Ministerio Hospital Nactonal Docente
de Salud Madre-Nifio “San Bartolomé”

N° 20X -2024-DG-HONADOMANI-SB

Lima, 03 de OCTUOF@’ de 2024

El expediente N° 15074-24, y;

CONSIDERANDO:

2\Que, el articulo II del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842 — Ley General de Salud y sus modificatorias,
i festablece que: "La proteccién de la salud es de interés p(iblico y por tanto, es responsabilidad del Estado
regularla, vigilarla y promoverla”; asimismo, el articulo VI del Titulo Preliminar de la presente norma,
sefiala en su primer pérrafo que: “Es de interés publico la provisién de servicios de salud, cualquiera sea
la persona o institucion que los provee. Es responsabilidad del Estado promover las condiciones que
garanticen una adecuada cobertura de prestaciones de salud a la poblacién, en términos asocialmente
aceptables de seguridad, oportunidad y calidad”;

Que, de igual modo la norma precitada precepttia en articulo IX del Titulo Preliminar que norma de salud
es de orden publico y regula materia sanitaria, asi como la proteccién del ambiente para la salud y la
asistencia médica para la recuperacion y rehabilitacién de la salud de las personas;

Que, a través de la Resolucién Ministerial N°302-2015/MINSA, se aprobd la Norma Técnica de Salud
-ﬁ’W%l?-MINSA/DGSP/V.GI para la Elaboracién y Uso de Guias de Préctica Clinica del Ministerio de Salud, la
%¢ual tiene como objetivo establecer el marco normativo para estandarizar los procesos de elaboracidn y

':a.'iso de Guias de Practica Clinica que aprueba el Ministerio de Salud;

'_4Que, en el numeral 5.1 del documento denominado "Normas para la Elaboracién de Documentos
"SR Normativos del Ministerio de Salud”, aprobado mediante la Resolucién Ministerial N°826-2021/MINSA,
define al Documento Normativo del Ministerio de Salud, a todo aquel documento aprobado por el
Ministerio de Salud que tiene por finalidad transmitir informacion estandarizada y aprobada sobre
aspectos técnicos, sean estos asistenciales, sanitarios y/o administrativos, relacionados al &mbito del
Sector Salud, en cumplimiento de sus objetivos; asi como fadilitar el adecuado y correcto desarrollo de
competencias, funciones, procesos, procedimientos y/o actividades, en los diferentes niveles de atencién
de salud, niveles de gobiermno y subsectores de salud, seguin corresponda;

Que, de igual modo el numeral 6.1.3 de la norma antes citada sefiala que Guia Técnica es el documento
normativo del Ministerio de Salud, con el que se define por escrito y de manera detallada el desarrollo de
determinados procesos, procedimientos y actividades administrativas, asistenciales o sanitarias. En ella se
establecen metodologias instrucciones o indicaciones que permite al operador seguir un determinado
recorrido, orientandolo al cumplimiento del objeto de un proceso, procedimiento o actividades, y al
desarrollo de una buena practica”;



Que, mediante Proveido N°1141-2024-DP-HONADOMANI-SB, la Jefa del Departamento de Pediatria hace
suyo en todos sus extremos la Nota Informativa N°452-2024-SSP-DP-HONADOMANI-SB, emitida por la
Jefatura del Servicio de Subespecialidades Pediatricas Gastroenterdloga Pediatrica, solicita la evaluacion y
adopcién de la Guia Practica Clinica: Diagnostico y Tratamiento de Sindrome Hemolitico Urémico Atipico
(SHUA) en pacientes pediatricos, Guia que fue aprobada en julio del 2024, por el Hospital Cayetano
Heredia, mediante Resolucion Directoral N°179-2024, la cual sera de utilidad en nuestro Hospital para el
manejo de los pacientes;

Que, con Memorando N°283-0GC-2024-HONADOMANI-SB, la Jefa de la Oficina de Gestion de la Calidad
en atencion al Proveido N°1141-2024-DP-HONADOMANI-SB, informa a la Jefa del Departamento de
Pediatria que, de la revision a la “Adopcidn Guia de Practica Clinica: Diagndstico y Tratamiento de
Sindrome Hemolitico Urémico Atipico en Pacientes Pediatricos, la Oficina de Gestion de la Calidad emite
opinién favorable y pide siga su trdmite correspondiente;

