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RESUMEN

Fundamento: la hiperactividad simpatica paroxistica consiste en episodios autolimitados
de hipertensién arterial, taquicardia, taquipnea, hiperhidrosis, disminuciéon del nivel de conciencia,
aumento del tono muscular con postura en extension, hipertermia, sialorrea y midriasis. Con
frecuencia se retrasa su reconocimiento lo que incrementa la morbilidad y mortalidad.

Objetivo: conocer la importancia de un diagnostico y tratamiento precoz de la enfermedad
para mayor supervivencia del paciente afectado.

Presentacion del caso: paciente de 33 afios de edad, femenina, que desarrollé una hiperac-
tividad simpatica paroxistica asociada con hidrocefalia obstructiva.

Conclusiones: debe sospecharse la enfermedad en pacientes con dafio cerebral agudo de
diversas causas. El diagndstico temprano es vital para evitar estudios diagndsticos e intervenciones

innecesarias e iniciar un tratamiento rapido y apropiado que modifique la evolucion del sindrome.

DeCS: DISAUTONOMIAS PRIMARIAS/terapia; DISAUTONOMIAS PRIMARIAS/ diagnéstico;
HIPERCINESIA; HIDROCEFALIA; LESIONES ENCEFALICAS.

ABSTRACT

Background: paroxysmal sympathetic hyperactivity consists of self-limited episodes of arteri-
al hypertension, tachycardia, tachypnea, hyperhidrosis, decreased level of consciousness, increased
muscle tone with extension posture, hyperthermia, sialorrhea and mydriasis. Frequently their
recognition is delayed, which increases morbidity and mortality.

Objective: to make known the importance of an early diagnosis and treatment of the entity

for greater survival of the affected patient.
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Case report: a 33-years-old female patient who developed a paroxysmal sympathetic hyperactivity
associated with obstructive hydrocephalus.

Conclusions: the entity should be suspected in patients with acute brain damage of
various etiologies. Early diagnosis is vital to avoid unnecessary diagnostic studies and interventions

and to initiate a rapid and appropriate treatment that modifies the evolution of the syndrome.

DeCS: PRIMARY DYSAUTONOMIAS/therapy; PRIMARY DYSAUTONOMIAS/diagnosis; HYPERKINESIS;
HYDROCEPHALUS; BRAIN INJURIES.
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INTRODUCCION

El sistema auténomo regula basicamente todas las funciones voluntarias e involuntarias del cuerpo,
desde el parpadeo hasta el latir del corazén, de manera sencilla el sistema nervioso es el centro de
mando del que dependen los demas sistemas de érganos y partes del cuerpo, por lo tanto, imagina
la crisis en la que entraria una persona a quien le falla dicho motor. Los sintomas son muy variados
y pueden incluir problemas con la regulacién de la frecuencia cardiaca, la presién arterial, la tempe-
ratura corporal y la transpiracion. Otros sintomas incluyen fatiga, mareo, sensacion de mareo o des-
mayo (sincope), debilidad y deterioro cognitivo. No es contagiosa, no es mortal, si puede influir en la
forma de vida, inicia en la pre adolescencia o adolescencia, aunque no hay una edad estimada para
que surja.

Esta enfermedad es mucho mas frecuente en mujeres (10 por cada 1 hombre), sobre todo jovenes.
Se puede decir que las disautonomias pueden ser de origen central o periférico, al igual que otros
tipos de afectacion del sistema nervioso. Con respecto al tiempo de evolucion, pueden ser agudas o
crénicas; al depender del tipo de conexidn dafiada pueden ser: simpaticas o parasimpaticas. ()

La incidencia de estos casos en la institucidon estd subestimada por una falla del reconocimiento de
los sintomas y de la enfermedad. En la casuistica retrospectiva de la institucidn en cuestiéon no se
encontré que hubiera casos previos con la hiperactividad simpatica paroxistica (HSP).

