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Resumo: Introducdo: Sindrome Hemofagocitica ou Sindrome de Ativagdo Macrofégica é uma enfermidade
rara e potencialmente fatal, caracterizada pela ativacdo desordenada do sistema imunoldgico que
culmina com faléncia multiorganica. Clinicamente observa-se febre, hepatoesplenomegalia,
citopenias, hiperferritinemia, ictericia. Pode estar associada com infecgBes bacterianas, virais,
fungicas, neoplasias e imunodeficiéncias Descricdo do caso : Paciente de 1 ano e 2 meses de
idade com relato de rash cutaneo, febre, anasarca, diarréia e ictericia hé cerca de 2 meses. Fora
diagnosticado com quadro de pneumonia adquirida na comunidade e encaminhado para
tratamento. Ao exame fisico paciente apresentava linfonodomegalia generalizada, ictericia
(+4/+4), irritabilidade, anasarca e hepatoesplenomegalia na cicatriz umbilical. Realizados exames
laboratoriais e sorologias, sendo constatado pancitopenia, anemia grave, hiperbilirrubinemia,
hipoalbumineia e sorologia IGM positivo para Epistein-Baar. Realizado aspirado de medula para
elucidacdo diagnostica e visualizado hemofagocitose com auséncia de células precursoras da
medula. Paciente evoluiu com 6bito mesmo com a introducéo de tratamento precoce. Discussao :
A SAM é uma entidade relacionada com formas familiares e adquiridas. A ativagdo macrofégica
libera proteases que ativam plasminogénio, levando a formacdo de plasmina com degradacéo da
fibrina, desencadeando a fibrindlise e coagulagdo vascular disseminada. As manifestacfes
laboratoriais mais comumente encontradas sdo pancitopenia ou citopenias isoladas, aumento da
concentracdo de triglicerideos (59-100), ferritina (90), transaminases, bilirrubinas (74) e
diminuicdo de fibrinogénio (19-85), da velocidade de hemossedimentacdo e hiponatremia
Conclusdo: A sindrome Hemofagocitica € uma complicagdo com alta morbidade e mortalidade.
A presenca de insuficiéncia hepética aguda e pancitopenia em lactentes com infecgdes prévias
deve alertar para o diagnéstico de SAM. Seu reconhecimento precoce e a introducéo de
terapéutica agressiva contribuem para 0 melhor prognéstico.
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