w Rf(t)dPPEﬁj

Submetido: 09/07/2025
Aprovado: 04/08/2025
DOI: http://dx.doi.org/10.31365/issn.2595-1769.2026.0379

Sindrome hemolitica urémica atipica pds-estafilocdcica: relato de caso pedidtrico em um hospital
tercidrio

Post-staphylococcal atypical hemolytic uremic syndrome: pediatric case report in a tertiary care hospital

Sindrome hemolitico urémico post-estafilocdcico atipico: reporte de un caso pediatrico en un hospital terciario

Isadora Ceregatti Correia*
Samantha Cristiane Lopes 2
Marlou Cristine Ferreira Dalri 3

1Centro Universitario para o Desenvolvimento do Alto Vale do Itajai- UNIDAVI, Nicleo de Pesquisa em Ciéncias Médicas - NPCMed, Faculdade de
Medicina- Rio do Sul-SC, Brasil. ORCID: https://orcid.org/0009-0007-2099-3539

2 Centro Universitdrio para o Desenvolvimento do Alto Vale do Itajai- UNIDAVI, Nucleo de Pesquisa em Ciéncias Médicas - NPCMed, Faculdade de Medicina-
Rio do Sul-SC, Brasil. ORCID: https://orcid.org/0000-0002-9998-6492

3 Centro Universitario para o Desenvolvimento do Alto Vale do Itajai- UNIDAVI, Nucleo de Pesquisa em Ciéncias Médicas - NPCMed, Faculdade de
Medicina- Rio do Sul-SC, Brasil; Hospital Regional do Alto Vale, Emergéncia Pediatrica — Rio do Sul-SC, Brasil. ORCID: https://orcid.org/0000-0002-2136-
6154

Autor correspondente:
Isadora Ceregatti Correia
E-mail: isadora.correia@unidavi.edu.br

RESUMO

Introdugdo: A sindrome hemolitica urémica atipica (SHUa) é uma condigdo rara, com possivel evolugdo grave, sendo priméria quando causada por alteragdes
internas (mutagBes genéticas) ou secundaria, quando desencadeada por fatores externos (infecgbes, medicamentos e toxinas, doengas autoimunes
gestagdo, entre outras). Objetivo: Relatar um caso pediatrico de SHUa pés-infecgdo por Staphylococcus aureus em um hospital terciario. Descrigdo do caso:
Paciente do sexo feminino, 1 ano e 9 meses, previamente higida, apresentou anemia hemolitica microangiopatica, plaquetopenia e lesdo renal aguda
secundaria a infecgdo por Staphylococcus coagulase negativa. O diagndstico de SHUa foi estabelecido com base em achados laboratoriais caracteristicos e
exclusdo de outras etiologias, como purpura trombocitopénica trombética. A evolugdo clinica exigiu suporte intensivo, com mdltiplas transfusGes e dialise
peritoneal, culminando em recuperacgdo da fungdo renal. Discussdo: A SHUa evolui rapidamente na maioria dos casos, tendo pouca incidéncia em pacientes
pediatricos. O conjunto de sinais e sintomas torna necessario a implementacdo de didlise e seriadas transfusdes de hemocomponentes. Este caso destaca a
importancia de considerar etiologias infecciosas incomuns na SHUa e ressalta a necessidade de abordagem diagndstica e terapéutica precoce para redugdo
de complicages.

Palavras-Chave: Sindrome hemolitica-urémico atipica; Microangiopatias trombéticas; Injuria renal aguda; Staphylococcus aureus; Relato de caso.

ABSTRACT

Introduction: Atypical hemolytic uremic syndrome (aHUS) is a rare
condition with potentially severe progression. It is classified as primary
when caused by internal factors (such as genetic mutations) and
secondary when triggered by external factors (infections, medications
and toxins, autoimmune diseases, pregnancy, among others). Objective:
To report a pediatric case of aHUS following Staphylococcus aureus
infection in a tertiary care hospital. Case description: A previously
healthy 1-year-and-9-month-old female presented with
microangiopathic hemolytic anemia, thrombocytopenia, and acute
kidney injury secondary to Staphylococcus coagulase-negative infection.
The diagnosis of aHUS was established based on characteristic laboratory
findings and the exclusion of other causes, such as thrombotic
thrombocytopenic purpura. The clinical course required intensive
support, including multiple blood transfusions and peritoneal dialysis,
culminating in recovery of renal function. Discussion: aHUS often has
rapid clinical progression and is rare in the pediatric population. The
combination of symptoms frequently necessitates dialysis and repeated
transfusions. This case highlights the importance of considering
uncommon infectious etiologies in aHUS and reinforces the need for
early diagnostic and therapeutic intervention to reduce complications.
Keywords: Atypical Hemolytic Uremic Syndrome; Thrombotic
microangiopathies; Acute kidney injury; Staphylococcus aureus; Case
report.
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RESUMEN