En relacion al manejo terapéutico, la no existencia de ensayos clinicos hace que éste no esté bien
definido. Se prefiere combinar varios farmacos frente a la monoterapia. En los episodios agudos se
emplean opioides y, como segunda opcidon, benzodiazepinas de accion corta, betabloqueadores del
tipo propranolol, entre otros. ¥ Se persigui6 como objetivo dar a conocer la importancia de un
diagnostico y tratamiento precoz de la enfermedad para mayor supervivencia del paciente afectado
mediante la exposicion del caso clinico y una revisién bibliografica amplia como sustrato teorico del

tema en cuestion.
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 33 afios, color de piel negra, de procedencia urbana, que tiene antecedentes
personales de salud de padecer de hipertensién arterial (HTA), infarto cerebral antiguo y cesarea
anterior, que fue llevada al Hospital General Abel Santamaria. Se quejaba de cefalea intensa,
acompafnado de vomitos centrales, rigidez muscular y pérdida del conocimiento ya en el servicio de
Emergencias.

Al ingreso se le constataron cifras de tensién arterial de 150/100 mmHg, ademas de una puntuacion
de la escala del coma de Glasgow (EsCG) de cinco a seis puntos asociado anisocoria y reaccién
anormal al dolor. Se intubd y fue conectada a equipo de ventilaciéon mecanica; se le realizé una tomo-
grafia axial computarizada simple (TACs) la cual reveld imagen hiperdensa de 63-65 UH (sangre)
adyacente a la regién talamica izquierda y al tercer ventriculo, con presencia de sangre en el sistema
ventricular con dilatacion y abombamiento del ventriculo en cuestion.

La radiografia de torax y el ecosonograma abdominal descartaron lesiones extraneuroldgicas de
importancia, la analitica sanguinea no mostro alteraciones considerables. Se le realizdé por el servicio
de neurocirugia una ventriculostomia por trépano para evacuar la sangre y realizar lavados intraven-
triculares con antimicrobianos.

Fue ingresada en los servicios de Unidad de Cuidados Intensivos 2 (UCI2) donde enfrentd como com-
plicaciones una neumonia asociada a la ventilacion mecanica por Enterobacter aerégenes multirresis-
tente, neumotdrax izquierdo postraumatico por realizacion de abordaje venoso profundo, hidrocefalia
obstructiva, meningoencefalitis bacteriana nosocomial, y disturbios del medio interno de los cuales el
mas significativo fue una hipernatremia severa con sodio (Na) sérico en 173 mEq; complicaciones
esperadas en este tipo de paciente multiagredido, diagnosticadas clinica y complementariamente que
fueron tratadas, por lo cual se estabilizé su evolucién y fue trasladada al servicio de Cuidados Progre-
sivos de la misma institucion. Se le realizé traqueostomia y gastrostomia durante la estancia en el
servicio.

A los 30 dias de estadia hospitalaria desarrollé un trastorno disautondmico neurovegetativo simpatico
o hiperactividad simpatica paroxistica (HSP) dado por los siguientes sintomas y signos: hiperpirexia
central, taquipnea de subito comienzo y final, taquiarritmia de subita aparicion y término, hiperten-
sion arterial mantenida, hiperhidrosis profusa y postura de descerebracion.

A veces esos signos y sintomas aparecian al momento del examen fisico y remitian solo o con medi-
cacion. Se comenzé a medicar primeramente con clorpromacina a 75 mg diarios intravenoso (IV), o
acetaminofén a 3 g diarios, pero realmente los sintomas y signos adquirieron mejoria con la adminis-
tracion de morfina (20 mg) a 0,05 mcg/kg/h y propanolol (40 mg) a 1/2 tableta ¢/8h por gastrosto-
mia. De tal manera que desaparecieron los mismos al término de 10 dias de manejo farmacoldgico
mantenido.

Luego experimentd un ascenso en la ESCG con una puntuacién de 11 puntos, en ocasiones obedecia
ordenes sencillas y con apertura ocular espontanea. Se trasladd a servicios de medicina interna con
resolucion del trastorno disautondmico neurovegetativo simpatico a los 15 dias de estadia en el

servicio de Cuidados Progresivos (Figura 1, 2, 3y 4).
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Figura 1. Paciente convaleciente.

Figura 2. Posicion de las manos y ojos
posterior al alta médica en fase de convalecencia.

