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ANTECEDENTES

El sindrome hemolitico urémico (SHU) es un trastorno de la microvasculatura, clinicamente
definido por anemia hemolitica microangiopatica (negativa en el test de Coombs) y
trombocitopenia, que afecta preferentemente a los rifiones, y que se manifiesta con
hematuria, oligoanuria y falla renal.

Tradicionalmente, pueden distinguirse dos formas de SHU. La forma mas frecuente (en el
90% de los casos) se denomina SHU clasico o tipico y se asocia con diarrea provocada por
infeccion por Escherichia coli, productor de la toxina Shiga (STEC), capaz de unirse a
receptores Gb3 (globotriaosilceramida) de la superficie de las células endoteliales y provocar
la destruccién de éstas de forma directa o a través de la activacion de mecanismos
inflamatorios y procoagulantes.

Noventa por ciento de los nifos con Sindrome urémico tipico desarrollan diarrea prodrémica
de caracteristicas generalmente melénicas, que conduce a la deshidratacion y a
desequilibrio hidroelectrolitico.

Existen factores de riesgo relacionados al prondstico de estos pacientes, entre los mas
importantes y de mayor relevancia se encuentra la presencia de proteinuria, los niveles de
creatinina, hipertension arterial, disminucion de la filtracion glomerular, la presencia de
sintomas neuroldgicos (coma, infarto, convulsiones, alteraciéon del estado de alerta) los
cuales son prondstico para evolucionar a enfermedad renal terminal o inclusive la muerte.

Existen estudios que describen una relacidn entre el incremento de la severidad de la
enfermedad renal aguda y un peor prondstico, incluyendo la elevacion de glébulos rojos con
neutrofilia, elevaciéon de la creatinina sérica o de la concentracion de urea, sintomas
neuroldgicos, colitis isquémica e hipertensidn arterial.

El tratamiento de esta forma es puramente sintomatico (transfusion de concentrado de
hematies, tratamiento de la insuficiencia renal aguda). Las formas atipicas son menos
frecuentes, pero a menudo de peor prondstico. EI SHU atipico puede asociarse a
mutaciones del gen del factor H, a un déficit de proteasa del factor von Willebrand, a un
déficit congénito del metabolismo de la vitamina B12 y a determinados farmacos, o ser en
apariencia primario.



La mayoria de los pacientes presentan recurrencias y mas de un 50% desarrollan una
insuficiencia renal terminal (IRT).

La infusion de plasma o la plasmaféresis son las estrategias terapéuticas empleadas
habitualmente tras la aparicién de un primer episodio de SHUa y han permitido disminuir la

mortalidad de un 50 a un 25%. La infusion de plasma permite reemplazar los reguladores del
complemento con mutaciones por proteinas funcionales, mientras que la plasmaféresis seria
oportuna para la eliminacion de las proteinas con mutaciones, o de los autoanticuerpos
antifactor H.

Se considera que existen cuatro vias de proteinas reguladoras, el factor H, cofactor de
proteina de membrana, factor | y dos proteinas convertasa C3.

En los afios 90°s se inicid la gran diferenciacién entre Sindrome Urémico hemolitico causado
por la toxina de Escherichia coli y el sindrome urémico hemolitico atipico, o entre el SHUa
causado por desregularizacion del complemento y purpura trombocitopénica, con lo cual, no
mostraba un beneficio claro de la plasmaféresis en pacientes con SHUa. Cuando estas
diferenciaciones se aclararon, se ha considerado a la terapia con plasmaféresis la mejor
opcion para estos pacientes. Sin embargo contindan en estudio debido a debates entre
grandes investigadores si en verdad es beneficioso o repercute aun mas en la evolucién y
pronostico de los nifos.

El tratamiento de soporte con soluciones hidroelectroliticas es importante en el manejo de
los pacientes con Sindrome urémico hemolitico. Una vez que se logra el estado de
hidratacion adecuado se requiere practicar dialisis peritoneal en la mayoria de los casos.
Esto es debido a que generalmente el grado de insuficiencia renal es grave y cursan con
oliguria o anuria, y la mayoria de los pacientes necesitan la administracion parenteral de
cargas liquidas como vehiculo para la administracion de antibiéticos, plasma fresco,
transfusiones sanguineas y plaquetas.

En el Hospital Infantil de México se han realizado dos tesis de postgrado:

1. Riojas Carrasco José, “Estudio sobre Sindrome Urémico Hemolitico” 1964-1967
2. Hoil Parra José Alfredo “Sindrome Urémico Hemolitico asociado a Escherichia Coli
018:H” 1989



En México existen otras publicaciones en relacion al Sindrome Urémico hemolitico:

1. Reyes Rosano Miguel Angel “Sindrome Urémico Hemolitico conceptos actuales”
Especialidad en Nefrologia-UNAM, 1996.

2. Luna Rojas carolina “Sindrome Urémico Hemolitico: presentaciéon de un caso clinico”
Especialidad en Pediatria Medica UNAM, Facultad de Medicina, 1987

Se ha realizado un articulo de Revisién en relacion a los factores prondstico del Sindrome
Urémico hemolitico tipico:

1. Amit X. Garg, et.al. Long-term Renal Prognosis of Diarrhea-Associated Hemolytic
Uremic Syndrome. JAMA, September 10, 2003—Vol 290, No. 10



MARCO TEORICO

1.1Sindrome Urémico hemolitico tipico
1.1.1 definicién

El sindrome urémico hemolitico es una enfermedad aguda, de gran severidad y de gran
afeccion a los ninos. Se define por la triada de la falla renal agudal, anemia microangiopatica
hemolitica y trombocitopenia en nifios sin alguna otra explicacion de coagulopatias.

Mas del 90% se deben a la toxina shiga por infecciones de E. coli., diferentes serotipos
pueden causar SHU, el de mayor prevalencia tanto en Estados unidos como en Europa son
debidos a la toxina O157:H7, O111:H8, O103:H2, 0123, 026 o debido a la toxina Shiga like,
asi como otras bacterias como Streptococo pneumoniae . Un amplio espectro de
complicaciones extrarenales se pueden desencadenar siendo las mas comunes las
gastrointestinales y de sistema nervioso central. (1,2,3,4, 10).

Generalmente se presenta en pacientes previamente sanos que manifiestan de inicio datos
de gastroenteritis sanguinolenta. Siendo de gran dificultad en ocasiones diferenciar entre
purpura trombocitopénica trombdtica cuando se coexisten fiebre y alteraciones del SNC.
(6,10,11)

Ocurre principalmente en nifos menores de 5 afos, con una incidencia anual de 6.1 casos
por cada 100,000 niAos menores de 5 afos, comparado con total de 1 a 2 casos de cada
100,000. (1,3,11)

1.1.2 epidemiologia

La incidencia global se estima en 2,1 casos cada 100.000 personas por aio, con un pico en
menores de 5 anos (6,1/100.000/afo) siendo menor el riesgo en personas de 50 a 59 afios
(0,5/100.000/ano).

La infeccion por Escherichia coli O157:H7 es mas comun en los meses calidos del verano,
siendo 3 dias la media entre la exposicion a la toxina de la Escherichia coli y la enfermedad
(rango 1 a 8). Afecta principalmente a niflos de 6 meses a 5 afios. (8)

1.1.3 Transmision

Luego de la aparicién del SHU relacionado a Escherichia coli, la toxina puede ser eliminada
en las heces por varias semanas luego de la resolucion de los sintomas. La Escherichia coli



O157:H7 coloniza el intestino sano del ganado bovino pero, ademas, ha sido aislada en
ovejas, cabras, caballos, perros y aves. Ha sido encontrada en estiércol, bebederos y otros
lugares de las granjas, lo que explica el alto riesgo de infeccion en zonas rurales. El
microorganismo es trasmitido a los seres humanos a través de los alimentos, el agua y
directamente de persona a persona. La mayoria de las epidemias por alimentos
contaminados han sido atribuidas a derivados de productos bovinos, en particular a carnes y
leches frescas.

La hamburguesa con deficiente coccidén es el vector que favorece mas de la mitad de los
casos epidémicos reportados. (8)

1.1.4 Etiologia

a) ldiopatica.

b) Debido a:

I- Causas infecciosas:

- Asociado con diarrea (Escherichia coli O157:H7 u O104;H4)
- Asociado a Shigella dysenteryae tipo 1.

- Asociado con neuraminidasa (Streptococo pneumoniae).

- Asociado con otras infecciones circunstanciales (Salmonella Typhi, Campylobacter fetus
jejuni, Yersinia pseudotuberculosis, Bacteroides, Virus Portillo, Cocksackie, Influenza,
Epstein Barr, Rotavirus, Virus de la Inmunodeficiencia Humana, Microtatobiotos).

[I- Causas no infecciosas (esporadico):
- Familiar (herencia autosdmica recesiva y formas dominantes).
- Tumores.

- Drogas (contraceptivos orales, ciclosporina A, mitomicina C, FK 506, OKT3, metronidazol,
penicilina, cisplatino, daunorubicina, arabinésido de citosina, deoxycoformicina, ticlopidina,
quinina).



- Embarazo.

- Enfermedades sistémicas.

- Trasplantes (médula 6sea, rifidon).

- Glomerulonefritis.

- Formas recurrentes esporadicas autosomica recesiva o dominante.

Se considera a la infeccion por Escherichia coli Enterohemorragica (ECEH) como la principal
etiologia de SHU. Esto se debe a que regiones endoepidémicas se aisla con mayor
frecuencia la Escherichia coli O157:H7 que es una enterobacteria que no fermenta el sorbitol
y es productora de verocitotoxina o toxinas parecidas a la toxina Shiga. (8)

1.1.5 fisiopatologia

Se atribuye en especial al efecto citotoxico por inhibicion de la sintesis proteica que
producen las toxinas proteicas tipo Shiga (Stxs). Luego de ingresar a la circulacién la toxina,
se une al receptor Gb3 de las células endoteliales (principalmente en el riidn) lo que
provoca inicialmente edema celular y posteriormente la liberacion de citoquinas
inflamatorias, como anticuerpos anticitoplasmaticos de los neutrdfilos, factor de necrosis
tumoral e interleucinas.

En los vasos sanguineos se produce ulceracion endotelial, con depdsito de fibrina, las
plaquetas se activan y adhieren a dicho sitio, generando trombosis y alteracion de la funcion
del 6rgano blanco. Principalmente se afectan intestino, rifidén y sistema nervioso central. Se
observa caida del filtrado glomerular debido a la microtrombosis, llevando a la retencion de
urea, creatinina, acido urico y fosfatos.Debido al consumo de plaquetas se produce
trombocitopenia, con aparicion de hemorragias espontaneas. La interaccidon endotelial
plaquetaria y el reclutamiento de leucocitos polimorfonucleares agrava aun mas el dano
endotelial.

