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su baja prevalencia, estos tumores han podido conocerse
mejor en los últimos años gracias al Registro Internacio-
nal de Tumores Adrenocorticales4, y así se describe que
la edad media de diagnóstico es de 3 años y la inciden-
cia global es mayor en niñas (2,3:1)6. A pesar de que estos
tumores pueden secretar varios tipos de hormonas, suelen
predominar las manifestaciones clínicas de una de ellas. La
virilización constituye la forma clínica de presentación más
común (80%) y la cirugía es el procedimiento terapéutico más
importante4. Los valores hormonales no solo son importan-
tes para el diagnóstico, sino que son marcadores muy útiles
en el seguimiento permitiendo detectar recidivas tumora-
les. En este caso, los valores hormonales se normalizaron
una semana tras la resección quirúrgica, lo cual confirma
que la resección fue curativa. El pronóstico es generalmente
bueno en presencia de histología compatible con adenoma
suprarrenal cuando este es completamente resecado como
ocurrió en la paciente presentada6. La evolución del creci-
miento y de la pubertad después de la resección de estos
tumores ha sido pobremente descrita en la literatura y no
ha sido totalmente esclarecido si esta exposición a dosis
anormalmente elevadas de hormonas suprarrenales compro-
meterá la talla final adulta por fusión precoz de los cartílagos
de crecimiento, existiendo datos contradictorios6---8. En este
caso, debemos realizar una vigilancia estrecha del creci-
miento y pubertad, y en un futuro se podrá describir la talla
final y conocer si el patrón de crecimiento es similar a otros
descritos previamente, con un catch-down en la progresión
de la edad ósea y en la velocidad de crecimiento en los meses
posteriores a la cirugía con un pronóstico adecuado de talla
adulta8.
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Síndrome hemolítico urémico y colecistitis
por neumococo

Pneumococcus induced haemolytic-uraemic
syndrome and cholecystitis

Sr. Editor:

Lactante de 17 meses, con fiebre de 5 días de evolu-
ción, vómitos, tos, dificultad respiratoria y obnubilación. Sin
antecedentes de interés; recibió 3 dosis de vacuna antineu-
mocócica heptavalente. Presentaba dificultad respiratoria
con hipofonesis en el hemitórax derecho, deshidratación
grave, ictericia cutáneo-mucosa, hepatomegalia y una pun-
tuación en la escala de Glasgow de 14. La radiografía de
tórax mostró bronconeumonía bilateral y derrame pleural.
En la analítica destacaban 52% neutrófilos y 29% cayados,
PCR 375 mg/l; anemia hemolítica (Hb 8,6 g/dl, LDH 4.730

U/l, esquistocitos, Coombs directo positivo), plaquetopenia
(20.500/mm3); insuficiencia renal (urea 171 mg/dl, creati-
nina 2,1 mg/dl), natremia 129 mEq/l, disfunción hepática
(AST 210 U/l, ALT 32 U/l, bilirrubina total 20,3 mg/dl y
directa 14,9 mg/dl).

Tras intubación y conexión a ventilación mecánica, se
drenó líquido pleural con características de exudado.
Se detectó un patrón de poliaglutinabilidad T, por lo que
se indicaron transfusiones de hematíes y plaquetas lavados.

El resultado del antígeno de neumococo en líquido pleu-
ral fue positivo. Se iniciaron vancomicina y cefotaxima, y con
orientación diagnóstica de pleuroneumonía neumocócica y
síndrome hemolítico-urémico (SHU) se remitió a la unidad
de cuidados intensivos del centro de referencia (UCI). Requi-
rió toracotomía con resección de lóbulo medio y ventilación
mecánica durante 21 días.

El cultivo y PCR a tiempo real del líquido pleural fue-
ron positivos a Streptococcus pneumoniae (S. pneumoniae)
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serotipo 19A, sensible a penicilina (MIC 0,015 �g/ml), clon
ST1201.

La ecografía mostró dilatación de la vesícula y barro
biliar, con hígado normal. Las serologías de los virus hepa-
totropos fueron negativas. Requirió diálisis peritoneal y
hemodiálisis por insuficiencia renal progresiva. A los 14 días
de ingreso presentó salida de líquido biliar por catéter de
diálisis peritoneal. Se realizó una laparotomía urgente que
mostró perforación de vesícula biliar y se practicó una cole-
cistectomía.

La infección neumocócica invasora es prevalente en niños
menores de 5 años1. Nuestra paciente había recibido 3 dosis
de vacuna antineumocócica conjugada heptavalente pero
en nuestra área se ha detectado un aumento de enferme-
dad neumocócica invasiva (ENI) por serotipos no vacunales,
como el serotipo 19A1,2. Una de las manifestaciones clíni-
cas más frecuentes es la neumonía, a menudo asociada a
derrame pleural. También se ha descrito un aumento de la
incidencia de SHU secundario por serotipos no vacunales,
especialmente por el 19A3-5. En nuestro caso además de la
asociación a SHU se describe un patrón de colestasis con
perforación de la vesícula biliar, que hacen excepcional a
nuestra paciente.

El SHU es producido por Escherichia coli O157:H7 pro-
ductor de verotoxina5 en el 90% de casos (SHU clásico).
S. pneumoniae es la causa menos frecuente de SHU y suele
ser tras neumonía. Produce una neuroaminidasa que, al
unirse al ácido N-acetilneuramínico de las membranas de
plaquetas, eritrocitos y capilares glomerulares, provoca la
exposición del antígeno Thomsen-Freidenreich (antígeno T)
y la unión de este a anticuerpos IgM circulantes en plasma,
produciéndose aglutinación y hemólisis de hematíes, agre-
gación capilar y alteración de capilares glomerulares5-7. El
antígeno T activado también se encuentra en los hepa-
tocitos, lo que contribuiría al aumento de transaminasas
observado.

Es característico del SHU asociado a S. pneumoniae

encontrar un test de Coombs positivo con patrón de
poliaglutinabilidad T3. Se recomienda entonces administrar
productos sanguíneos lavados, evitando el plasma fresco
para no empeorar la hemólisis5-7.

La ictericia en el SHU es debida a la hemólisis, con
hiperbilirrubinemia de predominio indirecto. Destacamos
en nuestro caso el predominio de la fracción directa y la
afectación inicial de la vesícula biliar. La afectación gas-
trointestinal, incluidas hepatitis, colestasis, colecistitis y
colelitiasis, se ha descrito en el SHU por E. coli8. Sólo encon-
tramos 5 casos de hiperbilirrubinemia directa asociados a
neumococo8-10.

La sepsis bacteriana por bacilos gramnegativos es una
causa conocida de hiperbilirrubinemia; también lo es la
enfermedad neumocócica invasiva pero suele ser menor de
3-4 mg/dl8. La etiología en los casos descritos es multifac-
torial; por un lado, la hemólisis debida al SHU produce
una excreción elevada de bilirrubina; por otro, la secreción
de moléculas inflamatorias como citocinas y leucotrie-
nos aumenta la permeabilidad vascular que conduce a la
extravasación del plasma, el enlentecimiento del flujo biliar
y la colestasis8,10. No hemos hallado ningún caso en el que
la afectación biliar fuera tan importante como para produ-
cir perforación de la vesícula biliar. Solo en uno de los casos

descritos fue necesaria la colecistectomía pero a los 4 meses
del episodio de SHU, debido a colecistitis crónica9.

En resumen, S. pneumoniae es una causa conocida aun-
que infrecuente de SHU. El diagnóstico y el tratamiento
precoz son fundamentales para el pronóstico. Destacamos
la posibilidad de afectación biliar en pacientes con SHU
atípico.
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