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RESUMEN

INTRODUCCION: EI sindrome hemolitico urémico (SHU) es una entidad clinica
generalmente de inicio abrupto, aunque en un 20 % de los casos puede ser progresivo
(semanas o meses), se define por la triada: anemia hemolitica microangiopatica no
autoinmune, trombocitopenia e insuficiencia renal aguda. Las lesién histolégica del SHU en
la biopsia renal, se caracteriza por la apariciéon de cambios relacionados a microangiopatia
trombdtica (MAT). En lesiones avanzadas (o0 crOnicas) vemos incremento de la matriz
mesangial (esclerosis mesangial), con paredes capilares engrosadas y con doble contorno;
y también podemos ver cambios isquémicos. Relacionado a la sintomatologia clinica y de
acuerdo a los cambios histoldgicos encontrados en la biopsia renal, se puede integrar el
pronéstico de la funcion renal del paciente.

JUSTIFICACION: En nuestro pais al igual que la gran mayoria de los casos de Sindrome
Hemolitico Urémico, esta sub diagnosticado y no se tienen datos epidemiolégicos de esta
patologia. Por lo que es necesario un diagnéstico certero y oportuno, para incrementar la
supervivencia y preservar la funcién renal de los pacientes con sindrome hemolitico
urémico. Siendo de gran importancia el andlisis histopatolégico de la biopsia renal y
correlacion con el curso clinico, para evitar secuelas a largo plazo en la funcién renal. Asi
como establecer factores de riesgo y prondsticos.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:
La incidencia anual del Sindrome Hemolitico Urémico (SHU) dependiendo de la
serie estudiada varia desde 1 hasta 3.4 casos por cada 100,000 nifios al afo. Esta
enfermedad sub diagnosticada trae consigo secuelas importantes (hematuria, proteinuria
y/o hipertension arterial sistémica) que pueden llevar a desarrollar enfermedad renal
cronica. Que impactan en la funcién de distintos érganos, asi como en la calidad de vida.
En este estudio se observan los principales hallazgos histopatolégicos y se
correlacion6 con la evolucion clinica.

OBJETIVOS: Describir las lesiones histopatoldgicas en biopsia renal de los pacientes con
Sindrome Hemolitico Urémico para establecer la relacion con la evolucién clinica, en el
Instituto Nacional de Pediatria durante el periodo de 2006 - 2016.

TIPO DE ESTUDIO: Es un estudio de serie de casos, descriptivo y retrospectivo

CRITERIOS DE SELECCION: Se incluyeron a todos los expedientes clinicos de los
pacientes del Instituto Nacional de Pediatria que contaron con: Diagndstico de
sindrome hemolitico urémico, Menores de 18 afios, ambos géneros, que se les tomara
biopsia renal

ANALISIS ESTADISTICO:

Se realizaran cuadros de resumen para describir las caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas. Los resultados del trabajo se reportan en una tabla agrupada por
categorias clinicas, paraclinicas e histopatoldgicas en orden decreciente por frecuencia de
aparicion expresando el numero total de pacientes en el que se constate cada
manifestacion y el porcentaje total que eso representa.



1. MARCO TEORICO

SINDROME HEMOLITICO UREMICO

La Microangiopatia Tromboética (MAT) es un conjunto de procesos que cursan con
alteracion del endotelio vascular, con hallazgo en el frotis de sangre periférica de
esquistocitos, los datos de laboratorio caracteristicos son anemia con elevacién de
reticulocitos, elevacion de la deshidrogenasa lactica [LDH] y trombocitopenia de
intensidad variable. (1)

Las entidades mas importantes como causa de Microangiopatia Trombética son la
Parpura Trombocitopénica Trombédtica en sus variedades congénita y adquirida
(autoinmune), el Sindrome Hemolitico Urémico Tipico asociado a infeccion por
Escherichia coli (E. coli) productora de toxina Shiga y el Sindrome Hemolitico
Urémico Atipico. Tanto la Purpura Trombocitopenica Trombodtica como las
diferentes variedades de Sindrome Hemolitico Urémico son entidades muy poco
frecuentes.(2) Estas son las principales caracteristicas para distinguir las diferentes

causa de Microangiopatia Trombatica.

