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Sindrome hemolitico-urémico

Informe de un caso™
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Se¢ presenta el cazo de wn nine de 10 meses de edad, portador de sindrome hemoliticourémice,
que fallecid a los 13 dias de evolucion a pesar dcl tratamients impuesto con heparina.

INTRODUCCION

En 1955 Gasser et al (cilados por
Shumucay vy Terplan)' publicaron varios
cazos de wn sindrome clinico caracterizade
por anemia hemolilica, trombocitapenia e
insuficiencia renal, al que denominaron
“hemolitico-urémico”™.  Informes  posterio.
res de casos similares'™ confirmaron que
cz0s pacientes presentaban anemia v las
cxlensiones de sangre periférica mostra-
han “eélulas con rebaba™ o “hurr cells”,
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También sc comprobé la trombecitapenia
v las cifras elevadas de urea. Fl inicio
de la cnfermedad, varios dias despuis de
un episodio infecciozo aparentemente in-
significante, casi siempre del tracto Ji-
gestivo, era uvsualmente agudo y su evalu-
cion relativamente corta, con una mertali-
dad aproximada de un 40 por ciento; b
supervivientes demoraban varias semunas
en completar su remisidn.

La enfermedad afectaba =obre tads a
nifioz menores de cuatre afos e edad,
principalmente a los que <0 encantralam
por debajo del afo de edad. avngue L.
bién se han descrito casos de nifes mavo-
res y adultos. Anatomican b Laalbee-
cidos a los ewales se les practiong la antop-
sia mostraron depésitos de fibrina v pla.
quetas en los capilares glomerulaves v ar
tericlas renales, con neerosis corlical par-
cial o total,

Sélo la pirpura trombocitopénica lrom.
batica o enfermedad de Mozcheowitz, en-
tidad que muy rara vez puede demostrar-



= en la edad pediatrica, muoestra un cnae
dro clinico stmilar, Fn oella, sin embarzo,
la microgangiopatia tromhbatica afecta nu-
merosos organcs, mientras que en el sine
drome descrito por Casser eof al' las le-
siones vasculares quedan  cirennseritas al
rifidn.

Durante los dltimos afos se ha inere.
mentado  grandemente la frecuencia  con
que se hace el diagnistico de sindrome
hemolitico-urémico, Piel v Philihs* han re-
gistrado 152 cazox de la lieratura médiea
mundial hasta noviembre de 1965, cifra
que Macaulay™ hizo ascender a alrededor
de 200 silo dos anos despuds,

La obzervacion rveciente de un ning con
sindrome hemolitico-urémico e: ¢l motiva
de esta comunicacion.

Presentacion del caso

lactante blanco, de 10 meses de odad, que
ingre=a  en el hospital  pedidirics provincial

“Pepe Pontilla™, de Pinar del Rio, por pre-
serfar palidez cutaneomucosa, orinas oscuras y
cildema parpebral vy sus familiares refieren que
unos «ias antes hahia tenido fiehre atribuida
a amigdalitis. Tanto los antecedentes  familia-
res como los personales carecian de importan-
cia, El sedimente urinarie estaba  constituide
por hematies, lencocitos v cilindros granulosos
abundantes, La hemoglobina fue s6le de 4.2
gramos por cien ml de sangre, v el resulitado
del conten diferencial fue normal. En las ex-
tem=iones de sangre s: comprobs la existencia
e hematies fragmentados ¥ algunas celulas “es.
pinosas”, “con rebaba” o “hburr cells” (figura 1).

La cifra de urea fue de 9% mg por cien ml
de plasma v la bilirrubinemia total de 2.8 myg
e cien ml de suero, correspondiendo 26 mg
a la imidirecta ¥ 0.2 mg a la directa, Las alte-
raciones  halladas en ¢l mzdulograma refleja-
ron wn proceso hemolitice con deéficit de Acido
folice v probahle deficit de hierro,

(1]

