Titulo: Sindrome de Ativacdo Macrofagica secundaria a Lupus Eritematoso Sistémico:
primodiagnostico raro em adulto jovem

Introducdo: A linfohistiocitose hemofagocitica (LHH) é uma sindrome rara, decorrente
de hiperativacdo imune. Quando acomete portadores de doencas reumatoldgicas, é
denominada sindrome de ativacdo macrofagica (SAM). Esta requer tratamento imediato
diante de sua evolucdo agressiva, 0 que nem sempre é possivel devido ao atraso
diagnéstico. Objetivo: Divulgar o processo diagnéstico de um caso de SAM associada
a Lupus eritematoso sistémico (LES) e destacar a importancia da suspei¢do precoce.
Método: Constitui-se de um relato de caso evidenciado na pratica clinica junto a base
de dados da literatura, como Scielo. Relato do caso: A.R.M.L., sexo masculino, 24
anos, admitido em 47° dia pés-operatério de fratura em pé esquerdo apds trauma
automobilistico. Passado de artrite ndo especificada na infancia. Sem comorbidades
atuais ou medicamentos de uso continuo. Internado com quadro de infec¢do de ferida
operatéria, tratada com Oxacilina, Gentamicina e desbridamento cirargico, com melhora
completa. Dias apés evoluiu com quadro gripal por Virus Sincicial Respiratério. Apds
melhora, apresentou dor abdominal, nauseas, febre, prostracdo e inapeténcia. Desde
entdo, houve queda em contagem de células sanguineas, mantendo febre diaria e
prostracdo. Nao foi identificado foco infeccioso. Apresentou 9 hemoculturas negativas,
sorologias negativas. Evoluiu com pancitopenia, hipertrigliceridemia, aumento
importante de ferritina, queda de fibrinogénio. Tomografia evidenciou derrame pleural
laminar e derrame pericardico. Mielograma: Presencga de figuras de hemofagocitose.
Propedéutica reumatolégica com diagnostico de LES. Durante o curso de doenca, foram
necessarias multiplas transfusdes de hemoderivados, sem a melhora desejada até inicio
do tratamento especifico. Apos resultado de exames, HSCORE foi de 273, com >99%
de probabilidade de LHH. Iniciado tratamento com dexametasona, apés o qual houve
melhora clinica e laboratorial expressiva em 48 horas. Paciente recebeu alta com o
diagnostico de SAM secundaria a LES e acompanhamento ambulatorial com
reumatologista. Concluséo: A LHH é condicao pouco frequente. Contudo, parte de sua
baixa prevaléncia deve-se ao desconhecimento e subdiagnéstico. O quadro clinico nem
sempre sera classico e, tendo em vista a gravidade em casos sem tratamento, deve ser
suspeitada em todo paciente com alteracdes compativeis. O reconhecimento e o
tratamento precoce sdo fundamentais para melhorar o prognéstico dessa doenca.