Diferencia entre las causas de Microangiopatia Trombotica

Anomalia de la coagulacién con
elevacion del INR y Tiempo de
tromboplastina parcial activada

ADAMTS 13 <5%-10% Inhibidor de
Auto anticuerpo de Adams 13. (A
menos que sea una de las formas
Purpura Trombocitopenica Trombdética congénitas raras, sin inhibidor)

ADAMTS 13> 5% -10%

Asociado con un activador de
complemento reconocido
Sindrome Hemolitico Urémico Tipico Muestra de heces o hisopo rectal
E. Coli productor de Toxina Shiga positivo para E. coli- productora de
toxina Shiga por cultivoy / o PCR
Loirat C, Fremeaux-Bacchi V. Atypical hemolytic uremic syndrome. Orphanet J Rare Dis

2011

Coagulaciéon Intravascular Diseminada

Sindrome Hemolitico Urémico Atipico




En este caso nos enfocaremos en el sindrome hemolitico urémico (SHU), que se
caracteriza por anemia hemolitica no autoinmune, trombocitopenia e insuficiencia
renal, se produce con mayor frecuencia en nifios pequefios (menores de 1 afio). La
mayoria de los casos son secundarios a infeccién con Escherichia coli O157:H7 y
otras cepas productoras de toxina Shiga. Sin embargo, aproximadamente el 10%
de los casos son atipicos y no estan asociados con la infeccion. (4) Puede ser
secundaria a otras enfermedades subyacentes, farmacos, ciertos tipos de
trasplantes o al embarazo. Raramente, el Sindrome Hemolitico Urémico se produce
como consecuencia de una desregulacion de la via alternativa del sistema del
complemento determinada por alteraciones genéticas, lo que conduce al desarrollo
de dafio endotelial y fendmenos de Microangiopatia Trombdética. Este tipo de SHU
se denomina SHU atipico (SHUa) y constituye una enfermedad grave, de mal
prondstico con recaidas, elevada morbimortalidad y con evolucién sin tratamiento

adecuado a enfermedad renal cronica terminal.(5)

1.1 EPIDEMIOLOGIA:

Las tasas exactas de incidencia de SHU son desconocidas. La incidencia anual de
SHU tipico es de aproximadamente 2 / 100.000 en Adultos y 6.1 / 100.000 en nifios
menores de 5 afios. Puede ser esporadico o presentarse como un brote. Ocurre en
todo el mundo. Pero es el mas ampliamente reportado en paises menos
desarrollados. Algunos estudios indican que las poblaciones rurales estan en mayor
riesgo que las poblaciones urbanas, la incidencia es mas alta en los meses mas

calidos, alcanzando un maximo desde junio hasta septiembre.(6)

En México, son pocos los informes de SHU o colitis hemorragica en asociacién con
E. coli O157: H7, la raz6én de esta falta de E. coli O157: H7 ha sido explicada por
encontrar anticuerpos contra el lipopolisacarido O157 en hasta 69% de suero y

muestras de leche materna de mexicanos (7).



Se cree que la incidencia anual de SHU es de 2 por millébn para adultos y 3.3 por
millén en menores de edad de 18 afos. El SHUa ocurre a cualquier edad, desde el
periodo neonatal a la edad adulta. Aparece ligeramente més frecuente en la edad

pediatrica que en la adulta (aproximadamente 60 y 40%, respectivamente.) (8)

1.2 TIPOS DE SINDROME HEMOLITICO UREMICO

En el lenguaje medico comun el nombre de SHU diarrea positivo o SUH tipico
describe la forma més frecuente en nifios, debido al dafio provocado por la toxina
de Shiga y sus variantes. Es producida por la bacteria Escherichia Coli,
principalmente la cepa 0157:H7 o Shigella. (9)