Introduccion: El sindrome hemolitico urémico atipico (SHUa) es una
enfermedad poco frecuente con progresién potencialmente grave.
Puede ser primario cuando es causado por alteraciones internas
(mutaciones genéticas) o secundario cuando es desencadenado por
factores externos (infecciones, medicamentos y toxinas, enfermedades
autoinmunes, embarazo, entre otros). Objetivo: Informar de un caso
pediatrico de SHUa tras una infeccién por Staphylococcus aureus en un
hospital de tercer nivel. Descripcidn del caso: Paciente femenina de 1 afio
Yy 9 meses, previamente sana, presenté anemia hemolitica
microangiopatica, trombocitopenia y lesién renal aguda secundaria a una
infeccidn por Staphylococcus coagulasa negativo. El diagndstico de SHUa
se establecid con base en los hallazgos de laboratorio caracteristicos y la
exclusion de otras etiologias, como la purpura trombocitopénica
trombotica. El curso clinico requirié soporte intensivo, con multiples
transfusiones y didlisis peritoneal, que culmind en la recuperacién de la
funcidn renal. Discusion: El SHUa progresa rapidamente en la mayoria de
los casos, con baja incidencia en pacientes pediatricos. La combinacién
de signos y sintomas requiere dialisis y transfusiones seriadas de
hemoderivados. Este caso destaca la importancia de considerar
etiologias infecciosas poco comunes en el SHUa y subraya la necesidad
de un diagndstico y tratamiento tempranos para reducir las
complicaciones.

Palabras Clave: Sindrome hemolitico urémico atipico; Microangiopatias
tromboticas; Lesidn renal aguda; Staphylococcus aureus; Caso clinico.
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INTRODUCAO

A sindrome hemolitica urémica (SHU) é
uma condicdo rara caracterizada pela triade
classica de anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia e lesdao renal aguda.1l Ocorre
com maior frequéncia em criangas menores de 5
anos, apresentando incidéncia de 5 a 6 casos por
100.000 criangas por ano, valor
significativamente superior a incidéncia global
estimada em 0,5 a 1 caso por 100.000 habitantes
a0 ano.2

A SHU pode ser classificada em duas
formas principais. A forma tipica, responsavel
por aproximadamente 90% dos casos, esta
geralmente associada a infeccdo por Escherichia
coli produtora de toxina Shiga. Ja a forma atipica
(SHUa) corresponde a cerca de 5% a 10% dos
casos e estd relacionada a alteracdes genéticas
como causa primaria ou a condicdes secundarias
gque resultam em disfuncdo do sistema
complemento.3

Nos casos de SHUa, a ativacdo anormal
do sistema complemento leva a intensificacao
da hemostasia primdria e secundaria. Esse
processo culmina em dano endotelial dos vasos
renais e, consequentemente, em lesdo
predominantemente renal.4 Em adultos, a SHU
costuma se manifestar com mal-estar
generalizado e fadiga. J4 em criangas, o quadro
pode incluir palidez, cansago, vomitos, letargia e
outros sintomas associados a doenga de base.5

O diagndstico da SHUa é essencialmente
clinico e fundamenta-se na exclusdo de outras
causas de microangiopatia trombética, com
base em critérios especificos. Entre os
diagnédsticos diferenciais que devem ser
descartados, estdo: SHU tipica, purpura
trombocitopénica  trombdtica, alteragoes
genéticas e causas secundarias. O tratamento é
baseado em suporte clinico intensivo e controle
da atividade do sistema complemento.6

Este trabalho relata um caso raro e
pouco documentado de SHUa desencadeada por
infeccdo  estafilocdcica, destacando sua
importancia clinica e desafiando os padrdes
tradicionais associados a essa condicdo. Além de
descrever detalhadamente as manifestagbes
clinicas e o processo diagnodstico, o estudo
compara as particularidades da paciente com
dados existentes na literatura.

