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RESUMEN ABSTRACT

Introduccion: la hiperactividad simpatica paroxistica (HSP) es
una complicacién que consiste en un incremento de la actividad
simpaética, la cual se presenta entre 10 y 30% de los pacientes
atendidos en terapia intensiva por lesion cerebral. El objetivo de
este articulo es describir la evolucién de tres nifios mexicanos
que desarrollaron HSP. Presentacion de los casos: los tres
pacientes eran menores de cinco afios que, tras la fase aguda
de un evento neuroldgico grave, desarrollaron sintomas car-
diovasculares (taquicardia, hipertension y fiebre) y distonia. Al
descartarse otras entidades, se integrd el diagnéstico de HSP.
El manejo consistié en agentes antihipertensivos y relajantes
musculares, pero se requirié de varias semanas para lograr
mejoria. Conclusion: la HSP es una complicacion que prolon-
ga la evolucién y recuperacion de pacientes que tienen lesion
cerebral y se encuentran en estado critico. Su identificacion
resulta importante para su manejo oportuno.

Palabras clave: hiperactividad simpatica paroxistica, di-
sautonomia, trauma de craneo, nifos.

Introduction: paroxysmal sympathetic hyperactivity (PSH)
is a complication that consists of increased sympathetic
activity, which occurs in 10 to 30% of patients treated in
intensive care for brain injury. In this paper, we describe
the clinical course of three Mexican children who developed
PSH. Case presentation: three patients younger than five
years-old who, after the acute phase of a serious neurological
event, developed cardiovascular symptoms (tachycardia,
hypertension and fever) and dystonia. When other entities
were excluded, the diagnosis of paroxysmal sympathetic
hyperactivity was integrated. By ruling out other entities, the
diagnosis of PSH was integrated. Management consisted of
antihypertensive agents and muscle relaxants, but several
weeks were required to achieve improvement. Conclusion:
PSH is a complication that delays the evolution and recovery
of patients who have brain injury and are in critical condition.
Its identification is important for its timely management.
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INTRODUCCION

Posterior a una lesion cerebral grave puede ocurrir una
falta de regulacion en el tono simpatico e hiperactividad
motora. Esta respuesta podria ser necesaria para la
recuperacién y el mantenimiento de la hemodinamia
y homeostasis cerebral; sin embargo, en ocasiones es
excesiva y desencadena procesos patolégicos.!2

Las lesiones cerebrales ocasionan desconexion de
la corteza cerebral con el diencéfalo (talamo e hipotala-
mo), lo cual provoca disminucién en la inhibicién y crea
un mecanismo de retroalimentacion positiva que se tra-
duce en hiperexcitabilidad neuronal. Desde el punto de
vista clinico, en esta fase los pacientes presentan fiebre,
taquipnea, hipertension arterial sistémica, diaforesis,
agitacion, postura de descerebracién o decorticacion
y distonias. Todos estos sintomas pueden ocurrir de
forma intermitente o continua, si no se realiza alguna
intervenci6n.!:3?

Por falta de consenso, hace algunos afos existia difi-
cultad para definir esta condicion, por lo que recibi6 dis-
tintos nombres, como disautonomias, crisis diencefalicas
o crisis adrenérgicas. En 2014 Baguley y colaboradores
propusieron el término de hiperactividad simpatica
paroxistica (HSP), al elaborar criterios clinicos para su
diagndstico en pacientes adultos. Posteriormente, Pozzi
y su grupo adaptaron los criterios para los pacientes
pediatricos, los cuales se describen en la 7Tabla 1.67

Al ser una complicacion que retrasa la evolucion de
los pacientes, los médicos deben estar familiarizados con

esta condicién neuroldgica, para un 6ptimo reconocimien-
to y manejo. Por lo anterior, en este articulo describimos
la evolucién de tres pacientes atendidos en el afio 2021,
en la Unidad de Terapia Intensiva Pediatrica (UTIP) del
Hospital Universitario “Dr. José E. Gonzalez”, ubicado
en la ciudad de Monterrey, Nuevo Ledn, México.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1. Paciente femenino de siete meses de edad,
previamente sana. Se present a urgencias con fiebre,
escala de FOUR (Full Outline of UnResponsiveness)
en 10 puntos, crisis convulsiva tdnico-clénica genera-
lizada (CCTCG) y hemiparesia izquierda. Tomografia
axial computarizada (TAC) de craneo: dilatacién ven-
tricular, edema transependimario e hipodensidad en
ganglios basales. Tuvo deterioro rostro-caudal hasta
fase mesencefalica, por lo que requirié ventilacion me-
cénica invasiva (VMI), infusién de aminas, medidas de
neuroproteccién y colocacién de valvula de derivacién
ventriculo-peritoneal.

Se diagnostic6 con meningitis tuberculosa, por lo
que se agregb dexametasona y antifimico. Mantuvo
sedoanalgesia con midazolam y sufentanilo por tres
dias; tras su retiro, se evidenciaronn episodios de hi-
pertonia, fiebre de dificil control, frecuencia cardiaca
(FC) y presion arterial media (PAM) por encima de
percentil 95, en varias ocasiones al dia.

