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Resumo: Sindrome hemafagocitica (SHF) é rara e muitos de seus critérios diagndsticos estdo presentes em
pacientes com sepse. Por isso, seu reconhecimento € um desafio e seu mangjo exige equipe
multidisciplinar. Paciente de 11 anos, previamente higido, com febre ha 4 meses, dores
articulares, linfonodomegalia cervical, mialgia, emagrecimento, Ulceras orais episodicas, evoluiu,
com epigastralgia, vomitos, dispneia, edema periorbitario e sangramento labial. Admitido em
hospital em choque séptico, exames evidenciaram hepatite e coagulagdo intravascular
disseminada. Diante desse quadro, suspeitado de SHF e realizadas dosagens séricas de ferritina e
triglicerideos, aém de aspirado de medula 6ssea. No H-Score, que estima a probabilidade da
sindrome baseando-se em citopenias, imunossupressdo, febre, visceromegalia, triglicerideo,
ferritina, alanina aminotransferase, fibrinogénio e hemofagocitose no aspirado de medula 6ssea, 0
paciente apresentou probabilidade de 99,6 SHF. Além do suporte intensivo e antibioticoterapia,
hematologia, infectologia, reumatologia e imunologia acompanharam caso e foram iniciadas
corticoterapia e imunoglobulina, com boa resposta. Pesquisa etioldgica evidenciou reagdo em
cadeia de polimerase para virus Epstein-Barr (EBV) com 907.784 cépias/ml, identificando-o
como desencadeador da SHF. A SHF apresenta-se como um desafio diagnéstico, porque ndo ha
manifestacdo clinica ou achado laboratorial patognoménicos e os sinais sdo frequentemente
inespecificos. Caracteriza-se por ativacdo desenfreada de macrofagos e linfocitos, producéo
excessiva de citocinas e consequente dano tecidual, disfuncdo e faléncia de 6rgdos, se nédo
tratada. E classificada como priméria (genética) ou secundéria (infecgdo, doencas hematol dgicas
ou autoimune), sendo o EBV o principal gatilho infeccioso nas duas formas. O diagnéstico de
SHF e aidentificacdo do fator desencadeante em tempo hébil é vital para guiar o tratamento, que
se baseia em supressdo imediata do processo inflamatdrio, além de combate ou controle do
agente ou condic¢do desencadeante e cuidado intensivo para suporte as disfunc¢fes orgéanicas.
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