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Síndrome hemolítico-urêmica esporádica pós-parto
Sporadic postpartum hemolytic uremic syndrome
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Anemia hemolítica microangiopática associado à trombocitopenia participa de um
grupo de doenças que freqüentemente apresentam suas características clínicas muito
semelhantes, sendo difícil distingui-las. A síndrome hemolítico- urêmica é dividida em
duas apresentações: a forma não esporádica, que acomete comumente crianças após
infecção bacteriana causando diarréia sanguinolenta, possui bom prognóstico; e a
forma esporádica, que acomete adultos, sendo bem descritos casos em mulheres pós-
parto, é a forma sistêmica de trombocitopenia microangiopática de pior prognóstico
com alta morbidade e mortalidade, cuja falência renal é o distúrbio predominante.
Relatamos um caso de síndrome hemolítico-urêmica pós-parto em paciente previa-
mente sadia, que apresentou quadro de insuficiência renal, anemia hemolítica e
trombocitopenia. Instituída a terapêutica de suporte adequada e precocemente, a paci-
ente evoluiu satisfatoriamente com normalização dos níveis pressóricos e recuperação
da função renal. Rev. bras. hematol. hemoter. 2008;30(4):335-338.
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Introdução

A síndrome hemolítico-urêmica (SHU) é definida pela
tríade de insuficiência renal aguda, anemia hemolítica
microangiopática e trombocitopenia. A SHU esporádica tam-
bém ocorre em associação com gravidez, sendo anterior-
mente denominada nefroesclerose maligna, falência renal
pós-parto irreversível ou coagulação intravascular pós-par-
to. Essa patologia afeta primariamente primíparas que apre-
sentam anemia hemolítica microangiopática, trombo-
citopenia, insuficiência renal e hipertensão começando em,
no mínimo, 48 horas depois de uma gravidez normal. Sinto-
mas neurológicos são menos freqüentes e menos severos.
Outras doenças que se apresentam com anemia hemolítica
microangiopática e trombocitopenia tiveram seu início em
média 26,6 dias antes do parto, um encontro que ajuda a

distinguir SHU de pré-eclâmpsia, Síndrome HELLP e púrpu-
ra trombocitopênica trombótica.

Relato de caso

RCC, 34 anos, 8° PO de cesariana por pós-datismo, pro-
curou atendimento em 30/01/07 no setor de Pronto Atendi-
mento obstétrico do Hospital Geral Universitário (HGU) com
queixa de cefaléia intensa, náuseas, vômitos, fraqueza
anorexia e dor abdominal.

Ao exame físico apresentava-se com PA: 130X50 mmgh,
Tax: 36,7°C, ictérica +3/+4, dor à palpação de hipocôndrio direi-
to, porém sem massas palpáveis e sem sinais de irritação
peritoneal. Solicitados exames que evidenciaram: hemoglobina
3,9g/dL, hematócrito: 11,5%, leucócitos: 15.300/mm3  com 71%
de segmentados e 2% de bastões; Plaquetas: 40.000/mm3.
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HbsAg: não reagente; AntiHAV IgM: não reagente;
IgG: reagente; Anti-HCV: não reagente

Bilirrubinas totais: 2,13 mg/dL, bilirrubina direta:
0,6mg/dL e indireta: 1,5 mg/dL.

Antecedentes patológicos: GIII PI AII, sendo o primei-
ro abortamento em 2003, com idade gestacional de nove se-
manas, e o segundo em 2004, com 12 semanas, não sendo
investigadas possíveis causas.

Na história familiar não possuía casos de anemia, do-
enças renais ou complicações obstétricas.

Após cinco dias evoluiu com aumento dos níveis
pressóricos (PA: 180X 80 mmhg), anúria, elevação de escó-
rias nitrogenadas plasmática (Uréia: 184mg/dL, Creatinina:
9,53 mg/dL), insuficiência respiratória por edema agudo de
pulmão. Foi encaminhada à Unidade de Terapia Intensiva
(UTI) e iniciada hemodiálise além de suporte clinico e venti-
latório.

Na seqüência da investigação laboratorial foram soli-
citados: Coombs direto e indireto, os quais foram não
reagentes; esfregaço sangüíneo, que evidenciou esquizó-
citos, policromasia e macrocitose; LDH e reticulócitos
séricos que se mostraram elevados sendo então proposto o
diagnóstico de SHU. Indicado tratamento com plasmaférese
(realizadas somente duas sessões, por dificuldades técni-
cas) e infusão de plasma humano 20 ml/kg/dia, além do tra-
tamento dialítico. Evoluiu com sepse devido à pneumonia
associada à ventilação mecânica, tratada com antibioti-
coterapia dirigida por culturas; hiperreflexia e mioclonais
generalizadas, sendo interrogada encefalopatia anóxico
isquêmica. Realizou tomografia computadorizada de crânio,
que mostrou discreta acentuação dos espaços liquóricos
extracerebrais e sinusopatia esfenoidal. Permaneceu inter-
nada por 29 dias, havendo melhora gradual dos sintomas,
porém ainda permanecia em programa de diálise.

