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INTRODUCCION 

El Síndrome Urémico Hemolítico ISM, es una enfermedad que se caracteriza por 

Anemia hemolítka no autoinmune, Trombocitopenia e Insuficencia renal aguda, 

de establecimiento dramático, con curso clínico incierto, que puede llevar a la 

muerte o dejar secuelas de gran importancia. La Púrpura Trombocitopénica 

Trombótica IPTT) se considera una forma sistémica de la enfermedad e incluye 

además fiebre y alteraciones del sistema nervioso central. 

En 1924, Moschcowltz (1) describió por primera vez el caso de una paciente de 

16 años con fiebre, anemia, insuficiencia renal, disfunción del sistema nervioso 

central y falla cardiaca con presencia de trombos Manos en la mkrovasculatura 

de múltiples órganos, califkandola como PM En 1936 Raehr 121 describió dns 

casos similares. Posteriormente GaSSer Mi en 1955 describió el primer caso como 

tal de Síndrome Urémico Nemolítico en niños menores de cinco años con cuadro 

diarreico como síndrome inicial. Fue hasta 1983, cuando Riley (41 relacionó la 

Escherichia Coli 0157:117 y la Verotoxina con Colitis Hemorrágica y SUN. 

El SUN afecta principalmente a niños menores de 5 años, aunque niños mayores 

y adultos pueden ser igualmente afectados. La etiología principal de este 

síndrome esta relacionada directamente a la Verotoxina de la Escherichia Coll 

0157:N7 151, siendo esta precedida por cuadro de evacuaciones diarreicas, la 

mayoría de las veces sanguinolenta, febrícula y dolor abdominal severo que 

puede semejar abdomen agudo. otras entidades relacionadas al síndrome y que 

se consideran como formas atípicas son: LaS relacionadas al embarazo y 
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puerperio, las formas hereditarias, las asociadas a gloinerulopatías, infección por 

HIV, enfermedades sistémicas como LES, Neoplasias y las asociadas a 

quimioterapia y ciclosporina. 

La lesión histopatológica única y característica del SUH es la ISkroanglopatía 

Trombótica NAAT), cuyos mecanismos fisiopatogénkos apuntan a lesión 

endotelial directa y se encuentran basicamente en la microvasculatura renal, 

aunque también puede encontrarse en la piel, sistema nervioso central y bazo 

entre otros órganos. 

Hasta hoy, no existe tratamiento específico para esta enfermedad, siendo 

probados ya, multiples esquemas terapéuticos, como el uso de Neparina, 

antiagregantes plaquetarlos, tromboliticos e infusión de plasma entre otros. Sin 

embargo, hasta el momento la piedra angular del tratamiento continúa siendo 

el control del equilibrio hidroelectrolítico, corrección del estado ácido básico y 

el apoyo con INalisis o Nemodíailsis. 

Aún cuando uno de los logros, mas importantes ha sido la disminución de la 

mortalidad durante la fase aguda, no se ha logrado evitar la presencia de 

secuelas tardías principalmente a nivel renal. Por lo tanto, nuestro enfoque en 

la presente revisión será conocer la etiología, fislopatologia, tratamiento y su 

importancia a largo plazo en la función renal. 
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SINDROLIE UREMICO HEMOLITICO ASOCIADO A VEROTOXINA 

Durante los últimos 40 años, se ha Investigado ampliamente la causa de la 

sintomatologia gastrointestinal asociado a 
SUH (6), Y se ha encontrado que 

algunos subtipos de E. Coli producen exotoxinas muy semejantes a la toxina de 

la Shigella Dysenteriae tipo 1 (7), que es una proteina de 70 Kda codificada en 

ella. El significado clínico de estas toxinas, conocidas como Verotoxlnas (Por sus 

efectos en las cels. endoteliales renales de los monos verdes africanos) 

incierto hasta 1983 en que sus efectos se asociaron a colitis 
permaneció 

 

o identificar al sub 
hemorrágica y SUH.(4) Actualmente, se ha lograd 

tipo 

Escherichia Coli 0157:H7 (Distinguible de otros serotipos por la ausencia de 

fermentación del sorbito!) como el principal productor de Verotoxina asociado 

a SUN (5), entre mas de 100 serotipos que la producen, aunque tambien, esta 

ex 
otoxina esta asociada a infecciones asintomaticas, diarreas no complicadas

,  

colitis hemorrágica con o sin SUN y lauerte.(
131  

INCIDENCIA 

La incidencia actual de la infección por E coll 0157:147 se desconoce aun en 
vo de población llevado a cabo 

