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Shock hemorragico y encefalopatia. ;Un nuevo sindrome?

J. M. MARUGAN, F. TRESIERRA y R. PALENCIA

RESUMEN: Se presenta un paciente con un cuadro agudo de shock, hemorragias, altera-
cién de las pruebas de coagulacion, distermia y diatrea, que sobrevivié con una encefa-
lopatia residual, y que puede incluirse en el sindrome de «shock hemorrigico y encefalo-
patia», de reciente descripcion. Con este motivo se comentan algunas cuestiones de esta
entidad, cuya individualizacion se discute. PALABRAS CLAVE: SHOCK. HEMORRAGIA. EN-
CEFALOPATIA.

HAEMORRHAGIC SHOCK AND ENCEPHALOPATHY. IS THIS A NEW SYN-
DROME? (SUMMARY): It is presented a patient with an acute illness of shock haemort-
hages, coagulation disturbance alterations of the temperature and diarrhoea, which sur-
vived with an encephalopathy, and that he would contain in an entity of recent descrip-
tion, the «haemorrhagic shock and encephalopathy» syndrome. Therefore, we comment
some aspects of this disease whose individualization is debated. KEY WORDS: SHOCK.

HAEMORRHAGE. ENCEPHALOPATHY .

INTRODUCCION

En 1983 LEVIN y cols. (1) describieron
lo que parecia ser un nuevo sindrome que
afectaba a lactantes previamente sanos, los
cuales stibitamente presentaban un cuadro
de encefalopatia, shock, hipertermia, dia-
trea acuosa, coagulacion intravascular dise-
minada y disfuncion hepato-renal; la mor-
talidad era muy elevada, con graves secue-
las neuroldgicas en los supetvivientes. Este
cuadro fue denominado «Shock hemorri-
gico y encefalopatia» (SHE). No pudo de-
terminarse su etiologia. Con posterioridad
otros autores (2, 3, 4, 5, 6, 7, 8) han rea-
lizado nuevas aportaciones, aunque toda-
via hay aspectos que permanecen sin acla-
rar.

Presentamos un paciente con un cua-
dro que por sus caracteristicas puede

ser incluido en el SHE, comentando los
principales aspectos de esta situaci6n.

CASO CLINICO

La paciente es una hembra, tercera hi-
ja de padres sanos, sin antecedentes fami-
liares significativos. El embarazo cursd con
infeccidn urinaria en el tercer mes (cuyo
tratamiento desconocemos). El parto y el
petiodo neonatal fueron normales. A la
edad de 1 mes y 9 dias ingresa de urgen-
cia con un cuadro iniciado dos dias antes
con irritabilidad, deposiciones blandas y
verdosas, rechazo de tomas y palidez.

En la exploracion destacaba una pali-
dez cutaneomucosa e irritabilidad; la fon-
tanela anterior de 2 x 2 cm. es normo-
tensa. Frecuencia cardiaca 120 latidos/mi-
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nuto. Frecuencia respiratoria 40/minuto.
Temperatura axilar 36,4°C. Perimetro ce-
falico 38 cm. La auscultacién cardiopul-
monar, palpaciéon abdominal, faringe y el
resto de la exploracion fisica han sido not-
males.

La analitica practicada al ingreso pre-
senta unos hematies de 2,95 x 106/mm?,
hemoglobina 6,6 gr. %, hematocrito
27 %, leucocitos 7.800/mm’ (Neutrofilos
58 %, cayados 6 %, linfocitos 36 %),
plaquetas 180.000/mm?, urea 45 mg. %,
sodio 140 mEq./l., potasio 4,5 mEq./L
proteinas totales 4,9 gr. %, GOT 24 UI/I.
GPT 9 UI/l., tiempo de protrombina 23
seg. (control 13 seg.) (actividad protrom-
binica 34 %), tiempo de tromboplastina
parcial (TTPA) 55 seg. (control 33 seg.),
test de Coombs directo e indirecto negati-
VOs.

