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Resumo: Introdugdo: A linfohistiocitose hemofagocitica (HLH) € uma sindrome rara, que cursa com
ativacdo imunologica desordenada e progressiva com consequente lesdo tecidual ndo controlada.
Resulta de mutagdes genéticas ou de processos infecciosos, tumorais ou reumatoldgicos. Em
razdo da dificuldade diagnéstica, chama-se a atencdo para essa condi¢cdo com a descricdo do
relato de caso e a revisdo da literatura. Relato de caso: Paciente de 5 anos, sexo masculino,
iniciou com quadro de febre sendo diagnosticado com amigdalite. Mantinha febre a despeito de
antibioticoterapia, evoluindo com edema periorbité&rio e de extremidades, vomitos e dor
abdominal intensa, necessitando de cuidados intensivos. Cursou com distensdo abdominal
importante secundaria a ascite e hepatoesplenomegalia e, devido a suspeita de sepse de foco
abdominal, foi realizada laparotomia branca sem definicéo diagnostica. Apresentou PCR positivo
para EBV e, entdo, foi diagnosticado com linfohistiocitose hematofagocitica (bicitopenia +
hipofibrinogenemia + elevacdo importante da ferritina + febre + esplenomegalia). Recebeu
tratamento conforme Protocolo HLH-94, evoluindo com refratariedade. Optado por realizacgo de
imunoglobulina humana, com melhora gradual dos sintomas. Discusséo: A HLH compreende um
grupo de desordens caracterizada por acimulo de linfocitos e macréfagos no organismo. E uma
sindrome de hiperativagdo imune evidenciada por sinais clinicos e sintomas de inflamagdo
extrema, descontrolada e ineficaz, causada por uma deficiéncia de regulacdo da resposta imune.
Os sintomas incluem febre, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia e, se 0 SNC é afetado,
sintomas neuroldgicos. As dteracBes laboratoriais incluem, normamente, citopenias,
hipofibrinogenemia, triglicérides, ferritina, transaminases e citocinas elevados. A caracteristica
histopatologica € a acumulagcdo de linfécitos e macrofagos, por vezes envolvidos na
hemofagocitose medula 6ssea, nos ganglios linfaticos e no bago e / ou outros orgéaos. Conclusao:
as melhorias na sobrevida resultem de um maior reconhecimento da doenca pelo médico pediatra
com diagndstico mais precoce; tratamento adequado das condigdes subjacentes, imunoterapias
especificas e melhorias no transplante de medula 0ssea.
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