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Resumen

Objetivos: EI SHP es una entidad extremadamente rara de etiol ogia desconocida, que se caracteriza por la
presencia de una disfuncién endotelial aguda con extravasacion del plasmay proteinas al espacio
extracelular. Suele debutar en forma de shock refractario acompafiado de hemoconcentracion e

hipoal buminemia. Hasta en una 80% de |os casos se asocia a la presencia de una gammapatia monoclonal
subyacente sin que se conozca con exactitud el significado fisiopatol 6gico de este hallazgo. El diagndstico es
en lamayoria de los casos de exclusion y la mortalidad durante |os brotes agudos de la enfermedad es muy
elevada, |o que pone de manifiesto laimportancia de realizar un diagnostico precoz parainstaurar un
tratamiento apropiado. El objetivo de nuestro trabajo es realizar un andlisis descriptivo de laformade
presentacion de |os pacientes diagnosticados de SHP en nuestro centro hospitalario, resaltando los signos que
pueden ayudar arealizar un diagndstico precoz.

Métodos: Se seleccionaron 3 pacientes diagnosticados de SHP en el Complexo Hospitalario de Vigo. 2 de
ellos estaban a seguimiento en Consulta de Enfermedades Raras desde principios de 2014. Se recogieron las
caracteristicas epidemiol dgicas, sintomasy signos en el momento del debut, episodios previos no
diagnosticados, tiempo transcurrido hasta el diagnostico, tratamiento recibido y evolucion.

Resultados: Se identificaron 3 pacientes, 2 mujeresy un hombre, con una edad media al diagnéstico de 47
anos (rango 33-57). En 2 pacientes se detectaron episodios previos sugestivos de SHP que habian recibido
otros diagnosticos alternativos (posible policitemiaveray sepsis de origen urinario). En ninguno de ellos se
detect6 gammapatia monoclonal en e momento del diagnéstico y sélo uno ladesarroll6 alo largo del
seguimiento. 2 pacientes referian sintomas prodromicos en los dias previos (fiebre, mialgiasy astenia). Los 3
paci entes presentaban hipotension y edemas generalizados al ingreso. Los 3 desarrollaron sindrome
compartimental en algin momento de la evolucion, precisando 2 de ellos fasciotomias y otro amputacion de
miembro inferior. Todos |os casos presentaban datos de hemoconcentracion en e momento del diagndstico
con niveles de leucocitos > 11.000 (media 27.159, rango 12.360-39.490) y de Hb > 14 mg/dL (media 22,
rango 19-25,5). Solo un paciente presentaba albumina 3,5 (1,58). El retraso medio en el diagndstico durante
el episodio fue de 16,3 diasy desde el primer brote 2 afios. En la fase aguda los 3 pacientes recibieron
tratamiento con teofilinalterbutalinay dos de ellos ademas con inmunoglobulinas iv. Se mantuvo
teofilina/terbutalina para mantenimiento. Uno de |os pacientes presentd hasta 4 recaidas, falleciendo 3 afios
después del diagndstico. Otro present6 unarecaidaaraiz delacua seinicié tratamiento mensual con
inmunoglobulinas (2 g/kg) sin nuevos episodios posteriores (seguimiento dos afios).
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Conclusiones. La presencia de hipotension refractaria de instauracién brusca en un paciente joven, con
hemoconcentracion e hipoalbuminemia, y presencia de edemas generalizados con o sin sindrome
compartimental, debe hacernos sospechar €l diagndstico de SHP. Iniciar precozmente las medidas
terapéuti cas adecuadas ayuda a reducir la altisima morbimortalidad de este sindrome.
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