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INTRODUCAO: A sindrome de ativacdo macrofégica (SAM) é uma rara doenca e
potencialmente fatal que se caracteriza por hiperativagdo de macrofagos e linfocitos T levando a
hipersecrec@o de citocinas e inflamagdo generalizada. E importante a suspeita diagnostica e
terapéutica precoce nas emergéncias devido ao alto risco de mortalidade. DESCRICAO DO
CASO: Paciente 10 anos, sexo feminino, com doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC), ha 3
dias com febre, exantema maculo-papular - irma apresentava quadro semelhante - evoluindo com
sinais de instabilidade hemodindmica. Laboratério revelou bicitopenia, queda evolutiva de
plaquetas, disturbios de coagulagéo, diminuicdo de VHS e fibrinogénio, importante aumento de
enzimas hepéticas e ferritina aumentada. Evolui com crises convulsivas e ateracdo do nivel de
consciéncia sendo instituido precocemente tratamento para SAM com pulsoterapia com
metilprednisolona, ciclosporina endovenosa e imunoglobulina endovenosa apresentando
satisfatoria resposta e evolucdo favoravel. DISCUSSAO: A paciente com DMTC apresentou
guadro infeccioso agudo de provavel etiologia vira que deflagrou SAM. Na emergéncia, o
guadro clinico e laboratérial levou a suspeita diagndstica e possibilitou o inicio precoce da
terapéutica adequada para controle das manifestacbes. CONCLUSAO: Véias condicbes
reumatol 6gicas estdo associadas a risco de evoluir em algum momento com a SAM, sendo mais
frequente, mas ndo restrito, a ocorréncia desta complicagdo em pacientes com artrite idiopatica
juvenil sistémica e [Upus. Mudancas no tratamento de base e infec¢bes sdo fatores de risco para
seu desencadeamento. O reconhecimento precoce da SAM e a diferenciacéo de infecgdo € crucial
uma vez que a terapéutica € feita com imunossupressores. Assim, apesar de pouco prevalente na
prética clinica, devemos estar atentos nesta sindrome, uma vez que o prognéstico do paciente
depende da abordagem adequada e precoce do quadro.
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