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RESUMEN

Se informa el caso de un nific de 4 meses de edad que preseéntd sindrome
hemelitico urémico diagnosticadeo en el Hospital Pediidtriso Provincial
Cocente “Jose Luis Miranda™ de Sante Clara. el cual recibido trata-
miento dialitico a causa de la insuficiencia renal aguda provocada por
dicha afeccién. EL paciente tiene actualmente 3 nfos de ewolucidn con
parémetroa clinicos ¥ humorales satisfactorios,

INTRODUCCION

Fl sindrome hemolitico urémico (SHU) fue dercrito por Cnsser en 1955 y
&0 caracteriza por la aparicién brusca de anemia homolifica de tipe micro-
angiopatica. trombocitopeaia y signos de afectacion rcnn;.lds Inconstante-
mente puede asociarse con signog nedrolégicos y hemorragias Qdigestivan.

Esta enfermedad ocurre con freécuencia en América del Su: y Suralrica. En
los climas templados tienden a aparccer casos agrupados en h;ururpidumias.J
En Argentina ha sido estudiade un numero cansidcrahlo4dﬂ pacientoes, Hasta
1973, Gianantonio et al. informaron 678 pacicntes. FPor el conlrario. en
nuegtro pals es rara. pucs solamente hemom encontrado 2 casos de olla, el
vltime informado en <l ano 1975, ¢l cual fallecie,

Habitualmente ¢l SHU e prescenta en ninos sanos menores de 4 anos de
edad y afecta por igual a une ¥y otro sexos. Ticne un perfode prodrémico e
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aproximadamente 7 dias, caracterizado por tslgtornon gastrointestinales o
enfermedades de las vias respiratorias altas.

Lo causa de este sindrome continta siends cbjeto de "}Ef%“- por le que
exislen mbltiples hipdtesis para expiicar su patogenia. La mortalidad
ha descendido actualmente desde cifraes del 50 ¥ al 4.5 v 6 X, a causa de
una mejor atencidn a la insuficiencia renal aguda (IRA}.

La obsecvacidn de un nine con sindrome hemolltico urémico es el motivo
de esta comunicacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente O.M.G.. historia clinica 205592, 4 meses. del sexo masculino.
color de la piel blanca.

Antececentes patoldgicos familisres y personales: nada significative.

Motivo de ingreso: Palidez cutaneomuccsa.

Historia de la enflermedad actual: paciente eutréfico que iagresa en
nuestro hospital el 12 de julio de 1985 con antecedentes de presentar. 6
dias antes de su ingreso, un e¢stado catarral con fiebre de 2 dias de eveiu-
cién. Es lilevado ante el facultative por mostrar palidez cutaneomucoss. y
gue motiva se l9 indigue una hemoglobina. la cual arroja cifraz de 4.9 g %
(49 g/L). ¥ es ingresado para estudio de la anemia.

Exaemen [isico: palidez cutaneocmucosa marcada,

Estado nutricional: 75 Pe.

Hepatooegalia gque rcbasa en 3 cm ¢l reborde costal (figura 1).

Ezplenomegalia de 2 em.

Ho se aprecian manifestaciones purpiricas.

Se reaiizan exAmenes complementarios a su ingreso. y se detecta:
= Hemoguama: hemﬂglohing 4.5 g ¥ (45 g/L). hematécrite 16 vol % (0.16 g/L).
= Leucocitos: 13 700 em (13,7 por 10 L).

- Segmentados: 30 ¥ (0.30 JL).

= Linfocitos: 64 % (0.64 /L).

= Monoccitos: 0.6 &% (0,06 /L).

- Anisocitosis marcada con células fragmentadas.

- Conteo de reticulocitos: 3.6 & (36 por 10 ).

= Hierro sérico: 98 g % (17.5 Umol/L).

- Hemoglobina corpuscular media (HCM): gI‘YY.

= Volumen corpuszcular medio (VCM): 721 (72 U ).

- Cencentracion hemaglébica corpuscular media (CHCM): 28 % (280 g/L).

- Prueba de Combs: Negativa.

- Resistencia osmdtica: maxima 0,44 %, minima 0,21 %.

