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Caso: Sindrome

Introducao

Resumo

A Sindrome Hemolitico-Urémica (SHU) pertence ao grupo das microangiopatias tromboticas (MATSs) e tem como pico
de incidéncia criangas até os 6 anos de idade, ela pode ser classificada em dois tipos: Tipica e atipica. A SHU tipica é
causada por bactérias, principalmente a Escherichia coli, produtora de toxina shiga (STEC) e atualmente o Norovirus
também foi descrito como agente causador. O quadro clinico da SHU-STEC tem inicio com uma gastroenterite e evolui
para a triade: anemia hemolitica ndo imune, trombocitopenia e injuria renal aguda em 5 a 10 dias. Este relato consiste
no caso de uma paciente de 49 anos de idade, previamente saudavel com um quadro de SHU tipica que apresentou uma
infecgdo intestinal e apos alguns dias desenvolveu anemia hemolitica ndo imune, trombocitopenia e insuficiéncia renal
aguda. O tratamento ¢ baseado na terapia de suporte e na prevengdo das complicagdes. A paciente do relato foi tratada
com hidratagdo precoce, hemodialise e transfusdo sanguinea, entretanto, foi diagnosticada com sepse de foco abdominal
sem sucesso no tratamento e foi a 6bito apds 19 dias de internagdo na Unidade de Terapia Intensiva. A SHU tipica ¢ uma
doenga rara e com relativa subnotificagdo em adultos, destacando assim aimportancia do reconhecimento da doenca
nessa populagdo, afim de notificar os casos e estimular estudos para melhorar o tratamento das evolugdes desfavoraveis,
principalmente por se manifestar de forma mais grave nessa faixa etaria.

Palavras-chave: Sindrome Hemolitico-Urémica (SHU); Anemia Hemolitica ndo imune; Injiria Renal Aguda

Abstract

Hemolytic-uremic syndrome (HUS) belongs to the group of thrombotic microangiopathies (MATs) and its peak incidence
is children up to 6 years of age, it can be classified into two types: Typical and atypical. Typical HUS is caused by
bacteria, mainly Escherichia coli, which produces shiga toxin (STEC) and currently Norovirus has also been described
as the causative agent. The clinical picture of SHU-STEC starts with gastroenteritis and progresses to the triad: non-
immune hemolytic anemia, thrombocytopenia and acute kidney injury in 5 to 10 days. This report consists of the case
of a 49-year-old patient, previously healthy with a typical HUS who had an intestinal infection and after a few days she
developed nonimmune hemolytic anemia, thrombocytopenia and acute renal failure. Treatment is based on supportive
therapy and prevention of complications. The patient in the report was treated with early hydration, hemodialysis and
blood transfusion, however, she was diagnosed with sepsis of abdominal focus without success in treatment and died after
19 days of hospitalization in the Intensive Care Unit. Typical HUS is a rare disease and relatively underreported in adults,
thus highlighting the importance of recognizing the disease in this population, in order to notify cases and stimulate
studies to improve the treatment of unfavorable developments, mainly because it manifests itself more severely in this
population age range.
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70— - 95% dos casos, secundéria a infec¢ao intestinal
principalmente por alguns sorotipos de Escherichia coli,

A Sindrome Hemolitico-Urémica (SHU) é uma
doenga grave do grupo das microangiopatias tromboticas
(MATs)!'? e se apresenta pela triade classica: anemia
hemolitica ndo imune, trombocitopenia e injlria renal
aguda'-.O principal 6rgdo acometido ¢ o rim através de
uma trombose glomerular.?