La denominacion de SHU atipico, se ha utilizado para describir cualquier SHU, no
debido a infeccion gastrointestinal.

e Infecciones circunstanciales: Yersinia pseudotuberculosa, Bacterioides,
Citomegalovirus, Cocksackie virus, influenza, Epstein Barr, rotavirus ,VIH,
Parvovirus B19, etc. (10,11)

e Forma genética: herencia autosémica recesiva y formas dominantes.

e Asociado con drogas: anticonceptivos orales, ciclosporina A. (12)

e Durante el embarazo, pos trasplante de médula y rifidn, asociado con
glomerulopatias y procesos malignos.

e Formas recurrentes esporadicas autosomicas recesivas o dominantes.

1.3 FISIOPATOLOGIA

1.3.1 SINDROME HEMOL ITICO UREMICO TiPICO

Conocido también como diarrea positivo (SHU D+) haciendo referencia a la
infeccion por bacterias productoras de shigatoxina, como Eschericha Coli
enterohemorragica o Shigella dysenteriae. El término D+ ha perdido validez debido
a gque el SHU atipico es desencadenado también por episodios diarreicos de

etiologias distintas en el 25-30% de los casos.



La shigatoxina producida por E. coli fue descrita inicialmente como una verotoxina
que ocasionaba disenteria desde hace 30 afios. Actualmente, se sabe que la E.
coli enterohemorragica es un subgrupo de la E. coli productora de shigatoxina,
siendo el serotipo O157:H7 el principal causante, aunque se han documentado otros
serotipos en diferentes epidemias alrededor del mundo, como O104:H4, O26:H11,
0145: H28, 0103:H2 y O111:H8.

La E. coli productora de shigatoxina se caracteriza por expresar dos tipos de
proteinas (Stx1 y Stx2) y sus variantes, las cuales estan compuestas por una
subunidad A con actividad N-glicosidasa y cinco subunidades B que se encargan
de unirla a su receptor, llamado globotriaosilceramida (Gb3), el cual es un receptor
de superficie glicopeptidico. Ambas son idénticas en su secuencia en un 60%, pero
la bacterias productoras de shigatoxina es epidemiolégicamente mas virulenta y
relevante. Adicionalmente, posee el gen eae, que le confiere la capacidad de
adherirse a la mucosa intestinal. Esta bacteria se adquiere por medio del consumo
de alimentos contaminados con heces de animales y carnes poco cocidas,
especialmente de ganado vacuno y bovino. Por otro lado, los derivados lacteos,
leche no pasteurizada, agua no clorada, frutas y verduras como lechuga, espinaca,
manzana, son fuentes de infeccion ampliamente documentadas. La transmision por
contacto directo con animales, persona a persona y de madre a hijo es posible,
aunque poco frecuente. Después de la ingestion, el periodo de incubacion es de 1
a 10 dias, tiempo en el cual la bacterias productoras de shigatoxina es liberada en
el tracto gastrointestinal, donde altera al enterocito por la liberacion de IL-8 y otras
citoquinas pro inflamatorias que atraen neutroéfilos y macrofagos al sitio de infeccion,
causando diarrea sanguinolenta profusa caracteristica de esta patologia.
Posteriormente, es traslocada a la circulacion sistémica a través del epitelio
intestinal e introducida en las células susceptibles al unirse al Gb3, encargado de
dirigir la bacterias productoras de shigatoxina al endotelio del capilar glomerular,
donde causa lesion vascular por medio de la inhibicién de la sintesis proteica, dafio

endotelial, apoptosis, incremento de la respuesta inflamatoria y activacion



trombocitica. El grado de expresion de Gb3 en las células endoteliales de los
diferentes lechos vasculares explica la gran variabilidad de la sensibilidad. (13)

1.3.2 SINDROME HEMOLITICO UREMICO ATIPICO

Se incluye en este subgrupo a los casos relacionados con alteracion en la regulaciéon

de la via alterna del complemento.

