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CASOS CLINICOS

Miocardiopatia dilatada y sindrome
hemolitico urémico
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RESUMEN

Describimos el caso de un varon de 17 anos diagnosticado de sindrome hemo-
litico urémico, quien durante la fase inicial de la enfermedad sufrié varios episo-
dios de edema agudo de pulmon no relacionados con hipertension arterial sisté-
mica, sobrecarga de volumen o alteraciones hidroelectroliticas. Se realizé un eco-
cardiograma que demostré la presencia de una miocardiopatia dilatada con dis-
funcién sistolica ventricular izquierda de caracter severo y sin alteraciones seg-
mentarias de la contractilidad. Se instauré tratamiento médico con corticoides, plas-
ma fresco congelado y plasmaféresis. Un mes después se normalizé la situacion
clinica y los parametros ecocardiograficos. La miocardiopatia dilatada es una com-
plicacién poco frecuente del sindrome hemolitico urémico, en ocasiones reversi-
bles, que debe considerarse como diagndstico diferencial ante la aparicion de sin-
tomas de insuficiencia cardiaca en pacientes con sindrome hemolitico urémico.
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DILATED CARDIOMYOPATHY AND HEMOLYTIC UREMIC SYNDROME

SUMMARY

We report a 17-year-old-man with hemolytic uremic syndrome and pulmonary
edema un related to fluid or electrolyte abnormalities, severe fluid overload or
systemic hypertension. Echocardiogram showed dilated cardiomyopathy and left
ventricular disfunction without regional wall motion abnormalities. Medical the-
rapy with cortico-steroids, fresh frozen plasma infusions and plasmapheresis was
instituted. One month later, the clinical status, and echocardiography returned to
normal. Dilated cardiomyopathy is a rare complication of hemolytic uremic syn-
drome, sometimes reversible, that has to be considered in the diagnosis of heart
failure in the setting of hemolytic uremic syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome hemolitico urémico (SHU) se define
por la triada clinica de anemia hemolitica micro-
angiopatica, purpura y fracaso renal agudo. Histo-
l6gicamente se caracteriza por la presencia de
trombos hialinos en la microcirculacion, lesion co-
nocida como microangiopatia trombética. Su fisio-
patologia estda mediada por diversos agentes etio-
l6gicos que lesionan la célula endotelial, origi-
nando fenémenos de agregacién plaquetaria que
obstruyen la luz vascular y originan anemia y trom-
bopenia por consumo. En esta enfermedad, las al-
teraciones extrarrenales son poco frecuentes y de-
terminan su prondstico. Entre ellas, la afectacion
cardiaca es excepcional y habitualmente se mani-
fiesta bajo la forma de una dilatacién ventricular
con insuficiencia cardiaca congestiva. A continua-
cion se describe el caso de un varén joven que
desarrolla un SHU y que durante la fase aguda de
la enfermedad se complica con episodios de
edema agudo de pulmén demostrandose por eco-
cardiografia la presencia de una miocardiopatia di-
latada con disfuncion sistélica global severa. Se-
manas después la funcién ventricular se normali-
z6, aunque la gravedad de la afectacion renal de-
terminé una insuficiencia renal crénica que nece-
sito dialisis.

CASO CLINICO

Varén de 17 afos de edad, que ingres6 en nues-
tro hospital por presentar un cuadro de 15 dias de
evolucion de astenia, anorexia y vémitos alimenti-
cios. Un mes antes del ingreso habia desarrollado
un cuadro infeccioso de vias respiratorias altas con
hipertermia. No tenia antecedentes personales de in-
terés, salvo episodios diarreicos, en brotes, durante
los dos Gltimos afos.

A su ingreso, en la exploracién presentaba una
presion arterial de 130/80 mmHg, una frecuencia
cardiaca de 77 lat/min y una temperatura de 37°
C. La exploracién neurolégica fue normal. La ex-
ploracién cardiopulmonar tampoco objetivé ha-
[lazgos de interés y no se encontraron lesiones
cutaneas. Los examenes iniciales de laboratorio
revelaron los siguientes hallazgos: creatinina 9,9
mg/dL, BUN 95 mg/dL, Na 138 mEq/L, K 3,7
mEqg/L, bilirrubina total 2,5 mg/dL, LDH 7934
U/L, 11.820 leucocitos/pL con un 74% de neu-
tréfilos, hemoglobina 7,9 g/dL, hematocrito 22%
y 55.000 plaquetas/pL. En la extensién de sangre
periférica se encontré6 una anisocitosis intensa

