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La hipotermia periédica espontanea es un trastorno caracterizado por episodios repetidos de hipotermia
y diaforesis en ausencia de patologia neuroldgica, endocrina, metabdlica o procesos infecciosos inter-
currentes. Puede asociar bradicardia, palidez cutdnea y sensacion de malestar general. La prevalencia
es desconocida. Su diagnéstico es de exclusién. Debido a la escasez de casos publicados, no existe una
certeza de su mecanismo patogénico. Se han descrito varias hipétesis, como epilepsia, equivalente
migrafioso o alteraciones de neurotransmisores. Por todo ello, no existe un tratamiento de eleccion.
Nuestro objetivo es presentar un caso y revisar la literatura médica existente.

Resumen
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e Enfermedad periodica

Spontaneous periodic hypothermia and hyperhidrosis: a case report and a
literature review

-

= Spontaneous periodic hypothermia is a disorder characterized by repeated episodes of hypothermia and

4+ sweating in the absence of neurological, endocrine, metabolic injury or intercurrent infections. Brady-

8 cardia, pale skin and general malaise feeling can also be associated to this condition. Its prevalence is

Kev words: << unknown. It can be diagnosed when other causes have been excluded. Due to the lack of published

oH Zthermiz; cases, its pathogenic mechanism is yet unknown. Several hypotheses, such as epilepsy, migraine equiv-

oH iy hidrosi alent or alterations of neurotransmitters, have been described. Therefore, there is not a specific treat-

yperniaross ment. Our objective is to present a case and to review the literature.
* Periodic disease

CASO CLINICO del medio, relajaciéon de esfinteres ni periodo pos-

critico. Asi mismo no asocia tiritona. Entre los epi-

Nifia de tres afios que acude a Urgencias por pre- sodios la paciente se mantiene asintomatica.

sentar desde hace 12 dias episodios autolimitados ~ Entre los antecedentes consta un ingreso a los 6

de hipotermia asociados a sudoracion fria y pali- ~ meses de vida por sospecha de crisis comicial no
dez cutanea. Ocurren de forma diaria, con dura-  confirmada, con ecografia transfontanelar y elec-
cion desde 30 minutos hasta varias horas, siendo  troencefalograma (EEG) normal. No hay antece-
mas frecuentes durante el suefio. No se acompa-  dentes de epilepsia familiar. Un tio materno esta

fan de movimientos ténico-clénicos, desconexion afecto de migrana.
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Asullegada a Urgencias, presenta exploracion fisi-
cay neurologica normal, con constantes normales,
salvo una discreta disminucion de la frecuencia
cardiaca. En el momento de la exploracién no se
observa hipotermia, aunque la familia aporta un
registro exhaustivo de los dias previos, con valores
de temperatura rectal de entre 34y 35 °C.

Todos los estudios realizados fueron normales
(analitica general, gasometria, estudio metabdlico
y endocrinolégico, toxicos en orina, EEG, resonan-
cia magnética [RM], Holter y ecocardiograma).
Después de rehistoriar a la familia, refieren que la
nina padece desde hace unos meses episodios de
dolor abdominal recurrente, autolimitados, por lo
que se anade al estudio una ecografia abdominal,
con resultado normal.

Ante la sospecha de HPE y teniendo en cuenta el
alto nimero de episodios, junto con el anteceden-
te familiar migrafioso, se inicia tratamiento con
ciproheptadina. Sin embargo, la paciente rechaza
su ingesta, a pesar de lo cual los episodios se auto-
limitan en el tiempo. A los seis meses del debut, se
encuentra asintomatica.

DISCUSION

La hipotermia periddica espontanea (HPE) es una
rara entidad, aunque bien documentada en la bi-
bliografia médica.

Se define como episodios recurrentes y autolimita-
dos de hipotermia (temperatura central < 35 °C) y
sudoracion en ausencia de patologia neurolégica,
endocrina, metabdlica o procesos infecciosos in-
tercurrentes. La duracion y la periodicidad de los
mismos son variables.

