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RESUMEN

Se hace una revisién de los aspectos actuales en relacién con la epidemiologia y
patogenia del sindrome hermolitico urémico. El sindrome hemolitico urémico es
el resultado de la accién de numerosos factores etiolégicos y patogénicos. Se han
aislado varias cepas deéscherichia coliproductoras de una citotoxina para
células vero, denominada verotoxina o toxina shiga-like (SL-T), esta toxina,
especificamente la producida por Escherichia coliserotipo 0157: H7 ha sido
relacionada con casos esporadicos y epidémicos y con menor frecuencia 0111,
026 y 0113, actian mediante la liberaciéon de exotoxinas a la circulacion
sanguinea. El primer fendmeno en la patogénesis del sindrome hemolitico urémico
es la lesion del endotelio vascular que de manera secundaria genera una cascada de
fenémenos tales como la adhesion, agregacion plaquetaria y el depdsito de
fibrina mediante distintos mediadores, cuyo resultado final seria la formacion de
trombos en la microcirculacion: la microangiopatia trombotica.

Descriptores DeCSSINDROME HEMOLITICO UREMICO/epidemiologia;
SINDROME HEMOLITICO UREMICO/patologia; ESCHERICHIA COLI;
NINO.

El sindrome hemolitico urémico (SHU) brusca en una persona previamente sana
0 microangiopatia trombdtica renal fue de unaanemia hemolitica microangiopatica,
descrito por primera vez pGiassely otros asociada con trombocitopenia y a una
en 1955 Lo definieron como la aparicion  insuficiencia renal aguda (IRA).
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En 1958 fue aclarada su anatomia hemolitica microangiopética con signos y
patolégica yHabib® lo designé como  sintomas de agresion multiparenquimatosa,
microangiopatia trombética. En 1964, en especialmente del tubo digestivo, del rifidn

Argentina, Gianantonioy otros® descri- y del encéfalo. Ademas, entre otros signos,
bieron los aspectos clinicos, su evolucién presenta coagulacion intravascular y
y tratamiento de la fase aguda. trombocitopenid.

Las teorias patogénicas que se han
propuesto para explicar el SHU han sido
mdltiples y con frecuencia contradictorias EPIDEMIOLOGIA
entre si; como se aprecia al revisar la
literatura médica, ha existido una gran Actualmente se conoce que puede
confusion en este sentido. En los ultimos aparecer en Cua]quier parte del muﬁﬁO,
afios; sin embargo, se ha avanzado seqan algunos su frecuencia esta aumen-
considerablemente en la comprension de tgndol® Existen zonas endémicas como
este sindrome y hoy sabemos, por ejemplo, Argentina con alta incidencia debido
que no todos los SHU son iguales entre si, posiblemente, a la elevada frecuencia de
y existe una gran heterogenicidad tanto en enfermedades diarreicas agudas producidas
los hallazgos clinicos, y de laboratorio, portoxinas tipo Shiga demostrada mediante
como de la lesién histica para ser serologia, neutralizacion de citotoxinas
heterogéneos los distintos mecanismos fecales, cultivo de heces e hibridacion del
patogénicos que lo producth. DNA. 1 Existen otras zonas endémicas como
Karmali y otro$ comprobaron la  Africa meridional, oeste de los Estados
relacion causal del SHU con infecciones ynidos de Norteamérica (EE.UU.), Holanda,
entéricas producidas por cepas de etc. Dentro de las zonas endémicas, se han
Escherichia coli(E. coli) productoras de  npotificado verdaderos brotes epidémfcos
una toxina especifica citopatica llamada y con relativa frecuencia se describen casos
verotoxina, emparentada bioquimica y esporadico?
funcionalmente con Ia tOXina Sh|ga El SHU es endémico de a|gunas zonas
El SHU afecta preferentemente a metropolitanas del oeste de EE.UU. como
lactantes y nifios menores de 5 afios, y escalifornia, Oregoén y Washington. Sin
mucho menos frecuente en adultOS, aSpectC)embargO, aparecen miniepidemias en todo
éste que nos motivo a realizar esta revision g| territorio de los EE.UU. y Cana@f&Esto
bibliogréfica, para prOfUndizar acercade los esta en relacion en gue en esas regiones se
nuevos conceptos sobre la forma del SHU ajs|a con mayor frecuencielacolio157H7
asociada con diarrea que es la mas frecuenteque es una enterobacteria que no fermenta
en la edad pediatrica, aunque haremos g| sorbitoty es productora de verocito-
referencia a sus otras variantes o formas toxina o toxinas parecidas a la toxina Shiga.
atipicas. Se asocia fundamentalmente con el
consumo de carne mal cocinada (hambur-
guesa principalmente) y de leche no
CONCEPTO pasteurizada. Su mecanismo de transmision
se ha demostrado que es de persona a
El SHU es el resultado de la acciéon de persond®'’
numerosos factores etioldgicos y patogéni- Aunque el SHU puede presentarse en
cos' y consiste en la asociaciéon de anemia cualquier época del afio, se conoce de
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siempre que la mayoria de los casos ocurre
en primavera-verano, y pueden desenca-
denarse en esta época importantes
epidemiag:012

