica que progresé a coma con rapidez. Ademds, tuvo un
pico febril de 38 °C, midriasis media arreactiva, deposiciones liqui-
das con sangre fresca, acidosis metabdlica, anemizacion, plaqueto-
penia y coagulopatia. El cuadro evolucion6 a hipotension refractaria,
anuria y bradicardias, y fallecié en 8 h.

Los datos analiticos al ingreso se exponen en la tabla 1. Los culti-
vos de sangre, orina y heces (y LCR y cultivos post mortem en el ter-
cer paciente) resultaron negativos en los 3 casos.

Para poder realizar un diagnéstico de SSHE confirmado, de-
ben cumplirse todos los criterios clinicos y analiticos definidos
por Bacon y Hall: encefalopatia, shock, coagulacion intravascu-
lar diseminada, diarrea (acuosa o sanguinolenta), anemia y/o
trombopenia, acidosis metabdlica, aumento de las cifras de tran-
saminasas, fracaso renal y cultivos de liquido cefalorraquideo y
sangre negativos. El cumplimiento de 8 de los 9 criterios o de
7 criterios sin informacién acerca de los dos restantes, se consi-
dera como diagnéstico de SSHE probable?.

La fisiopatologia del SSHE sigue siendo desconocida. La rela-
cién con la hiperpirexia parece demostrada a partir de los estu-
dios de Bacon?. Por otro lado, Jardine propuso un posible papel
de las infecciones virales® en el desarrollo del SSHE. Otros au-
tores han descrito una posible relacion con una bacteriemia
transitoria de rdpido aclaramiento’. La afectacion de la microcir-
culacion cerebral, responsable de la lesion de la corteza cere-
bral, posiblemente debida a una liberacién de enzimas proteoli-
ticas como la tripsinal, parece implicada en este cuadro. El
sistema nervioso central (SNC) es el “6rgano diana” y el mal pro-
néstico de este sindrome esta relacionado con la afectacion del
SNC secundaria al edema cerebral’. En la revision de 134 pa-
cientes realizada por Thébaud, un 60 % fallece, un 30% sobrevi-
ve con secuelas neurologicas y un 10% supera el cuadro sin se-
cuelas®. En nuestros pacientes, el dato clinico mas llamativo fue
el ripido deterioro neuroldgico y la evolucion hacia el coma.
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TABLA 1. Datos clinicos y analiticos al inicio de la clinica

Caso 1 Caso 2 Caso 3

Edad (meses) 8 32 0,8
Hora de comienzo 05.00 h 07.30 h 06.00 h
Fecha 16 enero 26 octubre 25 diciembre
Temperatura (°C) 40,6 40,4 38
pH <68 7,07 68
Plaquetas/pl 552.000 226.000 28.000
Urea (mg/dD) 112 95 14
Creatinina (mg/dD 1,93 2,66 0,1
Glucosa (mg/dD 639 385 621
Sodio (mmol/D) 169 153 152
Osmolaridad 399 399 308

(mOsm/kg)
Lactato (mmol/1) >15 ND >15
AST (U/D 52 168 80
PCR (mg/dD) 0,8 1,26 2,3
PCT (ng/ml) 12,58 ND 4,4
Tasa de protrombina 28 35 Indetectable

(%)

AST: aspartato aminotransferasa; ND: no disponible; PCR: proteina C reactiva;
PCT: procalcitonina.

La TC craneal proporciona una importante informacién acer-
ca del prondstico tanto en la fase aguda como en la convale-
cencia. La lesion aguda tipica es el edema cerebral, que se aso-
cia con un peor pronéstico a mayor gravedad de éste?, como
ocurrié en nuestro segundo caso. A partir de los 7 dias, se ob-
servan encefalomalacia y ventriculomegalia ex vacuo’.

