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Resumen

El sindrome de choque hemorragico y encefalopatia (SCHE) es una enfermedad aguda y de mal prondstico por su alta
mortalidad y secuelas neuroldgicas. Es fatal en bebés saludables. Se caracteriza por choque, crisis convulsivas, diarrea o
cuadro catarral, coagulacién intravascular diseminada, anemia, plaguetopenia, falla hepética, falla renal y fiebre.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 45 dias de vida, que inicia con fiebre de 39° C. Presenta crisis convulsivas tonico-clénicas
generalizadas, choque y sangrado en el nivel de tegumentos. Tres dias después presentoé acidosis metabdlica, falla
organica multiple y fallecio.

La autopsia mostré necrosis tubular aguda, necrosis coagulativa del musculo papilar del ventriculo izquierdo, y

petequias subpleurales y subepicéardicas.
Palabras clave: estado epiléptico, fiebre, sindrome de choque hemorragico y encefalopatia

Abstract

Hemorrhagic shock and encephalopathy syndrome is an acute disease. The outcome is almost fatal or with neurolo-
gical sequelae. It is a cause of dead in healthy toddlers. It is characterized by shock, coma, seizures, diarrhea/upper
respiratory track infection, disseminated intravascular coagulation, anemia, thrombocytopenia liver dysfunction,
renal dysfunction and fever.

CLINICAL cAsk. 45 days male that began with 390C fever. Later, the patient presented seizures, shock, and DIC.
Three days later the patient developed metabolic acidosis, multiple organ failure, and died. The autopsy findings
were acute tubular necrosis, necrosis of papillary muscle of left ventricle and subpleural, subepicardic petechia.
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Introduccion

El sindrome de choque hemorragico y encefalopatia (SCHE)
es una enfermedad devastadora. Levin la describid por pri-
mera vez en 1983, y desde entonces se han reportado mul-
tiples casos en todo el mundo, con lo que se reconoce su
importancia como causa de muerte en nifios sanos. Hasta
el momento se desconoce la etiologia de esta enfermedad.

El pronéstico es malo, la mortalidad es cercana a 60% v el
resto de los pacientes tienen secuelas neuroldgicas graves.
Los principales indicadores de mal pronéstico son el estado
epiléptico y el coma por mas de 24 horas. Sin embargo, se
estima que algunos pacientes tratados a tiempo y de manera
intensiva pueden evitar las secuelas. El inicio de esta enfer-
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medad es agudo, con un periodo de evolucién de siete horas
en promedio, durante el cual se presentan datos compatibles
con una infeccioén viral en el nivel rinofaringeo o gastroentes-
tinal con fiebre como primer signo, situacién que dificulta en
gran medida el diagndstico. Sin embargo, al poco tiempo se
presentan, en forma subita, cianosis, diaforesis, crisis con-
vulsivas y dificultad respiratoria, asi como coma, coagulacion
intravascular diseminada e insuficiencia renal y hepatica. El
6rgano blanco parece el sistema nervioso central, con crisis
convulsivas como principal manifestacién clinica y causa de
muerte o de complicaciones posteriores. Se ha reportado la
presentacion de esta enfermedad desde los dos meses hasta
los 33, con una proporcién hombre/mujer de 2.5:1.

Seinfiere que la etiologia puede ser multifactorial,
con hiperpirexia como factor principal de la patogénesis.
Otras teorias mencionan deficiencia de ciertas proteinas
relacionadas con la respuesta inflamatoria.

El diagnostico es clinico y se basa en los crite-
rios de Bacon (cuadro 1). Por tanto, como en todas las
enfermedades, requiere una buena historia clinica para el
diagndstico diferencial con intoxicaciones (por ejemplo,
paracetamol) o infecciones. Entre los hallazgos posmortem
se encuentran edema cerebral, petequias en la sustancia
blanca, hemorragia gastrointestinal y esteatosis hepatica.