Que, mediante Nota Informativa N°395-2024-DP-HONADOMANI-SB, la Jefa del Departamento de
Pediatria, solicita emitir la Resolucidn Directoral para la aprobacion y adopcidn de la Guia en mencion;

Que, con Proveido N°551-2024-OEPE-HONADOMANI-SB, el Director Ejecutivo de la Oficina Ejecutiva de
Planeamiento Estratégico hace suyo en todos sus extremos la Nota Informativa N° 092-2024-UC-OEPE-
HONADOMANI-SB, emitida por el Coordinador del Equipo de Costos de la Oficina Ejecutiva de
Planeamiento Estratégico, quien en atencion al Expediente N°15074-24 recomienda remitir a la Oficina de
Asesoria Juridica para la emision la Resolucidn Directoral para la aprobacion y adopcidn de la Guia antes
mencionada;

Que, los actos de administracion interna se orientan a la eficacia y eficiencia de los servicios y a los fines
permanentes de las entidades, y son emitidos por el érgano competente siendo su objeto fisica y
juridicamente posible, su motivacion es facultativa cuando los superiores jerarquicos impartan las 6rdenes
a sus subalternos en la forma legalmente prevista, conforme lo sefiala el numeral 7.1 del articulo 7° del
Decreto Supremo 004-2019-JUS, que aprueba el Texto Unico Ordenado de la Ley N° 27444 — Ley del
Procedimiento Administrativo General;

Con la visacién de la Direccidn Adjunta, Jefa del Departamento de Pediatria, Jefa de la Oficina de Gestion
de la Calidad, Oficina Ejecutiva de Planeamiento Estratégico y Oficina de Asesoria Juridica del Hospital
/"% Nacional Docente Madre Nifio “San Bartolomeé

‘IEn uso de las facultades y atribuciones conferidas a la Directora General del Hospital Nacional Docente
zlMadre Nifio “San Bartolomé”, mediante Resolucién Ministerial N° 862-2023/MINSA, y del Reglamento de

SE RESUELVE:

Articulo Primero.- Aprobar la Adopcién de ia Guia de Practica Clinica: Diagnéstico y
Tratamiento de Sindrome Hemolitico Urémico Atipico (SHUA) en Pacientes Pediatricos”, del
Hospital Nacional Cayetano Heredia, la cual sera de utilidad en nuestro Hospital Nacional Docente Madre
Nifio “San Bartolomé” para manejo de los pacientes; por los fundamentos expuestos en la parte
considerativa de la presente resolucion.

Articulo Sequndo.- Disponer que el Departamento de Pediatria implemente la difusion y aplicacion
interna de la Guia de Préctica Clinica: Diagndstico y Tratamiento de Sindrome Hemolitico Urémico Atipico
(SHUA) en Pacientes Pediatricos”, en el Hospital.
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Articulo Tercero.- Disponer que la Oficina de Estadistica e Informética, a través del responsable del

Portal de Transparencia de la Institucion, se encargue de la publicacién del acto resolutivo, en la direccion
electronica www.sanbartolome.gob.pe.

Registrese y Comuniquese,
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establecén metodotogias instrucciones o Indicacidnes que permite-al operador seguir
un ‘deteirninado recorrido, orientdndolo al cumplimiente del cbieto de un proceso,
procedimiento o actividades, v al desarrollo. de una buena practica”;

Que, con Oficio N° 068-SEP-DPE-HNCH-24, ¢ lefe del Departamento de
Pediatria remite la “Gufa de Prictica Clinica para-el Diagriéstico’ y Tratamiento 'de
Sindrome Hemolitico Urémice (SHUA) en pacientes pedidtricos” -elaborado por 12
especialidad de Nefropediatria v el servicios de especialidades pedidtrica”, ta misma
qué tiere por-tiene por finalidad mejorar 12 calidad: de atencidn de fos patientes con
Sindrome Hemolitico ‘Urémico atipico que acude al Hospital Nacionat Cayetano
Heradia;