Se produce anemia hemolitica debido a la destruccion de los glébulos rojos en la sangre al
circular por los vasos danados. (8, 12)

La anemia hemolitica microangiopatica resulta de la ruptura del trombo endotelial y es la
anormalidad mas frecuente, precediendo a la falla renal. (12)



1.1.6 Manifestaciones clinicas

En la infancia tipicamente es precedido por un cuadro de dolor abdominal y diarrea acuosa
con o sin sangre con un promedio de 6 dias de evolucidén previos al diagndstico. Pueden
asociarse vomitos y fiebre. Posteriormente, el paciente se vuelve mas irritable, presenta
palidez, petequias y purpuras. Evoluciona a la oliguria o anuria. Es rara la deshidratacion. La
invaginacion intestinal, o vdlvulos intestinales complican el cuadro. Pasado el periodo
prodrémico, se desencadena bruscamente el periodo critico de la enfermedad que incluye la
insuficiencia renal aguda, manifestaciones hematoldgicas, neurolégicas, hipertension
arterial, y compromiso extrarrenal que puede incluir corazon, pancreas, cerebro e higado,
entre las mas frecuentes.

La triada clinica fundamental del SHU consiste en insuficiencia renal aguda, anemia
hemolitica microangiopatica y trombocitopenia. Constituye la principal causa de insuficiencia
renal aguda y la segunda causa de insuficiencia renal crénica. (8,5,12).

Manifestaciones hematoldgicas: Es de comienzo brusco y habitualmente el motivo de
hospitalizacion por su repercusion sobre el estado general del nifio. Se manifiesta con
intensa palidez, y en casos de hemoalisis muy intensa, ictericia. El hematocrito desciende a
niveles que oscilan entre el 18% y el 24% al ingreso. Se caracteriza por la presencia de
esquizocitos, globulos rojos fragmentados conocidos clasicamente como “crenados” o
“crenocitos”. Esta peculiar forma de los eritrocitos sugiere el diagndstico y en la mayoria de
los casos aparecen precozmente, aunque pueden observarse en el segundo o tercer dia de
internado el nino o aun mas tarde. Se observa aniso y poiquilocitosis, reticulocitosis,
policromatofilia y eritroblastos circulantes.

Trombocitopenia. Las cifras de plaquetas descienden invariablemente a niveles entre 10.000
y 100.000 /mm3. La trombocitopenia tiende a normalizarse entre los 8 y 15 dias de la
enfermedad y puede ser seguida por un periodo de trombocitosis, sin manifestaciones
clinicas. La persistencia de la plaquetopenia, asi como su descenso cuando parecia haber
comenzado su recuperacion, son marcadores de una evolucidon desfavorable. Las
hemorragias severas son excepcionales, pero puede encontrarse equimosis en zonas de
roce, protuberancias 6seas o en sitios de puncion, acompafadas en algunos pacientes de
petequias.

Leucocitos. Son caracteristicas la leucocitosis con neutrofilia y circulacion de elementos
inmaduros. Se ha discutido la relacién entre la severidad de la leucocitosis y la gravedad en
la evolucion.



Manifestaciones Renales: El Sindrome Urémico hemolitico tipico es una causa importante
de enfermedad renal aguda tanto en nifos como en adolescentes. Algunos de estos
pacientes nunca presentan recuperacion de la funcion renal y algunos presentan un segundo
evento de falla renal afos posteriores a una recuperacion aparente de la funcién renal. La
cual se puede explicar por un numero reducido de nefronas funcionales y por lesion
secundaria de hiperfiltracidn lo cual conlleva a dafio renal. (13)

Insuficiencia renal aguda. Todos los pacientes presentan algun grado de insuficiencia renal
que puede ser transitoria y leve en algunos nifios. La mayor parte de los pacientes presenta
insuficiencia renal aguda severa, con periodos de oligoanuria de duracion variable. La
oligoanuria hace que generalmente los pacientes ingresen con retencion hidrosalina leve,
aunque en algunos casos presentan hipervolemia con repercusion hemodinamica, que
obliga a medidas terapéuticas de emergencia que en la mayoria de estos casos incluye
procedimientos de dialisis. El examen de orina muestra hematuria microscopica en todos los
casos, y macroscoépica en alrededor del 30% de los nifos. Se encuentra proteinuria de
intensidad variable.

Existen alteraciones tubulares proximales, particularmente glucosuria e hiperaminoaciduria
en el periodo agudo de la enfermedad. El ascenso en las cifras de urea y creatinina suele
ser rapido. La funciéon renal se recupera lentamente, y con frecuencia se presentan
alteraciones electroliticas y acidosis metabdlica intensa. La hiperkalemia es la complicacion
mas peligrosa y la causa habitual de muerte antes de instituir la dialisis peritoneal como
tratamiento en estos nifos. La hiperkalemia depende de las causas propias de la
insuficiencia renal aguda a la cual se agregan la hemdlisis, la resolucién de las trombosis, la
hemorragia digestiva y el intenso catabolismo. La hiponatremia debe ser motivo de alarma
ya que sus manifestaciones neuroldégicas pueden ser muy severas. (5,13)

Hipertension arterial. Se presenta en los primeros dias de la enfermedad y es secundaria a
la sobrecarga de volumen. La hipertensidn es generalmente transitoria, pero en ocasiones
puede dominar el cuadro clinico y ser de muy dificil manejo. Es mas grave en algunos casos
de SUH atipico, en los que se suma el compromiso arterial. (5)

Manifestaciones neurolégicas: La mayoria de los niflos presenta manifestaciones del
sistema nervioso central que varian entre una ligera irritabilidad hasta cuadros convulsivos.
Muy raramente pueden presentarse coma y rigidez de descerebracion. Antes de atribuir las
manifestaciones neuroldgicas a microtrombosis del sistema nerviosos central, deben
descartarse trastornos hidroelectroliticos que puedan causar las manifestaciones clinicas; en

particular, hipo e hipernatremia, hipocalcemia e hipomagnesemia y sindromes de
hiperosmolaridad provocadas por hiperglicemia extrema, causada por el dafio pancreatico y
por el aporte de glucosa en la dialisis peritoneal. La puncidén lumbar es un procedimiento de



excepcion, por el peligro que representan los trastornos de coagulacion, la plaquetopenia vy,
Si existiese, el edema cerebral.

Por ello es preferible el uso de procedimientos diagndsticos no invasivos como la tomografia
axial computarizada y la resonancia magnética. (5)

Manifestaciones pancreaticas: La incidencia de dafio pancreatico en las series publicadas
es 8-10%. El dafio pancreatico ocurre por trombosis de la microvasculatura y se expresa por
disfuncion de los islotes, mientras que la funcidon exdcrina permanece intacta. Las
manifestaciones varian entre anormalidades de la prueba de tolerancia glucosada hasta
diabetes post-SHU. La hiperglicemia es la manifestacion cardinal, agravada en nifios que
reciben tratamiento con dialisis peritoneal por el contenido alto de glucosa de las soluciones.

Manifestaciones cardiacas: En algunos casos estas manifestaciones son secundarias a
alteraciones en el equilibrio electrolitico. La hipertensioén arterial, cuando existe, es otro factor
adicional al desarrollo de insuficiencia cardiaca. Por otra parte, puede existir compromiso
intrinseco de miocardio por la trombosis de la microvasculatura, y miocarditis causada por el
agente infeccioso. Los cambios electrocardiograficos y las determinaciones seriadas de
troponina puede ayudar en demostrar la existencia y la evolucion del dafio miocardico
isquémico. La miocarditis ha sido descrita en pacientes con SHU asociado a infeccion con
virus Cocksakie B4. (5)

1.1.7 Tratamiento

El manejo de los pacientes con D+ SHU se basa principalmente en medidas de soporte y
enfocados al dafio renal y el control de la hipertensidn. Se realiza transfusién de concentrado
eritrocitario cuando existe sintomatologia asociada a anemia. Mientras la transfusion de
concentrado plaquetario es rara debido a que puede contribuir a la formacion de
microtrombos. Los antiagregantes plaquetarios, inmunoglobulina, anticoagulantes, agentes
tromboliticos, prostaciclinas y corticoesteroides no han demostrado beneficios en los
pacientes.

El manejo con fluidos y electrolitos de los pacientes con D+ SHU y D-SHU es similar. La
nutricidon de estos pacientes es muy importante y puede ser de manera intravenosa, oral o
enteral. Se recomienda mientras esta no incremente o desencadene dolor, o incrementa la
diarrea y no se comprometa la integridad del tracto gastrointestinal.

Tanto la dialisis peritoneal o la hemodialisis se consideran cuando el aporte de liquidos o el

desequilibrio hidroelectrolitico no se corrigen adecuadamente o hay repercusion de la
funcién cardiopulmonar.

Como principio fundamental cuando el BUN sea mayor de 100mg/dl, se debe realizar dialisis
aun sin alteraciones hidroelectroliticas.



La hipertension se debe tratar para la prevencion de encefalopatia y datos de congestion
cardiaca. (6)

1.2Sindrome Urémico hemolitico atipico
1.2.1 Definicion

Se define como la triada: no inmune (Coombs negativo, falsos positivos de Streptococo
pneumoniae), anemia hemolitica (hemoglobina <10 g/dl) con fragmentacién eritrocitaria
(esquistocitos), trombocitopenia (plaquetas < 150,000/mm3) e insuficiencia renal (creatinina
sérica por encima de limites de normalidad por edad). Lactato deshidrogenasa elevado y
niveles indetectables de haptoglobinas confirman hemolisis intra vascular. (7)

De los casos de SHU, el 10% se clasifica como Sindrome urémico hemolitico atipico
(SHUa), debido a no ser causados por la toxina shiga like o streptococo pneumoniae. Tiene
un prondstico pobre, con altos rangos de mortalidad mayores al 25% y con progresion rapida
a falla renal terminal en el 50% de los pacientes. Esto se cree deberse a la activacion
incontrolada del sistema del complemento. (1)

1.2.2 histopatologia

Las lesiones se caracterizan por engrosamiento de los capilares y arteriolas, edema
endotelial y acumulo subendotelial de proteinas y restos celulares. El espacio subendotelial
se amplia y ocurre obstruccion de trombos plaquetarios en la luz del vaso. Ocurre hemdlisis,
siendo evidentes los fragmentos o eritrocitos distorsionados en el frotis de sangre.
Afectando tipicamente a nivel renal (glomérulos y arteriolas), posteriormente el sistema
nervioso, corazon, pulmones, tracto gastrointestinal y el pancreas. (1)

1.2.3 epidemiologia
La incidencia de SHUa se estima en el 2% por millén en EUA (7)
1.2.4 etiologia

Un numero incrementado de causas genéticas para SHUa han sido descritas. Incluyendo la
asociaciéon con la mutacion de los genes codificadores para la regulacion de la via alterna



del complemento, deficiencia del factor de proteasa que cliva a Von Willebrand y defectos
intracelulares del metabolismo de la vitamnina B12. Hay otras causas idiopaticas que se
asocian con herencia autosodmica recesiva y autosomica dominante.

