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Resumo: A Artrite Idiopética Juvenil(AlJ) é uma doenca de etiologia desconhecida, caracterizada por
artrite cronica em pacientes menores de 16 anos. A AlJ sistémica manifesta-se com febre, artrite
e pode incluir rash cutaneo, linfadenopatia, hepatoesplenomegalia e serosites. A Sindrome de
Ativacdo Macrofagica (SAM) é uma complicagdo grave da AlJ, caracterizada por febre
persistente, citopenias, hepatoesplenomegalia, coagulopatia e elevacdo de biomarcadores como
ferritina e IL-2 sollvel, exigindo tratamento imediato."Paciente do sexo feminino, 2 a 4 meses,
apresentou febre intermitente por 8 semanas, artrite em joelhos, tornozel os e punho, rash cutaneo
e hepatoesplenomegalia. Encaminhada ao HC-UFU, foi inicialmente diagnosticada com SIM-P
devido a sorologia positiva para COVID-19, e reaizada imunoglobulina na cidade de origem Na
admissdo, apresentava anemia, plaguetopenia, hiperferritinemia e hipertrigliceridemia. Suspeitou-
se de SAM e AlJ, iniciando pulsoterapia com metilprednisolona, sem melhora. Optou-se por
ciclosporina, com melhora da febre e ata. A paciente ndo apresentou controle da AlJ sendo
iniciado tocilizumabe, com controle parcial da doenca. Aos 4 anos e 11 meses, teve febre por 7
dias, hepatoesplenomegalia, hiperferritinemia, hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia , anemia,
plaguetopenia e hemofagocitose no mielograma, além de IgM positivo para Epstein-Barr. Foi
realizada nova pulsoterapia, com melhora dos sintomas e alta. Atualmente, a paciente segue com
episodios esporadicos de febre e artrite, sendo manegjada ambulatorialmente. """Na AlJ sdo
necessarias 6 semanas de artrite, paciente pode ndo apresentar dor pode postergando atendimento,
no caso a paciente procurou pela persisténcia da febre por mais de 8 semanas. A febre na AlJ
sistémica é diaria >39 graus em pelo menos uma vez ao dia, que retorna a temperatura <37 graus
critérios. Devido contexto epidemiolégico e sorologia positiva para COVID19 foi suspeitado
inicialmente SIM-P, para ap0s suspeicdo de SAM e confirmacdo de AlJ. A SAM é uma doenca
hiperinflamatéria sistémica, sendo necessario 5 de 9 critérios: Febre, citopenias, esplenomegalia,
hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia, hemofagocitose, baixa ou ausente atividade de células
natural killer ou CD25 soluvel aumentado.A paciente apresentou 5 e 7 critérios, respectivamente
nos episodios de ativacdo macrofégica. Jafoi conhecido na literatura pacientes com AlJ e SAM, e
sua incidéncia é de 10 a 18 % em todos pacientes com AlJ. JA é descrito nesses pacientes
correlagdo com infeccdo por Epstein barr, assim como segunda SAM da paciente descrita
Entretando no 1° episddio, foi apenas confirmado infecgdo anterior por COVID, ndo sendo
possivel afirmar correlacdo. Além disso a prépria dificuldade para controle da doenca de base
pode ser um fator de risco para uma nova ativagio macrofégica. E importante o conhecimento de
episodios de SAM em pacientes com AlJ para tratamento precoce e diminuicdo de risco de
mortalidade.
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