El mitio fue tratado con penicilina vy digital.
v o= Qe trapsfundié en  cualre ocasiones con
masas de glébulos rojos. Al comtinuar evolucio-
nande  en  forma  desfavorable fue remitide al

ho=pital “A.A. Aballi”, de La Habana. Al

Figura 1. Extensicon de songre periférica donde se observan algunas células
con rebaba o “burr celfs”.
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llegar a cate centro se confirma la intensa pa-
lidez die la piel ¥ las muecosas, con  icters
discreto y hepatomegalia de tres em. Su ten
siom arterial, determinada por el método de la
rubicundez, fue de 530 mm de la columna de
mercurie, Bl coagulograma  minimo mostré el
siguiente  resultade: plaquetas B8 000 por mm
e, tiempoe de coagulacion de cinco minutos ¥
de sangramients de 1,5 minutos, con un tiempo
de protombina normal, pues fue de 14 zepan-
dos con un patrdn de 13 segundos.

Al plantearse la posibilidad de un sindrome
hemolitico-urémicn e inicia terapéutica con he-
parina a razén de 100 unidades por kg, cada
cuatro  horas, por via endovenosa. Al dia =i
guiente, encontrindese en oligoanuria ¥ con
urea de 128 mg por 100 ml de plasma, se
realiza  didlisis peritoneal ¥ sc logra un des-
censo de la wrea a 80 mg por 100 ml de
plazma al final. Mantenia una anemia de 38 g
de hemoglobina por 100 ml de sangre, por lo
que de nueve fue transfundide con glébulos ¥
se conlinué la dosis de mantenimiento que Iraia
de digital, ademds de la heparina ¥ los anli
bisticos cefaloridina ¥ gemtamicina, El anticoa-
gulante s¢ mantuva durante cinco dias, al cabo
de los cuales se interrumpic al no  shiervar

mejorin, Se dialisd por segumla ver al regis
trarse una nueva elevacion de la urea sangui-
nea vy persistit la oligeanuria; <l tratamiemo
dialitico se suspendio al noveno bano por pre-
sentar el paciente signos discretos de de-Bndra-
tacion.

Al undécimo diz de evolucidn se decidio rei
niciar ¢l tralamiento con heparina, va gque -l
paciente  continuaba con  orinas  moy  cseasas,
hematdricas ¥ urea elevada,

Todas las investigaciones bacteriologicas, wro-
cultives, hemocullivos, medulocultivos ¥ copro-
cultives fueron negativas, Tambien  resultaron
negativas las investigaciones encaminadas a de-
mostrar hematies en medin luna ¥ la pruela
de Coombs, El colesterol fue de 230 mg por
100 ml de plasma, v fueron normales la glice.
mia y ¢l iensgrama.

Tres elecirocardiogramas tambien fuerssn nore
males, asi como las radiografias de 16rax,

El paciente evaluciond  torpidsmente,  mante
nienda la anemia v la insuficiencia renal, a la
que s sumaren edemas marcadns en extremi-
dades, eseroto v cora, les gque coincidieron con
una hipoprotcinemia - 43 g por cien ml de
suers, con 20 ¢ ode alliming ¥ 15 de glolm-

Figura 2. Necrosis hemorrdgica ¥ coagulacién intravascular de un segmento
def evilfe glomerular (530 X)),
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F:'gum' 3 Necrosis fibeinoide segmentario de e plomdrale, Fste imagen, con mavor
o rtenor fntensidad, se observe en otros glomcrulos (50 X ),

Figura 4. Vista microscipica de fes tibufos difaradas (150 X)),
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linas, per lo que se pensd en o posibilidad

de un sindrome nefrétice. Fallecid a los 15 dias,

b ingrezado, por un pare respiratorio,

En la autopsia s¢ éncontrd que los rifencs

en conjunte pesshan unos 140 g, muy avumens
rades de tamano, pues para esa edad el peso
mormal de ambos  debe ser  aproximadamente
de unes 65 g Su supeeficie era pilida, con al
gunas petequiss. Las pelvis no mestraron  al-
ternciones, Los vasos de los hilios eran de
forma v calibre normal. Al corte, la corteza
v la médula aparecieron de color palide ¥ con
marcado edema. Los limites entre la corteza
v la médula estaban hien definidos.