En las horas inmediatas se incrementa
la palidez, aparecen hematemesis y mele-
nas, asi como signos evidentes de insufi-
ciencia cardiaca, sangrando persistente-
mente por los puntos de extraccidon veno-

FiG. 1. Dilatacion ventricular y miltiples quistes
evidenciados en la neumoencefalografia

ha. 2.
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sa. La paciente es digitalizada y sometida
a transfusién de sangre, que tuvo que re-
petitse con posterioridad. Se mantuvo
fluidoterapia intravenosa y se administra-
ron antibidticos de amplio espectro. El
cuadro hemorrigico cedid en las primeras
24 horas, estabilizindose hemodinimica-
mente. En la exploracion se evidenciaba
una hipotonia generalizada, irritabilidad,
manteniendo deposiciones semiliquidas,
con hipotermia. Al tercer dia se objetiva
hepatomegalia y fiebre de 38,5°C, que se
prolongari durante una semana. Los culti-
vos de sangre, LCR, orina y resto de culti-
vos periféricos resultaron negativos. Las
pruebas de coagulacién fueron normales
en control posterior.

Cuatro dias mids tarde se constata un
incremento del perimetro cefilico de 4
cm. (42 cm.), con fontanela antetior 3 x
4 cm. a tensibn aumentada, dehiscencia
de suturas, mirada en sol poniente y vo-
mitos. Realizada una neumoencefalografia
(por la imposibilidad de efectuar otros
examenes en aquel momento) muestra un

0 REDONDO

Dilatacion ventricular con voluminoso quis-
te porcencefilico izquierdo
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sistema ventricular dilatado en todas sus
porciones y miltiples quistes porencefali-
cos, de tamafio diverso y localizacién fron-
toparietal izquierda (Fig. 1), por lo que se
procede a la colocacion de una vilvula de
derivacion ventriculo-peritoneal.

En la evolucién se constata un retraso
psicomotor, evidenciando la exploracién
una hemiparesia derecha; ha presentado
una crisis convulsiva ténico-clonica de apa-
riencia generalizada, que no se ha repetido
(efectiia profilaxis con fenobarbital). Una
TAC de control muestra dilatacion del sis-
tema ventricular con voluminoso quiste po-
rencefélico frontal izquierdo (Fig. 2).

DiISCUSION

El paciente que aportamos presentd un
cuadro agudo de encefalopatia, shock, he-
morragias, alteraciones de las pruebas de
coagulacién y diarrea, con distermia, que
pensamos permiten su inclusién en el SHE
pese a la carencia de algunos datos de in-
terés que, por la necesidad de instaurar un
tratamiento urgente, No se investigaron.
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El SHE es una entidad de reciente in-
dividualizacién y sobre la cual se han rea-
lizado ya diversas aportaciones, aunque
nos parece cuestionable el que se trate de
un nuevo sindrome. Se trata de una situa-
ciébn que aparece en nifios previamente sa-
nos, de preferencia en el primer afio de
vida. Se afectan ambos sexos (algunos [7]
sefialan predominio en varones) y no pare-
ce existir especial incidencia racial o esta-
cional. En la mitad de los casos se encuen-
tra una historia familiar de trastornos neu-
rologicos y muertes inexplicadas.

Desde el punto de vista c/inico, la en-
fermedad va precedida en 2/3 de los ca-
sos, por un cuadro prodrdmico general-
niente consistente en sintomas leves e
inespecificos, como diarrea, vOmitos,
fiebre o sintomas de infeccidon de vias res-
piratorias altas. Se han establecido (7)
unos criterios de utilidad para el diagnos-
tico en base a los datos aportados por dis-
tintos autores (Tabla 1). El cuadro clinico
es de inicio brusco, casi siempre con con-
vulsiones repetidas e hipertermia, entran-
do el paciente en un estado de coma;
suele presentar taquicardia, taquipnea e

TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS (n = 38)
SI NO NO CONSTA
Encefalopatia 38 — —
Shock 35 1 2
Coagulacién intravascular diseminada 34 4 —
Diarrea 34 3 1
Anemia aguda 30 3 5
Descenso de plaquetas 31 2 5
Acidosis 35 1 2
Transaminasas elevadas 36 — 2
Afectacién funcién renal 32 5 1
N Hj normal 27 6 5
Cultivos negativos 33 1o 4

* Uno tuvo un enterovirus en el LCR. Tomado de (7).



