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RESUMEN

El síndrome hemolítico urémico es un trastorno caracterizado por anemia hemolítica microangiopática, trombocitopenia e insufi-
ciencia renal aguda. Hay dos formas clínicas: típica o clásica, después de un episodio de diarrea infecciosa, y la forma atípica, rara,
que se asocia a neumonía por Streptococcus pneumoniae. En esta última forma clínica la insuficiencia respiratoria causada por neu-
monía se asocia a riesgo potencial de sangrado; el uso correcto de hemoderivados y posibles complicaciones renales deben ser
consideradas e instituir un tratamiento eficaz para tener el mejor pronóstico posible para el niño. El caso que aquí se presenta da
muestra de esto.
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SUMMARY

Hemolytic uremic syndrome is a disorder characterized by the clinical triad of hemolytic anemia, microangiopathy and acute renal failure.
There are two clinical forms: the typical or classical, which arises after infectious diarrhea and atypically, rarely associated with infection
by Streptococcus pneumoniae. In the latter, usually respiratory failure caused by pneumonia, the potential risk of bleeding, the precise
use of blood products and renal complications that may arise, should be provided in order to create an effective therapy, which affects the
child’s best outcome. This case is illustrative of this.
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Esta entidad tiene dos formas clínicas: la típica o clási-
ca (D+), se presenta en la mayoría de los casos después
de diarrea infecciosa causada por Escherichia coli
0157:H7 (SHU epidémico)3,4 mientras que la forma atípi-
ca, sin diarrea (D-), se ha asociado en pocas ocasiones, a
infección por Streptococcus pneumoniae (Sp).5-7 En esta úl-
tima forma de presentación el diagnóstico precoz puede
contribuir a una terapéutica más precisa, con requeri-
mientos especiales.8 Por lo contrario, si no se sospecha
inicialmente el SHU y no se trata como tal, puede tener
mal pronóstico.6-8

Debido a la escasa frecuencia de esta asociación en
los niños4,6 a sus implicaciones clínicas y terapéuticas muy
particulares,7 así como el uso preciso de transfusión de
glóbulos rojos lavados8,9 consideramos interesante pre-
sentar un nuevo caso.

El síndrome hemolítico urémico (SHU), es un trastorno
caracterizado por la tríada clínica de: anemia hemolítica
microangiopática, trombocitopenia e insuficiencia renal
aguda.1,2
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Niño de 2 años y 7 meses con antecedentes de ictericia
neonatal por incompatibilidad sanguínea y amibiasis in-
testinal al año de edad. La enfermedad actual, de cuatro
días de evolución, se caracterizaba por aumento de fie-
bre, por lo que fue llevado a un médico quien le indica
medicamentos para tratamiento de su infección respira-
toria superior sin mejoría, por lo que al tercer día de
mantenerse febril y presentar vómitos, los padres recu-
rren a este hospital.

Se le encuentra en regulares condiciones generales,
palidez cutánea-mucosa acentuada, adenopatía latero-
cervical móvil y no dolorosa, hemitórax izquierdo con
murmullo vesicular disminuido, con buena perfusión peri-
férica y petequias en el miembro inferior izquierdo.
Peso: 14 kg (pc [percentil] 50) talla 95 cm (pc 75-90),
Sup. corporal 0.62 m2, TA 125/86 mmHg (p > 95), fre-
cuencia cardiaca 140 x minuto y frecuencia respiratoria
44 x minuto. Diuresis conservada. Una radiografía de tó-
rax mostró derrame pleural posterolateral izquierdo.

