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Resumen

Introduccidn: La hiperactividad simpdtica paroxistica (HSP) es un sindrome caracterizado por episodios repetidos de aumento de ac-
tividad simpética (taquicardia, taquipnea, hipertension arterial, fiebre, sudoracion) y actividad motora (distonfa, hiperextension) en
pacientes con un dafio cerebral adquirido.

Caso clinico: Presentamos el caso de un lactante con HSP secundaria a una encefalitis aguda por el virus del herpes simple tipo 1.

Conclusion: La HSP es una entidad infradiagnosticada, cuyo tratamiento, basado en la combinacion de farmacos, debe ser precoz
para evitar comorbilidades y mejorar su prondstico.
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Abstract

Title: Paroxysmal sympathetic hyperactivity after herpetic encephalitis

Introduction: Paroxysmal sympathetic hyperactivity (PSH), previously known as dysautonomia or sympathetic storming, is a syn-
drome characterized by repeated episodes of increases in sympathetic activity (tachycardia, tachypnoea, hypertension, fever and
sweating) and motor activity (dystonia, hyperextension) in patients with an acquired brain injury.

Case report: We present the case of a toddler with PSH after acute encephalitis by herpes simplex virus 1.

Conclusions: The PSH is an underdiagnosed entity whose treatment, based on the combination of different drugs, must be prema-
ture to avoid comorbidities and to improve its prognosis.
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Introduccion

La hiperactividad simpética paroxistica (HSP), conocida antes como disautonomia, crisis diencefélicas o tormenta simpética, entre
otras denominaciones, es un sindrome caracterizado por episodios recurrentes y transitorios de aumento de la actividad simpatica
(taquicardia, taquipnea, hipertension arterial, fiebre, sudoracion) y del tono muscular, en pacientes con un dafio cerebral adquirido’.
Con una incidencia del 13-50% segun las distintas series, se describe tras un traumatismo craneoencefalico grave, lesiones por hi-
poxia, isquemia o encefalitisZ. El diagndstico y el tratamiento precoces son fundamentales, al suponer una causa de dafio cerebral
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secundario e incluso de mayor mortalidad. Pre-
sentamos el caso de un lactante con HSP tras una
encefalitis por el virus del herpes simple tipo 1
(VHS-1).

