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TITULO
INCIDENCIA,CUADRO CLINICO Y EVOLUCION DEL SINDROME UREMICC HEMOLITICO EN LA

POBLACION PEDIATRICA DEL HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA
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SERVICIO

Servicio de Nefrologia-Pedidtnca det Hospital Generai Centro Medico Nacional La Raza
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RESUMEN

TITULO.Incidencia cuadro clinice y evolucidn del Sindrome Urémico-Hemolitico en 3a peb acion
pediatnea del Hosphal General Centro Médico Nacional La Raza,

OBJETIVO, [entificar 1a snadencia, cuadro climco y evolucton del Sindrome Liremico-Hemaolitico enla
poblacion pediatnica del Hospital General Centro Médico Nacional La Raza

DUSENO. Observacional retrospectivo. transversal descrnptivo y epidemioiégico

MATERIAL Y METODQS.Se revisardn los expedientes de 11 pacientes con dignestice de Sindrome
Urémico Hemaolitico reportados en el servicio de Nefropediatria desde enero de 1930 hasta octubre de
1897 Se analizd la incidencia cuadro climco y evolucion de 10s casos con medidas de tencencia
reportandose fos hallazgos encontrados mediante porcentases cuadros y graficas

RESULTADOS La inciiencia reportada en ef estudio es de 0002 x 100 000 no siendo simiar a ios
reportes internacionales sin embargoe el cuadro olimco y evolucién de los pacientes es Similar a 1os
reporiado en la Iiteratura

CONCLUSIONES Lz incidencia reportada en i estudio no es stmilar a |a reportada internacionalmente

el cuadro climico y evolugion resullan son semejantes a los reportes de ia literatura

j
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INTRODUCCION

E1 sindrome urémico hemolitico caracterizado por anemia hemohtica microangiopatica trombocitopenia e
insu%'umencna renal agwia es un padecimenio climco-patoldgice grave gue consiuye la causs mas
frecuente de nsuficiencia renal aguda en los Estades Umdos, {a edad de presentacion vana de un pais a
otro, la mayoria de fos casos ocurre en menores de 5 aflos afecta porgual a ambos sexes y predomina
en la raza blanca{1-5)

La mcidencta anual mformada a nivel mundial es de 1 42x100,000 casos, su etioiogia s& considera
muitifactorial reportandose factores genétcos, virates lales comoe coxsackie, ECHO a s1 mismo se
reportan factores bactenanos principalmente Shigella Eschenchia Coh

La preduccion de toxinas como shiga tamién conocida como verotoxmna de E Coll 157 h7 se encuentra
en asociaciin con el sindrome(3,6-7) esta Glhimas principalmente en muieres embarazadas y aiqunos
autores mencionan sa asociacidn con el uso de estrogenos orales{1)

Se ha reportado como comphcacién secundana a enfermedades renales pnmanas especificamente
nefrlis iapica, glemerulonefritis membranosa, glomeruloesclerosis focal y segmentana(8)

Se describe gue hasta en un 80% de los casos se presenta sintomatologia enteral aguda (2) el
mecanismo primario en la patogenia de esie sindrome es et dafie celuiar al endoleiio capilar glomerular
que chimcamente se traduce por insuficiencia renal aguda hipertensién maligna y hemochsis dentro de
los agentes descrios capaces de producir este dafio se reportan endotoximias como son las
nueroaminsdasas los dafies producidos por dichas endotoxinas activan la coagulacion local trastornando
la adherencia y agregasdn plaquetarias, favoreciendose el edema de las celulas del endotehio v la
formacién de trombos que diminuyen fa fuz capiar y por tanto {a filtracion glomerular existe compromise
en la perfus:1on artenclar que puede levar a necrosis ubular aguda los estuchos con immunoflorescencia
revelan depostos de fibnna en los giomerulos{l 10) taminén de descnben depositos de
nmunogiobubnas pnncipaimente IgM se mencioana alteraciones en el sistema de complements con

deficiencia de C3{11) asi como alteracicnes relacionados con los antigenes de
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histocompatitihdad predommantemente HMLA B40(12} en la bwopsiz de tepdc renal Akash v col
mengionan la presencia de hsis mesangial glomerular(5}, otros dafos a mvel renat se traducen en ia
presencia de hiperfostaterma fupertension artenal hipereminerria La presencia de anemia se atribuye a
la hemdhsis rapdamente progresiva, acompafiado de meremento de bilirrubina sérica y depresion de
haptoglotina este proceso de hemdlisis es secundano al dafio microangiopatico en et cual los ertracitos
se lesionan y fragmentan al pasar a través de los vasos renales con depdstos de fibnna que se
desarrollan a consecuencia de la coagulacson intravascutar locabzada, otros mecanmsmos propuestcs son
las deficiencias de antroxidantes que durante la fase aguda vy de convalescencia favorecen la destruccion
etricats tanafi-2.5)

