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Paciente Com Sindrome Hemolitico Urémica Atipica (shua) Em Uso De Eculizumabe: Mudando
Prognéstico
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Introducdo: A Sindrome Hemolitico-Urémica atipica (SHUQ) é hoje definida como uma
microangiopatia trombética com manifestagdes sistémicas causada pela ativagdo descontrolada
daviaaternativa do sistema complemento, determinada por mutacéo genética levando a perda de
fatores inibidores do mesmo (Fator H, Fator | e MCP) ou a ganho de fungdo em fatores
promotores de sua cascata (Fator B e C3). Descricéo do caso: P.L.M.L., 9 anos, sexo masculino.
Unidade basica de salde: edema, dor abdominal, hipertensdo, hematUria microscopica e
creatinina elevada; HD: Sd. Nefritica. Hospital de referéncia: palidez, discreta ictericia, edema,
PA 130/90 (>p99), Creatinina 4,37, Hematuria 148.000, Hemoglobindria 2+, Proteindria 2+,
Cilindraria 6.000 granulosos, Hemoglobina 6 e Plaguetas 65.000; HD: Sindrome Hemolitico-
Urémica. Confirmagdo da microangiopatia trombatica e da disfuncdo renal: Hemoglobina 7,4,
Plaguetas 136.000; DHL 3.203 (140-280); Haptoglobina <5,8 (20-160); Reticulécitos 8,5%;
Coombs negativo; Creatinina 6,5; Ureia 93; Proteinlria24h 1,7g; afastadas etiologias de SHU
tipica pela auséncia de diarreia na evolucéo e de Purpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT)
pela dosagem da atividade de ADAMTS13: 92%; HD: Sindrome Hemolitico Urémica atipica.
Hemodidlise devido a piora clinico-laboratorial e infusdes de plasma (até a disponibilizacéo de
eculizumabe) por 10 dias. Administracdo de eculizumabe: sem novas transfusdes apos primeira
dose interrupcdo da hemodidlise depois da segunda dose. Alta hospitalar: plaquetas e creatinina
normais e sem anti-hipertensivos. Ambulatério 1 ano: hemograma e funcéo renal normais, sem
intercorréncias clinicas. Comentérios. O advento do anticorpo monoclonal anti-C5 humanizado
(eculizumabe) tornou imprescindivel o diagnéstico diferencial da SHUa visando ao tratamento
adeguado da doenca e mudando progndstico.
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