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Sindrome Hemolitico-Urémica Em Irméos Gémeos. Forma Atipica Por Mutacgo Genética?
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Introducdo - Justificativa: A Sindrome Hemolitico Urémica é uma doenca grave gue cursa com
insuficiéncia renal aguda, anemia hemolitica microangiopética e trombocitopenia. Pode ser
subdividida em formas tipica (SHU), desencadeada por infecgdo bacteriana, e atipica (SHUQ),
envolvendo fatores genéticos e ambientais. Tem alta complexidade e rapida evolucéo, podendo
cursar com insuficiéncia renal crénica. Objetivo: Relatar caso provavel de SHUa em irméos
gémeos. Descricdo: primeiro gemelar, masculino, 6 anos, com internagdo prévia por purpura
trombocitopénica idiopética (PTI). Apresenta diarreia, vomitos, febre e hematlria e exames
laboratoriais evidenciando plagquetopenia, anemia e uremia. Internado incialmente por suspeita de
PTI e iniciado corticoide. Evoluiu com aumento importante das escérias nitrogenadas.
Identificada a SHU e iniciada hidratacdo vigorosa, diurético e dieta sem proteinas. Segundo
gemelar, masculino, 6 anos, apresentou sintomas semelhantes e foi internado na mesma unidade
com aumento das escorias nitrogenadas. Evoluiu com epistaxe profusa necessitando de
hemotransfusdo. Ambos evoluiram com restitui¢do da funcdo renal e estabilidade hemodindmica
sendo encaminhados para acompanhamento no ambulatério de nefrologia pediatrica. Discusséo:
A SHUa é caracterizada por ativacéo do sistema complemento, devido a mutac&o genética, sendo
a do gene CFH a mais frequente, ou fator ambiental desencadeante. A ocorréncia em irmaos
gémeos sugere predisposicdo genética. Entretanto, nesse caso, ndo se péde confirmar nenhuma
das 15 mutacBes possiveis. Conclusdo: O emergencista pediatrico deve estar alerta para este
diagndstico para que possa manejar com agilidade e ingtituir o tratamento correto, a fim de evitar
lesdo renal grave.
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