En general el SHU afecta preferen-
temente a los lactantes y a los nifios
menores de 5 afios, y es mucho menos
frecuente en adultos. No obstante, la edad
media de las distintas series publicadas
difiere considerablemente de unos paises a
otros. Asi en Africa meridional, la edad
media es de 8,5 mesésn Argentina de
9,5 meses, en Holanda de 23 mé&es;las
distintas zonas de los EE.UU. oscila entre 3
y 4,5 aflos. En relacién con el sexo, algunos
han descrito una mayor incidencia en el
femenino!?

ETIOLOGIA

Existen varias clasificaciones para su
estudio, pero la deeil se considera la mas
compleja, porque presenta una divisiéon
etiolégica de la enfermedad en relacién con
las diferentes formas en que se presenta:

1. Idiopatica.
2. Debida a:
A. Causas infecciosas:
- Asociada a diarrea&( coli0157H7).
- Asociada &shigella dysenteryatpo 1.
- Asociada a neuraminidasat(eptoco-
CUS pneumonige
- Asociada a otras infecciones circuns-
tanciales $almonella typhi, Campylo-
bacter fetus jejuni, Yersiniseudo-
tuberculosis, bacterioides, virus porti-
llo, CocksackieECHO virus, influenza,
Epstein Barr, rotavirus, HVI, microtato-
biotos).
B. Causas no infecciosas (esporadico):
- Familiar (herencia autosdmica recesiva
y formas dominantes).
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- Tumores.

- Drogas (contraceptivos orales,
ciclosporina A, mitomicina C, FK 506,
OKT3, metronidazol, penicilina).

- Embarazo.

- Enfermedades sistémicas.

- Trasplantes (médula 6sea, rifién).

- Glomerulonefritis.

- Formas recurrentes esporadicas
autosémica recesiva o dominante.
(Fuente: Neil MA. Pathogenesis of
Escherichia coli0157H7 infection.
Curr Op Infect Dis 1994;7:295-303.)

También se reportan otras causas del
SHU como laEntamoeba histolyticy
algunas vacunas como la DPT, antipolio-
mielitis, sarampion, rubedlay parotiditis. Sin
embargo, una divisibn muy importante es
la de SHU tipico o Dporque presenta como
antecedente enfermedades diarreicas
agudas vy el atipico o-[porque no tiene
este antecedentg?

PATOGENIA

A partir de los datos iniciales de
Karmali?? las investigaciones patogénicas
realizadas en muchos paises sefialan que la
E. coli productora de toxina citopatica, es
causa de la enfermedad. La asociacion de
E. coliproductora de verotoxina (VTEC) al
SHU es mediada por la produccion de una
citotoxina similar a la exotoxina que produce
la Shigella dysenteria¢ipo 1, por esa
razén, también es llamada toxina tipo Shiga
(SLT; del inglés Shiga Like-Toxir}.

El SHU tipico o D esta estrechamente
relacionado con las bacterias enteropatége-
nas productoras de citotoxinas, cuyo
ejemplo mas estudiado es &higella
dysenteriaipo 1.