-defecto en la regulacién del complemento

La mutacion en los genes que codifican las proteinas del complemento incluidas C3, factor
H, factor B, factor I, y el cofactor de proteina de membrana se asocian con el SHUa,
estimando que aproximadamente el 60% de los casos de SHUa resultan de la mutacién de
estos genes. Resultando en la disregulacion del sistema del complemento lo cual condiciona
a la activacion excesiva y al dafno endotelial.

Solo 50% de los pacientes con mutacion en el factor H, factor | o cofactor de proteina de
membrana eventualmente desarrollaran SHUa, lo cual indica que existen ademas factores
de riesgo para desarrollar la enfermedad. (2)

-Mutaciones del factor H

Esta mutacién fue descrita por Warwicker et al. Descubriendo que esta mutacién es la mas
frecuente en los pacientes con SHUa, correspondiendo al 25 al 30% de los casos. El factor
H, actua como cofactor del factor |, mediante la inactivacion de C3b, compitiendo con el
factor B en la union de C3b.

Otras mutaciones se localizan en el gen y se asocian con niveles deficientes de antigeno del
factor H. interesantemente la supervivencia renal es mayor en pacientes con niveles bajos
de factor H en comparacion de aquellos con niveles normales de este factor. Los pacientes
con mutacion homocigota tiene niveles muy deficientes de antigeno de factor H, C3, factor B
y CH50. El Sindrome urémico hemolitico atipico asociado a mutacién del factor H, suele
presentarse durante la infancia o nifiez, inclusive en adultos. La anemia hemolitica es
marcada durante el inicio de la enfermedad y durante la recaida, con niveles de haptoglobina
bajos durante el transcurso de la enfermedad. La hipertension severa es frecuente. Progresa
rapidamente a falla renal terminal y hay un alto riesgo de recurrencia posterior a trasplante
renal de un 75 a 90%. (2)

-Mutaciones en MCP (membrane cofactora de proteina)

Esta mutacion se observa en el 5% de los casos de SHUa. El MCP es el cofactor del factor |
para la degradacion de C3b y C4b. La enfermedad se caracteriza por la apariciéon en la
infancia, con un resultado de la funcion renal favorable en la mayoria de los pacientes. (2)



-Mutaciones del factor |

La frecuencia de esta mutacion va del 3 al 10%. Identificando mas de 15 mutaciones
diferentes. La mayoria son mutaciones heterocigotas. Es el resultado de un defecto
cuantitativo o cualitativo de la proteina.

Se presenta en la infancia y esta progresa a dano renal terminal en mas del 50% de los
casos. (2)

-Mutaciones C3

Las mutaciones en C3 son de tipo heterocigotas. La presentacion de edad es de 6.5 afos
(rango de 8 meses a 40 afios). (2)

-Mutaciones factor B

Estas se reportan en el 1 al 3% de los casos de SHUa. La falla renal terminal ocurre en el
70% de los pacientes.

-Mutaciones trombomodulina

La trombomodulina es un cofactor en el inicio de la via anticoagulante de la proteina C. se
ha demostrado que acelera la inactivacién de C3b por el factor I. en estudios in vitro se ha
demostrado que esta mutacion resulta en la disminucion de la capacidad de inactivar C3b, lo
cual conlleva a la activacidén excesiva del complemento.

-Anticuerpos antifactor H asociado a SHUa

La presencia de anticuerpos contra factor H se observa en el 6 al 10% de los casos, de
predominio en nifios entre 9 y 12 anos. Esta anticuerpo interfiere en la union del factor H y
C3 convertasa. La mayoria de los pacientes tiene delecion homocigota en los genes CFHR1
y CFHRS.

La evolucion clinica se caracteriza por una alta recurrencia de recaidas. La progresion a falla
renal terminal se observa en el 20 al 35% de los casos.

1.2.5 Tratamiento
PLASMAFERESIS

El recambio plasmatico intensivo (de 40 a 60ml/kg) es la primera linea de tratamiento en el
SHUa durante la etapa aguda. La respuesta a esta tratamiento varia de acuerdo al
componente afectado del complemento. Cuando existe deficiencia de factor H o I, alrededor
de dos terceras partes de los pacientes remitiran la enfermedad con este tratamiento. Sin
diferencia en la remision con o sin el uso de plasmaféresis en aquellos con mutaciones



MCP. Y aquellos con mutaciones en los anticuerpos contra factor H necesitan tanto de
plasmaféresis junto con terapia inmunosupresora. (2)

Aproximadamente el 60% de los pacientes con Sindrome urémico hemolitico tienen
mutaciones en los genes que codifican el complemento como el factor H, factor I, factor B y
factor C3. 20% corresponden a mutacion del factor H, 15% del MCP y 5 al 10% del factor |.

La plasmaféresis es benéfica en los pacientes con D-SHU, especialmente cuando hay
sintomas neuroldgicos presentes. (6)

El prondstico para los pacientes con mutacion del factor H o del | es pobre, llegando
aproximadamente el 70% a falla renal terminal.

Mientras que la terapia con plasma parece ser beneficiosa en pacientes con mutacion en el
factor H e |, el efecto positivo en aquellos con mutaciones CD46 son dudosos. (9)

La plasmaféresis se consideré desde un inicio en los pacientes con Sindrome urémico
hemolitico al demostrar su eficacia en los pacientes con Purpura trombocitica trombética
(PTT).

Sin embargo, durante los afos 90's, la distincion entre Sindrome urémico hemolitico
causado por la toxina shiga de E.coli y el Sindrome urémico hemolitico atipico, o entre SHUa
debido a disregulacion del complemento y PTT debido a herencia o inmunidad no se habia
establecido. (9)

ECULIZUMAB

Es un anticuerpo monoclonal que se une a C5 y previene la generacipon de Cba y la
formacion de complemento contra la membrana. Siendo mas efectiva la terapia prolongada
que el uso de una sola dosis. El tiempo de duracién de la terapia aun se encuentra en
debate. (2)

TRASPLANTE RENAL

Debido a la alta incidencia de recurrencia de falla renal en estos pacientes la cual ocurre en
el 50% de los trasplantados, es incierto su beneficio.

El riesgo de recurrencia depende del tipo de mutacion, por lo cual es suma importancia
conocer el genotipo para considerar a un paciente para ser candidato a trasplante renal, en
los casos en los que el Sindrome urémico hemolitico ocurren de novo, se recomienda no ser
candidato a este tipo de tratamiento.

En el 2007, en un consenso se recomendd la combinacion de trasplante renal-hepatico en
pacientes con SHUa con baja tasa de éxito, esto incluia a pacientes con mutaciones del
factor H o | que habian perdido un rifidn debido a la recurrencia de la enfermedad o que



tuvieran un familiar con la misma mutacién genética que perdieron un rifidn trasplantado por
recurrencia de la enfermedad. (2)

1.3 FACTORES PRONOSTICO

Las complicaciones del SHU son renales, gastrointestinales y neuroldgicas. La complicacion
renal mas severa es la Enfermedad renal cronica. Aproximadamente el 12% de los pacientes
desarrollan enfermedad renal terminal o la muerte. Aproximadamente el 10% de estos
pacientes desarrollan alteraciones a nivel del sistema nervioso central y subsecuentemente
coma, hemiparesias o infarto. (12)

Los pacientes con SHU tipico presentan un mejor prondstico que aquellos con Sindrome
Urémico hemolitico atipico. (12)

En el periodo agudo, la mortalidad oscila entre el 2% al 4% y menor al 10% . Actualmente, la
mortalidad se presenta solamente en formas arteriales con grave dano renal y severo
compromiso neurologico e intestinal. En la mayoria de los pacientes, la anemia hemolitica y
la trombocitopenia mejoran en una o dos semanas mientras que la funciéon plaquetaria
continua alterada por un periodo mayor de tiempo. Superado el periodo agudo, 70% a 75%
de estos nifios curan sin secuelas. Normalizan la funcién renal y la tension arterial y la
proteinuria se hace negativa. La microhematuria puede persistir por un periodo mayor de
tiempo. (6,12)

Un pronéstico menos favorable se debe a la duracion de la enfermedad, duracién de la
anuria mayor de 3 dias, edad menor de 3 afnos, irritabilidad, convulsiones o sintomas
neuroldgicos. Los cuales conllevan a Enfermedad renal terminal o inclusive la muerte. (3, 10)

Otros factores de mal pronédstico son leucocitos >30,000/mm, plaquetas <30,000/mm,
Niveles elevados de creatinina sérica, Hiperkalemia de 5.6 a 7.5mmol/L. Por lo cual es suma
importancia el monitoreo y la identificacion temprana de estos factores para disminuir la
mortalidad de estos pacientes. (3)

Mas del 10% de los pacientes con Sindrome urémico hemolitico presentan secuelas renales.
(10)

En la mayoria de los casos de pacientes que sobreviven a la fase aguda de SHU
representan un alto porcentaje a futuro con dafio renal crénico, en Estados Unidos, es una
causa importante de Trasplante renal en los nifios. (14)



1.3.1Hipertension arterial

La etiologia de la hipertension en la fase aguda del SHU no es clara. Posiblemente se deba
al aumento de la produccién de endotelina. En relacion, la presencia de trombosis y lesion
de la intima y media se han asociado ha mayor indice de mortalidad. (11)

1.3.3 Complicaciones neuroldgicas:

Las complicaciones neurologicas son un factor determinante en la morbilidad y el mas
comun causante de muerte. Los mecanismos incluyen oclusion trombédtica, cambios
microangiopaticos de las vénulas, lesion directa de la toxina, isquemia, lesidn por
reperfusion, hipertension y trastorno metabdlico. El dafo neurolégico ocurre en un 50 a
100% de los nifios con Sindrome urémico hemolitico, la presentacion mas comun son
convulsiones parciales, coma, irritabilidad y signos de focalizacion (hemiparesia o afasia)
seguido de secuelas en la mayoria de los casos. Los estudios de neuroimagen incluyen
datos de isquemia generalmente localizados en ganglio basal y talamo. (10)

La falla cardiaca es secundaria a disminucion del volumen circulante, con elevaciéon de las
troponinas sugestivas de infarto al miocardio. (10)

1.3.4 proteinuria

La proteinuria se ha demostrado es un factor de riesgo para desencadenar complicaciones
renales tardias, sin embargo, una porcion substancial de los pacientes con secuelas no
presentan proteinuria. La microalbuminuria es considerado un indicador temprano de
hiperfiltracion y es considerado un predictor de dafio renal progresivo. (13)

La persistencia de la proteinuria se ha identificado como factor de mal prondstico en los
pacientes. El régimen 6ptimo de monitorizacion del estado clinico de los nifios aun no es
claro. (13)



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Cuales son los factores de riesgo asociados a mal prondstico en los pacientes con
Sindrome Urémico hemolitico tipico y atipico en el Hospital Infantii de México para
desarrollar Enfermedad Renal Terminal o la muerte?

