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	� Spontaneous periodic hypothermia is a rare entity characterized by recurrent episodes of hypothermia (<35 °C) and profuse 
sweating.

	� When suspected, prioritizing the confirmation of correct measurement technique and ruling out environmental or 
pharmacological causes is essential.

	� Diagnosis is by exclusion, requiring complete blood tests and brain magnetic resonance imaging to rule out organic or central 
nervous system lesions.

	� The presence or absence of corpus callosum agenesis on imaging determines whether it is Shapiro syndrome or its variant.
	� Management relies on rewarming thermal measures and close follow-up, reserving pharmacological treatment for severe or highly 

recurrent cases.

	� La hipotermia periódica espontánea es una entidad muy poco frecuente caracterizada por episodios recurrentes de hipotermia 
(<35 °C) y sudoración profusa.

	� Ante su sospecha, es prioritario confirmar la técnica de medición y descartar causas ambientales o farmacológicas.
	� El diagnóstico es de exclusión mediante analítica completa y resonancia magnética para descartar lesiones orgánicas o del sistema 

nervioso central.
	� La presencia o ausencia de agenesia del cuerpo calloso en la imagen determina si se trata del síndrome de Shapiro o de su variante.
	� El manejo se basa en medidas térmicas de recalentamiento y seguimiento estrecho, reservando el tratamiento farmacológico para 

casos graves o recurrentes.
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Spontaneous periodic hypothermia: diagnosis and management

CASO CLÍNICO 

Se presenta el caso de un niño de 8 años que acude a la 
consulta de su pediatra de Atención Primaria por presentar  
episodios recurrentes de hipotermia de hasta 34,5 °C, confir-
mados midiendo la temperatura axilar. Refiere que estos  

episodios se acompañan de cefalea, palidez cutánea y sudora-
ción profusa. No asocia otros síntomas y no presenta antece-
dentes personales de interés. Como antecedentes familiares, 
su madre fue diagnosticada de un glioblastoma que se intervi-
no hace 2 años y presenta una discapacidad del 95% en la  
actualidad.
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La exploración física en la consulta es rigurosamente nor-
mal, sin apreciarse datos de focalidad neurológica. Asimismo, 
se comprueba que presenta constantes normales junto con 
una temperatura axilar normal de 36,5 °C.

En primer lugar, es necesario confirmar con la familia que se 
ha tomado la temperatura de forma correcta y que estos episo-
dios no han coincidido con la exposición al frío o a ropa mojada. 

Tras confirmar con la familia que no se debe a un error de 
medición ni a factores externos, así como que se trata de episo-
dios repetidos, se decide realizar una analítica sanguínea con 
hemograma, bioquímica, perfil renal, hepático y función tiroi-
dea, que en nuestro paciente resultan normales. Por tanto, una 
vez descartadas alteraciones bioquímicas y endocrinas como 
hipotiroidismo, se deriva al Servicio de Neurología Pediátrica, 
donde se solicita una resonancia magnética (RM) de cráneo 
para completar el estudio y descartar la presencia de lesiones 
ocupantes de espacio. En la RM (Figura 1) no se evidencian ha-
llazgos patológicos, por lo que, una vez descartadas causas se-
cundarias de hipotermia, se diagnostica finalmente de hipoter-
mia periódica espontánea con hiperhidrosis. El paciente es 
dado de alta del servicio de Neurología y continúa seguimiento 
en Atención Primaria, decidiéndose no iniciar tratamiento mé-
dico por el momento, dado que no ha presentado nuevos episo-
dios de hipotermia.

DISCUSIÓN

La hipotermia periódica espontánea es una enfermedad en 
la que se producen episodios recurrentes de hipotermia (tem-
peratura central <35 °C) que se acompañan de sudoración pro-
fusa, náuseas, vómitos, palidez y debilidad, sin que exista pato-
logía tumoral, endocrina o infecciosa que lo justifique. También 
pueden asociarse bradicardia, confusión o ataxia. La prevalen-
cia es desconocida y puede aparecer a cualquier edad (desde los 
6 meses hasta los 60 años). La periodicidad de los episodios 
puede variar de horas a años y los episodios pueden durar horas 
o semanas1,2. 

El mecanismo fisiopatológico es desconocido; se ha vincula-
do con la agenesia del cuerpo calloso, descrito por primera vez 
por Shapiro en 19693; esta presentación recibe el nombre de 
síndrome de Saphiro. No obstante, se han documentado casos 
sin lesiones cerebrales asociadas que se conocen como variante 
del síndrome de Saphiro4. También se ha asociado a una dismi-
nución de los niveles de serotonina y dopamina en el líquido 
cefalorraquídeo y a casos de hipermelatonemia, ya que la me-
latonina juega un papel en la termorregulación (se han descrito 
casos de hipotermia como efecto adverso en pacientes trata-
dos con melatonina)5.

El diagnóstico diferencial incluye causas traumáticas, hemo-
rragias subaracnoideas y tumores cerebrales, así como altera-
ciones bioquímicas como hipoglucemia o cetoacidosis diabéti-
ca y alteraciones endocrinas como hipotiroidismo. Por tanto, el 
diagnóstico se basa en la realización de análisis de sangre y 
pruebas de imagen, siendo la prueba de elección la resonancia 
magnética para descartar la presencia de lesiones talámicas o 
de agenesia del cuerpo calloso1,5,6.

El tratamiento es sintomático, al no existir un tratamiento 
curativo eficaz. Se basa en el recalentamiento usando medidas 
térmicas. Dado que puede asociarse a una disfunción serotoni-
nérgica y dopaminérgica, se han descrito casos con mejoría al 
iniciar tratamiento con ciproheptadina, clonidina, carbamaze-
pina y clorpromazina, por lo que pueden ser alternativas en el 
tratamiento de esta enfermedad5,6,7. 

En conclusión, la hipotermia periódica espontánea es un 
diagnóstico de exclusión en Pediatría de Atención Primaria que 
requiere descartar etiología orgánica previa a orientar el caso 
como un síndrome de Shapiro o su variante.

Figura 1. Resonancia magnética de la paciente en la que no se evidencian 
hallazgos patológicos.
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CONCLUSIÓN

	� La hipotermia periódica espontánea es una enfermedad 
poco frecuente que debe tenerse en cuenta ante casos 
de hipotermia recurrente que se acompañan de palidez 
y sudoración profusa.

	� El diagnóstico es de exclusión, debiendo descartarse al-
teraciones bioquímicas, enfermedades endocrinas y la 
presencia de tumores, lesiones talámicas o agenesia del 
cuerpo calloso.

	� Cuando se acompaña de agenesia del cuerpo calloso se 
la conoce como síndrome de Shapiro, y cuando esta no 
está presente, como variante del síndrome de Shapiro.
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ENFOQUE CLÍNICO
Prueba tu destreza en consulta

La hipotermia periódica espontánea es una enfermedad poco frecuente que se caracteriza por la 
presencia de crisis recurrentes de hipotermia que se acompañan de sudoración, palidez y 
debilidad. Sobre esta enfermedad, señale la respuesta incorrecta:

1.	� La hipotermia periódica espontánea es un diagnóstico de exclusión
2.	� Cuando no se encuentran lesiones cerebrales se denomina síndrome de Saphiro
3.	� Para su diagnóstico es necesario descartar causas bioquímicas y lesiones cerebrales
4.	� La causa más frecuente de hipotermia es debida a factores externos
5.	� Puede asociarse a lesiones talámicas y a agenesia del cuerpo calloso