158

hipotensidn, objetivindose un shock seve-
o y rebelde al tratamiento. En las horas
siguientes se observan hemorragias a cual-
quier nivel, siendo las mis frecuentes en
el tracto gastrointestinal y en los lugares
de puncidén venosa, asi como una diatrea
profusa acuosa o sanguinolenta, aparecien-
do también signos clinicos de hipertension
intracraneal. La hepatomegalia es cons-
tante.

Entre los estudios complementarios, el
laboratorio muestra una acidosis metabdli-
ca marcada, hipertransaminasemia, fre-
cuentemente elevacién de la urea, creati-
nina y sodio plasmaiticos, y leucocitosis.
En las horas siguientes se establece una
coagulacibén intravascular diseminada, y un
rapido descenso de la hemoglobina plas-
mitica. Las cifras de glucemia, amonie-
mia, calcemia y bioquimica de LCR son
normales. Los estudios bacteriolgicos y vi-
roldgicos a través de cultivos de sangre,
LCR y cultivos periféricos, asi como tests
serologicos para anticuerpos frente a dis-
tintos virus conocidos como causa de shock
hemorragico fulminante, en los supetvi-
vientes (1, 7), no han conseguido identifi-
car hasta el momento un agente causal co-
min. Asimismo, la investigaciéon sérica de
los toxicos mis habituales ha sido también
negativa (7). El EEG mostrard anomalias
difusas graves (1, 5), y la TAC signos de
edema cerebral.

El tratamiento es sintomatico: se basa-
ta en la correccidon del shock, habitual-
mente severo y resistente a la terapia, re-
quiriendo a veces masivos volimenes de
fluidos, infusiones de bicarbonato, trans-
fusiones de sangre y/o plasma fresco para
corregir la anemia aguda y el cuadro de
CID, y prevencién y tratamiento del ede-
ma cerebral.

La evolucion suele ser fatal, y en los
pocos supervivientes las secuelas neurolégi-
cas residuales son casi constantes (1, 4, 7).
Sin embatgo, también se han descrito ca-
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sos mis leves y con mejor prondstico (2,
8). La acidosis metabdlica y la disfuncién
hepitica y renal se corrigen al restaurar el
volumen circulante normal, pudiendo ser
debidas a una mala perfusién tisular, y es-
tatian por tanto en funcién de la severi-
dad del shock (1, 7).

Los Aallazgos necropsicos son muy
constantes: se observan hemorragias pete-
quiales en maltiples 6rganos, el intestino
contiene un liquido hemorragico y gene-
ralmente un infiltrado inflamatorio en la
lamina propia de intestino delgado. En al-
gunos casos hay un aumento de tamafio
de los ganglios linfaticos intestinales y
atrofia de vellosidades, pero no hay signos
de pancreatitis (9). También es frecuente
una necrosis hepitica moteada centrolobu-
lillar. El cetebro aparece de forma cons-
tante intensamente adematoso.

La etiopatogenia de este sindrome es
desconocida. No se ha observado contacto
con enfermedades infecciosas conocidas,
viajes al extranjero, ni exposicion a farma-
cos ni toxicos de otro tipo. No parece ha-
ber tampoco incidencia estacional (1, 7),
aunque en una serie publicada (4) hay un
ligero predominio invernal. En ningin caso
los estudios microbioldgicos han permitido
identificar una causa infecciosa comiin. Se
han planteado distintas hipdtesis para
explicar este trastorno. En la descripcién
inicial del sindrome (1) se hallaron en los
pacientes bajas concentraciones de alfa-1-
antitripsina, con niveles elevados de tripsi-
na plasmitica, sugitiendo que la enferme-
dad podtia estar en relacién con una libera-
ciébn masiva de enzimas proteoliticos a la
circulacion, con la consiguiente destruccién
de la microcirculacién. Este hallazgo no se
ha comprobado mis tarde (8), y podria in-
cluso deberse a la propia hipertermia que,
en su afectacidén multisistémica, podria in-
volucrar también al pincreas (10).