El sistema del complemento consiste en proteinas unidas a membranas y
circulantes que protegen contra microorganismos, haciendo parte de la inmunidad
innata. Las tres vias de activacion (clasica, lectina y alterna) producen proteasas
llamadas C3 y C5 convertasa, las cuales dividen el C3 y C5, respectivamente, para
formar el complejo de ataque de membrana (C5-C9). La hidrdlisis espontanea de
C3 en el plasma activa la via alterna, llevando al depdésito de C3b en todas las
superficies celulares expuestas. En condiciones normales, esta activacion es
controlada por reguladores solubles y/o los anclados a las membranas, para
inactivar el C3b (iC3b) y disociar los multicomponentes C3 y C5 conversata, ya que,
sin esta regulacion, se amplifican las sefiales de forma exponencial con activacion
persistente de la cascada del complemento y el subsecuente dafio de los érganos.
Es importante tener en cuenta que la C3 conversata de la via clasica y de las lectinas
esta formada por fragmentos C2 y C4, pero el de la via alterna incluye C3 pero no
C4, por lo tanto, valores séricos de C3 bajo con C4 normal en paciente con SHU
atipico indica activacion de la via alterna. A la fecha se han documentado una o mas
anomalias genéticas o adquiridas en el sistema de complemento en cerca del 60%
de los pacientes con SHU atipico, siendo mas frecuente la mutacion en el factor H,
factor | y proteina cofactor de membrana (MCP), asi como la deteccion de
anticuerpos contra proteinas del complemento en el 5-6% de los casos. Estas
alteraciones genéticas conllevan la activaciéon no controlada de la via alterna del
complemento, generando sobreproducciéon de complejo de ataque de membrana, la
cual causa muerte de células endoteliales, edema, incrementando las sustancias
protrombdéticas en el &rea subendotelial, activacion del sistema de coagulacién y
depdsitos de fibrinas. Adicionalmente, hay sobreproduccion simultdnea de una

fuerte anafilotoxina (C5a) que causa quimiotaxis, activacion leucocitaria y endotelial,



aumento de la permeabilidad vascular, fragmentacién celular, inflamaciéon y
trombosis, resultando en obstruccion microvascular principalmente en el rifion y

sistema nervioso central (14).

1.4 HISTOPATOLOGIA

Las paredes capilar glomerular estan engrosadas debido al edema subendotelial,
muchas veces dando un aspecto de doble contorno (por la separacion del endotelio
de la MBG o por neoformacién de otra "MBG" entre la célula endotelial y la MBG
verdadera), entre estas dos puede haber unas células mesangial interpuesta. En la
luz del capilar hay microtrombos de fibrina y plaquetas con eritrocitos atrapados y
fragmentados. Estos trombos pueden llenar completamente el capilar o pueden
adherirse a la pared sin ocluir por completo su luz. Cuando hay lesiones vasculares
severas el glomérulo se ve distendido con marcada congestion "paralisis
glomerular”, en casos aun mas severos habra franca necrosis del penacho. En
ocasiones se ven acumulos de polimorfos nucleares. El mesangio esta ensanchado
en algunos casos y con aspecto edematizado o apariencia fibrilar, sin
hipercelularidad. Podemos ver también mesangiolisis, caracterizada por pérdida de
la matriz y células mesangiales, con capilares que parecen sueltos y dilatados. En
pocos casos se encuentra proliferacion extracapilar (semilunas). En casos de

lesiones vasculares severas podemos ver glomérulos con cambios isquémicos.