Que, con  (nforme Técnico N° 038-0GC2024-HNCH, 1a Jefs de la Qficina de
Geastidn de la Calidad, recomienda:la aprobacién senaiandu que'la dtada guia tiene
corno -objetive establecer los criterios para ¢l diagnostice y mane;o adecuado de los
‘pacientes pedlatncos cop. Sindrome Urémico hemolitico at:prca que dcuden al
Hospital Nacional Cayatang Heredia;

‘Que, estando . a lo prepuesto por el lefé del Departamento de Pediateia v 0
opinado por la Jefs de @ Oficing de Gestidn de ta Calidad en el Informe Técnico N°
038-0GC-HNCH~2024. y la Oficina de Asesoria Juridica en el Informe N° 145-2024+
OAIHNCH;

_ ‘Con visacion del Jefe del Departamento de Pediatriz, de |_a'_.3efé-:'_de la Oficina. de
Gestion de & Calidad, y del Jefe de fa Oficina de-Asesoria Juridica;

‘De conformiidad con las normas contenidas en el TUO de la Ley N® 27444,
aprobado por D.S, N® 004-2019-]US, Ley de Procedimients Administrativo General y
el articuio 6%, literal e) del Reglamento-de Organizaciones y Euncdiones de! Hospital
Cayetano Heredia; aprobado por Resolucion Ministerial N® 216-2007-MINSA, con
fectia 09 marzo del 2007, que establece que es atribucian del Director General lo
prerrogativa de expedir Resofuciones Directorales én los:asuntos de su cornpetencia;

SE RESUELVE:

Articulo 1%.- APROBAR |a "Guig de Préctica Clinica para-el Diagndstico y
Tratamiento de Sindrome Hemolitico Urémico (SHUA) ‘an pacientes pediatricos™ det
Departamente de Pedistria def Mospital Nacional Cayetano Heredia, que en
docuimentn adjunto forma parte integrante de la presente resolucion,

Articulo 29, ~ ENCARGAR a la Jefa del Departamento- de Pediatria et
seguimlento y cumpliimiento de o establecido en [a guia aprobada en & articule:
pritnero de |a présente regolucien.

Articulo 3°. - DISPONER que la Oficina de’ Estadfstfca e Informética efectie
i@ publicacion vy difusidn de la presente Resolucion. Directoral en el Portal de
Trafisparencia Estandar de ‘Hospital Cayetanc Heredsa

REGISTRESE ¥ COMUNIQUESE.
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_ GUIA DE PRACTICA GLINIGA

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTC DE SINDROME HEMQLm_c'o UREMICO
ATIPICO.{SHUA) EN PACIENTES PEDIATRICOS

1. FINALIDAD

Mejorar la-calidad de atencitn defos gacientes pediaticos con Sindrome hemolitico urdmice
allpice que acuden al Hospital Nagional Gayetano Heredia {HNCH)

1. OBIETIVO

can-Sindrome urémico Nemelltics atipito-que acuden &l Hospital Nagional Cayetano Herédia
{HNCH).. |

Establecer 10s critefivg para & diagnéstico.y manejo adecuado de-los pacigntes pedislricos

HI AMEITC DE APLICACION

Ei ambito de aplicacion de'la presénte guia de praclica clinica es la Uniddd de Nefrologla
Pedistrica, Servicio de Emergencias Pedlatricas, unidad de: cuidados intensives, ¥ Servicio:
de.Especialidades del dapartamenio: Fediatria gl MNCOH,

V. PROCESO PARA ESTANDARIZAR
CIE10 | o
¢« N583  Sindrome Urémico Hemolitico atipiso
» ORPHA:2134
s OMIM: 615008
V. CONSIDERACIONES GENERALES
5.1, DEFINICION
Ee una mitroangicpatia trombolica de eficiogia genélica poco frecuente debida 2. una

desregulacion de la via alternativa de) complements ¥ caracterizada por ta triada-de aneimia
hemotitics mic:ﬁahgiapétic'af- l'rombcdmpehia y dafio organico predominantemente renal,.

5:2. ETIOLOGIA
- A = Llaforma de prasents es con bna desregulacitn de la activacion deb.comiplermerits,
s j.g_-»g: que deriva en dafo endatelial,
r
- » Autasiones patogenicas de genes que codifican. proteinas .y teguladores da fa

‘cascada del complemento, Les.mas frecuentes incluyen CFH (1931.3), CFI {4q25),

CD48 {1932.2), C37(19p13.3) y CFB(6p21.33).