El tratamiento de este cuadro es el de apoyo habitual para un
fracaso multiorgdnico: expansores de volumen, inotrépicos y
soporte respiratorio. El diagnéstico diferencial mds importante
ha de hacerse con el shock séptico. Otros cuadros que deben
destacarse son golpe de calor, sindrome de Reye, sindrome he-
molitico-urémico, sindrome de shock téxico estafilococico, hi-
pertermia maligna y algunos errores innatos del metabolismo?*.

J. Mayordomo-Colunga, A. Concha Torre,
S. Menéndez Cuervo y C. Rey Galan
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.
Hospital Universitario Central de Asturias.
Universidad de Oviedo. Espana.
Correspondencia: Dr. . Mayordomo-Colunga.
Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos.

Hospital Universitario Central de Asturias.

Celestino Villamil, s/n. 33006 Oviedo. Espana.

Correo electrénico: jmcolunga@hotmail.com

BIBLIOGRAFIiA

1. Levin M, Hjelm M, Kay JD, Pincott JR, Gould JD, Dinwiddie R,
et al. Haemorrhagic shock and encephalopathy: A new syndro-
me with a high mortality in young children. Lancet. 1983;2:64-7.

2. Bacon CJ, Bell SA, Gaventa JM, Greenwood DC. Case control
study of thermal environment preceding haemorrhagic shock
encephalopathy syndrome. Arch Dis Child. 1999;81:155-8.



Cartas al Editor

3. Ince E, Kuloglu Z, Akinci Z. Hemorrhagic shock and encepha-
lopathy syndrome: Neurologic features. Pediatr Emerg Care.
2000;16:260-4.

4. Bacon (J, Hall SM. Haemorrhagic shock encephalopathy syn-
drome in the British Isles. Arch Dis Child.1992;67:985-93.

5. Sofer S, Yerushalmi B, Shahak E, Berenstein T, Schulman H.
Possible aetiology of haemorrhagic shock and encephalopathy
syndrome in the Negev area of Israel. Arch Dis Child.
1996;75:332-4.

6. Jardine DS, Bratton SL. Using characteristic changes in labora-
tory values to assist in the diagnosis of hemorrhagic shock and
encephalopathy syndrome. Pediatrics. 1995;96:1126-31.

7. Morris JA, Harrison LM, Biswas J, Telford DR. Transient bacte-
raemia: A possible cause of sudden life threatening events. Med
Hypotheses. 2007;069:1032-9.

8. Thebaud B, Husson B, Navelet Y, Huault G, Landrieu P, Devic-
tor D, et al. Haemorrhagic shock and encephalopathy syndro-
me: Neurological course and predictors of outcome. Inten Care
Med. 1999;25:293-9.

9. Jardine DS, Winters WD, Shaw DW. CT scan abnormalities in a
series of patients with hemorrhagic shock and encephalopathy
syndrome. Pediatr Radiol. 1997;27:540-4.

Sindrome de shock
hemorragico y
encefalopatia (11)

Sr. Editor:

El sindrome de shock hemorragico y encefalopatia es una
enfermedad rara que asocia encefalopatia aguda, shock, diarrea,
coagulacién intravascular diseminada (CID), y disfunciones re-
nal y hepatical. Su pronéstico es a menudo fatal, con una mor-
talidad superior al 50%? y en los supervivientes son frecuentes
las secuelas neurologicas importantes. Recientemente hemos
tenido la oportunidad de asistir un caso en nuestro hospital.

Lactante nifio de 3 meses ingresado por fallo multiorganico. Pre-
sento, en dias previos, rechazo del alimento, irritabilidad y llanto,
con deposiciones liquidas y un empeoramiento brusco del estado
general. Al ingreso, estaba taquicdrdico (190 lat./min), polipneico
(50 resp./min), hipotenso (67/31 mmHg) y con temperatura rectal
de 40 °C. Presentaba desconexion del medio, mal estado general,
aumento del trabajo respiratorio y mala perfusion periférica. Se
constataron disfuncion renal, acidosis metabdlica, anemia 8 g/dl,
leucocitos 35.700/pl y coagulopatia.