Se solicitaron exdamenes, cuyos resultados se
presentan en la Tabla 2y la Figura 1. Se integr6 el

Tabla 1: Criterios pediatricos para el diagndstico de hiperactividad simpatica paroxistica (HSP).

Variable 0
Frecuencia cardiaca (Ipm) 1-4 afios <110
5-15 afios <100
Frecuencia respiratoria (rpm) 1-4 afios <30
5-15 afios <25
Presion sistélica (mmHg) 1-4 afios <100
5-15 afios <120
Presion diastolica (mmHg) 1-4 afios <65
5-15 afios <75
Temperatura (°C) <37
Sudoracion Normal
Tono muscular Ausente

1 2 8
110-124 125-139 > 140
110-119 120-139 > 140

30-34 35-39 > 40
25-29 30-34 >35
100-109 110-119 > 120
120-129 130-139 > 140
65-72 73-79 >80
75-82 83-85 >90
37-37.9 38-38.9 > 39
Aumentada Diaforesis local Diaforesis
generalizada
Levemente Incremento notorio Espasticidad u
aumentado opistotonos

Un puntaje mayor de ocho se considera positivo.
Ipm = latidos por minuto. rpm = respiraciones por minuto.
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Tabla 2: Resultados de estudios de laboratorio y gabinete de tres pacientes con HSP.

Ultrasonido Doppler renal
resistencias normales

Electroencefalograma Ritmo lento compatible con

datos de enfermedad hipdxico-
isquémica y area epileptégena

en region temporal
Cultivos y proteina C reactiva Negativos
Perfil tiroideo Normal

Figura 1:

Imagen de
resonancia
magnética que
muestra area

de restriccion
anivel de
ganglios basales,
hipocampos

y giro
occipitotemporal
lateral derecho'y
talamo bilateral.

diagndstico de HSP. Se manejé con midazolam, bu-
prenorfina y dexmedetomidina por cuatro dias, lo que
mejor6 la fiebre y las distonias; posteriormente, se
modificé el tratamiento con clonazepam, propranolol
y baclofeno, ademéas de prazosina por hipertension
arterial y taquicardia.

Se retir6 el ventilador mecénico al dia 35 y egresd
de UTIP; tras dos meses de internamiento en la sala
de pediatria, las crisis de HSP disminuyeron en cuanto
a intensidad, frecuencia y duracién, pero se mantuvo
el tratamiento con los cuatro farmacos.

Caso 2. Paciente femenino de cinco afios, previa-
mente sana. Llegd a urgencias con FOUR de 12 puntos,
CCTCG, fiebre y meningismo de cinco dias de evolucién.
Present6 deterioro rostro-caudal hasta fase mesence-
falica, por lo que requiri6 VMI, infusiéon de aminas y
medidas de neuroproteccion. En la TAC de craneo se

Morfologia normal e indices de Morfologia normal e indices de

Morfologia normal e indices de
resistencias normales
Ritmo lento, sin actividad

resistencias normales
Disfuncion cértico-subcortical

difusa bilateral en grado convulsiva
moderado, sin descarga
epileptiforme
Negativos Negativos
Normal Normal

observo: dilatacién ventricular y edema transependi-
mario, por lo que requirié colocacién de drenaje ventri-
cular externo. Se diagnosticé meningitis tuberculosa,
ademas se inici6 antifimico y dexametasona.

Requiri6 aminas por cuatro dias y sedoanalgesia con
midazolam y sufentanilo por siete dias. Tras su retiro,
manifestd espasticidad, fiebre, PAM y FC por encima de
percentil 95, asi como distensién abdominal y diarrea.
Lo anterior se considerd secundario a sindrome de
abstinencia y delirio hiperactivo, por lo que se manejé
con clonazepam, buprenorfina, dexmedetomidina y
haloperidol.

Después de 48 horas presenté una mejoria leve,
aunque continuaba con distonias e hipertensién arte-
rial de forma intermitente, con duracién de tres a cinco
minutos varias veces al dia. Se agreg6 propranolol,
prazosina y baclofeno cuando se integro el diagnéstico
de HSP, al suspenderse el resto de los medicamentos.
Se solicitaron estudios de laboratorio y gabinete (7abla
2y Figura 2). Se retiré el ventilador mecanico al dia
14, ya que disminuyeron la duracién e intensidad de
las crisis. Egres6 de UTIP en el dia 19. A los 60 dias de
internamiento en la sala de pediatria ain presentaba
tres crisis de HSP por dia, a pesar de recibir la dosis
méaxima de los tres farmacos.

