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azatioprina associada ao desmame gradual do corticoide,
aliada ao suporte multidisciplinar, foi decisiva para
estabilizacao clinica e recuperacao hematoldgica, evitando
terapias mais invasivas.
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Introducao: A sindrome hemolitico-urémica atipica (SHUa) é
uma microangiopatia trombdtica (MAT) rara, com anemia
hemolitica microangiopatica, trombocitopenia e lesao renal
aguda (LRA). Frequentemente decorre de mutagoes genéticas
que ativam de forma irregular a via alternativa do comple-
mento, gerando lesdo endotelial e microtrombos. Devido a
gravidade, a SHUa exige terapias especificas, como inibidores
do complemento. Objetivos: Este trabalho revisa critérios
diagndsticos, estratégias terapéuticas e dados sobre
descontinuacao segura da terapia. Material e métodos: Foi
realizada uma revisao da literatura sobre o tema na base de
dados PubMed a partir de janeiro de 2020. Foram utilizados os
descritores “Discontinuation of Treatment in aHUS”. A busca
resultou em 40 artigos. Foram excluidos artigos de opiniao,
relatos ou séries de casos. Foram incluidos 12 artigos que
abordaram o diagndstico, eficdcia, e seguranca na suspensao
do tratamento. Discussao e conclusao: O diagndstico da SHUa
deve ser suspeitado na presenca de LRA com anemia hemoli-
tica microangiopatica e trombocitopenia, na auséncia de cau-
sas secunddrias. A avaliacdo diagnéstica inclui verificar
presenca de esquizécitos no sangue periférico, além da
deteccao laboratorial de lactato desidrogenase (DHL) elevada,
haptoglobina reduzida, creatinina aumentada e plaquetope-
nia. E aconselhével a exclusao de SHU tipica, por meio da PCR
(Reacao em Cadeia da Polimerase) para toxina Shiga, e de
purpura trombocitopénica trombética, por meio da dosagem
de ADAMTS13, quando disponiveis, além de realizar genoti-
pagem para variantes do complemento e pesquisa de autoan-
ticorpos antifator H, caso seja vidvel. Quanto ao tratamento,
os dados evidenciam beneficios significativos do eculizu-
mabe. Em uma coorte, a sobrevida livre de doenca renal
cronica (DRC) em 5 anos foi de 85,5% nos tratados versus
39,5% em nao tratados (Razao de Risco (RR)= 4,95; IC95%: 2,75
—8,90; p= 0,000; NNT (numero necessario para tratar)= 2,17). A
estratificacdo genética indicou que pacientes com mutagcoes
em CFH (fator H do complemento) alcangcaram sobrevida livre
de DRC de 78% com o farmaco (RR= 4,58; p= 0,000). Mutacoes
em CFI (fator de aceleracao da conversao do complemento I) e

em C3 também apresentaram beneficio, respectivamente p=
0,004 e p=0,007. Atualmente, existe a discussao sobre a possi-
bilidade de suspensao terapéutica. Por exemplo, em um
estudo apresentou taxas de recidiva de 10,5 e de 9,3 casos por
100 pessoas-ano, respectivamente entre pacientes com muta-
coes patogénicas e variantes de significado incerto. Entre os
pacientes com recidiva, 83% mantiveram func¢ao renal preser-
vada apds reintroducao precoce da medicacao. Os achados
reforcam a eficdcia do eculizumabe na prevencao da pro-
gressao para DRC em SHUa. No entanto, a resposta clinica
variou conforme o gendtipo, destacando que a pesquisa geno-
tipica pode ser um componente importante para definir o
prognéstico. Tanto é que as evidéncias cientificas atuais indi-
cam que pacientes sem mutacoes podem ser os candidatos
ideais a descontinuagao segura do eculizumabe, claro que sob
rigoroso monitoramento. A SHUa, apesar de grave, apresenta
bom prognéstico diante de um diagndstico precoce e uso ime-
diato de inibidores do complemento. A inclusao da genotipa-
gem permite decisoes mais seguras sobre inicio, manutenc¢ao
e até suspensao da terapia. No entanto, o manejo individuali-
zado tem se apresentado cada vez mais necessario para
mudar desfechos clinicos e, desta maneira, garantir
seguranc¢a em longo prazo.
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Introduction: Sickle cell disease (SCD) is an inherited hemo-
globinopathy affecting millions of people worldwide, particu-
larly in populations of African, Latin American, and
Mediterranean descent. Among its most severe complications
is stroke, which can be ischemic or hemorrhagic, and is one
of the leading causes of morbidity and mortality in individu-
als with SCD, particularly children and adolescents. The path-
ophysiology of stroke in SCD involves complex mechanisms
such as vaso-occlusion, endothelial dysfunction, chronic
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anemia, and hypercoagulability. Despite its clinical relevance,
epidemiological indicators of stroke in this population remain
poorly explored in population-based studies in Brazil. Under-
standing these indicators is essential to guide prevention
strategies, early diagnosis, and appropriate clinical manage-
ment. Objectives: To assess the prevalence, incidence, and
recurrence of ischemic and hemorrhagic stroke in patients
with SCD, according to sex, age group, center, and genotype.
Material and methods: Cohort study including 2,793 SCD
patients participating in the Recipient Epidemiology and
Donor Evaluation Study-III (REDS-III) project, conducted in six
Brazilian blood centers: Belo Horizonte, Montes Claros, Juiz de
Fora, Sao Paulo, Rio de Janeiro, and Recife. Prevalence, inci-
dence, and recurrence rates of stroke were reported as per-
centages with corresponding 95% confidence intervals (95%
CI). Results: For ischemic stroke, there were no significant dif-
ferences between females and males in prevalence (7.30% vs.