Se realiz6 estudio microbiologico para virus y bacterias con resul-
tado negativo. El estudio metabdlico fue normal. En la ecografia ce-
rebral, se detectaron lesiones en la region talamica que indicaban un
proceso de desmielinizacion y que se acompanaban de un edema ce-
rebral. En la resonancia magnética (RM) cerebral se observaron cam-
bios de necrosis hemorragica subaguda yuxtacortical (fig. 1A). El es-
tudio de difusion indico edema citotéxico (fig. 1B). En el momento
del ingreso, el paciente requirio estabilizacion con farmacos vasoac-
tivos e inotrépicos y por fallo ventilatorio agudo, conexion a ventila-
cién mecdnica, mantenidos 4 dias. Precisé infusion de bicarbonato y
tratamiento con hemoderivados por CID. Recibi6 antibioterapia de
amplio espectro y tratamiento con cofactores. Present6 un fallo renal
agudo con anuria e hipercalcemia, por lo que se inici6 terapia con
depuracion extrarrenal con hemodiafiltracién venovenosa continua

durante 4 dias. A las 24 h, inici6 un fallo hepatico agudo con incre-
mento moderado de transaminasas y coagulopatia grave, que remitio
iniciando mejoria analitica a los 3 dias y normalizacién a los 10 dias.
La evolucion fue favorable; fue dado de alta a los 20 dias, aunque
persistieron importante irritabilidad, desconexion del medio, hiper-
tonia de las cuatro extremidades e inclusion de pulgares. A los 4 me-
ses, contintia presentando tetraparesia espastica y retraso psicomotor.

El sindrome de shock hemorrigico y encefalopatia es una
enfermedad poco sospechada por los pediatras a la hora de in-
cluirla en sus diagnosticos diferenciales. El cuadro se inicia
abruptamente como un fallo multiorganico dificil de filiar y
usualmente durante la madrugada3. La etiologia continta des-
conociéndose. El origen podria ser un aumento de citocinas
proinflamatorias* o bien un aumento de enzimas proteoliticas
como triptasa o elastasa en respuesta a un estimulo y que no
fueran neutralizadas bien por deficiencia de inhibidores de pro-
teasa o bien por el fallo renal subyacente. Un proceso infeccio-
so concomitante podria estar implicado e incluso se ha especu-
lado que pudiera ser ocasionado por un agente infeccioso atin
no identificado, ya que mas del 90 % de los casos publicados
presentan un antecedente de infeccién de vias respiratorias su-
periores, vomitos o diarreas. Van Pierde et al®> postulan que el
sindrome de shock hemorrigico y encefalopatia podria ser una
variante del sindrome del shock t6xico sin manifestaciones cu-
tineas, mediado por toxinas microbianas que actuarian como
superantigenos.

Entre los sintomas de inicio mencionados en los casos estu-
diados, aparece una constante y es la presencia de hiperpire-
xia3 en las horas previas al ingreso. El papel que desempena en
la etiologia de este sindrome no estd claramente determinado,
aunque destacan las similitudes clinicas y bioquimicas con el
golpe de calor®, por lo que algunos autores sugieren incluso que
podria ser una variante.

En nuestro caso, la hipertermia fue constatada a su llegada al
hospital permaneciendo el paciente posteriormente afebril.

El diagnéstico diferencial debe incluir sepsis bacteriana o vi-
ral, sindrome hemolitico urémico, sindrome del shock toxico, in-
toxicaciones, sindrome de Reye y errores innatos del metabolis-
mo’. Todos ellos fueron descartados en nuestro paciente y se

Figura 1. A) T1 corte
coronal. B) T1 difusion,
corte axial. Se eviden-
cia la presencia de ne-
crosis hemorrdgica en
nticleos taldmicos ven-
tromediales, asi como
en localizacion yuxta-
cortical en los I6bulos
[frontales, parietales y
occipitales. Dilatacion
de ventriculos laterales
y del IIT ventriculo.
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