A SHU pode ser classificada em tipica e atipica.
A forma tipica ¢ a mais comum, correspondendo de

como a O157:H7, produtoras de Shigatoxina (STEC)'-.
Em 2019, foi confirmado o primeiro caso através do PCR
multiplex de SHU tipica causado por um Norovirus.* A
forma atipica ocorre em 5% a 10 % dos casos, pode ser
esporadica ou familiar e ¢ causada pela hiperativagdo e
desregulagio do sistema complemento.*>

A SHU-STEC tem pico de incidéncia nas
criangas entre 2 ¢ 6 anos de idade, sendo uma entidade
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rara em adultos e com maior mortalidade acima de 60
anos."* Em 2011, houve um surto de SHU associado
a toxina Shiga O104:H4 na Alemanha, acometendo a
populacdo adulta, principalmente a feminina, porém até
arealizacdo do presente estudo, ¢ limitado a experiéncia
com SHU em adultos.®”®

O quadro clinico caracteriza-se pela presenca
de diarreia sanguinolenta, dor abdominal e vOmitos
precedendo o quadro de anemia hemolitica,
plaquetopenia e lesdo renal aguda por 5 a 10 dias.""#

Este artigo tem como objetivo relatar o caso
de uma mulher de 49 anos de idade que apresentou
SHU tipica, uma doenga caracteristica da faixa
etaria pediatrica. Destaca-se ainda a importancia do
diagnoéstico diferencial das MATs cuja finalidade ¢
retardar o atraso no diagnostico e desenvolver um plano
terapéutico imediato.

Descriciao do caso

Mulher de 49 anos, iniciou um quadro de
dor abdominal tipo colica com diarreia liquida ndo
sanguinolenta associada a nduseas e vomitos. Apos trés
dias evoluiu com enterorragia e inapeténcia, procurando
o pronto socorro do Hospital da cidade onde residia.
O exame fisico era normal e o abdome era doloroso
a palpagdo profunda. No primeiro atendimento,
foram solicitados alguns exames que evidenciaram:
Hemoglobina (Hb) de 17,2 g/dL (ref: 12- 18 g/dL),
leucéeitos 27.100 /mm? (ref: 5000 a 10000 /mm?) com
desvio para esquerda, plaquetas de 240.000/mm (150
mil - 450mil/ mm?), creatinina de 0,77 mg/dL (ref:
0,5 - 1,2 mg/dL), uréia de 38 mg/dL (ref: 15 - 36mg/
dL) e PCR (ProteinaC-reativa) de 60,7 mg/L (ref: <10
mg/L).

A Tomografia Computadorizada (TC) de abdome
e pelve mostrou acentuada colite, pequenos cistos
e focos de calcificagdo no parénquima esplénicos e
moderada quantidade de liquido livre na pelve sem
mais alteragdes. Apds o exame, foi indicada internagao
hospitalar da paciente e transferéncia para municipio
mais préximo do local de origem.

Um dia apos a internacdo, foi transferida para
o hospital de referéncia da regido Sul Fluminense,
apresentando o mesmo quadro clinico e laboratorial,
no qual foi prescrito antibioticoterapia, via intravenosa
com Ciprofloxacino 400mg de 8 em 8 horas, por 7 dias
e Metronidazol 500mg de 12 em 12 horas por 7 dias.

No dia seguinte, ap6s admissao no setor de clinica
médica, foi relatado melhora do quadro diarreico e
diminui¢do da enterorragia, ja o exame fisico apresentav
aturgor cutaneo discretamente reduzido, dor abdominal
difusa a palpacdo profunda sem demais alteracdes.
Foram solicitados novos exames laboratoriais com os
seguintes resultados: Hematocrito (Ht): 43%, Hb: 14,4,

leucocitos 20.790/ mm?, plaquetas: 84 mil, PCR 85,8
mg/L, ureia 66 mg/dL, creatinina 1,3 mg/dL, enzimas
hepaticas sem alteragcdes ¢ EAS (Elementos Anormais
do Sedimento) demonstrando urina com aspecto turvo,
proteinas e corpos cetonicos presentes.

No terceiro dia de internagdo hospitalar, a
paciente rebaixou o nivel de consciéncia, Escala de
coma de Glasgow: 8/15, no exame apresentou murmuiirio
vesicular abolido em base pulmonar direita e distensao
abdominal. Foi encaminhada para sala vermelha do
Pronto Socorro (PS), onde foi necessario realizar
Intubagdo Orotraqueal (IOT), iniciado Ventilagdo
Mecanica e solicitados novos exames laboratoriais, que
evidenciaram: Ht: 35%, Hb: 12,2, leucécitos 15.660 /
mm?, plaquetas: 50 mil, PCR 39,1 mg/L, Uréia 181 mg/
dL, Creatinina 3,7 mg/dL. Devido ao quadro de diarréia
sanguinolenta evoluindo com plaquetopenia e Injuria
Renal Aguda (IRA), a principal hipotese diagnostica foi
SHU.