6.02%), incidence (0.95% vs. 0.46%), or recurrence (0.95% vs.
1.07%). By age group, prevalence was higher in adults com-
pared to children (8.30% vs. 5.34%), with no significant differ-
ences in incidence (1.02% vs. 0.46%) or recurrence (0.94% vs.
1.06%). Regarding centers, the highest prevalence rates were
observed in Recife (8.55%) and Rio de Janeiro (8.90%); the high-
est incidence rates in Belo Horizonte (1.02%) and Juiz de Fora
(1.09%); and the highest recurrence rate in Montes Claros
(3.03%). In genotype analysis, the highest prevalence was
found in SS patients (8.80%), the highest incidence in SB°
patients (2.30%), and the highest recurrence rate in SS
patients (1.37%). For hemorrhagic stroke, 17 prevalent cases
were identified, 16 of which occurred in patients with the SS
genotype. There were 5 incident cases and only 1 recurrent
case, all in patients with a prior history of ischemic stroke.
Discussion and conclusion: This study showed that ischemic
stroke is a frequent and recurrent complication in patients
with sickle cell disease, with higher prevalence among adults
and those with the SS genotype. Hemorrhagic stroke was less
common but concentrated in patients with a history of ische-
mic stroke, suggesting possible clinical progression. The var-
iations observed across centers and genotypes reinforce the
importance of targeted surveillance and prevention strate-
gies, particularly for high-risk groups. These findings contrib-
ute to improving care policies and clinical management of
sickle cell disease in Brazil.
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Introducao: A talassemia minor é uma hemoglobinopatia
hereditaria caracterizada pela reducao das cadeias de globina,
resultando em uma anemia microcitica e hipocrémica. Geral-
mente, complicacoes desse tipo de anemia durante a gravidez
sao incomuns e dificilmente evoluem para uma condigao
mais grave. Contudo, se associada a uma anemia hemolitica
autoimune, pode agravar o quadro clinico, principalmente
em periodos de estresse fisioldégico como uma gestacao. Este
relato descreve um caso complexo de talassemia minor asso-
ciada a anemia hemolitica autoimune com persisténcia da
anemia durante a gestacao e pds-parto de uma paciente
acompanhada em um hospital publico do Oeste do Parand
evidenciando a complexidade do manejo clinico nesses casos.
Descricao do Caso: Paciente feminina, 34 anos, portadora de
talassemia minor diagnosticada na infancia, tipo nao especifi-
cado, com histérico familiar paterno positivo. Apresentou
anemia microcitica grave durante duas gestacoes, necessi-
tando de transfusoes sanguineas. Na segunda gestacao
(2016), evoluiu com astenia, sonoléncia, tontura, cefaleia, gen-
givorragia intermitente, lingua despapilada e apresentando
hemoglobina de 5,7 g/dL. Exames evidenciaram hemodlise,
com reticulocitose, bilirrubina indireta elevada (3,19 mg/dL) e
lactato desidrogenase de 1176 U/L. No hemograma apresen-
tou VCM de 57,6 fL e HCM de 14,3 pg, anisocitose (++), poiqui-
locitose (++), esquizécitos (+), coddcitos (+), corpusculos
Howell-Jolly, pontilhado baséfilo, policromasia (+++) e eritro-
blastos. Além disso, verificou-se uma deficiéncia de vitamina
B12 (177pg/ml). Inicialmente, a paciente foi tratada com
transfusoes para elevacao da hemoglobina, seguindo a ori-
entacao de manté-la acima de 7g/dL, resultando em uma mel-
hora clinica da paciente. O exame de eletroforese de
hemoglobina, realizada para confirmar o tipo de talassemia,
foi inconclusiva devido as multiplas transfusoes prévias, difi-
cultando a interpretacao do diagndstico clinico. Posterior-
mente, encaminhada ao servico ambulatorial com
hematologista para investigacdo de uma possivel discrasia
sanguinea para justificar a necessidade de frequentes trans-
fusoes. Em acompanhamento, considerou-se a hipétese de
talassemia intermedidria, pelo RDW elevado (25,2%) e a
necessidade de multiplas transfusdes ou de uma possivel
anemia hemolitica autoimune associada a talassemia minor.
Tardiamente, em 2022, o exame de teste de Coombs direto foi
positivo e confirmado o diagnéstico de talassemia minor
agravada pela anemia hemolitica autoimune. O tratamento
incluiu prednisona 1 mg/kg, dcido félico 5mg ao dia, ivermec-
tina, vitamina D, carbonato de célcio, suplementacao de B12.
Em 2025, apds nove anos da ultima gravidez, paciente manti-
nha sinais de hemdlise, apesar de menores (hemoglobina 7,1-
7,7 g/dL, VCM 47-54fL, anisocitose, poiquilocitose acentuada e
eritroblastos), necessitando de uma nova transfusao. Apesar
da melhora de alguns exames laboratoriais, havia a persistén-
cia da anemia e dificuldade do controle clinico, mesmo com
tratamento, demonstrando a complexidade e a importancia
do monitoramento hematolédgico continuo, sendo um risco,
principalmente durante gestacoes, pois aumenta o risco de
complicacoes maternas e fetais. Conclusao: Esse caso demon-
stra que pacientes com esses casos clinicos necessitam de
um cuidado e acompanhamento prolongado e rotineiro,
essencial para prevenir o agravamento da hemdlise cronica e
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