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SINDROME HEMOLITICO UREMICO ATIPICO ASOCIADO
A FIEBRE PERIODICA. A PROPOSITO DE UN CASO.

Barreda Pérez, Laura; Martinez Iniesta, Gloria; Len Aguilera, Juan Cruz; Carballares Pérez, Janire; Garcia Oguiza, Alberto;
Aguirre Pascasio, Lizar. Seccion Nefrologia Infantil. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Alaba.

INTRODUCCION

El sindrome hemolitico urémico (SHU) se define por anemia hemolitica no inmune,
trombocitopenia e insuficiencia renal aguda. Cursa con lesion endotelial sistémica [lamada
microangiopatia trombotica (MAT).

La mayoria de los casos son causados por una infeccion enteérica por Escherichia coli productora de
toxina Shiga (STEC: Shiga Toxin Escherichia Coli) u otros gérmenes productores de verotoxina
(VTEC): SHU tipico o STEC(VTEC)-SHU. Raramente, el SHU se produce por una desregulacion de la
via alternativa del complemento determinada por alteraciones genéticas. Este tipo de SHU se
denomina SHU atipico (SHUa), una enfermedad grave, de elevada morbimortalidad.

Eculizumab, es un anticuerpo monoclonal que se une a C5 vy produce una interrupcion del proceso
de MAT, con mejoria de la funcion renal a largo plazo.

El sindrome PFAPA se caracteriza por fiebre periodica, amigdalitis, aftas orales o adenopatias. Su
diagnodstico se basa en criterios clinicos y se debe realizar un diagnodstico diferencial con otras
causas de fiebre recurrente.

CASO CLINICO
Nino de 7 anos, sin antecedentes, que presenta  En los siguientes meses, presenta cuadros
fiebre y odinofagia de 24 horas de evolucion, recurrentes de fiebre, odinofagia y exudado
dolor abdominal y hematuria macroscopica. amigdalar, sin detectar en ningun episodio
Ausencia de diarrea, farmacos u otras etiologia infecciosa y sin reagudizacion de |la
infecciones en dias previos. En la evaluacidén enfermedad de base. Estos episodios dificultan
inicial, se constata fallo renal agudo, la administracion del esquema de Eculizumab.
plaguetopenia y anemia hemolitica no inmune.
Inicia tratamiento precoz con Eculizumab por Se descartan causas geneéticas de fiebres
sospecha de SHU atipico. Presenta una periodicas y por criterios clinicos se diagnostica
evolucion renal y hematologica favorables. de sindrome de PFAPA con buena respuesta a

corticoides.

El estudio bioquimico detecta valores bajos de
MCP vy el estudio genético evidencio una Adicionalmente, en su evolucion, presenta tics
variante patogénica en heterocigosis en MCP motores y fonicos, pendientes de filiar.

(membran cofactor protein).

El SHUa es una entidad ultrarara, por lo que hay que mantener un alto grado de sospecha para el
diagnodstico precoz.

El Sindrome de PFAPA vy los tics motores que presenta nuestro paciente no se ha demostrado que
tengan relacidn con la enfermedad de base ni con la medicacion administrada.

Es importante destacar que la incidencia de los episodios febriles, de buena evolucidn puede
obstaculizar la administracion de Eculizumab como terapia de mantenimiento del SHUa, con el
consiguiente riesgo de reagudizacion.



