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Resumo: A Sindrome Hemolitica Urémica Atipica é uma enfermidade rara, caracterizada por: anemia
hemolitica microangiopética, lesdo renal aguda e plaguetopenia. E causada pela incapacidade de
autorregulacéo da via aternativa do sistema complemento, que permanece continuamente ativada
resultando na formagdo do complexo de ataque a membrana, lesdo endotelial, ativagdo da cascata
de coagulacdo e microangiopatia trombotica. Além dos rins, também pode acometer o sistema
nervoso central, trato gastrointestinal e coracdo."KBS, sexo masculino, dez anos, iniciou o
quadro com dor abdomina difusa, de forte intensidade, associada a vOmitos e inapeténcia
Quinze dias ap6s o inicio dos sintomas evoluiu com encefalopatia hipertensiva, hematuria,
oliguria e edema periorbitéario, proteindria e hematiria, quando recebeu diagnéstico de sindrome
nefritica. Persistiu com hipertensdo de dificil controle, apesar do uso de anti-hipertensivo
endovenoso, associado a deterioragdo progressiva da funcdo renal, com necessidade de
hemodidlise. Quarenta dias apds o0 inicio dos sintomas, apresentou melena, enterorragia e
coagulopatia; recebeu transfusdes de hemécias e plasma fresco congelado. Quarenta e cinco dias
apos o inicio dos sintomas apresentou melhora da funcéo renal e do controle pressorico e reducao
do edema e peso, sendo possivel suspender o anti-hipertensivo endovenoso, e retornar as
medicacOes orais. """O caso descreve uma Sindrome Hemolitica Urémica (SHU) atipica,
inicialmente diagnosticada como sindrome nefritica. Ap6s evolucdo atipica e auséncia de
evidéncia de infeccdo estreptococica, foi realizada bidpsia renal, que mostrou microangiopatia
trombdtica. Sua etiologia se deve a presenca de autoanticorpos contra as proteinas do sistema
complemento ou a existéncia de variantes genéticas que causem perda de funcdo em genes
reguladores, ou ganho de funcdo em genes efetores, desencadeadas por algum estimulo, como
infeccdo, em um individuo suscetivel. O tratamento € de suporte, com transfusdo de
hemocomponentes quando necessario, correcdo de disturbios hidroeletroliticos, suspensdo de
medicagOes nefrotoxicas que possam estar envolvidas na etiologia; didlise na vigéncia de uremia
e suporte nutricional adequado. No caso descrito, o diagnostico foi confirmado pela presenca da
microangiopatia trombética na bidpsia renal, e a melhora clinica ocorreu devido as infusdes de
plasma fresco congelado, que removeram os fatores mutados do complemento, assim como 0s
autoanticorpos, fornecendo fatores normais do sistema complemento, com consequente melhora
do quadro hematol 6gico.
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