En 1977 Konowalchuckaislé de
algunas cepas dE. coli toxinas con las



mismas caracteristicas de la toxina Shiga. El La toxina Shiga como las parecidas a
serotipo E. coli 0157H7 demostrd ser uno ella, son directamente citotoxicas y su
de los mayores productores de verotoxinas accién esta potencializada por el
1y 2, homologas respectivamente de las lipopolisacérido liberado por la pared de las
producidas por la Shigelfa. bacterias y el desencadenamiento de la
En 1983Karmali fue el primero en  respuesta inflamatoria sistémica producida
demostrar la funcién etioldgica de las por la liberacion de mediadores como el
verotoxinas producidas por & coliy el factor de necrosis tumoral (FNT alfa),
SHU.2® Actualmente se reportan otros interleucina 6y 8 (IL 6y 8) que pueden
serotipos de la bacteria productores de aumentar el niumero de receptores
verotoxinas como el 025:H11, 0121, 0145, funcionales que se encuentran presentes
0113*?°y mas recientemente laECEH 0111: en las células intestinales del colon y en el
H y 048: H21 en relacion con casos clinicos endotelio vascular del rifiGh**Ademas de
de la entidad®?’” Relacionado con la las lesiones en el epitelio de las células
patogenia del SHU D se conoce que las intestinales producidas por las citotoxinas,
verotoxinas producidas por el bacilo de existe un mecanismo de replicacion de las
Shiga u otra enterobacteria, ademas de serbacterias en el corion, con el paso de las
citotoxicas, tienen funcion enterotoxigénica, endotoxinas al torrente circulatorio a través
porque provocan en el lumen intestinal de las Ulceras de la mucosa. Esto provoca
acumulacién de liquido hemorragico y una reaccion tipo Schwartzman con
electrélitos acompariados de lisis celular. Su microtrombos, anemia hemolitica microan-
peso molecular es de 70 000 daltons y estagdiopatica y fallo renal, por lo que la
compuesta por 2 cadenas polipeptidicas. La verocitotoxina y el lipopolisacarido tienen
Cadena A presenta una fraccién activa efectos SinérgiCOS que-terminan prOdUCien-
llamada A1, que penetra en el enterocito e 40 un dafio endotelial y el SHULa
inhibe la sintesis proteica, al inactivar interaccion entre la lesion de los vasos de
cataliticamente la fraccion 60s del ribosoma 108 rifiones, alo que se le afiade el deposito
citoplasmastico y mas especificamente del d€ fibrina condiciona el desarrollo de una
factor 1 de elongacion de las cadenas anemia hemolitica microangiopéatica, pues

peptidicas, que se encuentran en el los eritrocitos y las plaguetas son dafiados
ribosoma y las 5 fracciones B que son mecanicamente cuando intentan atravesar

responsables de las adherencias de Ias:Os vasos_lqutla_ prZientan. d:jsrr;mucimn dtel
toxinas a los receptores de la membrana U|I”nen cag ar. _laa fer(tengla e "’t‘SS aque ?S
celular del enterocitd. a la pared capilar afectada, contribuye a la

Para que se produzca este mecanismo, 0L 0 I Lo n H e
las verocitotoxinas tienen que unirse a su lomerular. No ot;staqnte en la actualidad
receptor de membrana, que es un glicolipido 9 . P X

) . : se sugiere que las células endoteliales, los
neutral: el globotriaosylceramide (Gb 3), : .
capaz de reconocerla y penetrar dentro deerltrOCItOS y las plaquetas pueden ser
Iaspcélulas or endocitgs'g’sSin embardo dafiados, independientemente, por el mismo
P ; . 90, agente para los que existen receptores
se han encontrado niveles bajos de Gb3 en

| ient q llan SHU fisiologicos en el organismo, por lo que no
algunos pacientes que desarrofian » €N se encuentra relacion entre la gravedad de

comparacion con contro'les Sanos y €ON 4 |esién vascular y el grado de hemolidis.
nifios con diarrea asociada a bacterias Se han demostrado alteraciones en las

productoras de verocitotoxinas. membranas eritrocitarias que son suge-
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rentes del dafio peroxidativo en el nivel Otras alteraciones que aparecen en la
celular, con la consecuente alteracion del coagulacién son la elevacion de los titulos
metabolismo del acido araquidénico y de los productos de la desintegracion de la
originar ruptura del equilibrio entre el fibrina y la disminucion de los niveles de
tromboxano, potente sustancia fibrinonectina y de antitrombina-Ill, para
vasoconstrictora producida por las Producir una coagulacion intravascular
plaquetas y la prostaciclina, producida por localizada. _

células endoteliales y que tienen efectos ~ La capacidad de la verotoxina de

antiagregante plaquetario y de vasodila- Producir agregacion plaquetaria depende de
tacion?? la presencia de receptores plaquetarios en

