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RESUMEN

El Sindrome Urémico Hemolitico constituye una microangiopatia
trombotica, es una de las principales causas de lesién renal aguda en
nifios, ademas tiene un alto riesgo de morbimortalidad. Su etiologia es
variable, con factores infecciosos y/o genéticos e incluso puede llegar
a ser secundario a una patologia. Dentro de los hallazgos clinicos se
presenta lesion renal aguda, trombocitopenia y anemia hemolitica
microangiopética, mas de la mitad de los pacientes presentan diarrea
acuosa con disenteria, acompafiada de otros sintomas
gastrointestinales como dolor abdominal, nduseas y vomitos. Otras
manifestaciones que se presentan en la minoria de pacientes son a
nivel cardiaco, neurolégico, oftalmolégico y dermatologico.

Para el diagndstico se requiere primero identificar clinicamente el
Sindrome Urémico Hemolitico y posterior a esto es necesario indagar
sobre la causa del mismo. Los examenes de laboratorio que se
requieren para el diagnéstico incluyen hemograma, pruebas de
funcién renal, pruebas de funcién hepatica, examen general de orina y
frotis de heces, ademas de examenes complementarios para
identificar su causa.

El tratamiento se debe instaurar lo antes posible con el fin de evitar o
reducir las complicaciones agudas y las secuelas a largo plazo, siendo
el tratamiento de soporte el manejo esencial.

PALABRAS CLAVE: Sindrome hemolitico-urémico, Escherichia coli,
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toxina Shiga, microangiopatias trombéticas, trombocitopenia, lesidn
renal aguda.

ABSTRACT

The Hemolytic Uremic Syndrome constitutes a thrombotic
microangiopathy, it is one of the main causes of acute kidney injury in
children, it also has a high risk of morbimortality. Its etiology is
variable, with infectious and / or genetic factors and may even be
secondary to a pathology. The clinical findings include acute kidney
injury, thrombocytopenia and microangiopathic hemolytic anemia,
more than half of the patients have watery diarrhea with dysentery,
accompanied by other gastrointestinal symptoms such as abdominal
pain, nausea and vomiting. Other manifestations that occur in the
minority of patients are cardiological, neurological, ophthalmological
and dermatological. For the diagnosis, it is first necessary to identify
the Hemolytic Uremic Syndrome clinically and after that it is necessary
to investigate the cause of it. Laboratory tests that are required for
diagnosis include a blood count, kidney function tests, liver function
tests, a general urinalysis and stool smear, and complementary tests
to identify the cause. Treatment should be established as soon as
possible in order to avoid or reduce acute complications and long-term
sequelae, with supportive treatment being the essential management.

KEYWORDS: Hemolytic-uremic syndrome, Escherichia coli, Shiga
toxins, thrombotic microangiopathies, thrombocytopenia, acute kidney

injury.

INTRODUCCION

El Sindrome Urémico Hemolitico,
denominado a partir de ahora como
SUH, se describié por primera vez en
1950 en tres nifios que presentaron
diarrea con  sangre, edema vy
convulsiones. En el afio 1955 el pediatra
Conrad Gasser y sus colaboradores
reportaron cinco nifios con
manifestaciones clinicas similares que
murieron de necrosis cortical, es a partir
de este momento que se denomina al
SUH como la triada de trombocitopenia,
anemia hemolitica microangiopética vy
lesion renal aguda (LRA) (1).

El origen del SUH clasicamente se ha
asociado a la bacteria Escherichia coli
productora de la toxina Shiga (SUH-
STEC) y en menor medida por
infecciones invasivas provocadas por la
bacteria  Streptococcus  pneumoniae.
Existen otras causas ocasionadas por
alteraciones genéticas de la via del
complemento, ademas de condiciones
adquiridas que pueden desencadenar un
SUH, tales como farmacos, distintos
agentes infecciosos, patologias
autoinmunes, entre otros.

A pesar de la diferente etiologia, las
diversas formas de SUH tienen en
comun el estado protrombotico y
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proinflamatorio a nivel endotelial, que
conlleva a la triada mencionada
anteriormente (2).