Caso clinico

Lactante de 5 meses de edad, sin antecedentes
personales ni familiares de interés, trasladado
desde su hospital de referencia por un estatus
convulsivo. Tras presentar un cuadro febril de
1 semana de evolucién, comienza con irritabilidad
y disminucion del nivel de conciencia, junto con
rigidez generalizada y desviacion de la mirada.
Acude al servicio de urgencias tras 2 horas con la
clinica descrita, donde se constata un estatus
convulsivo que no cede con benzodiacepinas (dia-
zepam rectal 5 mg, midazolam i.v. 0,2 mg/kg en
2 dosis) ni con levetiracetam (30 mg/kg i.v.), con
control parcial tras bolo (20 mg/kg i.v.) y perfu-
sion continua (5 mg/kg/h) de &cido valproico. A su
llegada a nuestra unidad, presenta un indice de Glasgow de 8 en la escala adaptada a la edad pediatrica, pupilas midticas fijas, tono
muscular normal y respuesta a estimulos dolorosos. Se solicita una analitica con bioquimica, gasometria, hemograma y coagulacion,
en la que destaca una leucocitosis y cifras de proteina C reactiva de 4,74 mg/dL, con normalizacién del resto de parametros. Se realiza
una tomograffa computarizada craneal, en la que se observan lesiones hipodensas en la regién frontal bilateral y parietotemporales
derechas, sin afectacion de los ganglios de la base ni desplazamiento de la linea media. El liquido cefalorraquideo presenta una bio-
quimica normal y se realiza un cultivo (con resultado negativo) y una reaccién en cadena de la polimerasa de virus neurotropos, que
resulta positiva para el virus del herpes simple tipo 1 (VHS-1). Al ingreso se inicia tratamiento empirico con aciclovir (20 mg/kg/8 hi.v.).
El paciente comienza de nuevo con crisis convulsivas generalizadas, por lo que precisa intubacién y ventilacién mecanica debido a un
estatus refractario, que cede con fenitoina (20 mg/kg i.v.) y midazolam en perfusién continua (0,1 mg/kg/h) durante 3 dias. Posterior-
mente, presenta una mala evolucion neuroldgica, tarda varios dias en presentar esfuerzo respiratorio, sin contactar con el entorno, y
se observan movimientos espontaneos con hiperextension de las extremidades. A los 24 dias del ingreso se realiza una resonancia
magnética, en la que se observa hiperintensidad en la secuencia T2W en el drea frontoparietotemporal bilateral, las regiones para-
sagitales, los talamos y el cuerpo calloso (figura 1). Tras la extubacién programada, al noveno dia de ingreso el paciente muestra un
escaso contacto con el medio y comienza con episodios repetidos de irritabilidad con Ilanto inconsolable de hasta 3 horas de duracion,
hiperextensién de las extremidades y opistétonos, fiebre, sudoracion, taquicardia de hasta 220 lat/min, taquipnea e hipertension
arterial. Tras descartar otras posibles causas y realizar el diagnéstico diferencial con la encefalitis anti-NMDA o nuevas lesiones in-
tracraneales, el paciente es diagnosticado de HSP tras una encefalitis aguda por VHS-1. Se inicia tratamiento sintomético, con esca-
sa respuesta por parte del paciente, y se comienza sucesivamente una pauta con clonazepam (0,02 mg/kg/dia v.0.), clonidina (hasta
4 pg/kg/8 hv.o.), cloruro mérfico (0,1 mg/kg/6 h i.v.), diazepam (0,1 mg/kg/8 h v.0.), levopromazina (hasta 2 mg/kg/dia v.0.) y, final-
mente, gabapentina (hasta 30 mg/kg/dia v.0.) y cloracepato potésico (hasta 0,4 mg/kg/dia), asi como medidas fisicas de contencién,
con lo que se consiguen controlar los episodios a los 20 dias aproximadamente. Al alta, a los 2 meses del ingreso, el paciente per-
manece asintomatico en tratamiento con gabapentina, levopromacina y cloracepato potésico.

Figura 1. Resonancia magnética realizada a los 24 dias del ingreso

Discusion
La HSP se define como episodios transitorios de incremento de la actividad del sistema nervioso simpatico (SNS) en pacientes con
una lesion cerebral adquirida. Cursa con diaforesis, taquicardia, taquipnea, hipertermia e hipertensién arterial, junto con hipertonia

e hiperextension'. Aunque puede desencadenarse en ausencia de un estimulo, es mas probable que se aparezca tras un estimulo no
doloroso o presentarse como una respuesta patoldgica ante un estimulo nocivo®.

Hasta el consenso internacional publicado en 2014, no habia criterios especificos en cuanto a su definicién, nomenclatura o diag-
néstico, lo que favorecia la confusién en torno a este sindrome y, probablemente, su infradiagnéstico. Entonces se propuso un algo-
ritmo diagnéstico para adultos, que consta de 2 partes: una que evalla la gravedad y otra la probabilidad de que la clinica se deba a
la HSP. Pozzi et al.* publicaron una adaptacion de esta escala para la edad pediétrica (tabla 1). Hay que recordar que ambas estan
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Escala adaptada para el diagnéstico de la hiperactividad simpatica paroxistica en pediatria