Junto con la hipotermia pueden aparecer sintomas
asociados como bradicardia, palidez, sudoracién,
hipertension, vomitos ciclicos, cefalea, vértigo, do-
lor abdominal recurrente o somnolencia, sin que
se conozca la etiologia de los mismos. En este as-
pecto contintian lineas de investigacion abiertas.
Los pacientes describen los ataques como sensa-
cion de cansancio, debilidad e incluso inestabili-
dad en la marcha.
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Estos episodios de hipotermia fueron descritos por
primera vez por Shapiro® en 1969 en un paciente
con agenesia de cuerpo calloso; de ahi su denomi-
nacion como “sindrome de Shapiro”. Posterior-
mente se documentaron varios casos que presen-
taban estos sintomas sin lesion cerebral®™, por lo
que la ausencia de cuerpo calloso no parece ser la
Unica causa.

Desde entonces se han propuesto distintas teorias
etiopatogénicas. En 1973°, los episodios de hipo-
termia se describen como desordenes de la termo-
rregulacion debidos a epilepsia diencefalica, a pe-
sar de que los registros electroencefalograficos
resultaron normales y no hubo respuesta a farma-
cos antiepilépticos. Otros articulos apoyan esta
teoria basandose en el aumento de perfusién de
los ganglios basales, en el talamo derechoy el area
frontal observado por tomografia computarizada
de emision monofotonica, en los que existe buena
respuesta al tratamiento con carbamacepina®.

Desde que en 1990 Arroyo’ postulasen la implica-
cion de la serotonina en la patogenia de la HPE, di-
versos estudios lo han apoyado. En el citado articu-
lo se explica la causa de los eventos como una
disfuncion serotoninérgica central, basandose en el
conocido papel de la serotonina en la regulacion de
la temperatura corporal y la mejoria de los sinto-
mas con ciproheptadina en su serie de pacientes.

Posteriormente Shet sugiere que el aumento de se-
rotonina en el hipotalamo anterior podria hacer des-
aparecer la respuesta fisioldgica del cuerpo (tem-
blor), ante una disminucién de la temperaturas.

Otros estudios han observado disminucion de me-
tabolitos de la serotoninay dopamina en muestras
de liquido cefalorraquideo matutino, pudiendo ser
la causa de la hipotermia®.

En esta misma linea de investigacion, Ruiz* inclu-
yen la HPE como una variante de sindrome perio-
dico de la infancia® relacionado con migrafna, dado
que en todos los pacientes de su serie aparecen
vomitos y cefalea junto con antecedentes familia-
res de migrana. Nuestra paciente presenta dolor
abdominal recurrente y antecedentes familiares
de migrafa.
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La prevalencia de la HPE es desconocida. Hasta el
ano 2015 se han publicado mas de 50 casos en
todo el mundo.

El diagnostico es clinico, después de descartar le-
siones cerebrales, tanto malformaciones como tu-
morales, procesos infecciosos, hipotiroidismo, hi-
poglucemia y cetoacidosis diabética. Asimismo
hay que excluir la ingesta de tdxicos. En nuestro
caso, incluimos una valoracion por Cardiologia Pe-
diatrica, por asociar bradicardia sinusal, y una eco-
grafia de abdomen, por asociar dolor abdominal.

El tratamiento en el momento agudo es sintomati-
co, intentando recalentar al paciente con medios
fisicos. Para evitar nuevas crisis se han ensayado
distintos tratamientos con resultados variables,

BIBLIOGRAFIA

1. Shapiro W, Williams G, Plum F. Spontaneus recurrent
hypothermia accompanying agenesis of the corpus
callosum. Brain. 1969;92:423-36.

2. Belcastro V, Striano P, Pierguidi L, Arnaboldi M,
Tambasco N. Recurrent hypothermia with hyperhi-
drosis in two siblings: familial Shapiro syndrome va-
riant.J Neurol. 2012;259:756-8.

3. Dundar NO, Boz A, Duman O, Aydin F, Haspolat S.
Spontaneus periodic hypothermia and hyperhidro-
sis. Pediatr Neurol. 2008;39;438-40.

4. RuizC Gener B, Garaizar C, Prats JM. Episodic sponta-
neous hypothermia: a periodic childhood syndrome.
Pediatr Neurol. 2003;28:304-6.

5. Rodrigues M, Lin J, Harumi J, Ferreira E, Amado D,
AbraoE, et al. Spontaneous periodic hypothermia and

entre los que se encuentran carbamazepina, oxcar-
bazepina, clonidina, flunarizina, difenhidramina,
ciproheptadina, acetazolamida e incluso simpa-
tectomia.

El pronostico es bueno, puesto que los episodios
tienden a desaparecer espontaneamente, tal y
como ocurrio en nuestra paciente.
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