Este sindrome tiene un alto riesgo de
morbimortalidad, que puede provocar
secuelas permanentes en el paciente, y
es una causa importante de LRA, razén
por la cual es de suma importancia la
identificacion temprana de la patologia
realizando el diagndstico con los
hallazgos clinicos caracteristicos vy
apoyandose con datos de laboratorio,
ademas del inicio rapido del tratamiento.
El presente articulo constituye una
revision bibliogréfica que tiene como
objetivo  describir  las  principales
caracteristicas, clasificacién, hallazgos
clinicos, diagnéstico y tratamiento del
Sindrome  urémico  hemolitico en
Pediatria.

DEFINICION

El SUH es una de las principales causas
de LRA en la poblacién pediatrica,
afectando primordialmente a nifios en
edad preescolar (3). Pertenece al grupo
de microangiopatias tromboticas (MAT)
con lesion endotelial inicial,
principalmente con afectacion renal
debido a la presencia de un trombo
formado por fibrina y plaquetas a nivel de
los capilares y las arteriolas, ademas de
inflamacién de las células endoteliales y
la separacion de la membrana basal
glomerular (4).

Se manifiesta cladsicamente como la
triada de anemia hemolitica
microangiopdtica, trombocitopenia vy
LRA, asimismo con su ocasional
enfermedad diarreica sanguinolenta que
esté presente segun su etiologia (5,6)

Dr. David Villalobos Bonilla

EPIDEMIOLOGIA

El SUH tipico se debe a una infeccion
por E. coli enterohemorragica productora
de la toxina shiga siendo su serotipo el
0O157:H7; es la causa mas frecuente de
SHU en pediatria representando el 90%
de casos, afectando a las nifias con mas
frecuencia que los nifios (6). La
incidencia de SUH STEC es mayor en
ninos menores de 5 afos siendo en
Europa y América del Norte de 1.9 a 2.9
casos por 100.000 nifios, se cree gque es
debido a que los anticuerpos anti-STEC
se desarrollan en una edad més tardia.
La presencia de SUH-STEC en América
Latina es diez veces mas alta que en
otros continentes por ejemplo, el caso de
Argentina de 10 a 17 casos por cada
100.000 habitantes menores de 5 afos
(4). EI SUH por S. Pneumoniae (SUH
SP) representa el 5% y el SUH de otras
causas (atipico) corresponde de 5% a
10% (4). En relacion al SUH atipico, este
se produce con igual frecuencia en nifios
y nifias. En un registro de SUH atipico de
516 pacientes en edad pediatrica, el 39%
de los pacientes desarrollaron la
enfermedad antes de los 18 afios de
edad y aproximadamente el 44% de los
nifios experimentaron su primer episodio
antes de los 2 afios (7).

Existe mayor riesgo de desarrollar SUH
en zonas ganaderas por la alta
posibilidad de contaminacién de agua y
alimentos (8).

Un dato adicional es el periodo de
incubacién del STEC que corresponde a
un tiempo de 1 a 8 dias y la excrecion de
la bacteria por heces puede persistir
durante mas de 3 semanas después de
la infeccion (8).

Finalmente, el SUH conforma la primera
causa de LRA e hipertensién arterial en
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nifios y constituye la segunda causa de
insuficiencia renal cronica (1).

CLASIFICACION

A partir de las investigaciones realizadas
sobre este sindrome se han planteado
diversas clasificaciones, una de ellas es
SUH diarrea positivo (SUH D+), que es
producido principalmente por STEC vy
SUH diarrea negativo (SUH D-), el cual
abarca el resto de tipos de SUH, sin
embargo, esta clasificacion tiene ciertas
limitaciones, ya que el SUH D+ puede
presentarse sin diarrea, y el SUH D-
puede presentar este sintoma (3).
Limitaciones como la recién nombrada
han llevado a la aparicion de la actual
clasificacion de SUH tipico y atipico; el
primero de estos se debe a bacterias
productoras de la toxina Shiga y el
término “atipico”, se ha designado al
SUH que no se asocia a infeccién por
STEC ni a otra patologia o condicion
coexistente (1,9). Por este motivo, se han
planteado otras formas de clasificacion
segun el agente causal la cual se
describe a continuacion (4).