Caso 3. Paciente femenino de un afio con retraso
del neurodesarrollo e hipotonia. Llegd a urgencias con
estatus epiléptico y fiebre de tres dias de evolucién. Se
descarté neuroinfecciéon. Tuvo deterioro neurolégico
(FOUR de ocho puntos), y posteriormente paro cardio-
rrespiratorio con duracién de ocho minutos. Se protegid
via aérea, se dio apoyo con aminas por 24 horas, pero
manteniendo sedoanalgesia con midazolam y sufen-
tanilo por 36 horas, como cuidados neurocriticos. Tras
suspender la sedoanalgesia, comenzé con fiebre (no
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Figura 2:

Imagen de
resonancia
magnética que
muestra areas
hiperintensas en
ganglios basales
bilateralmente,
hipocampos,
l6bulo frontal
derecho,

cuerpo calloso
y hemisferio
cerebeloso
izquierdo,
algunas con
restriccion a

la difusion.

asociada a proceso infeccioso), FC y PAM por encima
de percentil 95 de forma intermitente con cinco u ocho
episodios al dia, pero sin alteracién del tono muscular.

Enla Tabla 2y Figura 3 se presentan los resulta-
dos de los estudios complementarios. Se integré HSP,
por lo que se inicié buprenorfina y propranolol, pero
hubo dificultad para controlar las cifras tensionales,
por lo que se agregaron prazosina con éxito. Las crisis
se controlaron tras una semana de tratamiento. Se
realizd traqueostomia, pero la paciente desarrollé falla
respiratoria por problema neuromuscular, de modo que
fallecié al mes de estancia intrahospitalaria.

DISCUSION

En diferentes paises se ha reportado que la HSP en
nifnos tiene una prevalencia de 12% después de una
lesion cerebral grave por trauma craneal, y de hasta
29% en lesiones por hipoxia. En México, Bravo-Oro
y su equipo en un estudio retrospectivo encontraron
una prevalencia de 1.12% en un periodo de 15 afios.}®

En este articulo se presentan tres pacientes con
HSP; dos con tuberculosis meningea y una secuela de
encefalopatia hip6xico-isquémica. Los hallazgos en la
resonancia magnética de cerebro revelaron lesiones
cerebrales devastadoras con topografia predominante
en ganglios basales, talamo e hipotalamo (Figuras 1-3).
Es importante recalcar que el dafio en estas estructuras
provoca disfuncién de los centros auténomos.*8

Se ha descrito que la HSP se manifiesta habitual-
mente durante la segunda semana después del evento
desencadenante. En nuestros pacientes, la meningitis
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tuberculosa es una patologia subaguda, por lo que es
dificil establecer el momento del dafio inicial. Por otra
parte, a su llegada a urgencias, las tres pacientes se en-
contraban en estado de choque, por lo que fue necesario
estabilizar, otorgar cuidado neurointensivo y, cuando
fue posible, retirar la sedacién; posterior a lo cual se
manifestaron las crisis de HSP, lo que guarda relaciéon
con el efecto GABAérgico inhibitorio de la benzodiace-
pina y el control de la nocicepcion por el opioide. Por
todo lo anterior, consideramos dificil conocer el tiempo
del inicio de los sintomas en nuestros pacientes.%?

Para llegar a la conclusion de que se trata de HSP,
siempre se deben considerar otros diagndsticos diferen-
ciales, como hipertensidn intracraneana, hipertension
arterial secundaria, sindrome de abstinencia, sepsis,
estatus no convulsivo y delirio. Los auxiliares diagnds-
ticos son de utilidad, por ejemplo, en nuestros pacientes
en el electroencefalograma no habia actividad convul-
siva, el ultrasonido Doppler renal era normal, no habia
datos de hipertension intracraneal, ademas de que los
cultivos y reactantes de fase aguda fueron negativos.
El diagnéstico de HSP debe considerar los criterios
modificados por Pozzi y colaboradores; se ha asociado
un mayor puntaje de estos criterios con incremento de
la estancia intrahospitalaria y peor prondstico.”%10

Los pacientes con HSP pueden presentar efectos
a largo plazo como hipertrofia cardiaca, desgaste
muscular, mayor duracién de estado de coma, retraso
en la rehabilitacion neurolégica, recuperacion lenta y
posibilidad de muerte tardia. En nuestros pacientes se
prolongé el uso de ventilador mecanico.*®

En cuanto al tratamiento no existen guias especi-
ficas en Pediatria. Se han utilizado betabloqueantes,

Figura 3:

Imagen de
resonancia
magnética que
muestra zonas
de restriccion
focal en tlamo
izquierdo, brazo
posterior de
capsula interna
bilateral y ambos
pedunculos
cerebrales.



relajantes musculares centrales, agonistas alfa, benzo-
diacepinas y analgésicos opioides, lo cuales se conside-
raron en nuestros pacientes. Pero hay que hacer notar
la dificultad para controlar las cifras de tensién arterial
y taquicardia, lo cual abre la posibilidad a estudios de
investigacion con el fin de evaluar la terapia bloqueante
dual para el manejo de sintomas cardiovasculares.'”
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