En relacién con la prostaciclina, se ha ésta y es independiente del factor VIl de la

demostrado que disminuye en los periodos c0agulacion. Ademas, las plaguetas
agudos de la enfermedad, y tienen algunasPresentan una disminucion de su vida

anormalidades en su sintesis y metabolis- M€dia y una baja respuesta en su
mo. Se conoce que también existe una produccion. El plasma de los pacientes con

disminucién de la sintesis de prostaciclina Erljauae?elaaggi a%u%i:aarin;béin gﬁfgﬁggea;
en el nivel renal, porque se han medido sus comoga l?na autgdgstruccién pa e ac}én
metabolitos de excresion en orina, los cuales y agreg

s en los rifiones y otros érgan®s.
se encuentran disminuidos y han vuelto a y 9

su normalidad una vez resuelta la fase aguda Hemos hablado de los diferentes
) -, 9uda. 1 ecanismos en la patogenia del SHU tipico
Los metabolitos de excresion del tromboxa-

no siempre se mantienen bajds o D, pero:
np . . T, ¢,Cémo ocurre la sucesion de dichos
Existen evidencias de la accion de los o, antos?

neutréfilos en la patogenia del SHU y la Si queremos entender adecuadamente
liberacién de elastasas con el consecuente|y patogenia de este sindrome, hemos de

dafio en el nivel del endotelio celular, que tener en cuenta la estrecha interrelacion que
es independiente del conteo de polimorfo- gyiste entre el funcionamiento de las células

nucleares o del fallo renal. En la shigellosis engoteliales y la sangre, sin la cual no serfa
la endotoxemia y la reaccion leucemoide posible la microcirculacion.

constituyen factores de riesgo para el

desarrollo del sindrome. Sin embargo, la

leucocitosis también puede ser causadaFUNCION DE LAS CELULAS

como respuesta de lamédula 6seaalaanemi&ENDOTELIALES

hemolitica y a la trombocitopenia. Ademas

del dafio del endotelio y la activacion de las El endotelio de los vasos sanguineos

células blancas, el sistema de coagulacion (VS) esta constituido por una sola capa de

interviene en la patogenia del SHU. células poligonales planas, que a través de
Durante la fase donde predomina la factores previenen la trombogénesis, e

trombocitopenia existe una disminucion de impiden la reactividad del endotelio de los

las formas antigénica del factor VIII. Esto VS por un lado, y las plaguetas y el sistema

ocurre de forma similar a la purpura de coagulacion, por el otro. Los factores

trombocitopénica trombotica, donde este mas importantes que impiden la

factor retorna a su valor normal cuando las trombogénesis son:

plaguetas aumentan, independientemente

gue continte el fallo renal y no exista 1. Las membranas de las células endotelia-

remision del cuadro. les y de las plaquetas estan cargadas
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negativamente, por lo que ambas se
repelen, e impiden que las plaquetas se
adhieran al endotelio.

. En las membranas de las células
endoteliales existe un receptor trombini-
co (trombomodulina) que, al actuar como
cofactor con la trombina, activa la
proteina C del plasma, la cual tiene un
potente efecto inhibidor de los factores

peso molecular (UL vVWF) tienen mayor
afinidad para unirse a receptores
especificos de las membranas de las
plaguetas (GPIb-I1X y GPIIb-llla) de tal
manera que cuando estan presentes en
la circulacion se producira una agrega-
cion plaquetaria.

Vy VI dela coagulacién, y acttacomo Alteraciones fisiopatolégicas en el SHU:

un anticoagulante fisiolégico.