Laboratorio: El hemograma mostró signos de frag-
mentación globular y esquistocitos. Hb 5.9 g/dL, Hto
15.8%, leucocitos 18,100 mm3, linfocitos 15.2%, neu-
trófilos 78.7%, VSG 67 mm/h, plaquetas 19,000/mm3,
TP 13.5,12 TPT 31, creatinina 187 mg/dL, urea 166 mg/
dL, ácido úrico 9.2 mg/dL, sodio 138 mEq/L, potasio 4
mEq/L, calcio 7.8 mg/dL, fósforo 2.9 mg/dL, bilirrubina,
transaminasas y fosfatasa alcalina normales «clearence»
de creatinina 27.9 mL/min/L7/3 m2SC. Antígenos febriles
negativos (Brucella abortus, Typhoid H, Typhoid O, Para
Typhid A, Para Typhid B, Proteus 0X 19). Hemocultivo po-
sitivo para Sp sensible a beta-lactámicos. Examen de
orina: Densidad 1,015, pH 6, Proteína ++, células 0-1 x
campo, leucocitos 0-1 x campo, eritrocitos incontables,
bacterias escasas.

Persiste en malas condiciones generales por la dificul-
tad respiratoria y la hipertensión arterial, pero conserva
diuresis y no presenta sangrado, por lo que es trasladado
a la Unidad de Cuidados Intensivos donde se le inicia ma-
nejo con ceftriaxona (100 mg/kg/día) por diez días ajusta-
do al clearence de creatinina y captopril (1 mg/kg/día),
asociándose al 6º día prazozin (0.05 mg/kg/día). Al día 11
se le inicia meropenem (80 mg/kg/día) y oxacilina (200
mg/kg/día), durante diez días más. Al 20º día se le asoció
losartán potásico (0.7 mg/kg/día). Durante su internamien-
to se le transfundió con glóbulos rojos lavados (10 mL/kg/
dosis) en seis oportunidades y concentrado plaquetario
(10 mL/kg/día) en dos. El ultrasonido renal a su ingreso re-
veló aumento difuso de la ecogenicidad, con pérdida de in-
terfase corticomedular, seno renal y pirámides medulares
amplias e irregulares. Ecografía Doopler reveló flujo nor-

mal desde las arterias renales hasta la región cortical de
ambos riñones. Índices de resistencia de 0.6 en paredes y
0.4 en corteza renal. La tomografía del tórax (con ventana
pulmonar y mediastínica y sin uso de medio de contraste)
reveló colapso pulmonar parcial por derrame pleural en-
quistado en la pared posterolateral izquierda: desde el
vértice pulmonar hasta el seno pleural.

Al trigésimo día tenía cifras normales de Hb, Hto, leu-
cocitos y de plaquetas; se le hizo toracotomía posterola-
teral izquierda para decorticación por la neumonía basal
complicada con pulmón encarcelado. Durante todo su in-
ternamiento no tuvo sangrado y mantuvo su diuresis en
rangos de normalidad, por lo que el tratamiento nefroló-
gico que se le dio fue conservador para su falla renal agu-
da, pero sin reunir criterios para diálisis; el «clearence»
de creatinina final fue 90 mL/min/1.73 m2SC. Egresó en
buenas condiciones generales, manteniéndose tratamien-
to antihipertensivo durante un mes más, hasta su norma-
lización. Actualmente con función renal normal.

DISCUSIÓN

El SHU es la principal causa de insuficiencia renal aguda
en niños y jóvenes previamente sanos, afortunadamente
la mayoría de los casos recuperan después la función re-
nal.8,10 La forma típica (D+) es la más frecuente y ocurre
cerca del 90% de los casos y se presenta después de una
enfermedad diarreica y está asociada a una toxina (vero-
toxina) producida por Escherichia coli 0157:H71.11-15

La primera descripción de la relación de SHU con la
infección Sp fue hecha por Fisher16 en 1971; aunque es
una enfermedad poco frecuente se debe pensar en ella
cuando se presenta en un enfermo con SHU con enferme-
dad neumocócica invasiva para que se instituya su trata-
do tan pronto sea posible.17,18 Hasta ahora se desconoce
su incidencia, pero se estima que está presente en casi la
mitad de las formas atípicas.19,20