¢Cuales son factores de mejor pronostico en los pacientes con Sindrome Urémico
hemolitico para no desarrollar Enfermedad renal terminal en el Hospital Infantil de México?



JUSTIFICACION

De acuerdo a las manifestaciones clinicas de cada paciente con sindrome urémico
hemolitico, es la severidad de la afeccion renal, asi como la identificacion temprana de los
factores de mal prondstico y el inicio de tratamiento enfocado a cada uno de ellos, disminuye
el riesgo e incidencia de presentar Enfermedad renal terminal y la muerte.

Debido a la poca difusién y conocimiento de esta patologia, el diagndstico no se realiza de
manera temprana y por consiguiente el inicio del tratamiento no se realiza oportunamente, lo
cual repercute en la salud de los pacientes.

Si el personal médico se familiariza con la enfermedad, la diagndstica a tiempo y tiene
conocimientos sobre los valores de normalidad de cada uno de los factores de riesgo para
un pronostico desfavorable, probablemente la tasa de mortalidad y el dafio renal severo se
pueden evitar o disminuir en porcentaje.

En este hospital son pocos los casos registrados de los nifios que desarrollan el sindrome
urémico Hemolitico, por lo tanto, es un tema poco conocido por el Médico Pediatra quien es
el primer contacto, y quien debe iniciar el abordaje enfocado hacia un diagnéstico probable.

Con este estudio, se identificara cuales son los principales sintomas y signos de los
pacientes en relacién a la magnitud del dafio renal. Y de acuerdo a la experiencia tanto
tedrica como empirica, evaluar los factores de mejor prondstico para no presentar secuelas
posteriores al evento agudo de la enfermedad, identificandolos a tiempo y con esto, en un
futuro inmediato, poder ofrecerles el tratamiento ideal y menos perjudicial para la presencia
de Enfermedad renal terminal.



OBJETIVO GENERAL:

Identificar los principales factores de riesgo para desarrollar Enfermedad renal
terminal o la muerte en los pacientes con Sindrome Urémico Hemolitico tipico y
atipico.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

Identificar la sintomatologia a tiempo al momento de presentarse un nifio con
Sindrome urémico hemolitico.

Conocer las diferencias entre la presentacion tipica y atipica del Sindrome urémico
hemolitico.

Determinar las causas del sindrome atipico o tipico

Ofrecer el tratamiento adecuado y o6ptimo a los pacientes que presenten esta
patologia.

Por medio de estudios retrospectivos y por serie de casos dentro del Hospital Infantil
de Meéxico, establecer cual es el tratamiento idoneo para cada una de las
manifestaciones clinicas asociadas a mal prondstico.

Reconocer si el uso de diadlisis de acuerdo a los pacientes de este hospital, es
benéfico o exacerba la lesion renal.

Conocer la eficacia del tratamiento con dialisis y plasmaféresis.

Establecer si la dialisis es el mejor tratamiento del sindrome urémico hemolitico tipico
o si hay nuevos estudios que indiquen nuevos y mejores tratamientos.

10.EIl tener mayor conocimiento sobre el tratamiento se espera disminuir las secuelas

como dafio a érganos blanco y con ello mejorar el pronéstico funcional de los
pacientes.



HIPOTESIS

1. Establecer cuales son los factores de riesgo involucrados en el peor prondstico de los
pacientes con sindrome Urémico hemolitico tipico y atipico, reconocer cuales son los
factores relacionados a un mejor prondstico en relacion a Enfermedad renal terminal y
muerte.



METODOS
Tipo de estudio: Trabajo de analisis de casos y estudio retrospectivo.

Se realizara busqueda de informacion bibliografica reciente tanto de revistas médicas, libros
y articulos médicos.

Se realiza por medio de expedientes de pacientes que fueron hospitalizados por Sindrome
urémico hemolitico del hospital Infantil de México, analizando los factores de riesgo como la
presencia de hipertension arterial, elevaciéon de la creatinina y BUN, la presencia de
proteinuria, manifestaciones neurolégicas, disminucion en la filtracion glomerular, y cual o
cuales de ellos se asocian a un peor pronéstico. Aquellos pacientes que fueron tratados con
dialisis se valoraran los dias de estancia intrahospitalario contra los que fueron manejados
con otro tipo de terapia. Estableciendo la incidencia en el Hospital Infantil de México entre
estos dos grupos para desarrollar enfermedad renal terminal o inclusive la muerte.

Se recopilara la informaciéon acerca del Sindrome urémico Hemolitico tanto de articulos,
revistas y libros que contengan la informacion mas reciente y veraz sobre los principales
factores de riesgo y los principales factores que evitan el dafno renal severo y crénico, se
analizaran los resultados de los mismos de acuerdo a la evolucidbn de los pacientes
estudiados.



PLAN DE ANALISIS ESTADISTICOS

Realizado por medio de estadistica descriptiva través de calculo de proporciones y
frecuencias para variables categéricas y calculo de estadisticos de agrupacion y dispersion

para variables cuantitativas.



DESCRIPCION DE VARIABLES

VARIABLE CUALITATIVA
DICOTOMICA

CONCEPTO

ESCALA

Sindrome Urémico Hemolitico

Es un trastorno de la
microvasculatura, clinicamente
definido por anemia hemolitica
microangiopatica (negativa en el
test de Coombs) y trombocitopenia,
que afecta preferentemente a los
rifones, y que se manifiesta con
hematuria, oligoanuria y fracaso
renal.

Tipico
Atipico

Insuficiencia renal aguda

Es un sindrome clinico de inicio
rapido, apareciendo
aproximadamente en horas o dias y
caracterizado por una pérdida
rapida de la funcién renal con
aparicion de una progresiva
azoemia (acumulacion de productos
residuales nitrogenados) y aumento
de los valores séricos

de creatinina

Presente
Ausente

Insuficiencia renal crénica

la pérdida progresiva, generalmente
irreversible, de la tasa de filtracion
glomerular que se traduce en un
conjunto de sintomas y signos
denominado uremia y que en su
estadio terminal es incompatible
con la vida

Leve
Moderado
Severo

Nifo

Condicion organica que diferencia al
macho de la hembra en los seres
humanos

Masculino

Nifa

Condicion orgdnica que diferencia a
la hembra del macho en los seres
humanos

Femenino

VARIABLE CUANTITATIVA
CONTINUA

CONCEPTO

ESCALA

Creatinina sérica

La inulina, creatinina es un
producto enddégeno de Ia
conversién hepatica a creatina
del musculo esquelético a
creatinina.

Recién nacido: 0.3-1.0mg/dI
Lactante: 0.2-0.4mg/dI
Nifio: 0.3-0.7mg/dI
Adolescente: 0.5-1.0mg/dI

Urea nitrogenada

Producto de desecho del
metabolismo de las proteinas

Prematuro <1 semana: 3-25mg/dl
Recién nacido: 4-12mg/dI
Lactante/nifios: 5-18mg/dI
Adulto: 6-20mg/dI

Filtracién glomerular

Liquido procedente de |Ia

-Neonatos <34SDG:




ultrafiltracion del plasma
sanguineo en la cdpsula de
Bowmann a través de las paredes
capilares de los glomérulos
renales.

2-8 dias: 11-15ml/min/1.73m2
4-28 dias: 15-28ml/min/1.73m?2
30-90 dias: 40-65ml/min/1.73m2
-Neonatos >34 SDG:
2-8 dias: 17-60ml/min/1.73m2
4-28 dias: 26-68ml/min/1.73m?2
30-90 dias: 30-86ml/min/1.73m2
1-6 m: 39-114ml/min/1.73m2
6-12 m: 49-157ml/min/1.73m?2
12-19 m: 62-191ml/min/1.73m2
2_adulto: 89-165 ml/min/1.73m2

Proteinuria Presencia de proteinas en la orina | >150mg/24hrs
VARIABLE CUANTITATIVA ESCALA
DISCRETA

Hipertension arterial

padecimiento caracterizado por
aumento persistente de la
tension arterial

De acuerdo a percentilas por
edad y sexo




RESULTADOS DEL ESTUDIO Y DISCUSION

Se realizé un estudio retrospectivo de del ano 2002 al 2012 de los pacientes internados en el
Hospital Infantil de México con el diagndstico de sindrome Urémico hemolitico tanto tipico
como atipico.

Se obtuvo una muestra de 37 pacientes, de los cuales 1 fue diagnosticado como SHU
atipico y los otros 36 pacientes como SHU tipico de acuerdo a la clinica de estos y estudios
de laboratorio realizados durante su estancia intrahospitalaria.

En la tabla 1, se reportan los datos mas relevantes de estos pacientes para poder
orientarnos sobre los datos de ingreso clinicos y laboratoriales, asi como las principales
complicaciones relacionadas a la patologia ya comentada.

De los 37 pacientes con Sindrome urémico hemolitico en los ultimos 10 afos,
correspondientes a los anos 2002 al 2012. El 54% de los pacientes fueron del sexo femenino
(total de 20 pacientes) y el 45.9% (total de 17 pacientes) correspondio al sexo masculino.

En la tabla 1 podemos observar que 36 pacientes presentaron Sindrome Urémico hemolitico
tipico, y solo 1 pacientes con atipico, el cual por los datos referidos en la tabla, podemos
observar que presentd hipertension arterial y proteinuria en rangos significativos, siendo lo
mas relevante en este paciente la recaida a los 9 meses de inicio de la enfermedad, con
necesidad de multiples antihipertensivos y aun sin recuperacion de la tasa de filtracion
glomerular en rangos 6ptimos a los 6 meses de vigilancia, al aio ni en la ultima cita, con
recuperacion gradual.