Estados Unidos, De acuerdo a un estudio prospecti  

en Seattle, se reportó una incidencia de e casos por100,000hab/año (9). Por ot100,000 
 

lado, los brotes epidémicos captados por el CDC de Atlanta se han incrementado 

dramáticamente de 4 en 1992 a 30 en 1994110), que en gran parte se atribuye 

a que se ha establecido una busqueda sistemática del mismo. El principal grupo 

de edad afectado son los menores de 5 años, sin preferencia de sexo, aunque 

tambien pueden ser afectados niños mayores, adultos Y ancianos 111). 
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FACTORES GEOGRAFICOS Y ESTACIONALES 

Escherichia Coli 0157:H7, se ha aislado en muchas partes del mundo, 

incluyendo Europa, Asia, Africa y Sudamérica sin embargo, es mas 

frecuentemente reportada en Canadá y Estados Unidos (12). En USA es mas 

importante su presencia en los estados del norte, aunque esto no refleja su 

verdadera distribución. Los brotes son mas frecuentemente reportados en los 

meses cálidos, con un pico de incidencia de Junio a Septiembre, por lo que se 

postula que esta variación obedece a la Ecología del microorganismo (13). 

TRANSfAISION 

Los aspectos epidemiológicos del microorganismo se han conocido en base a la 

Investigación de los brotes reportados, los cueles han resultado en su mayorie 

de la transmisión del organismo a través dele ingesta de carne contaminada mal 

cocida. E. Cali esta presente en los intestinos del 1% de las reses sanas (14), por 

lo que la contaminación de la carne puede llevan a cabo durante el corte y 

procesamiento dele misma. Otros modos de transnilsión t'esportada son: La 

invita de agua indorada (15), transmisión a personas por nadar en legos 

contaminados He) y transmisión de persona a penona.1171 Esto último sugiere 

que la cantidad de bacterias necesarias para provocar la enfermedad es baja. 

La Excreción de E. Coll por las heces varia con la edad, ya que se ha encontrado 

que en niños menores de 5 años, mes del 50% de los cultivos ce heces son 

positivos a las 3 semanas del establecimiento del cuadro, sin embargo, en niños 

mayores y adultos ésto disminuye a solo un e% de cultivos positivos a las 3 

semanas. un Por otro lado, en un estudio de casos esporádicos se encontró en 
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530 controles sanos que los cultivos de heces fueron siempre negativos, 

demostrando con esto que la E. Coll 0157:H7 no es parte de la flora normal 

intestinal del hombre y que su presencia se relaciona a enfermedad. (12) 



FISIOPATOCENIA DEL SUH ASOCIADO A VEROTOXINA 

Existen 2 tipos diferentes de Verotoxinas (1 y 21, que ocasionan la enfermedad, 

las cuales se codifican en el DNA de Bacteriófagos y son incorporados al genoma 

de un número restringido de serotipos de E. Coll.(18) La Verotoxina esta formada 

por 2 subunidades: La Subunidad A, biológicamente activa y que es la 

responsable del daño endotelial y la Subunidad a, por la cual la exotoxina se une 

a receptores de membrana 119). Estos receptores son de 2 tipos básicamente: 

Calabiosylceranúcla Y Clobotriosykeramida (01,3), estos uñimos se encuentran 

expresados en el organismo humano, en corteza y medula renal, además del 

epitelio tubular renal 1201. Existe también otro tipo de receptor menos 

Importante que es el Pentosylceramida (P1), que se localiza en los eritrocito., los 

cuales disminuyen la competencia por los receptores Cb3. (211 

En humanos, las cepas enteropatogénicas de ~herid* Col, ocasional colitis 

hemorrágica por lesión directa de la mucosa catódico y su lecho vascular (221. El 

daño a este último permite el paso de la toxina al torrente circulatorio y de ésta 

manera la posibilidad de daho a la microvascubdura de los órganos blanco. Al 

Regar a la célula, la exotoxina penetra ala misma por endocitosis, ya dentro de 

ella se dirige en sentido retrógrado al aparato de golgl, continuando hacia el 

retículo endoplásmico rugoso y posteriormente al nucleo (23). Durante este 

proceso, la exotoxina se disocia y la subunidad A es parcialmente hidrolizada por 

