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Resumo: A sindrome de ativacdo macrofagica (SAM) é uma complicacdo frequentemente fatal de vérias
doengas inflamatorias pediétricas como a Artrite Idiopética Juvenil sistémica (AlJs), marcada por
intensa resposta inflamatoria de macréfagos e linfocitos T. Seu reconhecimento precoce, como
linfohistiocitose hemofagocitica secundaria (HLH), € um desafio diagnostico. Este relato destaca
a SAM como apresentacdo inicial da AlJs, alertando pediatras gerais sobre sua identificagéo.
Escolar, 8 anos, feminino, admissdo em enfermaria de Pediatria por febre didria h4 3 meses
associada a artralgia, perda de peso, anorexia e méaculas rosa-salméo durante a febre. Ao exame
fisico - hepatoesplenomegalia e linfonodomegalias cervicais e exames laboratoriais -
plaguetopenia (76.000 mm 3 ), anemia (Hb: 9 mg/dL), hiperferritinemia (> 2000 ng/dL),
hipertrigliceridemia (354 mg/dL), elevacdo de transaminases, sorologias virais negativas e
mielograma com linfohistiocitose hemofagocitica significativa. Por critérios clinicos e
laboratoriais para HLH, iniciada a pulsoterapia com metilprednisolona. Evolucdo clinica com
persisténcia de febre, hiperferritinemia e elevacdo das transaminases e por suspeicdo clinica de
SAM secundaria a AlJs, associada ciclosporina ao tratamento. A paciente evoluiu com boa
resposta clinica, com reducdo da ferritina, normalizacdo de transaminases e dos indices
hematimétricos. A SAM, complicacédo grave e bem reconhecida da AlJs, pode ser desencadeada
por agentes infecciosos ou reativacdo da doenca. Um quarto dos pacientes com AlJs tem a SAM
como quadro clinico inicial. O mecanismo fisiopatolégico da SAM ainda ndo é totalmente
esclarecido, mas propde-se uma proliferagdo excessiva de células T e macréfagos, que alteram as
funcbes das células T citotdxicas e células NK, e consequente imunodesregulacdo e estado
hiperinflamatério, justificados, em parte, pela tempestade de citocinas. As caracteristicas clinicas
e laboratoriais da SAM incluem febre persistente, hiperferritinemia, pancitopenia, coagulopatia
fibrinolitica de consumo, disfuncdo hepética e hemofagocitose em medula Gssea a0 mielograma
como descritos neste caso clinico. O diagnéstico precoce € inicio rapido de imunossupressao sao
essenciais para o0 mangjo eficaz da SAM. O tratamento da SAM associado ao AlJs inclui
pulsoterapia com metilprednisolona, corticoterapia oral e imunossupressor como a ciclosporina.
Em casos refratarios, imunobiol 6gicos ou etoposideo (VP-16) podem ser utilizados. Reconhecer
precocemente a SAM continua um desafio diagnostico pois ndo existem testes diagndsticos ou
critérios diagnosticos uniformes da doenca que diferenciem a SAM da HLH e subjacente
condicdo inflamatoria sistémica. Por fim, o relato de caso busca aertar os pediatras sobre a
necessidade de incluir a SAM no diagndstico diferencial precoce dos pacientes com febre
prolongada. Além de, destacdla como possivel manifestagdo inicia e potencialmente fatal de
AlJs para 0 manejo terapéutico especifico e adequado.
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