Na sala vermelha do PS, foi solicitado TC de
torax, cranio e abdome e vaga na Unidade de Terapia
Intensiva (UTI). A TC de térax apresentou derrame
pleural bilateral com predominio a direta e linfonodo
paratraqueal superior a direita e a TC de abdome mostrou
ascite moderada, acentuado espessamento difuso de
parte do colon transverso, descendente, sigmoide e reto
associado a discreta densifica¢do dos planos adjacentes.
Ap6s avaliagdo do servico de nefrologia foi indicada
hemodialise.

A paciente foi transferida para UTI, em IOT
acoplada a ventilagdo mecanica. Solicitados exames com
os seguintes resultados: Ht: 25%, Hb: 8,9, leucdcitos
35400 /mm?, plaquetas: 78 mil, PCR 38 mg/L , ureia
140 mg/dL, creatinina 3,5 mg/dL, lactato 12,7 mg/dL,
Anti-HIV negativo, LDH 1613 UI/L, bilirrubina total
1,61 mg/dL, bilirrubina direta 0,58 mg/dL, bilirrubina
indireta 1,04 mg/dL, Coombs direto e indireto negativos,
reticulocitos 3,7% (ref: 0,5a 1,5%), EAS com a presenga
de proteinas, hemacias numerosas ¢ 12 pidcitos por
campo, Anti-DNA ndo reagente, Complemento C3 36
mg/dL (ref: 90- 170 mg/dL), complemento C4 de 20
mg/dL (ref:12 - 36 mg/dL), Haptoglobina 1 mg/dL (ref:
40 a 280 mg/dL), FAN (Fator antinuclear) nao reagente,
Complemento CH50 de 67 u/CAE ( ref: maior que 60 u/
CAE). Foipedido adosagem de Metalopeptidase ADAM
com atividade trombospondina tipo 1 (ADAMTS
13) e pesquisa de toxina Shiga nas fezes. Realizado
também o esfregago do sangue periférico da paciente
queevidenciouesquizocitos 2+/4+ na lamina (Figura 1).

Durante a evolucao laboratorial (Tabela 1), ¢
possivel verificar a presenca de anemia hemolitica ndo
imune com padroes de hemdlise, representados pelo
aumento da bilirrubina indireta, LDH e reticuldcitos,
haptoglobina baixa, sangue periférico com esquizocitos
e Coombs direto negativo. O quadro clinico de diarreia
sanguinolenta evoluindo com trombocitopenia e
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Figura 1. Esfregaco do sangue periférico da paciente
com a presenca de esquizocitos na lamina.

Fonte: Acervo pessoal, 2019.

injuria renal aguda com necessidade de terapia renal
substitutiva corroboram com a hipétese de SHU tipica,
indicada como principal para essa paciente.

No primeiro dia da internagdo na UTI, a paciente
se mantinha em estado grave, intubada, sinais vitais
estaveis. Ao exame fisico encontrava-se ictérica,
abdome distendido com episodios de febre e mantendo
em injuria renal aguda. A conduta foi a hemodialise,
apds avaliagdo do servigo de nefrologia e¢ adi¢ao de
antibioticoterapia empirica de amplo apds a suspeita
de um quadro infecioso secundario. No segundo dia,
apresentou com instabilidade hemodinamica, ¢ foi
necessario uso de drogas vasoativas.

No quinto dia ocorreu, uma piora do quadro
anémico (Tabela 1), com indicagdo de transfusdo
sanguineaefoiiniciadotentativade desmame ventilatorio
com sucesso, sendo colocada em macronebulizacao 8L/
min.