# 108 reordenarnientos def gen CFH y los genas relacionados con CFH también:
causan un fenotipo similar,

Ademds, existe una forma. sdquirda- asociada a anticuerpos contra el factor H,
delectados en aproximadamente el 10% de Jos pacienies con SHUA, Tanibign se ha
descrito un pesibie vinculs con'fas deléciones de los genes CFHRY y CFHR3 qus se-
traducen en unriesgo incrementado de desaraliar esios anticuerpas.
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del patbgeno 'y, en Gitima instancia, da como resullady ta activacion.de Ia respuesta nmune
adaptativa. Tanto la estimuiacitn ingficiente coma la excesiva.def complemento puedsen sef
perudiciales para gl huésped y e asotian con una mayor susceplibliidad a infecsiones o
enferniedades no infecciosss,. inbiuidas la awtoinimunidad, 1a inflamadidn crdnica, la
microangiopatfa trambstics, el rechazo da injertos:y 8l cancer,

Elpapel de 1a via alfemativa del somplemento en fa fi smpa‘toiagla del SHUa, En las célvlas
endoteliates sahas, ol C3b depositads es fapidamente insctivado por moléculas reguladoras:
que intluyan. FH, MCP ¥ L. Para ta unién de FB y la formacién de convertasa C3, FH y DAF
disocian FB:par3 evitacUn-tiafio excesive al tefido det tugsped,

Las muitagiones en [as regutadotes-del complemento FH, MCP .y Fl pueden pravacar ing
regulacién del complemento ineficiente. Las mudaciones en los componedtes de I
convertasa -C3, (G3 v FB) indugen ia formacién de una convertasa C3 hiperactiva o una:
convertasa tesistenta a 1a réguiacian,

En ambos casos, la cascada def complemento se activa en la. supericie de las. cdlulas
‘endnteliales gforneru!ares o qué: sirovoca:-dafo endotelial, tromibosis, lists de eritroditos'y
SHla.

5.3.3. Patologia: Considerando af SHUA hallazgos anatomopatolégicos
carrespenderia a; '

» Nicrostopia de huz;

- Gloméruios sih sangre, difalados v congestionados: refraccién de jas membranss
(deflacion, gidmérulu fartasma, implosion) de las asas capilares, en su mayoria
desprovistas de globulos rojos, agrandamiente de las célufas endotelisies, oclusion
Torginal, engtosamiento de 12 rnembrana basal glemerular,

- Edemafcambios micsides de la Intima - arerial o drierblar  expansién o
ensanchamisnto de la infima artferial ¢ arteriola con edema y-acumdlacion de malerial
basdfile {cambios mucoide’s.‘mucindsas!rﬁismides}, estrechamientt luminal.

i Mesangiolisis (iesaén aguda); miesangio ensanchiads  pobremente -coloreado
(disclucidn), -asas capilares ditatadas o con micrd anewrismas, pérdlda o camblos
degenerativos de las céluias mesangiales.

- Gidbulos rojos fragmentados y exiravesados: gidbutos fjos fragmentades. de
locatizacion intramurst anerig! 0 arterioly

+  Microscopia electrnica

- Ensanchamiento subendateliat con acumﬂiatzién de material fiocl&lgnfo‘

- Tactoides de.fibiria en la luz, con ensanchamiento dé! espacio. subéndotélial
{glomerular vascular):

- Edema endotelial glomeduiar con péedida o.disminucion de iss fenestraciones (lesion
-aguda}

mterpossctén mesangial (n célilas masanglalas) (iesién csﬁnu:a)

Ausencia de hallazgos en lamicroscopia elacirdnica que permitan descartar MAT,
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La biopsia renal o distingue el SHia ded éHl;];STEG ¥ témpoco es requisitc pard

diagnbstico da SHUZ. S
5.4. ASPECTOS EP;‘;JE&}Q GICOS |
La prevelgncis entodos los gripo {tantes con una incidery
‘anual de 023 ~ 1.8/mikdn d
prevalencle as ge 2.2-9, 4/
de‘habitarites, Existen estudi

“poc-millén ge’ habitantes: Bur
‘por millén:de hablzanias

3'casas ‘por rillar

ta enfgrmedad ha sido provacada por:g embarazo, enfermedades virales y sepsis @i
olras, causas, ~30% de los
lndapendtentamania ‘de ta dausg, El
clinicas.y mayor morbitidad Y inorkalid;
fiene una tasade mortalidad del 25¢

‘enfermedad renal terminal (ESRD).

5. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS.
»  Consanguinidad |
» Historia femiiar ds SUM

4+ Preseniacién antes. del aﬁd'-'d'{a:.g:'_jaéj_-

e Disfungi@nrenal én curso
s  Edad de presentacion

+ ‘Historia famiiia

= Historia ¢linica de MAT

= Hisioria de irasplante renal
v Anormalidad gendlics
[ 'Manlfesizcié}n'a_s exirarrenales

V1, CONSIDERACIONES ESPECH,

puede cuigar
lLos episodios.
-:sugleren clras-

nt&s pne{ien !nima!me
SUH Reumocdcico),

ete ser avidente en

:_r__eia;:iona_do oo

se dehan 2 mniecanismos desmnocid
; QUN con malos resultados
UHtipico. B SL‘JH'aGp?w
spacienles puedenpresentar

an repentinamente, gon
rr_r;ed_ad gastrointestinal, c'u_e

el

cia.

poblacids <21 afios a
anuat de 0.26-C, ?Sirmﬁén
a lncidencia de 1.2 cascs.
en Japén, 0,79-1.58 cajos.

ktre
s,

_hle

a

B anemia hamuzuﬁca

s
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tremibocitoperia, manifestaciones. de lesidn renal aguda (IRAY
inctuyendo higertensidn, disminycion de fa produccion de odna, y edema
= Gengraimente Qoure en niftos menores de2 aﬁos {os fiffones sgn ei'

ohigtivo principal en: todas las formas de SHUa hay sfectacion
extrarrenzien 20-50% de jos pacientes

*  Las alectaciones extrarrenales. mas frecuente son:convulsiones, olips
sinlomas neurcldgicos. come ancomalias (diplopla, cequers, paresia,
coma).

6.1.2. Antecedeéntes

w Antecedentés de consanguineidad
= Historia famiiar de enfermedad hemolitica

6.1.3, Examen fisico

4+ Hipertensitn artetial, edems, _;;_alidlez‘ encefalopatia,

5.2, DIAGNOSTICO
6.2.4. Criterios de-diagndstico
Los criterios-diagnosticos som:
« - Angmia hemolitica microzngiopatica.
+  Trombocitopenis
«  Dafio organico renal yio extrarrenal

»  Puede acompafiarse de compromiso exirarrenal de! SNC (erisis
convulsiva), cardiaco, digestive, ofidimice, pulmonar,

+ Criterios-dé. m‘:croar_zgicpatia rombética

§.2.3. Diagnéstice diferancial
El diagridstico diferencial debe hacersg con Ias.siguientes entidadis
«  Sirdroinie drdrico hemotitics tipico (SHU-STEC)
* . Anemia hemolitica autoinmune
= Purpura rombitica tromibacitopénica
" _.*«;1AT aseciada a enfermedades.autoinmunes sistémicas -
« Ligus eritématosa sistémics
«Vasculitls asodiada 3 ANCA,
» Sindrome antifosfolipido
“ Esclerosis sisiémica
+ Trastomo mixto del tefidd conectivo.
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* Sindrome de Sjbgren
¥ Enfermedad infamatoria intestinal

§.2.2. Criterics da Gravedad

Sedsetentenerencuenia:
las siguientes definicione
+ Hipertensidn no
o Proteinuria:persist
«. Crigis corvilsiva
» Necrosisinlestinal

ravigiar suevolucion; plondstico y derivar pacieﬁte

fada

6.3, EXAMENES AUXILIARES

6.3

1 Depatelogia clinica

- Urea sérica
- Creatining sérica

a Proteinas totdles y gct;ionac@asf}
" Protelnunia de 24 horas
. Protelnas y-creatininaen crina st azar {*

v ‘Examen ge orinai
u Urocultive
= Hematocrito hén
. Reticutacitos
*  Lamina periférica:

. ‘Galcio sérico

= Adamst 13.attiv]
* Complerdento €3
Deshidrogenasa tactica,

s:incluya fibrindgenay, dimero-D.
‘Gon clinfen) '
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~  Hipertansion drteriat
*  Magnitud de:dano renat
" Estadio de enfermedad renal.