Atualmente encontra-se em acompanhamento clinico
ambulatorial, assintomática, com normalização dos níveis
plasmático de uréia e creatinina e sem necessidade de hemo-
diálise (Tabela 1).

Discussão

A SHU é caracterizada por anemia hemolítica micro-
angiopática, trombocitopenia e falência renal, podendo tam-
bém estar associada a outras disfunções orgânicas, como
enterocolites, complicações neurológicas, disfunção hepáti-
ca, pancreatite e cardiopatias. A maioria dos casos é causada
por um antecedente de infecção por E. coli.1

Classicamente a SHU é dividida em duas apresenta-
ções:  A SHU não esporádica (D+) está associada com pró-
dromos de diarréia sanguinolenta causada pela produção de
verotoxina pela infecção por E. coli enteropatogênica
O157:H7, sendo mais incidente em crianças menores de 5
anos, embora possa acometer adultos.2 Em um estudo epide-
miológico nos EUA, a média de idade de pacientes com SHU
D+ encontrada foi de 4 anos; 55% dos pacientes tinham me-
nos de 5 anos, 33% tinham entre 5 e 17 anos, 6% tinham entre
18 e 44 anos e 6% tinham mais de 45 anos.3

Episódios da doença são associados mais frequente-
mente com a ingestão de carne bovina sem origem precedente,
embora contaminação de outros alimentos como, queijo, ve-
getais, aves de origem desconhecida também são relatadas.
Outros casos têm sido atribuídos a ingestão de água e leite
contaminado. Transmissão interpessoal pode contribuir para
episódios de SHU D+ em hospitais, creches, instituições.3

Trombocitopenia é comum, sendo leve ou podendo até
mesmo estar ausente. Vinte e cinco por cento desenvolvem
manifestações neurológicas como irritabilidade ou sonolên-
cia e menos comumente confusão mental e parestesias. É
considerada como causa mais comum de falência renal agu-
da em crianças, sendo auto limitada com taxa de mortalidade
de 5% após cuidados de suporte apropriados.3

Na maioria dos casos de SHU não esporádico, a evi-
dência clínica de microangiopatia trombótica é limitada aos
rins, resultando em nefropatia aguda (hematúria, proteinúria)
e usualmente, oligúria e azotemia. Quarenta a 50% de crianças
com SHU D+ requerem suporte com terapia dialítica tempora-
riamente.4

A forma esporádica, SHU
D-, não está associada com pró-
dromos de diarréia sanguinolen-
ta. É considerada a forma sistê-
mica de trombocitopenia micro-
angiopática cuja falência renal,
que desenvolve na ausência de
fator precipitante, é o distúrbio
predominante, requerendo trata-
mento dialítico em 60% dos ca-
sos. Apesar de ser mais preva-
lente em adulto, 10% dos casos
ocorrem em crianças.3

Casos esporádicos que
ocorrem em mais de um membro
da família podem seguir um pa-
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drão autossômico recessivo ou dominante e estar associado
com mutação do fator H (20%),3 que controla a atividade da
via alternativa do complemento.

Causas secundárias de SHU também são descritas,
como pós-transplante de medula óssea, uso de imunos-
supressores, gravidez e puerpério, drogas incluindo anti-
conceptivos orais, ciclosporina e quimioterapia; e geralmen-
te se assemelham à SHU D-

Em mulheres está mais comumente associada com o pós-
parto ou ao uso de anticonceptivos hormonais. (Tabela 2)

A trombose e necrose de vasos renais ocorrem na au-
sência de células inflamatórias, sendo a base da patogenia
da SHU esporádica: a injúria celular do endotélio vascular é
caracterizada por edema e destacamento da membrana basal,
seguida de agregação plaquetária, ativação da cascata de
coagulação, deposição de fibrina no lúmen do capilar glome-
rular e, ocasionalmente, em arteríola e pequenas artérias re-
nais. Apesar de fazer parte da fisiopatologia na SHU, a coa-
gulação é provavelmente de importância secundária.4

Notam-se dois diferentes padrões que podem também
estar sobrepostos: na SHU esporádica há predominantemente
trombose de capilar glomerular com algum grau de necrose
arteriolar enquanto que nas outras formas de SHU, particu-
larmente em adultos, a proliferação intimal com obstrução
luminal de arteríolas e pequenas artérias é predominante,
portanto uma patologia pré-glomerular.

A microscopia eletrônica mostra variados graus de in-
júria endotelial e necrose do endotélio com exposição da
membrana basal. No subendotélio encontram-se fragmentos
de hemáceas, fibrina, plaquetas e debris celulares.