enzimas citoplásmicas a una subunidad de 27kda, con actividad máxima, siendo 

estre fragmento, el responsable de la acción citotóxica e inhibidor de la síntesis 

de proteínas. Esta toxina inactiva selectivamente la porción flOs ribosomal y de 

esta manera la función de eiongación peptidka. 1241 
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Además de la acción propia de la toxina, su toxicidad puede ser potencializada 

por otras sustancias tales como los lipopolisacáridos lendotoxinas) (25). En 

estudios experimentales de cultivos de celulas mesangiales, se ha observado que 

los lipopolisacáridos bacterianos producen la liberación de sustancias 

citotóxicas a partir de Fagocitos mononucleares, especificamente el Factor de 

Necrosis Tumoral (FNTa), provocando inhibición transitoria de la sísntesis 

proteica (26), que en combinación con la Verotoxina, el efecto citotóxico se 

sinergiza con mayor acción sobre la síntesis proteica. 

En otro estudio experimental In Vitro (27), se postula, que el endotelio renal 

previamente expuesto a endotolinas, Rifa e Interleucina 1 (IL1), provoca un 

endotelio mas susceptible a la acción de la Verotoxina por aumento de los 

receptores de membrana Gb3. De esta manera, una concentración local 

aumentada de Citoquinas Inflamatorio puede tener un papel patogénico en el 

SUR. Así mismo, se postula la posibilidad de un programa genético de las células 

renales que las haga especidmente sensibles a la Verotoxina. (28) Es también 

interesante el hallazgo de que la producción de Me Inducido por Verotoxina es 

basicamente a nivel de la microvasculatura renal y no en otros lechos vasculares, 

que es potenciado ademas por la acción de los lipopolisacáridos. (29) 

En el SUN se han descrito gran cantidad de anormalidades de las células 

endoteliales, y una de estas alteraciones es la disminución en la síntesis y 

capacidad de captación sérica de la Prostaciclina 12 (PG12) 1301, que 

indirectamente se mide mediante la cuantificación en orina de uno de sus 

metabolitos mas estables: la 6-cetoPGFla (31) Normalmente, la PGI2 vascular 

tiene la función de Inhibición de la agregación plaquetaria y vasodilatación local 

(propiamente de la vasculatura renal). Dado lo anterior, en fenomenos 
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trombóticos diferentes al Suit, al elevarse la excreción urinaria de Tromboxano 

A2 1TxA2) como indice de actividad plaquetaria, también observamos aumento 

en la excreción de 13-cetoPCF1a, como mecanismo regulador de los fenomenos 

trombóticos, el cual se encuentra perdido en el SUN. 132) 

0 complejo molecular del Factor VIII, está compuesto por el factor VIII 

procoagulante y el Factor de vonWillebrand IFvWI. 0 FvW se sintetiza tanto en 

las células endoteliales como en los megacarlockos 1331. Aunque un gran 

porcentaje del FvW sintetizado se encuentra en el plasma, de un 15-25% se 

encuentra almacenado en las plaquetas y las celulas endoteliales como cuerpos 

de Weibel Palade y este puede ser liberado ante diferentes estímulos 1341. En el 

SUH se han encontrado inoleculas tnultiméricas de FvW anormalmente grandes 

en la fase aguda de la enfermedad, lo que Indica daño endotelial y plaquetarlo 

1351. Por otro lado, se ha reportado también que el aumento de la fricción sobre 

la pared endotelial aumenta la precIpitadón proteobtica del FvW lo cual 

amplifica y propaga la lesión 111117011a5~4311) 

En la Fislopatologia del daño vascular, se conoce que la fricción sobre la pared 

vascular esta aumentada debido basicamente a un incremento en la velocidad 

del flujo sanguíneo; en consecuencia existe un aumento en la producción y 

liberación del Oxido Nítrico 1371. 0 Oxido Nítrko es un compuesto derivado del 

La. harginina con propiedades de vasodllatadón e indirectamente propiedades 

citotóxkas. Esto ultimo, es resultado de 3 acciones: Primeramente promueve la 

activación leucocitaria, segundo, estimula la producción de linfoquInas 

Inflamatoria tales como el Rifa y la Ll, y por último promueve también la 

formación de radicales libres de O, por estimulo de los Pela Con esto sinergiza 

la acción citotózka de la Verotoxina. (38) 
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SINDROt URRISICO NEMOLITICO ASOCIADO A OTRAS PATOLOCIAs 