1. Inducido por agentes infecciosos

a. SUH STEC o]
denominado SUH tipico.

también

El SUH constituye la complicacion mas
grave de las infecciones por STEC (10).
Aproximadamente el 15% de los nifios
que presentan enterocolitis por E. coli
progresan a SUH, esto se ha asociado a
una corta edad, y al género femenino
que junto a la presencia de leucocitosis
aumentan la posibilidad de desarrollar
SUH.

Dr. David Villalobos Bonilla

La mayoria de las cepas de E. coli
enterohemorragica expresan una
adhesina llamada intimina que permite a
la subunidad A de la toxina Shiga
ingresar al torrente sanguineo 'y
posteriormente unirse al endotelio por
medio de la globotriaosilceramida (Gb3),
gue también se encuentra en los tabulos
renales. Adicionalmente, ocurre una
endocitosis de la toxina, esta causa
inactivacion ribosémica e inhibicién de la
sintesis proteica, que conlleva a la
muerte celular.

Es necesario también mencionar que la
toxina Shiga ejerce una actividad
proinflamatoria y protrombética a nivel
glomerular, lo cual induce a la secrecion
del factor de von Willebrand y la
activacion del complemento (1, 2).

b. SUH asociado a
dysenteriae tipo 1.

Shigella

Esta bacteria al igual que la E. coli es
productora de la toxina Shiga, por lo que
puede desencadenar un SUH tipico (2).

c. SUH asociado a Streptococcus
pneumoniae.

Ocurre posterior a una neumonia
complicada por empiema o meningitis.
Se ha demostrado la union de proteinas
gue expresa la bacteria del heumococo
al Factor H, lo que inhibe la accion de
esta (2). EI S. pneumoniae produce
neuroaminidasas que remueven el 4cido
N-acetilneuraminico de la superficie de
las células, de esta forma se expone el
antigeno Thomsen-Friedenreich
conocido como antigeno T que se
encuentra en los eritrocitos, plaquetas y
en el endotelio, la reacciébn de los
anticuerpos contra este antigeno produce
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anemia hemolitica, trombocitopenia y
lesion microvascular (1).

d. Otros agentes infecciosos: VIH e
influenza HIN1 (11).

En el caso del VIH este provoca toxicidad
en las células endoteliales, pero gracias
a la incorporacion de la terapia
antirretroviral los casos han disminuido.
Por su parte, la influenza HIN1, puede
desencadenar un SUH en pacientes con
mutacion de la diacilglicerol quinasa ¢

(4).

2. SUH atipico

La patogénesis del SUH atipicos surge
de defectos genéticos o adquiridos en la
regulacibon de la via alterna del
complemento (7).

a. Mutaciones en los genes del
complemento:

Las mutaciones mas comunes que se
presentan son en el factor H, factor 1 y en
la proteina cofactor de membrana (MCP)
(11).

Estas mutaciones conllevan a una
activacion no controlada de la via alterna
del complemento, que al mismo tiempo
genera una  sobreproduccion  del
complejo de ataque a la membrana y se
desencadena la muerte de células
endoteliales y edema, lo que conduce a
un estado protrombdtico a nivel
subendotelial, ademas se activa el
sistema de coagulacion. Por su parte, se
da un aumento en la C5a, la cual es una
anafilotoxina que produce quimiotaxis,
activacion leucocitaria y endotelial,
genera también un aumento en la
permeabilidad de los vasos, inflamacion
y trombosis, que culmina en una

Dr. David Villalobos Bonilla

obstruccion a nivel de la
microvasculatura (1).

b. Errores innatos del metabolismo
de la cobalamina C:

La cobalamina C es un cofactor para la
metionina sintasa, que transforma la
homocisteina a metionina, también es un
cofactor de la metiltransferasa que
participa en la conversion de metilmanolil
Co A a succinil CoA, por lo que un error
en la funcién de la cobalamina C produce
metilamonio academia con
homocistinuria (6).

c. Mutaciones en la diacilglicerol
quinasa €:

Esta proteina intracelular, se expresa en
el endotelio, en plaquetas y en podocitos,
se ha identificado en formas autosémicas
recesivas de SUH atipico que ocurre en
el primer afo de vida (9).