No sétimo dia de UTI, a paciente manteve o
valor das plaquetas normal, PCR em queda, porém
com notado aumento do LDH e Bilirrubina (Tabela 2).
O resultado da hemocultura, evidenciou a presenca de
Staphylococcus epidermidis e a secregdo traqueal foi
positiva para leveduras, sendo prescrito Fluconazol
400mg/dia via endovenosa e Vancomicina 500mg de 6
em 6 horas, via endovenosa.

No décimo segundo dia, apresentou melhora
clinica, Glasgow 15/15, porém ainda instdvel
hemodinamicamente, em uso de droga vasoativa. No
exame fisico havia edema assimétrico em membro
inferior esquerdo, foi solicitado doppler venoso de
membro inferior e coletado material para dosagem de
ADAMTS 13 afim de realizar o diagnostico diferencial
com a Purpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT),
apesar do Plasmic Score, utilizado para avaliar o risco
de PTT, ter sido baixo, ou seja, menor que quatro
(Tabela 3).

Houve piora clinica no décimo terceiro dia,
apresentando febre, mas mantendo plaquetas acima
de 150 mil. Ocorreu um aumento das transaminases
e novo exame de Coombs direto foi positivo com
aumento do LDH sugerindo uma anemia hemolitica
autoimune secundaria e iniciada Dexametasona 40 mg/

Tabela 1. Valores dos exames laboratoriais e evolu¢do dos parametros ao longo da internagao .

PHR Gy ew ™S Un un umun
Hematocrito (ref: 37 - 54%) 50% 43%  38%  35% 36% 25% 25% 21%
?Zﬁ‘;‘fﬁgzgfm‘s‘)o - 519 46 415 376 336 278 267 227
Hemoglobina (ref: 12- 18 g/dL) 17,2 144 134 122 12,7 8,9 8,7 7.4
Reticulocitos (ref: 0,5 - 1,5%) - - - - 3,7 - - -
Leucocitos (ref: 4000- 11.000/mm?) 27100 20790 17470 15660 30540 38760 58840 66450
Bastdes (ref: 0 -5%) 4 6 3 4 4 9 13 13
Segmentados (ref:48 - 66%) 81 86 78 76 85 84 75 74
Plaquetas (150mil - 450mil/ mm?) 240mil  84mil 43mil 50mil 78mil 67mil 214mil 167mil
INR (ref: 0,8 - 1) - - - - - 2,26 1,92 1,98
PCR (ref: <10 mg/L) 60,7 85,8 51,1 39,1 38 - - -
Uréia (ref: 15 - 36mg/dL) 38 66 105 141 140 167 163 153
Creatinina (ref: 0,5 - 1,2 mg/dL) 0,77 1,3 1,8 3,5 3,5 29 3 22

Haptoglobina (ref: 40 - 280 mg/dL)
LDH (ref: 120 a 250 UI/L),

Bilirrubina total (ref: até 1,2 mg/dL),

Bilirrubina indireta (ref: até 0,8
mg/dL)

- —~ 1563
- ~ 203

- - 127

1 - -
981 1070 1002
1,16 1,68 0,96
0,17 0,59 0,21

PS: Pronto Socorro; HR: Hospital de referéncia; D: Dia; CM: Clinica Médica; UTI: Unidade de Terapia

Intensiva; REF: Referéncia; INR: Relagdo internacional normalizada; PCR: Proteina C reativa; LDH:

Desidrogenase Lactica
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Tabela 2. Evolucdo dos exames laboratoriais durante internagdo na Unidade de Terapia Intensiva.

