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Resumo: Introducdo A sindrome hemofagocitica linfohistiocistose (HLH) € caracterizada por ativagéo
desenfreada de macrofagos e células T, causada por uma mutagdo ligada ao cromossomo X ou
secundéria a viroses (Epstein Barr, Citomegalovirus e Herpes), doengas inflamatorias, neoplasias
e imunodeficiéncias adquiridas. O objetivo deste estudo foi relatar um caso de HLH apés quadro
de varicela. Descricéo do caso Paciente masculino, 9 anos, com antecedente de epilepsia e atraso
do desenvolvimento iniciou com quadro tipico de varicela, dém de dor abdominal e no quadril,
com dificuldade para deambular. Realizada tomografia abdominal, que mostrou adenite
mesentérica. Apos 2 dias, evoluiu com prostragdo, sonoléncia e desconforto respiratério. Levado
a emergéncia, apresentava-se com sinais de choque e foi internado em unidade de terapia
intensiva, onde foi iniciada ventilagdo mecanica, com parametros de Sindrome de Desconforto
Respiratério Agudo, drogas vasoativas, antibioticoterapia de amplo espectro, aciclovir e
antitérmicos. Exames evidenciaram pancitopenia, hiperferritinemia e hipofibrinogenemia (110
g/l). Medulograma com hemofagocitose. Realizada transfusdo de hemécias e concentrado de
plaguetas, e iniciado imunoglobulina regular humana 1 g/kg. Paciente evoluiu com coagulacéo
intravascular disseminada com choque refratario a catecolaminas, insuficiéncia rena e
hepatoesplenomegalia. Apresentava lesdes vesiculares, algumas com conteiido hemorragico, em
face, tronco e membros, aém de sangramento em via aérea. Progride com parada
cardiorrespiratéria, sem resposta as manobras de reanimacdo realizadas. Discussdo De acordo
com a diretriz HLH — 2004 1, o diagnéstico confima-se com presenca de mutacdo em
cromossomo X ou 5 dos 8 critérios (febre, esplenomegalia, citopenias, hipertrigliceridema,
hipofibrinogenemia, presenca de hemofagocitose em medula dssea, baco e ganglios,
hiperferritinemia e CD25 elevado). Hiperferritinemia apresenta dta sensbilidade e
especificidade para o diagnéstico. O caso apresentou 6 dos 8 critérios. Conclusdo A varicela
(herpes virus) € uma doenca infecciosa comum, geralmente benigna e autolimitada. Entretanto,
pode cursar com hemafagocitose, uma complicacdo rara e fatal.
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