Figura 3. Posicion de los pies en fase convaleciente.
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Figura 4. Estado de postraciéon de convaleciente
la paciente en estado consciente.

DISCUSION

El término sistema nervioso autonomo (SNA) incluye todas las vias aferentes y eferentes que contro-
lan la funcién visceral. Las enfermedades del sistema nervioso autondmico tienen manifestaciones
heterogéneas, se diagnostican tarde y se manejan, en general de forma inadecuada.

Las alteraciones episddicas de la temperatura corporal, la presion arterial, la frecuencia respiratoria y
cardiaca, el tamano pupilar y el nivel de conciencia, que coinciden con hiperhidrosis, salivacion excesi-
va y postura extensora han sido asociadas con diversas alteraciones del sistema nervioso central
(SNC). Algunos ejemplos son la agenesia del cuerpo calloso, los tumores supraselares y diencefalicos,
la hidrocefalia y las crisis diencefalicas secundarias a lesiones traumaticas, hemorragias subaracnoi-
deas, hipoxia cerebral y lesiones medulares. ?

Los afectados muestran aparicion insidiosa y recurrente de episodios autolimitados de hipertension
arterial, taquicardia, taquipnea, hiperhidrosis, disminucién del nivel de conciencia, aumento del tono
muscular con postura de descerebracién, hipertermia y sialorrea y midriasis, con una duracion de
hasta diez horas. Seglin nos cita Dominguez Jiménez E et al. ® el primer caso publicado con manifes-
taciones de hiperreactividad simpatica fue en 1929 por Penfield otorgdndole el nombre de epilepsia
diencefdlica a la enfermedad. Pero luego de descartarse la actividad epileptiforme se le dio al desor-
den otras denominaciones: disautonomias, tormenta autondmica, tormenta simpatica paroxistica,
crisis autondmicas, crisis diencefalicas, crisis disautondmicas, sindrome de disfuncion disautondémica,
entre otros. No fue hasta 2007 que se decidid por la propuesta de varios autores nombrar a la
enfermedad como hiperactividad simpatica paroxistica (HSP), sin llegar a consenso alguno. &

La acetilcolina que trabaja mas en el sistema nervioso parasimpatico es la responsable de mucha de
la estimulacién de los musculos, al incluir los musculos del sistema gastrointestinal, se pueden encon-
trar también, en las neuronas sensoriales y en el sistema nervioso autdbnomo y participa en la progra-
macion del suefio rapid eyes moviment (REM). Ademas de que interviene en la ingestion de alimentos

y en la digestidon, en los procesos anabdlicos y el reposo fisico. Aumenta tanto el flujo sanguineo del
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tracto gastrointestinal, el tono muscular gastrointestinal, las secreciones endocrinas gastrointestinales
y disminuye la frecuencia cardiaca.

En el sistema nervioso simpatico trabaja la norepinefrina (antes llamada noradrenalina). La cual esta
asociada con la puesta en alerta maxima de nuestro sistema nervioso. Es prevalente en el sistema
nervioso simpatico, e incrementa la tasa cardiaca y la presion sanguinea. Las glandulas adrenales la
liberan en el torrente sanguineo, junto con su pariente la epinefrina. Es también importante para la
formacion de memorias. El estrés tiende a agotar nuestro almacén de adrenalina, mientras que el
ejercicio tiende a incrementarlo. Las anfetaminas speed funcionan al causar la liberacion de norepine-
frina. Ambas se encuentran en la médula suprarrenal. (¥

El control del flujo simpatico en el SNC estd mediado por receptores de opioides ubicados tanto en el
cerebro como en aferentes nociceptivos de los reflejos somatosimpaticos, aferentes vagales (incluye
los barorreceptores), vias simpaticas periféricas y sus érganos efectores. Esto explicaria el efecto
supresivo de la morfina al actuar sobre mecanismos moduladores hiperactivados. El incremento de la
presion del pulso durante las crisis refleja la liberacién de catecolaminas adrenomedulares ademas del
incremento de la activacién neural simpatica. Estos mecanismos proveen la base para la efectividad
del tratamiento con beta-bloqueantes.

