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Resumo: Sindrome Hemofagocitica associada a LUpus Eritematoso Sistémico Juvenil e a infeccdo por
Oropuche e Rubéola: Relato de caso. Introducédo: A Si”ndrome Hemofagocitica (SHF) ou Linfo-
Histiocitose Hemofagoci?ica (LHH) e? uma si’ndrome agressiva que ocorre por ativac?a?o
imune excessiva. Ela inclui a forma prima?ria, denominada Linfo-Histiocitose Hemofagoci tica
Familiar (LHHF), doenc?a gene?tica autosso?mica recessiva que afeta principamente crianc?as e
jovens e a LHH secunda?ia; associada a infecc?0?es, desordens malignas e reumatol o?gicas. No
Brasil, na?o ha? estudos epidemiol 0?gicos da doenc?a. A maioria dos casos sa?o subnotificados e
sua incide?ncia acaba na?o sendo realmente conhecida. RELATO DE CASO: Crianga, 5 anos,
proveniente do interior do Amazonas, ha? 3 meses apresentando febre ndo aferida, espasticidade
e mialgias evoluindo com taquidispneia, palidez cutaneo mucosa acentuada, derrame pleural,
hepatomegalia e bicitopenia as custas de se?rie eritro?ide e megacarioci ?tica. Na investigac?a?o0
de doenc?a hematolo?gica prima?ia foram solicitadas sorologias para toxoplasmose, rube?ola,
citomegalovi?rus, herpes, HIV, Oropuche, si”ilis e Epstein-Barr e realizado aspirado de medula
o7ssea (MO). As sorologias para Oropuche e Rubéola foram IgM positivas e no aspirado de MO
havia presenc?a de figuras de fagocitose com ause?ncia de infiltrac?a?o por ce?ulas bla?sticas,
propondo a hipo?tese diagno?stica de SHF. Ao se ampliar os exames laboratoriais, preencheu-se
os crite?rios da si”ndrome com aumento de trigliceri?deos (>265 mg/dl), ferritina de 1484 mg/dl
e fibrinogénio de 615 mg/dl, fechando crite?ios para SHF, sendo enta?o iniciado tratamento com
protocolo HLH-2004. Posteriormente, fechou-se diagnéstico de LES Juvenil como doenca de
base, com resultado de FAN 1:640 padrdo nuclear homogéneo, Anticorpo anti DNA reagente
1:80, anticardiolipina IgM e 1gG com moderada reatividade. Foi, entdo, iniciado o tratamento
para a doenca reumatol gica com corticoides, ciclosporina e cloroquina. DISCUSSAO: Embora a
SHF sgia uma doenc?a com mecanismo fisiopatolo?gico ainda incerto, sabe-se que esta?
relacionada a um defeito de citotoxicidade celular com ativac?a?o persistente de macro?fagos e
ceulas T citoto?xicas associada a anormalidades gene?ticas com defeitos em protei ?nas da via
secreto?ria citoli?tica como as perforinas e granzimas, importantes para apoptose celular. Apesar
de ser classificada em prima?ria e secunda?ia, a distinc?a?o cli?nica inicial pode na?o ser
possivel ate? confirmac?a?o0 molecular estar disponi?vel. A infecc?a?o €? um gatilho comum
tanto para casos com predisposic?a?o0 gene?tica como para os espora?dicos. No relato deste caso,
as sorologias para Rubéola e Oropuche sdo positivas, sendo estes gatilhos pouco comumente
descritos na literatura (Mais frequentemente as infecgBes pelo virus Epstein Baar), e o LES
juvenil, inicialmente aventado pela presenc?a de anemia, plaguetopenia, derrames cavitarios e
ulceracBes e confirmado laboratoriamente, é pouco descrito nesta faixa etaria pediatrica como
gatilho de SHF. Os sinais e sintomas sa?0 altamente semelhantes nas duas formas cli?nicas de
apresentac?a?0. Desta forma, o mielograma, embora inespeci?fico em 2/3 dos casos, foi
importante para direcionar a investigac?a?0 para SHF, promovendo terape?utica adequada e
evitando que os pacientes fossem expostos a terapias to?xicas desnecessa?ias. A SHF €? uma
doenc?a com curso rapidamente fatal quando sem tratamento, com sobrevida me?dia de 2 meses.
CONCLUSAO: A distinc?a?0 dentre si?ndromes de ativac?a?o0 imune, imunodeficie?ncia e
estados inflamato?ios €? a coexiste”ncia da desregulac?a?o imune com o estado inflamato?io
sem controle. Portanto, €? importante considerar a SHF no diagno?stico diferencial em
investigac?a?0 das desordens hematolo?gicas para diagno?stico e tratamento precoce,
aumentando a sobrevida dos pacientes.
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