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJDAD Y CAPACIDAD
‘RESCLUTIVA
641, Madidas generales y provontivas

En el episodio inicial. ¢ paciente debe serhospitafizado

] Resfriccion hidrica: Voluman folal BOOmL/Mmd. en pacientes »10
kg y 8Omiikidia en pacigntes <18 kg

b Calorias de aouerds-con edad

» Proteinas: Normeproteica 1 grikg/dia

. Sodio: Hiposdgica, menos deigridia (5imeq/dia)

. Medir volumien Hdrario de orina .

.. Peso diario

ok Reposo dbsolito

) Balance hidrico asticto: Mantengr halance nagative, nd mayor de un
2% de pérdida de peso por dla

o Confrol de funcionies  vitales que debe inciulr ef controlde  presidn
arterial

- St hemoglfobing menor de 7 transfundic paguete globulaf

6.4.2. Terapéutica

6.4.2.1.  Plasmaférasis
10 sesiones
50100 miky de recambio

6.4.2.1.4, Eculizimab: es un anticuerpo  humanizado:
monoslonal {Anticuerpa CB), previene 13 estisisn. de €5y la-formacidn
de tanto CBa :como G5b-6. Por lo tarito, el iratamients con eculizumab;
puede reducir la inflamacion inducida por anafiatoxing y iimitar las
consecuencias prmtmmbé:acas daf C5b-g aciwamén da! complemento,

‘6.4.2:1.2. Ravwlizemab:

Ra\mixzumab un mhnb}dar det’ <omptemento &s un anticuerpo
sonogienal (AcM) humgnizads que se fabrta en cé!ulas de ovario de.
némster ching (CHO). B ravalizumab consia de. 2 cadenas pesadas
idénticas. de 448 aminodcidas y 2 cadenas livianas idénticas de 214
aminoieidas, y fienie un peso molecular de. sproximadamante 148 KO
i.as regiones constantes dei ravillizumab incluyen ia regidn constante de
1o cadena liviana kappa bBumana y la regidn constante de i tatiena
pesada de prefeinas ganomodificadas “lgG2/4”.
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Ravulizumaly €5 un lnhmidor dei mmp[ememo terminal que se. he
.e'sp'eciﬁ;ame_ rateina dei comiplerenta ©5 conalta afinidad, con
Inshi ion en 053 (a _anaﬁ!alox!na promﬂamatoﬂa) ¥ csz:

9).
<l

Atantmtanto fraph einteredla de
ﬁﬁmmmwnl&n . ’

Cadad gemanag.

Cada § semanas;

fratuantes, majorandgila
7 _ai Ambito. hospilalar:q

amanes mas. rementes
mandaciones tenfendo an.
e dél complemento. &

¢s. de vacunacu;}n
acibirla pnmera dosis
_Iamienta de urgéricia cbn
un paciente no vacunads,

ey restice 2 semanas de

ening
Revacung. a o
cuenta ia it

inkibidores del y
vacunelo cmtr

ec:uhzumab lo més. rapida
osls. estdndar, (Estado ﬁe.
pas meniagccdcicas oy




"BEBAATAMAENTO BF PERIATRIA Todige: OBL/SPCOI
SERVITIO DE EMERGENCIAS PEDIATRICAS i 024

SISTEMA DEGESTIOM DE LA CAUDAD ] woroozoeanit

TGUIA DE PRACTICA CLINICA PARA FL DIAGHDETICOY.
TRATAMIENTO OF SINDROME KEMOLMLO UREMICO ATIICO | Pigina 11248 17

{SHiJa] EN mems FEO!&Y‘R!COS
?_ﬁ? F_!_'_‘_’Iml‘fﬁ Fae Lieiak  Fasi e st Eninslan e
alef jicicaie j : ’
30a-ithg R g sanimiles B g fn ¥ pomnas eppurds SO0 uiz ada X somnas
i ' Snoe v Spriimeiss o
S .
i Miky FI4 vy serintiadys Al bR BV RenainEal Saspeks (U g cada Doewnas
o diresse fons ¥ priatanys .
LTS
a2k 3 g Er 2 pornama: daspidd RO up g ada 2 vans
Axeqntky [ : S8 g B i Sdands 30K e vals Ve
e s 1 ) .