La pérdida de funcion de esta confiere un
estado protrombético a nivel de la
microvasculatura, ya que inactiva el
diacilglicerol que  contiene  acido
araquidoénico, que es un activador de la
proteina kinasa C que promueve la
trombosis, por lo tanto, cuando su
funcion esta alterada se genera un
aumento en factores protromboéticos
como el factor de von Willebrand y

disminuyen factor de crecimiento
vascular endotelial (2,6,7).
3. Coexistente con otras

enfermedades o condiciones:

Son casos que se presentan de forma
esporadica, desencadenados por
diferentes factores, algunos de los cuales
se mencionan a continuacion (4):
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Drogas y medicamentos:
inhibidores de la calcineurina
como ciclosporina A y tacrélimus,

drogas citotoxicas, quinina,
anticonceptivos orales,
inhibidores del factor de
crecimiento vascular endotelial,

quetiapina, quimioterapéuticos
como gemcitabina y mitomicina,
antiagregantes plaquetarios como
el clopidogrel y la ticlopidina,
drogas de abuso como la cocaina
(2,8).

Embarazo: el SUH
desencadenado por el embarazo
ocurre principalmente en el
periodo posparto (6).

Enfermedades autoinmunes:
lupus eritematoso  sistémico,
sindrome antifosfolipido,
esclerodermia, vasculitis

asociadas a ANCA, entre otras
a2).

Hipertensién maligna.
Nefropatia preexistente.

Neoplasias: céncer de prostata,
gastrico, cancer pulmonar, cancer
de mama, linfoma, entre otros.

En donde pueden existir émbolos
intravasculares a nivel tumoral,
con activacién de la coagulacién y
proliferacién de la pared vascular
(4).

Trasplante de 6rgano sélido o de
células madre: generalmente el
SUH ocurre en los primeros
meses posteriores al trasplante,
esto también se relaciona con el
uso de inhibidores de calcineurina
en estos pacientes, ya que es en
dicho periodo cuando se utilizan

Dr. David Villalobos Bonilla
mayores dosis de dichos
farmacos (6).

HALLAZGOS CLINICOS

Los signos comunes de las MAT incluyen
anemia hemolitica microangiopética, con
dafio isquémico a algunos Grganos,
generalmente al rifion y el cerebro (12).
El SUH se presenta con distintos
sintomas y signos, estos dependen del
tiempo de evolucion, severidad y érganos
involucrados segin el grado de
afectacion MAT (4). La mayoria de los
pacientes presentan un inicio abrupto de
la enfermedad (7).

Algunos hallazgos clinicos producidos
por el grado de anemia incluyen palidez,
fatiga, soplo sistélico y taquicardia, a
pesar de la trombocitopenia el sangrado
espontdneo y las petequias son poco
frecuentes (13).

Existen sintomas gastrointestinales como
enfermedad diarreica que inicia de 3 a 8
dias posterior a la ingesta de alimentos
contaminados, la misma se manifiesta de
forma acuosa, siendo disentérica en el
70% de las ocasiones, asociada a dolor
abdominal, nauseas y vomito en el 30%

al 40% de los pacientes, en casos
severos se presenta enterocolitis,
pancreatitis, colitis hemorragica,

perforacion ileo-coldnica, prolapso rectal,
colestasis y peritonitis (1,2).

Otros de los hallazgos clinicos los
constituyen las alteraciones renales que
incluyen  hematuria y  proteinuria,
disminucion de la tasa de filtracion
glomerular e incremento en la creatinina
(7). En el caso de la microalbuminuria,
esta se considera un indicador temprano
de afectacion renal por hiperfiltracion,
algunos estudios demuestran
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microalbuminuria posterior al SUH en el
32% de los casos a los 3 aflos y el 22% a
los 5 afios. El 25% de los nifios puede
presentar afectacion renal a largo plazo
como proteinuria, hipertension arterial e
insuficiencia renal crénica (10).