O

O estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa, sob o nimero de protocolo
7.256.220 e seguiu os preceitos do CARE
Guideline.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 1 ano e 9
meses, 14kg e 0.85cm, previamente sem
comorbidades. Admitida no servico de
emergéncia de hospital tercidrio, encaminhada
pelo SAMU e referenciada por unidade de saude
de municipio vizinho. Quadro de febre
persistente, prostracdo e tosse ha cinco dias. No
dia anterior, familiar referiu cinco episddios de
hemoptise. No momento do atendimento,
apresentava-se em regular estado geral,
gemente, afebril, desidratada, taquicardiaca
(181 bpm), taquipneica (70 irpm), murmurio
vesicular diminuido em hemitérax direito e
demais exames fisicos dentro da normalidade.
Solicitados exames laboratoriais iniciais que
demonstraram anemia (Hb 10.5 g/dL),
plaguetopenia (11.000 /mm?3) e
hiperbilirrubinemia indireta (2.87 mg/dl)
(Tabela 1). Radiografia de térax realizado
evidenciou consolidacao no lobo superior direito
e derrame pleural direito (Figura 1). Realizadas
medidas de  suporte, transfusdo de
hemocomponentes e iniciada antibioticoterapia
empiricamente com Ampicilina 1g injetavel de 6
em 6 horas.

Seguiu com piora clinica, paciente
transferida para unidade de terapia intensiva
(UTI). Solicitados exames que constataram a
necessidade de uma nova transfusdo de
hemdcias, plaquetas e plasma. Substituida
Ampicilina por Vancomicina 15 mg/kg de 6 em 6
horas e Cefepima 50 mg/kg injetavel de 24 em
24 horas por 14 dias. Demais exames revelaram
elevacdo significativa dos niveis de creatinina
(1.40 mg/dL) e ureia (126 mg/dL) e reducdo da
taxa de filtracdo glomerular estimada (TFGe)
(16.41 mL/min). Apds estabilizacdo inicial do
guadro, foi realizada toracotomia e drenagem
de derrame pleural. Cultura do liquido pleural
negativa. Ao final do mesmo dia, a paciente
evoluiu com sangramento digestivo alto,
epistaxe e equimoses pelo corpo.
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No dia 2 resultado de hemocultura positiva para
Staphylococcus coagulase negativa. Paciente
edemaciada (+2/+4) e oligurica, iniciado
Furosemida 0.3 mg/kg de 8 em 8 horas. Nos dois
dias seguintes, manteve-se com anemia (Hb 8,2
g/dL) e presenca de esquizdcitos, associados a
plaguetopenia (14.000 /mm?3) e reducgdo da TFGe
(5,59 ml/min), necessitando de mais transfusdes
sanguineas. Passada Furosemida para 2.0 mg/kg
de 8 em 8 horas com melhora parcial do quadro
de sobrecarga de volume (edema +2/+4 e
volume urinario 1.6 ml/kg/h).

No dia 5 de internagdo, paciente em anasarca,
identificada lesdao renal aguda (LRA) com
classificacdo KDIGO 3 ndo oligurica (creatinina
4.59 mg/dL com aumento agudo) e ureia (359
mg/dL) e necessidade de didlise peritoneal.
Doses de antibidticos foram reajustadas para
Vancomicina 10 mg/kg de 24 em 24 horas e
Cefepima 50 mg/kg de 24 em 24 horas. No dia
14 encerrou-se a antibioticoterapia.
Permaneceu em didlise até o dia 16 de
internagao, apresentando normalizagdo do
estado volémico e niveis séricos de potassio (K
3,8 mEq/L).

Apds 16 dias internada e mantendo o quadro de
anemia, plaquetopenia e LRA, iniciou-se a
investigacdo para SHU e diagnéstico diferencial
de purpura trombocitopénica trombética (PPT).
Realizada dosagem de ADAMTS 13, resultado de
47%, confirmado SHUa.

No dia 27, iniciou quadro de sepse de
foco urindrio com urocultura e hemocultura
para Klebsiella pneumoniae multirresistente.
Iniciada antibioticoterapia com Amicacina
15mg/kg/dia de 24 em 24 horas por 10 dias.
Manteve-se na UTI até o dia 30, com resolugdo
da SHUa. Em seguida, encaminhada para
enfermaria pedidtrica durante oito dias para
acompanhamento do quadro geral. No dia 38,
recebeu alta para casa e encaminhamento para
seguimento ambulatorial com reposicio de
Sulfato ferroso 3 mg/kg/dia. Paciente foi
acompanhada por servicos de nefrologia e
pneumologia durante os quatro meses
subsequentes a alta hospitalar. Diante da
auséncia de sequelas, recebeu alta dos
respectivos ambulatérios. Atualmente, a
paciente encontra-se clinicamente estavel.