PRESENTACION ATIPICA DE LA ENFERIMEDAD 

El SUH no está relacionada exclusivamente a la infección por E. Coll 0157:H7 o 

serotipos afines, ya que se se ha descrito asociada a otras patologías. Una de 

estas formas atípico es el SUH de tipo familiar, que se asocia a la deficiencia 

homocigota del factor H (39). El factor H (formalmente llamado MINI y el factor 

I, se constituyen como proteinas que funcionan como potentes reguladores de 

la via alterna de la cascada del Complemento, por lo tanto, si por algún 

mecanismo natural se activa esta via, el factor I seria Ineficiente para inhibir su 

activación dado que es 30 veces menos potente en ausencia del factor H. En 

base a esto, pueden presentarse casos sin la causa asociada clásica, en los que 

sobresale un C3 bajo, con niveles séricos 5-10% de los valores normales. (40) 

Recientemente se ha descrito también el SUH con la presencia de Acs 

antifosfolípidos en pacientes con Lupus Eritensatoso Sistémko (LES), o 

enfermedades relacionadas a estos Acs. Estas enfermedades incluyen un 

Sindrome Antifosfolipidos con sus implicaciones clínicas, en los que se ha 

observado el desarrollo de Insufkiencia Renal Aguda, Trombocitopenia y Anemia 

hemofílica microanglopática y la biopsia renal no ha mostrado alteraciones de 

glomerulonefrlds activa, además de presentar alteraciones vasculares 

paucinmunes que sugieren mecanismos diferentes a la mkroanglopatia del LES, 

dando gran importancia al Ac. Antifosfolípido en el desarrollo dei SUH. (41) 

En los pacientes con Infección por Virus de la Inmunodeficiencia Humana (81V), 

se han descrito múltiples desordenes renales, algunos de los cuales se han 
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considerado como relativamente específicos. (42) Sin embargo, durante los 

últimos anos se han descrito en este grupo de pacientes alteraciones 

relacionadas a SUN, sin que exista causa desencadenante. La evolución de estos 

pacientes es variada, y de la misma manera, se han reportado casos con 

respuesta adecuada al tratamiento y recuperación aceptable de la función renal 

(43), o con establecimiento súbito de alteraciones renales y neurológicas, anemia 

hemolítica, trombocitopenla, fiebre y evolución hacia la muerte, en los que la 

biopsia postmortem ha revelado MAT. (44) 

El SUN también se ha reportado como complicación de enfermedad renal 

primaria, tal es el caso de la Nefropatía Membranosa(45), Clomendonefritis 

membranoproliferativa (46), glomeruloescierosis focal y segmentaria(47) y 

Clomerulonefritis poslinfecciosa(48). En estos casos, el desarrollo del SUN se ha 

relacionado a daño endotelial directo, de tipo inmunológico y no inmunológico 

sobre un endotello predispuesto, en los cuales se han eliminado otras causas 

probables asociadas, coma historia familiar de SUH, cuadros diarreicos previos, 

presencia de Verotoxina en heces o uso de medicamentos específicos. 

Con el advenimiento de nuevos inmunosupresores en el Trasplante de Organos 

durante la decada de los 110's, mejoró la sobrevida de los aloinjertos, con 

disminución de la toxicidad por esteroides, sin embargo también se observó la 

asociación de SUH al uso de Ckiosporina A(C'A) M desaffollo de SUH en este 

grupo de pacientes, se ha descrito de la siguiente forma: En pacientes 

postrasplantados de riñón cuya causa de insuficiencia Renal Crónica ORO fué 51111 

los cuales constituyen el grupo de mayor riesgo. 149) En pacientes 

postrasplantados de riñón con otras causas de 1RC yen pacientes con trasplante 

de otros °roanos tales como Hígado, Médula Osea entre otros. (50) Estos últimos 
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dos grupos desarrollaron cuadros de novo de SUH con el uso de CsA, en los que 

se ha observado mejoría o remisión del cuadro ante el redro de CsA o bien su 

sustitución por FK506.151) Por ouro lado, la CsA puede ocasionar Arteriolopatia 

como dato de toxicidad que puede simular SUH. 152) 

El SUH también puede presentarse como complicación de NeOpialaS, 

principalmente de tipo vascular como Nemanglomas,Nemangloendoteliomas (53) 

y en algunas otras tumoraciones entre las que se cuentan la Leucemia 

promielocítica, carcinoma prostático, Ca pancreático y Ca Gástrico (54), en los 

cuales se ha encontrado tiempos de coagulación normales, sin embargo la 

mayoría de ellos presenta pruebas hematológicas evidentes de coagulopatia por 

consumo, lo que los distingue del patrón propio del SUH 150. 

