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Resumo: A Sindrome de Ativagdo Macroféagica (SAM) € uma forma de Linfohistiocitose Hemofagocitica
(HLH) secundaria, podendo estar associada a doencgas autoimunes, sendo potencialmente fatal. A
forma primaria, que ocorre em pacientes menores, € geneticamente determinada e a apresentacéo
clinica difere da forma secundéria. E importante destacar que os critérios para HLH priméria sdo
distintos em relacdo aos da forma secundéria (SAM). M.F.M.P.C., doze anos, feminina, negra,
natural e procedente de Sdo Gongalo/RJ, admitida na emergéncia com histéria de febre diaria,
astenia e emagrecimento ha dois meses. Apresentou crise ténico-clénica generalizada, sendo
internada para elucidacdo diagnostica. Encontrava-se em regular estado geral, emagrecida,
hipocorada, febril e humor depressivo. Presenca de dor musculatura proxima de membros.
Exames laboratoriais evidenciaram pancitopenia, hiperferritinemia, hipertrigliceridemia,
hipoalbuminemia, aumento de enzimas hepéticas, amilase e lipase, CPK e LDH. Aspirado de
medula dssea com evidéncia de hemofagocitose. Iniciado imunoglobulina humana venosa e
pul soterapia com metilprednisolona. Evoluiu com dor abdominal difusa e tomografia de abdome
demonstrou pancreatite. RNM de MMII evidenciou edema e aumento da intensidade do sinal em
STIR bilateral da musculatura proximal. ECOTT com pegueno derrame pericérdico. Presenca de
proteindria ndo albumindrica. FAN 1/320 (misto nuclear homogéneo pontilhado), Anti-SSA/Ro e
Anti-SSB/La positivos, Anti-DNAds 1gG aumentado, C3 e C4 diminuidos. Permaneceu internada
durante cinco semanas para tratamento, com boa evolugdo clinica. Os achados clinicos e
laboratoriais foram determinantes para investigacdo da SAM. A febre persistente é o sinal mais
comum e a hiperferritinemia é um biomarcador relevante para o diagnostico e reflete atividade de
doenca. No caso relatado, na investigagdo de doencas de base autoimune, foram encontrados
critérios clinicos e imunolégicos para o diagndstico de IUpus eritematoso sistémico. A SAM é
marcada por excessiva inflamagdo e intensa atividade imune e é um desafio diferenci&la da
exarcebacdo da doenca de base. E agressiva e potenciamente fatal, sendo necessario
reconhecimento e tratamento precoces.
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