. Estas células endoteliales sintetizan y
liberan una serie de factores que interfie-
ren el proceso hemostatico y trombético.
Uno de estos es la prostaciclina (PG12),
la cual ademas de su accién vasodilata-
dora es el mas potente inhibidor

endégeno de la agregacion plaguetaria —

qgue se conoce. Ademas, antagoniza la
accion del tromboxano A2 (TXA2) que
es producido por las plaquetas y tiene
efecto vasocontrictor y agregante
plaquetario. Este equilibrio entre el PG12
y el TXA2 es de vital importancia en el
control de la hemostasia y la trombosis.
. Las células endoteliales también produ-
cen y liberan otro factor el llamado
plasmindgeno activador, el cual a través
de la plasmina (enzima de accién
proteolitica) contribuye a la disolucién
de los trombos formados por lesiones
endoteliales; pero también estas células
al menosn vitro producen un inhibidor
de la fibrindlisis (inhibidor tipo 1 del
plasminégeno activador).
. Por dltimo, las células endoteliales y las
plaguetas sintetizan y liberan el factor
Von-Willebrand (VWF) que juega un
importante papel en la interaccion entre
las plaguetas y los vasos lesionados.
Este factor liberado a la sangre circula
libremente en forma de multimeros de
diferente peso molecular. Los de mayor
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Destruccion de plaquetas.
Consumo de plaquetas.

- Agregacion intrarrenal de plaquetas.

Falta de factor que estimula la produc-
cion de PG12 (prostaclicina) por la
vasculatura.

Insensibilidad de plaquetas a PG12.
Aumento del tromboxano plaquetario.

- Aumento del factor plasméatico pla-

quetario 4 y de beta-tromboglobulina.
Disminuciéon plaquetaria de beta-
tromboglobulina y serotonina.

Depésito de multimero de factor de von
Willebrand en superficies subendote-
liales.

Disminucién de fibronectina plasmatica.

- Activacion de la via de complemento

gue evita el ataque de membrana por
C5yCo.

- Deposito de fibrina en los glomérulos.
- Aumento de productores de desintegra-

cién de fibrinas circulantes.

- Inhibicion de fibrinolisis glomerular.
- Estrés oxidante para el endotelio vascu-

lar, los eritrocitos, o ambos, a consecuen-
cia de valores bajos de dismutasa de
superéxido en el eritrocito, o de alfa-
locoferol en el plasma.

Deficiencia de antitrombina.

(Fuente: Gordillo G,. Gianantonio CA.
Nefropatias vasculares. En: Gordillo G.
Nefrologia Madrid: Editorial Mosby-
Dolma Libros, 1996;341-6.)



MECANISMO toxi nas. Las proteasas liberadas por
PATOGENICO DEL SHU-D+ los neutréfilos pueden también contri-
buir al dafio de las células endoteliales
y explicaria la relacion entre la intensi-
dad de laneutrofiliaen el DSHU y un
mal pronéstica?

Los eventos desencadenados pueden
ser los siguientes.

- La E. coli 0157H7 productor de . ) )
verotoxina o laShigella dysenteriae También se ha descrito otra serie de

serotipo 1, productora de ST, son hallazgos en el SHU Dcuya importancia

ingeridas a través de alimentos fisiopatolégica no es bien conocida como
contaminados, mal cocinados (carnes, disminucion de la funcion del PG12 y el
leches no pasteuriza-da, etc.) colonizan TXA2y favorecer la agregacion plaquetaria.
el intestino grueso y se adhieren a las S€ ha reportado el incremento en Ia
células epiteliales de la mucosa del colon. liberacién por las células endoteliales del
Al invadir y destruir estas células se inhibidor tipo 1 del plasmindgeno activador,

produce la diarrea que muchas veces esdUe inhibe la accion fibrinolitica del

hemorragica. plasmindgeno activador e impide la lisis de
- Las VTS de E. coli 0157H7 o las ST de  !0S microtrombos formados.

Shigella dysenteriagerotipo 1 entran a Finalmente en algunos pacientes se ha

la circulacion y se unen a sus receptores demostrado una excresion aumentada por

especificos Gb3 de las células endotelia- 12 orina del factor activador plaquetario

les de los capilares glomerulares (y (FAP) que se I|be~ra por las células del

probablemente a estos mismos recepto- €ndotelio renal dafiadas.