De la misma manera, esta asociación se ha visto con el uso de Quimioterapia, 

en la que destaca su relación con Mitomicina C, con un riesgo del 2 al 10% 

despues de su uso. (55) Este riesgo es mas evidente cuando la dosis acumulativa 

supera los 60mg 1561. Otros medicamentos asociados a SUH son Cisplatino, 

Meomicina, Vinbiastina, Arabinócido C y Daunorrubkina. l57) 

Por último, el SUH se ha descrito como complicación durante el embarazo y 

puerperio. Dentro de su espectro clinko, la toxemia del embarazo se caracteriza 

por Hipertensión, edema y proteinuria y en el peor de los casos éste puede 

Incluir coagulopatia por consumo 158), en la cual sobresale la disminución de los 

niveles de Antitrotnbina III U11110, por otro lado, la toxemia puede complicarse 

con SUH el cual se distingue por presentar niveles de AtIll normales, o bien el SUH 

puede presentarse Independientemente. Estos casos constituyen un problema 

de resolución inmediata, donde la interrupción del embarazo lleva a la mejoría 
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de la paciente (59). 

Cuando el SUN se presenta en el puerperio, el pronóstico es fatal la mayoría de 

los casos ISM, en estas pacientes, previo al establecimiento del SUH, existe un 

periodo prodrómIco libre de sIntomatologia. Es de llamar la atención, que en los 

antecedentes de ambos grupos sobresale la 'Infesta de hormonales orales• nl'h 
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CUADRO CLINICO, CURSO Y PRONOSTICO 

La triada clásica del Síndrome Urémico Nemolítico consiste en insuficiencia Renal 

Aguda, Anemia Nemolítica laicroanglopática y Trombocitopenia, en presencia de 

fiebre y alteraciones del Sistema Nervioso Central se considera Púrpura 

Trombocitopénica Trombótica. 

El SUN clásico está asociado a causas infecciosas en las que sobresale la 

Escherichla Coli 0157:H7, en la cual, después de un periodo de Incubación de 3 

hasta 8 dias (puede ser de 1-10) inicia con dolor abdominal severo, calambres y 

diarrea acuosa que puede evolucionar a diarrea sanguinolenta al 2° o 3er día de 

iniciar el cuadro (62), cerca del 50% presentan también nauseas y vómitos, la 

fiebre no es dato de gran importancia, ya que puede presentarse como febrícula 

o estar incluso ausente (63). De esta manera, el cuadro inicialmente lleva a 

pensar en Abdomen Agudo y puede someterse al paciente a Laparotomia 

innecesaria, aumentando con esto la tasa de mortalidad durante la fase aguda. 

(64) Se puede presentar además, distensión abdominal Importante al 

establecerse la diarrea sanguinolenta, evidenciandose cono colitis hemorrágica, 

como consecuencia de esto, el paciente puede presentar isquemia intestinal o 

perforación siendo necesario en este caso la colectomia, empeorando el 

pronostico del paciente, de no presentarse esta u otras complicaciones el 

cuadro tiende a la melada 5 o 6 días después. (851 131 un 6 a 10% de estos 

pacientes se desarrolla entonces el SUN, en cual se establece de 2 a 14 días 

despues de haber iniciado el cuadro diarreko, encontrandose en algunos casos, 

un periodo libre de sintomatología, que puede ser hasta mayor de 1 semana. 

(661 
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Cuando se establece el SUH, el paciente presenta Anemia Hemolítica 

lacroanglopática por lo cual puede haber un descenso de la Hb hasta 5g/d1, con 

un nivel promedio de Hb de 8 a 10g/di, con hiperbilintabinemia principalmente 

Indirecta, por otro lado existe Leucocitosis que generalmente es mayor de15000 

leu/ml, con Neutrofilia, se desarrolla además Trombocitopenia en rangos que 

van de 30,000 a 100,000, que se explica por el daño endotelial y la agregación 

plaquetaria consecuente en la mkrovascultura. 1671 Se desarrolla entoncés 

Insuficiencia renal, la cual esta favorecida además por hemoglobinuria, 

hiperuricentia e hiperbilirrublnemia, manifestandose como oliguria o anuda que 

puede ser mayor de 2 semanas, con consecuente elevación de amados, 

hipertalemia, acidosis metabólica e hipervolemia, requiriendo entonces de 

tratamiento sustitutivo con Diálisis o Hemodiálisis. (88) 