El estudio histoligico mostrd mas de un 805
de los glomérulos con cambios variados y difu-
so8, entre los que predominaron la  necrosis
hemorrigica de glomerulos completos o de al-
gunes de sus segmentos (fligura 2. Oiros pre-
sentaron  inmadurez de sus ovillos, En algunos
s¢ observd proliferacién de células endoteliales
v en un nimers apreciable coagulacion inira-
vascular ¥ necrosis fibrinoide segmemtaria  (fi
gura 3).

Los vibulos (figura 4) presentaban dilatacion
de moderada a extremada, con un epitelio apla-
nado; algunos aparecian algo inmadures ¥ en
olros la lox se encontraba llena de sangre;
s encontraron  cilindros hemiticos en los L.
bulos de las pirimides, El infiltrade inflanate-
ris, en general, fue muy ligero.

Hacia la parte mas cortical del rinon ze ob.
servaron  algumas  dilataciones quisticas  depen-
dientes de nefromas inmaduras.

COMENTARIOS

En Cuba el diagnéstico de esta entidad
se hace rara vez; hasta la fecha se tiene
conocimiento de un solo informe heche
por los doctoves Durdn, Lipez, Casunova,
Cabrera y Rojas del hospital “William
Soler”, durante la XVII Jornada Nacional
de Pediatria, celebrada en La Habana cn
maye de 1972, Sin embargo. en la litera
lura meédica internacional aparecen con
frecuencia articulos que tralan distintos
aspectos de esta patologia. Por ejemplo,
Mac Lean et al® publicaron 10 casos de
este sindrome ocurrides durante un corto
periodo en un drea geogrifica pequefia,
en North Wales, Inglaterra, lo que hizo
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pensar gque algin factor ambiental Wsico
o infeccioso, contribuia a esa especic de
epidemia, aungue no pudieron hallarlo,

Gianantonio et al'® que han publicado
la serie mayor de observaciones. 38 en
tolal, aislaron en algumos de sus pacicntes
un virus que pensaron desempenala fun-
cién etioldgica. Sin embargo, tanio ¢l ca-
racter epidémico como la posible causa
viral no han podide ser confirmados a
plenitud hasta ahora!

Lo que si parecen demostrar les estu.
dios de Willcughby et al,’* publicades n
1972, es que e trata de una coagulopatia
de consumo. La eficacia del tratamiento
con anticoagulantes' en la mayoria de los
pacientes favorece esta dltima hipétesis,

Recientemente, Ciromini et al®* publi-
caron un case donde esta terapéutica fra-
cash, por lo que recurrieron a la combi-
nacién de aspirina con dipiridamol a la
que se atribuye una propicdad muy par-
ticular, que es la de disminuir la adhesi-
vidad de las plaquetas. Utting v Shreeve®
comunicaron el éxito aleanzade con ese
tratamiento en una mujer de 38 aiios con
gindrome hemolitico-urémice que no me-
joraba con la heparina. El empleo del
dipiridamol se explica por la experiencia
de Kinkaid-Smith et o' quienes lo han
utilizado ampliamente en combinacion con
anticoagulantes en diversas nefropatias, a
veces con resultados espectaculares.

Con la intencidn de destruir los codpn-
los de fibrina dentro de los vasos, Bergstein
et al'® vy Monnens of ol inyectaron por
via estreptoquinasa y obtuvieron bucnos
resultados.

FPowell v Ekeet™ publicaren una serie
de oecho casos, dos de los cuales fallecie.
ron, en los que utilizaron heparina, dipi-
ridamael y estreptoquinasza; atribuyeron a
esta medicacion la mejor evoluciin a lar.
go plazo de eses cenfermos, va que nin-
guno de los seis supervivientes mostrd a
los tres meses hipertension ni ciflras de
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urca v creatininag  elevadas en el suero,
mientras que nueve de los 22 supervivien-

tes e una serie de 36 cazos observados

en log diez aiios anteriores si mostraban

evideneias de nefropatia erdnica al poco
tiempo del episodio agudo.

SUMMARY
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The case of a 10 month-old boy with hemolyticouremic syndrome s presented. Despite the

treatment with heparine, the child dizsd after 15 days of evolution.
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