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RESUMEN

Las diferentes drogas ensayadas en el tratamiento del sindrome urémico hemo-
litico (SHU) han fracasado frecuentemente. Recientemente se han obtenido buenos
resultados con la plasmaferesis en pacientes aislados. Se presentan dos casos de
SHU tratados con PF, uno de ellos asociado a esclerodermia y el segundo como
SHU recurrente asociado a una crisis de rechazo del injerto renal. En ambos casos
las alteraciones hematoldgicas desaparecieron con la plasmaferesis, aunque sin
lograrse ninguna mejoria en la funcién renal. La aplicacion precoz de este trata-
miento parece importante para evitar la instauracion de lesiones renales
irreversibles.
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SUMMARY

The different drug therapy assayed in haemolytic-uraemic syndrome (HUS)
have often been unsuccessful. Promising results were obtained recently with
plasma exchange. We describe two cases of HUS treated with plasma exchange,
one associated to sclerodermia and the other as a recurrent HUS associated with
kidney allograft rejection. In both cases the haematological alterations disappeared
with plasma exchange without any improvement of renal function. Early aplication

of this treatment seems important in order to avoid irreversible renal damage.
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INTRODUCCION

El sindrome hemolitico urémico (SHU) se caracte-
riza por anemia hemolitica microangiopatica, insufi-
ciencia renal y trombocitopenia. La patogénesis del
SHU no es clara, la deficiencia de un factor plasmatico
que estimularia la prostaciclina (PG12) podria ser un
defecto primario en el SHU y trastornos relaciona-
dos, tales como la purpura trombética trombocitopé-
nica (PTT), de lo que resultaria una formacién dise-
minada de trombos plaguetarios en la microcircula-
cion 1. Recientemente se han obtenido buenos resul-
tados con el tratamiento con plasmateresis (PF) 2.

Se describen 2 pacientes afectos de SHU que apa-
rentemente se beneficiaron del tratamiento con PF.

Caso clinico 1.

Enfermo de 30 anos que ingresé en el hospital por fra-
caso renal agudo anurico. Desde 5 dias antes presentaba
una infeccion respitatoria de vias altas, nalseas, vomitos y
dolor lumbar. Un mes antes de forma casual se le detecto
hipertension arterial por primera vez. A su llegada al hospi-
tal la tension arterial era de 179/110 mmHg. Peso corporal
36.4 kg.; hemoglobina, 6.7 gr/dl.; Hct 20.4 %; reticulocitos
31 %. La extensidn de sangre periférica mostréo numerosos
hematies fragmentados con 23 esquistocitos por cien eri-
trocitos. Productos de degradacién de la fibrina, 48 pg/mi;
recuento de plaquetas, 67.000/mm?3 uréa plasmatica 42
mmol/1; creatinina plasmatica 1420 pmol/l; bilirrubina sé-
rica total 25 mmol/l. LDH 2521 u/i; complemento sérico
total 74 U.H. (normal 100 a 120 U.H.); C3 serico, 52 mg%
(normal 76-128 mg%) y C,, 21,1 mg% (normal 50 a 175
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mg%); haptoglobina 23 mg%, tiempo de protrombina,
tiempo parcial de tromboplastina y fibrindgeno, normales.
El test del etanol fue positivo. Test de Coombs directo reali-
zado diariamente, negativo. Anticuerpos antinucleares y
anti-DNA negativos. Con estos datos se realizo el diagnos-
tico de SHU, la biopsia renal mostro lesiones de microan-
giopatia trombotica con proliferacion y tumefaccion de la
intima en arterias de pequeno y mediano calibre (fig. 1). En
la inmunofluorescencia se observaron depésitos de 1gG, C,
Y C3 en la pared arterial.
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Fig. 1.—Area con fibroedema intersticial y atrofia tubular,
Glomérulos con cambios isquémicos. En el centro arteria
interlobular con proliferacién intima concéntrica con oclu-
sion de la Juz. (PAS 200).

El paciente fue tratado con hemodialisis, concentrados
de hematies y heparina durante 3 dias, persistiendo los
trastornos hematologicos referidos. Al quinto dia de su
ingreso, se inicié PF (3000 ml. por sesién) con una Haemo-
netics 30, utilizandose plasma fresco para la reposicion. En
total se le practicaron 5 sesiones de PF. A partir de la
segunda sesidn se registré un ascenso de las plaquetas,
disminuyo el numero de esquistocitos en sangre periférica
y se negativizo el test del etanol. {fig. 2). Tras realizar 4
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Fig. 2—Tras la 2.7 sesién de plasmaferesis ascenso en el
recuento de plaquetas, descenso del numero de esquistoci-
tos y negativizacion del test del etanol,
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sesiones estas se interrumpieron, pero tras una nueva
caida del hematocrito se indicd una nueva sesion. Sin em-
bargo en la muestra sanguinea recogida antes de la sesién
no se observo descenso en el recuento de plaguetas, el
test del etanol persistia negativo y el test de Coombs,
hasta el momento negativo, aparecio positivo el décimo
dia de su ingreso, tras ello se suspendio la PF y se inici6
tratamiento con prednisona oral a dosis de 1 mg/kg/dia,
resolviéndose la anemia hemolitica autoinmune. A los 30
dias de su ingreso aparecieron roce peluroperdicardico,
varios episodios de edema agudo de pulmoén, y disfagia. El
tono de su voz cambid y se observd la piel engrosada en
los dedos. La biopsia de piel mostré una epidermis fina
con marcada fibrosis dérmica. Se hizo el diagndstico de
esclerodermia con un SHU asociado. La funcién renal no
se recuperdé y el paciente entr6 en un programa de
hemodialisis.

