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Resumo: Introducdo: A Sindrome Hemofagocitica ou Sindrome de ativacdo macrofégica SAM) é uma
condicdo clinica caracterizada pela ativacdo de macrofagos e histiécitos com intensa
hemofagocitose na medula Gssea e em outros sistemas reticulo-endoteliais, levando a fagocitose
de eritrécitos, leucocitos, plaguetas e seus precursores. A SAM € uma entidade que pode estar
associada a formas familiares e adquiridas.Objetivo: Definir a sindrome Hemofagocitica
explicando seus aspectos imunoldgicos, fisiopatolégicos e clinicos.Metodologia: Estudo
descritivo e bibliogréfico que teve a coleta de dados baseada em Artigos Cientificos indexados
nas fontes de Pesquisa online: Pubmed, LILACS e Scielo. Sendo os termos chaves utilizados na
busca: Sindrome Hemofagocitica; Sindrome de ativagdo macrofégica.Resultados: SAM é uma
doenca que tem como caracteristica principal a proliferacdo ndo maligna de histiocitos, que
possuem intensa atividade hemofagocitica por um defeito hereditéario da imunorregulacdo ou em
resposta a agentes desencadeantes especificos como virus, imunodeficiéncias, doencas
autoimunes, e drogas. Este transtorno esta relacionado a reducdo global da funcéo citotdxica,com
reducdo do nimero e da funcéo das células NK. A atividade citotoxica de células CD8+ também
esta deficiente. Sua incidéncia ndo é muito conhecida, pois a maioria dos casos Sa0
subdiagnosticados. Essa sindrome ocorre principalmente na forma sistémica da Artrite Idiopatica
JuvenilAlJ), com uma média de duracdo da AlJ antes do inicio da SAM de 4 meses a 8 anos.Os
aspectos histopatoldgicos sdo caracteristicos, geralmente patognoménicos — macréfagos bem
diferenciados com atividade fagocitica sobre os elementos hematopoiéticos. Tipicamente, 0s
pacientes tornam-se agudamente enfermos com febre persistente, hepatoesplenomegalia,
linfadenomegalia, alteracGes neuroldgicas, graus variaveis de pancitopenia e elevacao de enzimas
hepéticas.A hipofibrinogenemia pode conduzir a parpura e sangramentos. O quadro
ocasionamente pode evoluir para a faléncia de muiltiplos 6rgéos. Conclusdo: Como a evolugdo
da SAM em geral € extremamente ruim, ela deve sempre participar do diagnostico diferencial de
todo o paciente com febre persistente, sindrome adenomegalica e pancitopenia.
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