Dentro del curso clínico de la enfermedad, las complicaciones extrarrenales 

tambien se encuentran presentes, en las qua destacan, la Isquemia y 

perfroración intestinal que pueden terminar en colectonda (139), tantbién se ha 

descrito la presencia de Miocarditis y Illocardlopatia que complican el cuadro 

con Insuficiencia cardiaca congestiva 170 y finalmente otra de las 

complicaciones reportadas es la presencia de Abscesos cerebrales en los cuales 

se ha descrito como agente etIológko el Closirldkan Septicum en 3 casos 

reportados.1711 Esta última complicación es consecuencia probable de la 

Isquemia Intestinal que finalmente leva a la liberación de bacterias colonices a 

la drculación sistímica. 

Además dedos datos clínicos, el diagnóstico se debe ePoYer en los ~Mes de 

laboratorio. Primeramente se debe comborar la presencia de Anemia 

hemolítica no autobunune de tipo microangloptitica, esto lo realizamos por 
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medio de un frotis de sangre periférica en el cual observamos evidencia de 

hemólisis mecánica, con esquistocitosis mayor del 10%, debemos contar además 

con Prueba de Coombs negativa, medición de niveles de Haptoglobinas menores 

a lo normal o cercanos a cero, con elevación de DHL e hiperbilirrubinemia no 

conjugada, hemoglobinemia, hemoglobinuria, reticulocitosis y Vida media de 

eritrocitos disminuida (72). Los tiempos de coagulación, TP y TPT se encuentran 

generalmente normales y el fibrinógeno puede encontrarse ligeramente elevado 

de manera ocasional, los productos de degradación de Fibrina se hallan tambien 

minimamente elevados. (73) 	Los niveles séricos del complemento 

especificamente C3, C4 y CH50, se han encontrado bajos en algunos pacientes 

durante la fase aguda (esto es mas evidente cuando se trata de SUN hereditario), 

de la misma manera, también durante la fase aguda, se han encontrado niveles 

séricos bajos de 190 y elevados de InA e Init, así como VSC acelerada. (74) 

A manera de identificar factores de progresión y mal pronóstico de la 

enfermedad, fueron analizados un grupo de 89 niños que padecieron SUN de 

1971 a 1988, con un seguimiento de hasta 17 años, en base a diferentes 

parámetros clinkos y patológicos despues del establecimiento de la 

enfermedad Los resultados fueron interesantes, observandose durante los 

primeros 3 meses posterior al evento agudo, 69% con requerimiento de terapia 

«Mítica, 15 niños murieron, 9 durante la fase agudo y e subsecuentemente. 

Todos los sobrevivientes exceptuando 7 fueron reexaminados y se encontró 

como datos de mal pronóstico: La presentación atípica de la enfermedad, 

oliguria mayor de 14 días o amarla mayor de 7 dias, duración de tratamiento 

dialítko mayor de 2 meses, presentación de alteraciones del StIC y 

requerimiento de Terapia antihipertensiva, con una tasa de recuperación de la 

función renal 35% al ter año a 68% a 10 años, con requerimiento de diálisis del 
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14% a los 10 años. (75) 

Dado que la mortalidad durante la fase aguda de la enfermedad ha caldo de 

manera importante los últimos años, la atención se encuentra actualmente, en 

la recuperación de la función renal a largo plazo o su evolución hacia la IRC 

permanente. 

En base a lo anterior, de acuerdo al análisis de la función renal en un grupo de 

46 niños sobrevivientes a SUH, 10 años despues del evento agudo se encontraron 

los siguientes datos: De los 46 niños,» presentaban algun tipo de anormalidad, 

11 presentaban secuelas leves, de estos, con 1 sola alteración se encontraron: 

