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Resumo: Introducdo: A sindrome de ativacdo macrofdgica (SAM) é uma complicacdo rara e
potencialmente fatal associada a doencas reumatoldgicas, destacando-se a Artrite Idiopatica
Juvenil sistémica (AlJs), com prevaléncia da associacdo entre 7 e 13. Manifesta-se por febre ndo
remitente, esplenomegalia, hemorragias, disfuncdo hepatica, citopenias, hipoalbuminemia,
hipofibrinogenemia, hipertrigliceridemia, hiperferritinemia A presenga de macréfagos
fagocitando células hematopoiéticas confirma o diagnéstico. Descrigdo: masculino, 2 anos,
admitido no hospital devido febre diaria, iniciada 40 dias antes, associada a exantema, artralgia,
esplenomegalia e derrame pericardico. Exames iniciais evidenciavam anemia (Hb 6,4 g/dl),
leucocitose (17.100/mm3), plaquetose (648.000), provas inflamatorias elevadas, hemocultura e
sorologias virais negativas. Preencheu critérios para AlJs. Evoluiu com sepse grave, leucopenia,
plaquetopenia, fibrinogénio baixo (0,87g/L), ferritina elevada (51.000ng/ml), disfuncdo hepatica,
sinais de coagulacdo intravascular disseminada e insuficiéncia renal. Realizado mielograma com
macrofagos fagocitando hemécias, fechando o diagnostico de SAM. Recebeu imunoglobulina
humana e pulsoterapia com metilprednisolona, seguido de ciclosporina e etoposide pela auséncia
inicial de resposta. Houve melhora clinica e laboratorial, porém novo quadro de sepse grave e
nova ateracdo dos marcadores de SAM. Apds controle infeccioso e suspensdo do etoposide,
iniciou tocilizumabe, evoluindo com melhora e alta da UTI 11 dias apos. Discusséo: A SAM
associada a AlJ ocorre principalmente na forma sistémica. Os critérios de AlJs incluem febre por
no minimo 2 semanas (diéria por pelo menos 3 dias consecutivos), artrite, exantema evanescente,
hepatomegalia e/ou esplenomegalia, linfonodomegalia, serosite. Febre, trombocitopenia,
transaminases elevadas, hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia e elevagdo da ferritina séo
marcadores importantes da SAM na AlJs. O tratamento da SAM inclui atas doses de
corticosteroides, ciclosporina e imunoglobulina. As medicagbes biol6gicas com avo nas
citocinas inflamatorias como IL-1 e IL-6 vem sendo muito estudadas, visando aumentar o arsenal
terapéutico contra essa grave complicacdo. Conclusdo: SAM possui alta morbimortalidade.
Reconhecimento precoce, diferenciando da propria atividade da AlJs e introducéo de terapéutica
agressiva contribuem para o melhor progndstico.
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