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Sindrome de Choque Hemorragico e
Encefalopatia em 3 criancas

RESUMO

O Sindrome de Choque Hemorra-
gico e Encefalopatia (SCHE) é uma
condicéo catastréfica, de inicio agudo,
de caracter multissistémico, cuja etiopa-
togénese é provavelmente multifactorial.
Ahiperpirexia parece ter um papel central
na sua patofisiologia. A complexidade
sintomatica e aausénciade um marcador
patognomonico imp8e o diagnostico
diferencial comoutras entidades clinicas.
O prognéstico é na maioria fatal ou com
sequelas neuroldgicas graves, existindo
contudo casos com evolugao favoravel.

Objectivo: Analiseretrospectivade
casos clinicos. Caracterizagéo clinica,
laboratorial e neurorradiol6gica deste sin-
drome. Reflexao sobre factores prognos-
ticos.

Material e métodos: Estudoretros-
pectivo de casos clinicos internados e
seguidos no Servigo de Pediatria do Hos-
pital Geral de Santo Antonio durante 9
anos (entre 1992 e 2001) com avaliagéo
de variaveis clinicas, laboratoriais, neuro-
imagem, e sua evolugéo.

Resultados: No periodo de tempo
referido foram internados no Servico de
Cuidados Intensivos Pediatricos 3 lacten-
tes com diagndstico definitivo de SCHE
(média de idade = 80 dias). Todos apre-
sentaram prédromo respiratério, hiper-
pirexiaaadmissao e uminicio catastrofico
de encefalopatia epileptogénica, com
evolugéo para estado de mal epiléptico
(n=2) oucoma (n=1), associado achoque
e envolvimento multiorgdo. Os estudos
laboratoriais evidenciaram alteragéo
hematoldgica, das fungbes renal e hepa-
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tica, com normalizacdo gradual. A TAC
cerebral evidenciou areas difusas de
hipodensidade cortical, hemorragia
parenquimatosa (n=1) e instalacdo de
atrofia cerebral. Os estudos culturais
foram negativos em todos os casos. O
tratamento instituido constou de medidas
de suporte intensivistas. A taxa de mortali-
dade foinula, com sequelas neurolégicas
severas em 2 casos: tetraparésia espas-
tica e microcefalia (n=2), epilepsia de
dificil controlo (n=2) e cegueira cortical
(n=1). Um caso evoluiu favoravelmente
com remissdo completa os sinais e
sintomas.

Discussdo: O SCHE assenta em
critérios diagnésticos definidos, com um
espectro clinico e laboratorial amplo.
Factores prognésticos provaveis apon-
tam para o SNC como orgédo-alvo com
morbilidade e mortalidade severas. Os
autores pretendem com a sua experién-
cia reflectir sobre esta entidade clinica,
conscientes de que no futuro, mais estu-
dos poderdo complementar e esclarecer
controvérsias existentes, melhorando
desta forma a actuacéo global. O SCHE
éumaemergénciamédicade abordagem
intensivista, impondo alto indice de
suspeita clinica.

Palavras-chave: choque hemorra-
gico, encefalopatia, febre, crianca.
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INTRODUCAO

O Sindrome de Choque Hemorra-
gico e Encefalopatia (SCHE) é uma
situacaorara, grave e de caracter multis-
sistémico. Foi descrita pela 12 vez em
1983 por Levine colaboradores® a partir
do estudo de 10 criancgas, tendo sido, a
partir de entdo, apresentados naliteratura
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numerosos casos clinicos a nivel mundial
(2,3,4)