El mayor porcentaje en cuanto a grupo de edad fue del 45.9% correspondiente al grupo de 1
a 2 afnos, de los cuales el 35,2% corresponde al sexo femenino y el 64.7% al sexo
masculino. En segundo lugar se encuentra el grupo de <1 afo con un 32.4% de los cuales,
el 75% fueron del sexo femenino y el 25% del sexo masculino. En tercer lugar se encuentra
el grupo de 3 a 5 afos con un 13.5%, con 60% y 40% correspondientes al sexo femenino y
masculino respectivamente. Y por ultimo el grupo de >5 afios con un 8.1%, del cual fue un
66.6% del sexo femenino y el 33.3% del sexo masculino. Grafica 1



Uno de los principales factores a valorar en este estudio es la evolucién de la tasa de
filtracion glomerular para vigilancia de progresion hacia la enfermedad renal crénico terminal
que se puede presentar en los nifos con Sindrome Urémico hemolitico. Esta tabla muestra
la TFG al ingreso con cuadro agudo de la enfermedad. En la cual, el 67.5% de los pacientes
presentd una tasa de filtracion glomerular menor de 15ml/min/1.73m2, de los cuales el 32%
de este grupo fueron pacientes menores de un afo de vida, el 48% fueron pacientes de 1 a
2 anos, el 16% pacientes de entre 2 a 5 anos y 4% pacientes mayores de 5 anos. El 21.6%
de los pacientes presentd una tasa de filtracion glomerular de 15 a 29ml/min/1.73m2, de los
cuales el 37.5% de los pacientes fueron menores de 1 afo, el 37.5% pacientes de 1 a 2
anos y 12.5% del grupo de entre 2 a5 anos y el mismo porcentaje en mayores de 5 afos.

El 8.1% de los pacientes presentdé TFG de 30 a 59ml/min/1.73m2, de los cuales 66.6%
fueron en rango de edad de 1 a 2 afios y el 33.3% en menores de 1 afo. El 0% de los
pacientes presenté TFG de 60 a 89mI/min/1.73m2. Y el 5,4% de los pacientes presenté TFG
mayor de 90ml/min/1.73m2. Tabla 2

Con respecto al uso de plasmaféresis, se realizd en 7 pacientes, de los cuales el 57.1% fue
en nifas y el 42.8% en ninos, se realizd en aquellos nifios que presentaron datos de
hemodlisis durante el cuadro agudo de la enfermedad, tanto en Sindrome Urémico atipico
como tipico. Requiriendo desde 4 hasta 11 sesiones de acuerdo a los datos clinicos y por
laboratorio de la evolucion de cada uno de los siete pacientes.

El grupo de <1 afo correspondié al 14.2% (sexo femenino), del grupo de 1 a 2 afios
correspondio al 42.8% (sexo masculino), el tercer grupo de 2 a 5 afios con un 28.5% (nifias)
y en >5 afos con un 14.2% (nifias). Grafica 2

Valorando las complicaciones de acuerdo a la evolucion clinica de los pacientes,
encontramos los siguientes resultados: la primera complicacion fue la presencia de
Hipertension arterial con un total de 15 pacientes de los 37, el cual representé el 40%. La
presencia de hipertension arterial junto con crisis convulsivas en un 18.9%, hipertension
arterial junto con hiperuricemia en un 16.2% y la presencia de HTA con hiperuricemia y crisis
convulsivas o encefalopatia urémica en un 5.4%, la hiperuricemia que requirid
administracion de alopurinol representé el 6.2%. Ninguno de los 37 pacientes presentd
alteraciones neurologicas aisladas. Tabla 3

Con respecto a estos resultados, el uso de antihipertensivos fue desde 1 hasta mas de 5
medicamentos, de acuerdo a las cifras tensionales de los nifos. Siendo de suma importancia
al ser la primera complicacion la presencia de hipertension arterial a pesar del uso
adecuado, dosis adecuadas y vigilancia periddica de estos pacientes.



La mayoria de los pacientes durante su estancia intrahospitalaria estuvo bajo tratamiento
antihipertensivo con 2 farmacos. Se compararon las principales complicaciones al afio y en
la ultima cita de los pacientes de acuerdo al numero de medicamentos requeridos. Del total
de los pacientes, 29 fueron los que requirieron manejo antihipertensivo. Los resultados
indicaron que las principales complicaciones se encontraron en el grupo que utilizd 2
antihipertensivos.

Al ano, la principal complicacion la presencia de proteinuria significativa con un total de 9 de
los 29 pacientes, representado por el 31%. Cuatro pacientes permanecié con hipertension
arterial correspondiente al 13.7%, el 3.4% correspondiente a una muerte. Y el mayor
porcentaje de los paciente no presentd ninguna complicacion al afo, con un total de 15
pacientes de los 29 que requirieron manejo antihipertensivo durante el Sindrome urémico
hemolitico con un 51.7%.

En la ultima cita de cada uno de los pacientes, al igual que la primera grafica, nos indica que
la mayoria de los pacientes que continué con cualquier complicacion fue del grupo de los
pacientes que se les administraron 2 antihipertensivos diferentes. De estos 9 pacientes a los
6 meses con proteinuria significativa, el 17.2% continué con esta complicacién. El 3.4%
corresponde a un paciente del cual se desconoce evolucidén por no acudir a sus citas.

Del total de estos 29 pacientes, la principal complicacion en la ultima cita se debe a
proteinuria significativa con un 17.2% representado por 5 pacientes. 13.7% correspondi6 a 4
pacientes los cuales ya no continuaron acudiendo a sus citas programadas por el servicio de
nefrologia y de estos 29 pacientes de los cuales, 4 persistieron con HTA a los 6 meses de
seguimiento, observamos que al afio ya ninguno continu6 con esta complicacion.

Lo mas significativo es que de estos 29 pacientes que requirieron en su estancia
intrahospitalaria de 1 a 5 0 mas antihipertensivos, 20 se reportaron sin ninguna complicacion
en la ultima cita, representado por el 68.9%.

Sorpresivamente ninguno presentd hipertension arterial en el ultimo control. Sin manejo de
antihipertensivos por no requerirlo. Grafica 3



De los 37 pacientes, 28 requirieron apoyo con dialisis. A los 6 meses, la principal
complicacion fue proteinuria significativa con un total de 9 pacientes (24.3%) unicamente del
grupo de pacientes que requirid dialisis, al ano la principal complicacion también fue la
proteinuria significativa en 3 pacientes (8.1%) también en aquellos nifios que fueron
dializados durante su estancia intrahospitalaria. La segunda complicacion fue tanto la
hipertension arterial con un total de 6 pacientes, 3 de ellos sin apoyo dialitico y 3 requiriendo
dialisis (16.2%) a los 6 meses, y al afio ya no se presentaba hipertension arterial en ninguno

de los pacientes. Una nifia muri6 (2.7%) a pesar de estar dializandose. Un total de 19 nifos,
14 con dialisis y 5 sin dialisis (51,35%) sin ninguna complicacién a los 6 meses, y al afio un
total de 26 nifios sin manifestar ninguna complicacion (70.2%) siendo importante el aumento
de niflos con apoyo dialitico de hasta 20 pacientes. A los 6 meses 1 paciente se dio de alta
por adecuada evolucion y se desconoce la evolucién de otra (5.4%). Al afio de vigilancia en
la consulta externa se desconoce la evolucion de 6 niflos y 1 alta de un paciente que requirio
dialisis y otro paciente que no requirié dialisis (18.9%), al afilo contamos con 36 pacientes por
la defuncién antes de los 12 meses de vigilancia. Grafica 4

En la tabla 4 se puede observar que las complicaciones en los pacientes con plasmaféresis
son menores que en aquellos pacientes que no se les realiz6. De los 37 pacientes,
unicamente 7 fueron candidatos a realizarse plasmaféresis, un Unico pacientes presentd
como complicacion al afio la persistencia de hipertension arterial. Contra 30 pacientes de los
37 que no requirieron plasmaféresis, con un total de 15 pacientes con complicaciones al afio
de seguimiento del total de 37 pacientes. La primera complicacion de los 15 pacientes con
complicaciones al afio de seguimiento fue la persistencia de proteinuria en rangos
significativos con un total de 9 pacientes de 30 que no requirié plasmaféresis (30%), la
segunda complicacion fue hipertension arterial con un total de 4 pacientes (13.3%), en tercer
lugar proteinuria significativa junto con hipertensién arterial (HTA) en 1 paciente (3.3%) y
antes del ano de seguimiento 1 paciente la cual no fue candidata para realizar plasmaféresis
muri6 (3.3%).

Lo cual nos indica que aquellos pacientes que requirieron de plasmaféresis presentan una
mejor evolucion, con minimas complicaciones posteriores al evento agudo del sindrome
Urémico hemolitico tanto tipico como atipico, a diferencia de aquellos con dialisis, los cuales
presentan un porcentaje similar de complicaciones con aquellos que no requieren recambio
dialitico.



De los mismos 7 pacientes comentados en la tabla previa (tabla 4), observamos que este
grupo no persistidé con ninguna complicacién en la ultima cita de control por parte del servicio
de nefrologia, con recuperacion total de las lesiones. De los 30 pacientes que no requirieron
plasmaféresis, observamos que el numero de pacientes con persistencia de complicaciones
disminuyé en la ultima cita, disminuyendo de 15 pacientes a los 6 meses de inicio de la
enfermedad, a un total de 4 pacientes con persistencia de complicaciones en la ultima cita
de control en la consulta externa. Siendo la principal complicacion persistencia de proteinuria
en rangos significativos con un total de 4 pacientes (100%, contra 8 pacientes previos.

Esta tabla al igual que la previa nos sigue enfocando a que la plasmaféresis es un
tratamiento que favorece la recuperacion temprana de los pacientes con sindrome Urémico
Hemolitico, tanto tipico como atipico. Tabla 5

En el estudio de revisidn retrospectiva, contamos con un total de 37 pacientes en los ultimos
10 afos que fueron ingresados a esta Institucion por la presencia de datos clinicos y de
laboratorio que apoyaron el diagndéstico de Sindrome Urémico hemolitico tipico y atipico. En
la tabla se muestra la tasa de filtracion glomerular de acuerdo a los pacientes que requirieron
dialisis y los que no fueron candidatos a esta. Con un total de 28 pacientes que fueron
dializados y 9 pacientes que no lo requirieron. Siendo el 75.6% los pacientes con dialisis y el
24.3% los que no fueron dializados.

A los 6 meses: 21 de los 28 pacientes (75%) con didlisis mantuvieron su tasa de filtracién
glomerular por arriba de 90ml/min/1.73m2 y 7 de los 9 pacientes (77.7%) sin apoyo dialitico
mantuvo la misma TFG a los 6 meses de seguimiento. Seis pacientes con TFG entre 60 a
89ml/min71.73m2 (21.4%) y 1 paciente en el mismo rango sin dialisis (11.1%). De los 21
pacientes, se reportd una defuncion a pesar de haber requerido dialisis (3.5%). De los
pacientes sin dialisis 1 se desconoce su TFG a los 6 meses ya que no acudié a su cita de
control.