En lesiones avanzadas (o crénicas) vemos incremento de la matriz mesangial
(esclerosis mesangial), con paredes capilares engrosadas y doble contorno; o
podemos ver cambios isquémicos en capilares y arteriolas. El doble contorno puede
persistir por varios afios, pero, en general, los glomérulos no presentan
caracteristicas similares a la GN membranoproliferativa. Ya que no suele haber
hipercelularidad notoria. En casos de microangiopatia tromboética asociada a
enfermedades por complejos inmunes, como lupus, encontraremos hipercelularidad
glomerular y doble contorno, que se puede confundir facilmente con una GN

membranoproliferativa tipo | idiopatica.



1.5 CLINICA

El inicio del cuadro clinico suele ser abrupto, aunque en un 20 % de los pacientes
puede ser insidioso (semanas 0 meses) con anemia hemolitica subclinica,
trombocitopenia fluctuante y funcion renal conservada. El cuadro se caracteriza por
la triada de anemia hemolitica microangiopética no autoinmune, trombocitopenia e

insuficiencia renal aguda oligurica.

Se caracteriza por hematuria macro o microscopica, proteinuria e insuficiencia renal
aguda con oligoanuria. La presencia de hipertension arterial sistémica, por

sobrecarga de volumen o por lesién vascular, es frecuente.

1.6 DIAGNOSTICO

El reconocimiento clinico de una MAT, implica documentacion de los principales
criterios de laboratorio que son: anemia hemolitica microangiopatica, esquistocitos
en frotis de sangre periférica, LDH elevada, haptoglobina baja, bilirrubina indirecta

y una disminucion en la hemoglobina basal acomparfiada por trombocitopenia.

1.7 TRATAMIENTO

El tratamiento del SHU debe contemplar 2 estrategias distintas: por una parte
medidas terapéuticas de soporte encaminadas a controlar las consecuencias del
SHU (insuficiencia renal aguda, hipertension arterial, anemia, trombocitopenia, etc.)

y el tratamiento especifico; para frenar y revertir la MAT.

Terapia plasmatica: Las 2 modalidades de terapia plasméatica son la infusion de

plasma y el recambio plasméatico. La Infusion del Plasma consiste en administrar al
paciente plasma fresco congelado, aportando reguladores del complemento
funcionales. En el Recambio Plasmatico se reemplaza el plasma del paciente por
plasma fresco, por lo cual no solamente se administran dosis elevadas de proteinas
reguladoras del complemento, sino que también se eliminan los inhibidores solubles
del complemento disfuncionales enddégenos, con menor riesgo de sobrecarga de
volumen. Ademas, en el Recambio Plasmético se depuran también los anticuerpos

anti-FH y los posibles factores inflamatorios/trombogénicos que participan en el



dafio endotelial y en la hiperagregacién plaquetaria. Clasicamente, el tratamiento de
eleccion recomendado en los episodios de SHU consistia en la instauracion precoz
e intensiva de RP a volumenes elevados en frecuencia variable segun la actividad
de la enfermedad. Las IP suelen ser ineficaces excepto en los escasos pacientes
con déficit completo de FH (los niveles circulantes de las proteinas del complemento
son normales en la mayor parte de los pacientes). En general, la TP no se considera
eficaz en pacientes con mutaciones aisladas de MCP, ya que esta es una proteina
no circulante anclada a la membrana celular, observandose que practicamente la
totalidad de estos pacientes remiten tras un episodio de SHU independientemente
del uso de TP

Eculizumab: Es un anticuerpo 1gG2/4 kappa monoclonal humanizado que se une a
la proteina del complemento C5 con gran afinidad, bloqueando su escision a C5a y
C5b e impidiendo la generacion del complejo C5b-9 del complemento terminal
(complejo de ataque de membrana). En el SHU, la desregulacion de la via
alternativa del complemento conlleva una activacion incontrolada de C5 que
provoca dafo en estructuras propias mediante la formacion del complejo de ataque
de membrana. El bloqueo de la via terminal del complemento con Eculizumab
reduce rapida y sostenidamente este proceso. En la mayoria de los casos
publicados de pacientes con SHU se ha observado una buena respuesta clinica al

farmaco.