También es posible la apariciéon de una
serie de diversas manifestaciones
neurolégicas como visibn  borrosa,
cefalea, letargia, convulsiones,
irritabilidad, un evento cerebrovascular
isquémico o0  hemorragico, coma,
hemiparesia, edema cerebral y ceguera
cortical (1,12). El compromiso
neuroldgico ocurre debido a la disfuncion
endotelial, la hipertension arterial y las
alteraciones hidroelectroliticas,
especialmente la hiponatremia (14). Las
complicaciones neuroldgicas se asocian
a un aumento en la mortalidad (15).
Ademas, se encuentran las
manifestaciones cardiacas como la
isquemia miocéardica secundaria al
aumento de volumen manejado y a la
hipertension donde se ha reportado
acumulacién sanguinea en el espacio
pericardico, produciendo finalmente un
taponamiento cardiaco (8,16)

Asimismo, existen otras manifestaciones
como diabetes mellitus y pancreatitis (8).
En el SUH tipico presenta
ocasionalmente  disenteria 'y un
antecedente de infeccién urinaria por su
etiologia mas comun de E. coli. El SUH-
SP ocurre en pacientes con sepsis grave
por este organismo asociado a neumonia
0 en un 30% con meningitis (4).

En contraste con el SUH tipico, en el
SUH atipico el comienzo de Ila
enfermedad puede estar relacionado con
diferentes eventos intermitentes

Dr. David Villalobos Bonilla

pacientes con SUH atipico se asocia a
diarrea o gastroenteritis e infeccion de
vias respiratorias superiores (7).
Finalmente, las manifestaciones extra
renales reportadas en el 25% de los
pacientes con SUH atipico son gangrena
a nivel de falanges media y distal, que
incluso puede llevar a amputacion,
estenosis de las arterias craneales y
extra craneales y a nivel ocular se puede
presentar isquemia retiniana y
hemorragia del vitreo (12,13).

DIAGNOSTICO

Los estudios a realizar inicialmente se
deben enfocar en el diagnostico de la
MAT y posteriormente en determinar la
causa del SUH, para esto es necesario
descartar las causas infecciosas,
genéticas y estudiar posibles patologias
coexistentes o condiciones como
embarazo y uso de medicamentos que
pueden provocar la patologia (12).

El diagnéstico del SUH se basa
clinicamente con la presencia de la triada
clasica de anemia hemolitica
microangiopdtica, trombocitopenia y
LRA. Esto se sustenta con examenes de
laboratorio como hemograma completo,
frotis sanguineo, estudios de funcién
renal y examen de orina (6).

La anemia hemolitica microangiopatica
se determina con un valor de
hemoglobina menor a 8 g/dL, test de
coombs negativo (excepto en el SUH
ocasionado por S. pneumoniae), un frotis
sanguineo que presenta esquistocitos,
descenso de haptoglobulina,
hiperbilirrubinemia indirecta,
reticulocitosis e incremento de Lactato

desencadenantes como gastroenteritis Deshidrogenasa (mayor a 460 UIL)
virales, influenza, vacunacion, estrés, etc (1,6).
(4). Cabe mencionar que el 42% de los
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La trombocitopenia depende de la
gravedad de la enfermedad (se
encuentra ausente en el 15% al 20%), se
define con niveles menores de 150.000
plaquetas; comunmente se presenta con
cifras menores de 40.000 plaquetas
usualmente no se detecta clinicamente
sangrados ni purpura como
consecuencia de esta cantidad (1,4).

La lesibn renal aguda se puede
manifestar de diversas formas segun su
severidad, como proteinuria, hematuria o
hasta falla renal, se debe analizar los
niveles de creatinina, nitrégeno ureico
(BUN), diuresis y cifras hipertensivas (6).
Para confirmar el diagnostico de SUH
STEC se debe detectar la bacteria E. coli
0157:H7 en heces, PCR o titulos de
anticuerpos en suero (5).
Adicionalmente, para el diagnéstico de
SUH atipico es util la medicion de C3,
C4, factor H, factor 1, mutaciones
genéticas e investigacion de enfermedad
autoinmune (8). Cerca del 60-70% de los
casos de SUH atipico presenta una
mutaciéon en los genes del complemento
0 anticuerpos contra el factor H (9).
Aunque la biopsia no es necesaria para
el diagndstico definitivo su histopatologia
se presenta de tres maneras: MAT
glomerular, MAT arterial y necrosis
cortical parcheada (1).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existen muchas condiciones que
comparten caracteristicas clinicas con el
SUH, entre ellas se encuentran varias
afecciones que pueden presentarse con
hallazgos concomitantes de anemia,
trombocitopenia y lesién renal aguda.
Algunas de ellas se presentan a
continuacion:

Dr. David Villalobos Bonilla

La coagulacion intravascular
diseminada (CID): se diferencia de la
SUH por la presencia de pruebas de
coagulacién anormales, tales como el
tiempo de tromboplastina parcial
activada y protrombina prolongado y
los niveles elevados de productos de
degradacion de fibrina y dimero D.
En la mayoria de los casos, la CID
ocurre en pacientes pediatricos que
se encuentran en un estado de salud
grave, tales como pacientes en shock
séptico o que han sufrido una lesion
tisular masiva (6).