Componente 1: gravedad clinica

0 1 2 3
_ _ _ 1-4 afos <110 110-124 125-139 >140
Frecuencia cardiaca (lat/min)
5-15 afios <100 100-119 120-139 >140
_ o ) 1-4 afios <30 30-34 35-39 >40
Frecuencia respiratoria (resp/min)
5-15 afios <25 25-29 30-34 >35
_ - 1-4 afos <100 100-109 110-119 >120
Presién arterial sistélica (mmHg)
5-15 afios <120 120-129 130-139 >140
Temperatura (°C) <37 37-37.9 38-38,9 >39
Sudoracion No Piel brillante y himeda Gotas de sudor Abundante
Postura Sin cambios Hipertonia que vence Hipertonia que no vence  Rigidez u opistotonos

Gravedad de la clinica

Sin gravedad 0
Leve 1-6
Moderada 7-12
Grave >13

Probabilidad diagnéstica (cada item suma 1 punto)

Los signos y sintomas ocurren simultdneamente

Los episodios son paroxisticos

Reaccion simpatica exagerada a un estimulo normalmente no doloroso

La clinica persiste 3 0 més dias consecutivos

La clinica persiste 2 0 mas semanas tras el dafio cerebral

La clinica persiste pese al tratamiento de los diagndsticos alternativos

Se administra medicacion para disminuir la actividad simpatica

Presenta 2 o mas episodios al dia

Ausencia de clinica parasimpatica durante los episodios

Ausencia de otra causa que justifique los sintomas

Antecedente de dafio cerebral adquirido

Probabilidad de diagnédstico de HSP (suma de puntuacion clinica y puntuacion de probabilidad diagnéstica)

Paoco probable <8
Posible 8-16
Probable >17

HSP: hiperactividad simpatica paroxistica.
Modificada de Baguley et al." y Pozzi et al .

pendientes de validacion, y que el diagnéstico sera de exclusion, fundamentalmente con las infecciones, la epilepsia, el sindrome de
abstinencia o el empeoramiento de lesiones cerebrales previas. Las caracteristicas que favorecen el diagnéstico son que la HSP
suele hacerse evidente cuando se suspende la sedoanalgesia, que los episodios pueden comenzar entre unos dias y unas semanas
tras la lesion, que deben ocurrir al menos 1 vez al dia durante méas de 1 semana, o que el tratamiento debe disminuir la actividad del
SNS. El paciente del caso expuesto cumplia todos estos criterios.

Aunque la fisiopatologfa no esté clara, se han propuesto ciertos mecanismas, como la desconexion de las vias eferentes inhibitorias
de la corteza cerebral, o el desequilibrio entre sistemas excitadores-inhibitorios, de modo que los estimulos aferentes conducirian a
un aumento de la actividad simpética y a los fenémenos de alodinia tipicos de estos pacientes3®. Asi, aunque tampoco existe un al-
goritmo terapéutico definido y en la literatura sélo encontramos revisiones de casos, se recomienda realizar un tratamiento precoz,
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tanto sintomatico como preventivo, combinando farmacos que actlen sobre los distintos mecanismos fisiopatolégicos en teoria im-
i 3,6
plicados?®.

Ademas de establecer medidas de confort no farmacolégicas, la mayoria de autores recomiendan como primera linea de tratamien-
to la administracién de cloruro mérfico, benzodiacepinas de accién corta y betablogueantes. Para disminuir el nimero y la severidad
de las crisis, se han utilizado, con diverso grado de respuesta, betabloqueantes (propranolol) y alfa-agonistas (clonidina y dexmeto-
midina) para disminuir la actividad simpatica, y agonistas GABA (gabapentina, baclofeno oral e intratecal, y benzodiacepinas de ac-
cién prolongada, como clonazepam o clorazepato)®’ para disminuir el tono muscular. En casos resistentes, puede ser necesario ins-
taurar sedoanalgesia continua con benzodiacepinas, opioides, propofol o dexmedetomidina.

Conclusiones

La HSP es una entidad infradiagnosticada e infratratada, producida tras un dafio cerebral adquirido. Su diagndstico es de exclusion.
El tratamiento, basado en la asociacion de distintos farmacos, debe ser precoz para evitar su prolongacion y el aumento de comorbi-

lidades. I
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