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Resumo: Introducdo: A linfohistiocitose hemofagocitica (LH) € uma sindrome inflamatéria grave,
desencadeada por infeccdes virais ou outros eventos imunolégicos. E mais frequente até os 3
meses de vida, com 1 caso para cada 3.000 a 100.000 criangas nos Estados Unidos, refletindo seu
subdiagnéstico. No Brasil ha poucos relatos.<br>Objetivos: Genitora primipara, suscetivel para
toxoplasmose (toxo) e com Imunoglobulina (Ig) G reagente para rubéola e citomegalovirus
(CMV). Testes admissionais de triagem na maternidade negativos. Parto cesérea por diastole
reversa com 32 semanas. Recém-nascido masculino, com 1075 gramas, nasceu deprimido com
boa resposta a reanimagdo. Evoluiu com desconforto respiratério, petéquias, trombocitopenia e
alteracdo de funcdo hepatica, coagulograma e proteina C reativa, sendo iniciado ventilagdo néo
invasiva e antibidticos. A Ultrassonografia (USG) transfontanela evidenciava calcificagdes
corticais, simplificacdo do padréo gira e septacbes no ventriculo lateral esquerdo, sugerindo
infeccdo por CMV ou toxo. A triagem inicial revelou 1gG positiva para toxo, sendo iniciado
tratamento, que foi suspenso apds reacdo em cadeia da polimerase (PCR) positiva para CMV e
negativa para toxo. Realizou tratamento com ganciclovir, necessitando de multiplas transfusbes
de hemoderivados. Apresentou também diarréias e proctite sugestivas de aergia a proteina do
leite de vaca. Evoluiu com melhora importante até 3 meses de vida, quando iniciou piora
progressiva do padrdo respiratério, anemia, hepatoesplenomegalia, neutropenia, sangramentos,
trombocitopenia, alteracdo de funcdo hepética e picos febris. Iniciado antibidticos, antifingico,
transfusdo de hemoderivados e granulokine, porém culturas e rastreio de trombose negativos.
Cursou com aumento da ferritina (até 14.664 ng/ml) e tomografia de térax com padrédo em vidro
fosco de distribuicdo predominantemente central e simétrica, com areas de aprisionamento e
broncogramas aéreos. Pensado entdo em LH e reativacdo do CMV, com novo PCR para CMV=
19.100.000 ui/ml. Reiniciado ganciclovir apds melhora da trombocitopenia. Fez imunoglobulina
por 2 dias e dexametasona por 4 semanas. Evoluiu sem melhora, com crises convulsivas,
necessidade de vasopressores e Obito. <br>Metodologia: <br>Resultados. <br>Conclusdo: Os
sintomas inespecificos da LH podem retardar seu diagnostico, principa mente porque condicoes
inflamatorias, como infeccdes por CMV, costumam ser seus gatilhos. O diagnéstico é feito por
exame genético ou se 0 paciente apresentar 3 desses 4 critérios (febre, esplenomegalia,
citopenias, hepatite) e mas 1 desses 4 (hemofagocitose, ferritina > 3.000 ng/mL,
hipofibrinogenemia e diminuicdo da funcdo da célula Natura Killer). Entretanto, considerar LH
se ferritina > 3.000 ng/ml e quadro clinico caracteristico, sendo fortemente sugestivo se ferritina
> 10.000 ng/mL. A LH é potencialmente fatal e deve ser lembrada no diagndstico diferencia de
sepse, pois o tratamento precoce determina o progndstico.
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