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Resumo: INTRODUCAO: A sindrome de ativacso macrofégica (SAM) é uma complicacso grave e rara de
doencas infecciosas, inflamatorias e reumatoldgicas, podendo ser fatal. O reconhecimento
precoce é decisivo em relacdo ao prognéstico. OBJETIVO: Nado se aplica METODOLOGIA:
Relato de caso através de revisdo do prontuario médico, ndo revelando diretamente a identidade
do paciente ou equipe envolvida. RESULTADOS: Paciente feminina, 13 anos, com quadro de
dispneia, artrite, artralgia difusa e febre ha aproximadamente 3 meses. Ha 23 dias do
encaminhamento, apresentava-se com dispneia aos pequenos esforcos e prostragdo intensa.
Radiografia de térax e ecocardiograma evidenciaram derrame pleural volumoso a direita e
derrame pericardico com tamponamento cardiaco. Apds drenagem cirdrgica de urgéncia e
estabilizacdo clinica foi encaminhada para nosso servico. Na admissdo apresentava-se
hipocorada, com rash malar, vasculite face e membros, ulceracdes orais, murmdrio vesicular
reduzido em bases com atrito pleural; mantinha febre e artralgia difusa. Realizado diagnéstico de
L Upus eritematoso sistémico pelos critérios da Academia Americana de Reumatologia. Exames
iniciais apresentavam Hb: 7,2; Ht: 21,6%; Leuc: 2100/mm3,Plaguetas: 227.000, Ferritina de 4708
ng/dl, TGO 90U/I, PCR: 69,4mg/dl, VHS 18mm/h, sem alteragbes ao coagulograma e de funcgéo
renal, Triglicerideos de 283mg/dl, fibrinogénio de 3,83ng/ml, LDH 1200U/I, sendo suspeitado de
SAM e confirmada por mielograma com presenca de hemofagdécitos. Iniciado pulsoterapia com
metilprednisolona, imunoglobulina e ciclofosfamida para controle da doenga de base e sua
complicacdo. Paciente obteve boa resposta ao tratamento, com melhora clinica e laboratorial.
CONCLUSAO: O reconhecimento da SAM nos pacientes com doenca reumatol dgica é bastante
desafiador, j4 que os sintomas algumas vezes se confundem com a exacerbacdo da prépria
doenca. Na SAM ha ativag@o excessiva de linfécitos T e macrofagos, levando a uma resposta
inflamatéria multisistémica. Os sinais e sintomas sdo febre persistente, linfadenopatia,
hepatoesplenomegalia, citopenias, aumento do PCR, queda do VHS, hipofibrinoenemia, aumento
das transaminases, hipertrigliceridemia e hiperferritinemia extrema. A hemofagocitose
visualizada através de mielograma néo é essencial para o diagnéstico. A instituicdo do tratamento
deve ser 0 mais rapido possivel, e realizado através de corticoterapia sistémica associada a
ciclosporinaou imunoglobulina. A SAM é uma complicagdo grave, com até 20% de mortalidade.
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