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Resumo: Introducdo: A Sindrome Hematofagocitica (SF) é uma patologia caracterizada pela ativagéo
desregulada do sisterma imune com aumento das citocinas, gerando um estado hiper inflamatério
e consequente disfuncdo organica, com ata letalidade.<br>Objetivos. Descrever o caso de
crianca de 10 anos, feminino, admitida em unidade de terapia intensiva (UTI) apresentando
clinica caracteristica da SF, evidenciando sua apresentacdo, achados dos exames
complementares, tratamento indicado e desfecho. <br>Metodologia: <br>Resultados: Paciente
com histérico prévio de linfadenomegalia cervical a esquerda e febre intermitente de inicio
insidioso. Evoluiu com ictericia, collria, dor abdomina e vémitos, sendo encaminhada para
investigacdo em enfermaria. Na admissdo, apresentou desconforto respiratorio, dessaturacéo e
ausculta pulmonar abolida a direita, com indicagdo de drenagem de torax por derrame pleural.
Apresentava ainda rash cuténeo difuso associado a lesdes em regido palmar que se assemelham a
vasculite. Fez mielograma para diagnéstico diferencial, que evidenciou hematofagocitose. Foi
encaminhada para UTI pés-drenagem, onde foram realizados exames que evidenciaram
pancitopenia, hipertrigliceridemia e consumo de fibrinogénio, além de hepatoesplenomegalia no
exame fisico. Evoluiu com descompensacdo clinica grave, apresentando presenca de conteldo
hematico gastrico e em débito de dreno de térax, piora da funcdo renal, aumento das
transaminases hepaticas e bilirrubinas, sendo instituido tratamento com drogas vasoativas e
antibioticoterapia de amplo espectro. Necessitou de nova toracotomia, realizacdo de via aérea
definitiva com sedacdo continua, reposicdo de hemoderivados (plaquetas, hemacias e
crioprecipitados), com indicacdo ainda de terapia renal substitutiva e transplante hepético,
todavia, ndo apresentou critérios de estabilidade. Evoluiu com crise convulsiva e sinais de
hipertensdo, com encefalopatia posterior evidenciada em tomografia. Foi levantada a hipétese de
SF secundaria a quadro infeccioso, dada a manifestagdo clinica. Iniciou tratamento associado
com corticoterapia, agentes imunossupressores e antimicrobianos de maior espectro, todavia, a
paciente evoluiu para obito.<br>Conclusdo: A SF manifesta-se com ativagdo imune patol dgica,
com resposta inflamatéria severa, podendo ser de forma priméria (predominante na faixa etéria
pedidtrica) e secundéria (causada por infecgdes, doencas reumatoldgicas, imunodeficiéncia e
malignidade). O diagndstico baseia-se em critérios clinicos, bioquimicos e histopatol 6gicos. No
caso em questdo, a hipdtese foi elencada diante das manifestacbes clinicas, laboratoriais e
mielograma evidenciando hematofagocitose. Em pacientes que necessitam de manejo intensivo,
apesar da baixa incidéncia e apresentacdo polimorfica da doenca, a identificacdo precoce e
tratamento adequado s&0 essenciais para um desfecho favoravel.
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