res de otros pequefios vasos de otros

organos de la economia). Las células

endoteliales se dafian y se hinchan, por INSUFICIENCIA RENAL

lo que se altera su funcionamiento y AGUDA

disminuye tanto su actividad anti-

trombética como fibrinolitica por El dafio del endotelio glomerular y la

diversos mecanismos: activacion plaquetaria secundaria hacen

- Debido al dafio celular probablemente que estas células se hinchen y se separen
se libera el UL VWF, el que se une alos de la membrana basal y formen un espacio
receptores especificos situados en las subendotelial. Todo esto produce disminu-
membranas plaquetarias, la formacién cion de la luz capilar glomerular que pueda
de microtrombos, la disminucion de la favorecerse por la liberacion de sustancias
luz capilar de los pequefios vasos y la vasoactivas (citoquinas) por las células
aparicion de una tromboperiie? endoteliales y las plaguetas que tienen una

- El efecto perjudicial de STy laVTS potente accién vasocontrictora aumentan
sobre las células endoteliales renales las resistencias vasculares renales y
y de otros 6rganos puede ser potencia- disminuyen el flujo sanguineo renal. De esta
da por otras sutancias como lipopolisa- manera se reduce la superficie de filtracién
caridos, citoquinas y el factor de necro- y se alteran las propiedades de filtrado de
sis tumoral (FNT) liberado por macréfa- la membrana con la consiguiente
gos, monocitos y posiblemente por cé- disminucion del filtrado glomerular (FG).
lulas mesangiales expuestas a endo- Ademas, la infiltracion de polimorfonu-
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cleares puede liberar proteasas que aumen-activacion del sistema de la coagulacion que
tan el dafio a las células endoteliales y a la jugaba un importante papel en la patogenia,
membrana basal. También se ha descrito debido a lo cual ocurria una coagulacién
una alta concentracion de uratos en el intravascular diseminada (CID) con la
suero, que puede explicarse ademas de lagparicién de una microangiopatia trombé-
IRA por una nefropatia por uratos tica localizada en el nivel renal y con la
sobreafiadida a la oligoanuria, causada porformacion de microtrombos en el nivel de
el dafio glomerular que podria tener un |55 arieriolas y capilares renales con
compon}ente tubular atribuible a esta presencia de fibrina y plaquetas. Hoy
nefropatigi* sabemos que las alteraciones de la
coagulaciéon que se ven en el SHU son
poco llamativas y siempre secundarias al
dafo de las células endoteliales y a la
agregacion plaquetaria. Aunque el
Siempre se ha planteado que la anemiafi.l:)rir?c')g'eno puede estar discretamep:[e
hemolitica del SHU es secundaria a la disminuidoy los productos de degradacion
disminucién de la luz de los pequefios vasos d€ 12 fibrina (PDF) ligeramente aumentados
en relacién con la hinchazén de las células €N sangre y orina, el tiempo de protrombina
endoteliales lesionadas y a la formacion de (TP) y tiempo de cefazolina-kaolin (TCK)
microtrombos. De esta manera al pasar los SOn normales, sin que haya evidencia de
eritrocitos por la luz disminuida de estos que se produzca una CD.
VS lesionados se dafian y fragmentan y
adquieren formas abigarradas (esquistoci-
tos, etc.) y son posteriormente retirados de SINDROME HEMOLITICO

la circulacién por el sistema reticuloendo- YUREMICO D- O ATiPICOS
telial (SRE). Sin embargo, es probable que

ANEMIA HEMOLITICA
MICROANGIOPATICA

existan factores eritrocitarios que contri-
buyan a la aparicion de la anemia.

Recientemente se ha descrito que en la

membrana de los eritrocitos jovenes existen

El SHU D- asociado con una infeccion
por Nneumococo se caracteriza por anemia
hemolitica con prueba de Coombs positiva.

receptores que, a través de otras sustanciaé‘a neuroaminidasa que produce, rompe el

(multimetros UL vVWF, trombospodina, etc.), acido sialico del ent_erocito, las plaque,ta_s y
sirven para que estos se adhieran a lasMembrana endotelial y desdobla el acido
células endoteliales dafiadas. De estaNéuraminico de las células y deja al
manera estos eritrocitos adheridos al descubierto el antigeno de Thomson-
endotelio se rompen con facilidad, debido Friedereich (T-F) que al exponerse a los
fundamentalmente a la presién anormal- anticuerpos (IgM) que pueden estar

mente alta existente en este nivel producto presentes en el plasma, producen poliagluti-
a la disminucion de la luz de los ¥5. nacion con hemdlisis, trombosis intravascu-

