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TITULO

1NCIDENCIA.CUADRO CLÍNICO Y EVOLUCIÓN DEL SÍNDROME UREMICO HEMOL1T1CO ENi LA

POBLACIÓN PEDIÁTRICA DEL HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA
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SERVICIO

Servicio de Nefrologia-Pediátnca del Hospital General Centro Medico Nacional La Raza
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RESUMEN

TITULO. Incidencia cuadro clínico y evolución de! Síndrome Urémico-Hemofitico en la peb ación

pediáínca del Hosptial Generat Centro Médico Nacional La Raza,

OBJETIVO. Identificar la incidencia, cuadro clínico y evolución del Síndrome Uremico-Hemolitico enla

población pediátrica del Hospital General Centro Médico Nacional La Raza

DHSEÑO. Observacional retrospectivo, transversal descriptivo y epidemiológico

MATERIAL Y METODOS.Se revisaron ios expedientes de 11 pacientes con ¿¡gnóstico de Síndrome

Urémico Hemolítico reportados en el servicio de Nefropediatría desde enero de 1990 hasta octubre de

1997 Se analizó la incidencia cuadro clínico y evolución de los casos con medidas de tencencia

reportándose los hallazgos encontrados mediante porcentajes cuadros y gráficas

RESULTADOS.La incidencia reportada en el estudio es de 0 002 x 100 000 no siendo similar a los

reportes internacionales sin embargo et cuadro clínico y evolución de Jos pacientes es similar a los

reportado en la literatura

CONCLUSIONES.La incidencia reportada en e! estudio no es similar a la reportada internación a I mente

el cuadro clínico y evolución resultan son semejantes a Sos reportes de ia literatura
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INTRODUCCIÓN

El síndrome urémico hemolítico caracterizado por anemia hemolitica microangiopatica trom boato peni a e

insuficiencia renal aguda es un padecimiento clínico-patológico grave que constituye la causa mas

frecuente de insuficiencia renal aguda en los Estados Unidos, la edad de presentación vana de un pats a

otro, la mayoría de los casos ocurre en menores de 5 años afecta por igual a ambos sexos y predomina

en la raza b!anca(1-5)

La incidencia anual informada a nivel mundial es de 1 42x100,000 casos, su etiología se considera

muitifactorial reportándose factores genéticos, virales íaies como coxsackie.ECHO a si mismo se

reportan factores bacterianos principalmente Shigella Eschenchia Coli

La producción de toxinas como shtga también conocida como verotoxma de E Coli 157 h7 se encuentra

en asociación con ei síndrome(3,6-7),esta últimas principalmente en mujeres embarazadas y aígunos

autores mencionan su asociación con et uso de estrogenos orafes{1)

Se ha reportado como complicación secundaria a enfermedades renales primarias específicamente

nefritis Súpica, glomerulonefntís membranosa, giomeruloesclerosis foca! y segmentana(8)

Se describe que hasta en un 90% de ios casos se presenta siníomatología enteral aguda (9) el

mecanismo primario en la patogenia de este síndrome es el daño celuíar al endoteiio capilar glomerular

que clínicamente se traduce por insuficiencia renal aguda hipertensión maligna y hemolisis dentro de

los agentes descritos capaces de producir este daño se reportan endotoxmas como son las

nueroammidasas los daños producidos por dichas endotoxmas activan la coagulación local trastornando

!a adherencia y agregación plaquetarias, favoreciéndose el edema de las células del endotelio y la

formación de trombos que diminuyen la luz capilar y por tanío ía filtración giomeruíar existe compromiso

en la perfusión artenolar que puede llevar a necrosis tubular aguda los estudios con mmunoflorescenaa

revelan depósitos de fibrina en ios giomérulosO 10) también de describen depósitos de

inmunogíobuhnas principalmente IgM se cnenctoana alteraciones en e¡ sistema de complemento con

deficiencia de C3<11) así como alteraciones relacionados con los antígenos de
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histocompatibilidad predominantemente HLA B40(12) en la biopsia de tejido renaf Akashi y col

mencionan la presencia de lisis rnesangial glomeruiar(5). oíros daños a nivel renal se traducen en ¡a

presencia de híperfosfatemia hipertensión arterial hiperemnemia La presencia de anemia se atribuye a

la hemolisis rápidamente progresiva, acompañado de incremento de bihrrubfna sérica y depresión de

haptogiobma este proceso de hemolisis es secundano al daño microangtopáíico en e! cual ios eritrocitos

se lesionan y fragmentan af pasar a través de ios vasos renales con depósitos de fibrina que se

desarrollan a consecuencia de la coagulación intravascuiar localizada, otros mecanismos propuestos son

las deficiencias de antioxidantes que durante la fase aguda y de convaiescencia favorecen la destrucción

etncoci tana(i-2.5)