6 con defectos de concentración urinaria, con osmolaridad urinaria en ayuno 

bala, 2 con Dcr menor de 80m1/min, 1 con proteinurla no nefrótica y 1 con 

longitud renal disminuida Con 2 tipos de alteración se encontró a 1 niño con 

proteinuria y defectos de concentración urinaria. Finalmente, 3 pacientes se 

encontraron con secuelas severas tardias manifestadas por Hipertensión, 

Protelnuria y Dcr menor de 80niUmin. Esto dió como resultado a 63.6% de los 

niños libre de secuelas funcionales a los 10 años, 24.4% con secuelas funcionales 

leves y 12% con secuelas severas tardías. Esto a diferencia de otro estudio en 

el que se encontró 48% de la población estudiada libre de secuelas a 10 años y 

18% con secuelas tardas severas 176). Otras observaciones hechas fueron que 

la hipertensión arterial muy frecuente durante el primer año, tiende a disminuir 

rapidamente y los datos mas importantes a monitorizar a largo plazo son la 

hiperteslón arterial, proteinurla y Dcr. (77). 
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PATOLOCIA DEL SINDROLIE UREMICO NEMOLITICO 

La lesión característica hIstopatológica del SUH es la Microanglopatia Trombótica 

ORAD, que en casos severos, conduce a Necrosis cortical bilateral en parches. En 

la MAT, los mkrotrombos compuestos de plaquetas aglutinadas y fibrina estan 

localizados en arteriolas y capilares del Riñón, Cerebro, Piel, Pancreas, Corazón, 

Bazo y Clandulas Suprarrenales. Los trombos estan predominantemente 

compuestos por plaquetas alteradas morfológicamente y degranuladas, esto en 

contraste con la gran cantidad de fibrina de los trombos en la Coagulación 

Intravascular Diseminadanin La fibrina depositada en los glomerulos de la MAT, 

es reconocible por medio de la utilización de Acs monoclonales, además de 

existir deposites subendoteliales hialinos atribuidos a la desintegración de la 

barrera endotelial. (791 

Aunque los datos anteriores constituyen la manifestación patognomónica de 

la MAT, estos son inconstantes y en ocasiones se encuentran ausentes. Datos 

mas constantes son: Degeneración del endotelio desde las membranas basaies, 

así como edema, reticulación y disolución de la matriz mesangial. Estos cambios 

son similares a aquellos vistos en las fases iniciales de la Mesangiolisis tóxica, 

con diferencia de que su establecimiento es en periodo de días e involucra 

grandes arcas del penacho glomeruiar. ROL En la Microscopia de Luz, el 

mesangio se vuelve amplio y se tiñe pobremente, y la matriz es difícil de 

identificar. Los lóbulos glomeruiares afectados se expanden, en ocasiones de 

manera considerable. Ocasionalmente sin embargo, pueden formarse 

aneurismas capilares verdaderos. Finalmente la tendencia de estas lesiones es 

hacia la esclerosis glomendar acelular. M'O 
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TRATAMIENTO DEL SINDROME UREINICO NEMOLITICO 

A pesar de los avances en el conocimiento de la fislopatogenia del SUH, esto no 

se ha reflejado en un tratamiento específico, dirigido a detener estos eventos, 

por lo tanto, la piedra angular del tratamiento continua siendo la terapeutica 

de apoyo con control del equilibrio hidroelectrolítico, corrección del estado 

ácido-básico, y apoyo con tratamiento sustitutivo con diálisis o hemodlálisis.(82) 

El 
uso de antimicrobianos, no ha favorecido el curso de la enfermedad, e incluso 

existen estudios en los que se menciona que el TMP/SMZ puede aumentar la 

producción Y liberación de exotoxinas 033), otros estudios simplemente no 

mencionan efecto benéfico del mismo 184). En cuanto a otros antimicroblanos 

como Ciprofloxacina y Ampicilina tampoco han tenido efecto alguno en la 

evolución. DIU 

En base a los hallazgos histopatologicos del SUH, desde sus inicios, el 

tratamiento fué dirigido a detener los mecanismos de trombogénesis e Incluso 

recanalizar la mkrovasculatura afectada con el fin de disminuir el daño en 

órganos blanco. Esto Nevó al uso de trombolíticos como la Estreptoquinasa u 

Uroquinasa, con resultados muy desfavorables con hemorragias importantes a 

diferentes niveles, entrando en desuso. (86) El uso de Neparina tampoco ha 

mostrado beneficio en el SUH, esto basados en estudios prospectivos 

controlados en los que por el contrario, aumentaba el riesgo de eventos 

hemorrágicos agudos que podian comprometer la vida del paciente 037). La 

utilización de antiagregantes plaquetarios del tipo del Dipiridamol y el Acido 

AtetilSalkilk0 no han mostrado efecto en los mecanismo de trombogénesis, 
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pero tampoco efectos deletereos por lo que aun faltan estudios que definan su 

papel en el tratamiento del SUN (88). Las Inmunoglobtalinas también han sido 

probadas en el tratamiento del SUN, sin embargo, no se ha mostrado efecto 

benéfico alguno y por otro lado puede resultar deleterea su aplicación (89). 