D6 D7 D8 D12 D13 D15 D17 D19
Hematocrito (ref: 37 - 54%) 21% 22% 34% 23% 18% 32% 31%  28%
Hemacias (ref: 4.0 -
5 4milhdes/mm?) 2,27 2,28 3,66 2,97 1,65 3,03 2,98 -
Hemoglobina (ref: 12- 18 g/dL) 7.4 7,6 11,6 7,7 5,7 9,7 9,8 9
Leucdcitos (Ref: 4000- 66450 77230 71230 33010 24710 32090 31690 9
11.000/mm?3)
Plaquetas (150mil - 450mil/ mms) 107 191mi 3Tt 140mEAS0mi AL LamE
INR (ref: 0,8 - 1) 1,98 1,41 - -- 1,2 - 1,4 -
PCR (ref: <10 mg/L) - - -- 7,9 -- 3,2 - -
Uréia (ref: 15 - 36mg/dL) 153 109 110 176 195 142 151 166
Creatinina (ref: 0,5 - 1,2 mg/dL) 22 1.4 1,3 14 1,5 1 1,5 24
Bilirrubina total (ref: até 1,2 mg/dL) 0,96 3,9 - 2,58 - - - -
Bilirrubina direta (ref: até 0,3 0.75 248 _ 1,68 _ _ _ _
mg/dL)
Bilirrubina indireta (ref: até 0,8 021 1.43 _ 0.9 _ _ _ _
mg/dL)
LDH (ref: 120 a 250 UI/L) 1002 1879 1570 -- -- - - -

D: Dia; REF: Referéncia; INR: Relagao internacional normalizada; PCR: Proteina C reativa;

LDH: Desidrogenase Lactica

Tabela 3. Plasmic Score.

Pontos

Contagem de plaquetas < 30x109/L

Hemolise - Contagem de Reticulocitos> 2,5%, Haptoglobina indetectavel ou bilirrubina 1

indireta> 2,0 mg / dL
Cancer ativo (tratamento no Gltimo ano)

Historia de transplante de 6rgéo sélido ou célula tronco

VCM < 90fL
INR< 1.5
Creatinina < 2mg/dL

—_ e

VCM: Volume corpuscular médio; INR: Relagdo internacional normalizada

Fonte: Adaptada de Hematol Transfus Cell Ther. 2019;41(2):119-124.

dia por 4 dias. O doppler venoso de membros inferiores
constatou a presenca de trombose venosa profunda
(TVP) em veia femoral esquerda e indicado o esquema
de anticoagulacao plena.

No décimo quinto dia, estava dispneica com
esforco respiratorio e estridor laringeo, e foi feito
Metilpredinisolona 2mg/kg em bolus, adrenalina
subcutanea e na nebulizagdo. A paciente evoluiu com
necessidade de IOT e aumento de drogas vasoativas.

No dia seguinte, se manteve hipervolémica,
hipernatrémica em terapia dialitica e febril, foi
acrescentado na prescrigdo, antibioticoterapia com
Polimixina B, como nova tentativa do controle
infeccioso.

No décimo nono dia, a paciente ainda instavel
hemodinamicamente, em uso de noradrenalina 30mL/h
(1,25 microgramas/Kg/min). As 10:00h evoluiu com
parada cardiorrespiratoria e constatou-se o Obito as

10:40h apds manobras de reanimacao cardiopulmonares,
sem sucesso.

O resultado da ADAMTS 13 da paciente foi de
0,47 Ul/mL (ref: 0,4- 1,30 Ul/mL), portanto, resultado
normal que corrobora para o diagnostico de SHU tipica.
Nao foi possivel obter amostra de fezes para cultura e
toxina do tipo Shiga, por ndo realizar o exame no servigo
em questao.

Discussao

Na SHU tipica, apesar da faixa etiria mais
acometida ser a pediatrica, ha na literatura alguns
casos relatados em adultos, principalmente, em 2011,
na Alemanha, ap6s um surto de SHU- STEC em que
88% dos casos foram diagnosticados em adultos,
principalmente mulheres de meia idade (42 anos).**
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A doenca ¢ caracterizada pela presenca de
uma infec¢do intestinal, desencadeada em 90% por
alguns sorotipos de Escherichia coli, sendo o sorotipo
0157:H7 o mais comum, relacionado a 70% dos casos
de SHU- STEC.4,7 Outros agentes infecciosos que
podem cursar SHU tipica sdo: Shigella dysinteriae tipo
1, Campylobacter e Streptococcus pneumonie.® Em
2019, um novo agente foi confirmado como causador
de SHU tipica em criangas, o Novorirus*. Em adultos
ha dois relatos de casos suspeitos de SHU associada
ao Norovirus, um homem de 82 anos relatado em 2008
e outro caso, em 2018, de uma mulher de 42 anos>'’.
A transmissdo da SHU-STEC se da pela ingestdo de
alimentos contaminados como leite de vaca, carne crua
ou outros alimentos que tenham contato com fezes de
ruminantes.'!

