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Resumo: A Sindrome de Ativacdo Macrofégica (SAM) é um tipo de linfohistiocitose hemofagocitica, que
cursa com ativagdo imune excessiva por perda da regulacdo negativa normal dos macrofagos
pelas células Natural Killer e linfocitos T citotoxicos. Menina, 15 anos, 32 kg, sindrome nefrética
corticorresistente evoluiu para doenca renal cronica dialitica desde maio/2023, bidpsia renal com
microscopia optica e eletrdnica compativel com esclerose glomerular avancada, sem depdsitos e
imunofluorescéncia negativa. Em abril/24, foi internada por bicitopenia grave associada a febre,
perda pondera e esplenomegaia. Mielograma: Histiécitos com atividade hemofagocitica,
Bidpsia 6sseaz Moderado infiltrado linfoide reacional, predominantemente T, auséncia de
amastigotas. Na hemocultura, S. epidermidis e Candida parapsilosis, sendo iniciados teicoplanina
e anfotericina B. Ecocardiograma: “massa no &trio direito, de 17x12mm (bola fungica?
Vegetacdo?)”, iniciado anticoagulacdo e conduzida como endocardite fungica por infeccdo de
cateter de didlise. Em 25/05/24, iniciou mudanca do comportamento, tontura, confusdo mental, e
rebaixamento do nivel consciéncia, evoluindo para coma vigil com hipotonia generalizada em 24
horas. TC de cranio sem ateracOes estruturais. Encaminhada a UTI, redizado video
eletroencefalograma com estado de ma epiléptico ndo convulsivo, iniciadas drogas
antiepilépticas, andlise do liquor sem alteracdes, associados meropenem, vancomicina e aciclovir
(encefalite infecciosa?), além de pulsoterapia com metilprednisolona (manutencdo de
dexametasona apds) e imunoglobulina humana pela suspeita de encefalite autoimune secundaria
a SAM (5/9 critérios - hiperferritinemia, febre, bicitopenia, esplenomegalia e hemofagocitose em
medula Gssea). Outras investigagdes: Sorologias negativas para EBV, Parvovirus B19,
Toxoplasmose, CMV, Herpes, Coxsackie B, sifilis, HIV, HCV, HBV e k39 negativo, anticorpos
para doenca autoimune, SAF e vasculites negativos. Investigada imunodeficiéncias com IgA e
IgM abaixo do percentil 3, 1gG entre p25-p50, CD19, CD3 e CD8 abaixo do percentil 10
(associou-se a0 quadro de destruicdo das células brancas). Apos cuidados hospitalares e terapia
antimicrobiana, recebeu alta mantendo levetiracetam, didlise em dias aternados, anticoagulacéo e
acompanhamento com nefrologia, reumatologia, cardiologia e hematologia. Pela exclusdo das
principais causas de SAM (doencas autoimunes, neoplasias, imunodeficiéncias, infeccdes virais e
bacterianas), foi posteriormente conjecturado que a imunomodulagdo do uso prolongado da
anfotericina B, através da ativagdo de Toll-Like Receptor 2, induziu resposta de citocinas pro-
inflamat6rias como gatilho para SAM. Ademais, destacamos o comprometimento grave do
sistema nervoso central neste caso de SAM, como parte da apresentacdo clinica. SAM é uma
condicdo subdiagnosticada e potencialmente letal, mas o diagndstico e tratamento precoce sao
fatores de bom prognéstico.
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