Cuadro 1
Criterios diagndsticos de SCHE (criterios de Bacon)

Criterios diagnoésticos de SCHE

Choque

Coma o crisis convulsivas

Diarrea o infeccion de vias respiratorias altas

Coagulacion intravascular diseminada

Disminucién de hemoglobina y cuenta plaquetaria

Elevacién de enzimas hepéticas

Alteraciones renales

Acidosis metabdlica

ClOIN|O|O R WIN]|=

Cultivo negativo de liquido cefalorraquideo

Los criterios de Bacon son 1) choque, 2) coma o crisis con-
vulsivas, 3) diarrea o infeccién de vias respiratorias altas,
4) coagulacion intravascular diseminada, 5) disminucion
de la hemoglobina y cuenta plaquetaria, 8) elevaciéon de las
enzimas hepéticas, 7) alteraciones renales, 8) acidosis y 9)
cultivo negativo de liquido cefalorraquideo. Se considera que
para el diagnéstico definitivo deben estar presentes los nueve
criterios; para un diagnéstico probable, siete u ocho criterios;
y menos de siete de estos criterios descartan la enfermedad.
Presentamos a continuacién un caso de SCHE en
un nifo de 45 dias de vida que ilustra lo complejo del diag-
néstico, del manejo y por tanto, lo fatal del pronéstico.

Presentacion del caso
Lactante masculino de 45 dias de edad. Producto de la
primera gesta, de madre de 23 afos de edad, obtenido

SINDROME DE CHOQUE HEMORRAGICO Y ENCEFALOPATIA

por cesarea por presentacién pélvica a las 38 semanas de
gestacion con peso de 2700 g. Se ignora la calificacion de
APGAR al nacer pero se refiere sin problemas perinatales
ni neonatales. Recibié alimentacién exclusiva del seno ma-
terno y presentd desarrollo psicomotor adecuado.

Padecimiento actual

Comenzd cuatro dias previos a su ingreso con fiebre de 39°
C, tos humeda en accesos, esporadica, no cianosante ni
disneisante, e irritabilidad. Al principio se manej6é en forma
externa con acetaminofén con dosis de 25 mg/kg.

Tres dias después se le llevé con su médico familiar
por continuar con fiebre, quien le aplicd un medicamento via
intramuscular no especificado. No hubo mejoria y continud
con fiebre elevada, por lo que se le transfirié al servicio de
urgencias de un hospital de segundo nivel de atencién, en
donde se recibidé con crisis convulsivas, caracterizadas por
movimientos ténico-clénicos generalizados, asi como polip-
neay fiebre de 41.4° C. En la exploracién fisica se encontr¢ al
paciente con peso y talla acordes a su edad, rubicundo, con
fontanela anterior normotensa, labios secos, faringe hiperé-
mica, con rudeza respiratoria, taquicardico, abdomen con
aumento de la peristalsis y extremidades con llenado capilar
de tres segundos.

Se inicié manejo con diacepam via rectal y admi-
nistracion rapida de solucion salina. Sin embargo, continud
con mala evolucién, con dificultad respiratoria, sangrado
en sitios de venopunciéon y persistencia de las crisis con-
vulsivas, por lo que se catalogd como estado epiléptico;
requirié asistencia mecanica a la ventilacion, impregnacion
con difenil-hidantoina (DFH) y fenobarbital, se inicié doble
esquema de antibidticos, soluciones gluco-alcalinizantes, y
una nueva carga de cristaloide y después una de coloide.
Se realizé puncion lumbar en dos ocasiones, reportada co-
mo traumatica.

Por laboratorio, se descubrié acidosis metabdlica
descompensada (pH 7.27, PCO2 15.7, PO2 160, EB de -16);
biometria hematica: anemia, leucocitosis con neutrofilia, pla-
quetas normales, quimica sanguinea con creatinina de 1.4.
Los electrolitos séricos fueron normales. Los tiempos de
coagulacion se reportaron como: “no coagulan”.

