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INTRODUCAO: A linfohistiocitose hemofagocitica (HLH) é uma desordem rara, autossdmica
recessiva, nhormalmente fatal, com prevaléncia estimada de 1/50.000 nascidos vivos e uma
incidéncia anua de FHL estimada de 1,2 casos/ 1.000.000 na Suécia. Nao temos dados no Brasil.
OBJETIVOS : Alertar para os aspectos epidemiolégicos, clinicos e laboratoriais da HLH.
METODOS: Trata-se de um relato de caso, retrospectivo, a partir da revisio do prontuério de um
RN diagnosticado com HLH familiar, em fevereiro de 2016, em uma maternidade em Minas
Gerais. RESULTADOS: RN nascido de termo, AlG, masculino, apgar 6-7, mae GlIl PIII AO (1
filha sexo femininio, 6bito aos 3 meses, com diagndstico confirmado de HLH baseadonos
critérios da "Histiocyte Society” ), Pré natal sem intercorréncias. Bolsa rota de 24h, parto cesérea,
liguido amniético meconia. Ao nascimento: Hipoativo, reativo, palidez cutanea, ictericia zonalll,
petéquias difusas, ritmo respiratério regular, com desconforto moderado, 2 bulhas ritmicas sem
sopros, abdomen globoso, tenso, pulsos proximais papaveis. Intubado com 30 minutos de vida,
necessitando parametros altos. Rx de torax com cardiomegalia e sinais de hipofluxo pulmonar.
Exames do 1° dia de vida evidenciando aumento de enzimas hepaticas, hiperbilirrubinemia as
custas de direta, pancitopenia, hipofibrinogenemia, hiperferritinemia. Exames para TORCH
negativos. HMC negativa. Ultrassonografia abominal evidenciou hepatopatia parenquimatosa
difusa, esplenomegalia e ascite volumosa. RN evoluiu com choque misto e hipoglicemia de
dificil controle, com melhora ap6s prescricdo de hidrocortisona. Em uso de antibioticoterapia e
Filgrastim, desde o inicio. Evoluiu para 6hito com 54 horas de vida, devido a hemorragia
pulmonar macica. CONCLUSAO: A HLH familiar é rara, de dificil diagnostico. Deve fazer parte
do diagnostico diferencial das ateragbes compativeis com infecgdo congénita, devido a dta
mortalidade e a possibilidade de aconselhamento genético.
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