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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome Hemolitico Urémica (SHU) atipica (nfo associada & Escherichia
coli) € uma doenca grave e rara, correspondendo a 5-10% dos casos de SHU (1). E caracterizada
por anemia hemolitica microangiopética, trombocitopenia e insuficiéncia renal aguda secundarios
a uma desregulacdo do sistema complemento(1,2,3). A doenca tem alta morbimortalidade,
representando uma situagdo de urgéncia, na qual diagndstico e tratamento precoce sd0 essenciais
(1,2). OBJETIVO: NAO SE APLICA METODOLOGIA: NAO SE APLICA RESULTADOS:
Paciente masculino, 9 anos, apresentando colUria, hiporexia e vomitos biliosos ha 5 dias. Negava
qualquer outra queixa. Ao exame apresentava-se desidratado, ictérico, hipoativo, com perfusao
periférica lentificada e hepatomegalia. Relatava internamento prévio ha 2 anos com o mesmo
quadro, sendo diagnosticado com anemia hemolitica ndo especificada (eletroforese de
hemoglobina e teste de fragilidade osmética normais) e tratado com transfusdo de 700 ml de
concentrado de hemécias (CH) e 5 unidades de plaquetas. Laboratoriais da admisséo
evidenciaram anemia, plaquetopenia, aumento de TGO e LDH, insuficiéncia renal aguda,
hiperbilirrubinemia as custas de indireta, presenca de esquizécitos e esferdcitos e proteindria
macica (42.552,8 mg/24 horas) associada a hemoglobindria sem dismorfismo eritrocitario e
bilirrubindria. Coombs direto foi negativo. Ultrassonografia de rins e vias urinarias dentro da
normalidade. Biopsia de medula Gssea descartou malignidade. Durante internamento, paciente
recebeu 8 concentrados de plaguetas e 12 concentrados de hemécias. Manteve colUria e vémitos
biliosos e evoluiu com prurido generalizado, hipertensdo, edema periorbital e piora da funcéo
renal. Iniciou-se nifedipina e controle hidrico com melhora do quadro clinico. CONCLUSAO:
Mortalidade e doenca renal terminal (DRT) ocorrem em 33-40% dos casos de SHU atipica em
fase aguda (2). Mesmo com plasmaférese ou transfusdes de plasma, 65% dos pacientes
apresentam necessidade de didlise, DRT ou 6bito um ano apos o diagnéstico (2), de forma que, o
reconhecimento imediato dos casos é fundamental para 0 mango da doenca e melhora do
desfecho clinico (2,3).
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