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Resumo: Introducdo: Sindrome Hemofagocitica (SHF), patologia rara com progndstico ruim e mortalidade
de 50%. Caracterizada pela proliferacdo ndo maligna de histiocitos, com intensa atividade
hemofagocitica. Apresenta-se com febre, citopenias, manifestagbes mucocuténeas, disfuncéo
hepética, sintomas neurol 6gicos e faléncia de multiplos 6rgéaos. Pode ser primaria ou secundéria,
esta Ultima causada por infecgdes, neoplasias ou doencgas auto-imunes. O diagnéstico é baseado
na presenca de pelo menos 5 dos 8 critérios pela Sociedade de Histiocitose e seu tratamento pelo
protocolo HLH-2004. Descricdo do caso: Lactente, 9 meses, feminino, iniciou quadro de febre,
prostracdo, palidez, petéquias em tronco e regido cervical, hepatoesplenomegaia e
linfonodomegalia ha 5 dias. Laboratorialmente: aumento PCR e VHS, anemia grave, leucopenia
com neutropenia, plaquetopenia leve e distirbio de coagulagdo. Diagnéstico inicial de
meningococcemia, porém ndo confirmado. Iniciado investigacdo para infecgbes virais,
bacterianas, fungicas e neoplédsicas. Das sorologias apenas 1gG para Leishmaniose 1:40,
inconclusivo. No mielograma hipoplasia celular sem sinais de leucose. Evoluiu com piora dos
niveis de hemoglobina (Hb 4,6g/dL), leucopenia com neutropenia grave (neutréfilos 270/uL) e
plaguetopenia (36000/uL), elevacdo DHL (6206U/L), ferritina (27416ng/dL) e queda do
fibrinogenio (40mg/dL). Recebeu hemoderivados, antibioticoterapia de amplo espectro, suporte
ventilatorio e drogas vasoativas. A bidpsia de medula 6ssea mostrou histiocitos em atividade
macrofagica; pelas caracteristicas clinicas, laboratoriais e da bidpsia preencheu critérios para
SHF, iniciado tratamento com imunoglobulina e corticoesteroide. O perfil imunohistoquimico foi
compativel com histiocitose ndo langerhans como provével causa secundaria da SHF. Manteve
evolugdo grave, com resposta insatisfatoria ao tratamento evoluindo a obito. Discussdo: A SHF €
uma doenca de curso rapida, agressiva e alta morbimortalidade, podendo simular processos
infecciosos graves. Nos casos de SHF secundéria o diagndstico e tratamento da doenca de base
Ccomo processos infecciosos, auto imunes e neoplésicos se torna imprescindivel na reducéo da
morbimortalidade. Conclusdo: O diagndstico e tratamento precoce tem como principal objetivo a
melhora na morbimortalidade.
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