E uma entidade clinico-patologica
que assenta em critérios diagndsticos
bem definidos e estabelecidos em 1992
por Bacon and Hall® (Tabela 1). Consta
de um sindrome caracterizado por uma
encefalopatia aguda precoce e grave,
associada a choque, diarreia aquosa,
coagulagado intravascular disseminada
(CID), com disfuncéo hepética e renal. A
suaetiologia é desconhecida, parecendo
ser de cunho multifactorial (genética,
metabdlica, infecciosa e ambiental) e,
apesar do tratamento agressivo e ime-
diato, o prognostico é muitas vezes fatal
ou associado a sequelas neurolégicas
severas e irreversiveis ¢9. Ainda que o
quadro inicial seja uma faléncia multi-
orgédo, admite-se que o Sistema Nervoso
Central (SNC) seja o orgdo-alvo desta
doenga com alteragdo patolégica da
célula neuronal do cortéx cerebral e
consequentes morbilidade e mortalidade
®, A complexidade sintoméatica com um
intercambio entre variabilidade individual
e factores externos ao individuo, tornam
dificil a sua identificacdo, sendo o
diagndstico, porvezes, feito por excluséo.
A hiperpirexia foi mencionada muitas
vezes como tendo papel crucial na pato-
génese desta doenca, apresentando
similitudes clinicas e bioquimicas com o
golpe de calor, o que é passivel de
criticismo por alguns autores que contra-
argumentam nem sempre haver histéria
aparente de sobreaquecimento ou ele-
vadatemperaturanaadmissao hospitalar
@5, Por outro lado, estudos anatomo-
patolégicos em adultos identificaram nos
casos de Golpe de Calor uma lesao
endotelial pré-capilar multi-orgdo, o que
ainda néo se verificou no SCHE ©).



Tabela 1
Bacon et al)* - Critérios diagnoésticos do SCHE estabelecidos em 1992
g

1) Encefalopatia

2) Shock

3) CID

4) Diarreia

5) Anemia e trombocitopenia
6) Acidose metabolica

7) Aumento das transaminases
8 Disfunc¢éo renal

9) Ex. microbioldgicos negativos
Diagnéstico definitivo: todos os critérios preenchidos (9)

Diagnostico provavel: a) oito critérios; ou b) pelo menos sete critérios
satisfeitos e sem informagéo dos restantes

Ha autores que defendem que na
base da sua etiopatogénese podera estar
aimaturidade dos mecanismostermorre-
guladores, pois que este sindrome ocorre
com maior (mas ndo Unica) frequéncia
no lactente, periodo de maior suscepti-
bilidade térmica: maxima producgdo de
calor por unidade de superficie corporal
depois dos 5 meses e perda de calor
através da sudorese mais tardiamente
durante o 1° ano de vida ®. Ha ainda um
estudo que admite arelagdo directaentre
0 SCHE e oambiente térmico, especifica-
mente o sobreagasalhamento com
coberturadacabecadacriangaenquanto
dorme ©. Ha referéncia na literatura, de
casos de alteragfes na fungdo imunol6-
gica nos familiares de criangas com
SCHE, cuja andlise postmortemrevelou
deficiéncia linfoide no timo e outros
orgéos linfaticos, dados de dificil interpre-
tacdo e que especulam o papel da
imunodeficiéncia na resposta ineficaz a
um insulto infeccioso .

Outros processos fisiopatoldgicos
foram propostos de que se destacam:
uma deficiéncia nos inibidores das pro-
teases (evidenciada pelo aumento nestes
doentes de tripsina imunorreactiva e
diminuicdo de alfa 1 antitripsina) com
destruicdo proteolitica da microcircu-
lacdo; um processo infeccioso ou toxino-
mediado actuando as toxinas micro-
bianas como superantigénios; uma defi-
ciéncia constitucional ou transitéria da

expressao das heat shock proteins (HSP)
que desempenham um papel “pivot” na
protec¢do do organismo exposto a factor
stresscomo hipertermia, hipdxia ouleséo
oxidativa; ou por fim, outros factores
exogenos ao hospedeiro como sobrea-
guecimento, sobreagasalhamento,
hipdxia ou desidratagéo “.

O diagnéstico diferencial deve ser
estabelecido comoutras entidades clinicas
gue partilhamalgumas caracteristicas com
0 SCHE nomeadamente: septicémia,
Sindrome de Reye, Sindrome Hemolitico-
urémico, Sindrome de Choque Toxico,
doengas metabodlicas (deficiéncias dociclo
da ureia, acidudrias organicas, distirbios
mitocondriais) entre outros.