Aún no está esclarecido el mecanismo de aparición de ¡a trombocitopema algunos reportes ia describen

secundaria a la destrucción periférica y/o a la disminución de su vida media, se han propuesto como

principales mecanismos de daño la deficiente estimulación en la producción de prostaaclinas ascciado

ai incremento en ia elaboración de tromboxanos plaquetanos

Las manifestaciones clínicas en la mayoría de los casos se inician con stntomatologia entera! aguda y

menos frecuentemente asociado a infección de vías respiratorias altas el Órgano primario afectado es el

nñón generaimente el volumen urinario esta reducido sm embargo existen reportes de pacientes con

poliuria, así como presencia de hematuna microscópica y ocasionalmente macroscópica

La concentración de proteínas a nivel urinario se mantiene entre 1-2 grs y puede llegar hasta 10 gr en

pacientes con síndrome nefrótico El 50% de los pacientes desarrollan insuficiencia renal crónica

En muchos casos ia enfermedad involucra a otros órganos y sistemas Tapper y col Reportan patología

extrarrenal hasta en un 51% de los casos que estudiaron describiéndose compromiso gastrointestinal

como hepatomegalia esplenomegaha, y lesiones pancreáticas, colitis hemorragica algunos casos han

necesitado manejo quirúrgico con realización de colecíomía(13 14) a nivel cardiovascular se describen

miocarditis y tamponade(15-16), también lesiones puJmonares y neurologicas retinopatia cnsts

convulsivas alteraciones dei estado de conciencia y coma(17-18)
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Existen factores que determinan el pronóstico de !a enfermedad, entre éstos se reporta ei tiemoo de

inicio de las manifestaciones clínicas, la presencia de pródromos no diarreícos herencia dominante o

recesiva(19) embarazo reducción progresiva de la función renal, necrosis cortical difusa

trombocitopenia recurrente o persistente, afección severa de! SNC Jeong y cof reportan en estudios de

resonacia magnética la presencia de hemorragia focal e infartos asociados a síndrome urémico

hematítico corroborado por análisis histopatoiógico(20)

La mortalidad descrita a mvei mundiai es del 5 al 10% sm mebargo en pacientes con recurrencia se

incrementa hasta en un 30% el tratamiento propuesto por diversos autores es la correcion de las

alteraciones hidroeiectroiíttcas. favorecer la permeabilidad capilar mediante el uso de cristaloides y

coloides, manejo con diuréticos y sustancias vasopresores favoreciendo fa función renal correcton de\

síndrome anémico control de la hipertensión y uso de diátisis(13,21-22)
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MATERIAL Y MÉTODOS

Se revisaron los expedientes clínicos de pacientes reportados en el servicio de Nefropedsatna del

Hospital General Centro Médico Naclona La Raza con diagnostico de síndrome urémico hemoiitico

desde enero de 1990 hasta octubre 1997, tomando como fuentes de información las libretas de ingresos

y egresos del servicio, así como e! archivo clínico de! hospital

Los resultados se analizaron con medidas de tendencia centra! reportándose ios hallazgos mediante

porcentajes en cuadros y gráficas

La Incidencia se evaluó mediante la siguiente fórmula

incidencia Individuos que desarrollan la enfermedad durante un periodo

total de pacientes en riesgo
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RESULTADOS

Fueron 11 el total de pacientes incluidos en el estudio, de elios ei sexo femenino predominio en ef

63.6% y el sexo masculino 36 6% (gráfica 1),et rango cíe edad principalmente afectado fue de Oa 4

años{72 7%) seguido de 5 a 9 años (181 %) y finalmente la de 10 a 14 años (9%)(gráfica 2)

Los pródromos de tipo enteral se manifestaron en e! 72 2% seguido de compromiso a nivel respiratorio

en el 18 1% y aquellos cotí otras causas en eí 9%(gráfica 3)

EMiempo de evolución previo al cuadro del síndrome urémtco hemolítico fue similar en todos (os casos

dado que el 45 4% presento sintomatologta 7 días previos al ingreso y el 54 5% tenia sintomatolog¡a

mayor de 7 días Un 63 6% es decir 7 pacientes recibieron tratamientos previos al padecimiento

estudiado

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

11 8gr/dl(gráfica4), !a cifra media plaqueiana encontrada en-e! estudio es de 53 000 plaquetas mm3

con valores reportados desde 40 000 a 97 OOO(gráfica 5)

