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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome hemolitico urémica (SHU) é desordem complexa e
multissistémica, do grupo das doencas microangiopaticas trombaéticas (MAT), caracterizada por
anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiéncia renal aguda (IRA). E a causa mais comum de
IRA na infancia. OBJETIVO: Relatar um caso de SHU atipica (SHUa) com desfecho
desfavoravel. RELATO DE CASO: Feminino, 5 anos, veio ao PS por quadro de pneumonia com
derrame pleural, e rapida evolugdo para insuficiéncia respiratéria. Admitida em UTI pedidtrica,
realizado intubacdo orotraqueal, drenagem de térax e iniciado Ceftriaxone e Oxacilina. Cultura
positiva para Streptococcus pneumoniae. Devido a piora do estado hemodindmico precisou de
droga vasoativa. No quinto dia de internacdo realizado exames que evidenciaram anemia,
plaquetopenia, presenca de esquizocitos e ateracdo na funcdo renal, que definiram diagnostico de
SHU. No décimo segundo dia de internacdo indicado dialise peritoneal pela piora da funcéo renal
e coletado amostra para avaliar atividade da ADAMTS13. Permaneceu grave, com disfuncéo de
multiplos 6rgdos e foi a 6bito no 19° dia de internagcdo. O resultado da atividade da enzima
chegou apos 16 dias do 6bito, ndo sendo possivel o tratamento com Eculizumab. DISCUSSAO:
SHU é caracterizada pela triade classica: trombocitopenia, anemia hemolitica microangiopética e
IRA. E necessario realizar o diagnostico diferencial com purpura trombocitopenica trombética
(PTT). Pode ser dividida em dois grupos que se diferenciam pela fisiopatologia e pela clinica:
forma tipica e atipica. A SHUa é vista em 5 a 10 dos casos e ocorre pela hiperativagdo da via
aternativa do complemento. Ocorre em qualquer idade e é esporadica ou familiar. Apresenta alta
taxa de morbimortalidade na fase aguda e cerca de 50 deles evoluem para doenca renal cronica.
CONCLUSAO: A SHUa pode ser devastadora e o atraso no diagnéstico, implicou no desfecho
desfavordvel. Por isso o diagndstico e instalacdo de tratamentos precoce deve ser sempre
preconizado.
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