Atin no esta esciarecido el mecanismo de aparicidn de {a trombocitopenia algunos reportes {a descrnben
secundaria a la destruccidn penfénca yfo a la dismunucion de su vida media, se han propuesto como
principzles mecanismos de dafio la deficiente estimulacion en la producciin de prostacichnas ascoiado
al mcremento en ia elaberacién de tromboxanos ptaguatarios

Las manifestaciones clinicas en Ia mayona de Jos casos se mician con stntomatologia enteral aguda y
menos frecuentemente asociado a infeceion de vias respiratonas altas el 6rgano primano afectado es el
#iidn generalmente el volimen urnano esta reducida sin embargoe ex:stef reportes de pacientes con
poliuna, asi como presencia de hematuna microscoépca y ocasionalmente macroscapica

La conceniracién de profeinas a mivel urinanoe se mantiene entre 1-2 grs y puede llegar hasta 10 gr an
pacientes con sindrome nefrético El 50% de los pacientes desarrollan insuficiencia renai cromca

En muchos casos la enfermedad involucra a otros drganos y sistemas Tapper y col Reportan patologta
extrarrenal hasta en un 51% de los casos que estudiaron describiendose compromiso gastroiniestinal
como hepatomegalhia esplenomegaha, vy lesiones pancreaticas, colitis hemorragica  algunos cases han
necesitado maneje qumirgice con reahzacion de colectomia(13 14) a mwvel cardiovascular se descrben
muocarditis y tamponade(15-16), también lesicnes pulmonares y mneurclogicas retinopatia  cnsis

convilsivas alteraciones del estado de conciencia y coma(17-18)
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Existen factores que determnan el prondstico de la enfermedad, entre éstos se reporia el hemno de
micic de tas manfestaciones climeas, la presencia de prodromos no diarreicos hersncia dominante o
recesiva(19) embarazo reduccidn progresiva de la funmdn repal, necrosis corhical difusa
trombocitopena recurvente o persistente, afeccién severa del SNC Jeong y col  reportan en estudios de
resohacia magnética la presencia de hemorragia focal e infartos asociados a sindrome urémiee
heralitico corroborado por andhsis histopatologico{20)

La morstalidad descrita a nivel mundial es del 5 al 10% sin mebargo en pacientes con recurrensia se
incrementa hasta en un 30% el tratamiento propuesto por diversos autores es la correcion de las
alteraciones hidroelectrotiticas. favorecer la permeatnlidad capilar mediante ef  uso de cristatordes y
coloides, manejo con diuréticns y sustancias vasopresores favoreciendo 1a funcién renal correcion del

sindrome anérict controt de la hipertension y uso de diahisis(13.21-22)
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clfnicos de pacientes reperiados en el servicio de Nefropediatria del
Hospitai General Centro Médico Naciona La Raza con diagnostico de  sindrome urémico hemoitico
desde enero de 1990 hasta octubre 1997, tomando como fuentes de informacién las ibretas de ingresos
y egresos del servicio, asi como el archivo climico del hospital

Los resultados se analzaron con medidas de tendencia central reporiandose ios hallazgos mediante

porcemtaes en cuadros y graficas
La Incidencia se evaluo mediante la siguente formula
Incidencia individuos que desarralian la enfermedad durante un periodo

total de pacientes en riesgo

e d B T el e -

TRSIS COB
FALLA DE ORIGEN |

< a3

af

Lp....".?.. 2Epnar

pag?



RESULTADOS

Fueron 11 el tolal de pacientes incluidos en el estudio, de elios el sexo femenino predominio en el
62.6% vy el sexo masculine 36 6% (grafica 1),et rango de edad principalmente afectado fue de Ga 4
aﬁa:s('fz 7%) segurdo de 5 a @ afios (18 1%) y finalmente la de 10 a 14 afos (8%)(grafica 2)

Los prodromos de tipo enteral se manifestaron en el 72 2% segindo de compromiso a nivel respiratono
en el 18 1% y aguellos con olras causas en el 9%(grafica 3)

Eliemypo de evolucion previo al cuadro del sindrome urémico hemoliico fue swmilar en todos los casos
dado que el 45 4% presento sintomatologta 7 dias previos al ingreso y el 54 5% terua sintomatologia
mayor de 7 dias Un 63 6% es decir 7 pacientes recibieran tratarmentos previos al padecimienio
estudiado

Los valoresde hemogiobing reportados tuvieron una media de 8 7 gr/di con rangos desde 5 2 hasta

11 8gr/dl{grafica 4), 1a aifra media plaquetana encontrada en-el estudio es de 53 000 plaguetas mm3
con valores reportados desde 10 DGO a 97 000{grafica 5y

