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Resumo: JA, feminino, 1G: 37 sem, PN 3650g. Mé&e com histéria de varicela no 1° trimestre. Apresentou
hiperbilirrubinemia as custas de bilirrubinas direta, hepatoesplenomegalia, pancitopenia e febre
nas primeiras 72 horas apos o nascimento. Avaliado STORCH, parvovirus, epstein barr e erros
inatos, todos negativos. US abdominal: hepatoesplenomegalia, linfonodomegalias e colestase.
Ferritina sérica de 126197,0 ng/mL. Evoluiu com necessidade de mudltiplas transfusbes de
hemoderivados, filgrastima, e antibioticoterapia de amplo aspectro, sem resposta. Iniciado
corticoterapia e quimioterapia, apresentou neutropenia e plaquetopenia graves evoluindo a 6bito
com 25 dias de vida. Necrépsia apresentando presenca de histiécitos e deplecdo das trés séries
celulares. Imunohistoquimica positiva para CD21 e CD 28. A HLH é uma doenca rara e
agressiva onde ocorre ativagao imune excessiva afetando geralmente RNs e criancas até 18 meses
de vida. A infeccdo vira (mais frequentemente por Epstein Barr) € o desencadeante mais comum.
A incidéncia é estimada em 1 para cada 3000 criancas. Pode ser dividida em priméria (familiar,
autossdmica recessiva) ou secundaria (associada com doencas virais, autoimunes ou neoplasias).
A ativagdo excessiva de macrofagos e o insucesso das células NK e linfécitos citotoxicos de
eliminar os macrofagos causam nivels elevados de interferon gama, TNF-alfa e interleucinas, que
levam a dano tecidual grave. Manifesta-se clinicamente com febre, hepatomegalia,
linfadenopatias, rash e sintomas neurologicos. Laboratorialmente encontramos pancitopenia,
aumento de ferritina, alteracdo de funcdo hepatica e distlrbios de coagulacdo. Deve ser realizado
avaliacdo da medula Ossea que apresentard infiltracdo de macréfagos. O diagnéstico da HLH é
feito através da identificacdo de uma mutacdo em um gene HLH, ou pela presenca de cinco dos
oito critérios de diagndstico. A HLH possui alta mortalidade e o tratamento deve ser agressivo e
imediato. O tratamento inclui quimiotergpicos e corticoterapia. Em alguns casos é necessario
associacdo com metrotexate e transplante de células tronco.
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