Al ano, 27 pacientes de los 28 que requirieron diadlisis hospitalaria, restando un paciente el
cual se reporté como fallecimiento, 19 mantuvieron TFG mayor de 90ml/min/1.73m2 (70.3%)
contra 6 pacientes sin dialisis (66.6%) en este mismo rango. Se reporta un total de 5
pacientes dializados en TFG de 60 a 89 (18.5%), 6 pacientes sin englobarlos en rango de
tasa de filtracion glomerular por falta de reporte en expedientes al no acudir a su cita
(16.6%). Sin contar con pacientes que hayan presentado enfermedad renal crénico terminal
ni muerte al afno de seguimiento. Tabla 6



CONCLUSIONES

De los cual se concluye que la mayoria de los pacientes que requieren apoyo dialitico,
presentan recuperacion de la tasa de filtracion glomerular tanto a los 6 meses posteriores del
inicio de la enfermedad como a largo plazo. Una paciente fallecié por la presencia de
complicaciones del sistema nervioso central y hemodinamicas aun con dialisis. De los
pacientes que no requirieron dialisis debido a la evolucién favorable por no tener implicacion
en la funcién renal, tuvieron una evolucién satisfactoria con una estancia intrahospitalaria
mas corta comparada con los que tuvieron implicacién renal y apoyo dialitico.

Aquellos pacientes que fueron candidatos a plasmaféresis, fueron aquellos nifios que
presentaron datos de hemolisis, requiriendo desde 4 a 11 sesiones de acuerdo a la
evolucion clinica y por hallazgos de laboratorio. En los cuales podemos observar que
comparados contra aquellos que unicamente fueron candidatos de dialisis, el porcentaje de
las principales complicaciones fue mucho menor tanto a los 6 meses y a largo plazo por la
consulta externa de nefrologia. Los cual nos indica que la plasmaféresis es un tratamiento
eficaz y que ademas interviene en el prondstico de los nifios con Sindrome Urémico
Hemolitico tanto tipico como atipico.

De los resultados obtenidos de los 37 expedientes de pacientes con sindrome Urémico
hemolitico, tanto tipico como atipico, podemos observar que durante la estancia
intrahospitalaria, la principal complicacion fue la presencia de hipertensién arterial sistémica
(de acuerdo a edad y sexo de cada paciente), la cual durante el seguimiento al afio y en sus
citas posteriores, este porcentaje disminuyd considerablemente, con necesidad de
tratamiento médico en la minoria de los nifios. Sin ser factor de mal prondstico para
evolucionar a Enfermedad renal crénico terminal ni progresion al fallecimiento.

Las alteraciones del sistema nervioso central, tanto la presencia de crisis convulsivas, coma,
o ataque cerebro vascular se presentaron en 9 pacientes (siendo la unica manifestacion en
nuestros pacientes la presencia de crisis convulsivas), de los cuales ninguno presento
secuelas posteriores por lo que no se requiri6 manejo anticonvulsivante al egreso de esta
institucion. La presencia de crisis convulsiva, no fue un factor de mal prondstico para
evolucién a falla renal.



Otra de las complicaciones fue la proteinuria en rangos significativos, de la cual podemos
observar en la evolucién de los 36 pacientes vivos, que el porcentaje de la proteinuria en
rango significativo fue disminuyendo en forma progresiva en los pacientes que recibieron un
procedimiento de dialisis y aquellos que no la requirieron durante la fase aguda de la
enfermedad. La proteinuria fue evaluada a través del examen general de orina y proteinuria
cuantitativa de 12 horas.

La unica excepcion fue una paciente de 8 meses de edad quien se documenté diagndstico
de SHU tipico quien desde su ingreso presentaba ya datos clinicos de mal prondstico como
la hipertension arterial, afeccién del sistema nervioso central y falla renal, requiriendo
procedimiento de dialisis inmediatamente a su ingreso evolucionando al fallecimiento a pesar
del procedimiento dialitico.

Con estos datos, podemos concluir que los pacientes que son internados en esta institucion
por SHU, presentan una evolucion favorable, con recuperacion de la tasa de filtracion
glomerular en la mayoria de ellos al afio de vigilancia, el porcentaje menor de los pacientes
que no han alcanzado la recuperacion total de la TFG, se ha ido recuperando esta de forma
progresiva. EI manejo oportuno y multidisciplinario ha permitido que los pacientes tengan un
mejor pronaostico.

Lo mas relevante, fue observar que los 7 nifios que requirieron plasmaféresis tuvieron una
mejoria en la tasa de filtracion glomerular y menor porcentaje de complicaciones en
comparacion con los pacientes que requirieron unicamente dialisis.

Lo cual justifica que este procedimiento se debe realizar en los pacientes que tengan
criterios clinicos para el uso de este procedimiento. En los pacientes que requirieron
plasmaféresis se recortdé el numero de dias con procedimiento dialitico en comparacion a los
que no se les realiz6 plasmaféresis sino unicamente dialisis.



CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

- -
Xxx XXX XXX

XXX XXX XXX
- -




BIBLOGRAFIA

1.Marina Noris, Ph.D., and Giuseppe Remuzzi, M.D. Atipical Hemolityc Uremic Syndrome,
New England Journal of Medicine 2009;361:1676-87

2. Olivia Boyer and Patrick Niaudet, Hemolytic Uremic Syndrome: New Developments in
Pathogenesis and Treatment. International Journal of Nephrology Volume 2011, Article ID
908407, 10 pages doi:10.4061/2011/908407.

3. Malla K, Malla T, Md Hanif. Prognostic indicators in Haemolytic Uraemic Syndrome.
Kathmandu University Medical Journal (2004) Vol. 2, No. 4, Issue 8, 291-296

4. Krogvold et al. Scandinavian Journal of Trauma, Resuscitation and Emergency Medicine
2011, 19:44

5. Ramon A. Exeni, Sindrome Hemolitico manifestaciones clinicas: Tratamiento. Revista
Departamento de Nefrologia (Supl. Il), (Buenos Aires) 2006; 66 (Supl. I1): 6-10

6. James J. Corrigan, Frank G. Boineau, Hemolityc-Uremic Syndrome. Pediatrics Review, vol
22. No.11 November 2001

7. Chantal Loirat and Véronique Frémeaux-Bacchi, Atipical Hemolityc Uremic syndrome.
Orphanet Journal of Rare Diseases 2011, 6:60

8. Silvia Andrea Barslund, Jorge Antonio Benitez, Luis Horacio Parra, Sindrome Urémico
Hemolitico, Revista de Posgrado de | 16 a Vla Catedra de Medicina. N° 170 — Junio 2007

9. Jean-Claude Davin, Nynke Buter, Jaap Groothoff, Joanna van Wijk, Antonia Bouts, Lisa
Strain, Tim Goodship. Prophylactic plasma exchange in CD46-associated atypical haemolytic
uremic sindrome. Pediatr Nephrol (2009) 24:1757-1760 DOI 10.1007/s00467-009-1188-8

10. B. Borgattaa,N. Kmet-Luna cekb, J. Relloc. E. coli O104:H4 outbreak and haemolytic
uraemic syndrome. Elsevier Doyma. November 2011.

11. Mitra Mehrazma,Nakisa Hooman,Hasan Otukesh. Prognostic Value of Renal Pathological
Findings in Children with Atypical Hemolytic Uremic Syndrome. Iranian Journal of Kidney
Diseases | Volume 5 | Number 6 | November 2011

12. Samiya Razzaq. Hemolytic Uremic Syndrome: An Emerging Health Risk. American
Family Physician Volume 74, Number 6 September 15, 2006

13. Randall Lou-Meda, Robert S. Oakes, Jarom N. Gilstrap, Christopher G. Williams, Richard
L. Siegler. Prognostic significance of microalbuminuria in postdiarrheal hemolytic uremic
syndrome. Pediatric Nephrology. DOI 10.1007/s00467-006-0283-3, july 2006.



LIMITACION DEL ESTUDIO

Son pocos los casos reportados en el hospital Infantii de México sobre pacientes con
Sindrome Urémico hemolitico, con lo cual la informacién sera limitada sobre el manejo de
esta patologia por lo cual se recopilara la informacion de los ultimos 10 afos de los casos
reportados. De los afios 2007-2012 en el Hospital Infantil de México.

La informacioén recopilada sera de los ultimos 10 afos (2002-2012) de revistas, articulos y
libros médicos los cuales nos aporten informacion sobre el tratamiento.

Los estudios son muy pocos en la Institucion en relacion al Sindrome Urémico hemolitico,
siendo dos hasta el momento y sin presentar un enfoque en relacién a los factores de mal
pronéstico para desarrollar Enfermedad renal crénica o la muerte, lo cual limita la
informacion de los pacientes en el hospital Infantil de México.



Nombre Edad P.A. BH ingreso Frotis Cry AU EGO TFG Antihipertensiv Didlisis Plasma- TFGa Schwartz, Cry
% ingreso ingreso os féresis los 6 EGO ultima cita
células anticonvulsivan meses
en casco tes o alopurinol

O.M.0 7910 Fiebre Hb: 8.0 2% Cri12.6 Ph6.5 4.8 * Captopril - NO 96 SwW:101

m Diarrea con Hto 22.3 D 1010 Colocacion Cr0.6
sangre sin Plaq:82mi AU:19.1 Alb trazas catéter AU5.0
moco Leucos Hb ++++ Tenchkoff Ego: sin

7700 Eritros 3900 dia 2 proteinuria
N61% Leucos 1200 - didlisis

B1% Bact + peritoneal

L24% con sol

M12% estdndar

RETIS:

1.6%

P.AS. 292m Palidez Hb:6.5 3-5xc Cr4.7 ph6 10.1 *Alopurinol - NO 118 SW:125
Astenia y Hto:12.5 D 1010 colocacion Cr0.4
adinamia, Plaq:247m AU:17.4 Alb ++++ catéter Ego: sin
Vémito il Eritros Mahurkar proteinuria

Diarrea con Leucos incontables. dia 1
moco y 16300 Leucos -
sangre, L45% incontables. hemodidlis
N 45% Cilindros is
M 7% eritrocitarios y
RETIs granulosos
16.2%

M.H.C. 298m Palidez Hb: 8.5 6% Cr:3.9 Ph 5.0 12.1 *Propranolol NO NO 74 SW: 73.2
Diarrea con Hto 23.6 AU:15.4 D 1012 * captopril Cr0.5
sangre sin Plaq:280m Alb ++++ *alopurinol EGO: sin
moco il Hb ++++ proteinuria

Leucos Eritros 800
10500 Leucos 25000
B7% Cilindros cereos y
L 36% granulosos

N 40%

M17%

RETIS

15.2%

M.R:D. 192m Palidez Hb: 3.9 Sin Cr:2.2 pH6 18.7 *captopril NO No 146 SW:168.4
Vémito Hto:11.7 Frotis D 1009 *Alopurinol Cr:0.4
Diarrea con Plag:355m AU:17 Alb +++ Ego: sin
moco y il Acetonas trazas proteinuria
sangre Leucos Hb +++