Caso clinico 2.

Enfermo de 34 anos que habia ingresado en el hospital 2
anos y medio antes por insuficiencia renal aguda y anemia
hemolitica microangiopatica, tras una infeccién respiratoria
de vias altas. La biopsia renal mostré lesiones de microan-
giopatia trombética y se hizo el diagnostico de SHU. EI
paciente fue tratado con heparina sin respuesta y quedo
incluido en un programa de hemodialisis periédica. En
Julio de 1980 recibid un trasplante renal de su padre.
Veintiséis dias después del trasplante el aclaramiento 'de
creatinina era de 54 mi/min. Un mes después del tras-
plante se diagnosticé un rechazo agudo tratado con pulsos in-
travencsos de metilprednisolona y descenso paulatino de
prednisona oral. Al inicio del tratamiento antirrechazo el
Hct. era de 23 %, hemoglobina 8 g/dl; recuento de plaque-
tas, 230.000/mm?3 y la extensién de sangre periférica era
normal. A pesar del tratamiento inmunosupresor la funcién
renal se deterioré gradualmente hasta alcanzar un aclara-
miento de creatinina de 12 ml/min.; el dia 35 después de
iniciar el tratamiento antirechazo, el Hct era de 18 % en
este dia. Seis dias mas tarde el Hct descendidé a 12 % la
hemoglobina era de 4.3 g/dl; haptoglobina, 25 mg/l; re-
cuento de plaguetas 60.000 mm?3; la extensién de sangre
periférica mostraba 29 esquistocitos por cien eritrocitos;
Reticulocitos, 99 %; productos de degradacién de la fi-
brina, 24pg/ml. Tiempo de protrombina, tiempo parcial de
tromboplastina y fibrinégeno, normales. Test del etanol
negativo. Test de Coombs directo negativo. PA 180/100
mmHg. Temperatura 37.3°C.

Se hizo el diagnéstico de SHU recurrente, se suspendie-
ron los inmunosupresores y se efectuaron transfusiones de
concentrades de hematies. Asimismo presentd convulsio-
nes generalizadas, que cediéron con anticonvulsivantes. La
tomagrafia axial computerizada cerebral mostré un in-
farto occipital derecho. En el segundo y tercer dias des-
pués del diagndstico de SHU se efectuaron 2 sesiones de
plasmaferesis (3000 ml por sesion) usandose plasma
fresco como solucion de reposicion, registrandose un gra-
dual ascenso en el recuento de plaquetas y los niveles de
haptoglobina y un descenso del nimero de esquistocitos,
en los dias siguientes (fig. 3). La funcién renal se deteriord
y el paciente reingresé en hemodialisis. No se practico
nefrectomia.
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Fig. 3—Tras el rechazo obsérvese el descenso en el re-
cuento de plaquetas y la aparicion de esquistocitos en
sangre periférica. Después de suspender los inmunosupre-
sores se inicia la plasmaferesis con ascenso paulatino de
las plaquetas_y la haptoglobina. (R. = rechazo, MPN'= bolus
de metilprednisolona; PN = prednisona).

DISCUSION
En la PTT puede lograrse la remisién mediante la

infusion unicamente de plasma 3, pero en algunos
pacientes se han observado respuestas con la PF

tras el fracaso de la infusion de plasma para estimu-
lar la generacién de prostaciclina por las células vas-
culares; ello revierte al realizar PF y se acompaina de
remisiones clinicas 2 5. Por ello la PF parece que
puede ser una forma de tratamiento adecuada para
estas entidades.

En nuestros dos pacientes la respuesta hematolé-
gica observada solo puede atribuirse a esta forma
especifica de tratamiento.

El tratamiento con heparina fracaso en nuestro
primer paciente y posteriorment no recibié drogas.
En el segundo paciente es dificil diferenciar entre
una crisis de rechazo y la recurrencia del SHU, aun-
que la clinica sugiere que la primera desencadenaria
la segunda. En presencia de un injerto no funcio-
nante se suspendié la terapia inmunosupresora y se
inicié PF. No se practicé nefrectomia y no hubo recu-
rrencia posterior del SHU.

Sin embargo en ninguno de los 2 pacientes se
recuperd la funcién renal. Por ello_la aplicaciéon pre-
coz de esta forma de tratamiento parece importante
para evitar la instauracion de lesiones renales
irreversibles.
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