MO

Permanece em seguimento ambulatorial com
pediatria.

DISCUSSAO

O presente relato descreve o caso de
uma paciente previamente higida que evoluiu
com quadro de sindrome hemolitica urémica
atipica apdés uma infeccdo causada por
Staphylococcus coagulase negativa, agente
incomum, principalmente na faixa etdria
pedidtrica. A SHUa é uma condi¢do rara, com
prevaléncia estimada de 4,9 casos por milhdo
em individuos com menos de 20 anos, e
incidéncia anual entre 0,26 e 0,75 por milhdo
nessa faixa etaria.® A presenca dos trés sinais
cldssicos — anemia, trombocitopenia e lesdo
renal aguda —, associada a rapida progressao
clinica desfavoravel, enfatiza a gravidade e a
necessidade de reconhecimento precoce, a fim
de evitar futuras complicagdes.

A forma secundaria da sindrome
apresentada pela paciente representa cerca de
5-10% dos casos de SHU em criangas. Distingue-
se da forma tipica por ndo estar relacionada a
infecgao por Escherichia coli produtora de toxina
Shiga. Sua fisiopatologia envolve a ativagdo
desregulada da via alternativa do complemento,
com deposicdo de C3b e formacdo do complexo
de ataque a membrana (C5b-9), resultando em
lesdo endotelial, trombose microvascular e
hemdlise intravascular.”® No presente caso, n3o
foram dosados os niveis séricos de C3, o que
limita a confirmacdo laboratorial desse
mecanismo. No contexto de infeccdo por
Staphylococcus, a liberagcdo de toxinas e a
intensa resposta inflamatéria sistémica, com
producao de citocinas como IL-6 e TNF-a, podem
agravar a disfuncdo endotelial. Esse processo
também  potencializa a  ativacdo do
complemento, favorecendo o desenvolvimento
de microangiopatia trombética.® 10

A paciente apresentou inicialmente uma
infeccdo do trato respiratorio inferior com
importante repercussdo sistémica, associada a
hemoptise, consolidacdo pulmonar e derrame
pleural. Esses achados motivaram a equipe
médica ao diagndstico inicial de pneumonia
adquirida na comunidade complicada (PACC), o
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que justifica a antibioticoterapia empirica em
primeiro momento. Diante do quadro, o uso
isolado da ampicilina ndo é o mais recomendado
pelas atuais diretrizes de pediatria brasileiras.
Neste caso de PACC grave, recomenda-se o
tratamento empirico inicial com ceftriaxona ou
cefotaxima.!!

A evolucdo hematoldgica com anemia
severa e esquizdcitos no sangue periférico,
trombocitopenia, lesdao renal aguda, elevagao de
bilirrubina indireta associada a necessidade de
multiplas transfusdes, foi determinante para a
suspeita de microangiopatia trombdtica (MAT).
A desregulacdo do sistema complemento
induzida pelo agente infeccioso resulta em uma
ativacdo continua contra antigenos e estruturas
celulares do hospedeiro. Essa ativacdo
exacerbada promove intensa adesdo e
agregacao plaquetdria na microvasculatura
renal, culminando na formacdo de trombos e
subsequente trombocitopenia. Paralelamente,
instala-se um quadro de lesdo renal aguda. No
contexto da microangiopatia trombdtica, as
hemacias que atravessam os capilares
obstruidos sofrem fragmentacdo mecanica,
assumindo a forma de esquizdcitos.!?

O diagnostico diferencial com purpura
trombocitopénica trombética (PTT) foi realizado
por meio da dosagem da atividade da
ADAMTS13. O valor de 47% afastou a hipotese
de PTT (<10%) e sustentou o diagndstico de
SHUa, conforme critérios clinico-laboratoriais
descritos na literatura.’

No presente caso, a paciente necessitou
de transfusdes multiplas de hemocomponentes,
uso de diuréticos e didlise peritoneal, devido a
lesdo renal aguda com classificacdo KDIGO 3. O
tratamento da SHUa baseia-se em suporte
clinico intensivo.l®> O uso do eculizumabe,
anticorpo monoclonal que bloqueia a clivagem
do C5 e impede a formacdo do complexo de
atague a membrana (MAC), representa a
principal terapia especifica.®’ A
indisponibilidade desta medicacdo na instituicdo
constituiu uma limitagao terapéutica._

O prognodstico da SHUa depende da
precocidade do diagndstico, da resposta ao
tratamento e das complicagGes associadas.
Estudos indicam que a taxa de mortalidade
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corresponde a 5-25%, e 50% dos casos
desenvolvem lesdo renal crbnica terminal
durante a fase aguda.* Tal fato ndo foi observado
na paciente descrita, que se mantém com
resolugao do quadro até o momento.