27800 Erit 190mm3

B 10% Leucos 800mm3
L26% Cilindros

N 56% hemdticos

M 6%

RETIS

3.8%

LLK 199m Anuria Hb:10.2 Sin Cr4.8 Sin EGO 8.8 *Alopurinol - NO 138 5:174,1
Edema Hto:30.6 frotis colocacion Cr:0.3
Palidez Plag:35mil Au: 16.3 catéter Ego: sin
Fiebre Leucos Tenchkoff proteinuria
Vémito 17800 dia 2
Diarrea con B 3% -didlisis
moco y L43% peritoneal
sangre N 53% sol

M 0% estdndar
RETIS
2.8%

G.M.G. 1911 Diarrea con Hb:17.3 7-8xc Cr4.7 Sin EGO 9.3 *verapamilo - NO 98 SIN CONTROL

m moco y Hto:50.3 * hidralazina colocacion DESDE ALTA ABRIL
sangre Plag:267m AU 17.4 * Captopril catéter 11

il rigido dia
Leucos 5

19600 -didlisis
L15% peritoneal
N 78% sol

B4% estdndar
M 0% -

RETIS: no hemodidlis

is




Y.O.Lp 10m Palidez Hb:7.6 Sin Cr0.6 ph6 54 NO NO no No No asistio
Hematuria Hto:22.5 frotis D 1020 asistio
Diarrea Plag:134m AU 4.8 Eritros
12con moco il abundantes
y sangre Leucos Prot 500
Vémito 11700 Sangre 250
Fiebre B1%

L5%

N 43%

M 3%

RETIS

14.8%

R.M.M 1911 Vémito Hb:5.0 Sin Cr7.6 ph 7.3 6.8 *Verapamilo - NO 134 SW:183
m Edema Hto:13.3 frotis D 1010 *Captopril colocacion Cr0.3

Oliguria Plag:33mil AU 17 Alb ++++ catéter AU 3.4
Diarrea sin Leucos Eritros incont. rigido dia EGO:sin
moco ni 16100 Leucos 2000 1 proteinuria
sangre L47% Cilindros -Didlisis

N 43% granulosos + peritoneal

M 7% sol.standar

B 0%

ADE 21.3%

C.G.B. 193m Epistaxis Hb: 9.1 Sin Cr5.2 Ph5.0 7.8 *Captopril - NO 116 SW:127
Edema Hto 27.3 frotis D 1008 *Alopurinol colocacion Cr0.5
Vémito Plag:52mil AU 15.9 Alb ++++ catéter AU: 3.2
Diarrea con Leucos Hb +++ tenchkoff EGO: sin
moco y 18900 Eritros incontables dia 2 proteinuria
sangre B2% Leucos 0 -didlisis

L 44% Cilindros peritoneal
N47% eritrocitarios sol

M 7% Nitritos + estdndar
RETIS

5.4%

D.J.C. 7m Diarrea con Hb: 8.0 6% Cr4.2 Sin EGO 5.1 *Captopril - NO 92 SW: 99
moco y Hto 21.6 *Verapamilo colocacion Cr0.6
melena Plag:22mil AU 14.7 * hidralazina, catéter AU4.1
Vémito Leucos *Alopurinol tenchkoff Ego:

Crisis 19000 -didlisis albumina +
convulsivas N21% peritoneal

B 0% sol

L 69% hiperténic

M 9% ay

RETIS----- estdndar

S.R.J. 192m Diarrea sin Hb: 6.6 Sin Cr4.3 EGO: 8.9 No - NO 94 SW:96
moco ni Hto 18.6 frotis AU: sin Ph 6.0 colocacion Cr: 0.6
sangre Plaq:299m reactivo D 1006 catéter AU: 4.9
Vémito ill Alb + Tenchkoff EGO: alb trazas
Fiebre Leucos Cetonas trazas -didlisis

11900 Hb ++ peritoneal
N 42% Eritros 1000 sol.standar
B 3% Leucos 800

L 54%

M 1%

RETIS

23.8%

V.R.R. 49 Diarrea con Hb: 8.4 5% Cr7.4 Sin EGO 7.5 *Verapamilo - NO 128 SW:143
moco sin Hto 24.4 *Captopril colocacion Cr:0.4
sangre. Plag:45mil AU 21.7 *Alopurinol catéter AU: sin reactivo
Vémito i tenchkoff - EGO: sin alt
Dolor Leucos didlisis
abdominal 11600 peritoneal
Crisis N 26% sol
convulsivas B15% estdndar Ultima cita abril

L 49% 08
M 10%
RETIS 4.0%

A.C.P.J. 10m Diarrea Hb: 7.0 7% Cr1.5 Ph 5.0 22.5 *Captopril NO NO 108 SW:115.5
Vémito Hto 27.9 D 1015 *Alopurinol Cr0.5
Palidez Plaq:82mil AU 14.5 Prot 150 AU 4.6

i Hb 250 EGO: cristales de
Leucos Eri 15-20xc leu 2- oxalato ++
15700 4xc bact ++

N 33% Cel epi 2-4xc

B 0% Cilindros

L61% granulosos




M 4%

RETIS 17.2
S.M.S. 10m Diarrea, con Hb: 10.8 7% Cr5.5 Sin EGO 7 *Captopril - NO 72.2 SwW77
moco sin Hto 34.2 AU sin Colocacion Cr0.5
sangre. Plaq:288m reactivo catéter AU No
Vémito. ill tenchkoff
Edema. Leucos - didlisis Ego: alb trazas
Anuria 19700 peritoneal Hb trazas
N 62% sol
B1% estandar Sin contar con
L33% mds citas.
M 4%
RETIS 2.8
M.R.J 191m Diarrea con Hb: 5.7 24.2% Cr2,2 Ego 19.75 *Verapamilo NO NO 153 SW 174
moco y Hto 16.9 AU 12.9 Ph6 *Captopril Cr0.3
sangre Plag:37mil D 1007 alb + AU NO
Vémito i Hb +++ erit EGO: sin
Leucos 4100mm3 leu proteinuria
19100 1400mm3
N 45% Cilindros ALTA al afio 5
B3% hematicos, meses
L47% granulosos y
M 4% leucocitarios
RETIS 11.2
M.G.C. 1im Diarrea sin Hb: 8.6 Sin Cr3.4 Sin EGO 9.6 *Verapamilo - no 89 Sw 88
moco ni Hto 26.5 frotis *Captopril colocacion Cr0.6
sangre Plag:33mil AU 16 *Verapamilo catéter AU 3.8
Vémito i *Propranolo tenchkoff EGO: albumina
Crisis Leucos *DFH -Didlisis trazas
convulsivas 8900 peritoneal
N 33% sol
B 0% estandar
L 55%
M 4%
RETIS ---
SM.A. 5m Diarrea sin Hb: 6.9 Sin Cr4.3 Ph7 6.4 *Hidralazina - no 145 SW 156
moco ni Hto 18.5 frotis D 1007 *Captopril Colocacién Cr0.4
sangre. Plaq:82mil AU 18.2 Hb trazas *verapamilo catéter AU 6.4
Oliguria i Leucos 400 *propranolol tenchkoff Prot 12 hrs:
Leucos Bact + -Didlisis 14.2mgm2sch
18800 hiperténic EGO alb +
N52% a
B 6% -
L 40% Hemodidlis
M 2% is
RETIS7.6 Didlisis sol
estdndar
R.B.E. 3911 Diarrea con Hb: 7.5 11% Cr0.3 Ph5.5 177 No No no 184 Sin acudir a citas
m moco sin Hto 21.1 D 1009
sangre. Plag:38mil AU 4.9 Alb ++++
Vémito i Acetona +++
Fiebre Leucos Hb ++++
11600 Erit 2500
N 32% Leucos 10000
B 0% Bact ++
L52% c. granulosos
M 10%
RETIS 2.4
C.S.M. 291m Diarrea con Hb: 9.4 6% Cr7.0 Sin EGO 6.9 *Captopril - no 94 SW: 96.2mgm2
moco y Hto 26 Colocacién Cr0.6
sangre. Plag:107m AU 18.8 catéter AU no
Fiebre ill Tenchkoff EGO: alb trazas y
Vémito Leucos -Didlisis cristales oxalato
Crisis 27000 peritoneal
convulsivas N 37% sol
B 9% estdndar
L45%
M 8%
RETIS 2.0
D.F.E. 8m Diarrea sin Hb: 5.5 13% Cr1.9 Ph7 14.2 *Captopril - no 116.4 SW:125.8
moco ni Hto16.1 D 1015 Colocacion Cr0.4
sangre Plag:46mil AU 8.8 Cetonas 5 prot catéter AU no
Vémito i 500 sangre 250 Tenchkoff EGO: sin
Fiebre Leucos leuc 2xc eri -didlisis proteinuria
Palidez 14300 abundantes bact peritoneal




Edema. N 28% ++ sol
B7% estdndar
L57%
M 0%
RETIS 16
N:G.A 1im Diarrea con Hb 4.2 20% Cr5.7 Sin EGO 55 +Hidralazina - no 120 SW: 122mim2
sangre Hto 11.8 *Captopril Colocacién Cr0.5
Vémito Plag 14mil AU 16.3 catéter AU no
Edema Leucos tenchkoff EGO: alb trazas
Oliguria 9700 -Didlisis
N37 peritoneal
B8 sol
L53 estdndar
M2
Ret 4.6%
C:F:A 10m Diarrea 15d, Hb 9.1 11% Cr7.4 Ph 5 4.2 *Captopril - no 88.3 SW:91.9
5/d, sin Hto 26 D 1010 *Losartan Colocacion Cro0.7
moco ni Plag AU 13.9 Alb 150 glu 50, catéter AU no
sangre 162000 sangre 50 bact + tenchkoff EGO: alb trazas,
Vémito 5d, Leucos -didlisis acetonas +++
2/d gdstrico 8300 peritoneal
N 70 sol
B2 estdndar
L19
Ret 65
S:C.A. 193m Diarrea con Hb 7.3 14% Cr6.1 Sin EGO 6.4 *Captopril - No 125 SW:123
moco y Hto 22.6 *Verapamilo Colocacién Cr0.5
sangre Plag AU 19.7 *Captopril catéter AU no
Palidez 123000 Tenchkoff EGO alb trazas,
Anuria Leucos -Didlisis proteinuria 12 hrs:
Edema 8500 peritoneal 4.8mgm2scd
N 62 sol
B1 estdndar
M6
Retis 5%
R.S.M. 196m Diarrea sin Hb 8.9 4% Cr4.1 Sin EGO 10.59 *Verapamilo - no 120 SW:124.3
moco ni HTO 26.2 *Captopril Colocacién Cr0.5
sangre Plag 50mil AU no catéter AU 2.8
Fiebre Leucos Tenchkoff EGO: alb trazas
vomito 19300 -Didlisis
B5 peritoneal
L15 sol
M1 estdndar e
Retis 3.6% hiperténic
a
M.V.P 1im Diarrea con Hb 7.9 Sin Cr6.2 Sin EGO 5.2 *Hidralazina - no 70.8 SW:71.9
moco y Hto 22.8 frotis *Captopril Colocacién Cr0.6
sangre Plag AU 16.8 catéter AU 4.2
Vémito 170mil Tenchkoff EGO: alb trazas
Fiebre Leucos -Didlisis Prota 12hrs:
edema 20700 peritoneal 4mgmlhr
anuria N 72 sol
BO estandar
L17 -
M8 Hemodidlis
Retis ----- is
-Didlisis
peritoneal
sol
estdndar
HA.V 195m Diarrea con Hb 7.7 4% Cr0.8 Ph5 54.3 No No no 125 Swi126.5
moco y Hto 21.3 D 1020 Cro.4
sangre Plag AU 6.0 Alb 150 AU 4.3
Palidez 315000 Hb 250 EGO: sin
Astenia y Leucos Eri abun proteinuria
adinamia 13300 Leu 5-7xc
N 34 Cilindros
BO granulosos 3-4xc
L62 bact ++
M4
Retis
12.8%
LCM 8m Diarrea con Hb 7.4 11.6% Cri1.4 Sin EGO 20.25 *Amlodipino - no Finada Finada
moco sin Hto 20.8 *Prazocin Colocacion