Gammaglobulina: Diversos Informes y series de casos aportan evidencia

contradictoria acerca de la utilidad de la administracion de IglV en el sindrome
hemolitico-urémico 83,84, 89,93. En la mayoria de los casos (generalmente,
enfermedad asociada a diarrea), el tratamiento de eleccidn consiste en cuidados de
apoyo. Por otra parte, se considera preferible el recambio plasmatico a la

administracién de IglV. (16)
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2.- JUSTIFICACION

El sindrome hemolitico urémico es una entidad clinica que se define por la triada:
anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiencia renal. Las lesiones histologicas
del Sindrome Hemolitico Urémico, por biopsia renal, se caracterizan por la aparicion
de microangiopatia trombotica. Otras lesiones que se observan son: incremento de
la matriz mesangial, paredes capilares engrosadas y con doble contornos; o
cambios isquémicos, que se relacionan con la progresion hacia enfermedad renal

cronica, teniendo peor prondstico para la funcion renal.

En nuestro pais al igual que la gran mayoria de los casos de Sindrome Hemolitico
Urémico, estd sub diagnosticado y no se tienen, datos epidemioldgicos de esta
patologia. Por lo que es necesario un diagnostico certero y oportuno, para
incrementar las tasas de supervivencia en los pacientes con sindrome hemolitico
urémico, preservando la funcion renal. Iniciando con la deteccion de las
manifestaciones clinicas, para clinicas y posteriormente un analisis histopatoldgico
de la biopsia renal, siendo este ultimo de dificil obtencién por la presencia de
trombocitopenia. Por esta razén nos vemos interesados en realizar un estudio de
reporte de casos, con el fin de describir las caracteristicas histolégicas de la biopsia
renal, que presentan los afectados por esta enfermedad. Acompafiandolas de su
evolucion clinica y para clinica. Esto nos permite tener una vision mas amplia de la
enfermedad en nuestra poblacién y del riesgo de progresar a enfermedad renal

cronica, para tomar medidas de prevencion.
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3. OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GENERAL

« Describir las lesiones histologicas en biopsia renal de nifios con Sindrome
Hemolitico Urémico en el Instituto Nacional de Pediatria durante el periodo
de 2006 - 2016.

3.20BJETIVOS ESPECIFICOS

e Realizar una descripcion detallada de las lesiones histoldgicas de pacientes

con Sindrome Hemolitico Urémico, en los casos expuestos en esta revision

e Relacionar los hallazgos histologicos de la biopsia renal con la evolucién
clinica de la enfermedad.

e Relacionar los hallazgos histolégicos con algunos factores prondésticos ya

conocidos como DHL, Trombocitopenia y Anemia.
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4.- MATERIALES Y METODO

4.1 DISENO DE LA INVESTIGACION

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, en cual se van a identificar y
describir los hallazgos histolégicos en pacientes con Sindrome Hemolitico Urémico
que se les realizo biopsia renal en el Instituto Nacional de Pediatria del periodo del
2006 al 2016

4.2 POBLACION DE ESTUDIO

Pacientes menores de 18 afios que presentaron Sindrome Hemolitico Urémico y se
realizd biopsia renal en el Instituto Nacional de Pediatria del periodo del 2006 al
2016

4.3 RECOLECCION DE INFORMACION

La informacidn sera recolectada a partir de las historias clinicas con diagnostico
confirmatorio de Sindrome Hemolitico Urémico que cuenten con biopsia renal

realizada en el Instituto Nacional de Pediatria del periodo del 2006 al 2016.