As caracteristicas clinicas como as
convulsdes ou alteracdo do estado de
consciéncia, seguidas de sequelas
neuroldgicas sdo altamente sugestivas
de lesdes envolvendo areas do cortex
cerebral, 0 que se vem a confirmar com
a neuroimagem ou eventualmente com
a neuropatologia, com evidéncia de
lesbes edematosas ou necréticas. A
recuperagdo completa em alguns doen-
tes, indica que este sindrome ndo é
necessariamente catastrofico ©9).

Estéo referidos na literatura como
sendo indicadores de mau progndstico o
estado de mal epiléptico e o coma de
duragéo superior a 24 horas. Parece ser
intuitiva, embora necessitando de mais
estudos, a correlagdo com um melhor
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progndstico as situacBes de auséncia
de: CID, curso bifasico (melhoria inicial
em 12-24 horas comagravamento secun-
dério do quadro neurolégico), hipodensi-
dades ou hemorragias cerebrais eviden-
ciadas na TAC ou RMN cerebral (efec-
tuada 4 dias ap6s o inicio da doenca) ©.

A abordagem laboratorial implica a
realizacdo de hemograma com plaque-
tas, bioquimica (glicose, ionograma,
fungdo hepética e renal, proteina C reac-
tiva, al- antitripsina, creatinina fosfo-
quinase), equilibrio acido-base, estudo
da coagulagédo e estudo cultural micro-
bioldgico e virulégico dos varios liquidos
organicos (a sua negatividade tem a
importancia de excluséo de outras enti-
dades clinicas).

Talcomo naclinica, haumespectro
largo de alteracdes na neuro-imagem:
areas de hipodensidade, perda da dife-
renciac¢éo substanciabranca/ substancia
cinzenta, hemorragias e edema cerebral
difuso. A RMN cerebral apresenta uma
sensibilidade diagnostica superiora TAC
na detec¢do de lesdes corticais de natu-
reza hemorragica ©.

CASOS CLINICOS

Paciente 1

Lactente, sexofeminino, 3,5 meses,
com antecedentes desde 0s 2 meses de
idade de ma progressao ponderal em
contexto de refluxo gastro-esofagico
(RGE). Admitida no Servico de Pediatria
em Abril de 1992, com um quadro de
dificuldade respiratoria e tosse, compa-
tivel com Bronquiolite comimagem radio-
grafica pulmonar sugestiva de atelec-
tasia. Inicia tratamento antibiotico empi-
rico e aerossoloterapia. No 7° dia de
internamento apresenta varias crises
ténico-clénicas generalizadas (CTCG)
que evoluem para um estado de mal
epiléptico (EME), motivo pelo qual é
transferida para a Unidade de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP). A admis-
sdo é constatada febre (42°C) e duas
dejeccdes de fezes liquidas hemorra-
gicas profusas. Rapidamente se instala
um quadro de hipotenséo, choque, aci-
dose metabdlica, insuficiéncia renal
aguda (IRA) ndo-oligurica e coagulagdo
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intravascular disseminada (CID) com
tendéncia hemorragia pelos locais de
venopuncéo. Foram instituidas medidas
de fluidoterapia agressiva, com adminis-
tracdo de soros intravenosos (IV) e
plasma fresco congelado (PFC), bem
como terapia anticonvulsivante triplacom
Diazepan, Fenobarbital e Clonazepan.
Analiticamente, apresentava Hemoglo-
bina (Hb) inicial de 10,5 g/ dl e plaquetas
normais, que em D4 de doenca evolui
para uma anemia moderada (Hb=7,4 g/
dl) e trombocitopenia (plag=28.000/
mm3). O liquido cefalorraquideo (LCR)
apresentavaaspecto e pressdo normais,
com um citoquimico sem alteragdes. Em
D2, constata-se um aumento significativo
das enzimas hepaticas nomeadamente:
TGO, TGP, DHL e CK total. A ecografia
transfontanelar (Eco TF) efectuadano 1°
dia foi normal e o electroencefalograma
(EEG) evidenciava um foco de ondas
lentas parietal direito. Sai do EME em
D5, apresentando ao exame neurolégico
um Sindome tetrapiramidal com espasti-
cidade dos 4 membros, reflexos osteoten-
dinosos (ROT) vivos policinéticos nos 4
membros e cutdneo-plantares em exten-
sdo. Assiste-se aumaevolugao favoravel
do ponto de vista analitico, com norma-
lizacdo gradual das funcbes hepéatica e
renal, estudo da coagulac&o, hemograma
e plaquetas. A22Eco TF que efectuaem
D10 patenteia j& uma atrofia cerebral
grave e o tracado de EEG evocando
severa encefalopatia epileptogénica.
Todos os exames culturais de liquidos
orgéanicos, bem como serologias para
virus e bactérias foram negativos. O
estudo metabolico completo (amoénia,
piruvato, lactato, aminoacidos no sangue
e urina, e acidos organicos na urina)
revelou-se normal. A lactente teve alta
hospitalar ao 12° dia. Aos 11 meses é
reinternada com diagnostico de Sin-
drome de West. Actualmente, com 12
anos de idade, tem como sequelas um
evidente atraso de desenvolvimento
psicomotor (ADPM) global grave com
tetraparésia espastica, microcefalia
adquirida e Epilepsia parcial sintomatica.