EFECTO DEL PLASMA EN EL SUN 

E uso del Plasma en el SUN, ha demostrado ser benéfico en el curso de la 

enfermedad, sin embargo, aún es discutido el modo de administración del 

mismo, ya sea como infusión o como Plasmaféresh. 

A este respecto Ruggenentl, basado en su esperiencia refiere que la infusión de 

plasma le ha resultado mas efectiva en vinos ue presentan PTT, con una melada 

mas temprana en los niveles séricos de plaquetas, sintomatología del SNC y 

disminución en el tiempo de diálisis (90). Por el contrario, los datos obtenidos 

por Sneth y cals., apoyan mas el uso de Plasmaféresis, dada su experiencia 

clínica en pacientes con PTT, en los que el tratamiento con Diálisis e Infusión de 

Plasma tenia una respuesta muy lenta en la recuperación principalmente del 

estado neurológico, hecho no observado con la Plasmaféresis (91). Finalmente 

en un estudio de Itizzoni con una población mayor, concluyo que la utilización de 

Plasma en cualquiera de sus dos modalidades era efectiva en el tratamiento del 

SUN y P11. Sin embargo, el mayor beneficio de este no se observaba en la fase 

aguda sino en la recuperación total del paciente a mediano plazo y la 

disminucion de las secuelas a largo plazo. (921 

E mecanismo verdadero del uso de Plasma en el SUN se desconcice. 

Probablemente la administración del plasma aporte consigo los factores 
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reguladores de la trombogénesis, que se encuentran alterados en el SUH o quizás 

la plasmaféresis favorezca el "lavado", de aquellas sustancias (exo y 

endotoxinas) que directa o Indirectamente producen estos eventos. 

Probablemente, desde este punto de vista, sea de mayor utilidad la 

Plasneaféresis en en el tratamiento del SUH, sin embargo en la práctica esto es 

válido solo en los adultos (VS). 

▪ propósito del tratamiento actualmente, esta dirigido a los eventos que 

originan el SUN, especificamente a inhibir el efecto de la verotoxina. Esto se 

busca por medio de una sustancia conocida como Synsorb-PK, cuyo mecanismo 

de acción se basa en captar e Inactivar a la toxina a nivel intesdnal (94). 

▪ Synsorb-PE es un compuesto de oligosacáridos sintéticos los cuales actuar 

como recePtores falsos y, en el tubo digestivo, atraen a la toxina, para 

posteriormente unirse a ella e inactivarla, anulando ad los eventos 

fislopatogenicos consecuentes a su absorción. Esto actuaketente se encuentra 

en fase experimental avanzada, y se esta probando su viabilidad en el tubo 

digestivo, siendo los estudios in vitro satisfactorios (95). 
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CONCLUSIONES 

1. El SUN, continua siendo una entidad rara, cuya principal etiología es la 

Escherkhia Coll 0157:H7, aunque puede estar relacionada a otras 

patologías. 

2. Los avances en la Fislopatogénia del SUH asociado a E. Coll, en los últimos 

15 años, son sorprendentes, sin embargo, en otras patologías los 

mecanismos de lesión endotelial son desconocidos. 

3. El tratamiento de apoyo de los pacientes con SUH, ha llevado a una 

disminucíon dramática en la tasa de mortalidad durante la fase aguda, sin 

embargo, es preocupante la presencia de secuelas, sobre todo en la 

función renal, lo que se constituye como una prioridad dentro del 

tratamiento. 

En base a que la principal etiología del SUH es de tipo infeccioso y que la 

microbiología de la E. Coll es conocida, debemos tomar en cuenta de que 

es "prevenibie" con medidas epidemiológicas básicas que deben ser del 

conocimiento general. 
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5. 	A pesar de los conocimientos actuales en la Fislopatogenia del SUH, el 

tratamiento continua siendo el control del equilibrio ácido-base e 

hidroelectrolítico y el tratamiento con diálisis oportuna, sin embargo, 

existe una sustancia sintética capaz de inactivar en el tubo digestivo a la 

verotoxina, actualmente en experimentación, que se espera podrá 

cambiar la evolución del SUN. 
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