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Resumo: A Linfohistiocitose hemofagocitica (LHH) é uma doenca grave, potencialmente fatal, decorrente
de uma hiperatividade de células imunes, ocasionando um processo inflamatério generalizado,
devido & liberagdo de altas concentragdes de citocinas inflamatérias. O sintoma mais precoce na
maioria dos casos € a febre, geralmente de origem indeterminada, podendo evoluir para o 6hito,
caso a doenca ndo seja diagnosticada. Os fatores desencadeantes podem ser mutagdes genéticas,
infecgdes, doencas autoimunes e neoplasias. Feminino, 5 anos, previamente higida e sem
comorbidades, internada no hospital de referéncia por febre alta associada a mialgia com
evolugdo de 17 dias. Apés o 10° dia de febre, evoluiu com ictericia, colUria, acolia, aumento de
volume abdominal e asteniaSem histérico familiar de doencas onco-hematologicas ou
reumatologicas. Ao exame: regular estado geral, hipocorada +/1V, ictérica +++/1V, auséncia de
linfonodomegalias, abdome globoso, piparote positivo, doloroso a palpacéo, figado a5 cm abaixo
do rebordo costal, murmdrio vesicular reduzido em base direita. Exames. ecografia abdominal
com hepatoesplenomegalia, radiografia de térax com infiltrado peri-hilar a direita, hemoglobina
8,5 g/dL, hematocrito 24,3%, leucdcitos 5310, com diferencial normal, 87.000 plaquetas,
fosfatase alcalina 668, transaminase oxalacética 709, transaminase pirlvica 160, proteina C
reativa 38,7, albumina 1,9, ferritina acima de 15.000, bilirrubina total 7,99, triglicerideos 384,
fibrinogénio 79 e desidrogenase lactica 2.556. Anti-EBV I1gM reagente. O mielograma
demonstrou auséncia de células neoplésicas e presenca de macrofagos fagocitando eritroblastos e
neutrofilos, fechando o diagnostico de LHH. Iniciado o tratamento de acordo com o Protocolo
HLH 2004 com dexametasona e etoposideo, com 6tima resposta. O diagnostico da LHH é feito
pela presenca de pelo menos 5 dos critérios: febre, esplenomegalia, bicitopenia,
hipertrigliceridemia e/ou hipofibrinogenemia, hemafagocitose, atividade de NK baixa ou ausente,
hiperferritinemia, alto nimero de receptores de interleucina 2. No caso relatado a crianca teve 5
critérios confirmados e o Epstein-Barr virus (EBV) foi o fator desencadeante mais provavel,
sendo a etiologia mais comum da doenca. A inclusdo de LHH entre as hipoteses diagndsticas
para o quadro permitiu uma investigacdo direcionada e, consequentemente, um diagndstico
precoce, permitindo o inicio imediato do tratamento especifico com dexametasona e etoposideo.
O caso relatado refere-se a uma doenga incomum, apresentando uma evolugdo favordvel em
funcdo do diagnostico precoce. A utilizacdo de protocol os especificos de tratamento, entre eles o
HLH 2004, particularmente iniciando nas fases iniciais da doenga, vem demonstrando quedas
importantes no nimero de ébitos neste grupo de pacientes.
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