A lo largo del tiempo las crisis autondmicas han tenido diferentes denominaciones, a saber: epilepsia
autondmica diencefdlica, sindrome de desregulacion central, espasmos crénicos de decerebracion,
paroxismos ténicos cerebelosos, respuesta simpaticoadrenal, sindrome mesencéfalico agudo, epilepsia
diencefdlica, sindrome de disfuncidon autondmica, sindrome apalico traumatico, sindrome de desregu-
lacién hipotdlamo-mesencéfalico, tormenta autondmica, hiperpirexia asociada con contraccién muscu-
lar excesiva, tormenta simpatica paroxistica, sindrome de disfuncién autonémica e hiperactividad
simpatica paroxistica. ®

La paciente presenté una HSP secundaria a hidrocefalia obstructiva producto de la enfermedad
cerebrovascular hemorragica que le dio origen, sin evidencia durante los episodios, de actividad
epileptiforme o foco infeccioso y con excelente respuesta al tratamiento con betabloqueantes y morfi-
na. Presentd ademas una rapida conexion con el medio, con respuesta a 6rdenes simples, hecho no
descripto en la literatura hasta el momento.

Jédar Morente et al. (® definen en adultos un sindrome propio de supervivientes de un dafio cerebral
adquirido y severo con aumentos transitorios de tono simpatico (taquicardia, taquipnea, hipertension
arterial, sudoracién profusa y aumento de temperatura) asi como de tono muscular. Su causa mas
frecuente es la lesidon traumatica cerebral (79,4 %), seguido de hemorragia subaracnoidea (11,3 %)
anoxia cerebral (9,7 %), ictus (5,4 %) y encefalitis autoinmune (5,7 %), aunque pueda haber otras
causas.

Los autores anteriores también agregan que el inicio de los sintomas suele ocurrir a los diez dias del
ingreso (79 %) de los pacientes, pero hay casos descritos las primeras 72 horas. Suele debutar en
unidades de cuidados intensivos lo que coincide con la extubacién, o bien en unidades de larga

estancia o neurorrehabilitacion.
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El diagnostico era clinico y de exclusidn afios atras, al obtener una probabilidad clinica de la presencia
del cuadro. ) Sin embargo, ya existen criterios diagnésticos bien definidos mencionados por Domin-
guez Jiménez E et al. ® como los de Baguley 1J et al. ® quienes lo basan en la presencia de cinco de
siete de los siguientes signos y sintomas: taquicardia, hipertensién arterial, hipertermia, taquipnea,
distonia, postura extensora y sudoracion excesiva. ¢®

Rabinstein AA, ") propone que se deben presentar cuatro de seis criterios caracteristicos: fiebre de
38,3 °C o mayor, taquicardia mayor de 120 latidos por minuto (o 100 si el paciente esta tratado con
un beta bloqueador), presidn sistélica mayor de 160 mmHg, mas de 30 respiraciones por minuto,
hiperhidrosis y postura en extensién o distonia severa, ) otros investigadores propusieron que la
forma de diagnosticarlo debia ser con base a la respuesta de administracion de 10 miligramos de
sulfato de morfina via intravenosa. Este ultimo criterio fue el que se llevd a cabo en el servicio y el
grupo basico de trabajo cree que es el mejor, debido a que es diagndstico y terapéutico. Se han des-
crito tres fases del cuadro clinico, la primera, con una semana de duracion por lo que resulta dificil
distinguirla, ya que los pacientes se encuentran por lo general en areas de cuidados intensivos
sedados y orointubados. La segunda se presenta entre la segunda y cuarta semana, con cambios
disautondmicos claros y en la tercera comienzan las crisis disautonémicas. "

Los diagnosticos diferenciales son sindrome de abstinencia alcohdlica o a drogas, serotoninérgico o
neuroléptico maligno, dolor, sepsis, infecciones del SNC, epilepsia, hemorragia intracraneal, enferme-
dad tromboembdlica, hipoxia, tormenta tiroidea, infarto agudo de miocardio y ansiedad. ®