En cuanto a la patogenia del SHU, por relación el Sp,
este germen produce neuraminidasa que al unirse al áci-
do N-acetilneuramínico de las glicoproteínas de la mem-
brana de las células endoteliales de los capilares glo-
merulares, las células epiteliales tubulares, las plaquetas y
eritrocitos, se expone el antígeno de Huebner-Thomsen-
Friedenreich (antígeno T) que al unirse a los anticuerpos
tipo IgM circulantes, origina una reacción antígeno-anti-
cuerpo en el riñón, dando lugar a la microangiopatía tu-
bular que es característica de esta enfermedad.21-24 En
cuanto al tratamiento del SHU incluye: control de la ane-
mia, aporte hidroelectrolítico adecuado (para el manejo
conservador de la insuficiencia renal), tratamiento de la
hipertensión arterial y eventualmente puede ser necesa-
rio tratamiento renal sustitutivo.1,8
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Por otra parte, la anemia hemolítica se instaura rápi-
damente y la concentración de hemoglobina puede des-
cender hasta 2 ó 3 g/dL. La prueba de Cooms es negati-
va y debe realizarse en todos los pacientes; el frotis de
sangre periférica en busca de glóbulos rojos fragmenta-
dos (esquistocitos, células en diana o hematíes crena-
dos), generalmente se observan entre el segundo o tercer
día de instaurado el síndrome, ya que su presencia con-
firma su origen microangiopático.7-9

Si la hemoglobina se encuentra por abajo de 6 g/dL o
el hematócrito es menor de 18%, como sucedió en este
caso, es necesario transfundir un concentrado de glóbu-
los rojos (GR) lavados, para impedir el paso de anticuer-
pos contra el antígeno T que están presentes en el plas-
ma de la persona donante, lo que puede empeorar las
manifestaciones clínicas del paciente y la necesidad de in-
munización anti-HLA.25 Por otro lado, la severidad de la
anemia no correlaciona con la severidad de la falla renal
aguda25 y rara vez aparecen con ictericia o aumento de
la bilirrubina indirecta, a pesar de la hemólisis severa.1,25

La trombocitopenia es constante y la mayoría de los
pacientes tienen valores por abajo de 100/mm3, aun así la
presencia de sangrado en estos enfermos, es excepcio-
nal.4 Al inicio de la enfermedad generalmente se observa
la trombocitopenia, y días después las cifras tienden a
aumentar, por la producción medular de estas células. En
aquellos casos a los que se les administra concentrado
plaquetario es porque las cifras de plaquetas suelen ser
muy bajas –como las registradas en este caso– para evi-
tar el riesgo de sangrado;25 su empleo debe ser pondera-
do y analizado cuidadosamente en cada caso, pues pue-
de aumentar los agregados plaquetarios y causar micro-
trombos en diferentes órganos, lo que agravaría aún más
su estado clínico.2,6

Por otra parte, al inicio del SHU el filtrado glomerular
se reduce rápidamente, lo que da lugar a retención azoa-
da. La FRA está presente en estos casos, pero su severi-
dad varía, dependiendo o no de la presencia de oliguria.
La oliguria se observa en más de 60% de los casos e in-
fluye en el pronóstico.4,25 La hematuria microscópica y la
proteinuria se encuentran siempre presentes. En la mayo-
ría de los casos la HTA es transitoria y de su persistencia
influye en el pronóstico de estos enfermos.20,25,26

Debido a la insuficiencia respiratoria originada por la
neumonía, los pacientes con SHU asociado a Sp, mues-
tran signos debido a la insuficiencia respiratoria ocasio-
nada por la neumonía; en algunos casos el estado hemo-
dinámico puede verse comprometido por el riesgo po-
tencial de sangrado o por las complicaciones renales que
suelen estar presentes; por lo que deben ser manejados
en una Unidad de Cuidados Intensivos,25,26 como sucedió
en este caso. Finalmente, en nuestro medio no es frecuen-

te encontrar niños con SHU y no se ha informado antes
de la forma atípica asociada a neumonía por Sp, de allí la
relevancia del caso aquí reportado.
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