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Conflitos de Interesse

• Como palestrante convidado, participo de eventos patrocinados pelos
laboratórios Astrazeneca, Alnylam, Pint-Pharma, Sanofi, Takeda, 
Ultragenyx

• Como médica investigadora, participo de estudos patrocinados pela 
Roche (BO42354), Apellis (APL-C3G-310), Astrazeneca (ALXN1850-301 
e 305)



Agenda

1. Síndrome Hemolítico-Urêmica atípica (SHUa)

 Gravidade (alta taxa de mortalidade, de evolução para perda da 
função renal e necessidade de diálise ou transplante renal, 
sequelas neurológicas e em outros órgãos e sistemas) e 

 O “milagre” da recuperação com a medicação.

2. Indignação e insatisfação

 Como médica e como cidadã brasileira, com o processo de 
incorporação do ravulizumabe para tratamento dos pacientes com 
SHUa no âmbito do SUS.



SHUa: Doença ULTRA RARA, grave, aguda e progressiva. 
Seguida de cronificação1

Tsai HM. DOI http://dx.doi.org/10.1055/s-0032-1306431 adaptado por Vaisbich; Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016;14(11)(suppl 
11):2-15. h
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A SHUa é uma doença ultrarrara grave, 
progressiva e possivelmente fatal

HIPERTENSÃO, 
INSUFICIÊNCIA 
CARDÍACA,
INFARTO, ETC.

COMA, 
CONVULSÕES 
AVC, ETC.

Causada por desregulação 
do sistema do complemento 
na superfície dos vasos 
sanguíneos2.

Resulta na formação de 
trombos na microcirculação 
(microangiopatias 
trombóticas – MAT), levando a 

lesão de órgãos alvo2.

QUAL A CAUSA DA SHUa?

DOENÇA RENAL 
CRÔNICA 
TERMINAL E 
FALÊNCIA RENAL 1. Schaefer F,, et al. Kidney Int. 2018;94(2):408–18. 2. Vaisbich, MH. et al. Clinical Kidney Journal, 2022; 15 (8), 1601–1611.

3. Ariceta, G. et al. Kidney International (2021) 100, 225–237.

CARDIOVASCULAR SISTEMA NERVOSO CENTRAL

42% dos brasileiros com 

SHUa apresentam sintomas 
neurológicos2

77% dos brasileiros com 

SHUa apresentam sintomas 
cardiovasculares2

SHUa: síndrome hemolítico urêmica atípica; IRCT: insuficiência renal crônica terminal

29% dos pacientes evoluem para DRCT ou morte dentro de 1 ano após o início da SHUa. Dos pacientes que sobreviveram à
primeira manifestação aguda, 48% dos pacientes progrediram para DRCT ou morte em 3 anos3

COM terapia com plasma3

Desfecho em 3 anos
DRCT OU MORTE

48%

DRCT OU MORTE

29%
No 1º ano do 

início da SHUa

100% dos brasileiros 

com SHUa apresentam 
comprometimento renal

IMPACTO DA DOENÇA
RENAL



A probabilidade de sobrevida livre de insuficiência renal 
crônica terminal (IRCT) é baixa na SHUa

Plasma terapia 
(PT) & Diálise

Transplante 
Renal 

Probabilidade livre de IRCT em pacientes com SHUa 
tratados apenas com terapia de suporte ✝ - Dados do 
Registro Global de SHUa1

Tempo da apresentação inicial da SHUa (anos) 
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Crianças

Adultos

1. Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016;14:2–15. 2. Frémeaux-Bacchi et al. Clin J Am Soc Nephrol 2013;8:554-62.

IRCT/Diálise ou óbito

Crianças Adultos

< 1 mês do 1º 
episódio

17% 46%

1 ano de seguimento 29% 56%

Na FRANÇA: N=214 casos2

Tabelas adaptadas do estudo pela autora. 

p<0,001

p<0,001

Mortalidade

Crianças (8%)

28% no 1º mês

36% no 1º ano

IRCT: insuficiência renal crônica terminal

Mau prognóstico da SHUa na era da plasmaferese1,2

Cerca de 15 anos atrás – previamente aos inibidores de C5

SOBREVIDA SEM IRCT SEM TRATAMENTO ESPECÍFICO1



Imagem cedida para esta 

apresentação 

pelo Dr Stanley Araujo, 

nefropatologista

RIM NORMAL

Autópsia, paciente
SHUa

RNM cerebral

3 meses

admissão

1 mês

iC5

Imagens da autora

♂︎ 2,5 anos, evoluiu 
para óbito recebendo 

plasma

♂︎ 46 anos, admissão: 
áreas subcorticais com 

hiperintensidades
bilaterais

Evolução da SHUa depende do tratamento adequado 



ASPECTO DA 

REPERFUSÃO DO ÓRGÃO
Imediatamente após cirurgia 

(aspecto normal)

RETIRADA DO ENXERTO 
TROMBOSADO ⟿ “LIXO”

Recidiva de SHUa

Recorrência da SHUa após Transplante Renal



Ravulizumabe modifica a história natural doença Quanto 
mais precoce o início melhor a resposta