A correlagdo entre os achados clinicos e
a literatura atual reforca a consisténcia das
condutas realizadas. Limitagcdes inerentes a
relatos de caso, como a impossibilidade de
generalizagdo dos resultados, restringem a
aplicabilidade direta dos achados a outras
populac¢des. Estudos futuros com maior nimero
de casos e acesso ampliado a terapias
especificas poderdo aprofundar o conhecimento
sobre a SHUa, favorecendo o desenvolvimento
de estratégias diagndsticas e terapéuticas mais

precisas.
A conclusdo favoravel do caso, com
recuperacao da funcao renal e

acompanhamento do quadro hematolégico
(Figura 2), reforga a importancia da abordagem
multidisciplinar, da vigilancia continua e da
suspeicdo diagndstica precoce em quadros de
anemia hemolitica com plaquetopenia e lesdo
renal, especialmente quando associados a
infeccOes graves por agentes pouco habituais.
Este relato contribui para a literatura ao reforgar
a associacdo, ainda pouco descrita, entre
infeccao estafilocdcica e desenvolvimento de
SHU atipica, alertando para a necessidade de
investigacdao complementar em quadros clinicos
semelhantes.
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Tabela 1 - Resultados laboratoriais durante a investigagdo clinica

Exames laboratoriais

Exames solicitados durante a internagao

D-1 D-2 D-3 D-4 D-5 D-14 D-16 D-28 D-37
Hemograma
Hemoglobina (g/dL) 10,5 7,7 11,2 6,8 8,2 11,1 8,8 10 9,2 7,6
Hematdcrito (%) 31 - 30,2 18,8 23,2 33,7 25,5 29,2 27,8 24,2
VCM (um3) 81 - - - - - 80 - - -
Leucdcitos (/mm3) 8010 7300 12960 13550 14940 28100 11270 8240 13540 12650
- Segmentados (%) 73 46 59 58 65 75 64 55 63 50
- Bastonetes (%) - 6 20 10 8 9 1 1 - 1
- Linfécitos (%) 20 29 16 20 16 9 22 35 - -
- Mondcitos (%) 7 7 3 10 9 4 12 9 - 7
Plaquetas (/mm3) 11.000 9.000 37.000 20.000 14.000 111.000 177.000 48.000 167.000 50.000
Fungdo renal
Creatinina (mg/dL) - 1,4 2,44 3,61 4,11 4,59 2,1 2,05 0,57 0,27
TFG (mL/min) - 16,41 9,42 6,36 5,59 5,01 10,94 11,21 40,3 85,09
Ureia (mg/dL) - 126 202 283 342 359 93 92 28 10
Eletroélitos
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Calcio (mEq/L) - 1,12 1,22 1,27 - 1,24 1,15 1,13 1,19 -
Magnésio (mEq/L) - 2,27 2,25 - 2,21 2,73 2,11 1,47 -
Sédio (mEq/L) - 127 130 132 - 134 127 132 136 -
Potdssio (mEq/L) - 41 4,3 4,6 - 6,8 3,6 3,8 4 -
Bioquimica hepatica
Bilirrubina total (mg/dL) - 3,26 - - - - 1,05 - - 2,36
Bilirrubina direta (mg/dL) - 0,39 - - - - 0,49 - - 1,27
Bilirrubina indireta - 2,87 - - - - 0,56 - - 1,09
(mg/dL)
Gasometria
pH 7,26 - 7,33 7,2 7,13 6,96 7,38 - 7,41 -
p02 (mmHg) 118 - 191,2 171,7 127,1 152,8 178,8 - 123 -
pCO2 (mmHg) 18 - 27,9 24,1 24,9 34,7 36,7 - 20 -
HCO3 (mmol/L) 7,9 - 14,8 9,7 8,4 7,9 21,7 - 12,9 -
ABE (mmol/L) -16 - -9 -16,6 -18,8 -22,8 -2,4 - -8 -
Outros
PCR - >160 >160 101,2 64,8 70,1 33,5 - 29,2 28,6

Legenda: VCM: volume corpuscular médio. TFG: taxa de filtracdo glomerular. BE: excesso de base. PCR: proteina C reativa.
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