Muitos pacientes com SHU esporádica apresentam
pródomos sugestivos de IVAS ou sintomas não específicos
como mal-estar e fadiga, mas dor abdominal e diarréia san-
guinolenta estão ausentes. A hipertensão arterial tem início
precoce e pode estar associada com sangramentos, náuseas,
vômitos, hematúria e/ou oligúria. Manifestações neurológi-
cas são tipicamente menos comuns quando comparadas com
púrpura trombocitopênica trombótica.3

Os achados laboratoriais mostram uma anemia hemo-
lítica microangiopática, possivelmente causada por fatores
oxidantes liberado pelo agente etiológico, sendo bem do-
cumentada em casos de infecções por pneumococo.5 A con-

tagem de reticulócitos e LDH é elevada assim como
bilirrubinas fração indireta caracterizando hemólise. A
trombocitopenia geralmente é menos intensa e acredita-se
que deva ser motivada pela ativação e consumo de plaquetas
no leito endotelial.

Há correlação entre os achados patológicos e o prog-
nóstico da doença: a recuperação foi observada em pacien-
tes cuja lesão renal foi mínima ou recuperada, a persistência
de insuficiência renal está relacionado com o número de
estreitamento glomerular e a fibrose da camada intima do vaso
e arterioloesclerose relaciona-se com a persistência ou
recorrência de hipertensão arterial sistêmica.2

A forma esporádica SHU está associada a pior prog-
nóstico, especialmente em idosos e em pacientes que desen-
volvem disfunção renal severa e irreversível. A taxa de morta-
lidade aproxima-se de 25% e 50% desenvolvem insuficiência
renal crônica.4

De acordo com a literatura pesquisada não há trata-
mento específico para SHU,6 sendo relevante a adoção de
medidas de suporte os quais já demonstraram ser responsá-
veis pelo declínio da taxa de mortalidade. A hidratação cau-
telosa a fim de evitar complicações como edema agudo de
pulmão e hiponatremia são essenciais e a hipertensão arte-
rial deve ser agressivamente controlada. Diálise renal em
tempo apropriado tem reduzido a taxa de falência renal e
morbidade.11 Transfusões sangüíneas devem ser realizadas
de acordo com a clínica, e transfusões de plaquetas devem
ser evitadas.

Várias estratégicas terapêuticas específicas foram rela-
tadas com algum sucesso, entre elas o uso de plasma huma-
no e plasmaférese, porém sem evidências conclusivas bené-
ficas.12

O uso de plasma humano tem sido freqüentemente usa-
do por vários motivos: 1. reposição de fator estimulador de
prostaglandinas, 2. inibição de fatores de agregação plaque-
tária, 3. neutralização de alguns fatores possivelmente tóxi-
cos para o endotélio que acreditam estar envolvido na fisio-
patologia da doença.7 Plasmaférese não apresentou vanta-
gens específicas, excetos em casos de oligúria o qual seria a
única opção para a infusão de plasma humano, porém o seu
uso é frequentemente defendido, apresentando bons resul-
tados quando outras medidas terapêuticas falham.4

A terapia com antiplaquetário e anticoagulante não
mostrou benefício.

Estudos têm sugerido o uso de prostaciclina nos casos
em que a doença é diagnosticada precocemente com presen-
ça de débito urinário, no intuito de inibir a adesão plaquetária
endotelial permitindo a manutenção da diurese, embora não
haja estudos controlados feito em adultos.4

Heparina não é recomendada, pois há pequena ou ne-
nhuma evidência de ativação da cascata da coagulação
sangüínea em sua fisiopatologia, além de ser um antagonista
sintético de prostaciclina, neutralizando os efeitos inibitóri-
os da prostaglandinas na agregação plaquetária.
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Conclusão

A SHU D- é menos comum que a forma típica e requer
terapêutica dialítica e hospitalização mais freqüentemente du-
rante a fase aguda da doença. Trata-se de uma síndrome
esporádica rara, mais comum em adultos, de variados etio-
logias e que apresenta freqüentemente dano renal irrever-
sível.4 Quando associada à gravidez, o quadro inicia-se pró-
ximo ao termo como uma complicação de pré-eclampsia e a
maioria se recupera completamente com o parto. SHU pós-
parto é uma entidade nebulosa freqüentemente caracterizada
por severa hipertensão, tendo sido relatados piores resulta-
dos.8 Com base no que foi exposto, o diagnóstico precoce e
tratamento clínico agressivo torna-se fundamental na tenta-
tiva de minimizar as chances de seqüelas graves como a in-
suficiência renal.

Abstract

Microangiopathic hemolytic associated with thrombocytopenia is
part of a disease group that frequently show likeness and that's
why become difficult to separate them. There are two types of
hemolytic uremic syndrome (HUS); the non sporadic type and the
epidemic or "typical" type that is common on childreen that is
associated with diarrhea and infection caused by verotoxina-
producing E. coli with a good prognostic; and the sporadic
postpartum period. It is the systemic type of mocroangiophatic
thrombocytopenia of poor prognostic with high morbidity and
mortality which renal failure is the main disturb. We reported a
case of HUS occuring in postpartum previously healthy, that
showed abrupt renal failure, hemolytic anemia and
thrombocytopenia. After proper therapy the patient developed a
normal blood pressure and recovery renal function. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2008;30(4):335-338.

Key words: Hemolytic uremic syndrome; microangiopathic hemolytic
anemia; renal failure; thrombocytopenia.
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