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Resumo: Introducdo: A sindrome da ativacdo macrofégica (SAM) € uma condicéo grave caracterizada por
imunodesrregulacdo em resposta a agentes desencadeantes como infecgfes, doencas autoimunes
e neoplasias. Caso clinico: Menina, 11 anos, com historia de febre ha 15 dias, rash cuténeo,
artralgia e prostacdo com diagnostico de reacdo alérgica pela ingesta de embutidos. Apo6s duas
semanas, persistia com febre, rash e artrite de joelhos e tornozelos sendo internada para
investigacdo. Exames: Hb 9,5, Leucdcitos 5910 (65N/1E/28L/4M), Plaguetas 560.000, Ferritina
775, VHS 120, PCR: 15, USG abdome: hepatoesplenomegalia e liquido livre em cavidade,
aumento de linfonodos inguinais, Ecocardiograma normal, autoanticorpos, sorologias viras e
hemoculturas negativas. Paciente evoluiu com rebaixamento do sensorio, crises convulsivas e
choque hemorragico, necessitando de intubagdo orotragueal e suporte vasoativo. Exames
revelaram ferritina 100.000, TGO 2692, TGP 576, Hb 9,0, plaguetas 188.000, VHS 20,
triglicérides 213, fibrinogénio 83. Eletroencefalograma e angioressonancia de crénio normais.
Mielograma com hemofagocitose. Foi feito o diagnéstico de SAM secundaria a Artrite Idiopética
Juvenil (AlJ) sistémica, sendo realizada pulsoterapia com Metilprednisolona por trés dias e
medidas suportivas. Houve progressivamente normalizagdo dos exames laboratoriais, com
persisténcia da artrite em grandes articulagcbes, com melhora com o0 uso do Metotrexato.
Discussdo: A SAM, desordem relacionada a linfohistiocitose hemofagocitica secundaria, € rara e
potencialmente fatal, acometendo principalmente a AlJ, dentre as doencas reumatologicas. O
quadro clinico é composto por febre, hepatoesplenomegalia, citopenias, disfuncdo hepatica,
diatese hemorrégica e sintomas neurolégicos. Os critérios recentes estabelecidos pela EULAR,
definem SAM na AlJ na presenca de febre persistente com ferritina 8805, 684 ng/mL e pelo
menos dois dos seguintes critérios. plaquetopenia (8804, 181.000), TGO8805, 48 UIL,
triglicérides 8805, 156 mg/dL e fibrinogénio 8804, 360 mg/dL. O caso clinico alerta para a
necessidade de se pensar neste diagnéstico. Conclusdo: Os pediatras devem estar atentos para a
possibilidade de SAM, possibilitando diagnéstico, intervencdo precoce e reducdo da
morbimortalidade pela doenca.
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