sangre. Plag 62mil AU ---- catéter
Edema Leucos Tenchkoff
Palidez 8200 - didlisis
N52B4 peritoneal
L41 sol
M3 estdndar
Retis -----

G.P.M 7m Oliguria Hb 7.4 11.4% Crl.6 Ph6 20.25 *Hidralazina - 10 63.5 SW: 68.35
Lesiones Hto 20.8 D 1014 alb ++++ *Captopril: Colocacién sesiones Cr:0.7
petequiales Plag 79mil AU 12.1 hb ++++ eri 400 *losartan catéter alos 9 AU 4.8

Leucos lue 1000 cilindros *Prazocin Tenchkoff meses EGO sin
6900 hemadticos y *Propranolol -Didlisis inicio de proteinuria
N 55 granulosos + bact peritoneal la

bo ++ sol enferme

L39 estdndar e dad

M6 hiperténic

Retis ---- a

H.R.V. 19m Diarrea sin Hb 5.4 Sin Cr7.7 Ph 7.5 5.1 No - no 111 SW:112.75
moco ni Hto 16.2 frotis D 1025 alb ++++ Colocacién Cr0.6
sangre Plag 35mil AU 23.1 acetona bajo hb catéter AU 4.6
Vémito Leucos trazas eri 11900 rigido Ego: alb trazas
Anuria 11200 leu 2100 cilindros -Didlisis Proteinuria 12hrs:

N51 hemadticos peritoneal negativa
B4 sol

L43 hiperténic

M2 ay

Retis 14.6 estandar

C.G.A. 194m Vémito Hb 5.0 7% Cr2.2 Ph 5.0 20 *hidralazina No No 127 SW:129.2
Hematemesi Hto 17 D 1025 *propranolol Cr0.6
s Plag 15mil AU --- Alb +++ AU: --
Fiebre Leucos Hb ++ EGO: alb trazas

17mil Eri 10-12xc leu 12-

N 31 14xc

B17 Cilindros

L45 granulosos 2-3xc

M6 cristales urato

Retis 0.2% amorfo +++

G.V.C. 1911 Vémito Hb 6.8 9.7% Cr8.1 Sin EGO 6.0 *propranolol - Si 94 SW:94.18
m Diarrea sin Hto 18.9 *verapamilo colocacion I: dia 3 Cr0.8

moco ni Plag AU--- *hidralazina catéter F:dia 5 AU 4.2
sangre 121mil *alopurinol rigido EGO: sin
Fiebre Leucos -didlisis 6 proteinuria
Anuria 20700 peritoneal sesiones

N 40 sol

B11 estdndar e

L46 hiperténic

Mo ay

Retis --- estandar

M.C.Y. 191m Diarrea con Hb 3.8 Sin Cr3.1 Ph 5.0 11 *propranolol - Si 91 SW. 133.8
moco y Hto 11.7 frotis D 1025 *hidralazina colocacion Cr0.6
sangre Plag Alb ++ hb ++++ eri *captopril catéter I:dia 3 AU ---
Edema 126mil 300 leu 400 rigido F:dia 8 EGO. Sin
Palidez Leucos Cristales dcido -didlisis En11 proteinuria

10800 arico peritoneal ocasion
N 50 sol es por

B 10 estdndar hemdlisi
L36 s

M5

Retis 3.3

L.M.D 299m Vémito Hb 3.5 Sin Cr10.9 Ph5.0 5.1 *captopril - Si 95.4 SW:111.5
Diarrea sin Hto 9.9 frotis D 1010 *propranoloa colocacion I: dia 4 Cr0.7
moco ni Plag 41mil Alb +++ hb +++ eri *nitroprusiato catéter F: dia9 AU 4.3
sangre Leucos 6-12xc leu 3-4xc rigido EGO: alb trazas

9400 bact + -didlisis En4
N 30 peritoneal ocasion
B6 sol es por
L50 estdndar e hemdlisi
Restis--- hiperténic s

o

V.V.J. 198m Diarrea con Hb 7.3 8.6% Cr1.5 Ph 5.0 30.4 *propranolol No no 103 Sin asistir hace 3
moco y Hto 21.3 D 1025 afios
sangre Plag AU 15.1 Alb ++ hb +++ eri




Fiebre 215mil incontables
Palidez Leucos Leucos 600
11900 cilindros
N57 hemdticos
B2
L33
M5
Retis 11%
CV.A. 397m Diarrea sin Hb 9.9 6.4% Cr7.4 Ph 6.0 7.5 *alopurinol - Si 135
moco ni Hto 28.2 D 1013 *furosemide colocacion I: dia 2
sangre Plag --- AU 21.5 Alb ++ catéter F:dia 5
Vémito Leucos Hb +++ rigido
Dolor 7600 Eriincontables -didlisis 7
abdominal N57 Leucos 0-1xc periotneal sesiones
BO Bact escasas sol
L40 estdndar
M3
Retis ----
P.F.C. 197m Diarrea con Hb 8.9 Céls en Cr2.9 Ph 5.0 16.5 *propranolol - Si 146 -sin acudir desde
moco sin Hto 26.1 casco ++ D 1020 *hidralazina colocacion I:dia 1 oct 02
sangre plag 51mil AU --- Alb ++++ *DFH catéter F:dia 8
Palidez Leucos Acetona + rigido
Edema 14200 Hb +++ -didlisis En9
N 62 Eri1800 peritoneal sesiones
B4 Leu 2000 sol
L28 Cilindros estdndar
M6 hematicos,
Retis 3.7 granuloso
N.G.D. 1299 Diarrea con Hb 8.6 19.6% Cr7.5 Ph 6.0 11.7 *hidralazina - Si 81 Sin acudir desde
m sangre sin Hto 24 D 1015 *clonidina colocacion I: dia 5 feb 06
moco Plag 79mil AU6.9 Alb ++ *prazocin catéter F: dia 22
Vémito Leucos Glu + *nitroprusiato mahurkar
Dolor 6800 Hb +++ de sodio ExtraHIM 8
abdominal N 54 Eri abundantes *captopril (3 sesiones | sesiones
Crisis B11 Leucos 2xc *nifedipino hemodidlis
convulsivas L23 Cilindros *propranolol is)
M8 granulosos *losartan -
Retis 5.4 Bact + hemodidlis

is




Grupo de edad por sexo

11
9
6
B femenino
masculino
3 3
2 2
I T
<1 la2 3a5 >5
GRAFICA 1
Tasa de filtracién glomerular al ingreso
TFG al ingreso <lafo 1-2 afos 2-5 afios >5 afios
>90 ml/min/1,73m2 1
60-89 ml/min/1.73m2 1
30-59 ml/min/1.73m2 1 2
15-29 ml/min/1.73m2 3 3 1
<15ml/min/1.73m2 8 12 4 1
Tabla 2
Pacientes con PLASMAFERESIS
3.5 3
3
2.5 5
2
15 . B femenino
1 masculino
0.5 0 0 0 0
0
<1 ano 1 a2 afos 2 a 5 afios > 5 afios

Grdfica 2




Principales complicaciones durante su ingreso y estancia hospitalaria

Grupo edad Hipertension hiperuricemia HTA + Convulsiones | HTA + HTA +
. o encefalopatia hiperuricemia convulsiones +
arterial L . . .
urémica hiperuricemia
<1 afo 1 5 3 1 1
1a 2 afos 6 1 1 2 2 1
2 a5 afios 1 1 1 2 1
>5 afios 1 1

*primera franja representa al sexo masculino y la segunda al sexo femenino. Tabla 3

Uso de antihipertensivos y complicaciones

|
1 AL ANO DE VIGILANCIA . ULTIMA CITA
| —I_V_‘n nguno

8

7

6

5 ¥ prot

significativa
4
[
3 HTA
2
[
. muerte
0
se desconoce
Gréfica 3
Complicaciones en pacientes con y sin dilisis
AL ANO DE VIGILANCIA
25 ULTIMA CITA 50
20 14
15 9
6 [ ]
1(5) 33 ) 5 L 3 45 DIAIISIS
o R | 1w 77 B SIN DIALISIS
SERFOEIFOREF OIS & & g & <
Q < S S
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grafica 4



Factores de mal prondstico al afio de seguimiento con y sin plasmaféresis

de seguimiento

factores de mal prondstico al afio

Con plasmaféresis

Sin plasmaféresis

HTA 1 4
Proteinuria significativa 0 9
Proteinuria significativa + HTA 0 1
ERCT 0 0
Muerte 0 1

Tabla 4

Factores de mal prondstico con y sin plasmaféresis en ultima cita de seguimiento

factores de mal prondstico en

Con plasmaféresis

Sin plasmaféresis

ultima cita

HTA 0 0

Proteinuria significativa 0 4

ERCT 0 0

Muerte 0 0
Tabla 5

Tasa de filtracion glomerular con y sin didlisis a los 6 meses y al afio de sequimiento

TFG DIALISIS SIN DIALISIS DIALISIS SIN DIALISIS
A los 6 meses A los 6 meses Al afio Al afio

>90 ml/min/1,73m2 21 7 19 6

60-89 ml/min/1.73m2 6 1 5

30-59 ml/min/1.73m2

15-29 ml/min/1.73m2

<15ml/min/1.73m2

Se desconoce 1 3 3

Alta

Muerte 1

Tabla 6

=28
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