Paciente 2

Lactente, sexo feminino, 2,5 meses
de idade, previamente saudavel, foi
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admitida no Servico de Urgéncia (SU)
em Dezembro de 1993, trazida por sua
mae que a tera “abandonado” em casa
durante 2 horas sozinha, ap6s o que a
tera encontrado hipoténica, hipersu-
dorética, palida, exibindo movimentos
ténico-clénicos generalizados e retro-
versao ocular. Sem histéria aparente de
sobreagasalhamento ou febre. Apre-
sentava um quadro com 4 dias de
evolugédo de tosse, obstrucdo nasal e
recusa alimentar parcial. A data de
admissao hospitalar, encontrava-se com
mau aspecto geral, ma perfusao perifé-
rica, desidratada com fontanela deprimi-
daemucosas secas; apresentava desvio
conjugado do olhar para a esquerda e
uma hipotonia global, com FO normal,
mobilizava os 4 membros simétricamente
quando estimulada e o restante exame
neurolégico normal. Estava febril
(Tr=39°C), evidenciando tiragem subcos-
tal e hepatomegalia moderada. No SU
teve varios episodios de crises focais
clénicas do membro superior direito, que
generalizavam ao hemicorpo homola-
teral. A analitica inicial evidenciou
leucocitose (27.000/ mm3) com predo-
minio de linfécitos (70%), plaquetas
normais e acidose metabdlica (pH=7,14;
HCO3 =14; paC02=44). O LCR tinha
caracteristicas normais. Foi iniciada
antibioterapia empirica para um quadro
provavel de sépsis. Na 12 hora apés
admissdo hospitalar o seu estado de
consciéncia deteriorou-se com evolugao
para coma (pontuagdo segundo Escala
de Glasgow - ESG 10), associado a
hipotensé&o, choque, hipotermia, e varias
dejecc¢Oesliquidas pouco volumosas. Foi
transferida paraa UCIP onde foiinstituida
ventilagdo mecanica, fluidoterapiaagres-
siva e correcgao da acidose metabdlica
com bicarbonato de sédio. No D2 de
internamento o comaagravou-se (escala
de glasgow 7). Durante os 3 primeiros
dias manteve crises tonico-clonicas
multifocais necessitando de terapéutica
anticonvulsivante dupla (Fenobarbital e
Clonazepan), que manteve até D4. A
Tomografia Axial Computorizada (TAC)
cerebral efectuada em D2 revelou
“hipodensidades parietais bilateralmente
e frontal esquerda sugestivas de lesdes
hipéxico-isquémicas” e 0 EEG (D3) um