Siendo agrupadas en diferentes categorias donde se incluiran variables clinicas e

histopatoldgicas
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. DEFINICION DE CASOS

(62

e La definicién del caso para el Sindrome Hemolitico Urémico se define por la
triada: anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiencia renal.
e No se realizara distincion entre sindrome hemolitico urémico tipico y atipico.

e Se requerira que dentro del abordaje se haya realizado biopsia renal

6.- ANALISIS DE CASOS

Se realizaran cuadros de resumen para describir las caracteristicas clinicas e

histopatoldgicas

Los resultados del trabajo se reportan en una tabla agrupada por categorias clinicas,
paraclinicas en orden decreciente por frecuencia de aparicion, expresando el
numero total de pacientes en el que se constaté cada manifestacion, y el porcentaje
total que eso representa. Las caracteristicas histopatologicas se agruparan en una
tabla, por compartimentos histologicos (glomérulos, tubulos e intersticio y
arteriolas), se expresa el numero total y el porcentaje de casos. De acuerdo a estos
datos se describiran las diversas expresiones clinicas e histopatologicas en biopsia

renal, que prevalecen en el Instituto Nacional de Pediatria.

7.- CONSIDERACIONES ETICAS

El estudio propuesto no acarrea problemas éticos debido a que ningun paciente ha
sido sometido a procesos experimentales. La informacion de los participantes sera
confidencial y los resultados seran utilizados para conocer la distribucién de los
hallazgos clinicos, paraclinicos e histopatolégicos mas comunes en nuestra

poblacién
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8.-RESULTADQOS

Se presentan 10 casos de Sindrome Hemolitico Urémico con una media de edad
de 1.5 afios al diagnostico, con predominio de género masculino 80%. Los cuales
cursaron al inicio de la enfermedad con manifestaciones clinicas como diarrea,
vomito, fiebre, edema, hipertension arterial sistémica, anuria y manifestaciones
neurolégica. Con  manifestaciones  paraclinicas: anemia  hemolitica,
trombocitopenia, hematuria, proteinuria e insuficiencia renal. Requiriendo
tratamiento sustitutivo renal con dialisis peritoneal el 30% y hemodiélisis el 20%. Se
inicio tratamiento convencional con transfusion de plasma en el 60%, de estos 40
% requirio plasmaféresis, y uno requirio eculizimab. A continuacion se describen los
hallazgos histopatolégicos en la biopsia renal, que se pueden relacionar con su

evolucion clinica.

Al inicio de la enfermedad con un promedio de creatinina de 2.85 mg/dl, requiriendo
el 50 % tratamiento sustitutivo de la funcidn renal. Hasta el momento ninguno se
encuentra en didlisis peritoneal o hemodialisis, recuperando funcidn renal con un
promedio de creatinina sérica de 0.53 mg/dl. Sélo un paciente, actualmente tiene

creatinina 1.2 mg/dl, en el que se observo necrosis fibrinoide.

La mayoria de nuestros pacientes tuvieron adecuada evolucion clinica, con
adecuada respuesta al tratamiento y recuperacion de la funcion renal. Solo el

paciente con necrosis fibrinoide evolucion6 a ERC a pesar del tratamiento.
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Tabla 1.DATOS CLINICOS ENCONTRADOS EN LOS 10 PACIENTES CON SHU

SIGNOS CASOS PORCENTAJE
ANURIA 9/10 90%
HIPERTENSION 8/10 80%
FIEBRE 8/10 80%
DIARREA 7/10 70%
EDEMA 6/10 60%
VOMITO 4/10 40%
INFECCIONES 4710 40%
RESPIRATORIAS

DATOS 2/10 20%
NEUROLOGICOS

DATOS CLINICOS ENCONTRADOS EN LOS 10
PACIENTES CON SHU

100%

PORCENTAIJE

- l l ' l ' '

0,

0% ANURIA | HIPERT | FIEBRE | DIARRE | EDEMA | VOMIT | INFECCI | DATOS
ENSION A 0] ON NEURO
RESPIR | LOGICO
ATORIA S
M Seriesl| 90% 80% 80% 70% 60% 40% 40% 20%