6.4,3, Efectos adverses con of tratamisnto
£.4.%4, Beubzimab

Se ohluvieron datos de seguridad Sompierientarios de 33 estudios.
.clinicos que incluyeron 1555 pacientes expuesios a-eoulizumab en
_pabiacfcnss ‘o gnfermédades mediadas por el eompieéments,
inglsyendo HPN, SHUla, Mg refactarda y TENMO. Le reaccion
adversa mas frecuente fus. cafalen {tve fugar principatmente e 1
fase de inicio de la administracidn) y Ia reacdidn adversa mas grave:
fue ka infecclén’ maningo_cécica

6.4.3.:2. Ravulizimab

Lasreacciones adversas mas frecuentes e el 220 % de Jos pacientes
tratadas con ravalizumab fueron infeccidn de las vias respiratorias.
superwres disrred, nduseas, vomites, Gefalea, hipertension arterial y
pirexia.

Las reacolonigs advarsas glaves mas frecugntes mformadas B mas
del 2,7% tratedos con ravulizumab fueron hipértension arterial,
relmonia v dolor abdomingt.

6.4.4, Signos de alarma
*  Hipertensitn arterial maligna
»  Prolelnuria persistente
+  Retenrién niltogenada

"6.4.5, Criterios de alta

»  No-edemas

» Buenflujo de orina

= Funcion 7enal normal:

= No recesidad de dialisis

«  Anemia hemalitica controlada
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6.5,

8.5,

8.4.6. Prondstico

Anles de- la mtraduccién dels

' "aéshco para log paci&n o3

ios.
ide

7%

ﬁo; Mlentras.quie. -3 !os 5

COMPLICACIONES

Gomplicaciones &’ lafgo ple
incluyen.fesién renal permar
Trastornos, anonaiias, cardiacas

neumlég:co residual, :

CRITERIOS DE: REFERENCI 8
6.8

GONTRAREFERENC!A

Criforins. da Rafarencia-

5.8.1.2.
Objetive; Confiry

Agcion para realizar;

_aatmin(estmales, y:ugasionaimente enfermeda_d

ES
g &

na,
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(SHUA] EN PACIENTES PEDIATRICOS

. Solicitan Proteinuria 24 horas, prafeinas séricas
“totales y fraccionadas, colasteral v trigficéridos.

séficos a5, ¢ .

. Evidenciar hemdlisis-en Idmina periférica

. Solicitar ADAMTST3

» Verificarfa farcion renal’

* Conlrol g presidn arlerial

. Definir st hay requerimiento de dislisis

6.6.1.3. Tercer nivel de atencion
Objativo: Bvaluacidn por un._mé'é_ﬁco- pediatra o nefriogn de aduites

Agcitn para realizar:

. Estugio. genéfico

. Verificar. el compromiso:rensl y necesidad de dislisis
= Anensahemofitica- persistente

* Referir 3 cuarta Nivel de afencidn

B.6:1.4. Cuarto nivel de atencién
Ohjetive: Bvaluacidn por sefrologe pediatry

Accién para realizar:

» Ingresar a programa.de didiisis

" Estudio gandlico (si no hubless disponitle en lercer nivel dé
atencifin

» Inicio de ravidizamab

. Evaluaf necesidad dé terapia di reemplaio renal y terapia de
{rasplante renat.

8.6.2.  Crilerios de Contrarrefarancia

Contrarrefersncia al primer: sivel y segundo nivet:

- Anemia hemolitica controlada
‘Contrarreferencia al fercer nivel:

" Continuar con terapla de ravulizufnat
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Y6, FLUXOGRAMA

Examen de orin
{ Hemodrama

| Funcién renal Primer nivel de atencién

Seg indo nivel de atencion

" Tercer nivel de atencion

| Ravulizumab
Evaluar terapia de
-Teemplazo renaly

Cuarto nivel.de. atencién..

traspfante o
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