lar y lesion vascular. Esto se agrava con el
uso de productos de la sangre que tienen
anticuerpos T-F porque produce un proceso
de autohemodlisis de los hematies con el
empeoramiento del enfermtz>s7
Inicialmente cuando se describio6 el Esta variante de SHU, aunque poco
sindrome, se considerd que se producia unafrecuente debe ser conocida y diagnostica-
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da precozmente, porque en ocasiones los

anticuerpos IgM antiantigeno T-F se
infunden al paciente con los derivados de
la sangre, y favorecen todavia mas la
aglutinacion. Este es probablemente la
causa de que el indice de mortalidad y
morbilidad de esta forma del SHU sea

familiares desarrollan mayores de un afio.
Generalmente no tienen la fase prodémica,
recurren con frecuencia y el prondstico

es pobre. Tienen una forma autosémica
recesiva del SHU.

3er. grupo. Incluye a los casos que se
transmiten de forma autosémica

elevada. EI SHU asociado con neumococo
debe sospecharse cuando ante un paciente
con aspecto téxico se detecta uno o mas de
los siguientes factores: neumorpaleba

de Coombs anemia hemolitica sin res-
puesta reticulocitaria o cuando hay
dificultades en realizar las pruebas cruzadas
de los grupos AB®:35-38

dominante. Esta forma es la mas frecuente
en el adulto y tienen indice de mortalidad
extremada-mente alto. En algunos de
estos pacientes el SHU es desencade-
nado por el embarazo y la administracion
de anticonceptivos oralés.

Otras asociaciones:

Aunque el SHU puede ser idiopatico,
FORMAS HEREDITARIAS en ocasiones puede asociarse con:
DE SHU

- Enfermedades malignas: tumores

vasculares, leucemia promielicitica
aguda, cancer de pancreas y prostata.
Drogas (mitomicyna C, ciclosporina y
otras drogas antineoplasicas, ticlopidi-
na, quinina?
El embarazo y la administracién de
anticonceptivos oralées.
Enfermedades sistémicas: lupus eritema-
toso sistémico, esclerodermia e hiperten-
sién maligna, poliarteritis nodo&a.

Existen otras formas de SHU D-
asociadas con una herencia autosémica
recesiva y a hipocomplementemia con bajos -
niveles de C3 que pueden aparecer en
generaciones de una misma familia.

Basandose en criterios clinicos de -
familias afectadas se han establecido varios
gripos de SHU con incidencia familiar. -

ler. grupo. Incluye a los casos donde los
familiares afectados desarrollan un SHU

en un intervalo de dias o semanas. Se-
trata de casos que normalmente ocurren
en areas endémicas o brotes epidémicos,-

Pacientes trasplantados: recurrencia o de
novo!4°
Sindrome de inmunodeficiencia adqui-

rida®

Complicacion de enfermedades glomeru-
lares existentes: sindrome nefrético
congénito, glomerulonefritis membrano-
sa idiopatica, purpura de Schdonlein-
Henoch, glomerulonefritis membrano-
proliferativa’

gue tienen fase prodromica diarreica, que
no suelen tener recurrencia y con un -
buen pronéstico. Estos pacientes pare-
cen tener formas adquiridas-infecciosas
del SHU.

2do. grupo. Incluye a los casos cuyos
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SUMMARY

A review was made on the present aspects of the epidemiology and pathogeny
of hemolytic uremic syndrome which is the result of a number of etiologic and
pathogenic factors. Several Escherichia coli strains which produce a cytotoxin
for Vero cells, called verotoxin or Shiga-like toxin(SL-T) have been isolated.
This toxin, particularly that produced by Escherichia coli serotype =157: H7 has
been related to sporadic and epidemic cases and less frequently serotypes 0111,
026 and 0113 act through release of exotocins into blood stream. The first
phenomenum in the pathogenesis of the hemolytic syndrome is vascular
endothelium injure that as a side effect generates a series of phenomena such as
adhesion, platelet aggregation and fibrin deposists through several mediators;
the final result would be the formation of thrombi in microcirculation: the
thrombotic microangiopathy.

Subject headings: HEMOLYTIC UREMIC SYNDROME/epidemiology;
HEMOLYTIC UREMIC SYNDROME/pathology; ESCHERICHIA COLI;
CHILD.
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