No hay definido un limite analitico de catecolaminas para confirmar o excluir el diagndstico de HSP.
Tampoco hay relacién entre elevacion de la presion intracraneal y los episodios de HSP. La presencia
de lesiones en la tomografia axial computarizada no son patognomaénicas. La resonancia magnética es
mas adecuada para estudiar el tronco de encéfalo e identificar lesiones axonales difusas, pero son
necesarios mas estudios. )

En relacién al manejo terapéutico, la no existencia de ensayos clinicos hace que éste no esté bien
definido. Se prefiere combinar varios farmacos frente a la monoterapia. En los episodios agudos se
emplean opioides y, como segunda opcién, benzodiazepinas de accion corta.

Se han utilizado diferentes drogas en el tratamiento de estos cuadros, que incluyen sulfato de morfi-
na, oxicodona, midazolam, propranolol, clonidina, clorpromazina, bromocriptina, dantrolene, atenolol
y labetalol. La bromocriptina, agonista de receptor de dopamina, ha sido efectiva en disminuir la
hipertermia y la diaforesis. ()

El propranolol es Util para manejar la taquicardia y la hipertensién. *® La clorpromazina tanto por via
oral, endovenosa o intramuscular controla la hipertermia severa de forma rapida. De persistir el
paciente con postura extensora se puede agregar dantrolene. La mayoria de los autores, como es el
caso de May CC et al. 9 prefieren la utilizacién de sulfato de morfina mas propranolol. (70

Se han ensayado otras opciones. La clonidina es un agonista alfa que se usa como primer agente de
tratamiento. Reduce las catecolaminas en sangre de los pacientes con traumatismo craneoencefalico

sin afectar al flujo cerebral, y disminuye la presion arterial. La dexmedetomidina se ha empleado con
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con éxito en casos refractarios al resto de tratamientos, pero su administracion exclusiva por via in-
travenosa limita sus posibilidades de uso. (V)

De los betabloqueantes el propanolol es del que mas evidencia se dispone, se emplea tanto por via
oral como por via rectal con buenos resultados. La morfina aporta multiples beneficios en el manejo
del cuadro. Debe emplearse de forma intravenosa de manera inicial. En fases posteriores puede usar-
se via oral o rotar a oxicodona. (1?

La gabapentina también se ha empleado con éxito en este contexto clinico. El baclofeno puede em-
plearse en segunda linea. Las benzodiacepinas deben reservarse, y evitar el empleo de antagonistas
dopaminérgicos o bromocriptina. (*?

Se considera que la hiperactividad simpatica paroxistica (HSP) representa un desafio diagndstico. En
un contexto clinico apropiado y al descartar las causas infecciosas, sin evidencia en el electroencefalo-
grama (EEG) de actividad epileptiforme durante las crisis, y con imagenes del SNC que descarten le-
siones estructurales en diencéfalo, tronco o talamo, asi como la hidrocefalia, el inicio del tratamiento
con morfina y beta-bloqueantes no deberia demorarse. Es fundamental conocer e incorporar a la HSP
diagndstico diferencial en este grupo de pacientes, minimiza la solicitud de estudios diagndsticos e

instaura un tratamiento apropiado que modifique la evolucién. &1

CONCLUSIONES

La importancia del tratamiento oportuno puede disminuir las secuelas en este tipo de pacientes. En el
centro fue posible manejar con éxito un paciente diagnosticado y tratado de forma oportuna.

La hiperactividad paroxistica simpatica ha pasado de ser una enfermedad difusa y confundida con
crisis epilépticas a conformarse como un cuadro clinico propio con un cuerpo tedrico y una evidencia
cada vez mayor. Aun asi, es dificil asegurar su diagndstico, y s6lo se puede afirmar como probable.
Quedan muchas que aprender: consensuar unos criterios objetivos y aceptados de manera universal,
definir la epidemiologia y la fisiopatologia del cuadro y comparar los diversos tratamientos entre si,
por ejemplo. Se cree que mantener un alto grado de sospecha y comunicar su diagnéstico y la expe-
riencia de tratamiento a la comunidad de forma que aumente la evidencia disponible sobre ella es la

mejor manera de que cobre la importancia que merece.
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