A toxina Shiga, liberada pelas bactérias presentes
no trato gastrointestinal se liga a globotriaosilceramida
(Gb3) na superficie de células do endotélio vascular e
ativa a cascata de coagulagdo formando trombos em
diversos orgaos, principalmente no rim e no cérebro.
Durante a fase aguda da doenca, essas toxinas também
podem ativar a viaalternativa do complemento ou mesmo
impedirem seu controle gerando um complemento C3
diminuido por deposi¢do deste no rim.'? A paciente
descrita no caso apresentou, no exame laboratorial
diminui¢do do complemento C3 (C3-36 mg/dL - ref:
90- 170 mg/dL) evidenciando a ativacdo dessa via
alternativa do complemento.

O quadro clinico inicial se da entre trés a oito
dias apds a ingestdo dos alimentos contaminados e se
apresenta como uma gastroenterite e os sintomas sio:
dor abdominal, vémitos e diarreia, que a principio € ndo
sanguinolenta, evoluindo para diarréia sanguinolenta ou
enterorragia em dois a trés dias do inicio dos sintomas
em 70% dos casos."*!* No caso relatado, a paciente
iniciou um quadro de dor abdominal tipo célica, vomito
e diarreia ndo sanguinolenta, apos trés dias se apresentou
com enterorragia e inapeténcia e foi internada para
avaliagdo.

A evolucdo da SHU para a triade classica ocorre
de 5 a 10 dias ap0s os sintomas prodromicos da infec¢ado
intestinal e se caracteriza por anemia hemolitica ndo
imune, trombocitopenia e injuria renal aguda.'*!3

A anemia hemolitica ndo imune ¢ definida
pela presenga de anemia (hemoglobina < 10 g/dL),
teste de Coombs negativo e achados laboratoriais de
hemolise como: aumento de reticuldcitos, aumento
da desidrogenase lactica (LDH), redugdo sérica da
haptoglobina, aumento da bilirrubina indireta e presenga
de esquizécitos no sangue periférico. Trombocitopenia
¢ definida pelo nimero de plaquetas inferior a 140000 /
mm? e a injuria renal aguda pelo aumento da creatinina
basal em 0,3 mg/dL em 48 horas.!>!314,

Na admissdo da paciente havia leucocitose com
desvio para esquerda no hemograma completo ¢ o

restante dos exames laboratoriais eram normais. No
segundo dia, ocorreu queda no niimero das plaquetas
para 84 000 /mm?®. No decorrer da internagao apresentou
se com injuria renal aguda e foi necessario terapia
dialitica. Os padroes de anemia hemolitica ndo imune
foram evidenciados apds queda da hemoglobina com o
passar dos dias, o teste de Coombs foi negativo, LDH
de 1613 UI/L (ref: 120 a 250 UI/L), bilirrubina indireta
de 1,04 mg/dL (ref: até 0,8 mg/dL), reticuldcitos de
3,7% (ref: 0,5 a 1,5%), presenga de esquizocitos na
lamina do sangue periférico e Haptoglobina de 1 mg/
dL (ref: 40 a 280 mg/dL ).

O diagnostico de SHU-STEC é realizado baseado
nas manifestagdes clinicas e laboratoriais. Apesquisa
por STEC pode ser feita através da realizagdo de
testes sorologicos como titulo de anti-O157-anticorpo
no soro, PCR molecular pesquisado nas fezes ou
cultura da amostra de fezes.15,16 Entretanto, alguns
estudos evidenciaram que metade dos pacientes com
clinica compativel de SHU- STEC apresentavam
testes de diagnostico fecal (cultura de fezes, ensaio de
citotoxicidade celular e/ou PCR) negativos para STEC,
explicado pela baixa sensibilidade dos testes em locais
onde a prevaléncia da doenca ¢ reduzida e também
porque as bactérias nao sdo geralmente encontradas nas
fezes apds a melhora do quadro diarreico, periodo em
que se instala a triade da SHU.!"1%:19-20

A paciente em questdo apresentou a triade
classica da SHU precedida pela infec¢do intestinal
com sintomas prodromicos de dor abdominal, nauseas
e enterorragia. Nao foi possivel estabelecer a presenca
de STEC nas fezes, apesar de ter sido solicitado, uma
vez que o servigo onde a paciente estava internada nao
dispunha do exame para ser realizado.