El promedio de creatinina encontrade en fos 11 pacientes fue de 4 8 mg% cuyo rango fue desde 1 4mg%
hasta 8 6 mg%(grafica 6)

Unicameante se descnben 3 ttipos de alteraciones morfologicas en {os entrocitos esta son presencia de
crenocitos poiquioctos en el 45% y anisooitos en el 9%

£n solo © de los pacientes $e reahzaron culivos a diferentes niveles 81% de 1os cascs de estos 13
cultivos fueron positivos (38%), los germenes reportados Streptococcus b hemolitico(2 casos) E Col(2
casos), Shigella (1 casa), Saimonella tiphy(lcaso)

La sintomatologia imcral mas frecuenternente encontrada fue diarrea en el 63 6% vémito fiebre edema
y shgurta en le 45 5% paldez y cnsis convuisivas en el 27 7% seguido de deshidratacién otras
manifestaciones neurdlogicas no especificas, hipertensibn y tos en 18 8% y disnea ictencia sangrado
de tubo digestive alto hematuna y astenia no siendo sigraficativo(grafica 7)

La incidencia del sindrome urémico hemolihico en contrada en nuestro estudio fue de 0 002 casos por

100 000 casos
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La evolucion chinica de los pacientes se reporta cont00% de sobrevida, sin embargo tres casos un 27 7%
presentaron dafio renal parenquimatoso determinado por ultrasonografia asi mismo otros 3 pacientas
requireron manejo de diahisis temporal, 2 pacientes et 18 8% presentaron complicaciones secundanas
comao sepsis, htpertension renovascular y neumonia, los 3 pacientes restantes evolucionaron
satisfactonamente

Solo un paciente de los 11 estudiados permanecio con hepertension renovascular
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IHSCUSION

£l sindrome urémico hemolitico caracterizade por anerma hemolitica microangiopétrca, trombocitopenia
e insuficiencia renal aguda es un padecimiento clinico patolégico grave gue constituye fa causa mas
frecuente de insuficiencia rena! aguda en tos Estados Unidos, la edad de presentacion varia de un pais &
otro, la mayoria de (05 casos ocurre en menos de § afios afecta por igual a ambos sexos y predomina en
1a raza blanca(1,2,17,18,21). En nuestro estudio también se hace evidente que el grupo etano
principalmente afectado son los menores de § aftos, sin embargo no se encuentra dentro de las
principales causas de insuficiencia renal aguda en nuestro pais

La imdencia anuaf informada a nivel mundial es de 1 42 x100 000 casos(2) sin embargo en nuestro
estudio encontramos una incidencia de 0,002 x100000 casos, no concordando con los repontes de ia
literatura, sin embargo no estamos considerados como un pais de alta incidencia para-esta patologia

Se descnbe que hasta en un 80% se presenta sintomotologia enteral aguda () y menos
frecuentemente asociado a infeccidn de vias respiratonas aitas, et organc primario afectado es el niion,
en muchos casos la enfermedad involucra a otros 6rganos y sistemas, Nosotros encontramos que el
cuadra clinico v 12 evolucion si tienen comrefacién climea a o reportado mundiaimente.en cuadro enteral
preomino enda ma yoria de los pacientes, seguido de afecciones respiratorias y solo un mimmo
porcentae fue originado por ofras causas, asi mismo los agentes bacterianos enconirados en los
cultivos corresponden a aguellos reportados en fa iteatura, consideramos que dado que e! estudio se
desarrolio en el Hospital Centro Medico Nacionai La Raza, el nimere de pacientes en e | penodo de
estudio se incremento dado que se busco wtensionada patoiogia

Tonsheff y col descaben que la mortalidad a-mivel mundial es de 5 a 10%, la cual de incrementa hasta
enun30% en los casos con recaida, en mnguno de nuestros pacientes estudiados se reportaron recaidas
y {a sobrevida en nuestro estudio s de of 100% (19).El tratamiento propuesto es la correccion dedas
alteraciones hidroelectroiticas, favorecer la permeabilidad capifar, manejo con diuréticos, use de
suslancias vasoaclivas para favorecer la funcién renal, control de la tupertensidn y uso de didhsis en
casos meritonos(12 13,18). De nuestros pacientes estudiados™solo 3 pacientes ameritaron uso de
-didlisis y los
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restantes fueron manejados segun la literatura, la mayona de nuestros pacientes evoluciono

satisfactoriamente.
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DISTRIBUCION POR EDAD
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ANTECEDENTES CLINICOS
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VALORES DE HEMOGLOBINA
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VALORES DE PLAQUETAS
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VALORES DE CREATININA
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CUADRO CLINI/
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