- Tranzaminasa pirdvica: 6 UI.

- Medulograma: hiperplasia eritropoyética. sistema granulopoydtico y mega-
cariopoyético normales.

- Bilirrubina: tatal: 1.4 mg % (17.1 Umol/L): directa: 0.5 mg %

(8.% Umol/L): indirecta 0.9 mg ¥ (8.6 Umcl/L).

134



FIGURA 1. Se obgerva
hepatomegalia.

Evolucidn. Al inicio el SHU interpretado como una anemia hemolitica de
posible cause autoinmune, por lo cual es transfundido el paciente en varias
ocasiones hasta el 3 de agosto de 1987 en gue se observan edemas palpe-
brales discretes, orina escasa ¥ hematdrica;: posteriormente se comprobd una
diuresis de 85 mL/24 horas: cifras de tensidn arterial por encima del 95 Pc
para su edad y sexo (140-90). por lo gue se reconsiderd el diagnédstico vy la
terapéutica que se seguira.

En los examenes complementarios realizados hasta ese momento se
encontrd:

= Lamina de periferia: células fragmentadas (esquistocitos) (figura 2).
- Cituria: leucocituria. hematuria y proteinuria ligera.

- Proteinuria de 24 horas: 0.8 g/L.

- Urea: 178 mg % (29.6 mmol/L).

- Creatinina: 2 mg % (176.8 Umol/Ll).

- Acido Wrico: 7.4 mg % (440.2 Umol/L).

- Gasometria: acidosis metabdlica ligera.
- Electrolitos. normales.
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FIGURA 2. Presencia de células fragmentadas (esquistocitos).

- FeNa: 1. 3

- Coagulograma: trombocitopenia (30 000 mm ).

- Discreto aumento del tiempo de protrombina.

- Mo se encentrd aumento de los productos de_degradacién de la fibrina.

- Depuracién de creatinina: 20 mL/min 1.73 m SC.

= Electrocardiograma (ECG): discreta sobrecarga sistélica del ventricule
izquierdo.

- Antigeno de superficie: negativo.

El conjunto de estos resultados nos permitid plantear que se trataba de
un SHU. por lo cual =me dnstituyd tratamiento con antihipertensives,
diuréticos y didlisis peritoneal. y se requiridé en 4 ocasiones este proce-
dimiento dislitice. A las 2 semanas de haberse diagnosticado la afeccidn se
observa wuna marcada mejoria clinica y humoral de la IRA, con cifras nor-
males de azoados, diuresis adecuada. desaparicién de la hipertensidén arte-
rial y de la trombocitopenia. sélo persiste la snemia de 8.4 g % (84 g/L).

A los 2 meses de evolucién se le indicd biopsia renal por puncién. y se
diagnostica una glomerulonefritis proliferativa., por lc cual es imposible
precisar con exactitud la presencia de alteraciones en la membrana basal
(figura 3).

Se da el alta al paciente y se continda el seguimiento por consulta. A
los 6 meses de su egreso la anemia es adn de 8 g ¥ (80 g/L). la microhema-
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FIGURA 3. Glomerulonefritis proliferativa.

turia es ligera. no hay hipertensién arterial v las cifras de azoados son
normales. Se decide repetir bicpsia renal con inmunoafluorescencia en el
Hospital de Centro Habana. y sc diagnostica una glomerulonefritis membrano-
proliferativa Tipe I.

El 11 de febrero de 1936 el paciente s¢ encuentra asintomitico
clinicamente, so6lo persiste una anemia giSEran ¥ microhematuria con un
filtrado glomerular de 52 mL/min 1.73 m  SC.

COMENTARIOS

El SHU es poco frecuente en nuestro medio. pero reviste especial interés
valorar su diagnéstico ante un paciente menor de 4 anos de edad con una IRA
o una anemia hemolitica. pues instituir un tratamiento precoz y adecuado de
costa en!erms?ig es uno de los factores que influye en la disminucién de su
mortalidad.

