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Resumo: LINFOHISTIOCITOSE HEMOFAGOCITICA, UM RELATO DE CASO. INTRODUCAO A
linfohistiocitose hemofagocitica (HLH) é uma doenca caracterizada pela proliferacdo ndo
maligna de histiocitos com intensa atividade hemafogociticaa Ela € uma sindrome
hiperinflamatéria que resulta de uma resposta imune exagerada, desgjustada e ineficaz, com
excessiva estimulagdo linfo-macrofagocitéria resultando na infiltracdo dos tecidos por
macréfagos e linfécitos ativados, eritrofagocitose e hipercitonemia, o que se traduz em muiltiplas
lesBes de 6rgdo-alvo, potencialmente fatais. Pode ser desencadeada por triggers como infecces,
porém, em alguns casos, a causa desencadeante néo € identificada. RELATO DE CASO T.D.O.,
masculino, 13 anos, higido. Apresentou quadro de diarréia e ictericia progressiva. Exames
laboratoriais com alteracdes de transaminases, hiperbilirrubinemia, apresentando funcdo hepética
e hemograma normais, sorologias (hepatites virais e auto-imune, HIV, EBV, CMV,
toxoplasmose) e PCR covid negativos. Sorologia para COVID com IgG positivo. Evoluiu com
pancitopenia, mielograma com hemofagocitose, hepatomegalia, queda de fibrinogénio e aumento
de ferritina e triglicérides, fechando assim o diagnéstico para linfohistiocitose hemofagocitica.
Iniciado tratamento com dexametasona 10mg/m2 (ndo realizado etoposidio pela ateracéo
hepatica). O paciente evoluiu com manutencdo de pancitopenia. Bidpsia de medula evidénciando
aplasia medular. Faleceu ap6s 3 meses do diagndstico devido quadro infeccioso. DISCUSSAO
As infeccBes, doencas auto imunes e doengas onco-hematoldgicas sdo as principais causas da
HLH. Atualmente, existem vérios protocol os de tratamento, tendo o corticoide papel importante.
Apesar dos avangos nos tratamentos atuais, o prognéstico da HLH segue reservado.
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