A las ocho horas del manejo intensivo el paciente
continué con fiebre de 40° C, palidez de tegumentos, hematu-
ria macroscépica, movimientos tdnico-clénicos generalizados,
estertores finos broncoalveolares de predominio derecho,
borde hepético palpable a 2-2-1 cm de lineas convencionales
y sangrado en los sitios de puncién. Al no yugularse las crisis
convulsivas se decidié reimpregnar con DFH, y se obtuvo res-
puesta adecuada. Una hora después se reactivaron las crisis
convulsivas, reportadas en esta ocasion como parciales. Cua-
tro horas después persistié con mala evolucién, con palidez
de tegumentos ++, fontanela anterior discretamente tensa,
lenta respuesta pupilar al estimulo luminoso, con taquicardia,
incremento de la hepatomegalia a 4-5-5 cm por debajo de
lineas convencionales, llenado capilar retardado, volimenes
urinarios bajos, bradicardia de 60x " y tension arterial de 50/30
mmHg. De inmediato se iniciaron maniobras de reanimacién
cardiopulmonar, con respuesta a los 60 segundos, y se decidié
trasladarlo al Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional
Siglo XXI (HP CMN SXXI).
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Ingreso al servicio de Admision Continuay Toxicologia
en malas condiciones generales con intubacion orotraqueal,
sangrado a través de la canula y los siguientes signos vitales:
TA 40/20 mmHg, FC 124x",FR 30x", temperatura de 36.4° C y
destrostix de 70 mg/dl.

Mediante exploracion fisica se le encontré des-
hidratado, palido 4+, con piel marmoérea, pupilas con
respuesta fotomotora lenta con tendencia a la midriasis,
estertores finos parahiliares y apicales derechos, y soplo
sistélico grado I/VI; ademas, abdomen tenso, doloroso,
con peristalsis disminuida, pulsos débiles y llenado capilar
de cuatro segundos.

Segun el andlisis sanguineo: biometria con leucoci-
tosis de 19 240 células por campo, Hb de 7.8, plaguetas de
81 000 células por campo; tiempo de protrombina 92.1/12.3;
tiempo de parcial de tromboplastina >180 segundos/32
seg; creatinina de 2.0, potasio de 5.6. TGO 308, TGP 1970;
gasometria con pH 7.28, PCO2 29.9, PO2 34.2, EB -115y
lactato de 60.

Se manejé con liquidos IV a 150 ml/kg/dia, bicar-
bonato en bolo a 1 mEg/kg/dosis, dobutamina y dopamina
a 10 mcg/kg/minuto cada uno, albumina a 0.5 g/kg/dosis,
carga con cristaloides a 20 ml/kg/dosis, N-acetilcisteina a
140 mg/kg/dosis, concentrados plaquetarios y vitamina K.
El ventilador se establecié con pardmetros de PPl 26, PEEP
3, ciclado 30x", tiempo inspiratorio de 0.48 y flujo continuo
de ocho litros.

Presentd tres eventos de paro cardiorrespiratorio,
que se revirtieron en dos ocasiones con maniobras avanza-
das de reanimacién; en la Ultima no se obtuvo respuesta y
se le declaré fallecido dos horas después de su llegada a
nuestro hospital.

Posteriormente se realizd la necropsia y se obser-
vé en el nivel renal necrosis tubular aguda (figura 1). En el
corazoén, los hallazgos macroscépicos fueron puntilleo he-
morragico (figura 2), y microscdpicos, necrosis coagulativa
del musculo papilar del ventriculo izquierdo y petequias
subpleurales y subepicéardicas escasas (figura 3). En el en-
céfalo se reporté edema cerebral de leve a moderado (625
vs 460 g) (figura 4).

Figura 1
Micrografia que muestra necrosis tubular aguda

Figura 2
Bloque cardiopulmonar que muesira petequias
subpleurales y subepicdrdicas (flechas)

Figura 3
Micrografia con necrosis coagulativa del misculo
papilar del ventriculo izquierdo

Figura 4
Corte transversal de encéfalo en el que se aprecian
datos incipientes de edema cerebral
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Discusion

Si bien el diagnéstico de SCHE es clinico, comparte signos
y sintomas con otras enfermedades, como intoxicacién por
paracetamol, meningitis y sepsis, entre otras. Los criterios
de Bacon proporcionan un parametro para el diagnoéstico
diferencial.