La parpura trombocitopénica
trombaotica (PTT): constituye una de
las 2 principales causas de MAT
(TABLA 1.). La PTT es la causa mas
comun de MAT en adultos, y se debe
al desarrollo de autoanticuerpos
contra la proteasa que separa el
factor de von Willebrand vy/o a la
actividad deficiente de la proteasa de
escision del factor de von Willebrand
causada por mutaciones del gen
ADAMTS13. El dato caracteristico de
la PTT es la deficiencia grave de la
proteasa ADAMTS13 que corta el
factor de von Willebrand. La PTT
pediadtrica es poco frecuente,
habitualmente se caracteriza por una
participacion neurolégica mayor que
la renal, los nifos afectados suelen
presentarse al nacer con anemia
hemolitica y trombocitopenia. La
participacion renal a menudo ocurre
mas tarde en la vida y tiene un curso
progresivo. La PTT se distingue del
SUH por una actividad ADAMTS13
anormalmente baja (6,13).

Vasculitis sistémica: los pacientes
con vasculitis normalmente no tienen
una enfermedad diarreica prodrémica
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y presentan otros sintomas de coagulacién alterados lo diferencia
sistémicos como artralgias y erupcién del SUH (1).

cutdnea. Ademds, la afectacion

neurologica caracteristica en TRATAMIENTO

pacientes con vasculitis es periférica

en lugar de central (6). El manejo oportuno del SUH es lo més

importante en estos casos, ademas de
un traslado rapido a un centro
especializado para proporcionar el
Sindrome Toxina ~ Shiga  (bacterias tratamiento indicado (8). El tratamiento

TABLA 1.Microangiopatias trombdticas

uremico productoras de [a toxina) de soporte sigue siendo el enfoque
hemolitico e  Escherichia coli .. .
«  Shigella dysenteriae pnnupa_l en este s.lndrome, se basa eq la
Streptococcus pneumoniae correccion hidrica y  electrolitica
Defecto en el metabolismo de la adecuada segin la necesidad del
balami . ) .
;%SZ:;E paciente, este manejo ha mejorado el
Desérdenes en la regulacion del pronostico renal, mermado la necesidad
complemento de didlisis y ademas disminuyendo las
Desoérdenes en la coagulacion secuelas a largo plazo.
Pirpura Adgquirida (autoanticuerpos) Se puede presentar tanto aumento como
trombocitopenica | Congénita (herencia recesiva) disminucion del volumen intravascular,
trombotica de acuerdo con esto se procede con el

(deficiencia de . . . .,
manejo de volumen. La disminucién en el

ADAMTS13) _ _
volumen intravascular puede ocurrir a
Secundario HIV causa de diarrea, vomitos o por baja
Embarazo ingesta oral, en este caso se debe
Sindrome antifosfolipidico .
Malignidad retornar a un estado de euvolemia. El
Medicacion (quimioterapia, aumento en el volumen intravascular se
inhibidores de la calcineurina) debe manejar con restriccion hidrica,
Radioterapia . . .
Trasplantes incluso puede ser necesario realizar
Hipertension severa dialisis, especialmente cuando existe un
dafo cardiaco o pulmonar (17).
Fuente: Greenbaum L. Atypical Hemolytic Uremic Syndrome. . . .. .
Advances in Pediatrics 2014. (13) Es importante valorar e individualizar la
correccion de la hipertensién, se sugiere
e Lupus eritematoso sistémico: se utilizar medicamentos bloqueadores de
muestra especialmente en los canales de calcio como nifedipina
adolescentes y mujeres jovenes, esta 0.25 mg/kg o amlodipina 0.1mg/kg (1).
se asemeja al SUH por la presencia En la causa neumococcica es necesario
de anemia y en los pacientes con el manejo antibidtico de la infeccion
nefritis lGpica por su trombocitopenia subyacente (amoxacilina o cefalosporina
y LRA (13). de tercera generacibn en caso de

