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Resumo: Introducdo A Linfohistiocitose Hemofagocitica (HLH) € uma doenca pouco diagnosticada e
conhecida, resultante de hemofagocitose e ativacdo de citocinas. A HLH priméria est4 associada
a ateragOes genéticas e a secundéria a doengas virais, autoimunes ou neoplasias. Diante de um
guadro clinico de sepse refratéria ao tratamento devemos suspeitar de HLH para que se institua
tratamento precoce, modificando seu prognéstico. O diagnéstico deve incluir cinco dos oito itens:
febre, esplenomegalia, bicitopenia,  hipertrigliceridemia  e/ou  hipofibrinogenemia,
hemofagocitose, hiperferritinemia, atividade das células NK ausente ou diminuida, aumento de
CD25 soluvel. Descricdo do caso GNM, masculino, 12 anos, iniciou quadro de febre, vomito e
emagrecimento. Houve piora em trés meses, internado com febre, bicitopenia e
hepatoesplenomegalia. Transferido para esclarecimento diagnéstico. Ao exame: grave,
desidratado, taquipneico, emagrecido, hipotenso, febril. AR: MV diminuido em bases. ACV:
SS2+/6 em BEE. Abdome: hepatoesplenomegalia. Evoluiu com piora, necessitando de cuidados
intensivos. Prescrito isoniazida (PPD 12 mm), meropenem, teicoplamina e anfotericina B, sem
melhora. Exames demonstraram  bicitopenia,  hiperferritinemia,  hipofibrinogenemia,
hipertrigliceridemia, sorologia EBV IgG positiva. Devido a presenca de critérios para HLH,
introduzido Imunoglobulina IV e Metilprednisolona 1V, com remissdo parcial do quadro. O
aspirado de MO evidenciou hemofagocitose. Recebeu alta com dexametasona e Etoposide. Apos
dois meses, procurou emergéncia por infecgdo pulmonar e recidiva da HLH, evoluindo para 6bito
apesar do tratamento especifico. Relato de morte materna em Novembro de 2012 com clinica
semel hante e eventos trombogénicos. Discussdo A HLH é pouco diagnosticada pela apresentacéo
clinica semelhante a sepse. Devemos suspeitar de HLH em sepses refratarias. O tratamento
precoce modifica o curso rapido da doenca, com alta mortalidade. Na suspeita de LHL familiar é
importante investigacdo de casos semelhantes na familia. Conclusdo A HLH € uma doenga grave,
Ccujo prognéstico depende da precocidade do tratamento. As formas familiares cursam com maior
gravidade e mortalidade.
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