En el presente caso encontramos que, aunque el
paracetamol se administré por arriba de dosis terapéuticas y
no contamos con niveles séricos del medicamento, la sobre-
dosificacién no alcanzé dosis toxicas, no hubo ingesta previa
de sustancias inductoras del sistema microsomal hepatico,
y tanto la fiebre como los datos neurolégicos predominaron,
desde el principio del padecimiento, sobre los hepaticos,
gue se esperarian mas en un paciente con intoxicaciéon por
paracetamol. Ademés, los hallazgos anatomopatolégicos
en el nivel hepatico y cardiaco no fueron concluyentes de
toxicidad por este derivado paraaminofendlico, pues, en
caso afirmativo, se observan, desde las etapas Il y Ill de la
intoxicacion, necrosis hepatica centrolobulillar masiva y mio-
carditis. Por otro lado, al considerar el aspecto infeccioso, el
paciente presento un cuadro de vias respiratorias con fiebre
persistente como dato casi exclusivo, con una evolucion
torpida y répidamente progresiva hacia estado epiléptico,
choque y coagulacion intravascular diseminada, sin obtener
respuesta en ninglin momento al tratamiento. Sin duda, un
punto clave y polémico es que, aunque no contamos con el
resultado del cultivo del liquido cefalorraquideo y pudimos
tener ocho de los nueve criterios de Bacon, desde el punto
de vista anatomopatolégico no hubo ninguna evidencia de
infeccién en el nivel de sistema nervioso central: sélo se
document6 edema cerebral y puntilleo hemorrégico.

En los casos clinicos de la bibliografia, estos pacientes no
responden en su mayoria al tratamiento intensivo.®®

En el nivel histolégico se documentan metamor-
fosis de grasa hepética en la microscopia de luz, mientras
que la microscopia electrénica revela densidades floculadas
en la mitocondria, indicador de mal pronéstico; también se
ha relacionado con depésitos electrodensos en los peroxi-
somas. En el nivel de sistema nervioso central hay infartos
cerebrales y también se han reportado puntilleos hemorréa-
gicos en el nivel de encéfalo, que se consideran asimismo
indicadores de mal pronéstico. Estos datos histopatolégicos
sin duda tienen traduccién clinica como hiperreflexia o crisis
convulsivas de dificil control refractarias al tratamiento con-
vencional.

Si bien se desconoce la etiologia, se considera
que la hipertermia es la causa o una parte de la enfermedad
al provocar el consumo de factores de la coagulacién; esta
respuesta del organismo puede asociarse a una respuesta
metabdlica al trauma o considerarse como respuesta infla-
matoria sistémica exagerada. Algunas evidencias de esto
son la deplecién linfocitaria en los 6rganos linfocitarios y
la disminucion de los niveles plasmaticos de la alfa 1-anti-
tripsina y alfa 2-macroglobulina, ambas con incremento de
las enzimas proteoliticas circulantes, asi como deficiencias
de tripsina. Otros hallazgos que confirman la teorfa son
la plaguetopenia que se presenta de manera tardia y las
alteraciones renales, como la mioglobinuria, o, como el
presente caso, necrosis tubular aguda.
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Esta hipdtesis de hipertermia como principal res-
ponsable se relaciona con dos etiologias: adquirida y con-
génita. La adquirida se comenta en un estudio que afirma
que el arropamiento excesivo de los lactantes es la causa
de muerte, al encontrar que los pacientes que murieron por
SCHE estuvieron cubiertos hasta la cabeza. Esto se basa
en una razén de momios (RM) de 30 con un intervalo de
confianza de 95% de 2.5 a 384.

Por otro lado, la hereditaria se sustenta en la

sobreexpresion de un fenotipo poco comun de la alfa 1
antitripsina, que encontraron Levin y Van Aker en distintas
latitudes.
Otra hipotesis se vincula a etiologia viral porque en algu-
nos casos se aislaron virus en los pacientes con SCHE. Sin
embargo, en la mayoria de los reportes no se aislé ningun
agente infeccioso, lo cual es una de las caracteristicas de
la enfermedad.

Los hallazgos reportados en el presente caso son
similares a los publicados en la bibliografia, no obstante, el
conocimiento de este sindrome es importante porque nos
permite realizar un diagnoéstico oportuno y de esta forma
instalar un tratamiento intensivo temprano e incidir en el
pronéstico.

La hipertermia como posible etiologia nos invita
a reflexionar sobre el tratamiento, el cual proponemos con
medidas dirigidas al control de la temperatura y sin medi-
camentos potencialmente nefrotéxicos (como antibioticos,
en especial la amikacina) o hepatotoxicos (como parace-
tamol). Las medidas de soporte serian resucitacién con
cristaloides, control de crisis convulsivas y vasopresores
quiza los de mayor utilidad.
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