meningitis), caso contrario al SUH-STEC

e Dengue hemorragico: manifiesta ) o
gue es controversial el uso de antibiotico

trombocitopenia, LRA y anemia al

igual que SHU sin embargo, la (4.8).
serologia para dengue y los tiempos
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Las indicaciones para iniciar terapia de
reemplazo renal son: uremia sintomética,
BUN > 100 mg/dl, sobrecarga severa de
liquidos (mayor a 15-20% del peso
corporal), no respuesta a diuréticos,
desoOrdenes electroliticos y acido base
refractarios e incapacidad de suplir la
nutricion o hidratacion por la necesidad
de restriccion hidrica (1,2).

Se indica transfusion de glébulos rojos
empacados en caso de anemia severa
(menor a 8 g/dl con repercusion
hemodinamica), en los pacientes con
hiperkalemia o sobrecarga hidrica esta
se debe realizar durante dialisis (1,17).
La transfusion de plaquetas es
controversial debido al riesgo de
empeorar el cuadro de MAT, su uso es
restringido en pacientes con un sangrado
significativo (6).

En el SUH atipico y en el SUH STEC con
complicaciones graves neurolégicas se
aconseja el uso temprano del anticuerpo
monoclonal anti C5 Eculizumab, siendo
este el primer y U(nico anticuerpo
aprobado para esta patologia (18,19).
Ademas, es de suma importancia al
utilizar el medicamento Eculizumab la
vacunacion contra meningococo,
neumococo y Haemophilus influenzae
tipo B, ademas de profilaxis anti
meningococo (1,8).

El uso del plasma fresco congelado sigue
siendo controversial, aun asi, en los
casos de SUH atipico en los que no se
pueda iniciar con Eculizumab se utiliza la
transfusion de plasma fresco congelado,
este por su contenido de complemento,
remueve los factores mutados y los
anticuerpos, el sindrome ocasionado por
factor H responde mejor a este
tratamiento (1,8,9). No se recomienda el
uso de plasma en SUH SP (8).

Dr. David Villalobos Bonilla

Los inmunosupresores como
ciclofosfamida, corticoides y rituximab
estan indicados en el SUH atipico
ocasionado por factor H (1,4).
Finalmente, el trasplante hepético es una
posibilidad en el SUH atipico mediado
por complemento, ya que el higado es el
precursor de estas proteinas (19).
Ademas, el trasplante renal se realiza
valorando el grado de cronicidad renal,
siendo util en estos casos, es necesario
realizar estudio genético previamente
buscando mutaciones que puedan hacer
recurrir el SUH (1).

CONCLUSION

El SUH se considera la principal causa
de LRA en la poblacion pediatrica,
llegando a ser un gran riesgo para la vida
del paciente dado las diversas
afecciones  sistémicas que estan
involucradas. Por ello la importancia para
el clinico de conocer lo mejor que pueda
dicha patologia, ademas de ejecutar un
diagndstico temprano en busca de
mejorar la supervivencia renal y de esta
manera evitar la progresion de la
enfermedad que conlleva a la expresion
de multiples manifestaciones clinicas del
tipo neurolégicas, renales, endocrinas,
cardiovasculares  entre  otras. El
diagnéstico se basa en signos clinicos
gue orientan a isquemia organica
(principalmente rifidn y cerebro) y datos
de laboratorio que confirmen su triada
caracteristica: anemia hemolitica
microangiopatica, trombocitopenia y
lesion renal aguda. La amplia variedad
de posibles causas del SUH y de los
datos caracteristicos en el laboratorio,
hace que su diagnéstico acertado
constituya un verdadero reto clinico,
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ademas es de suma importancia
diferenciarlo de otros diagndsticos con
los cuales comparte caracteristicas
clinicas y hallazgos de laboratorio. El

Dr. David Villalobos Bonilla

inicio temprano del tratamiento mejorara
el prondstico renal y sus demas
complicaciones.
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