Todos los autores estdn de acuerde en mencionar como los sintomas
prodrémicos mds frecuentes los gastrointestinales y los respiratorios, vy
son  los primeros observados en el 80 % o maAs de pacientes. donde a veces
las manifestaciones clinicntlfs enterocoelitis severa pueden retardar el
diagnéstico de esta entidad.
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La patogenia continda sicnde oscura. pues en la misma aparecen inwvolu-
crades un grupo de factores donde =& incluyen el danc de la célula endote-
lizl renal por diferentes agentes. que es seguido por depdsitos de fibrina
Yy el desarrolle de una anemia hemolltica micreangiopatica. mediante la cual
log eritrocitos ¥ las plaguetas son danados mecAnicamente. la presencia de
sustanciax circulantes liberadas por bacteriss o virus, las alteraciones de
la funcidn pleguetaria. 'os factores inmunoldgicos. lo predisposicién here-
ditnrig_Ihlas alteraciones del metaboliesmo de las prostaciclinaz, entre
otros.

El SHU no solo afecta a los rifiones, eritrocitos y plaguetas, sino gue
puede afectar al intestino. higade, corasdn y SNC.

La hepatoesplencmegalia y la a&nuria son relgtivnmente constantes, vy
egtin presentes en al 30 al 40 % de los enfermos.

La hipertensién arterial y las convulsiones pueden & sU vezr scompanar a
esta enfermedad. ¥y es la alteracidén hematolégica fundamental la anemia
hemoclitica micreoangiopatica. Puede existir ademis, trombocitepenia, tiempo
de protrombina_prolongade ¥ a veces aumento de los productos de degradacion
de la fibrina.

L2 nefropatia se manifiesta por hematuria. proteinuria. edema. oliguria
o anugfg:lgipertensién arterial. aumenteo del nitrégene sérico y creati-
nina.

El pronéstico de esta enfermedad ze encuentra ensombrecide por varios
factores. entre loa cuales se destacan las caracteristicas de la fase
prodrdmica, la duracidn de la anuria. la presencia de SHU familiar o recu-
rrente. ¥ las alteraciones anatomopatoldgica descritas, como: negrosis cor-
tical. microangiopatia trombé&tica con predominio glcmerular2?6?us?giar, que
son factores esenciales en el prondstico de eztos enfermos.

Se genala ademas. que la forma con predominio glomerular puede tener una
mejor evolucidn gue las restantes, ¥ gue en numerosas ocasiones esta forma
higf%ﬁégica puede simular una glomerulonefritis membranoproliferativa Tipo

Todos los autores concuerdan en que el tratamientd de eleccidn en eatos
pacientes ez la didlisiz peritoneal. pues se ha comprobade gque después de
la utilizacidn de este procedimients terapéutico como tratamiento de la
IRA. se ha observado un descenso acentuado_de la mortalidad, como es infor-
mado en las series de Habib v Gianantenic.

Los criterion de tratamiento con la heparina no son sin embargo log mis-
mos gue hace algunos afios, ya gque en estudios controlados con esta tera-
ptutica se observd una mortalidad del 54 % en los pacientes tratados. con-
tra el 30 % en los no tratados. No se ha podide demostrar hasta ahora la
utilidad de otrom medicamentos come son: los activadoreszs de la
fibrindlisis, aspirina vy dipicidamol.

Recientemente los enfoques terapéuticos basados en la hipdtesiz de las
alteraciones que se observan en la prostaciclina (PGI_) han incitado pro-
poner intercambios plasmiticos y hasta de prostaciclinas.
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SUMMARY

The case of a four month old boy who presented hemolytic-uremic syndrome.
diagnosed at the “José Luig Miranda™ Teaching Provincial Hospital. Santa
Clara. is reported. The child was dialyzed because of acute renal failure
caused by such affection. At the present time the patient has eovolved for
three years with satisfactory clinical and humoral parameters.

On rapporte le cas d'un petit enfant de 4 mois qui a présenté le syndrome
hémolytigue urémigue. I1 a &td diagnostigué 4 1°Hépital pédiatrique provin-
cial universitaire “José Luig Miranda®. de Santa Clara. et a &té traité par
dialyse en raison de l'insuffisance rénale aigu? entrainée par cette affec-
tion. A 1'heure actuelle l'enfant est 4gé de 3 ans et les paramétres cli-
nigues et humorsux sont satisfaisants,
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