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Perda de transplante renal devido
SHUa - relato de caso
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A sindrome hemolitico-urémica atipica (SHUa) é uma doenca
potencialmente fatal causada pela ativacao descontrolada da via
alternativa do complemento, que resulta em danos as células endoteliais e
microangiopatia trombaotica sistémica (MAT). Aproximadamente 60% dos
pacientes com SHUa tém uma disfuncao identificada na proteina
requlatéria do complemento ou mutacao genética no complemento. A
progressao da SHUa pode ser rapida e grave, e 0s sintomas sao
caracterizados por anemia hemolitica, trombocitopenia e lesao de 6rgaos.
A doenca afeta predominantemente a vasculatura renal, mas MAT em
progressao também pode prejudicar outros 6rgaos, incluindo o cérebro,
coracao, Intestinos, pancreas e pulmoes. Antes da disponibilidade de
eculizumabe, mais de 50% dos pacientes com SHUa foram a obito,
necessitaram dialise ou tiveram lesao permanente nos rins No primeiro ano
apos o diagnostico. [1,2]

Historicamente, o manejo de SHUa inclui troca/infusao de plasma (PE/PI),
mas os destechos para adultos com SHUa que receberam PE/Pl sao ruins;
até 56% evoluem para insuficiéncia renal terminal ou vao a ébito dentro
de 1 ano apos o diagnostico. A perspectiva de longo prazo é igualmente
preocupante, porque até 79% dos pacientes tém reducao permanente da
funcao renal ou doenca renal terminal, ou vao a 6bito em 3 anos.
Transplante renal em pacientes com SHUa historicamente também tém
sido mal sucedido, porque cerca de 50% a 71% dos pacientes com SHUa
tém perda do transplante em 1 ano, resultante de uma manifestacao
posterior de MAT. [3,4]

L.M.S.R, feminina, 35 anos, apresentou sindrome HELLP em 20/02/2010,
gue evoluiu para insuficiéncia renal crénica e necessidade de hemodialise.
A biopsia renal mostrou, na época, nefroesclerose hipertensiva. Sem
doencas previas.

Em junho de 2012, realizou transplante renal doador-vivo com a irma e
manteve-se estavel até outubro de 2013, gquando Iniciou quadro de
aumento da creatinina e bidpsia renal que evidenciou microangiopatia
vascular.

Realizado teste ADAMTS13, que resultou em atividade de 100%. Com
provavel diagnostico de SHUa, optou-se por realizar a PE/Pl, mas a paciente
recusou-se. Retornou a hemodialise em agosto de 2014 e, desde entao,
mantendo anemia refrataria e hipertensao de dificil controle.

Em junho de 2016 iniciou novo protocolo para re-transplante renal, porém
Nnossa equipe desejava realizar um transplante com maior seguranca, sendo
indicado o uso de Eculizumabe e controle da doenca, para posteriormente
realizar um novo transplante, com mais seguranca.

Fol entao Iniclado o tratamento com Eculizumabe, sendo alcancado
controle do processo microangiopatico e melhora progressiva do quadro
clinico. A paciente encontra-se em uso de Eculizumabe por tempo
indeterminado, realizando terapia renal substitutiva com melhor controle
pressorico e sem anemia. Aguarda a realizacao de um novo transplante
renal e mantem medicacao, devido falta de evidéncias para suspensao da
mesma em casos de recidiva em transplante renal.

FIGURA 1 - Lesao caracteristica da MAT na bidpsia renal. Coloracao PAS.

Especula-se que as mutacoes genéticas parecem constituir fatores de risco, e
Nao a causa direta para a manifestacao da doenca. Onde a presenca de gatilhos
ambientais, como infeccoes respiratorias e intestinais, gravidez, desnutricao
pode levar a ativacao descontrolada da via do complemento. [2,5]

O diagnostico de SHUa é um desafio, por se tratar de uma entidade que
Nao possul marcadores especificos e nem sempre se apresenta com a triade
classica. Assim foi 0 caso da paciente que nao possuia plaguetopenia e |a
apresentava doenca renal prévia. O aumento do conhecimento da
patogénese da SHUa foi acompanhado pelo surgimento do Eculizumabe.
Este tem demonstrado boa eficiéncia e seguranca terapéutica, porém com
poucos estudos de seus efeitos a longo prazo. Trata-se de um anticorpo
monoclonal humanizado recombinante, desenvolvido para bloguear a
clivagem do C5, inibindo dessa forma, as funcdes pro-intlamatorias,
pro-trombodticas e liticas do complemento, impedindo a evolucao da
doenca. [6]

No caso clinico em questao, a paciente recebeu um diagnodstico tardio de
SHUa e apesar da melhora clinica, com controle do processo
microangiopatico apds a introducao do Eculizumabe, nao foi possivel
interromper a realizacao da terapia renal substitutiva, devido a gravidade
da lesao renal ja instalada.

A SHUa é uma entidade rara com incidéncia ainda desconhecida, de alta
morbimortalidade, que necessita de importante investigacao clinica e
laboratorial para realizacao de um diagnoéstico preciso e introducao da
terapéutica o mais precoce possivel, a fim de interromper a evolucao
natural da doenca e modificar o prognostico dos pacientes.
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