Taxa de progressão para IRCT com 

tratamento com  inibidor de C51-3

✝ Definido como PE/PI, diálise e/ou transplante renal

97%
REDUÇÃO

em 3 anos, 
taxa de 

progressão 
para IRCT¹
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1. Walle, JV et al. Critical Care 2015, 19(Suppl 1):P329 (doi: 10.1186/cc14409). 2. Fremeaux-Bacchi V, et al. CJASN. 2013;8:554-62. 3. Legendre C, et al. N Engl J Med. 2013;368:2169-
81. 4. Vaisbich, MH et al. Clinical Kidney Journal, 2022, vol. 15, no. 8, 1601–1611

IRCT: insuficiência renal crônica terminal.
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Distribuição dos casos entre tempo do 
diagnóstico e 1ª infusão de iC5

 Grupo 1: pacientes em diálise > 3 meses 

 Grupo 2: pacientes fora de diálise < 3 
meses

Registro Brasileiro de SHUa – COMDORA SBN

Menor intervalo entre diagnóstico e início de iC5 foi associado com 
MENOR PROBABILIDADE DE DIÁLISE APÓS 3 MESES de seguimento
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Dados brasileiros reforçam o conhecimento local no 
diagnóstico, tratamento e cuidado da SHUa

1. Vaisbich, MH. et al. Clinical Kidney Journal, 2022, vol. 15, no. 8, 1601–1611. 2. Vaisbich, MH et al. Braz. J. Nephrol. 2025, 47(2):e20240087.

Vaisbich, MH et al. 20221 Vaisbich, MH et al. 20252

• 101 pacientes com confirmação de SHUa (2018-24)

• 50% < 18 anos / média de idade: 18 anos

• 100% com acometimento renal / 47% em estágio 5 de DRC

• 31% já haviam feito transplante renal

• Fluxograma de diagnóstico diferencial

• Critérios claros de diagnóstico clínico

• Manejo adequado da MAT e SHUa

• Uso de ravulizumabe como tratamento alvo

76% foram diagnosticados no primeiro episódio de MATDRC= doença renal crônica



Meu primeiro caso - setembro de 2012
♂︎14 meses, previamente hígido.

SHUa ➜ recebeu eculizumabe 

Na 1ª semana: saiu de diálise e iniciou recuperação de plaquetas. 

Caso com diagnóstico inequívoco e ótima resposta ao
iC5. Atualmente 14 anos com função renal normal.

Fotos autorizadas

Vaisbich MH, et al. Eculizumab for the treatment of atypical hemolytic uremic syndrome: case report and revision of the literature. 

Braz J Nephrol 2013 Jul-Sep;35(3):237-41.



♀︎11 meses - quadro de IVAS, evoluiu com sinais de MAT

Diagnóstico e tratamento com iC5 precoce (iniciou com ecu e 
trocou para ravu), preservação da vida e função renal desta
criança que atualmente tem 4 anos de idade.

Fotos autorizadas

Óbito
6 meses
SHUa

Óbito
9 anos
SHUa

Paciente

Óbito 20 anos DRC

IVAS: Infecção das Vias Aéreas Superiores
Paciente da autora, MHV.



Agenda

1. Síndrome Hemolítico-Urêmica atípica (SHUa)

 Gravidade (alta taxa de mortalidade, de evolução para perda da 
função renal e necessidade de diálise ou transplante renal, 
sequelas neurológicas e em outros órgãos e sistemas) e 

 O “milagre” da recuperação com a medicação.

2. Indignação e insatisfação

 Como médica e como cidadã brasileira, com o processo de 
incorporação do ravulizumabe para tratamento dos pacientes
com SHUa no âmbito do SUS.



- NA PRIMEIRA REUNIÃO DA CONITEC: 

A partir destes dados, fomos para a 2a reunião
preocupados em esclarecer que este é o único tratamento, 

que tratamento com plasma não é para SHUa



- NA PRIMEIRA REUNIÃO DA CONITEC: 



- NA PRIMEIRA REUNIÃO DA CONITEC: 



Proposta apresentada na consulta pública pela empresa e na 2a reunião de avaliação da tecnologia

A empresa ofereceu o 
desconto para as duas 
Doenças (SHUa e HPN). 
A incorporação não traria
impacto orçamentário
adicional para o SUS. E 
trataria 236 pacientes a mais
com o mesmo recurso.



- NA SEGUNDA REUNIÃO DA CONITEC: 



- NA SEGUNDA REUNIÃO DA CONITEC: 



Perguntar ao
especialista!!!

Já está incluída e já acontece
com os casos de HPN, apoio
da empresa para vacinação
meningo B





Na própria plenária final da Conitec…

• Como disse um dos membros de plenária - Priscila: 

“Grande necessidade não atendida para uma doença grave e mortal”

• Como disse outro membro - Silvana: 

“...talvez a CONITEC não deveria ser o órgão a julgar”

Questionam para que serve a CONITEC se em qualquer caso de 
necessidade não atendida deveria ser incorporado o medicamento!

Desconsiderar a avaliação e fazer uma ressubmissão interna



OBRIGADA!!!

mhvaisbich@gmail.com
@mhvaisbich
@iluminandoraras

mailto:mhvaisbich@gmail.com

