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Resumo: Objetivo: A Sindrome de Ativagdo Macrofagica (SAM) pode ser desencadeada por infeccOes,
neoplasias, imunodeficiéncias, medicamentos ou doencas reumdticas. O paciente apresenta
frequentemente febre, hepatopatia, ateracdes da coagulacéo, ateracdes laboratoriais e do sistema
nervoso central. Quando ocorre associada a Artrite ldiopética Juvenil Sistémica (AlJ),
geralmente o faz apos alguns anos de doenca. Nosso objetivo é descrever um caso de SAM no
inicio do quadro de AlJ. Metodologia: Descricdo do Estudo Masculino, 9 anos, apresentando
febre alta de padréo continuo ha 1 més, prostracéo e artrite no joelho esquerdo. Foi internado
com suspeita de artrite infecciosa, mas ndo respondeu ao tratamento com trés antibidticos
diferentes. Depois de 1 més, surgiu exantema roseo salméo em coxas. Nessa época apresentava
anemia normocitica e normocrémica, leucocitose, plaguetas normais. Surgiu subita pancitopenia
acompanhada de ferritina aumentada (>28.000), aumento de LDH, hipertrigliceridemia,
hiponatremia e o mielograma evidenciou a presenca de hemofagocitose. Resultados e
ConclusBes: Na SAM existe uma hiperproducdo de citocinas provenientes de linfocitos T
ativados, macréfagos e diminuicdo importante da atividade das células NK. O quadro clinico é
explicado pela acdo das citocinas pro-inflamatérias (principamente TNF, IL1 e IL6). O
diagnostico de certeza ocorre com a presenca de figuras de hematofagocitose no mielograma,
embora isto ndo seja essencial para o diagnéstico. A SAM na AlJ pode ocorrer em até 30 % dos
casos e, geramente, surge no decorrer da doenca, principalmente se estiver em atividade, ou
guando hé troca de medicamentos. Pouco frequentemente (<10% dos casos) a SAM aparece na
abertura do quadro de AlJ, como no caso descrito.
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