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Relato de caso: sindrome de ativacdo macrofagica em paciente com febre prolongada
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INTRODUCAO

A sindrome de ativacdo macrofagica é caracterizada pela excessiva ativagdo dos macréfagos, resultando em febre, hepatoesplenomegalia, linfadenomegalia, envolvimento neurolégico, graus
variaveis de citopenias, hiperferritinemia, distirbio hepatico, coagulacéo intravascular e frequente faléncia de mdltiplos 6rgdos. E uma complicagdo aguda e rara das doencas reumaticas cronicas,

particularmente da artrite idiopatica juvenil (AlJ) de inicio sistémico, podendo estar associada a significativa mortalidade(-2),

OBJETIVO

Descrever as caracteristicas clinicas, evolutivas e terapéuticas sobre um caso de SAM no HMIB/HRAS.

DESCRICAO DO CASO

M.A., sexo masculino, 6 anos, deu entrada no HRAS com quadro de febre ha 50 dias, 3 picos diarios, artralgia,
principalmente em tornozelo e rash,em investigacéo de colagenose (AlJ) e leucose, nédo fez uso de corticéide até realizagéo de
mielograma. Foram feitos 10 dias de ceftriaxona, sem melhora do padréo febril. Evoluiu com vomitos incoerciveis, cefaléia, dor
lombar, rebaixamento do nivel de consciéncia,agitagdo, agressividade, dessaturacéo, apresentando crise convulsiva ténico-
clénica generalizada por mais de cinco minutos, dando entrada na UTI.Paciente hipoativo, com sangramento de mucosas, rash
em face, Glasgow 6, mantendo boa saturagdo sob mascara, com boa perfusdo. Presenca de hepatoesplenomegalia e de
linfonodomegalia inguinais, cervicais posteriores e submandibulares palpaveis, méveis, indolores, ndo aderidos. Foram
iniciadas medidas neuroprotetoras, cefepime e concentrado de plaquetas para realizar pungdo venosa central. Paciente evoluiu
com pancitopenia (hematécrito 23.6%, hemoglobina 8.2 g/dl, leucécitos 2540, plaquetas 19.500), insuficiéncia renal e hepatica.
Foi necesséaria didlise peritoneal e na inducdo anestésica para colocagdo do cateter de Tenkoff paciente apresentou parada
cardiorespiratéria por 7 minutos. Devido ao sangramento ativo pelo trato gastrintestinal, locais de puncéo e curativo do catéter
de didlise foram realizados criopreciptado (2u / kg),plaquetas e concentrado de heméceas. Paciente com alteragdo em provas
de coagulacdo TAP 31,1" INR 2,83 24,3% ,TTPa 2'30", Fibrinogénio 74,65 (VR 200-400), realizou-se vitamina K. Paciente
dependente de inotrépicos e hidrocortisona para manter-se estavel hemodinamicamente. Mantendo-se febril apesar do uso de
antibioticoterapia ampla com corre¢do para IR. Paciente saiu do coma apés uma dose de imunoglobulina(2g/kg). Realizou
mielograma compativel com sindrome de ativagdo macrofégica e foi iniciada pulsoterapia com metilprednisolona por 5 dias,
com melhora clinica importante. Paciente com neutropenia severa, iniciada ciclosporina e mantida metilprednisolona 2mg/kg,
ATB, antifingico, com melhora clinica, afebril apés 2 dias da ciclosporina, apresentando melhora da insuficiéncia renal.
Paciente apresentou ceratite por exposicdo em ambos olhos e abscesso abdominal em regido de catéter de Tenkoff, com
acompanhamento pela oftalmologia e cirugia. Manteve-se internado para desmame de sedagéo, evoluindo com episédios de
desconforto respiratério que melhoravam com fisioterapia. Crianga teve alta em boas condicdes clinicas, deambulando,
comunicando-se com certa dificuldade, apds 68 dias de internagdo, em uso de ciclosporina e prednisona. Segue em
acompanhamento pela reumatologia, aparentemente sem sequelas neurolégicas.

INICIO DA INTERNAGAO

-Proteina C reativa:10,20.

-Alfa-1-glicoproteina &cida:328.

-ASLO:214.

Ferritina (16/11/11) = 9400 mg/L

PCR (19/11/11) = 18,3

Exames da entrada na UTI Plaquetopenia (38.000),
Leucocitose com desvio a esquerda: 15.300 leucécitos com 64
neutréfilos e 25 bastbes

Insuficiéncia renal : uréia 125 e creatinina 2,7
Comprometimento hepético

TAP 31,1" INR 2,83 24,3%

TTPa 2'30"

Fibrinogénio 74,65 (VR 200-400)

TGO 616, TGP 109

FAL 530, GGT 271

EVOLUGAO UTI

HC: Hb 12.4, leuco 6.100 (seg 77%, linf 17, mon 6, eos 0), plag
288.000 , VHS

21

CK MB 395

CPK 1711
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COMENTARIOS

Uma andlise retrospectiva permite considerar que o paciente apresentou sindrome de ativagdo macroféagica
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desencadeada por provavel artrite idiopatica juvenil. Como na literatura, o paciente beneficiou-se com o
tratamento proposto e aceito pela maioria dos autores: pulsoterapia com metilprednisolona e introdugéo de
ciclosporina A-(1:234.56.7) Além do tratamento recomendado, salienta-se a investigagdo da equipe médica do
HRAS, especialmente da unidade de terapia intensiva pediatrica (UTIP).
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