tracado de actividade paroxistica fronto-
temporal bilateral. Por suspeita inicial de
encefalite virica (nomeadamente herpé-
tica) foi associado aciclovir a antibio-
terapia em curso. Apresentou uma IRA
oligdricainicialmente, com aparecimento
em D2 de hematoproteintria microsco-
pica, hemorragia géastrica moderada e
anasarca de resolugdo no 6° dia. Tam-
bém nesse dia se torna evidente uma
disfungdo hepatica com aumento da
TGO, TGP, DHL e CK total com expres-
sdo de valores maximos entre D2e D4 e
posterior normalizagdo. Apresentou
trombocitopenia do D3 ao D9 (25.000/
mma3 no 4 ° dia), anemia em D2 (Hb=8,5
g/dl) com estudo da coagulacéo alterado
sugestivo de coagulopatia de consumo,
hemorragia gastrointestinal superior. A
Ressonancia Magnética Nuclear (RMN)
Cerebral efectuada em D5 foi normal.
Assistiu-se a uma melhoria gradual do
quadro neurolégico com ESG de 15 em
D10. Todos os exames culturais, serolo-
gias para virus e bactérias e estudo
metabolico foram normais. O aciclovir foi
suspenso em D11 ap6s conhecimento
dos resultados. O 2° EEG (D12) nao
evidenciava alteracBes. A evolugado
clinica e analitica foi francamente
favoravel com alta hospitalar em D17.
Aos 7 meses foi reinternada com um
quadro de EME focal.

A crianga teve uma recuperacao
neuroldgica excelente, com desapareci-
mento das crises epilépticas parciais
apoés instituicdo de um antiepiléptico.
Aos 6 anos, apresenta um DPM normal
com 6ptima aprendizagem escolar.

Paciente 3

Lactente de 2 meses, de sexo
feminino, com antecedentes de ma
evolugdo ponderal em contexto de erros
alimentares (leite de vaca em natureza),
foi trazida ao SU em Janeiro de 2001,
comquadro prévio de 5 dias de evolugao
de dificuldade respiratéria, tosse e
obstrucdo nasal. A admissdo apresen-
tava-se prostrada, hipoténica, com febre
(Tr=40,5°C), desidratacdo grave e
acidose metabolica. Foram instituidas
medidas de fluidoterapia agressiva e
iniciada terapéutica antibiética empirica.
Analiticamente constatou-se inicialmente



leucocitose (39.000/ mm3), anemia
discreta (Hb=10,7 g/ dl), plaquetas nor-
mais, aumento das transaminases
(valores maximos em D4), DHL e CK
total e hipoglicemia. A andlise de LCR foi
normal. Trés horas depois, iniciou CTCG,
com hipotermia, IRA oligurica, CID,
manifestagbes hemorragicas cutaneo-
mucosas e evolugdo para um estado de
choque, motivo pelo qual foi transferida
para a UCIP. Foi entubada e iniciou
Ventilacdo mecénica, bem como foi
instituido suporte inotrépico e anticonvul-
sivantes. Em D3 apresentou anemia
moderada (Hb=8 g/ dl). Em D9 instalou-
se um EME de crises parciais clonicas
comnecessidade deindu¢éo de umcoma
barbitdrico. A TAC cerebral efectuada
nesta altura revelou “leséo perirolandica
direita de predominio subcortical, suges-
tiva de lesdo hipoxico-isquémica” e o
EEG mostrou uma actividade paroxistica
generalizada. Os exames culturais,
serologias viricas e bacterianas e estudo
metabdlicorevelaram-se semalteragoes.
Assistiu-se a uma melhoria do quadro
neuroldgico a partir de D13 e reagrava-
mento das crises epilépticas em D20.
Teve alta hospitalar em D53. Aos 18
meses inicia Sindrome de West. Actual-
mente tem 13 anos de vida e apresenta
grave ADPM com microcefalia, paralisia
cerebral mista (espastica e discinética),
epilepsia ndo controlada farmacoldgica-
mente e cegueira cortical.