Tabla 2.DATOS PARACLINICOS ENCONTRADOS EN LOS 10 PACIENTES CON

SHU AL INICIO DE LA ENFERMEDAD Y ACTUALMENTE

LABORATORIO VALOR PROMEDIO ALINICIO | VALOR PROMEDIO ACTUAL
HEMOGLOBINA 6.5 mg/dl 12.5 mg/dl
PLAQUETAS 23 mil 245 mil
DHL 1560 mg 234 mg
CREATININA 2.8 mg/dl 0.53 mg
Hemoglobina Plaquetas
14 300
12 250
10 PR
= 8 y
‘E LIt
£ 6 2
. E 100
7 50
0 0
i Hemoglobina 6.5 ‘iPIaquetas 23
DHL Creatinina
1800 3
1600
25
1400
2 1200 L 2
T 1000 ]
< T 15
2 80 L]
E 600 E 1
400
0.5
200
0 0
1 2 1 2
u DHL 1560 234 M Creatinina 28 0.53
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Tabla 3.DATOS HISTOLOGICOS ENCONTRADOS EN LOS 10 PACIENTES CON

SHU

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS

Numero

Porcentaje

GLOMERULOS

1.

Edema endotelial y congestion
glomerular

a) Mesangiolisis

b) Hipercelularidad mesangial

2. Trombos (hialinos y hematicos)
A) Colapso isquémico
3. Necrosis glomerular, a menudo con

necrosis fibrinoide en arteriolas
hiliares

I)Detritus apoptocicos vy eritrocitos
fragmentados en focos de necrosis
fibrinoide

I1)Infiltracién glomerular de neutrdéfilos

4. Membrana basal duplicada

5.

Esclerosis segmentaria global

TUBULOS E INTERSTICIO

1. Lesione tubular aguda con epitelio
simplificado y atipia nuclear reactiva

2. Necrosis cortical e infartos en casos
graves

3. Edemaintersticial

4. Infiltracion de Neutroéfilos

5. Fibrosis intersticial

6. Atrofia tubular

7. Infiltrado de leucocitos mononucleares

ARTERIOLAS

1. Necrosis fibrinoide

2. Trombosis en arteriolas
a) Poco o nada de inflamacién

3. Edema endotelial, arteriolar y cambios
mucoides en la intima (azul alciano)

4. Trombos de fibrina arteriolares ( en el

hileo y arterias interlobares)
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Figura 2. Sindrome Hemolitico Urémico
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9. DISCUSION.

El dafio renal padecido en la infancia, secundario al Sindrome Hemolitico Urémico

(SHU), puede condicionar el prondstico renal a largo plazo.

Todos nuestros pacientes con cuadro clinico de Sindrome Urémico Hemolitico

presentaron cambios histolégicos asociados a Microangiopatia Trombatica.

A pesar del grado de afectacion histologica observada en las biopsias renales, la
respuesta al tratamiento convencional fue la esperada con recuperacion de la

funcién renal.

Solo 1 paciente presentd un comportamiento atipico con recaida del cuadro

requiriendo el uso de Eculizumab.

Se ha descrito que el 25% de los pacientes con SHU presentan secuelas renales a
largo plazo. La gravedad de la enfermedad en la etapa aguda, en particular los
sintomas del sistema nervioso central y la necesidad de didlisis, esta fuertemente

asociados con un peor prondstico a largo plazo.

En nuestros pacientes la presencia de secuelas, se asocia a que el 20% se

encuentra con proteinuria residual y el 30% con hematuria intermitente.

Sugerimos que el seguimiento de la funcion renal del paciente se complementa

con DHL y biometria hematica (cifra de plaquetas y Hb)

Se sugiere realizacion de biopsia renal de seguimiento de acuerdo al

comportamiento clinico y a la presencia de secuelas.

Con la documentacion de Microangiopatia Trombotica a nivel renal se sugiere la
busqueda de datos clinicos que sugieran Microangiopatia Trombotica en sistema

nervioso Central.
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