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Resumo: Introducdo: A Sindrome Hemolitico Urémica Atipica (SHUa) é uma doenca rara, cronica e
sistémica, pertencente a0 grupo das microangiopatias trombéticas. Afeta pacientes de todas
idades, com incidéncia de 3,3 em 1 milhdo de criangas menores de 18 anos, associada a alta
morbimortalidade. O prognostico da doenca melhorou nos ultimos anos apés uso do Eculizumab.
Descricdo do caso: Paciente 12 anos, sexo masculino, admitido no Hospital Universitéario Onofre
Lopes com anasarca, hipertensdo arterial, desconforto respiratério e comprometimento da funcéo
renal, em setembro de 2013. Evoluiu com outros internamentos por quadro semelhante e piora
progressiva da funcéo renal. Estava em investigacdo de anemia desde os 2 anos de idade.
Considerando o quadro de anemia microangiopética (LDH alto e presenca de esquizocitos),
plaquetopenia e insuficiéncia renal, com niveis de ADAMTS13 acima de 5%, pensou-se em
SHUa, iniciando tratamento com Eculizumab. Evoluiu com melhora significativa dos niveis
pressoricos e da anemia, mas, no inicio deste ano, apresentou piora da funcéo renal, indicando-se
didise peritoneal. Ap6s meses de CAPD, apresentou peritonite bacteriana por Pseudomonas, que
evoluiu para choque séptico, necessitando de cuidados de UTI. Apls esse evento, iniciou-se
hemodidlise e, em mesmo internamento, apresentou varios episodios de enterorragia, com
colonoscopia evidenciando retocolite enantematosa. Apresentou remissdo do sangramento,
recebendo ata. Em agosto de 2014, iniciou quadro de cefaleia, hemiparesia esguerda e
diminuicdo do nivel de consciéncia. Realizou TC de crénio que identificou hematoma subdural
fronto-temporo-parietal direito com desvio de linha média cerca de 5mm, redizando-se
drenagem. Apods procedimento, evoluiu com vOmitos e crises convulsivas generalizadas,
realizando nova TC que evidenciou hematoma subdural agudo na mesma localizag&o do anterior,
ocupando 2/3 do espaco e optando-se por conduta expectante. Iniciado drogas anticonvulsivantes
e paciente evoluiu com melhora progressiva do déficit motor e do estado geral. Em tempo, esta
em acompanhamento com Nefrologia e Neurologia pediétricas. Comentarios. O Eculizumab é
um anticorpo monoclonal que age inibindo o componente C5 do complemento, o qual esta
hiperativado na SHUa. Na literatura, ha descricéo de melhora clinica significativa na maioria dos
pacientes, porém relatamos um caso de dificil controle e com manifestacbes hemorragicas de
diversos sistemas mesmo em uso continuo do droga.
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