OdiagnosticodiferencialdasMAT, principalmente
entre SHU e PTT (Parpura Trombocitopénica
Trombotica) ¢ importante, pois ambas apresentam
clinica de anemia hemolitica microangiopatica
e trombocitopenia, entretanto as anormalidades
neurologicas sdo caracteristicas classicas da PTT e a
injuria renal da SHU?*2!.

A PTT € mais comum em adultos e o diagnostico
¢ realizado através da exclusdo de outras causas. O
principal mecanismo implicado na etiopatogénese da
PTT ¢ adeficiéncia ou inibi¢ao (congénita ou adquirida)
da metaloproteinase (ADAMTSI13). A utilizagdo da
dosagem de ADAMTS 13 para o diagnostico de PTT
¢ controverso na literatura, porém auxilia na distingao
entre PTT e SHU.?2%

O score PLASMIC atualmente ¢ uma ferramenta
util a beira do leito para avaliar risco de PTT e
assim fazer o diagnoéstico diferencial entre as MAT,
beneficiando os pacientes com alto risco para PTT
do tratamento precoce. Pontuagdo menor ou igual a
4 ¢ baixo risco para PTT, devendo considerar outros
diagnodsticos como SHU, e acima de 6 ¢ alta suspeicao,
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sendo indicada terapia precoce com plasmarefese.?*?

No caso relatado, a paciente apresentou dosagem
de ADAMTSI13 no valor de 0,47 Ul/mL (ref: 0,4-
1,30 UI/mL) assim como um PlasmicScore menor do
que 4 reforcando assim o diagndstico de SHU tipica e
afastando o de PTT.

Na SHU-STEC, o tratamento ¢ de suporte e a base
do tratamento consiste na hidrata¢ao precoce de acordo
com volemia e fun¢do renal, transfusdo sanguinea
quando necessario ¢ tratamento de complicagdes renais
agudas, sequelas neurologicas e hipertensdo."*!%!# O uso
de antibidticos para o tratamento da infecc¢do intestinal
ndo ¢ recomendado, pois eles podem aumentar o risco
de desenvolver a SHU-STEC, apesar de ainda ser
controverso na literatura esse risco aumentado."* O uso
de Eculizumab e Plasmareférese ndo sdo rotineiramente
recomendados para casos de SHU tipica, mas podem ser
utilizados em situagdes especiais, como as complicagdes
neurologicas.'?

A paciente desse estudo, apo6s internagdo
hospitalar, recebeu o tratamento de suporte com
reposicao volémica, transfusdo sanguinea e hemodialise.
Apesar do tratamento adequado foi diagnosticada com
sepse de foco abdominal e foi a 6bito na UTI apés 19
dias de internagao hospitalar

Consideracoes finais

A SHU tipica € uma ocorréncia rara em adultos
previamente saudaveis e com relativa subnotificagdo
dos casos, sendo assim os estudos referentes a essa
faixa etaria sdo limitados na literatura atual. Este
estudo relatou o caso de uma mulher de 49 anos sem
comorbidades prévias, que apresentou o quadro classico
de SHU tipica iniciado com infecgao intestinal associada
a diarreia sanguinolenta e apds alguns dias desenvolveu
uma anemia hemolitica, trombocitopenia e insuficiéncia
renal aguda e que apesar do reconhecimento da doenga
e do tratamento de suporte adequado complicou com
sepse de foco abdominal, tratada com antibidticos de
largo espectro, sem sucesso ¢ a paciente foi a dbito.
Sendo assim, destaca-se importancia de realizar o
diagnostico e tratamento precoce para manejo adequado
das complicagdes dessa doenca, evitando desfechos
desfavoraveis, uma vez que a doenca ¢é rara em adultos
e com maior gravidade nessa faixa etaria
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