MIOCARDIOPATIA DILATADA Y SHU

con abundantes esquistocitos, anisocromia y al-
gunos esferocitos. La haptoglobina en plasma es-
taba disminuida (< 11 mg/dL). El estudio de coa-
gulacién objetivé un tiempo de hemorragia pro-
longado, un tiempo de protombina y cefalina nor-
males y un fibrinégeno plasmatico normal. Un
analisis de orina revel6 una proteinuria mayor de
300 mg/dL y en el sedimento urinario se encon-
tr6 una hematuria de 200 hematies/uL. El factor
reumatoide, los anticuerpos anticardiolipina y los
anticuerpos antinucleares fueron negativos. Se re-
alizaron serologias para hepatitis A, B y C, virus
de la inmunodeficiencia humana, citomegalovirus
y virus de Epstein-Barr que fueron también nega-
tivas. El ECG mostraba ritmo sinusal a 80 Ipm,
con alteraciones inespecificas de la repolariza-
cion. La radiografia de térax fue normal. Se rea-
lizé en los primeros dias de ingreso un ecocar-
diograma transtoracico que mostré un ventriculo
izquierdo ligeramente dilatado con funcién sist6-
lica global conservada y ligero derrame pericadi-
co (fig. 1).

El diagnostico de SHU se realiz6 por la presencia
de anemia hemolitica microangiopatica, trombocito-
penia y fracaso renal agudo, confirmandose me-
diante biopsia renal, que evidencié trombosis glo-
merular multifocal por agregados plaquetarios y fi-
brina.

A su ingreso, se inici6 tratamiento sustitutivo renal
con hemodialisis. Ademas se traté con dosis altas de
corticoides (200 mg/dia i.v. de metil-predinisolona),
seguida de una pauta descendente, 1.500 ml/dia (20

Fig. 1.—Ecocardiograma en modo M del ventriculo izquierdo. Se
aprecia un ventriculo izquierdo ligeramente dilatado (DTD = 59
mm, DTS = 39 mm), con funcién sistélica global dentro de li-
mites normales y derrame pericardico ligero.
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ml/kg de peso) de plasma fresco congelado y un
ciclo de 9 sesiones de plasmaféresis (65 ml/kg de
peso).

La evolucion del paciente fue térpida por pre-
sentar complicaciones relacionadas con la dialisis
peritoneal en forma de hemoperitoneo y peritoni-
tis finalmente resueltas, infecciones respiratorias de
repeticion, complicaciones neurolégicas caracteri-
zadas por mioclonias, crisis ténico-clonico genera-
lizadas y varios episodios de encefalopatia, asi
como recidiva de los episodios de hemolisis mi-
croangiopéatica y trombocitopenia que motivaron
mantener el tratamiento cortitocideo de forma pro-
longada y a practicarse dos nuevos ciclos de plas-
maféresis.

Desde el punto de vista cardiovascular se evi-
dencié una tendencia a la hipertension arterial sis-
témica, que fue controlada farmacolégicamente con
captopril (50 mg/8 h) y doxazosina (4 mg/6 h). Tres
meses después, aln bajo ingreso hospitalario, de-
sarroll6 varios episodios de edema agudo de pul-
mon, no relacionados con crisis hipertensiva ni al-
teraciones hidroelectroliticas. En la analitica san-
guinea presentaba una hemoglobina de 8,6 g/dl,
11.700 plaquetas p/L, una LDH de 1.533 U/L y una
haptoglobina de 13,6 mg/dl. Una radiografia de
térax demostré en ese momento cardiomegalia glo-
bal e infiltrados alveolares bilaterales. Se realiz6 un
nuevo estudio ecocardiografico transtoracico que
objetivé un ventriculo izquierdo moderadamente di-
latado, con ligera hipertrofia de sus paredes y dis-
funcion sistélica global severa con una fraccion de

Fig. 2.—Tres meses después, puede apreciarse un ventriculo iz-
quierdo dilatado (DTD = 62 mm, DTS = 48 mm) con disfuncion
sistélica global severa.
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eyeccion del 28%, una insuficiencia mitral funcio-
nal de caracter moderado y un patrén restrictivo en
el flujo de llenado mitral (fig. 2). Los episodios de
edema agudo de pulmon fueron tratados con ultra-
filtracion, mejorando progresivamente su situacion
clinica.

Un mes mas tarde, los sintomas de insuficien-
cia cardiaca habian desaparecido completamen-
te. Un nuevo ecocardiograma evidencié un ven-
triculo izquierdo ligeramente hipertréfico con re-
ducciéon muy marcada del tamafo ventricular y
mejoria de la funcién sistélica, que en ese mo-
mento sélo estaba ligeramente deprimida (fig. 3).
El paciente fue dado de alta semanas después en
grado funcional I/IV para disnea, aunque sin
haber recuperado la funcién renal y precisando
de forma crénica diélisis peritoneal continua am-
bulatoria.

DISCUSION

EL SHU es una enfermedad caracterizada por
una tumefaccion y disrrupcion del endotelio vas-
cular y la presencia de trombos hialinos de pla-
quetas y trombina en la microcirculacién. Estas al-
teraciones originan fendmenos isquémicos en dis-
tintos lugares del organismo y consumo de célu-
las sanguineas en los puntos de lesion endotelial.