DISCUSSAO

Os trés casos clinicos cumprem os
critérios diagnosticos do SCHE tendo
sido a taxa de mortalidade nula. Todos
sdo lactentes, periodo de evidente labili-
dade da termogénese, 0 que mais uma
vez aponta para um papel incitador da
hiperpirexia.

Um quadro respiratério ou intestinal
prodrémico parece ser, segundo alguns
autores, um achado frequente mas nao
invariavel @, o que também nesta série
foi constatado.

Nao existe um marcador biol6gico
patognomonico paraaidentificagio deste
sindrome, referindo-se porém que asso-
ciado a clinica, a progressao temporal
durante os primeiros 5 a 7 dias dos

valores hematoldgicos e bioquimicos,
pode constituir uma ajuda diagnostica. A
sensibilidade, especificidade e valor
preditivo destas anomalias s&o des-
conhecidos ©. A infirmar o interesse na
pesquisa de um agente infeccioso de
papel responsavel na etiopatogénese,
hé o registo bibliografico de um caso
clinico de SCHE associado ao rotavirus
(10)_

No caso clinico 2, quando da
anamnese se extrai que a crianca foi
“abandonada” em casa, altura em que
seinstaura catastroficamente um quadro
grave de SCHE, poder-se-a questionar
mais uma vez o papel da hiperpirexia,
especulando se esta doenca se trata de
uma entidade clinicopatolégica indiv-i
dual ou se representa a mesma doenca
gue abrange o golpe de calor 9. Ha
porém referida pela progenitora a
negacdo de ambiente térmico desfa-
voravel como o sobreagasalhamento,
ou presenca de hipertermia e hipersu-
dorese inicial.

O EME instalado nos doentes 1 e 3
podera de facto ter constituido factor de
gravidade neurolégica; a recuperacao
depende do grau de severidade da
encefalopatia epileptogénica e controlo
das crises, 0 que se revelou em ambas
bastante dificil. No caso 3, a lactente
teve agravamento da encefalopatia e
evolucdo para um EME numa fase
posterior (28%semana), o que se pode
considerar como constituindo um curso
bifasico e ser especulado como um sinal
de mau prognostico ®. No caso 2 ainda
gue o coma neurolégico superior a 24
horas pudesse representar um sinal de
mau progndstico, potencialmente
agravado por CID, de facto a evolugcao
neurolégicafoiexcelente, sem sequelas.

De realcar a importancia teste-
munhada por determinada bibliografia
do “timing” ideal para a realizagdo da
neuro-imagem: apo6s as primeiras 24
horas e até D4, altura a partir da qual
ocorre regressdo do edema cerebral
inicial ndo se tornando ainda evidentes
as lesdes atroficas do SNC; a 22
neuroimagem poder-se-a efectuar entre
a 32 e a 42 semanas a evidenciar com
maior probabilidade encefalomalécia,
dilatac@o ventricular e atrofia cerebral
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61112 Frequentemente os ganglios
basais, tronco cerebral e cerebelo séo
poupados. A RMN cerebral tem uma
maior sensibilidade na detec¢do de
lesBes corticais hemorragicas, com
caracteristicas imagens de hipossinal
em T2 (produtos de degradacdo de
hemoglobina), o que curiosamente ndo
ocorreu no caso 2, uma vez que a TAC
as evidencia na mesma altura crono-
I6gica.

O SCHE é umaemergénciamédica
caracterizado por uma encefalopatia
convulsivante acompanhada de choque,
de inicio catastrofico, e cujo diagndstico
implica alto indice de suspeita clinica. O
seu prognostico assentara em parte na
actuacao precoce e eficaz com medidas
intensivistas de reanimacdo imediata:
fluidoterapia endovenosa, suporte inotro-
pico, anticonvulsivantes, medidas anti-
edemacerebral, correccdes metabdlicas
e transfusionais *9.

Odiagnostico diferencial com outras
entidades é fundamental uma vez que
este sindrome se baseia frequentemente
na exclusdo de outros diagnosticos
(Quadro 1).