El promedio de creattmna encontrado -en tos 11 pacientes fue de 4 8 mg% cuyo rango fue desde i 4mg%

hasta 8 6 mg%(gráfica 6)

Únicamente se describen 3 tipos de alteraciones morfologfcas en ¡os eritrocitos esta son presencia de

-crenocítos poiquilocitos en el 45% y anisocitos en el 9%

En solo 9 de los pacientes se realizaron cultivos a diferentes niveles ,81% de tos casos de estos 13

cultivos fueron positivos (38%), los gérmenes reportados Streptococcus b hemolitico(2 casos) E Coli(2

casos), Shtgella (1 caso), Salmonellatiphy(icaso)

La sintomatologia imciat mas frecuentemente encontrada fue diarrea en eí 63 6% vómito fiebre edema

y oligurta en fe 45 5% palidez y crisis convulsivas en el 27 7% seguido de deshitíratación otras

manifestaciones neurólogicas no especificas, hipertensión y tos en 18 8% y disnea ictericia sangrado

de tubo digestivo alto riematuna y astenia no siendo sign¡ficativo(gráfica 7)

La incidencia dei síndrome urémico hemolttico en contrada en nuestro estudio fue de 0 002 casos por

100 000 casos
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La evolución clínica de los pacientes se reporta con100% de sobrevida, sin embargo tres casos un 27 7%

presentaron daño renal parenquimatoso determinado por ultrasonografia así mismo otros 3 pacientes

requirieron manejo de diálisis temporal, 2 pacientes et 18 8% presentaron complicaciones secundarias

como sepsis, hipertensión renovascular y neumonía, los 3 pacientes restantes evolucionaron

satisfactoriamente

Solo un paciente de los 11 estudiados permaneció con hipertensión renovascutar
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DISCUSIÓN

El síndrome urémico hemolítico caracterizado por anemia hemolítica microangíopática, trombocitopenta

e insuficiencia renal aguda es un padecimiento clínico patológico grave que constituye la causa más

frecuente de insuficiencia renal aguda en tos Estados Unidos, la edad de presentación varía de un país a

otro, la mayoría de los casos ocurre en menos de 5 años .afecta por igual a ambos sexos y predomina en

ta raza blanca(1.2,17,18,21). En nuestro estudio también se hace evidente que el grupo etario

principalmente afectado son los menores de 5 años, sin embargo no se encuentra dentro de las

principales causas de insuficiencia renal aguda en nuestro país

La imdencia anual informada a nivel mundial es de 1 42 x100 000 casos(2) sin embargo en nuestro

estudio encontramos una incidencia de 0.002 xtOOQOü casos, no concordando con los reportes de la

literatura, sin embargo no estamos considerados como un país de alta incidencia paraesta patología

Se describe que hasta en un 90% se presenta smtomotologt'a entera! aguda (7) y menos

frecuentemente asociado a infección de vías respiratorias aftas, el órgano primario afectado es el riñon,

en muchos casos la enfermedad involucra a otros órganos y sistemas. Nosotros encontramos que ei

cuadro clínico y la evolución si tienen correlación clínica a io reportado mundialmente.en cuadro entera!

preomtno en^a ma yoria de tos pacientes, seguido de afecciones respiratorias y solo un mínimo

porcentaje fue originado por otras causas,asi mismo los agentes bacterianos encontrados en los

euttivos corresponden a aquellos reportados en ¡a toeatura, consideramos que dado que e! estudio se

desarrollo en el Hospital Centro Medico Nacional La Raza, el número de pacientes en e \ penodo de

estudio se incremento dado que se busco intensionada patología

Tonshoff y col descnben que la mortalidad a-ntvel mundial es de 5 a 10%, la cual de incrementa hasta

ermn30% en los casos con recaída, en ninguno de nuestros pacientes estudiados se reportaron recaídas

y la sobrevida en nuestro estudio es de ef 100% (19).EI tratamiento propuesto es la corrección deias

alteraciones hidroelectrotiticas, favorecer ia permeabilidad capilar, "manejo con diuréticos, uso de

sustancias vasoactivas para favorecer la función renal, control de la hipertensión y uso de diálisis en

casos meñtonos(1213,19). De nuestros pacientes estudiados "soto 3 pacientes ameritaron uso de

-diálisis y los
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restantes fijaron manejados según la literatura. Ja mayona de nuestros pacientes evoluciono

satisfactoriamente.
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