Fig. 3.—Un mes mas tarde, se ha normalizado el tamafio de la
cavidad ventricular (DTD = 53, DTS = 40 mm) y la funcién sis-
tolica global se encuentra sélo ligeramente deprimida. DTS: dia-
metro telesistélico; DTD: diametro telediastélico.



Clinicamente, se manifiesta por la presencia de fra-
caso renal agudo (que puede llegar a ser irrever-
sible), anemia hemolitica microangiopatica y trom-
bocitopenia.

El SHU esta intimamente relacionado con la pur-
pura trombdtica trombocitopénica (PTT) ya que
ambas entidades tienen mecanismos patogénicos si-
milares y el mismo patrén histolégico por lo que
pueden considerarse dos variedades clinicas de la
misma enfermedad.

La afectacion extrarrenal en el SHU y en la PTT
es poco frecuente y actualmente, al aumentar la su-
pervivencia con la dialisis, es el principal determi-
nante del prondstico en esta enfermedad. La afecta-
cién cardiaca clinicamente aparente es excepcional.
Siegler en 1994 revisé 283 pacientes con SHU y en-
contré una incidencia de afectacion cardiaca < 1%
cursando bajo la forma de insuficiencia cardiaca
congestiva, isquemia o infarto agudo de miocardio.
Sin embargo, es comin encontrar trombos en la mi-
crocirculacién coronaria en los pacientes que falle-
cen con afectacion multiorganica. Gallo y Gianan-
tonio revisaron 64 autopsias de pacientes fallecidos
con SHU vy encontraron lesiones cardiacas en 19,
asociandose la severidad de la afectacion sistémica
a la magnitud del compromiso renal y al prondsti-
co en la fase aguda?. Histoldgicamente, la afecta-
cion cardiaca suele deberse a trombosis microvas-
cular, aunque, menos frecuentemente, se han des-
crito casos de miocarditis® y, excepcionalmente, de
hemorragias intramiocardicas®.

La forma mas habitual de presentaciéon cardio-
l6gica del SHU y la PTT es la miocardiopatia di-
latada, cursando clinicamente con insuficiencia
cardiaca congestiva'. Aunque tiene una elevada
mortalidad, en los pacientes que sobreviven, oca-
sionalmente se ha descrito que la funcién ventri-
cular puede normalizarse*®, como es el caso de
nuestro paciente. Webb y cols.*, describieron cua-
tro casos con disfuncion cardiaca severa, norma-
lizandose la funcién ventricular en tres de ellos.
Walker y cols.> describieron recientemente el caso
de un nifio que desarroll6 un cuadro de miocar-
diopatia dilatada cuatro meses después del diag-
noéstico del SHU y que también fue reversible. Por
altimo, Poulton y cols.® publicaron dos casos de
miocardiopatia dilatada secundaria a SHU, recu-
perandose la funcién ventricular en uno de ellos
a los cuatro meses. Por tanto la reversibilidad de
la afectacion cardiaca en el SHU no es un hallazgo
infrecuente. El momento de la apariciéon de la mio-
cardiopatia dilatada en el SHU es variable pu-
diendo demostrarse en los primeros dias del diag-
nostico® o pasados varios meses® como ocurrio en
nuestro paciente.

MIOCARDIOPATIA DILATADA Y SHU

Para su diagnéstico es importante descartar otras
causas de insuficiencia cardiaca reversible asociadas
a la insuficiencia renal, como sobrecarga de volu-
men, hipertensién arterial no controlada o altera-
ciones electroliticas®. En el caso descrito no se en-
contraron factores externos que pudieran desenca-
denar insuficiencia cardiaca, por lo que, aunque no
puede descartarse una miocarditis, la dilatacion y
disfuncion ventricular izquierda se pueden atribuir a
microangiopatia trombdtica. Menos frecuentes son
los casos descritos de infarto agudo de miocardio
por oclusién trombética o espasmo coronario”. Tam-
bién se han descrito casos aislados de muerte sibi-
ta por infiltraciéon inflamatoria del tejido de con-
duccion?.

La ecocardiografia es la técnica de eleccién en el
diagnoéstico de las complicaciones cardiacas del
SHU, ya que permite hacer facilmente el diagnosti-
co y realizar su seguimiento®. El estudio coronario-
grafico puede revelar estenosis localizadas en el am-
bito de vasos epicardicos o enfermedad difusa de
pequeio vaso®. La ecografia intracoronaria puede
demostrar en ocasiones engrosamiento difuso intimal
en ausencia de placas ateroscleroticas®. La biopsia
endomiocérdica es (til para descartar la presencia
de miocarditis?>.

En resumen, la miocardiopatia dilatada es una
complicacién poco frecuente del SHU, que debe
considerarse en el diagnéstico diferencial de aque-
llos pacientes con SHU desarrollen insuficiencia car-
dfaca y se hayan descartado otras causas potencial-
mente reversibles de la misma. Es importante consi-
derar desde el punto de vista terapéutico y pronés-
tico que la dilatacion y disfuncion ventricular iz-
quierda pueden ser reversibles.
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