HAEMORRHAGIC SHOCK AND EN-
CEPHALOPATHY SYNDROME IN
THREE CHILDREN

ABSTRACT

The haemorrhagic shock and
encephalopathy syndrome (HSES) is a
devastating and multisystemic disorder
with acute onset, and unclear
aetiopathogenesis. Hyperpyrexia has
often been mentioned as having acentral
role in pathophysiology. Being a
heterogeneous clinical entity, with no
known biological marker, differential
diagnosis is of outmost importance. The
outcome is often fatal with severe
neurological sequelae, but some have
complete recovery.

Objective: To assess the clinical,
biological and neuroradiological features
and potential prognostic markers of case
reports with HSES.

Patientsand Methods: Retrospec-
tive study of children admitted in the
Hospital Geral of Santo Anténio (Oporto-
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Quadro 1
Diagnastico diferencial do SCHE com algumas entidades clinicas
SSHE S. Reye SHU SST Golpe de calor
Resplvaricela/AAS F. Precipitante
prédromo Respiratorio/GEA Diarreia S obreagasalham
ento, exerc.
Inicio catastrofico + lento - abrupto rapido Subito
|dade Lactente (++) 8-9A <5A Lactentes/ 12
inf/ adol
Encefalopatia Coma/EME coma + tardia Letargia, coma
shock ++ + (colite hem) ++ +
diarreia Profusa/ hematica () Hem. (prévia) +
febre ++ (>40°C)/ hipotermia () Varavel >41°C
IRA oligoandria/ Ureia/creat +HTA + +rabdomiolis
vomitos () ** +
Anemia/ | 3,50/dI (2-3 d) A hemolitica Leucocitose
trombocitopenia <100.000/ mm3 Microangiopatica < 100.000/mm3
CcID 1+ TTPITP/PDF+/ Fibr Trombocitopenia < ecidente
RARA Est coag N/ PDF +
Isuf. Hepatica/ 1 TGO/ TGP/ CPK 1 TGO/ TGP/ CPK ) 1t CPK +
Ac. metabdlica + +
Hiperamoniémia Transitoria/reversivel ++ [©)
Hipoglicemoa + + + (exercicio)
Anatomo-patologia Edema cerebral Edema cerebral Les&o endotelial
Nec. centrolobular hep Deg. microvesicular pré-capilar
Hem. petequiais multiorgdo panlobular
pele Eritrodermia mac. Vasodilatacao
Descam. 1-2 S ap6s
Ex. culturais neg neg ECVT 0157 H7, S. aureus
outros

Portugal) between January 1992 and
December 2001) with HSES, analysing:
clinical, biological and neuroradiological
findings; and follow-up.

Results: During this period, three
children met the HSES criteria, with de-
finitive diagnosis. The ages ranged from
2 to 3,5 months (median: 80 days). All of
them had prodromal respiratory illness,
were febrile and had an abrupt onset of
epileptogenic encephalopathy with sec-
ondary status epilepticus (n=2) or coma
(n=1). All had haemodynamic failure and
multiple organ dysfunction. All had ab-
normal biological findings (haematolo-
gical, renal and hepatic) with gradual
recovery. Initial cerebral CT scanning
showed cortical diffuse areas of low den-
sity, haemorrhagiclesions (n=1) and brain
atrophy. Bacterial and viral investiga-
tions were negative. All received inten-
sive treatment and all survived. Neuro-
logical sequelae occurred in 2 patients:
spastic quadriparesia and microcephaly,
epilepsy and cortical blindness. One child
had full recovery.

Comments: Thediagnosisof HSES
is based on well-defined criteria in spite
of the wide clinical and laboratorial spec-
trum. Prognostic markers suggest that
neuronal cells are the main cellular tar-
gets of the pathological process, with
severe morbidity and mortality.
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The authors present their experi-
ence, aware that further studies will be
needed to enlighten this controversial
entity and to improve clinical perform-
ance.

Key-words: haemorrhagic schock,
encephalopathy, fever, child.
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