Otros autores insisten en la posibilidad
de que se trate de un golpe de calor (4,
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10, 11, 12, 13, 14), indistinguible clinica-
mente del SHE, en lactantes sobrearropa-
dos en el curso de una infeccion leve. Sin
embargo, en la mayoria de casos no hay
evidencia de exceso de abrigo (6, 7, 9).
También es llamativa la semejanza entre
el SHE y el shock toxico, por ello no hay
que descartarlo como posible causa del
sindrome, que es precedido frecuentemen-
te por una infeccion viral que alteraria la
flora bacteriana normal, con sobrecreci-
miento de bacterias productoras de toxinas
(3, 7, 9, 15). Otras hipbtesis sugieren una
relacién con el sindrome de pancreatitis
idiopatica aguda infantil (16), o bien una
exposicion a agentes toxicos o infeccion
virica ain no identificados. No se cues-
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tiona su relacién con el sindrome de Reye
porque éste tiene caracteristicas clinicas,
analiticas y anatomopatoldgicas distintas.

La inespecificidad de las manifestacio-
nes clinicas (posibles todas ellas en otras
situaciones), la carencia de datos de labo-
ratorio patognomonicos, y el desconoci-
miento de su etiopatogenia (para la que se
han propuesto diversas hipotesis), llevan a
plantearse si es realmente un nuevo sin-
drome o simplemente un nuevo término
para designar a una patologia conocida
antes con otra nomenclatura. Pese a esto,
diversos autores (1, 7, 8, 9) consideran
que cuando las manifestaciones se toman
en conjunto constituyen un cuadro carac-
teristico.

BIBLIOGRAFIA

1. LeviN, M.; KAy, J. D. S.; Goup, J. D., et a/.:
Haemorrhagic shock and encephalopathy: A
new syndrome with a high mortality in young
children. Lancet, 1983; 2: 64-67.

2. McGuUckeN, R. B.: Haemorrhagic shock and
encephalopathy syndrome. Lancet, 1983; 2: 1.087.

3. MOorRis, J. A.; MATTHEWS, T. S.: Haemorrhagic
shock and encephalopathy syndrome: a new
syndrome in young children. Lancet, 1983; 2:
278.

4. BacoN, C. J.; BELLMAN, M. H.: Heatstroke as a
possible cause of encephalopathy in infants. Br.
Med. J., 1983; 287: 328.

5. SCHRAGER, G. O.; SHAH, A.: Haemorrhagic
shock/encephalopathy syndrome in infancy.
Lancet, 1983; 2: 396.

6. LAreBer, H. N.; Voort, E.; DE GrROOT, R.:
Haemorrhagic shock and encephalopathy
syndrome. Lancet, 1983; 2: 795.

7. Joint British Paediatric Association and Com-
municable Diseases Surveillance Centre Survei-
llance Scheme for Haemorrhagic Shock Encep-
halopathy Syndrome. Surveillance Report for
1982-4. Br. Med. J., 1985; 290: 1.578-9.

8. WHrrTingToN, L. K.; Roscewu, J. D. and
PARRY, W. H.: Haemorrhagic shock and en-
cephalopathy: further description of a new syn-
drome. J. Pediatr., 1985; 106: 599-602.

9. EDITORIAL: Haemorrhagic shock and encephalo-
pathy. Lancet, 1985; 2: 534-536.

10. BacoN, C. ].: Haemorrbagic shock and en
cephalopathy: a new syndrome in young chil-
dren. Lancet, 1983: 2: 278.

11. Bacon, C.; Scott, D.; JONES, P.: Heatstroke
in well-wrapped infants. Lancet, 1979; 1: 422-
425

12. BeAUFS, F.; AUJARD, Y.: Haemorrbagic shock
and encephalopathy syndrome. Lancet, 1983;
2: 1.086.

13. BacoN, C. J.: Heatstroke and haemorrhagic
shock and encephalopathy. Lancet, 1983; 2:
918.

14. BACON, C. J.: Over heating in infancy. Arch.
Dis. Child., 1983; 58: 673-4.

15. MorriS, J. A.: Haemorrhagic shock and en-
cephalopathy. Lancet, 1983; 2: 686.

16. MORENS, D. M.: Haemorrhagic shock, encepha-
lopathy, and the pancreas. Lancet, 1983; 2: 967.





